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서 론

알레르기성 육아종성 혈관염 (allergic granulo-

matosis and angiitis) 이라고도 불리우는 척-스트라우

스 증후군 (Churg-Strauss syndrome) 은 천식, 호산

구 증다증을 특징으로 하는 드문 일차성 전신성 혈관염이

다.1 척-스트라우스 증후군에서는 여러 장기가 침범되며,

조직 병리학적 소견으로 호산구 침윤과 육아종을 동반한 괴

사성 혈관염이 특징적이다.

1 9 5 1년 C h u r g과 S t r a u s s1가 처음으로 이와 같은

증후군을 기술한 이래 이 증후군의 신경학적 발현에 관해서

는 수 편의 보고가 있었을 뿐이었다. 1977년 C h u m b l e y

등2에 의하면 3 0명의 환자 중 6 3 %에서 신경계의 합병증

이 발생되었으며 주요 신경계의 침범 양상은 다발성 단신경

염이었다. Lanham등3에 의하면 1 6명의 환자 중 7 5 %에

서, Sehgal등4에 의하면 4 7명의 환자 중 6 2 %에서 신경

학적 결손이 관찰되었고 역시 말초신경병증이 가장 흔한 합

병증인 것으로 보고되었다. 일반적으로 척-스트라우스 증후

군에서 신경학적 발현이 흔히 동반될 수 있는 것으로 알려

져 왔으나, 국내에서는 아직 체계적인 결과가 보고된 적이

없었고 그나마 대부분이 증례 보고에 머물고 있다.5 - 7 이에

저자들은 본원에서 척-스트라우스 증후군으로 진단받은 환

자들의 신경학적 발현을 알아보고, 이 증후군의 진단적 문

제점에 대해 고찰해 보고자 한다.

대상 및 방법

1. 진단 기준

척-스트라우스 증후군의 진단 기준은 여러 가지가 있

으나, 저자들은 Mayo Clinic의 S e h g a l등4의 진단 기준에

따랐다. 먼저 조직 병리학적으로 확진할 수 있는 진단 기준

은 1) 천식, 2) 말초성 호산구 증다증, 3) 혈관염 (혈관벽

의 섬유소양 괴사 또는 혈관 주위로의 염증세포의 침윤) ,

조직의 호산구 침윤, 또는 혈관밖의 육아종 등의 조직 병리
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학적 소견이었다. 한편 조직 검사를 받지 않은 환자들에게

서 임상적으로 진단할 때 기준은 1) 천식, 2) 말초성 호산

구 증다증, 3) 혈관염의 전형적인 임상 소견들 (다발성 단

신경염이나 다발성 괴사성 피부 병변 등) 을 만족할 때로

하였다. 여기서 말초성 호산구 증다증의 기준은 적어도 1

회 이상 백혈구의 백분율에서 10% 이상의 호산구가 관찰

될 때로 정의하였다.

2. 대상 환자

1 9 8 7년부터 1 9 9 8년까지 서울대학병원에 입원한 환

자들 중 척-스트라우스 증후군 또는 기타 혈관염 등으로 진

단받은 환자들의 의무기록지를 후향적 방법으로 분석하고

상기 진단 기준에 따라 대상 환자군을 선택하였다.

결 과

1. 임상적 특징

지난 1 1년간 상기 진단 기준에 의해 척-스트라우스 증

후군으로 진단받은 환자는 총 1 6례였다. 남자는 7명, 여자

는 9명이었고, 진단 당시의 연령은 1 7세부터 7 4세까지 다

양하였으며 평균 연령은 41.9 (±18.6) 세였다. 조직 병

리학적으로 확진받은 환자는 1 4명이었고, 조직검사 부위는

피부 ( 1 0명), 말초 신경 ( 9명), 위장관 ( 2명), 신장 ( 2

명), 표층 측두 동맥 ( 1명), 심근 ( 1명), 부비동 ( 1명) 이

었다. 또한 임상적으로 진단받은 환자는 2명이었는데 모두

천식의 병력과 말초성 호산구 증다증이 있었고, 한 환자는

뇌경색의 위험인자가 없이 뇌경색과 피부 병변이 발생하였

고, 다른 환자는 호산구성 폐렴으로 생각되는 흉부 X선 소

견과 말초 신경병증이 있었다.

천식 발병의 평균 연령은 36.3 (±19.0) 세로서 천식

발생 후 척-스트라우스 증후군 진단까지의 시간 간격은 평

균 5 . 6년이었다 (Table 1). 2례에서는 신경계 증상의 발

현으로 내원하였으나 메타콜린 기관지 유발검사에 의해 천

식을 앓고 있음이 밝혀져 척-스트라우스 증후군으로 최종

진단이 내려졌다 (Table 1).

척-스트라우스 증후군 진단 당시의 증상은 신경병증과

피부병변이 각각6례 (38%), 뇌졸중과 위장관 증상이 각각

3례 (19%), 천식으로 인한 호흡 곤란 증상이 2례 ( 1 3 % ) ,

전신 부종이 1례 (6%) 로서, 진단 당시 신경계 증상을 호

소한환자가 1 6례 중 9례로서 5 6 %나 차지하였다.

2. 신경계 증상의발현

총 1 6례의 환자들 중 1 2례 (75%) 에서 신경계 합병

증이 관찰되었고 말초신경병증이 9례 (56%), 뇌졸중이 3

례 (19%) 였다. 이들 말초신경병증의 양상은 다발성 단신

경염이 6례, 다발신경병증이 3례였다.

신경계 증상이 발현한 평균 연령은 44.3 (±18.3) 세

로서 천식 발생 후 신경계 증상의 발현까지는 평균 4 . 5년

이 걸렸다 (Table 1). 위에서 언급한 바와 같이 2명에서는

임상적으로 천식이 뚜렷하지 않았으나 신경계 증상으로 척-

스트라우스 증후군이 발현되었으며 당시 메타콜린 기관지

유발검사에 의해 천식이 있음이 증명되었다 (Table 1).

3. 말초신경병증

다발성 단신경염을 보인 6명의 신경전도 소견은 T a b l e

2에 정리되어 있다. 정중신경, 비골신경이 가장 많이 침범

되었고 ( 6명), 다음이 척골신경 ( 5명), 비복신경 ( 4명), 후

경골신경 ( 3명) 등의 순이었다. 침범된 신경의 신경전도 검

사상 대부분이 복합 근육 혹은 감각활동전위의 감소를 보였

다. 또한 이들 6명 중 2명에서는 임상적으로 무증상인 신경

에서도 신경전도 검사상 이상소견을 관찰할 수 있었다. 다발

신경병증을 보인 3명은 모두 주로 하지를 더 심하게 침범하

는 대칭적 다발신경병증을 보였으며, 복합근육 혹은 감각활
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Table 1. Clinical data for 16 patients with Churg-Strauss syn-
drome (CSS)

Range (Mean)

Age at diagnosis of CSS 17-74yr (41.9yr)
Age at onset of asthma 15-73yr (36.3yr)
Duration of asthma before

diagnosis of CSS 10*-20yr (15.7yr)
Age at onset of neurologic

symptoms 17-74yr (44.3yr)
Duration of asthma before

neurologic symptoms 10*-20yr (14.5yr)

* Two patients were confirmed to have asthma by metacholine
broncho-provocation test at the time of neurologic symptoms
and diagnosis of CSS.

Table 2. Nerve lesions in 6 patients with multiple mononeuropathy on nerve conduction studies

Case Sex/age Tested limbs
Ulnar Median Radial

PT Peroneal Sural Subclinical lesion
M S M S M S

1 M/66 B u/e, L l/e L R>L L L Peroneal
2 M/74 L u/e, B l/e L L>R B
3 F/35 B u/e, R l/e B R>L L R L L>R L
4 F/46 B u/e, B l/e R>L R>L B B B B L>R B L
5 M/18 B u/e, R l/e R>L R>L B R R R L u/e, B l/e
6 F/62 L u/e, L l/e L L L L L L

Abbreviations : PT=posterior tibial; M=motor; S=sensory; R=right; L=left; B=bilateral; R>L=right is worse than left; u/e=upper
extremity; l/e=lower extremity
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동전위의 감소가 3명 모두 관찰되었고 1명은 신경전도속도

도 연장되어 있었다.

말초신경병증이 있었던 9례 중 6례는 척-스트라우스

증후군 진단 당시 말초신경병증이 발병했고, 나머지 3례는

진단 수개월 후 발병했다 (Table 3).

4. 중추신경계 증상

뇌경색이 발생한 3례의 임상적 특징, 병변의 위치, 혈

관조영술 소견, 심초음파 소견 등은 Table 4에 정리되어

있다. 3명 모두 4 0세 이내의 젊은 나이에 다른 뇌졸중의

위험인자가 없었고 심초음파 소견도 모두 정상이었다 ( 2명

은 경흉부, 경식도 심초음파 모두 시행하였고, 1명은 경흉

부 심초음파만 시행함). 1명에서는 혈관조영술을 시행하지

못했지만 나머지 2명은 혈관염을 시사하는 혈관조영 소견

이 관찰되었고, 뇌자기공명 영상소견은 2명에서는 다발성

경색을, 나머지 1명에서는 중뇌, 전뇌동맥 영역의 광범위

한 경색을 보였다 (Fig. 1).

이들 중 2예는 (case 1, 2, Table 4) 첫 발병 당시

말초성 호산구 증다증이 없어 척-스트라우스 증후군으로 진

단받지 못하고 각각 9개월, 1년후 뇌경색이 재발해서야 호

산구 증다증이 발견되어 척-스트라우스 증후군으로 진단받

았다. 나머지 1례는 첫 뇌경색 발병 당시에 적절한 진단이

이루어졌고 그 후로 재발하지 않았다 (Table 3).

5. 치료와 예후

스테로이드 단독 요법은 9예에서, 스테로이드와 다른

면역억제제와의 복합 요법은 7예에서 시행되었다. 신경학

적 발현을 보인 1 2예 중 5예는 뚜렷한 호전, 6예는 경미

한 호전을 보였고 1예는 사망하였다. 한편 신경학적 증세

를 동반하지 않았던 나머지 4례에서도 치료 후 추적기간까

지 뚜렷한 호전을 보였다.

고 찰

척-스트라우스 증후군의 진단은 여러 가지 기준에 근거

하고 있다. 가장 최초의 진단 기준은 1 9 8 2년 L a n h a m등3

이 만든 것으로서 1) 천식, 2) 말초혈액의 호산구 증다증,

3) 폐 이외의 기관 중 2개 이상의 장기를 침범하는 전신성

Table 3. Presentation of neurologic symptoms according to
the time of diagnosis of Churg-Strauss syndrome (CSS)

Before the At the After the
diagnosis diagnosis diagnosis

Neuropathy (n=9) 6 3
Stroke (n=3) 2* 2* + 1

* The diagnosis of CSS was made when ischemic stroke re-
curred in these two patients.

Table 4. Clinical and laboratory features of 3 patients with cerebral infarction

Case Sex/age Risk factors Symptom Lesion on Angiographic Echocardiogram Comments
& signs MRI or CT findings

1 M/22 None Aphasia, right Left MCA, ACA Left MCA occlusion Normal Recurrent 
hemiparesis large infarction & ACA stenosis (TTE & TEE) stroke

2 M/34 None
Aphasia, right Multifocal infarcts Multifocal narrowing Normal (TTE) Recurrent
hemiparesis in left frontal, parietal, of intracerebral arteries stroke

and right frontal

3 M/39 Smoking
Visual field defect Multifocal infarcts Not done Normal Remained

(40PY)
& dysarthria in both frontal, parietal, (TTE & TEE) well after

occipital cortex steroid treatment

PY=pack year; MCA=middle cerebral artery; ACA=anterior cerebral artery; TTE=transthoracic echocardiogram; TEE=trans-
esophageal echocardiogram

Figure 1. Brain MRI and cerebral angiogram performed in
the patient 1 of table 4: brain MRI shows left MCA infarction
(A), and cerebral angiogram shows left MCA stenosis (arrow,
B) at the first stroke event. Follow-up brain MRI shows more
extended left MCA infarct and newly developed left ACA
infarct (C) and left internal carotid angiogram shows MCA
occlusion and ACA stenosis (D) when stroke recurred.



혈관염 등이었다. 천식과 호산구 증다증은 척-스트라우스

증후군의 진단을 위해서 가장 중요한 기준이지만, 위 진단

기준의 3) 항까지 만족하기에는 상당수의 환자들이 제외될

가능성이 있다. 1990년 The American College of

R h e u m a t o l o g y에서 다양한 혈관염 증후군을 가진 8 0 7예

의 환자들 중 2 0예의 척-스트라우스 증후군을 감별해낼 수

있었던 6가지의 진단 기준을 제시하였다.8 즉 1) 천식, 2)

호산구 증다증, 3) 단신경염 또는 다발신경병증, 4) 흉부

X선상 비고정적인 폐침윤, 5) 부비동의 이상, 6) 조직 검

사상 혈관밖 호산구 침윤 등이었고, 이 6가지 중 4가지 이

상을 만족할 때 척-스트라우스 증후군에 합당한 것으로 판

단했다. 그러나 이 진단 기준이 현재 미국에서 가장 널리

쓰이고 있긴 하나 다음과 같은 2가지 문제로 비판받고 있

다. 첫째는 다른 혈관염을 가진 환자들을 대조군으로 삼았

기 때문에 이 기준을 임상에서 일반화하는 데 무리가 있고,

둘째, 이 진단 기준의 특이도는 9 9 . 7 %로 매우 높지만 민

감도는 8 5 %에 불과해 여전히 상당수의 환자들이 이 진단

기준을 못 채워 적절한 진단을 받지 못할 위험이 있다는 것

이다. 예를 들어 매우 예외적인 일이겠지만, 천식, 호산구

증다증과 척-스트라우스 증후군에 합당한 조직 병리학적 소

견이 있는 환자라 하더라도 다른 기준을 더 만족하지 못한

다면 이 진단 기준에 의해서는 척-스트라우스 증후군으로

진단받지 못한다는 것이다. 1995년 Mayo Clinic의 S e h -

g a l등4이 위의 The American College of Rheumato-

logy 진단 기준을 변형한 진단기준이 널리 쓰이고 있으며

본 저자들은 이 진단 기준에 근거하여 척-스트라우스 증후

군을 확인하였다. 저자들은 이들의 진단 기준이 가장 합리

적이고 보편적으로 이용될 수 있는 기준이라고 생각한다.

본 조사에서는 전체 1 6례의 척-스트라우스 증후군 중

7 5 %의 환자들이 신경계 증상의 발현을 보여, Chumbley

등2의 63%, Lanham등3의 75%, Sehgal등4의 62% 등

과 비교시 비슷하거나 조금 높은 빈도를 보였다. 이들의 조

사에 의하면 말초신경병증, 특히 다발성 단신경염이 가장

흔한 신경계 합병증이었다고 하였다. Sehgal등4에 의하면

전체 4 7예 중 2 9예 (62%) 에서 신경계 침범이 있었고,

각 신경계 침범 양상별로는 말초신경병증, 뇌경색, 신경근

병증 등이 각각 53%, 6%, 2%였다. 25명의 말초신경병

증 환자들 중에서도 다발성 단신경염이 1 7예 (36%), 다

발신경병증이 7예 (15%) 였다. 말초신경병증은 척-스트라

우스 증후군의 가장 널리 알려진 신경계 합병증이며 본 연

구에서도 말초신경병증의 발생 빈도가 다른 보고들과 마찬

가지로 가장 높았다. 다발성 단신경염의 경우 본 연구에서

는 비골신경, 정중신경의 침범이 가장 흔하였고,

G u i l l e v i n등9이 9 6명의 환자를 대상으로 조사한 바에 따

르면 다발성 단신경염 환자 7 5명 중 비골신경 침범이 6 3

명으로 가장 흔하였고 그 다음이 척골신경 ( 4 1명) 이었다

고 한다. 이러한 점으로 미루어보아 척-스트라우스 증후군

에서 가장 흔히 침범되는 말초 신경은 비골신경으로 사료되

나, 본 연구의 증례 수가 많지 않고 G u i l l e v i n등의 보고가

신경전도 검사보다는 임상적 소견에 기초하고 있어 앞으로

더 많은 연구 결과가 나와야 할 것이다.

본 연구에서 특이한 사실은 전체1 6예의 척-스트라우스

증후군 중 3예에서 뇌경색이 발생되어 뇌경색의 빈도가 예

상외로 높았다는 점이다. 그러나 일반적 인식과 달리, 중추

신경계 증상의 발현은 척-스트라우스 증후군에서 결코 드문

현상이 아니다. 척과 스트라우스는 1 3예의 환자들 중 8례

에서중추신경계 증상이 있었다고 보고하였고,1 이보다는 훨

씬 낮지만 전세계적인 문헌 고찰을 통하면 중추신경계 증상

의 발현은 전반적으로 2 7 %에 달한다고 한다.3 중추신경계

의 합병증은 뇌경색이나 뇌출혈, 또는 의식장애 등의비특이

적 증상, 정신병 등으로 다양하게 발현할 수 있으며, 뇌경색

의 원인은 주로 혈관염에 기인한다. 또한 심내막의 호산구

침윤으로 발생한 심내막 섬유화가 뇌색전증을 유발할 수 있

다는 보고도 있으나4 본 연구의 뇌경색 증례들의 경우 심초

음파검사에서 아무런 이상을 발견할 수 없었고 뇌졸중의 다

른 위험인자가 없었으므로 뇌경색의 원인은 혈관염에 의한

것으로 사료된다. 척-스트라우스 증후군의 혈관침범은 소혈

관염이 특징적이지만 본 연구 증례에서 보듯이 중뇌동맥과

같은중등도 크기의 혈관도 침범될 수 있다.3 이렇듯 중추신

경계의 침범 여부가 중요한 이유는 뇌졸중이 척-스트라우스

증후군의 주된사망과 이환의 원인이기 때문이다.

본 연구는 2예를 제외한 1 4예의 환자들이 과거력상 천

식의병력을 갖고 있었다. 더욱 중요한 점은 5 6 %의 환자들

이 진단당시신경계 증상으로 발현하였다는 것이다. 이러한

신경계 이상은 이 환자들에게서 척-스트라우스 증후군을 진

단하는 데 매우 유용한 지침이 되었다. 그러므로 천식의 병

력이있는사람에게서 신경계 증상이 발병할 때 척-스트라우

스 증후군은 감별 진단 중 하나로 강력히 의심되어야 한다.

그러나 본 연구에서도 알 수 있듯이 2예의 환자들은 과거력

상 천식의 병력이 없었으나, 말초혈액상 호산구 증다증이 있

었고 신경계 합병증을 보여 메타콜린 기관지 유발 검사에서

천식이 있음이 증명되었다. 또한 천식이 동반되지 않은 척-

스트라우스 증후군의 부검례도 보고되고 있으므로1 0 천식의

병력이 없다 하더라도 호산구 증다증과 혈관염의 소견이 있

으면역시척-스트라우스 증후군을 의심해야 한다.

한편, 뇌경색으로 발현한 3예 중 2예는처음 뇌경색이

발병할 당시 진단을 받지 못하고 재발하였을 때 비로소 척-

스트라우스 증후군으로 진단 받았다. 각각 2 2세, 35세의

젊은 나이로 천식의 병력을 가지고 있었던 이들은 처음 뇌

경색이 발병할 때 말초혈액상 호산구 증다증이 없었으므로

뇌경색에 관련된 원인적 질환이 밝혀지지 않은 상태에서 항

혈전제를 투여하며 관찰하다가 뇌졸중이 재발하였고 이전

보다 훨씬 더 심한 신경학적 결손을 남기게 되었다. 재발시

에는 호산구 증가가 뚜렷하였고 각각 조직 검사를 통해 척-

스트라우스 증후군으로 확진 받았다. 호산구 증다증도 역시

척-스트라우스 증후군의 중요한 진단 기준이지만, 호산구

증다증이 없었던 증례가 보고된 바가 있고1 1 그런 경우 말

초혈액상의 호산구는 정상이더라도 조직에서 호산구의 침

윤이 관찰되었다고 한다. 말초혈액에서 호산구가 증가되지

않은 이유는 호산구 수의 범위가 매우 넓고 유동적이기 때

척-스트라우스 증후군의 신경학적 발현
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문으로 해석하고 있다. 아직 호산구 증다증의 정도와 혈관

염의 활성도와의 뚜렷한 연관성은 밝혀져 있지 않다. 다만

천식의 병력이 있는 환자에서 혈관염의 소견이 동반되었다

면 호산구 수의 해석에 각별히 주의를 하여야 하고 말초혈

액 검사를 반복 시행하는 것이 좋으리라 사료된다. 또한 천

식 환자들이 천식 치료를 목적으로 스테로이드를 복용하는

경우 역시 호산구의 수가 정상화될 수 있으므로 호산구 증

다증의 결여가 바로 척-스트라우스 증후군의 가능성을 배제

할 수 없다. 본 환자들도 첫 뇌졸중 발병 당시 척-스트라우

스 증후군을 의심하고 보다 철저한 진단적 접근을 하였다면

뇌졸중의 재발과 심한 신경학적 결손을 예방할 수 있었을

것으로 생각된다.

신경학적 발현을 보인 1 2예 중 1 1예는 스테로이드 등

의 면역 억제요법에 경도 혹은 뚜렷한 호전을 보였고 나머

지 1명은 사망하였다. 사망한 환자는 뇌경색이 재발한 환

자로서 수개월 뒤 갑작스러운 원인 모를 심정지로 사망하였

다. 이 환자에게서 당시 관상 동맥염이 동반되어 있을 가능

성은 있으나1 2 뚜렷한 설명은 불가능하다. 다만 나머지 대

부분의 경우에서 면역 억제요법은 만족스러운 치료 효과를

보였다는 사실이다. 그러나 본 조사의 증례수가 많지 않고

추적 관찰이 제대로 이루어지지 않은 경우가 많았으므로 치

료 효과를 해석하는 데 무리가 있다. 향후 이 환자들의 꾸

준한 추적 관찰을 통해 장기적인 치료 효과를 재평가하여야

할 것이다.

저자들은 척-스트라우스 증후군의 신경계 증상의 발현

에 대해 연구하여 다음과 같은 결론을 얻었다.

척-스트라우스 증후군으로 진단받은 1 6예 환자들 중

1 2예 (75%) 에서 신경계의 침범을 관찰할 수 있었다. 말

초신경병증이 9예에서 관찰되어 가장 흔한 신경계 증상이

었고 뇌경색도 3예에서 관찰되어 중추신경계의 침범도 드

물지 않은 것으로 나타났다. 또한 척-스트라우스 증후군 진

단시 증상은 신경계 증상이 9예로 가장 흔하여 신경계 증

상이 진단에 매우 중요하다는 것을 알 수 있었다.

그러므로, 천식의 병력이 있거나 혹은 말초혈액의 호

산구 증다증이 있는 환자에서 신경계의 증상이 나타나면

척-스트라우스 증후군은 반드시 감별 진단 중 하나로 고려

되어야 한다.
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