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급속진행성 사구체신염(rapidly progress ive glo-

merulonephritis , RPGN)은 전체 사구체신염의 약 2-
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10%를 차지하는 비교적 드문 신질환으로 병리조직학

적으로 사구체의 50% 이상에서 광범위한 반월상

(cres cent)을 형성하며 임상적으로 수주 혹은 수개월

내에 말기신부전으로 진행하는 것을 특징으로 하는

임상병리학적 증후군이다. RPGN은 여러가지 다양한

신질환에 의해 발생되는데 면역학적 병인이 서로 다

른 항사구체기저막항체질환, 면역복합체질환, 무면역
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<요 약>

급속진행성 사구체신염(RPGN)은 병리조직학적으로 50% 이상의 신사구체가 광범위한 반월상

을 형성하는 질환으로 치료하지 않을 경우 수주 내지 수개월내에 말기신부전으로 진행되는 중독

한 신질환이다. 저자들은 1983년 1월부터 1997년 2월까지 계명의대 동산병원에서 경피적 신생검

을 통해 RP GN으로 진단된 26예를 대상으로 그 임상경과 및 치료반응에 대해 후향적으로 조사

하였다.

RP GN의 빈도는 전체 사구체신염의 2.1%를 차지하였다. 평균연령은 30세였고, 남녀비는 1:

1.4였다. 원인질환으로는 면역복합체질환에 의한 것이 14예(54% )로 가장 많았고 이가운데 전신

성 홍반성 낭창 6예, 연쇄구균감염후 사구체신염 3예, H enoch- S chönlein 자반증 3예, Ig A 신

증이 2예였다. 면역침착이 없는 질환이 12예(46% )였으며 이가운데 W eg ener씨 육아종증 3예,

괴사성 반월상 사구체신염 1예, 특발성이 8예였다. 항사구체기저막항체 질환은 한 예도 없었다.

A NCA 검사를 시행한 10예중 W eg ener씨 육아종증 환자 3예 모두 C- ANCA 양성이었으며,

P - ANCA 양성인 환자는 3예로 연쇄구균감염후 신염 1예, 괴사성 반월상 사구체신염 1예, 특발

성이 1예였다. 그리고 나머지 4예는 ANCA 음성이었다. 신생검 당시의 임상증상은 부종 80% ,

고혈압 72% , 핍뇨 68% , 선행된 상기도감염 48% , 육안적 혈뇨 36% 순으로 관찰되었다. 평균

혈색소치 8.7g / dL, 24시간 뇨단백 배설량 6.6g m , 혈청 creatinine치는 5.6(최고치 10.5)m g /dL

였고, 투석치료를 요할 정도로 심한 신기능의 장애를 보인 환자는 18예(69% )였다. 신조직 검사

상 사구체의 80% 이상에서 반월상을 형성한 경우가 14예(54% )였고 대부분이 세포성 반월상이

었다. 치료로는 스테로이드 단독치료가 15예(그 중 12예가 스테로이드 충격요법), 스테로이드와

면역억제제 병합요법 5예였고 그 중 2예에서 혈장교환을 병행하였다. 평균 31개월의 추적기간중

18예(69% )에서 말기신부전으로 진행하였다. 3예(12% )에서 정상 신기능으로 회복되었으며, 신부

전이 지속된 경우가 2예(8% )였다. 경과중 사망한 경우는 3예(12% )였으며, 그 중 2예는 W eg e-

ner씨 육아종증 환자에서 심한 폐출혈로 인한 급성호흡부전으로, 한 예는 면역억제요법중 기회감

염에 의한 폐렴으로 사망하였다. 진단시 고혈압, 높은 혈청 creatinine치, 반월상의 형성이 85%

이상인 경우와 사구체경화가 심한 경우 예후가 불량하였다. 이상에서 RPGN의 관해를 유도하기

위해서는 조기진단과 적극적인 치료가 무엇보다 중요할 것으로 생각된다.
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침착질환의 3가지 유형으로 대별된다. 대부분의 경우

늦게 진단되면 치료에 반응이 없으므로 조기진단과

적절한 치료는 예후에 결정적인 영향을 미친다.

아직 국내에는 산발적인 RPGN의 증례보고들은 있

어왔지만1-3) 원인질환의 분류나 경과에 대한 종합적인

보고는 없는 상태이다. 이에 저자들은 1983년 1월부

터 1997년 2월까지 계명의대 동산병원 내과에 입원하

여 RPGN으로 진단된 26예를 대상으로 그 원인질환,

임상경과, 치료 및 예후 등을 보고하는 바이다.

대상 및 방법

1983년 1월부터 1997년 2월까지 계명의대 동산병

원 내과에 입원하여 경피적 신생검을 시행하여 RP-

GN으로 확진된 26예를 대상으로 하였다.

RPGN의 진단은 소변검사상 기형의 적혈구나 신염

성 침사(nephritic sediment)가 있고 6주이내에 혈청

creatinine치가 50% 이상 증가하고, 병리학적으로 사

구체의 50% 이상에서 광범위한 반월상을 형성하는

경우로 하였다. 특발성 반월상 사구체신염은 항호중구

세포질항체(anti- neutrophil cytoplas mic antibody,

ANCA)가 없고 면역복합체의 침착이 없으면서 다른

전신성 질환이나 항사구체기저막항체질환, 혹은 명확

한 원발성 사구체신염의 소견이 없는 경우로 정의하

였다. 신장기능에 대한 평가는 혈청 creatinine이 1.7

mg/dL 이하를 신기능의 안정상태, 1.8- 5.0mg/dL를

신부전상태, 5.0mg/dL 이상이거나 혈액투석치료를 요

하는 경우를 말기신부전으로 각각 정의하였다.

신생검은 변형된 Vim- Silverman needle을 사용하

여 방사선 투시 또는 초음파 유도하에서 경피적으로

시행하였다. 신생검 조직은 hematoxylin- eos in, PAS,

periodic acid silver methenamine 및 Mass on' s tri-

chrome으로 염색하였다. 면역형광현미경검사를 위해

서 IgG, IgA, IgM, C3, C4, C1q 및 fibrinogen을 항

면역글로불린으로 이용하였다. 전자현미경검사는 초박

절후 uranyl- acetate와 lead- citrate에 이중 전자염색

하였다.

치료방법으로는 원인질환에 따라 스테로이드 경구

및 충격요법, cyclophosphamide 충격요법, 혈장교환

법을 시행하였다.

그룹간의 평균치의 비교는 student- t 및 chi- square

분석을 하였고, 신생존률 및 환자생존률은 Kaplan-

Meier 방법을 이용하였다. P < 0.05시 통계학적으로

유의한 것으로 판정하였다.

결 과

1983년 1월부터 1997년 2월까지 계명의대 동산병

원에서 병리조직학적으로 진단된 사구체신염환자 1270

예 가운데 RPGN은 26예로 2.1%를 차지하였다. 이들

26예의 성별 및 연령별 분포는 T able 1과 같다. 성별

분포는 남자가 11예, 여자가 15예로 남녀 성별비는

1:1.4로 여자가 약간 많았다. 환자의 연령은 평균 30

세였으며 최소 6세, 최고 75세였다. 연령별분포는 11-

20세 사이가 전체 환자의 35%로 가장 많았고, 30세

이하가 전체의 62%를 차지하였다. 초기 증상발현부터

신생검까지의 기간은 평균 61일이었고 추적기간은 평

균 31개월로 이기간동안의 여러 임상 및 병리학적 소

견들을 후향적으로 조사하였다.

RPGN으로 진단될 당시 원인적 분류는 T able 2와

T able 1. A g e & S ex Dis tribution

Age(Yr) Male Female T otal(%)

≤10
11- 20
21- 30
31- 40
41- 50
51- 60
> 61

0
5
0
1
2
1
2

1
4
6
0
2
1
1

1( 3.8)
9( 34.6)
6( 23.1)
1( 3.8)
4( 15.4)
2( 7.7)
3( 11.6)

T otal 11 15 26(100.0)

T able 2. Clas s ification of RPGN

No. of patient(%)

Anti- GBM disease
Immune complex disease

SLE
PSGN
Henoch- Schönlein purpura
IgA nephropathy

Pauci- immune dis ease
Wegener' s g ranulomatos is
Necrotizing crescentic GN
Idiopathic(?)

0
14( 54)

6
3
3
2

12( 46)
3
1
8

T otal 26(100)
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같다. 제 1형의 항사구체기저막항체질환은 한 예도 관

찰되지 않았으며 제 2형의 면역복합체질환이 14예(54

% )를 차지하였고 제 3형의 면역침착이 없는 질환

(pauci- immune disease)이 12예(46%)였다. 면역복합

체질환 14예 중에는 전신성 홍반성 낭창이 6예로 약

절반을 차지하였고, 연쇄구균감염후 사구체신염과

Henoch- Sch nlein 자반증이 각각 3예, IgA 신증이 2

예에서 관찰되었다. 면역침착이 없는 무면역침착질환

12예 가운데 Wegener씨 육아종증이 3예였고, 괴사성

반월상 사구체신염이 1예, 특발성이 8예를 차지하였

다. ANCA 검사를 시행한 10예 중 Wegener씨 육아

종증 환자 3예 모두 C- ANCA 양성이었으며, 이 중 2

예는 IgM 항사구체기저막항체가 동시에 양성이었다.

P- ANCA 양성인 환자는 3예로 연쇄구균감염후 신염

이 1예, 괴사성 반월상 사구체신염이 1예, 원인적 분

류를 할 수 없었던 특발성이 1예였다. 그리고 나머지

4예는 ANCA 음성이었다.

내원당시의 중요 임상증상과 검사실 소견은 T able

3과 같다. 부종이 80%로 가장 많았으며 고혈압 72%,

핍뇨 68%, 선행된 상기도감염 48%, 육안적 혈뇨 36

% 순이었다. 진단당시 평균혈색소치는 8.7±2.3g/dL,

24시간 뇨단백량은 평균 6.6±5.2gm이었다. 혈청 cre-

atinine 치는 평균 5.6±4.4mg/dL였으며 5mg/dL 이

상이 9예(35%)였고, 입원기간중 최고치는 평균 10.5

±5.1mg/dL였다. 투석치료를 요할 정도로 심한 신기

능의 장애를 보인 환자는 18예(69%)였다.

병리조직학적 소견들을 요약하면 T able 4와 같다.

전체 사구체수는 평균 23개였고 반월상의 비율은 평

균 80.4%였다. 신조직 검사상 사구체의 80% 이상에

T able 3. Clinical ＆ Laboratory Finding s

No. of patient
Age(range) Years
Sex(male/ female)
URI s ymptoms(%)
Edema(%)
Oligoanuria(%)
Gross hematuria(%)
Hypertens ion(%)
Hemoglobin(g /dL)
Proteinuria(g /24hr)
S - creatinine(mg/dL)

at entry(maximal)
Interval(mo) to ESRD after

initial s ymptoms

26
30(6- 75)

11/15
48
80
68
36
72

8.7±2.3
6.6±5.2

5.6±4.4(10.5±5.1)

3.1

T able 4. Patholog ic F inding s (Ⅰ)

No. of glomerulus(range)
Crescent(%)
Glomerular s cleros is(%)
Mesang ial cell proliferation(%)
Inters tit ial infiltrat ion(%)
Inters tit ial fibros is (%)
T ubular atrophy(%)

23(7- 59)
80.4
43.5
48.0

100.0
88.0
56.0

T able 5. Patholog ic Finding s (Ⅱ) - Immune Complex Dis eas e -

Patients N.
Glom

Crescent
(%)

Glom
s cleros is(%)

Mesang- cell
proliferation

Inters t it ial
infiltrat ion

Inters titial
fibros is

T ubular
atrophy

Immuno-
fluorescence

1
2
3
4
5
6
7
8
9

10
11
12
13
14

17
21
34
21
20

9
24

9
7

24
23
59
22
16

83
52
56
76
70

100
63

100
100

71
78
51
77
56

82
52
47

5
0

100
21

100
100

21
22
34

0
38

＋
＋
＋
－
－
－
＋
－
＋
＋
＋
＋
＋
－

＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋

＋＋
＋＋＋
＋
＋
－
＋＋＋
＋
＋
＋
＋＋
＋
＋
－
＋

＋
＋
＋
－
－
＋
－
－
－
＋
＋
－
－
＋

G, A, M, C3
A, C3, C1q
C3, F
C3, C1q
G, C3, C1q
G, λ
G, C3, λ
ND
ND
G, C3, C1q
G, A, M, C3, C1q, κ, λ
A, F
A
A, C3, λ

F : F ibrinog en
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서 반월상을 형성한 경우가 14예(54%)였고 대부분이

세포성 반월상이었다. 간질의 염증세포 침윤은 100%

에서 관찰되었고, 간질의 섬유화가 88%, 세뇨관위축

56%, 메산지움세포의 증식이 48%, 사구체경화가 43

%에서 관찰되었다. 개개 환자들의 병리조직학적 소견

은 T able 5, 6과 같다. 면역복합체질환 14예(T able

5)의 환자에서 반월상의 비율은 전체 사구체의 평균

73.8%였고 사구체경화는 평균 44.4%로 이 중 3명은

100%에서 사구체경화의 소견이 관찰되었다. 신간질의

염증세포침윤은 모든 환자에서 관찰되었고 9명(64%)

에서 메산지움세포의 증식이 있었다. 신간질의 섬유화

는 12명(86%)에서 관찰되었다. 면역복합체질환 14예

중 2예에서는 면역형광현미경검사가 시행되지 않았고

12예에서는 각종 면역복합체의 침착이 다양하게 관찰

되었다. 무면역침착질환 12예(T able 6)의 환자 모두에

서 사구체내에 면역글로불린과 보체의 침착이 경미하

거나 관찰할 수 없었다. 반월상의 비율은 전체 사구체

의 평균 85.9%였고 사구체의 경화는 평균 39.6%였다.

메산지움 세포의 증식은 4명(33%)에서 관찰되었고 신

간질의 염증세포 침윤은 모든 환자에서 관찰되었다.

환자들에 대한 치료는 T able 7과 같으며 치료는

26예중 20예에서 시행되었고 이중 12예에서는 스테로

이드 충격요법만이 시행되었고, 5예에서 스테로이드

및 cyclophosphamide 충격요법이 병합되었고 그 중

2예는 혈장교환법을 병행하였다. 스테로이드 경구요법

은 3예에서 시행되었다. 임상경과의 추적관찰 결과는

T able 8과 같다. 평균 31개월간의 추적기간중 전체

26예 가운데 3예(12%)에서는 정상 신기능으로 회복

되었으며, 신부전이 지속된 경우는 2예(8%), 18예

(69%)에서는 발병후 평균 3.1개월후 말기신부전으로

진행하여 투석요법과 신이식을 시행하였다. 3예에서

입원후 2개월 이내에 사망을 하였는데 그 중 2예는

Wegener씨 육아종증 환자에서 심한 폐출혈에 의한

급성호흡부전으로, 한 예는 스테로이드 및 cyclopho-

sphamide 면역억제치료중 기회감염에 의한 폐렴으로

사망하였다.

T able 6. Patholog ic F inding s (Ⅲ) - Pauci- immune Dis eas e -

Patients N.
Glom

Crescent
(%)

Glom
scleros is(%)

Mesang- cell
proliferation

Inters t itial
infiltration

Inters titial
fibros is

T ubular
atrophy

Immuno-
fluorescence

15
16
17
18
19
20
21
22
23
24
25
26

25
16
23
51
19
16
11
47
10
11
38
26

80
88
78
94
90

100
82
94
50
91

100
85

12
88
0

88
84
13
18
94
40
36
3
0

＋
－
－
－
－
＋
＋
－
－
－
－
＋

＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋
＋

＋
＋
＋＋
＋＋＋
＋＋
－
＋
＋＋
＋
＋
＋
＋

－
＋
－
＋
＋
－
＋
＋
－
＋
＋
＋

－
－
－
－
－
－
－
－
－
－
－
－

T able 7. Modality of T herapy

No. of patient(%)

S teroid PO only
S teroid pulse(SP) IV
SP IV＋Cyclophosphamide

puls e(CP) IV
SP＋CP＋plasma exchange
No treatment

3( 11.5)
12( 46.2)

3( 11.5)
2( 7.7)
6( 23.1)

T otal 26(100.0)

T able 8. Outcome of Renal Function

Outcome No. of patient(%)

Recovery
Renal insufficiency
ESRD
Expired*

3( 11.5)
2( 7.7)

18( 69.3)
3( 11.5)

T otal 26(100.0)

E S R D : end stag e renal disease , *two from re -
spiratory failure with severe pulm onary hem orrhage
and one from opportunis t ic pulm onary infection
during im m unosuppressive therapy
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신기능의 결과에 미치는 예후인자들을 분석한 결과

는 T able 9와 같다. 불량한 예후인자로는 진단시 높

은 이완기 혈압과 혈청 creatinine치, 신생검상 반월상

의 비율이 85% 이상인 경우, 사구체경화가 심한 경우

로 나타났다. 그러나 연령, 뇨단백량, 혈청 알부민치,

세뇨관위축 및 치료유무는 말기신부전으로의 진행과

는 유의한 차이가 없었다. 전체 환자 26예의 3개월

신생존률은 28%로 초기 증상발현으로부터 3개월후에

대부분 말기신부전으로 진행하였고 5년 환자생존률은

62%, 10년 환자생존률은 46%였다.

고 찰

1942년 Ellis4)에 의해 처음으로 기술된 급속진행성

사구체신염은 대개 30- 40대의 성인에서 호발하고 소

아에서는 매우 드물다5). 병리조직학적으로 50% 이상

의 사구체에서 광범위한 반월상(crescent)을 형성하

고, 임상적으로 신기능이 급속히 저하되어 치료하지

않을 경우 대부분 수주 혹은 수개월내에 말기신부전

으로 진행하는 중독한 신질환으로 구미에서는 성인

신조직검사의 2- 10% 정도를 차지하는 흔치 않은 질

환이다6-8). 이 질환에 관한 아시아에서의 보고는 매우

드문데, T ang 등9)에 의하면 중국인 5244예의 신생검

중 반월상 사구체신염이 1.37%로 비교적 낮게 보고하

고 있다. 저자들의 경우 급속진행성 사구체신염은 원

발성 사구체신염의 2.1%를 차지하여 구미의 보고자들

보다 약간 빈도가 낮았다. 본 질환은 남녀 모든 연령

에서 발생하나 항사구체기저막항체질환과 무면역침착

질환은 남녀비가 1.3:1로 남자에서 약간 많고 면역복

합체질환은 남녀비의 차이가 별로 없으며 호발연령은

중년 및 노년층이다. ANCA와 관련이 있는 사구체신

염은 호발연령이 50대이며 C- ANCA는 남자에서 P-

ANCA는 여자에서 보다 더 흔히 관찰되는 것으로 보

고되어 있다10).

RPGN은 여러가지 다양한 신질환에 의해 발생되며

면역학적 병인에 따라 항사구체기저막항체질환, 면역

복합체질환, 무면역침착질환의 3가지 유형으로 대별된

다. 무면역침착질환은 과거 광학현미경 검사상 사구체

의 염증과 괴사가 있으나 사구체내 아무런 면역침착

이 없고 혈청내에 면역복합체나 항사구체기저막항체

가 없다고 하여 ‘특발성’으로 분류되었다. 그러나 최근

치료받지 않은 무면역침착 RPGN 환자의 75- 90%에

서 ANCA가 양성으로 나타나며, 많은 경우 전신성

혈관염의 임상증상을 나타낸다. 따라서 이 유형은 현

재 괴사성 혈관염의 신장국한 유형으로 간주되고 있

다. Ferrario 등11)은 특발성 RPGN 41예의 신생검소

견을 후향적으로 조사하였던 바 사구체내괴사가 있었

던 25예에서는 그 후 92%에서 ANCA 양성이 나온

반면, 사구체내괴사가 없었던 16명 가운데 ANCA 검

사를 시행한 8명 모두 음성이었음을 관찰하고 특발성

RPGN은 병인이 서로 다른 전신성 혈관염의 신장 국

한 유형과 만성 신염으로 대별할 수 있다고 하였다.

진정한 의미의 ‘특발성’은 이제 매우 드물게 되었다.

Serra 등12)은 신혈관염과 특발성 RPGN으로 진단된

69명의 환자를 서로 비교하였던 바 임상상, 검사실 및

조직학적 소견들이 유사한 결과를 나타냄으로써 두

질환의 유사성을 제시하였다. 보고자마다 그 빈도에

차이가 있으나 RPGN 82명의 유형을 분석한 An-

gangco 등13)은 항사구체기저막항체질환 12%, 면역복

합체질환 44%, 무면역침착질환 44%로 보고하고 있

다. 남아프리카의 Zent 등8)은 73예의 반월상 사구체

신염가운데 감염후 사구체신염이 21예, 루푸스 신염이

15예로 가장 흔한 원인질환이었다고 하였다. 최근 중

국의 T ang 등9)은 반월상신염 72예가운데 항기저막

항체질환이 12.5%, 면역복합체질환이 66.7%, 무면역

침착이 20.8%로 보고하였다. 저자들의 경우 항기저막

항체질환은 한 예도 없었고, 면역복합체 질환이 54%,

무면역침착질환이 46%를 차지하였다. 저자들은 전신

성 홍반성 낭창이 면역복합체질환의 43%로 가장 많

T able 9. Difference of Clinical ＆ Laboratory
Features w ith the Outcome

Remis -
s ion

(n=5)

No
remiss ion

(n=21)

P
value

Age(Years)
Dias tolic BP(mmHg)
S- creatinine(mg/dL)

at entry
Proteinuria(g /24hr)
S - albumin(g /dL)
Crescent(> 85%)
Glomerular s cleros is(%)
T ubular atrophy(%)
S teroid pulse T x(%)

35±17
80±8.8
1.9±0.7

7.6±6.9
2.8±0.4

0
21.4
25.0
50.0

29±20
96±13
6.3±4.5

6.4±5.0
2.7±0.2

47.6
53.6
61.9
66.7

NS
0.017
0.000

NS
NS

0.000
0.025
NS
NS

D uration of follow- up : 31±37(1- 121) m onths
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은 빈도를 차지하였으며 이것은 아마도 이 질환의 유

병율 자체가 높기 때문으로 생각된다.

저자들은 원인질환을 밝히려고 노력했으나 특발성

이 무면역침착질환의 67%를 차지하여 북미나 유럽의

보고보다 훨씬 높은 빈도를 차지하였는데 이것은 무

면역침착질환의 진단에 필수적인 ANCA가 도입되기

이전의 환자가 포함되어 있었기 때문으로 생각된다.

그러나 진정한 유병율을 알기위해서는 앞으로 더 많

은 임상경험의 축적과 철저한 검사가 있어야 될 것으

로 생각된다.

ANCA와 관련이 있는 사구체신염은 염증소견을

보이는 사구체내에 면역글로불린의 침착이 미미하거

나 없는 것이 특징이다. Jennette 등14)은 50% 이상의

사구체에서 광범위한 반월상을 형성한 총 195명의 환

자가운데 무면역침착질환이 61%로 가장 많았고, 면역

복합체질환이 29%, 항사구체기저막항체질환이 11%로

보고하였다. 무면역침착질환에서 ANCA의 병인적 역

할에 대해서는 아직 규명되어있지 않으나 실험관내

에서는 ANCA가 순환하는 호중구와 단핵구를 활성화

시키고 이들이 혈관을 공격하여 혈관염을 일으키는

것으로 알려져있다15). ANCA와 관련된 사구체신염으

로는 Wegener씨 육아종증(WG), 미세현미경적 다혈

관염(MP), Churg- Strauss 증후군(CSS)이 대표적으

로16, 17) 구미에서는 ANCA와 관련된 사구체신염중

WG가 32- 38%, MP가 43- 55%로 MP의 빈도가 다소

높게 보고되고 있으나10, 18), 저자들의 경우 MP는 한

예도 없었는데 과연 이 질환이 동양권에서 드문 것인

지 불충분한 검사로 인한 것인지는 앞으로 추시해야

될 것 같다. 최근 항사구체기저막항체질환의 약 20-

30%에서 ANCA가 동시에 양성인 전신성 혈관염이

보고되고 있는데 이때는 항사구체기저막항체만 단독

으로 나타나는 경우보다 환자가 고령이거나 항사구체

기저막항체의 역가가 낮고, 임상적으로 전신성 혈관염

의 양상을 나타내며 예후가 보다 양호한 것으로 알려

져 있다19). 저자들도 C- ANCA 양성인 WG 환자 3예

중 2예에서 IgM 항사구체기저막항체가 동시에 양성

이었다. 본 연구에서는 항사구체기저막항체질환이 한

예도 없었으며 무면역침착질환의 빈도가 전체의 48%

로 다소 많았던 것 같다.

RPGN의 임상증상은 원인 신질환을 감별하기에는

비전형적이지만, 대부분 선행하는 상기도감염이 약 반

수에서 나타나고, 급작스러운 핍뇨와 부종, 호흡곤란

을 보인다20). 또한 육안적 혈뇨와 뇨침사상 전형적인

이형의 적혈구 및 적혈구원주 혹은 여러가지 다양한

원주들이 나타난다. 본 연구에서도 내원당시 환자의

68%에서 핍뇨가 있었고 35%에서 혈청 creatinine이

5mg/dL 이상이었으며 입원후 투석치료를 요할만큼

심한 신부전이 69%였다. 그리고 육안적 혈뇨가 36%

였고 대부분의 환자에서 적혈구원주 및 과립상의 원

주가 관찰되었다. 단백뇨는 거의 항상 존재하지만 신

증후군 범위의 단백뇨나 염분과 수분의 저류에 의한

고혈압과 부종은 흔치 않은 것으로 보고되고 있다7, 8).

본 연구에서는 부종이 80%, 고혈압이 72%, 신증후군

범위의 단백뇨가 65%로 타보고들보다 빈도가 높은데

이는 대부분의 환자들이 신부전 및 심한 부종 등 중

증상태에서 병원을 찾았기 때문으로 생각된다. 본 연

구에서 ANCA 관련 혈관염의 임상양상을 보인 환자

는 4예로 WG 환자 3예에서 상기증상의 대부분을 관

찰할 수 있었고, 괴사성 반월상 사구체신염 환자 1예

에서는 주로 신부전과 활동성의 신염의 소견만을 관

찰할 수 있었다.

병리조직학적으로 중요소견은 반월상 형성인데 관

찰된 사구체중 반월상이 차지하는 비율은 진단과 예

후에 있어 중요하다. 반월상은 25- 80%까지 다양하나

대부분의 병리학자들은 반월상의 비율이 50% 이상일

때 반월상 사구체신염의 진단을 내린다. 본 연구에서

RPGN의 진단은 반월상의 비율이 50% 이상일 때로

하였고, 반월상의 비율이 80% 이상인 경우가 54%로

대부분 말기신부전으로 진행되어 반월상의 정도가 심

할수록 불량한 임상경과를 보였다. 또한 신간질내에도

염증세포의 침윤과 함께 병의 정도가 심할수록 미만

성의 신세뇨관위축, 간질섬유화 및 신사구체경화가 흔

히 나타나는 것으로 보고되고 있다7). 본 연구에서 면

역복합체질환과 무면역침착질환의 병리조직학적 소견

들을 비교해보면 반월상의 비율은 74%, 86%, 신간질

의 섬유화는 86%, 92%, 세뇨관의 위축은 50%, 67%

로 무면역침착질환에서 다소 높은 비율을 나타내고있

어 사구체의 반월상의 정도가 심할수록 신간질의 손

상이 보다 심한 것으로 나타났으나 유의한 차이는 없

었다. 사구체의 경화는 44%, 40%로 면역복합체질환

에서 높게 나타났다. 저자들의 경우 무면역침착질 환

으로 분류된 12예 중 특발성이 8예나 포함되어 있어

불량한 병리조직학적 소견을 나타낸 것으로 생각되

었다.
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치료에 있어서 중요한 점은 사구체 병변이 심한 경

화로 진행되기 전에 조기 치료를 시작하는 것이다. 이

를 위해서는 상세한 병력청취는 물론 항기저막항체,

ANCA, 혈중 순환면역복합체의 측정을 통해 우선 3

가지 유형가운데 어느 분류에 속하는 지를 조기에 결

정하고, 신생검에 의한 질환의 성격, 신손상의 정도,

회복가능성 등에 대한 평가가 무엇보다 중요하다. 항

사구체기저막항체질환의 치료로는 고용량 스테로이드

충격요법, 혈장교환법, 면역억제요법의 병행이 권장되

고 있다21). 면역억제치료는 치료후 재발의 방지를 위

해 cyclophos phamide를 적어도 8주 이상 유지치료해

야되며 보통 6- 12개월 계속하는 것이 좋다. 혈장교환

법의 병행은 중증의 신부전이나 폐출혈이 동반된 경

우에 고려하며 치료에 대한 반응은 50- 60%로 보고되

고 있다22). 면역복합체질환은 원인 신질환에 따라 다

르나 스테로이드 충격요법후 스테로이드 경구복용이

일반적인 치료이며 매월 cyclophos phamide 정주요법

의 병용이 효과적이라는 보고가 있다21). ANCA 관련

사구체신염은 스테로이드 충격요법 혹은 면역억제치

료와 혈장교환법의 병행으로 75%의 환자에서 치료에

대한 반응을 보인다. 그러나 치료하지 않을 경우 80%

이상에서 사망하거나 말기신부전으로 진행한다. 잦은

재발때문에 면역억제치료는 저용량으로 12- 24개월 동

안 지속한다.

Keller 등23)은 46명의 RPGN 환자를 15년동안

추적관찰하여 면역억제치료를 시행한 36명의 환자중

19명(53%)에서 관해가 있었음을 보고하였고, Bruns

등24)은 스테로이드 충격요법 혹은 혈장교환법의 병행

으로 20명의 환자중 50%에서 2년 이상 안정된 신기

능을 보고하였다. 한편 Yeung 등25)은 환자의 반수에

서, Zent 등8)은 환자의 80%에서 말기신부전으로 진

행하였음을 보고하기도 하였다. 그러나 본 연구에서는

진단후 강력한 면역억제치료와 투석치료에도 불구하

고 31개월동안의 추적관찰기간동안 말기신부전으로의

진행이 69%로 많았다. 이것은 진단시 이미 신부전이

심한 상태에서 치료가 시작되었기 때문으로 생각된다.

본 연구에서는 5년 환자생존률이 62%로 Zent 등의

성적과 유사하였다.

이 질환의 예후는 매우 불량하여 치료하지 않을 경

우 대다수 환자가 수주 혹은 수개월내에 말기신부전

으로 진행 또는 사망하는 것으로 알려져 있다. 그러나

면역복합체질환가운데 원인질환이 감염에 의한 경우

는 예후가 좋으며 Leonard 등26)은 연쇄상구균 감염에

의한 경우 다른 질환에 의한 것보다 예후가 좋다고

하였다. 최근 항사구체기저막항체와 ANCA가 동반된

경우가 항사구체 기저막항체가 단독인 경우보다 예후

가 양호한 것으로 보고되고 있다19). 그러나 일반적으

로 예후는 신생검상 반월상의 형성정도에 달려있으며

반월상 형성이 80% 이상의 사구체에 있을 경우, 반월

상이 사구체 전체를 둘러싸고 있을 경우, 신사구체경

화, 신세뇨관괴사 및 간질의 섬유화가 심한 경우는 비

가역적 손상을 의미한다23). 또한 면역형광현미경검사

상 신사구체에 IgG가 선상으로 침착되거나, 항사구체

기저막항체가 있는 경우, 발병시 핍뇨증상이 있거나

치료시 혈청 creatinine이 6mg/dL 이상인 경우, 질병

이 오래 경과된 경우, 환자의 나이가 60세 이상인 경

우에 예후가 불량한 것으로 알려져 있다27). 이 중 예

후평가에 가장 중요한 것은 치료시작시 혈청 creat -

inine 수치이다28). 본 연구에서는 고혈압, 높은 혈청

creatinine치, 반월상의 형성이 85% 이상, 사구체경화

가 심한 경우 예후가 불량한 인자로 나타났다. 사구체

전체가 반월상을 형성한 5예 모두 신기능이 회복되지

않았고, 80% 이상에서 반월상을 형성한 경우는 14예

(54%)로 이 중 한 예에서만 신기능이 회복되었다.

= A b s t rac t =

Rapidly Prog re s s iv e Glom erulonephrit is
- A Re v iew of 26 Cas e s -

J in K yun g K w on , M .D., Sa ng S u Lee, M .D.
S an g H yuk S eo, M.D., S ung B ae P ar k , M .D.

Hyun Chul Kim, M.D. and Kwan Kyu Park, M.D.*

Departm ent of I nternal M edicine, and P atholog y*
K eim yung U niversity, S chool of M edicine, T aeg u, K orea

Objectives : Rapidly progress ive glomerulonephrit is
(RPGN) is a clinico- pathologic entity character ized
by ex tensive crescent formation(usually involving
50% or more of glomeruli) as the principal his tolog ic
finding and a rapid deter ioration of kidney function,
w hich can lead to end stage renal disease w ithin a
few w eeks . T he etiology and incidence of RPGN has
been w ell defined in Europe and North America,
how ever, there has been no report of a large series
in Korea. T he aim of the present s tudy w as to
analyze the etiology and clinico- pathologic features
of 26 patients w ith RPGN, seen during 1983- 1997.

Me thods : T wenty- s ix patients with RPGN(cres -
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cents in > 50% of g lomeruli) w ere obs erved during a
period of las t 14 years . Male to female ratio w as
1:1.4, and the mean age w as 30(6- 75) years . Mean
time from the init ial symptoms to the ESRD w as 3.1
months .

Re s ult s : T he incidence of RPGN in our series
w as 2.1% of primary glomerulonephrit is . Immune-
complex mediated disease w as presented in 14 cases
(54%), including 6 systemic lupus ery thematos us , 3
pos t- s treptococcal g lomerulonephrit is , 3 Henoch- Sch
nlein purpura, and 2 IgA nephropathy. Pauci- immune
disease w as presented in 12 cases(46%), including 3
W egener ' s granulomatosis , one necrotizing crescentic
g lomerulonephritis , and 8 idiopathic crescentic g lo-
merulonephritis . How ever, there w as none of anti-
GBM- mediated disease in our s tudy. ANCA w ere
found in 6 patients . All 3 patients w ith WG w ere
C- ANCA posit ive, w hereas one patient w ith PSGN,
necrotizing cres centic GN, and idiopathic crescentic
GN w ere P- ANCA posit ive, respectively. Init ial clin-
ical and laboratory features included edema(80%),
hypertens ion(72%), oliguria(68%), a decreased renal
function(serum creatinine > 5mg/dL, 35%), and gross
hematuria(36%). Renal biopsy show ed large crescents
more than 80% of the g lomeruli in 14 cases(54%)
w hich w ere predominantly fibrocellular . F ifteen pa-
t ients(58%) w ere treated w ith prednis olone alone,
and 12 of them received puls e doses of corticos -
teroids . F ive patients w ere treated w ith prednisolone
and cyclophos phamide IV pulse. T w o cas es received
plas ma exchange. During the mean follow - up of 31
±37 months , 18 patients(69%) developed inexorable
progress ion of renal failure, three(12%) show ed re-
covery of renal function, and tw o(8%) show ed par-
t ial improvement, w hich is follow ed by varying de-
g rees of renal insufficiency. During follow - up, three
patients died : tw o from res piratory failure w ith se-
vere pulmonary hemorrhage and one from oppor -
tunis t ic pulmonary infection during immunosuppre-
s s ive therapy . Poor prognosis is associated w ith
hypertens ion, increased serum creatinine level at the
time of diagnosis , large crescents more than 85% of
g lomeruli, and glomerular scleros is .

Conc lus ion : We conclude that an earlier diagno-
s is including kidney biopsy and the more aggres s ive
treatment are ess ential in the management of RPGN.

K e y W ords : Rapidly progress ive g lomerulone-
phrit is (RPGN), Crescentic g lomer -
ulonephritis , Anti- neutrophil cyto-
plasmic antibody(ANCA), Systemic
vasculit is
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