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	 Abstract
Hypereosinophilic syndrome (HES) is defined as peripheral eosinophilia, organ involvement of eosinophils and 
exclusion of other disorders or dysfunction. HES is subclassified as myeloproliferative variant, T-lymphocytic, 
overlap, idiopathic, familial and associated type according to the new classification using molecular and 
immunologic markers. HES presenting with gastrointestinal symptoms is very rare but characterized by peripheral 
eosinophilia, eosinophilic infiltration of the gastrointestinal tract with other organs such as liver and bone marrow. 
We report a rare case of idiopathic HES in 18-year-old adolescent who presented with gastrointestinal symptoms 
including abdominal pain, diarrhea and ascites which resolved rapidly with corticosteroid therapy. HES should be 
included in the differential diagnosis of abdominal pain and ascites in children and adolescents. 
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서 론

과 호 산 구  증 후 군 ( h y p e r e o s i o n o p h i l i c 
syndrome)은 다른 원인 질환이 없이 말초 혈액 
호산구증가증과 함께 간비 종대, 여러 장기들에 
호산구의 침범으로 인한 임상 증상이 나타나는 것을 
특징으로 한다[1]. 1975년 Chusid 등[2]은 과호산구 
증후군의 세 가지 진단기준으로 1) 6개월 이상 말초 
혈 액 에 서  1 , 5 0 0 / μ L  이 상 의  호 산 구 증 가 증 이 
지속되거나 6개월 미만이라도 호산구증가증과 함께 
사망한 경우, 2) 알레르기질환이나 기생충 감염 등 
다른 호산구 증가의 원인이 없으며, 3) 심장, 폐, 간, 
중추신경계 등 영향을 받은 장기의 증상 및 징후가 
있는 경우 등을 제안하였다. 

과호산구 증후군은 환자의 임상 양상과 분자면역 
학적 표지자들을 이용한 새로운 분류법을 통해서 
골수증식 변이형(myeloproliferative variants), 
T-림프구성(T-lymphocyt ic), 중첩형(over lap), 
특 발 성 ( i d i o p a t h i c ) ,  연 관 형 ( a s s o c i a t e d ) , 
가족성(familial) 등의 아형으로 세분화되었다[3-5]. 

소아 청소년기에 발생하는 과호산구 증후군의 
유병률은 아직까지 명확히 밝혀지지 않았으며, 
1999년부터 2011년 사이에 18세 이하의 소아 청소년 
중에 Chusid 등[2]의 진단기준을 만족하는 과호산구 
증후군 증례는 33례에 불과하였다[6 ] .  게다가 
과호산구 증후군의 진단기준에 부합하면서 위장관 
증상이 주 증상으로 발현하는 증례는 매우 드문데, 이 
경 우  대 부 분 은  중 첩 형 이 나  특 발 성  과 호 산 구 
증후군으로 분류된다[7]. 위장관 증상은 호산구가 
침범된 위장관의 부위와 그 침범 정도에 따라서 
다양하며 스테로이드 치료에 대한 반응은 비교적 좋은 
편이다[7,8]. 저자들은 복통과 설사, 복수 등의 위장관 
증상을 주소로 내원한 18세 청소년에서 발생한 
과호산구 증후군 증례를 경험하였기에 문헌고찰과 
함께 보고하는 바이다.

증 례

18세 남자 청소년이 3주 동안의 복통과 설사를 

주소로 본원 소아청소년과로 내원하였다. 환자는 
과거력상 9년 전인 9세에 우측 측두엽 악성 뇌교종이 
발견되어 종양 제거 수술과 뇌실-복강 단락술, 
항암요법 및 방사선 치료를 받고 12세에 완치 판정을 
받았으며 수술 후에 발생한 뇌하수체 기능저하증과 
지방간에 대해서 본원을 통해 정기적으로 추적 관찰 
중 이 었 고 ,  그  외 에  특 이 한  알 레 르 기  질 환 의 
과거력이나 가족력은 없었다. 내원 당시에 환자의 
전신 상태 및 생체 징후는 양호하였으며 공막에 황달 
없었고 결막은 창백하지 않았고 외이도, 고막에 
특이소견 보이지 않았으며 인두 발적 및 경부 림프절 
비대도 관찰되지 않았다. 흉부 청진상 호흡음, 심음 
모두 정상 범위였다. 복부팽만 소견이 뚜렷하게 
관찰되었으며 복부 둘레는 77 cm 이었고 청진상 
장음이 항진되었으나 압통이나 반발통은 호소하지 
않 았 으 며  간 은  우 측  늑 골 하 연 에 서  4  c m 까 지 
만져졌으나 비장 비대는 없었다. 이외의 신체 진찰상 
특이소견 관찰되지 않았으며 신경학적 검사도 
정상이었다. 내원 당시 말초 혈액 검사상 백혈구 
53,470/μL(호산구 72%, 절대 호산구수 38,500/μL)로 
절대 호산구의 수가 증가되어 있었으며 혈색소 13.4 
g/dL, 혈소판 359,000/μL였다. 혈청 생화학 검사에서 
총단백 6.9 g/dL, 알부민 4.3 g/dL, 아스파라진산 
아미노전이효소/알라닌 아미노전이효소 36/63 IU/L, 
총/직접형 빌리루빈 0.4/0.1 mg/dL, 아밀라제/리파제 
17/16 IU/L로 특이소견 없었으며 혈청 전해질 검사도 
정상 범위였다. 말초 혈액 도말검사에서 호산구가 
79%로 현저하게 증가되어 있었으나, 적혈구와 
혈소판은 특이소견이 없었고 악성 종양을 시사하는 
소견이나 비정상적인 세포도 관찰되지 않았다(Fig. 
1A). 대변검사에서 기생충이나 충란, 백혈구, 적혈구 
등은 발견되지 않았고 배양검사도 정상이었다. 골수 
도말 검사와 골수 생검에서는 조혈세포들이 풍부하고 
68%까지 증가된 호산구와 호산구 전구세포들이 다량 
관찰되었으며 모세포는 보이지 않았다(Fig. 1B). 복수 
천자 검사에서 아데노신 디아미나제 16.2 IU/dL, 
적혈구 15,200/μL, 백혈구 6,080/μL였으며 이중 
호산구가 92%(5,594/μL)로 대부분을 차지하고 
있었으며 배양 검사는 음성이었다(Fig. 1C). 혈액 
검체를 이용한 염색체 검사는 46 ,  X Y로 정상 
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소견이었다. 흉부 CT 검사는 정상이었으나, 복부 CT 
검사상 다량의 복수가 있었으며 장벽이 미만성으로 
두꺼워져 있었고 공장의 대부분이 늘어나 있었다(Fig. 
2). 위 내시경 검사에서 날문방에 다수의 미란 소견과 
십이지장에 약해진 점막이 확인되었고, 대장 내시경 
검사상 다수의 충혈된 점막이 S결장 및 직장에서 
관찰되었고(Fig. 3), 조직 생검에서는 만성염증과 함께 
상당수의 뚜렷한 호산구 침착이 관찰되었다. 간 
조직검사에서는 약간의 지방간 변성과 함께 현저한 
호산구 침착이 간문맥 부위에서 관찰되었다(Fig. 4). 
환자는 위장관 증상으로 발현된 특발성 과호산구 
증후군 의심하에 경구용 스테로이드 prednisolone (1 
mg/kg/day)을 투여하기 시작했고 제 6병일에 복부 
둘레가 77 cm에서 73.5 cm으로 현저하게 감소하였고 
복통, 설사 등의 위장관 증상이 모두 호전되었으며, 
말초 혈액 검사에서도 백혈구 12,580/μL(호산구 13%, 
절대 호산구수 1,700/μL)로 호전되어 스테로이드 
용량을 감량하며 퇴원하였다. 2주 후에 외래에서 
시행한 검사에서도 백혈구 16,500/μL(호산구 2.3%, 
절대 호산구수 360/μL)로 호산구 증가증이 완전히 
호 전 되 어  스 테 로 이 드  용 량 을  줄 이 면 서  외 래 
추적관찰을 지속하려 했으나 발병 2개월 이후에는 
추적 관찰이 되지 않았다. 약 7개월이 지난 후에 
환자가 외래로 방문하였고 당시 특별한 위장관 증상은 
호소하지 않았으나 말초 혈액 검사상 백혈구 30,500/μL 
(호산구 52%, 절대 호산구수 15,880/μL)으로 호산구가 다시 
증가된 소견이 관찰되어 이후 말초 혈액 검사 및 임상 

증상에 대해 정기적으로 추적관찰 중이다.

고 찰

본 증례는 9년 전인 9세에 뇌교종으로 수술과 
항암요법, 방사선 치료 3년 후에 완치 판정을 받고 
특이소견 없었던 청소년에서, 우연히 위장관 증상을 
주소로 발현된 과호산구 증후군에 관한 증례이다. 
복통, 설사, 복수 등의 위장관 증상으로 발현한 후의 

Fig. 1.	(A) Peripheral blood smear shows the elevation of the white blood cells which are due primarily to eosinophils 
(Wright stain, ×200). (B) Bone marrow aspiration smear shows markedly elevated eosinophils of 68% with no blast 
cell (Wright stain, ×1,000). (C) Ascitic fluid showing increased number of eosinophils (Wright stain, ×200).

Fig. 2. Abdominal CT scan shows moderate amount 
of ascites and diffuse bowel wall thickening with 
dilatation of jejunal loops.
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전반적인 임상 경과와 병력, 특징적인 검사 소견 등을 
통해서 위장관과 간, 골수 등을 침범한 특발성 
과호산구 증후군으로 진단하고 스테로이드 치료 후에 

빠른 호전을 보였다. 과호산구 증후군의 임상 증상은 
기침, 콧물, 호흡곤란, 피로, 피부 발진, 복통 등 
호산구의 영향을 받는 장기에 따라 다양하다. 증가된 
호산구가 장기 내부의 세포로 침투하여 사이토카인과 
체액성 인자들을 호산구 과립 형태로 방출하여 조직 
손상을 초래하는 것으로 알려져 있다[4,9,10]. 

호발부위는 Ogbogu 등[11]에 따르면 성인 환자 
188명 중 피부(69%), 호흡기(44%), 소화기(38%), 
신경계(21%), 순환기(20%), 비장(10%)의 순으로 
알려져 있다. 한편, 소아 청소년기의 과호산구 
증 후 군 은  성 인 에  비 해 서  발 생  빈 도 가  드 물 어 
P u b M e d에서 증례 보고를 통한 통계에 의하면 
1999년부터 2011년 사이에 18세 이하의 소아 
청소년에서 Chusid 등[2]의 진단기준을 충족하는 
환 자 는  3 3 명 에  불 과 했 고  이 들 의  중 간  나 이 는 
11세였으며, 이 중에서 14명이 여자 환자였고, 증상은 
영향을 받은 장기에 따라 매우 다양했으며 피부, 폐, 
심장이 영향을 받은 경우가 대부분이었다[6]. 

Fig. 3.	Upper endoscopy shows multiple erosions in the gastric antrum (A), and friable mucosa in the duodenum (B). 
Colonoscopy shows multiple hyperemic mucosa in the rectum (C) and the sigmoid colon (D).

Fig. 4. Liver biopsy shows mild fatty change and 
marked eosionophilic infiltration in the portal area 
(H&E, ×400).
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과호산구 증후군과 감별해야할 질환은 호산구 
증가증을 일으킬 수 있는 기생충, 바이러스, 세균 감염, 
알레르기 질환, 악성 신생물, 결체 조직 질환 등과 
함께, 호산구성 폐렴, 호산구성 위장염 등 호산구가 
폐나 위장관 등 특정 장기에만 한정적으로 영향을 
주는 질환들을 들 수 있다. 한편, 위장관계에 대한 
호산구 침착은 호산구성 위장관염을 비롯하여 림프종, 
위암, 궤양성 위장염, Chug-Strauss 증후군, 기생충 
감염 등에서도 나타날 수 있다. 그러나 본 증례와 같이 
과호산구 증가증에서 위장관계가 침범된 경우가 
14%에 불과하고, 이중에서 대다수가 첫 증상으로 
복통, 설사 등을 호소하는 경우에 계통적인 검사 없이 
단지 내시경 검사 및 조직검사 결과, 임상 증상만을 
토대로 호산구성 위장관염이나 타 질환으로만 먼저 
진단될 가능성이 있으므로,  이와 같은 오류를 
방지하기 위해서는 환자의 검사 결과 및 병력청취에서 
과호산구 증후군이 의심될 경우는 철저한 계통적인 
검사를 먼저 시행하고 내시경을 이용한 조직검사를 
통 하 여  확 진 하 는  과 정 이  필 요 하 다 [ 2 , 1 2 ] .  본 
증례에서도 특징적인 임상 증상을 포함한 병력 청취 
및 검사 등을 통해 알레르기성 질환, 기생충 감염, 악성 
신생물 등을 배제한 후에 과호산구 증후군으로 진단할 
수 있었다. 

과호산구 증후군의 치료에 대해서는 International 
Hypereosinophilic Syndromes Working Group이 
과호산구 증후군의 아형에 따라서 골수증식 변이형과, 
T-림프구성 과호산구 증후군의 경우는 이마티닙 
(imatinib)이 초기 치료이며 다음으로는 스테로이드 
치료를 고려한다. 그 외의 아형들은 스테로이드 
투여를 첫 번째 치료로 선택할 수 있으며 기타 치료 
방법으로는 hydroxyurea, vincristine, 인터페론 알파, 
항인터루킨-5 항체나 다른 면역조절제(alemtuzumab, 
사이클로스포린, 면역글로불린) 및 세포독성 약제 
(cyclophosphamide, 6-thioguanine, methotrexate, 
cytarabine, 2-클로로디옥시아데노신) 등을 고려해볼 
수 있다. 치료에 반응하지 않거나 다발성 장기부전이 
진행될 경우에는 동종 이형 줄기 세포  이식도 고려해 
볼 수 있는 것으로 알려져 있다[5,13,14]. 본 증례 
환자는 위장관 증상으로 발현된 특발성 과호산구 
증후군 진단하에 경구 스테로이드 치료를 시작한 후 

임상 증상과 말초 혈액 호산구 수치의 빠른 호전을 
보였다. 외래에서 시행한 추적 검사상 호산구수가 
완전히 정상화되었으나 추적 관찰이 되지 않다가 약 
7개월 지난 후에 시행된 말초 혈액내 호산구 수치가 
다시 증가된 소견이 관찰되었다. 당시에 본 증례 
환자가 호소하는 특별한 증상은 없었으나 여전히 
호산구 수치가 높게 유지되면서 여러 장기에 영향을 
미칠 가능성이 충분히 있기 때문에 향후에도 정기적인 
추적 검사 및 계통적 검사가 꼭 필요할 것으로 
생각한다.

결론적으로, 과호산구 증후군은 소아 및 청소년기에 그 
발생 빈도는 낮지만 복통이나 설사 등 위장관 
증상으로 발현할 수도 있으므로 이와 같은 위장관계 
증상의 감별 진단 항목에 포함시켜야 할 것이다. 

요 약 

저자들은 복통과 설사, 복수 등의 위장관 증상을 
주소로 내원한 18세 청소년에서 전반적인 임상 경과와 
특징적인 검사 소견 등을 통해서 위장관과 간, 골수 
등을 침범한 특발성 과호산구 증후군으로 진단하고 
스테로이드 치료 후에 빠른 호전을 보였던 증례를 
경험하였기에 보고한다. 과호산구 증후군은 소아 및 
청소년기에 드물게는 복통이나 설사 등의 위장관 
증상으로 발현할 수 있으므로 이와 같은 위장관계 
증상의 감별 진단에 포함시켜야 할 것이다. 
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