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서       론

  알레르기 자반증(Henoch-schӦnlein)은 nonthrom-

bocytopenic purpura로 전신적 미만성 소혈관염을 

야기시켜 자반, 소화기증상, 관절통 및 신장침범 

등을 일으키는 질환이다
1∼3). 이때 발생한 급성췌

장염은 매우 드문 합병증으로 1965년 Toskin
4)에 의

해 알레르기 자반증 환아에서 출혈성 췌장염 증례

가 보고된 바 있으나 아직까지 국내에서는 보고된 

적이 없다.

  저자들은 복통, 구토, 혈변을 주소로 입원한 6세 

여아에서 allergic purpura에 급성췌장염이 병발된 1

례를 경험하 기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바

이다.

증       례

  환  아: 윤○○, 6세, 여아.

  주  소: 복통, 구토 및 혈변.

  출생력: 재태기간 40주 8일에 출생체중 2.6 kg으

로 정상 질식분만 하 으며 주산기적 문제는 없
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었다.

  과거력: 생후 8개월째 급성 위장관염으로 치료

받았다.

  가족력: 환아 위로 오빠 하나 있으며 특이한 가

족력은 없었다.

  현병력: 환아는 평소 건강하게 지내오던 중 내원 

2일전부터 복통과 구토 발생되어 개인 소아과의원

에서 관장후에 혈변이 발견된 이후 내원 당일까지 

수차례 지속되어 응급실 경유하여 입원하 다.

  이학적 소견: 입원당시 활력증후는 맥박 128회/

분, 호흡수 36회/분, 체온 36.4
oC, 혈압 90/50 mmHg

이었고 체중은 18.5 kg(25∼50백분위수), 신장 116 

cm(50∼75백분위수), 흉위 54.5 cm(50∼75백분위

수)이었다. 환아는 아픈 병색이었고 결막은 창백하

지 않았으며 공막의 황달은 없었고 인두발적이나 

편도비대는 없었다. 흉부에서 폐음은 깨끗하고 나

음은 들리지 않았으며 심음은 규칙적이고 잡음은 

들리지 않았다. 복부는 부드럽고 약간 팽만되었으

며 간과 비장은 만져지지 않았고 촉지되는 종괴도 

없었으나 제대주위 압통이 있었다. 사지의 이상은 

없었고 피부의 발진도 없었다.

  검사소견: 입원당시 말초혈액소견은 혈색소 13.4 

g/dl, 적혈구 용적치 40.4%, 백혈구 21,600/mm
3(호

중구 90%, 림프구 9%, 단구 1%), 혈소판 538,000/ 

mm
3이었고 제 4병일에 혈색소 11.5 g/dl, 적혈구 

용적치 35.1%, 백혈구 12,600/mm
3(호중구 83%, 림

프구 15%, 단구 2%), 혈소판 334,000/mm
3이었으며 

제 8병일에 혈색소 10.8 g/dl, 적혈구 용적치 32.3%, 

백혈구 7,400/mm
3(호중구 54%, 림프구 40%, 단구 

3%, 호산구 3%), CSR 25 mm/hr이었다. CRP는 입

원당시 trace었으나 제 4병일에 정상화되었다. 입원

기간동안 시행한 3회의 일반뇨검사는 정상이었다. 

혈청 생화학검사상 입원당시 calcium/phosphorus/ 

uric acid는 6.3/5.3/5.7 (mg/dl), BUN/creatinine은 13/ 

0.8 (mg/dl), protein/albumin은 6.7/3.6 (g/dl), AST/ 

ALT는 26/10 (IU/L)이었다. 제 4병일에 calcium/ 

Fig. 1. Simple Abdomen shows mild palaytic ileus. Fig. 2. Small bowel series depicts inverted '3' sign on 
the duodenal C-loop.
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phosphorus/uric acid는 7.3/3.3/3.4 (mg/dl), BUN/crea-

tinine은 5/0.6 (mg/dl), protein/albumin은 5.4/2.9 (g/dl), 

AST/ALT는 20/12 (IU/L)이었고 amylase는 160 (U/dL)

로 증가되어 있었다. 제 6병일에 amylase는 99 

U/dL로 감소하 으나 제 7병일에는 133 U/dL로 다

시 증가하 고 제 9병일에는 42 U/dL로 정상화되

었고 제 15병일에는 108 U/dL로 증가하긴 했으나 

정상범위 다. 대변잠혈반응은 입원당시 양성이었

으나 제 15병일에는 음성이었다.

  방사선학적 소견: 단순복부촬 상 마비성 장폐

색 소견 보 고 입원당시 장중첩증 의심하에 시행

한 바륨 관장에서는 정상이었다. 복부초음파 검사

(제 4병일)상 췌장두부가 전체적으로 비대해져 있

었으며 제 12병일에는 거의 정상화되었다. 소장조

술(제 4병일)상 C-loop 내면에 전형적인 inverted 

‘3' sign소견 보여 췌장염 의심하 다(Fig. 1∼3).

  위내시경 검사: (제 10병일) 십이지장에 출혈성 

반점이 관찰되었다.

  치료 및 경과: 환아는 입원후 보존요법으로 치료

하 으며 제 2병일까지는 구토와 복통은 간헐적으

로 지속되고 혈변도 남아 있었으나 3병일 이후 증

상 호전되기 시작하 다. 그러나 4병일째부터는 

사지에 자반이 발생되고 혈청학적 검사상 amylase 

160 U/dL로 나타나고 복부초음파 검사 및 소장조

술상 췌장염이 확인되어 H-S purpura에 합병된 

췌장염 진단하에 보존요법으로 치료하 다. 제 9

병일에 amylase 42 U/dL로 정상화되고 전신증세도 

호전되었으며 사지의 자반도 10병일 이후에는 호

전되기 시작하 고 추후 복부초음파 검사 및 소장

조 술상 정상소견 보여 제 16병일에 퇴원하 다.

고       찰

  알레르기성 자반증은 비혈소판감소성 자반증으

로 면역반응에 의해 전신적, 미만성 소혈관염을 야

기시켜 자반, 소화기 증상, 관절통 및 신장침범의 

증상을 나타내며 주로 소아에서 호발한다
1∼3). 1837

년 SchӦnlein
5)에 의해 자반과 관절 등이 함께 나타

난 경우가 기술되어졌으며, 여기에 Henoch
5)가 1874

년과 1899년에 각각 소화기 증상과 신증상의 발생

을 추가하 다. 그러나 이러한 증상들과 신염이 같

이 있던 환자를 이미 1802년에 Heberden
6)이 기술

한 바 있으며 Willan
7)은 1808년에 17명 환자들의 

피부질환에 관한 연구를 발표한 바 있다. Anaphy-

lactoid purpura라는 용어는 1915년 Frank에 의해 처

음 사용되어졌으며
8), 1848년 Gairdner9)가 12례에 

Fig. 3. Abdominal sonograms reveal diffuse enlarged pancreas (A) and improved state of the 
enlarged pancreas (B).
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대한 관찰결과를 발표한 이래로 Henoch-SchӦnlein

증후군으로 불리워지게 되었다
10).

  본증의 원인은 아직 확실히 규명되지는 않았으

나 음식물, 약물
11)(Allopurinol, Busulfan, Colchicine, 

Iodide, INH, Penicillin, Sulfonamides, Tetracycline, 

Propranolol, Thiazide diuretics 등), 종두접종, 곤충교

자, 한냉노출, 감염(특히 Streptococci) 등이 간혹 병

인과 관련이 있는 것으로 추정되어 왔다
12). 특히 

본증은 선행질환으로 상기도 감염 예가 많아 

Streptococci의 감염이 관련된다고 생각되나, 이 균

의 증명이나 항연쇄상구균 항체와 관련지을 만한 

결과는 아직 확실하지 않다
13). 최근에는 IgA가 관

여하는 면역학적 기전에 의한 것으로 생각되고 있

다
14). IgA는 점막 조직의 국소 면역에 주로 관여하

며 대부분 점막 분비액 속에 sIgA(secretory IgA)형

태로 존재하나 일부는 혈액속에서도 발견된다. 점

막을 통해 들어온 항원에 대해 우선 IgA가 관여하

는 국소 면역계가 작용하며, 또한 T세포가 조절하

는 전신 면역계에서도 관여하여 다양한 면역반응

으로 대응하게 된다. 그래서 선행하는 상기도 감

염, 위장관 및 요로 감염 등 점막을 통한 감염후 

장점막의 혈관염이나 괴사소견이 발견되고 침범된 

환아의 신생검상에서도 메산지움에서 IgA가 침착

되는 것으로 보아 면역계의 이상으로 IgA면역 복

합체의 과도한 생성 또는 이들 복합체의 제거 이

상이 병인으로 여겨지고 있다
1,2,10).

  본증의 호발연령은 2세∼8세로, 1세 미만이나 

성인에서는 드물며
15), 남녀 발생비는 보고자에 따

라 1.2：1∼3：1까지 차이는 있으나 남아에 호발

하는 경향이 있다
3,16). 호발하는 계절은 봄과 가을

에 많다는 보고가 있다
3).

  본증의 임상증상은 피부, 소화기, 관절 및 신장

침범 여부에 따라 다양하며 통상 4주∼6주 내에 

자연소실되는 경우가 많으며 수 주내에 40%에서 

재발은 하나 대부분 완치된다
3).

  피부증상은 주로 중력을 받는 부위나 사지의 

proximal portion의 신전부에 대칭적으로 나타나며 

간혹 소양감이나 감각이상을 초래하기도 한다
3,17). 

발진은 초기에는 반점상 구진으로 나타나 자반성

으로 변하 다가 소실되는 경우가 많으며, 또한 얼

굴, 이마, 손이나 발의 부종도 흔히 나타난다
3,15,17).

  관절통은 주로 슬관절, 족관절에서 흔하며 소관

절의 침범은 드물다
3,15,17). 관절주위 부종도 흔하며17) 

혈관절증은 드물어
15,17) 관절에 후유증은 야기시키

지 않는다.

  신장침범은 보고자에 따라 20∼100%에서 발생

하며
3,15,16) 대부분 무증상으로 회복되나3,17,18) 5∼

10%는 아급성 혹은 만성 경과를 취하기도 한다17). 

혈뇨는 1801년 Heberden이 기술한 바 있지만 He-

noch가 처음 심한 신장침범과의 관련을 주목하

고, Gairdner는 신장침범 여부가 본증의 가장 중요

한 면임을 제시하 다
19). 신장침범이 된 예의 20∼

30%는 육안적 혈뇨를, 30∼70%는 단백뇨나 현미

경적 혈뇨를 보인다. 이러한 소변의 이상은 전례의 

80%에서 다른 임상증상후 4주 내에 나타났고, 소

수는 수 개월 후에 발생하 다
20).

  소화기증상은 약 50% 이상에서 나타날 수 있으

며 주증상은 복통, 오심 및 구토, 혈변 및 토혈로 

이러한 소화기증상만 있을 때는 간혹 오진되는 수

도 있다. 이러한 증상은 20%에서 피부와 관절 증

상에 선행되어 나타난다는 보고도 있다. 복통은 혈

관염에 따른 장벽의 국소 부종과 출혈에 의한 것

으로 생각되며 주로 복부 중앙에 있고 압통이 있

기도 하며 밤에 많이 발생한다. 드문 합병증으로 

장폐쇄, 장천공, 장출혈, protein-losing enteropathy 

및 급성 췌장염 등이 알려져 있다
2,3,17). 급성 췌장

염은 췌장혈관의 침범에 따른 복통을 유발하며 혈

청 amylase 증가를 보인다. El Alami 등
21)과 Garner22)

는 각각 amylase level이 180 U/L, 4700 U/L까지 상

승한 경우를 보고한 바 있다. 출혈은 어느 부위에

도 가능하나 주로 공장(jejunum)과 회장(ileum)에 

많다
2,3,23). 또한 장중첩증은 2세 이상에서 발생하는 

특징이 있다
23). 본 증례의 경우 복통과 구토, 혈변

을 주소로 입원한 6세 여아에서 복부중앙의 압통 

및 위내시경검사상 십이지장에 점상출혈을 관찰할 

수 있었고 복부초음파와 소장조 술 검사상 췌장

염소견 보 으며 amylase는 160 U/L로 상승되어 

있었다.
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  소아에서 췌장염은 유병률이 1：500,000으로 비

교적 드물지만 복부 증상을 주소로 내원한 환아의 

감별진단에 반드시 포함시켜야 하고, 임상양상의 

중등도가 다양하며 이는 합병증 여부와 함께 경한 

부종에서부터 췌장 또는 췌장주위의 괴사에 이르

는 병리학적인 상태와 관계가 있다
24).

  췌장염의 주요한 4가지 병리기전은 췌장관 폐

쇄, 췌장관으로의 담즙 역류, 십이지장-췌장 역류

와 세포내 단백질 분해효소의 활성화이며, 성인에

서는 담도질환과 알코올 중독이 가장 흔한 원인이

고 급성 췌장염의 70∼80%가 발병원인을 알 수 있

으나
25), 소아에서는 그 원인이 매우 다양하고 외

상, 전신성 질환, 약물, 감염, 구조적 이상, 대사장

애 등의 순으로 많으며
26) 여러 보고에서 25% 정도

는 특별한 원인을 밝힐 수 없다.

  임상적으로 췌장염이 의심될 때 혈청 amylase의 

측정이 가장 먼저 시행되게 되며 이는 증상이 시

작된 지 2∼12시간에서부터 오르고 대부분의 경우 

3∼5일 정도 지속되게 된다. lipase는 덜 민감하지

만 좀 더 특이적이며 회복기까지 좀 더 지속된다
27). 

그러나 10∼15% 정도의 환자에서는 혈청 amylase

가 정상일 수 있고, 한편 amylase가 올라갈 수 있

는 다른 조건들도 염두에 두어야 하며 이때 lpase

나 췌장/타액선 amylase 비율이 0.75 이상이거나 

amylase-creatinine 청소율비(ACCR)가 5.5% 이상인 

경우 감별에 도움이 되겠다
28). 내시경은 상부위장

관의 출혈을 진단하는데 우수한 방법이지만 5∼

10%에서는 주의깊은 관찰에도 불구하고 특별한 

소견을 발견하지 못하는 내시경 음성 상부위장관 

출혈이 있다
29). 이 경우 췌장성과 비췌장성의 원인

으로 구분해서 생각할 수 있는데 췌장성의 원인으

로는 급성 또는 만성 췌장염과 췌장암을 들 수 있

고 비췌장성의 원인으로서는 비강출혈, Mallory- 

Weiss 증후군, 위식도 정맥류, 위장관 혈관이형성

증, ampulla of Vater 주위의 종양을 들 수 있다
30). 

내시경으로 십이지장의 ampulla of Vater 개구부에

서 출혈이나 응고된 혈액 덩어리를 관찰하는 경우 

확진할 수 있으나
31) 특별한 병변이 없이 십이지장 

제 2부위에 출혈이 관찰되는 경우가 더 많다. 이러

한 경우 임상소견과 복부초음파검사나 CT, MRI 

등의 상검사로 가성낭종이나 췌장의 석회화 또

는 염증 소견을 확인함으로써 진단에 도움을 줄 

수 있다
30).

  췌장염의 합병증은 국소적으로는 췌장성 복수, 

가성낭종, 폐쇄성 황달과, 전신적으로는 고혈당증, 

흉막삼출, 패혈증, 범발성 혈관내 응고증, 신부전, 

쇽, 대사성 산증, 출혈성 위염과 혈액담즙증으로 

인한 상부 위장관 출혈, 심실세동, 저칼슘혈증, 고

칼륨혈증 등이 있다
32).

  어떤 특정한 내과적 치료도 급성 췌장염의 자가

소화(autodigestion)를 멈추지는 못하며 대다수의 환

아(＞80%)가 합병증이 없이 염증이 소실되므로 합

병증의 발생에 대한 경계와 치료와 함께 보존적인 

내과적 치료가 주를 이룬다. 보존적 치료는 췌장을 

쉬게하는 것이며 오심, 구토, 복통 등의 임상증상

이 가라앉을 때까지는 섣부른 경구섭취로 감염된 

췌장선을 자극하지 말고, 한편 경구섭취를 시도해 

볼 때 약간의 췌장효소 상승이(＜정상의 2배) 있어

도 유동식부터 시작해 볼 수 있으며 서서히 정상

식으로 바꾸어 간다. 경비위흡인은 심한 오심, 구

토나 장마비가 있는 경우만 필요하다
32). 본 증례에

서는 초기 금식과 보존요법으로 치료하여 수일만

에 소화기 증상은 호전되었으며 그 밖의 다른 합

병증은 없었다.

  Henoch-SchӦnlein자반증의 드문 증상으로는 구강

내 병변이 1%에서 나타난다고 보고되었고
33), Lorentz 

등
34)은 눈의 episcleral vessel에 혈관염이 있던 예, 

Kehr 등
35)은 요도생검을 하여 심한 출혈성 요도염

이 있는 예 및 Macpherson 등은 IVP를 시행하여 

6∼90%에서 방광벽의 혈종을 관찰하 다35). 또한 

Akman 등
36)은 retroperitoneal fibrosis와 본증의 관련

성을 보고하 고 Ritter 등
37)은 본증의 합병증인 신

부전, 고혈압시에 경련, 혼수, 두개강내 출혈, 마비, 

chorea 등과 peripheral mononeuropathy가 1∼8%의 

경우에서 발생한다고 하 다. 이외에도 glottis의 부

종에 의한 기도폐쇄나 심근괴사, 음낭내 출혈, 안검

이나 결막의 출혈 등의 합병증도 보고되고 있다
17).

  Henoch-SchӦnlein자반증의 진단은 전형적인 피
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부, 관절 및 위장관의 임상증상에 의하나 비전형적

인 경우를 포함하여 이를 확진하는 혈청학적 검사

등은 아직 없다. 본증의 혈액상은 백혈구나 호산구

의 증가가 다소 있거나, 출혈이 있는 경우에는 빈

혈이 있기도 하며
3,16,17), 특히 원인이 약물에 의한 

경우는 호산구 증가가 더욱 심하다고 한다. Tourni-

quet test는 간혹 양성일 수 있으나
15,17) 출혈과 관련

된 혈소판 수, 출혈시간, 응고시간 등은 정상이다
17). 

혈청 C3는 대부분의 경우 정상이며, classic pathway

의 component인 C1q,C4와 alternative pathway 단백인 

glycin rich β-glycoprotein과 properdin도 정상이다. 

IgA는 약 50%에서 증가하며
2,3,17) ASOT와 Anti- 

DNAase B 또는 Anti-NADase가 간혹 양성으로 나

오기도 한다
18).

  Henoch-SchӦnlein 자반증의 치료는 특수요법은 

없으나 과민증이 의심될 때 원인을 제거하고, 연쇄

상구균 감염이 의심되면 항생제 치료를 시행하며, 

통증에 대한 대증치료를 한다. 스테로이드 치료는 

위장관 부종을 감소시켜 복통을 경감시키고 장폐

색과 장중첩중, 장천공의 위험을 감소시킨다 하며
2), 

연조직 부종과 관절증상에 도움을 줄 수 있으나 

피부 및 신장 증상의 경과에는 아무런 향을 미

치지 못한다고 한다
2). 신염이 있을 때에는 일반적

인 치료로 하며 만성 신염에는 azathioprine, cyclo-

phosphamide같은 항면역제 투여로 효과를 보는 수

가 있으며, 항응고제 투여, 혈장교환수혈 등도 시

행되기도 한다
1,21). Henoch-Schonlein 자반증 환아에

서 육안적 혈변이 동반되거나 위장관증상이 심할 

경우 신중한 관찰과 검사를 시행하여 외과적 시험 

개복술을 포함한 치료방법을 결정해야 할 것이다.

요       약

  저자들은 복통, 구토, 혈변을 주소로 입원한 6세 

여아에서 allergic purpura에 급성 췌장염이 병발된 

1례를 경험하 기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바

이다.
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