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호산구성 근막염은 조직학적으로 근막에 국한된 염증세

포의 침윤과 말초혈액의 호산구증다증, 피부경화와 부종,

오렌지양 피부 등의 피부 소견을 특징으로 하는 매우 드

문 질환으로 본 증례의 환자는 사지의 강직을 주소로 내

원하였다. 호산구성 근막염의 원인은 정확히 알려진 것이

없으며, 비슷한 임상 증상을 보이는 피부 경화증이나 피

부근염 및 신경근질환과의 감별이 필요하다. 드물지만 혈

액 종양과 연관되어 발생한 보고가 있어 이에 대한 고려

도 필요하다. 또한 호산구 증다증을 특징으로 하는 혈액

검사 및 전층(피부, 근막, 근육)을 모두 포함하는 조직 검

사를시행해야 하는질환임을 염두에 두어야 한다.

우리는 사지 강직을 주소로 내원하여 검사 결과 신경과

에서 접하기 힘든 호산구성 근막염으로 진단 및 치료 받

은 환자를 경험하게 되어 이에보고하는 바이다.

증 례

3 7세 여자 환자가 내원 6개월 전에 시작된 사지의 강직

을 주소로 내원하였다. 내원 6개월 전부터 서서히우측종

아리 근육이 단단해 지고 저린증상이 느껴졌다. 내원5개

월 전에는 우측 팔의 근육이 단단해 지고 저린 증상이 발

생하였으며 팔의 내측 피부에 요철이 발생하였다. 이후로

상기 증상들은 진행하는 양상이었고 내원 4개월 전에는

사지 근육을 모두 침범하였다. 사지 근육의 통증, 부종,

위축이나 연축등은 동반되지 않았으나 사지 전반의 조이

는 듯한 느낌과 관절 운동의 제한을 호소하였다. 그러나

연하 곤란이나 구음장애등의 호소는 없었다. 당뇨나 혈

압, 기타 특이 질환의 과거력은 없었으며, 술과 담배는 하

지 않았고 복욕중인 약도 없었다. 그 외 종양의 과거력은

없었으며, 질병 발생 전 격한 운동의병력도 없었다. 내원

시 혈압은 1 3 0 / 8 0이었고 심음과 호흡음은 모두 정상이었

다. 체온은 정상이었으며 그 외 식은땀이나 오한 등의 증

상도 없었다. 상완 내측에서는 오렌지양 피부(peau de

o r a n g e )소견(Fig. 1)을 보였으며 사지 관절 운동의 제한

(Fig. 2)이관찰되었으나, 수지경화증의양상은 보이지 않

았고 레이노드 현상도 관찰되지 않았다. 신경학적 검진상

이상 소견은 관찰되지 않았다. 혈액검사상 백혈구 증다증

은 없었으나 혈액 검사상 호산구증다증( 6 . 9 % )이 관찰되

었고 E S R이 1 7로 증가되어 있었다. CK (creatinine

kinase) 및 소변 검사는 모두 정상이었고 B o r r e l i a

burgdorferi 항체, ANA (antinuclear antibody), RA

(rheumatoid factor) 및기생충 검사는 모두 음성이었으

며 갑상선 기능 검사상 이상 소견도 관찰되지 않았다. 신

경전도 검사와 근전도 검사상 말초 신경 병증이나 근육
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A Case of Eosinophilic Fasciitis Presenting as Stiffness of all Limbs
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Eosinophilic fasciitis (EF), also known as Shulman syndrome, is an inflammatory disorder of unknown etiology. It
usually presents with pain, swelling, and tenderness of the proximal aspect of the limbs, chest, or neck, with subsequent
induration of the skin and subcutaneous tissues, in association with peripheral eosinophilia. EF is differentiated from
scleroderma by the pattern of skin involvement and non-involvement of muscle. We report a case of progressive EF
presented with tightness and stiffness in all limbs.
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병증의 증거도 없었다. 우측 상완에서 피부, 근막, 근육을

포함하는 전층의 조직검사를 시행하였고 근막의 섬유화

및 근막에 국한된 염증세포의 침윤이 관찰되었다(Fig. 3).

환자는 호산구성 근막염 진단 하에 스테로이드( p r e d-

nisolone 55 mg/day)와methotrexate(7.5 mg/day)치

료를 시작 하였고 사지의 강직 및 오렌지양 피부 등은 이

후 수개월에 걸쳐 점차 호전되었으며 호산구 증다증은 치

료 시작3일후 혈액검사상 정상화 되었다.

고 찰

호산구성 근염은 조직학적으로 근막에 국한된 염증세포

의 침윤과 말초혈액의 호산구 증다증을 보이는 질환으로

대부분의 경우 오렌지 껍질 모양의 피부와 피부 경화 등

을 동반한다.1 , 2 남녀간에 발생 빈도의 차이는 없는 것으로

알려져 있으며 원인을 알 수 없는 경우가 대부분이다.2 격

한 물리적 운동이나 L-tryptophan 혹은 기타 영양제,

유기 용제, simvastatin등이 원인이 되었던 보고가 있으

나 상기 환자에서는 특별히 격한 운동이나 신체적 활동,

영양제나 기타 약물 복용, 유기 용제 노출 등의 과거력은

발견되지 않았다.3 , 4 또한 혈액 종양이나 호치킨스병에 선

행 혹은 동반되는 경우가 있으며 최근에 결핵이나

Borrelia 감염 등과 관련되어 보고된 경우도 있어 이에

대한고려가필요하다.5 , 6

다발성 근염이나 피부근염에서 보이는 근육통 및 혈액

검사상 Creatinine kinase (CK)의 증가가 호산구성 근

막염에서는 관찰되지 않으며 흔히 피부 경화증과 혼동되

기 쉬우나 레이노드 현상이나 수지 경화증 등의 증상이

없고 장기의 침범이 드물다는 점이 호산구성 근막염을 진

단하는 데에도움이된다.1 , 7

본 증례에서도 환자는 근육통이나 C K증가, 레이노드

현상, 수지 경화증 등의 증상이 관찰되지 않았고 근전도

검사상 근육병증의 증거도 발견되지 않았다. 혈액검사상

호산구 증다증과 고감마글로블린혈증이 검출되었고 오렌

지 껍질 모양의 피부와 전 층 조직 검사상 근막에 국한된

림프 형질 세포의 침윤으로 호산구성 근막염으로 진단되

었다.

현재까지는 스테로이드가 가장 많이 쓰이는 치료제이며

그 외에 hydroxychloroquine, methotrexate,

cyclosporine, 비스테로이드성 항염제 또는 h i s t a m i n e

Figure 1. Right arm of the patient. The peau d’orange appear-
ance on the medial aspect of the right arm is seen.

Figure 3. Full thickness biopsy. The image reveals heavy lymphoplasmacytic infiltration in fascia (A: ×100, B: ×200).

Figure 2. Both hands of the patient. The patient has the stiff-
ness and limitation of motion in her hands.
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receptor blockade with cimetidine 등이사용되고 있

으나 한편으로는 피부 경화증의 자연적 호전도 보고되어

있다.2 - 4 상기 환자는 스테로이드와 methotrexate 치료

를 시행하였고 이후 사지의 강직 및 피부 소견의 현저한

호전을 보였다.

본 환자에서는 시행치 않았으나 자기 공명 영상에 나타

나는 근막의 비후, 고 신호, 조영증강등의 특징적인 소견

이 호산구성 근막염 환자의 진단 및 조직 검사의 위치 결

정, 치료의경과 관찰등에 유용한 것으로 알려져 있다.8

환자가 사지의 강직이나 부종 혹은 피부의 경화증을 주

소로 내원시 호산구성 근막염과 피부 경화증 및 기타 피

부 질환, 신경근 질환 등과 감별해야 하며 이를 위해 철저

한 병력 청취와 신체 검진뿐만 아니라, 호산구증다증의

확인, CK수치, 감마글로블린혈증검사등이 필요하고, 궁

극적으로는 전층(피부, 근막, 근육)을 모두 포함하는 조직

검사로서 이를 확인해야 한다.

호산구성 근막염은 매우 드문 질환으로 여러 원인들이

제시되고 있으나 그 기전이 명백히 밝혀져 있지 않고, 임

상 양상과 경과도 매우 다양하여 예측하기 어려운 점 때

문에 치료 또한 개개인의 경험에 의존하는 경향이 있다.

향후 자기 공명 영상과 같은 새로운 진단 방법의 사용과

전향적 연구를 통한 표준적인 치료방법의 확립이 호산구

성 근막염 환자의 진단과 치료에 도움을 줄 수 있으리라

생각된다.
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