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루푸스 신염 환자에서 항인지질 항체와 연관된 감염 후 
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Antiphospholipid syndrome (APS) is an autoimmune disease that involves vascular thrombosis and pregnancy morbidity 

associated with elevated titers of antiphospholipid antibodies. APS can affect any organ and has a variety of clinical manifestations. 

Infections can be associated with thrombotic events in APS, including the potentially fatal subset catastrophic APS. We report a 

case of extensive symmetrical peripheral gangrene complicating Escherichia coli sepsis associated with antiphospholipid 

antibodies in a patient with lupus nephritis. (Korean J Med 2014;87:379-382) 
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서     론

항인지질 증후군은 비정상적으로 활성화된 응고체계에 

의해 반복적인 동 ․정맥 혈전증 또는 유산이나 조산 등을 유

발하는 자가 면역 질환이다. 이 증후군은 독립적으로 발생할 

수 있으며, 전신 홍반 루푸스 및 감염, 약물에 의해서도 이차

적으로 발생할 수도 있다[1,2]. 혈전은 다양한 크기의 혈관에

서 모두 발생할 수 있고 부위에 따라 다양한 임상 양상과 심

각한 합병증이 발현될 수 있으며 급성 감염은 항인지질 항

체와 혈전 생성을 촉진하여 심할 경우 파국성 항인지질 증

후군과 같은 치명적인 합병증을 유발시킬 수도 있다[3,4].

이에 저자들은 요로감염 패혈증 후 다발성 장기부전을 보

인 루푸스 신염 환자에서 항인지질 항체와 연관된 광범위한 

대칭적 말초 괴저를 경험하였고 항생제와 고용량 prednisolone, 

항응고제 사용으로 호전시킨 1예를 문헌고찰과 함께 보고하

는 바이다.
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Figure 1. The anteroposterior chest X-ray shows cardiomegaly 

and bilateral pulmonary edema. Figure 2. Gangrene in both pretibial areas and feet.

증     례

환  자: 40세 여자

주  소: 의식 저하 및 저혈압

현병력: 환자는 2년 전에 입국한 베트남 여성으로 내원 

20일 전부터 전신 부종이 발생하여 타 병원에 방문하였고 

항핵항체, 항이중나선항체 양성(139 IU/mL, 참고치 0-20 IU/mL) 

및 신생검상 막성 신병증 소견을 보여 막성 루푸스 신염 진

단하에 스테로이드 유지 중 내원 1일 전부터 의식 저하, 저

혈압이 발생하여 내원하였다.

가족력: 특이소견 없음.

과거력: 8년 전 폐결핵을 앓고 완치된 병력이 있으며 음

주력 및 흡연력은 없었다.

진찰 소견: 활력 징후는 혈압 80/60 mmHg, 맥박 120회/분, 

호흡수 29회/분, 체온 38℃였다. 급성 병색이었으며 의식은 

혼미하였고 대광 검사 및 동공 크기는 정상이었다. 흉부 검

사에서 거친 호흡음과 수포음 청진되었고 복부 검사에서 이

상소견은 없었다. 양측 광대뼈 주위로 협부 발진이 관찰되었

고 양측 전경골 부위로 함요부종이 관찰되었다.

검사 소견: 내원 당시 시행한 말초 혈액 검사에서 백혈구 

13,400/µL (분절핵 호중구 94%), 혈색소 10.2 g/dL, 혈소판 

39,000/µL였고 CRP 33.3 mg/dL였다. 혈액 응고 검사에서 PT 

24.6초(INR 2.31), aPTT 44.1초, D-dimer 22.2 µg/mL였다. 생

화학 검사에서 BUN/Cr 57/4.32 mg/dL, AST/ALT 199/74 IU/L, 

ALP 206 IU/L, 총 빌리루빈 0.2 mg/dL, amylase/lipase 1,019/22 

IU/L, Na 147 meq/L, K 3.6 meq/L, Cl 113 meq/L였다. 소변 검

사에서 pH 5.5, 단백뇨 2+, 혈뇨 1-4/HPF, 백혈구뇨 5-9/HPF

였다. 말초 동맥혈 검사에서 pH 7.25, PaCO2 33 mmHg, PaO2 

76 mmHg, HCO3
-
 14.5 mEq/L, 산소 포화도 92%였다. 면역학 

검사에서 C3 41 mg/dL (참고치 90-180 mg/dL), C4 19 mg/dL 

(참고치 10-40 mg/dL), 형광 항핵항체 양성, 항이중나선항체 

7.1 IU/mL였다. 흉부 단순 촬영에서 심비대 소견과 폐부종이 

관찰되었다(Fig. 1).

경과 및 치료: 입원 후 패혈증과 패혈성 쇼크 진단하에 배

양 검사 등을 시행하였고 항생제 및 혈압상승제 투여하면서 

집중치료실에서 치료를 시작하였다. 소변량 100 cc/day 미만

이었고 호흡곤란 악화되어 기계환기와 지속성 신대체요법을 

시행하였다. 입원 6일째 환자의 의식 수준은 점차 회복되는 

양상을 보였고 활력징후는 혈압 113/71 mmHg, 맥박 116회/

분, 호흡수 19회/분, 체온 36.6℃였다. 양측 하지 말단 부위로 

청색증을 동반한 허혈성 변화가 관찰되었고 하지 혈관의 협
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Figure 3. The skin biopsy shows intravascular fibrin thrombus in 

the deep dermis (H&E, × 100).

착이나 폐색이 의심되어 하지 혈관 조영 검사를 시행하였으

나 이상소견은 관찰되지 않았다. 혈액 및 소변 배양 검사에

서는 Escherichia coli가 배양되어 요로감염 패혈증에 대하여 

항생제 유지하면서 경과관찰하기로 하였다. 입원 10일째 지

속성 신대체요법 유지하면서 대사성 산증은 거의 호전되었

고, 혈압상승제를 모두 중단한 상태에서 활력징후도 안정화

되었다. 이에 간헐적 혈액 투석으로 변경하였고 기관 내 튜

브를 발관하였으며 루푸스 활성 조절 위해 패혈증 고려한 

저용량 Prednisolone 7.5 mg/day을 재투여하였다. 환자는 양

측 하지 부위에 심한 통증을 호소하였고 양측 발가락에서 

전경골 부위로 괴사성 변화가 빠르게 진행되었다(Fig. 2). 사

지 괴저의 원인 감별을 위해 피부과 협진하여 피부 생검 시

행하였고, 조직 검사에서 진피 내 모세혈관 속에 혈전이 관

찰되었다(Fig. 3). 면역학 검사에서는 루푸스 항응고인자 양

성, 항카디오리핀 항체 음성, 베타 당단백 I형 항체 음성 소

견을 보였다.

환자는 임상적으로 요로감염 패혈증, 루푸스 신염의 급성 

악화 및 항인지질 증후군에 의한 대칭적 말초 괴저 추정 진

단하에 항생제 유지하면서 증상 조절을 위해 prednisolone 

0.5 mg/kg/day로 증량하였고 항응고제를 투여하였다. 이후 

요량이 점차 증가하고, 환자의 임상양상이 급속히 호전되어 

혈액 투석을 중단하였다. 고용량 스테로이드 정주 요법은 경

구 스테로이드로 바꾸어 용량을 감량하였다. 사지 말단 부위

의 괴사는 더 이상 진행하지 않았고 통증도 경감되었다. 이

미 진행된 괴사 부위는 전신상태의 호전에도 불구하고 변화

가 없어 사지절단을 고려하였으나 환자가 본국에서 치료받

기 원하여 경구 prednisolone 및 항응고제 유지하면서 베트남

으로 전원하였다.

고     찰

항인지질 증후군은 반복적인 동 ․정맥 혈전증 또는 유산

이나 조산의 병력 같은 임상적인 진단 기준 중 한 가지와 루

푸스 항응고인자, 항카디오리핀 항체, 베타 당단백 I형 항체 

중 적어도 한 가지 이상의 항인지질 항체가 12주 간격의 혈

청 검사에서 양성을 보이는 경우로 정의된다[1]. 항인지질 

증후군은 기저 질환 없이 발병한 일차성 항인지질 증후군과 

전신 홍반 루푸스 같은 자가 면역 질환, 감염, 약물과 연관된 

이차성 항인지질 증후군으로 분류된다[2]. 증상의 대부분은 

혈전과 관련이 있으며 혈전은 다양한 크기의 혈관에서 모두 

발생할 수 있고 부위에 따라 다양한 임상 양상과 함께 대칭

적 말초 괴저와 같은 심각한 합병증이 발생할 수 있는 것으

로 알려져 있다[3].

대칭적 말초 괴저는 1981년 Jonathan Hutchinson에 의해 

처음 보고되었으며 혈관염이나 큰 혈관의 폐쇄 없이 혈류 

흐름상태의 저하로 인한 미세순환의 폐쇄로 유발되는 드문 

질환이다. 발병기전은 정확히 규명되지 않았지만 85% 이상

에서 파종혈관 내 응고가 동반되는 것으로 알려져 있으며 

낮은 심박출량, 자가 면역 질환, 패혈증, 부종양증후군, 약물 

등과 연관이 있다[5]. 첫 징후로 사지의 냉감, 창백, 청색증, 

동통 등의 허혈성 변화를 보이며 원위부에서 근위부로 괴저

가 빠르게 진행한다. 대칭적 말초 괴저의 치료는 현재까지 

다양한 방법들이 시도되고 있으나 적절한 치료에도 불구하

고 40% 이상의 높은 치사율을 보이기 때문에 무엇보다도 조

기 인식이 중요하며 빠른 원인 감별을 통한 원인 요소의 제

거와 전신 질환에 대한 신속한 치료가 필요하다[6].

국내의 경우 루푸스 환자에서 용혈성 요독 증후군, 항인

지질 증후군에 합병된 사지 말초 괴저가 일부 보고된 바 있

다[7,8]. 하지만 감염 후 루푸스 신염의 급성 악화를 보인 환자

에서 동반된 사지 말초 괴저가 본 증례에서와 같이 양측성

으로 빠르게 진행하는 임상 소견을 보인 예는 흔하지 않다.

루푸스 신염 환자에서 항인지질 항체는 약 40%로 발견되

며 항인지질 항체가 양성일 경우 혈전증의 위험성이 증가한

다[2]. Moroni 등[9]에 의하면 항인지질 항체 양성의 루푸스 

신염 환자에서 장기간의 추적관찰 기간 동안 약 70%에서 혈
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전증이 발생하였으며 혈전증의 위험성을 예측하기 위해 항

인지질 항체 유무를 평가하는 것이 만성 신부전으로의 진행 

및 예후 인자로 중요하다고 하였다. 또한 일부 감염 질환에

서 항인지질 항체 생성이 촉진되어 혈전증을 동반한 항인지

질 증후군이 유발될 수 있으며 심할 경우 파국성 항인지질 

증후군과 같은 치명적인 형태로 발현될 수도 있다[4]. 비록 

본 환자는 개인적인 이유로 퇴원 후 타국에서 경과관찰하기

로 하였기 때문에 항인지질 항체를 시간이 지난 후 재검하

지 못한 아쉬움이 있지만 패혈증이 동반된 루푸스 신염 환

자에서 항인지질 항체 양성의 혈액학적 소견과 혈전의 존재

는 대칭적 말초 괴저의 원인으로 항인지질 증후군이 이환되

었을 가능성이 높다고 생각된다. 따라서 본 증례는 그람음성

균의 내독소 생성 및 염증 반응이 항인지질 항체의 면역학

적 기전과 복합적으로 작용하면서 비정상적인 응고 기전 활

성화를 통해 드물게 대칭적 말초 괴저가 발생한 경우로 생

각해 볼 수 있었다.

루푸스 질환에서 흔하게 발생되는 급성 감염은 루푸스 활

성도를 증가시키며 급성 감염 자체가 루푸스 질환에 의해 

급격히 악화되기도 한다[10]. 또한 일부 환자에서 급성 감염

은 항인지질 항체와 혈전 생성을 촉진하여 항인지질 증후군

으로 이환되기도 하며 기존의 항인지질 증후군에 합병되어 

심각한 합병증을 유발시킬 수도 있다[4]. 결론적으로 항인지

질 증후군이 의심되는 루푸스 환자에서 철저한 감염 관리는 

매우 중요할 것이며 급성 감염 시 혈전증의 위험성을 염두

에 두고 대칭적 말초 괴저와 같은 심각한 합병증이 발생할 

경우 신속한 진단과 적절한 치료를 통해 환자의 예후 증진

을 기대할 수 있을 것으로 사료된다.

요     약

저자들은 요로감염 패혈증 후 다발성 장기부전을 보인 루

푸스 신염 환자에서 항인지질 항체와 연관된 광범위한 대칭

적 말초 괴저를 경험하였고 항생제와 고용량 prednisolone, 

항응고제 사용으로 호전시킨 1예를 문헌고찰과 함께 보고하

는 바이다.

중심 단어: 항인지질 항체; 루푸스 신염; 괴저; 혈전
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