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Churg-Strauss Syndrome with Cervical Radiculopathy
– A Case Report –
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We experienced a case of Churg-Strauss syndrome (CSS) with mononeuritis multiplex combined with

asymmetrical cervical radiculopathy. A 27-year-old man, whose suffered from asthma and allergic rhini-

tis since 1999, was admitted because of both legs edema and pain, necrotizing vesicles around the ankle

joint, severe muscle weakness in all extremities and abdominal pain. The clinical manifestations are

revealed that both legs visible muscle atrophies, right foot drop, and left claw hand deformity. Laboratory

findings are as follows; eosinophilia in peripheral blood (38%: 3382/mm3), elevated serum IgE level

(6420IU/µl), positive autoantibodies (both ANCA and PNCA). Electrodiagnostic studies were compatible

with mononeuritis multiplex, which involved in the left ulnar, the right peroneal, both superficial per-

oneal, sural, and tibial nerves, combined with the left cervical radiculopathy. Churg-Strauss syndrome has

very deleterious organic involvement such as cardiopulmonary, neurological, gastrointestinal, renal, der-

matologic and musculoskeletal systems resulted from necrotizing systemic vasculitis. The sural nerve

biopsy revealed that demyelination associated with axonal degeneration, infiltration of a few lymphocytes

in the endoneurial and perineurial connective tissues. We report a case of CSS with mononeuritis multi-

plex, combined with asymmetrical cervical radiculopathy without previous neurological abnormalities.
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서 론

1 9 5 1년 C h u r g와 Strauss 등에의해최초로알려진C h u r g -

Strauss 증후군( C S S )은 기관지 천식, 과호산구증, 다발성

단신경염 양상의 말초신경병증, 고착되지 않는 폐침윤,

부비동염, 혈관외 호산구 침윤 등을 특징으로 하는 드문

괴사성 혈관염에 의한 질환으로 심혈관계, 피부조직, 신

장, 신경계, 위장관, 근골격계및신경계등을광범위하게

침범하는 것으로 알려져 있다.1 - 5 특히 신경계 침범 시 거

의 모든 환자에서 말초 신경병증을동반하게 되는데, 이
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중 다발성 단신경염이 가장 흔하게 보고되며 이외에도

비대칭적 감각 또는 감각운동성 다발성 신경염, 원위지

감각 또는 감각운동성 다발성 신경염, 뇌혈관염에 의한

뇌졸중등이보고된바있다.1 , 3 , 4 , 6 특히 매우 드문예로 허혈

성 시신경병증, 양측성 삼차 신경병증, 다발성 신경근병

증 등이 보고된바 있으나, 요추간판 탈출이나 경수손상

등이 동반되었던 경우였다.6 이에 저자들은 추간판 탈출

증이나 척수병증의증거없이전기진단검사소견상다발

성 단신경염뿐만아니라침 근전도검사상비대칭적으로

좌측경수신경근병증을동반한 Churg-Strauss 증후군 1례

를경험하였기에문헌고찰과함께보고하는바이다.

증 례

27세 남자로 2000년 5월 9일경부터 발생한 양측 족관

절 부위의 괴사성 수포와 심한 통증, 양하지의 부종과

근위약, 좌측 제 5수지와 주관절 부위의 이상감각 및 복

통을 주소로 내원하였다. 과거력상 1 9 9 9년 1 1월경부터

천식과 알레르기성 비염으로 치료 중이었으며 아토피

성 가족력이나 해외여행의 기왕력은 없었고 흡연이나

음주는 전혀 하지 않았다. 발병 전 후경부 동통이나 양

측 상지로의 방사통도 없었으며 요통이나 외상의 병력

도 없었다. 이학적 검사상 양하지의 출혈성 자반, 근위

축과 부종이 있었으며(Fig. 1), 우측 족하수, 좌측 수부

내재근의 심한 위축(Fig. 2)을 보였고, 도수근력검사상

좌측 완관절 굴곡 및 수부 굴곡 2/5, 족관절 신근은 우측

0/5, 좌측 3/5 이었고, 그외 관절에서의 근력은 4/5정도로

전체적인 근위약을 보였다. 심부건 반사는 양측 상하지

모두에서 약간 감소되어 있었으며, 경직이나 비정상적

자발운동, 족간대나 바빈스키반사도 음성이었다.

임상 검사실 및 방사선 검사 소견은 혈액검사상 호산

구 38%(3382/mm3), IgE 6420IU/㎕로증가된 소견이었고,

자가 면역항체인 P-ANCA와 C-ANCA 양성이었으며 대

변 잠혈반응 및 기생충검사는 음성이었다. 단순 흉부 방

사선및 흉부 HRCT에서는 과팽창소견이외에 정상이었

으나 부비동 단순 촬영검사상 부비동염을 보였다. 피부

조직검사상 육아종 형성은 관찰되지 않았지만 혈관주

위에 호산구와 림프구의 침윤이 동반된 혈관염에 준하

는 소견을 보였으며(Fig. 3.), 비복신경 생검에서는 신경
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Fig. 1. There are numerous necrotizing vesicles and purpura

around both ankle joints, and severe both legs edema.

Fig. 2. Severe visible muscle atrophy in the left hand first-web

space.



내막 및 신경주막에 림프구 침윤과 축삭 변성을 보였고

(Fig. 4), 면역 형광현미경에서는 IgG와 IgM 침착 소견을

볼 수 있었다. 신장 초음파상 우신 낭종과 신실질성 질

환, 대장 내시경상 거미상 혈관변형과 생검상 만성염증

을 보였고 적외선 체열촬영검사상 우측 상지와 좌측 후

대퇴부에 유의한 체온저하 소견을 보였다. 전기진단 검

사는 발병 후 3주가 지난 시점에 시행하였으며, 근전도

검사기기는 Medelec사의 Mystro-25 기기를 이용하여 말

초 신경병증의 배제 진단을 위한 일반적인 신경전도 검

사를 우선 시행하였다. 즉, 운동신경 전도검사는 상지에

서 정중신경, 척골신경과 요골신경, 하지에서 비골신경

과 경골신경에 대해 시행하였고 감각신경 전도검사는

상지에서 정중신경, 척골신경과 천요골 신경, 하지에서

천비골신경 및 비복신경에 대해 M a와 L i v e r s o n의 일반

적인 방법으로 각각 시행하였다. 상지에서의 운동신경

검사에서는 좌측 척골신경에서 잠시지연과 매우 감소

된 진폭이 나타났으며 F-파가 나타나지 않았고, 감각신

경 검사에서 좌측 척골신경이 유발되지 않았다 ( T a b l e

1). 하지의 운동신경검사에서는 양측 경골신경과 우측

천비골 신경에서 복합근활동전위가 유발되지 않았고 ,

좌측 천비골신경에서는 매우 감소된 진폭을 보였으며

F-파는 모두 유발되지 않았다. 감각신경 검사에서 천비

골신경과 비복신경 모두 유발되지 않았다(Table 2). 침

근전도 검사상 좌측 상완이두근 , 소지외전근 , 첫 번째

배골간근, 우측 비복근, 단지신근, 장비골근, 양측 장무

지신근과 전경골근에서 휴지기에 양성 예각파 및 세동

전위를 보였고, 양측 전경골근, 우측 단지신근, 장비골

근, 장무지신근에서 운동단위 활동전위가 나타나지 않

았다. 운동 시에는 전체적인 동원능 감소과 좌측 비복근

과 장비골근에서 증가된 진폭을 볼 수 있었다(Table 3).

이상의 소견을 종합해 볼 때 다발성 단신경염에 부합되

는 소견이었으나 좌측 하부경추의 측부근육에서도 비

정상 자발전위가 다수 나타남으로서 이는 다발성 단신

경염과 함께 비대칭적으로 경수 신경근병증까지 동반

한 소견으로 볼 수 있었다. 추가로 시행한 운동신경 및

감각신경 유발전위 검사는 정상이었다. 위의 임상양상

과 검사소견으로서 Churg-Strauss 증후군의 진단 기준4-7

에 부합되어 진단을 내릴 수 있었다. 치료로서는 p r e d-

nisolone 60 mg/day 경구투여와 기관지 확장제의 경구투

여, 수동적 관절운동 및 기능적 전기자극을 통한 포괄적

재활치료를 시행하였다. 이후 양 하지의 통증이 완화되

고 호산구의 비율도 감소되었다. 입원 5주 후 재발하여

cyclophosphamide 면역억제요법을 병행하였고, 2001년

1월 현재 prednisolone 경구 투여와 함께 8번째 cyclopho-

sphamide cycle을 시행하였다. 현재는 임상검사상 과호

산구증은 완전 관해된 상태이며, 더 이상의 합병증은 관

찰되지않고 있다.

고 찰

Churg-Strauss 증후군( C S S )은 1 9 5 1년 C h u r g과 S t r a u s s

등2,3이 기관지 천식, 과호산구증, 전신적 혈관염을 보인

1 3명의 환자를 최초로 보고한 이래,3 여러 연구자들에

의해 발생기전이나 임상양상이 밝혀지고 있다. 1990년

미국 류마티스 협회(American College of Rheumatology)

에서는 기관지 천식, 과호산구증, 다발성 단신경염 양상

의 말초신경병증, 고착되지 않는 폐침윤, 부비동염, 혈

관외 호산구 침윤 등을 특징으로 하는 희귀한 괴사성 혈

관염 관련질환으로 규정하고 있다.1,4-7 이 질환의 원인으

로 명확히 규명된 것은 없으나, Schwartz와 Churg 등8은

활성화된 호산구의 증식과 정상 조직과의 자가면역 반

응 때문이라고 하였고, 1991년 Magner 등9은 IgE를 포함

한 면역복합체가 혈관염을 일으키는 원인이라고 보고

경수 신경근병증을 동반한 Churg-Strauss 증후군 1례 : 이소영 등
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Fig. 3. Skin biopsy reveals vasculitis with perivascular inflam -

matory cell infiltration, mainly composed of lympho-

cytes and eosinophils. There is no visible extravascular

granuloma formation.

Fig. 4. Sural nerve biopsy from a patient with Churg-Strauss

syndrome demonstrating the demyelination associated

with axonal degeneration, infiltrating of a few lympho-

cytes in endoneurial and perineurial connective tissues.
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한 바 있다. 1994년 Csernok 등10은 Churg-Strauss 증후군

환자의 혈청을 이용한 면역형광검사와 E L I S A ( E n z y m e

Linked Immunosorbent Assay)에서 ANCA(antibody to

neutrophil cytoplasmic enzyme)가 44~66%에서 양성반응

을 보이며 내혈관벽에 발현된 중성구와 결합해 혈관염

증을 매개하는 작용을 한다고 주장하였다. ANCA 수치

와 Churg-Strauss 증후군에서 보이는 전신적 혈관염과의

질병 활성도와의연관성은 아직규명되어 있지는않다.4

CSS는 어느 연령에서나 발생할 수 있으나 주로 20~40

세에 호발하며 남녀 차이는 없는 것으로 되어 있다.4,8 대

개의 경우 발병전 기관지 천식으로 치료 중이며 호흡기

증상이 먼저 나타나고 전신으로 혈관염이 진행되면서

다양한 임상양상을 보이는 것으로 알려져 있다.4,7,11 호흡

기계 침범 시에는 기관지 천식이 모든 환자의 공통된 증

상이며 알레르기성 비염(55~70%), 비용종, 부비동염이

나타나고 62~77%의 환자에서 흉부 단순 X선이나 컴퓨

터 단층 촬영상 말초성 폐 실질침범 소견이 나타나게 된

다.4,5 피부병변의 경우 CSS 환자 50~70%에서 표재성 발

진이 보고되었으며 주된 양상은 반점, 구진, 결절 및 구

진성 수포가 많고, 사지의 신전부, 굴곡부, 체간의 복부

및 배부등에 호발하는 것으로 알려져 있다. 특징적으로

발진양 구진성 반점, 반상 출혈 및 표재성 혹은 피하결

절의 형태로 나타나는데 이는 주로 소혈관의 염증 반응

에의한 것으로알려져 있다.1,4,12

그외에도 심장, 위장관, 신장 및 신경계까지 이환되어

다양한 전신적인 임상 증상을 보이게 된다. 심혈관계 침

범은 C S S에서비교적흔히나타나며 50% 환자에서 E C G

와 심초음파 검사상 이상이 발견되고 울혈성심부전, 호
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Table 1. Motor and Sensory Nerve Conduction Study in Upper Extremity

A. Motor Nerve Conduction Study

Nerve
Right Left

Latency(ms) Amplitude(mV) NCV1(m/s) F-wave Latency(ms) Amplitude(mV) NCV1(m/s) F-wave

Median 3.2~7.6 11.3 56.7 28.9 3.0~7.4 17.8 61.2 28.2

Ulnar 2.4~6.5 19.8 62.0 29.5 4.5~7.8 00.3 40.4 not evoked

Radial 2.2~6.5 08.9 50.4 2.3~5.9 10.5 61.1

B. Sensory Nerve Conduction Study

Nerve
Right Left

Latency(ms) Amplitude(mV) Latency(ms) Amplitude(mV)

Median 3.4 10.6 3.7 15.6

Ulnar 3.1 20.4 not evoked

Superficial Radial 2.3 17.2 2.3 30.0

1. NCV: Nerve conduction velocity

Table 2. Motor and Sensory Nerve Conduction Study in Lower Extremity

A. Motor Nerve Conduction Study

Nerve
Right Left

Latency(ms) Amplitude(mV) NCV1(m/s) F-wave Latency(ms) Amplitude(mV) NCV1(m/s) F-wave

Peroneal not evoked not evoked 4.4~12.9 0.7 40.3 not evoked

Tibial not evoked not evoked not evoked not evoked

B. Sensory Nerve Conduction Study

Nerve
Right Left

Latency(ms) Amplitude(mV) Latency(ms) Amplitude(mV)

Superficial Peroneal not evoked not evoked

Sural not evoked not evoked

1. NCV: Nerve conduction velocity



산구성 심내막염, 심혈관염, 심근경색을 보여 CSS 환자

사망원인의 4 8 %를 차지한다.1 , 4 , 1 3 위장관계 침범 시에는

거의 모든 환자에서 호전되지 않는 복통을 호소하며 장

막의 전층을 침범하여 호산구성 장염, 췌장염, 천공, 복

막염, 장출혈 임상양상이 나타난다.1 , 4 또한 위장관계의

합병증이 발생한 경우에는 나쁜 예후를 에측할 수 있다

고 보고되고있다.4 신장 침범시에는 국소분절성괴사성

사구체 신염이 특징적으로 나타나고 빈도는 2 0 ~ 4 7 %이

며 이로 인한 신부전은 드물게 나타나는 것으로 보고되

었다.4 드물지만 뇌혈관의 혈관염으로 인한 뇌출혈 또는

뇌경색이나타날수 있고이는심부전및 심근경색과더

불어 C S S의흔한사망원인의하나이다.1 , 4 , 8

신경계 침범 시 가장 흔히 나타나는 증상은 다발성 단

신경염이며, 그외에도 비대칭성 감각 또는 감각운동성

다발성 신경염, 만성 원위지 감각 또는 감각운동성 다발

성 신경염 등이 나타날 수 있다.1,6,14 신경계 침범 초기에

는 비복 신경 지배영역에서 이상 감각을 호소하다가 신

경침범 후기에 가서는 비골 신경 병변을 초래하게 되어

족하수 족부의 근력약화 등을 보이게 된다 .1 , 7 1 9 9 5년

Sehgal 등2은 47명의 CSS 환자 중 29명(62%)에서 신경계

침범을 보이고 2 5명은 말초신경병증을 나타내었다. 이

중 17명은 다발성 단신경염, 7명은 대칭성 원위지 다발

성 신경염, 1명은 비대칭적 다발성 신경염을 보였고, 매

우 드문 예로 허혈성 시신경염, 삼차신경병증, 신경근병

증이 나타날 수 있다고 하였다. 요추 신경근병증을 보인

1명의 환자는 척수강 조영술상 요추부에 수막류가 있었

던 환자였으므로 C S S이 요추 신경근병증의 원인으로

보기에는 불분명하겠다고 한 바 있다. 또한 중추신경계

의 침범에 의한 뇌졸중의 경우는 뇌혈관염에 의한 혈전

이나 심장으로부터의 색전증에 의한 것이며 주된 사망

원인이 된다고 하였다. 감각신경 전도검사상 이환된 신

경의 진폭이 유의하게 감소되는데 특히, 다발성 단신경

염의 경우 천비골 신경과 비복신경에서 감각신경 활동

유발전위가 유발되지 않는 경우가 흔하고 신경 전도속

도는 정상 또는 약간 감소를 보이게 된다. 운동신경 전

도검사에서도 감각신경 전도검사와 유사한 양상을 보

인다고 한다.1 5 침 근전도 검사에서는 이환된 근육에서

휴지기에 양성예각파 및 세동 전위가 보이는데 이것이

축삭 변성의 진단적 근거가 되고 운동시에 다상성 운동

단위 및 감소된 동원능을 볼 수 있으며 질환이 진행되면

서 운동단위 활동전위의 진폭과 지속시간이 증가되고

다상성 운동단위를 관찰할 수 있게 된다.1 1 C S S의 병리

학적 소견으로는 주로 소혈관에서 혈관염을 유발하고

호산구 침윤, 육아종 형성, 괴사성 혈관염 등 3가지 특징

경수 신경근병증을 동반한 Churg-Strauss 증후군 1례 : 이소영 등
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Table 3. Needle Electromyography Findings

Muscles
Right Left

ASA1 MUAP2 ASA MUAP

Paracervical(C5-T1) 0 normal ++ normal

Biceps brachii 0 normal +++ normal

Triceps 0 normal 0 normal

Extensor carpi radialis 0 normal 0 normal

Flexor carpi radialis 0 normal 0 normal

Flexor carpi ulnaris 0 normal + normal

Abductor pollicis brevis 0 normal 0 normal

Abductor digiti minimi 0 normal ++ normal

First dorsal interossei 0 normal ++ normal

Paralumbar(L3-S1) 0 normal 0 normal

Vastus lateralis 0 normal 0 normal

Biceps femoris 0 normal 0 normal

Gastrocnemius ++ normal 0 high amplitude

Tibialis anterior ++ no MUAPs ++ no MUAPs

Peroneus longus ++ no MUAPs 0 high amplitude

Extensor digitorum brevis ++ no MUAPs 0 normal

Extensor hallucis longus ++ no MUAPs ++ normal

1. ASA: Abnormal spontaneous activity(0, absent;+, rare;++, moderate;+++, profuse)

2. MUAP: Motor unit action potential(N, normal; CD, chronic denervation change, i.e., long duration, high amplitude and increased

polyphasia)



대한 근전도·전기진단의학회지

적 소견을 보이며4 폐혈관이 가장 먼저 침범된 후 전신

적 혈관염으로 발전하고,4 - 7 초기 호산구 침윤과 염증반

응은 스테로이드 치료 후에 감소되며 때로는 완해되는

것으로 보고되고 있다.5 , 1 1 비복신경 생검소견으로는 단

핵구가 신경내막 및 신경주막에 침범된 소견을 보였으

며 축삭변성과탈수초화를 보인다.

감별진단이 필요한 질환으로는 육아종을 형성할 수

있는 류마티스성 관절염, 결절성 동맥주위염, 저닌성 홍

반성루푸스, Wegener’s 육아종증, 아급성세균성심내막

염과 피부병변을보일 때는약진, 백혈구파괴성혈관염,

표재성 발진, 매독등과 감별해야 한다.1 또한 폐혈관을

우선적으로 침범하기 때문에 Takayasu’s 동맥염, 거대세

포 혈관염과도 감별이 필요하다.4 그외 다발성 단신경염

을 초래하는 질환으로 Wegener’s 육아종증, 결절성 다발

동맥염이나 류마티스성 관절염, 전신성 홍반성 루푸스,

B e c h e t병등의결체조직질환들도고려해야하겠다.1 , 4 , 6

치료는 3 0년전부터 전신적 혈관염에 대해 스테로이드

치료가 주를 이루어 왔으며 특히 기관지 천식은 나타났

으나 신경계 침범은 보이지 않는 CSS 초기에 사용했을

때 중증으로 진행하는 것을 가장 효과적으로 차단할 수

있다고 하며,4 , 6 leukotriene 길항제가 기관지 천식뿐만 아

니라 심내막염이나심장압전과같은 중증의 임상양상이

나타났을때 효과적이라는보고도 나오고 있다.1 1 1 9 9 2년

Chen 등1 6은스테로이드사용후전신적혈관염에의한다

른임상양상은모두호전되었으나말초신경병증은지속

되었다고 보고하기도 하였다. 2000년 Conron 등4에 의하

면 prednisolone 1 mg/kg/day을 혈청교환과 함께 6개월간

치료했을때와 cyclophosphamide 2 mg/kg/day를추가로 1 2

개월간 치료했을 때 1 0년 생존율은 거의 같지만 혈청교

환을 추가한 경우나 c y c l o p h o s p h a m i d e로 치료한 경우에

재발률이더 낮았으며, 불량한예후를예측할수 있는 인

자로서 혈청 creatinine > 140 μmol/l, 단백뇨 > 1 g/day, 위

장관계 침범, 심부전 및 중추신경계침범등의 소견이 보

일때라고주장하였다.

본 교실에서는 1 9 9 9년부터기관지천식및알레르기성

비염을 앓고 있던 환자에서 과호산구증과 전신적 혈관

염에 의해피부, 신장, 호흡기, 신경계까지침범한 C h u r g -

strauss 증후군에서 신경계 침범 시 가장 흔한 양상으로

알려져 있는 다발성 단신경염과 함께 추간판 탈출증이

나 척수병증이 증거 없이 전기진단 검사소견상 비대칭

적인 경수 신경근병증까지 동반된 1례를 경험하였기에

이를보고하는바이다.

REFERENCES

01. 이준기, 김명옥, 정한영: Churg-Strauss 증후군에서 발생된

다발성 단신경염 1례 -증례보고- 대한재활의학회지 1 9 9 8 :

22: 1145-1150

02. Churg J, Strauss L: Allergic granulomatosis. Am J Pathol

1949: 25: 817-824

03. Churg J, Strauss L: Allergic granulomatosis, allergic rhini-

tis, and periarteritis nodosa. Am J Pathol 1951: 27: 277-301

04. Conron M, Beynon H: Churg-Strauss syndrome. Thorax

2000: 55: 870-877

05. Gang W, Burton F, Linda K, Prasad M: Recurrent asthma,

sinusitis, and rash in a 63-year-old man. Chest 1995: 108:

1551-1553

06. Sehgal M, Swanson JW, Deremee RA, Colby TV: Neuro-

logic manifestations of Churg-Strauss syndrome. Mayo

Clin Proc 1995: 70: 337-341

07. John W, Georgitis MD: The 1997 asthma management

guidelines and therapeutic issues relating to the treatment

of asthma. Chest 1999: 115: 210-217

08. Schwartz RA, Churg J: Churg-Strauss syndrome. Br J

Dermatol 1992: 127: 199-204

09. Magner BJ, Krapf FE, Gramatzki: IgE-containing circulat-

ing immune complexes in Churg-Strauss vasculitis. Scan J

Immunol 1991: 21: 369-373

10. Csernok E, Ernst M, Schmitt W: Activated neutrophils

express proteinase-3 on their plasma membrane in vitro

and in vivo. Clin Exp Immunol 1994: 95: 244-250

11. Alvin MS, Hirohito K, Kristin ML, Sarbjit SS: Eosinophil-

ia in a 23-year-old woman with asthma. Clinical allergy-

immunology 1999: 83: 193-199

12. Strauss L, Churg J, Zak FG: Cutaneous lesion of allergic

granulomatosis. J Invest Dermatol 1951: 17: 349-359

13. Lanham JG, Elkon KB, Pusey CD: Systemic vasculitis

with asthma and eosinophilia: a clinical approach to the

Churg Strauss syndrome. Medicine 1984: 63: 65-81

14. Morgan JM, Raposo L, Gibson DG: Cardiac involvement

in Churg-Strauss syndrome shown by echocardiography.

Br Heart J 1989: 62: 462-466

15. Dumitru D: Electrodiagnostic medicine, 1st edition: Mosby

1994: 804-806

16. Chen KR, Ohata Y, Sakurai M, Nakayama H: Churg-

Strauss syndrome(report of a case without preexisting

asthma). J Dermatol 1992: 19: 40-47

– 132 –


