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Long-Term Functional Outcome of Peripheral Neuropathy in Microscopic 
Polyangiitis with Poor Prognostic Factors: 3-Year Clinical Follow-up
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Microscopic polyangiitis (MPA) is a systemic small vessel vasculitis with few or no immune deposits and no granulomatous inflam-
mation. Peripheral neuropathy occurs in approximately 20%–30% of patients with MPA. We report a case of a 66-year-old woman 
who presented with paresthesia and motor weakness of the extremities and rapidly progressive glomerulonephritis. She was later 
diagnosed with MPA based on the findings of positive perinuclear antineutrophil cytoplasmic antibody along with findings on kid-
ney biopsy. Nerve conduction study showed symmetric sensorimotor polyneuropathy. We followed the patient for 3 years, and she 
showed good functional outcome after immune-modulating therapy although Five-Factor Score more than 2 at diagnosis.
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서  론

현미경다발혈관염은 소혈관을 침범하는 전신괴사혈관염으로 
항호중구세포질항체(antineutrophil cytoplasmic antibody, ANCA)
가 흔히 관찰되어 Wegener 육아종증, Churg-Strauss 증후군과 함
께 항호중구세포질항체연관혈관염(ANCA associated vasculitis)이
라 불린다. 주로 콩팥을 침범하여 괴사사구체염을 일으키고, 말초
신경도 잘 침범하는데 다발성단일신경병(mononeuritis multiplex) 
형태로 잘 나타나며, 폐를 침범하여 폐출혈을 일으킨다[1]. 소화기
계 증상은 비특이적인 복통, 오심, 구토 외에 위장관 허혈로 인해 출
혈, 궤양, 괴사, 협착을 보일 수 있고 이 경우에 예후가 좋지 않으며, 
신장을 침범하는 경우 치료하지 않으면 신기능이 급속도로 악화되

어 신부전에 이를 수 있다. 주로 40–60세 사이의 연령층에 많이 발
생하며 남녀 비는 1.5:1이고, 5년 생존율은 60%–80%로 비교적 예
후는 좋은 편이나 재발률이 약 50%에 이른다[1].
현미경다발혈관염의 예후를 진단 시점에 예측할 때 Five-Factor 

Score (1996)를 많이 이용하는데 5개의 항목(proteinuria >1 g/24 
hr, creatininemia >140 μmol/L, specific gastrointestinal involve-
ment, specific cardiomyopathy, specific central nervous system in-
volvement) 중 각각에 대해 1점씩을 배정하여 2점 이상이 되면 5년 
생존율이 54.1%로 0점일 때의 88.1%에 비해 많이 떨어지게 된다[2].
저자들은 나쁜 예후인자를 가진 현미경다발혈관염에서 발현한 

말초신경병의 운동 및 감각기능의 호전 여부를 3년 동안 장기간 추
적관찰하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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증  례

66세 여자 환자는 내원 한 달 전부터 양측 장딴지와 발 부위가 저
리고 아팠으며 점차 통증이 근위부로 점차 진행하는 양상이었고 
양 하지 부종, 전신 쇠약감, 발열이 간헐적으로 동반되었다. 내원 1
일 전 갑자기 발생한 양측 발 처짐으로 인하여 걸을 수 없어서 타 병
원을 경유하여 순천향대학교 천안병원으로 전원되었고 시간이 점
차 지남에 따라 상행성으로 진행하는 마비가 있어 이에 대한 평가
를 위해 신경과로 진료 의뢰되었다.
과거력에서 8년 전 고혈압, 15년 전 당뇨병을 진단받고 경구 혈당

강하제를 복용 중이며, 특이 가족력은 없었다. 신경학적 검사에서 
뇌신경검사는 정상이었고 운동기능검사에서 환자는 혼자서는 일
어날 수도 없었고 걸을 수도 없었으며 원위부에서 더 심한 양상으
로 양측 하지가 Medical Research Council (MRC) 등급 II로 감소
되어 있었고 양측 발목 배굴근력과 발가락의 굴곡근력이 MRC 등
급 I로 저하되어 있었다. 감각기능검사에서 양측 무릎 아래로 전 감
각에 걸쳐 저하되어 있었으며 심한 통증을 호소하였고 원위부에서 
현저하였다. 심부건반사는 상하지에서 모두 소실되었으며 병적 반
사는 나타나지 않았다. 양측 하지에서 경골부종 소견이 있었으나 
압통이나 발적은 보이지 않았다.
검사실 소견에서 입원 당시 일반혈액검사는 백혈구 13,930/mm3 

(호중구: 76.7%, 림프구: 13.6%, 호산구: 2.8%), 혈색소 8.4 g/dL, 혈소
판 159,000/mm3, 혈청생화학적 검사에서 적혈구 침강속도 120 mm/ 
hr, high sensitive C-반응성 단백질 153.28 mg/dL, 알부민 2.9 g/dL, 
혈당 517 mg/dL, 당화 혈색소 8.1%, 혈중 요소질소 23.8 mg/dL, 크레
아티닌 1.7 mg/dL, 알칼리성 인산분해효소 158 IU/L의 소견을 보였
다. 방사선 소견에서 단순 골 촬영상 골연화성 병변은 발견되지 않
았으며 폐전산화단층촬영에서 육아종 병변 등 이상소견은 없었다.

입원 후 2일째부터 하루에 1, 2차례 체온이 37.9도 이상의 발열이 
있었고 이에 대한 뚜렷한 원인이 밝혀지지 않았다. 입원 후 7일째 
우측 상지 및 양측 하지에서 시행한 신경전도검사상 우측 정중신
경에서 복합근 활동전위의 진폭과 운동신경 전도속도가 모두 저하
된 축삭신경병이 있었고 척골신경에서 복합근 활동전위 및 감각신
경 활동전위가 형성되지 않았다. 양측 천비골신경 및 장딴지신경에
서는 감각신경 활동전위가 형성되지 않았으며 양측 비골신경 및 경
골신경의 복합근 활동전위가 형성되지 않았다. 양측 하지 근전도검
사상 좌장무지신근, 우전경골근, 양측 내측 비복근에서 경도의 탈
신경 전위를 보였으며, 우장무지신근, 좌전경골근, 양측 장비골근
에서의 근전도는 정상소견이었다. 추가로 시행한 혈청학적 검사상 
항호중구 세포질 항체는 항-MPO 항체인 perinuclear ANCA (P-
ANCA)는 43.4 U/mL(정상수치 ≤5)로 양성이었고, 항-PR3 항체
인 cytoplasmic ANCA는 음성이었다. 단백질 전기영동검사상 단
클론 감마글로불린혈증(monoclonal gammopathy)을 시사하는 
소견은 보이지 않았다. 뇌척수액검사에서 뚜렷한 이상소견은 관찰
되지 않았다.
입원 10일째 전신 부종, 폐 부종이 동반되고, 혈청생화학적 검사

에서 크레아티닌 3.2 mg/dL로 상승, 단백뇨 동반되는 급성 신손상
이 동반되어 신생검 및 혈액 투석을 위해 신장내과로 전과되었다. 
신생검 시행 후 확인된 조직검사상 사구체의 반 수 이상에서 cres-
cent가 보이고 중등도의 요세관간질 신장염이 동반되어 초승달 사
구체신염으로 진단하였다(Fig. 1). 추가로 세동맥에 염증이 침윤하
는 혈관염이 확인되었고(Fig. 2), 육아종(granuloma)은 관찰되지 
않았다. 현미경다발혈관염 진단하에 고용량 코르티코스테로이드
(methylprednisolone 1,000 mg, 3일)와 면역억제제(cyclophospha-
mide 500 mg)를 정맥 내 투여 후 경구 스테로이드(prednisolone 1 
mg/kg)로 관해 유도 치료를 시행하였다.

Fig. 1. The renal biopsied section reveals a glomerulus with cellular crescent. 
There is significant inflammation in the adjacent interstitium (periodic acid-
Schiff, × 400).

Fig. 2. The interlobar artery shows extensive fibrinoid necrosis of the wall with 
heavy neutrophilic inflammation in the adventitia (methenamine silver, × 200).
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입원 27일째 상부 및 하부 위장관내시경 소견에서 혈관염에 의
한 위장관 침범이 의심되는 소견이 추가적으로 확인되었다. 입원 
30일째 양측 무릎굴곡이 MRC 등급 III로 하지의 근력저하 소견은 
부분적인 호전양상을 보이기 시작하였다. 입원 67일째 우측 상지의 
저림증상이 호전되었으며 입원 69일째 시행한 신경전도검사에서 
이전 검사와 비교할 때 뚜렷한 호전양상은 보이지 않았다. 입원 93
일째 양측 발목 배굴근력과 발가락의 굴곡근력은 아직 회복되지 
않았으나 양측 무릎굴곡이 MRC 등급 IV로 하지의 근력저하 소견
은 점차 호전을 보였다. 또한 신기능도 점차 호전되어 혈액 투석을 
중단하였다. 이후 퇴원하여 신장내과 및 신경과 외래 추적하면서 
신경학적 운동 및 감각기능의 호전 여부를 관찰하였다.
입원 시부터 매달 한 번씩 cyclophosphamide 정주 치료 4회 시행 

후 P-ANCA는 음전되고 신기능은 호전 추세를 보여 경구 스테로이
드를 서서히 감량하면서 아자티오프린(azathioprine 2 mg/kg)으
로 2년 동안 관해 유지 치료를 시작하였다.
발병 9개월째 시행한 신경전도검사에서 이전 검사와 비교할 때 

역시 뚜렷한 호전양상은 보이지 않았으나 발가락의 굴곡근력은 회
복되었다. 발병 1년째 시행한 신경전도검사 역시 뚜렷한 호전은 없
었으나 양측 발목 배굴근력도 점차 회복되어 타인의 도움을 받고 
설 수 있었으며 보조기를 차고 몇 걸음 걷는 것도 가능하였다. 하지
만 손발 저림 및 통증은 호전이 없어 진통제 투약이 필요하였다. 발
병 1년 6개월에는 양측 발 처짐이 부분적으로 회복되어 보조기 착
용 없이 보행기의 도움을 받고 보행이 가능하였고 손발 저림과 통
증도 점차 호전을 보였다. 발병 2년 6개월째 시행한 신경전도검사에
서도 이전과 비교할 때 전기생리학적 호전소견은 보이지 않았으나 
양측 발 처짐은 회복되어 보행기를 잡고 혼자 걸을 수 있었고, 젓가
락질은 되지 않았으나 숟가락질은 가능할 정도로 근력의 회복을 보
였다.

고  찰

본 증례의 환자는 ANCA 양성을 보이고 신생검 시행 후 확인된 
조직검사에서 세동맥에 염증이 침윤하는 혈관염을 보여 항호중구
세포질항체연관혈관염으로 분류할 수 있었다. 또한 폐전산화단층
촬영에서 Wegener 육아종증에서 보이는 육아종 병변이 없고, 
Churg-Strauss 증후군의 특징인 말초혈액검사에서 호산구증가증
이 없어 Chapel Hill Conference 진단기준에 따라 현미경다발혈관
염으로 진단하였다[3].
현미경다발혈관염에서 신경계 침범은 20%–30%의 환자에서 동

반되고 중추신경계 침범보다는 말초신경병이 비교적 흔하다고 알
려져 있다[4]. 60세 전후로 하여 발병을 하며 주로 단계적으로 증상
이 악화되고 비대칭적인 다발성단일신경병 양상으로 나타나지만 
드물게 원위부에서부터 점차적으로 증상이 악화되며 대칭적인 양

상의 다발신경병 양상으로도 증상이 나타날 수 있다. 대부분의 환
자에서 통증이 동반되며 신경전도검사에서 축삭신경병이 동반되
는 것이 특징이다. 다른 ANCA 연관 혈관염과 비교할 때 현미경다
발혈관염에서 초기에 말초신경병으로 발생하는 비율이 높으며 주
로 2개월 이내로 타 장기에서의 침범이 동반되기도 한다[5,6].
급격히 악화되는 신부전 및 말초신경병을 시사하는 신경학적 증

상 동반 시 이에 대한 감별진단을 위하여 침범한 장기의 조직검사
를 고려해보는 것도 필요하다. 또한 증상이 경미하거나 서서히 진행
되는 당뇨병성 신경병에서 갑자기 증상 악화가 있을 경우 다른 급
성 말초신경병 등을 고려하고 정확한 진단을 위하여 임상경과의 세
심한 관찰이 필요할 것이다.
앞서 언급한대로 현미경다발혈관염의 예후를 진단 시점에 예측

할 때 Five-Factor Score (1996)를 많이 이용하는데 2009년에 개정
된 Five-Factor Score에서는 5개 항목 중 나쁜 예후와 관련해서 4개 
항목(age, renal insufficiency, cardiac involvement, gastrointesti-
nal manifestations)을 선정해서 각 1점씩 배정하였다[7]. 본 증례의 
환자는 Five-Factor Score (1996) 2점 이상으로 나쁜 예후가 예측되
었고 Five-Factor Score (2009)에서도 3점으로 역시 높은 사망률이 
예측되었다. 그러나 현미경다발혈관염을 가진 일본인 환자에서 시
행한 연구에서 말초신경병 동반 여부에 따라 5년 생존율에 차이가 
없어 말초신경병은 예후 예측인자는 아니라고 하였다[8].
예후에 관해서는 생존율이 중요하게 언급되지만 말초신경병을 

동반한 현미경다발혈관염 환자에서 기능적 예후에 대한 연구는 별
로 많지 않다. 우리는 말초신경병으로 인해 운동 및 감각기능의 저
하가 있던 현미경다발혈관염 환자를 3년 동안 추적관찰하면서 신
경학적 기능의 회복과 신경전도검사상의 전기생리학적 이상소견
의 호전 여부를 보았다. 적절한 치료 후에도 비록 전기생리학적으
로는 호전이 없었으나 임상적으로는 운동 및 감각기능의 호전을 보
여 전혀 보행이 불가했던 환자가 도움을 받고 보행이 가능할 정도
로 회복된 것을 관찰하였다. 나쁜 예후인자를 가진 현미경다발혈
관염 환자라도 빠른 진단과 적절한 치료는 말초신경병으로 인한 
상하지 마비의 회복에 좋은 결과를 가져올 수 있다는 점을 시사한
다고 할 수 있다.
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