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1)

서 론

Henoch-Schönlein 자반증은 소아기에 가장 흔히

전신적인 소혈관염을 일으키는 질환으로 위장관계 증

상의 발현은 80% 정도까지 나타날 수 있다
1)
. 복통이

가장 흔한 위장관계 침범 증상으로 종종 오심, 구토,

잠혈변 등이 함께 나타나기도 하지만 거의 대부분 급

성기에 일시적으로 나타나고 특별한 치료 없이도 회복

이 된다
2)
. 그러나 흔하지는 않지만 병의 경과 중에 진

단이 늦어지면 생명을 위협할 수도 있는 심각한 위장

관계 합병증인 장중첩증, 다량의 위장관 출혈, 장경색

및 장괴사, 장협착, 장천공 등이 발생할 수 있다
3-5)

. 이
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들 대부분은 수술적 치료가 필요하며 심한 위장관계

증상의 발생 시에는 조기에 corticosteroid의 투여가

추천된다
2, 6)

. 그리고 장천공은 수술을 요하는 합병증

중에서 발생빈도가 매우 낮아서 현재까지 20예가 알려

져 있으며 국내보고는 아직 없다.

저자들은 Henoch-Schönlein 자반증에 의한 심한

복통으로 내원한 5년 9개월 남아에서 corticosteroid

투여 도중에 합병된 소장 천공 1례를 경험하 기에 문

헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증 례

환 아:이○○, 5년 9개월, 남아

주 소:내원 2일 전 발생한 복통과 양측 하지, 둔

부, 수부의 자반

현병력:내원 7일 전 기침, 비루, 인후통이 있었고,
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Henoch-Schönlein purpura(HSP) is one of the most common vasculitic diseases of childhood,

referred to as a leukocytoclastic vasculitis affecting small vessels. Although HSP related gastro-

intestinal symptoms are seen in up to 80% of patients during acute illness, these symptoms are

usually transient. However, some patients with HSP have gastrointestinal major surgical complica-

tions such as intussusception, bowel infarction, necrosis, stricture, and perforation. We experi-

enced a rare case of HSP-related ileal perforation developed after corticosteroid treatment. We

report a case with HSP-related intestinal perforation and assess the effect of corticosteroid on the

outcome of abdominal pain in children with HSP. (J Korean Pediatr Soc 2002;45:406-412)
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3일 전 발목관절과 무릎관절이 약간 부으면서 관절통

이 생겨 인근병원에서 치료받았으며, 2일 전 양측하

지, 둔부, 수부에 자반이 생기기 시작하면서 미만성

복통이 발생하 다. 내원 당일에는 복통이 배꼽 근처

에서 심한 산통의 양상으로 있어 본원 소아과로 전원

되었다.

과거력:출생 체중 3.5 kg으로 만삭 질식 분만되었

고, 주산기적 문제는 없었다. 발달은 정상적이었으며

예방 접종은 기본접종을 예정대로 시행하 다. 2세 때

에 열성경련으로 한 차례 입원한 병력 외에는 특별한

병을 앓은 적은 없었다.

가족력:특이사항은 없었다.

진찰 소견:내원 당시 활력 징후는 혈압 110/70

mmHg, 체온 36.4℃, 맥박수 분당 113회, 호흡수 분

당 36회 다. 체중은 20 kg(25-50 백분위수), 신장은

114 cm(25-50 백분위수) 다. 열감, 구토는 없었으나

복통이 심한 듯 얼굴을 찡그리고 배를 움켜쥐고 있었

다. 결막은 창백하지 않았고 공막에 황달은 없었다.

구강내 자반이나 인후 발적, 편도 비대는 없었으며 구

강점막은 말라 있지 않았다. 흉곽은 대칭적으로 팽창

하 고 양쪽 폐음은 깨끗하 다. 심박동은 규칙적이고

심잡음은 들리지 않았다. 복부는 편평하고 약간 단단

하면서 제대주위에 경한 압통이 있었으나 반동 압통

은 없었고 장음은 감소되어 있었다. 간, 비장 등은 만

져지지 않았다. 사지에 관절의 통증이나 부종은 없었

으나, 양측 하지와 둔부, 수부에 점상출혈상 자반이

관찰되었다(Fig. 1). 신경학적 검사에서 이상 소견은

없었다.

검사 소견:입원 당시 말초혈액 검사에서 혈색소

12.5 g/dL, 적혈구 용적치 37.3%, 백혈구 17,600/

mm
3
(중성구 64%, 밴드 8%, 림프구 23%), 혈소판

433,000/mm
3
, 적혈구 침강속도 14 mm/hr이었고, C-

반응성 단백질은 음성이었으며, 혈액응고 검사에서

PT 11.4 sec, PTT 38.2 sec 다. 면역 로불린 검사

에서 IgA는 약간 증가되어 있었고 IgG, IgM 및 IgE

는 정상범위 다. IgA 297 mg/dL(정상범위, 33-236

mg/dL), IgG 1,012 mg/dL, IgM 128 mg/dL, IgE

33 mg/dL. 전해질검사, BUN, creatinine, 간기능검

사, amylase, lipase 및 소변검사, 대변잠혈검사는 모

두 정상이었다. 입원 당일의 흉부 및 단순 복부 촬

에서 이상 소견은 없었다.

치료 및 경과:복통이 심하여 입원 제 1병일부터

prednisolone과 ranitidine을 경구로 투여하 으나, 구

토가 심하여 경구 투여를 중단하고 methylprednisol-

one과 ranitidine을 정맥으로 투여하면서 물 이외는

섭취를 중지시켰다. 입원 제 5병일까지 하루 2-4차례

로 복부 주위에서 발작적인 복통이 있었다. 제 6병일

째가 되면서 복통과 자반이 사라져 유동식을 섭취하

면서 경구로 prednisolone과 ranitidine을 복용시켰다.

대변잠혈검사는 제 4병일에 양성반응을 보 으나 제

6병일에는 정상소견을 보 다. 제 8병일에 배꼽주위에

서 심한 복통이 한 차례 있은 후 제 9병일에 3차례

간헐적인 배꼽주위 복통 및 경한 복부 팽만이 나타나

다시 금식을 시키면서 methylprednisolone과 raniti-

dine을 정맥으로 바꾸어 투여하 다. 제 9병일에 실시

한 단순 복부 촬 에서 소장에 전반적으로 다발성의

공기 음 이 보 으나 기계적인 장폐색의 소견은 없

었으며, 복부 초음파 검사에서는 우하복부 소장 벽의

비후를 보 다. 이때 검사한 혈청 면역 로불린은

IgA가 411.3 mg/dL로 증가되어 있었다. 제 10병일에

갑자기 흉통과 함께 복부 전반에 걸친 심한 복통이

나타나면서 장음이 거의 들리지 않았으며 압통과 반

동압통 및 복부 팽만과 강직을 보 다. 이때 촬 한

단순 흉부 및 복부 방사선에서 다발성 마비성 장 폐

색과 함께 양측 횡경막하와 간하에 유리 공기 음 을

보여(Fig. 2) 장천공으로 진단하고 외과로 전과되어

시험개복술을 받았다.

수술 소견:회맹장 판막으로부터 근위 25 cm 부위

의 회장에 두 군데의 장 천공과 함께 다발성 궤양이

Fig. 1. Photography shows palpable purpura over
extensor surface of distal regions of the lower ex-
tremities.
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관찰되었다(Fig. 3). 장천공 부위는 장간막에 의해 감

싸여 있었고, 주위의 복강 내에는 천공부위를 통하여

빠져나온 분변 찌꺼기가 고여 있었다. 회맹장 부위를

포함하여 40 cm의 회장을 절제하고 회장루를 조성하

다.

조직 소견:육안적으로 천공부위 주위로 다발성 궤

양이 있었고, 현미경적으로 회장벽에 육아조직 형성을

동반한 다발성 궤양이 있으면서 주로 점막하층에 백

혈구가 침윤되어 있는 특징적인 백혈구파괴성 혈관염

의 소견을 보 다(Fig. 4).

면역형광검사 소견:혈관벽을 따라 선상으로 IgA

와 C3가 침착 되어 있었다(Fig. 5).

수술 후의 경과:수술 후 8일째에 간헐적인 산통이

나타나서 수술 후 14일째까지 지속되었다. 입원 시부

터 지속되던 자반은 수술 당일부터 사라졌으나, 수술

후 11일째에 양측 발등과 발목에 다시 나타나서 지속

되다가 수술 후 14일째에 완전히 사라졌다. 소변검사

는 퇴원 후 1년까지 추적검사 하 으며 이상은 없

었다. 체중은 수술 2개월 후에 수술 전 체중으로 회

복되었으며, steroid는 45일에 걸쳐서 감량하여 중

단하 다.

고 찰

Henoch-Schönlein 자반증은 면역복합체 매개성

Fig. 2. (A) Chest PA shows both sub-diaphrag-
matic free air. (B) Plain abdomen erect view shows
both sub-diaphragmatic free air and ileus with dif-
fuse thickened bowel wall.

Fig. 3. Gross appearance. (A) Two sites of perfo-
ration are seen in the distal ileum(arrows). (B) Seg-
ment of resected ileum reveals multiple ulcerative
lesions with perforation.

A

B

A

B



소아과 : 제 45권 제 3호 2002년 409

반응에 의한 전신적, 미만성 소혈관염을 일으키는 질

환으로 흔히 피부, 신장, 위장관 및 관절을 침범하지

만 인체내 어느 장기에도 향을 미칠 수 있으며 소

아기에 주로 발병한다
7)
. 남아가 여아에서보다 2배 정

도 더 흔히 발생되는 것으로 알려져 있으며, 호발 연

령은 2-12세이지만 어느 연령층에서도 나타날 수 있

어서 드물게는 1세 미만의 아나 고령자에서 보고된

경우도 있다
7-10)

.

기본적인 병리소견은 일차적으로 모세혈관, 전모세

혈관 및 후모세혈관 주위에 주로 다형백혈구 및 림프

구가 침윤되는 백혈구파괴성 혈관염(leukocytoclastic

vasculitis)으로 특징지어지는 소혈관염이며 혈관 주위

출혈이나 혈관내 혈전증이 관찰되기도 한다.

원인은 확실히 밝혀지지는 않았으나 감염균(β-

hemolytic streptococci, varicella, and other viruses

and mycoplasma), 약물(주로 penicillins), 음식물 등

이 면역반응을 촉발하여 IgA 면역복합체가 감수성이

있는 개체의 혈관벽에 침착 되고 동시에 보체계의 대

체경로 과정을 활성화시켜 단백분해효소의 유리, ki-

nin, 혈액응고 계통의 활성화 및 백혈구 주화성 물질

의 생성이 일어나면서 혈관벽으로 유도된 백혈구가

면역복합체를 탐식하여 혈관의 손상이 초래된다
6, 11)

.

최근에는 질환의 급성기와 신장 침범이 있는 경우에

회복기에서보다 tumor necrosis factor(TNF)의 혈중

농도가 더 높고 또 피부병변 조직의 면역형광염색에

서 nucleated epidermal layer의 세포내 TNF가 확인

되는 점 등으로 미루어 cytokines이 염증반응에 관여

하는 것으로 알려지고 있다
12)
.

Honoch-Schönlein 자반증에서 면역복합체 매개성

소혈관염은 다양한 장기에 부종과 출혈을 유발할 수

있어서 흔히 침범되는 장기인 피부, 신장, 관절 및 위

장관 계통에 생기는 증상 즉, 자반, 육안적 또는 현미

경적 혈뇨, 단백뇨, 관절의 동통과 종창, 복통, 구토,

위장관 출혈 등과 같은 증상 뿐만 아니라, 흔하지는

않지만 장천공, 장경색, 장천공 등의 위장관의 수술적

합병증 및 췌장, 담낭, 폐, 심근, 고환, 대뇌피질 등이

Fig. 4. Histologic findings. (A) Low power view of
the resected ileum shows mucosal ulcerations(H&E
stain, ×40). (B) High power view of arterioles
shows polymorphonuclear leukocyte infiltration in
the vessel wall with mild intravascular fibrinoid
deposition(H&E stain, ×400).

Fig. 5. Immunohistochemically, granular deposition
of (A) IgA and (B) C3 are confirmed in the vas-
cular wall.

A A

B B
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침범되어 췌장염, 담낭수종, 담낭염, 폐출혈, 객혈, 호

흡부전, 심근경색, 고환염, 경련, 지주막하 출혈, 뇌경

색, 마비, 두통, 의식장애 등도 나타날 수 있다
4, 7, 13)

.

Honoch-Schönlein 자반증에서 위장관 증상은 다

양하여 가벼운 일시적인 복통이나 잠혈변 정도에서부

터 즉각적인 치료나 수술을 하지 않으면 생명을 위협

할 수도 있는 합병증의 발생까지 매우 다양하게 나타

난다. 위장관 증상의 발현은 소혈관염과 혈전으로 인

한 장점막하와 장막하를 따라서 생기는 출혈과 장

벽의 국소 부종 때문에 초래된다
2, 14, 15)

. Honoch-

Schönlein 자반증의 위장관 증상 중에서 가장 흔한

복통은 50% 이상에서 볼 수 있는데 간헐적으로 주로

배꼽 주위에서 산통의 형태로 나타나면서 오심, 구토

를 동반하기도 하고 압통이나 반발 압통이 있기도 한

다
6, 14, 16)

. 대부분의 환자에서 복통에 선행해서 발진이

1주 이내로 먼저 나타나지만 14-36% 정도에서는 복

통이 발진보다 앞서 나타나며 복통 발생 후 150일 후

에 발진이 일어난 경우도 있다
6, 14, 16)

. 복통은 급성기

에 일시적으로 나타나서 대부분 특별한 치료 없이도

1주일 이내에 저절로 호전되나 30일 이상까지 지속될

수도 있으며
7)
, 피부병변에 선행하여 심한 복통을 보이

는 경우 급성복증으로 오인되어 개복술을 받은 경우

도 있었다
3)
.

Honoch-Schönlein 자반증의 경과 도중에 발생할

수 있는 장중첩증, 충수염, 장경색, 장괴사, 장천공 등

은 발생 빈도는 2-6%로 낮지만 즉각적인 수술적 치

료가 필요한 합병증이다
3, 15)

. 이중에서 장중첩증이 가

장 흔하며 피부자반 발생 후 9일경에 집중적으로 발

생하고 점막내 출혈과 부종이 병적인 선도로 작용한

다
14)
. 특발성 장중첩증의 80% 이상이 회장결장형이고

2세 미만에서 발생하는 반면
17)
, Honoch-Schönlein

자반증에서는 50% 이상이 소장에서 발생하고 6세를

전후하여 발생한다
14)
. 그리고 진단이 늦어질 경우 완

전 장폐색, 장경색 및 장천공으로 연결되기도 한다
3)
.

Honoch-Schönlein 자반증에서 장천공은 매우 드

문 합병증으로 1928년 Goldstein과 Da Silva가 최초

로 보고하 다
14, 18)

. 대개 단발성으로 회장에서 주로

발생되지만 공장, 식도, 위, 십이지장 및 대장에서 발

생된 경우와 다발성 천공도 보고된 바 있다
3, 14)

. 그리

고 소장에서 발생되는 천공은 때로는 장중첩증과 관

련되어 나타나기도 한다
3)
.

Honoch-Schönlein 자반증에서 장천공이 일어나는

기전은 소혈관에 생긴 혈관염으로 인해 혈관내막의

증식이 일어나면서 혈전형성이 유도되어 장벽의 허혈

성 변화 및 점막의 궤양이 초래되고 진행되면서 전층

으로 심화되어 장천공으로 연결된다
14)
.

Yavuz와 Arslan
19)
의 보고에 의하면 Honoch-

Schönlein 자반증에서 복통이 시작된 후 장천공이 일

어나기까지 대략 10일 이상의 간격이 있었고, cortico-

steroid를 투여한 경우 장천공은 corticosteroid 투여

후 2주 이내에 발생했다. 일부 환자에서는 cortico-

steroid 투여 후 일시적인 증상의 호전이 있다가 다시

악화되면서 장천공이 일어났다
19)
. 저자들의 증례의 경

우 선행하는 장중첩증 없이 회맹장 판막에서 25 cm

상부의 회장 두 군데에서 천공이 있었으며, 장천공 시

기는 증상 발생 후 13일째, corticosteroid 투여 후 10

일째에 일어났다. Honoch-Schönlein 자반증에서 심

한 위장관 증상 발생 시에 조기에 corticosteroid 투

여가 권장되는데 효과에 대해서 논란은 있으나, 투여

시에 복통과 오심의 완화가 빨리 나타난다
20)
. 그러나

장천공의 경우 증례의 반수 이상이 corticosteroid 투

여 도중에 발생되었기 때문에 corticosteroid 투여가

장천공을 예방하는 효과가 있는지, 아니면 오히려 장

천공을 조장하는지는 확실히 알려져 있지 않다
21)
. 이

론적으로 corticosteroid가 점액과 점막조직신생을 감

소시키고 아울러 lymphoid patches의 결핍을 초래하

여 장벽을 약화시켜 장천공의 발생에 일조를 할 것으

로 보이지만, 실제로 장천공이 corticosteroid 때문에

유발되는 것인지 아니면 질환 자체의 원인 때문이며

corticosteroid는 오히려 예방적 효과가 있는지에 관

해 규명하기 위한 전향적인 연구를 하기에는 장천공

의 발생 빈도가 매우 낮기 때문에 어려움이 있다
21)
.

Honoch-Schönlein 자반증의 진단은 확진할 수 있

는 혈청학적인 검사는 없으며 전형적인 피부, 관절,

위장관 증상과 징후에 근거하게 된다. 대개 특징적인

피부자반이 있는 경우에는 쉽게 진단을 내릴 수가 있

으나 복통이 선행하는 경우에는 진단에 어려움을 겪

을 수 있다. 이런 경우에는 복통의 양상, 위내시경검

사 및 조직검사, 소장촬 , 복부초음파검사 등이 진단

에 도움이 된다. 피부병변 조직이나 위장관병변조직검

사 시에 혈관벽에 다형백혈구가 침윤되어 있는 혈관

파괴성 혈관염의 소견 및 혈관벽 주위로 섬유소양의

괴사를 관찰할 수 있고, 동시에 면역형광염색을 통하

여 혈관벽에서 IgA 침착을 확인할 수 있다
22)
. 그리고
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혈청 IgA의 증가는 혈관내막상피의 손상과 관련되기

때문에 질환의 중증도와 관련이 있으며 경증인 경우

에는 정상범위를 나타낸다. 본 증례에서도 천공이 있

었던 회장벽의 조직검사에서 육아조직 형성을 동반한

다발성 궤양이 있으면서 주로 점막하층에 백혈구가

침윤되어 있는 백혈구파괴성 혈관염의 소견이 관찰되

었으며 면역형광염색에서 혈관벽을 따라 선상으로

IgA와 C3가 침착 되어 있었다. 그리고 혈청 IgA가

내원 시에 297 mg/dL에서 장천공이 될 무렵에 411

mg/dL로 증가되어 있었다.

Honoch-Schönlein 자반증은 전체적으로 예후가

좋은 양성 질환이지만 조기에 진단하여 치료하지 않

으면 생명을 위협할 수도 있는 심각한 위장관계 합병

증이 발생할 수 있다. 만약 Honoch-Schönlein 자반

증 환자에서 복통이 보존적 치료에 반응하지 않고 점

점 더 심해지거나 갑자기 악화될 경우, 치료에 반응하

지 않는 변비가 발생하는 경우, 반복적인 복부검사에

서 복부 종류가 촉지 되는 경우, 지속되는 발열이 있

는 경우, 급작스런 장음의 소실이 있는 경우에는 수술

적 합병증의 가능성을 염두에 두어야 한다. 그리고

corticosteroid는 염증반응을 둔화시키고, 병적인 과정

이 진행되는 경우에도 일시적인 호전을 유도하여 심

각한 수술적 합병증으로 진행되더라도 불명료하게 나

타나게 할 수 있으므로 전신적인 corticosteroid를 투

여하는 경우에는 주의 깊은 감시가 필요하다.

요 약

저자들은 Henoch-Schönlein 자반증에 의한 심한

복통으로 내원한 5년 9개월 남아에서 corticosteroid

투여 도중에 합병된 소장 천공 1례를 경험하 기에

문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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