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ABSTRACT 

Thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP) is an unusual syndrome characterized by a clinical picture of micro-
angiopathic hemolytic anemia, thrombocytopenic purpura, neurologic symptoms, renal disease and fever. Although 
widespread vascular thrombosis is common in TTP, the evidence of cardiac involvement is less clear. We report 
the first Korean case of a 22-year-old woman with TTP associated with acute myocardial infarction. With continued 
plasmapheresis, the clinical status of TTP improved markedly and was stabilized. Serial echocardiograms showed 
improvement of the cardiac wall motion. (Korean Circulation J 2003;33 (11):1048-1052) 
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서     론 
 

혈전성 혈소판 감소성 자반증은 드문 질환으로 여전

히 그 기전이 잘 알려져 있지 않으며, 병태 생리상 미

세혈관에서 형성된 미세혈전이 결국 여러 장기를 침범

하게 되어 다양한 증상과 증후를 나타내게 된다. 이 질

환은 특징적으로 혈액응고 검사상 이상이 없거나 미약

한 증가 소견을 보이며 미세혈관병성 용혈성 빈혈, 혈

소판 감소증, 신경학적 증상, 고열, 신기능 장애를 특징

으로 하는 질환이다.1) 

많은 문헌에서 부검결과상 뇌, 심장, 신장, 부신 췌장

등을 포함한 대부분의 장기의 세동맥 및 모세 혈관에 

미세혈전 및 점상 출혈이 발견되었고 이것이 병태생리

로 이해되고 있다.2) 

그러나, 임상적으로 문제가 될 만큼 심장을 침범하는 

경우는 상당히 드물고 이때 보이는 증후로 부정맥, 심

근염 등이 있는 것으로 알려져 있다. 그러나 최근 혈전

성 혈소판 감소성 자반증 환자 10명을 대상으로 한 전

향적 연구에서 2명이 심근효소의 상승 및 임상적으로 

명백한 심근경색을 동반했다는 보고가 있었으며,3) 이 

질환에서 심근경색증을 동반하여 혈장 교환술로 완전히 

회복한 보고는 전세계적으로 매우 드물고 특히 국내 문

헌상 찾아볼 수 없었기에 저자들은 고열과 의식변화로 
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내원한 22세 여자환자에서 급성 심근경색증을 동반한 

혈전성 혈소판 감소성 자반증 1예를 경험하였기에 문

헌고찰과 함께 보고하는 바이다.  

 

증     례 
 

환  자：김세정, 여자, 22세. 

주  소：고열과 의식저하. 

현병력：저지능아로 비교적 건강히 지내던중 내원 20

일전 고열과 의식 변화로 인근 병원을 방문하여 혈액검

사와 뇌척수액 검사상 이상이 없다는 말 듣고 귀가하였

으나. 증상이 더 악화되어 이에 대한 자세한 검사와 치

료를 위하여 입원하였다. 

과거력：내원 7개월 전부터 이명과 환청으로 정신분

열증 진단 후 내원 14일 전까지 정신과 약물 치료를 

받아오던 중으로 이외에는 특이 사항 없었다. 

가족력：특이사항 없었다. 

이학적 검사：내원시 진찰소견에서 혈압은 측정되지 

않았으며 맥박은 165회/분, 호흡수 34회/분, 체온은 

40.2도였으며, 혼수 상태에 급성병색을 띠고 있었으며 

우측이 좌측보다 큰 비대칭성 동공확대 및 동공빛 반사

는 소실된 소견을 보이고 있었다. 흉부 청진상 심음은 

빠르고 규칙적이었고 심잡음은 청진되지 않았으며 수포

음 없는 정상 호흡음이었다. 결막출혈과 함께 전신에 자

반증이 관찰되었다. 

검사실 소견：혈액학적 검사상 백혈구 12600/mm3, 

혈색소 9.6 g/dL, 혈소판 57×103/mm3, 생화학 검사

상 BUN 51 mg/dL, Cr 2.5 mg/dL, Na 153 mEq, K 

2.6 mEq, Cl 112 mEq, protein 6.0 mg/dL, albumin 

2.8 g/dL, AST 162 U/L, ALT 89 U/L, 총 빌리루빈 

1.0 mg/dL, 직접 빌리루빈 0.2 mg/dL, glucose 168 

mg/dL이었으며 LDH 1008 U/dL, CK 6400 U/dL, 

CK-MB 103.6 U/dL, TnI 23U/dL로 심근 효소검사

는 증가되어 있었고, 혈액응고 검사상 aPTT 31초, PT 

INR 1.31이었으며, fibrinogen, FDP, D-dimer는 정상

범위 였다. 말초혈액도말 검사상 분열적혈구가 관찰되었

다(Fig. 1). 직접 및 간접 Coombs’검사상 음성이었고 

ANA, ANCA, antiphospholipid 항체 모두 음성이었다. 

소변 검사상 혈뇨나 농뇨 소견은 없었으나 trace 정도

의 단백뇨 및 혈색뇨가 있었으며 동맥혈 검사상 PH 

7.60, PCO2 14.7 mmHg, PO2 69.9 mmHg, HCO3 

14.3 mEq이었다. B형 간염표지자, C형 간염표지자, 

anti-HIV 항체, VDRL 항체 모두 음성이었다.  

흉부 방사선 검사：정상 소견이었다. 

심전도 검사：I, aVL, V2-3에 ST 분절이 상승되었

다(Fig. 2). 
Fig. 1. Peripheral blood smear on admission, showing
fragmented RBCs (red blood cells). 

Fig. 2. Electrocardiography on admission, showing ST segment elevation on lead I, aVL, V2, V3. 
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뇌 컴퓨터 촬영상：좌측 후두엽에 약 15 cc 가량의 

출혈이 관찰되었다. 

심초음파검사：전벽과 중격에 심근 운동성이 감소하

였다. 

치료 및 경과：패혈증의 증거가 전혀 없는 상태에서, 

혈액응고 검사상 미약한 증가 혹은 정상소견과 함께 혈

소판 감소증, 미세혈관병성 용혈, 전신에 자반증, 뇌출

혈, 고열과 의식 장애를 통해 혈전성 혈소판 감소성 자

반증으로 진단하였고 심전도 및 심초음파와 심근효소 

검사를 통하여 급성 심근경색증과 동반된 것을 확인할

수 있었다. 내원후 심근효소가 지속적으로 증가하였으

며 신선냉동혈장으로 혈장 교환술을 7회 시행한 후 점

차 의식 회복과 함께 생체 징후가 안정화 되었으며 점

차 심근효소가 감소하였으며 심전도의 ST분절 상승도 

소실되었고 Q파도 관찰되지 않았으며, 추적 심초음파

상 심근 운동성이 회복된 경과를 보였다(Fig. 3). 

환자는 퇴원 후 현재까지 증상의 재발은 없으며 추적

관찰 중이다. 

 

고     찰 
 

혈전성 혈소판 감소성 자반증은 미세혈관의 파종성 

혈전형성과 미세혈관병성 용혈성 빈혈, 혈소판 감소증, 

신경학적 증상, 고열, 신기능 장애를 특징으로 하는 질

환이다. 이 질환은 여성이 남성보다 2배 더 많이 발생

하고 30~40대에 제일 많이 발생한다고 알려져있다.1) 

부검에서 뇌, 심장, 신장, 부신 췌장등을 포함한 대부

분의 장기에 세동맥 및 모세혈관의 미세혈전 및 점상 

출혈이 발견되었고 이로 인해 다발성 장기 부전증이 나

타나는 것으로 병태생리가 생각되어지고 있다.2) 

이제까지 일반적으로 알려진 이 질환의 병태생리기전

은 비정상적인 von Willebrand Factor의 방출과 혈관 

내피세포의 손상 및 혈소판의 응집을 조장하는 platelet 

activating factor, calpain, cathepsin 등이 추정되고 있

다. 혈소판의 전신성 미세혈전이 소모성 혈소판 감소증 

및 말단장기의 허혈을 초래하고 혈관내 용혈로 인하여 

발생한 분열적혈구는 세동맥 및 모세혈관을 폐색시킨다. 

이렇게 형성된 혈전은 전형적으로 혈관주위염증을 동

반하지 않고 fibrinogen, fibrin이 거의 없는 von Wille-
brand Factor 및 혈소판으로 구성된 혈전이 특징적이

다. 몇몇 연구에 의하면 이 질환에서 정상인에게는 없는 

비정상적으로 큰 multimeric form의 von Willebrand 

Factor이 관찰되었으며 이것은 병적으로 혈소판의 응

집을 매우 잘 일으킨다고 보고하였다. 그러나 최근에는 

몇 년간 von Willebrand Factor의 분해과정의 문제가 

이 질환의 확실한 병인이라는 것이 밝혀졌다. 1997년 

Furlan 등4)에 의하면 혈전성 혈소판 감소성 자반증의 

환자에서 von Willebrand Factor cleaving enzyme인 

ADAMTS 13(a disintegrin and metalloprotease, 

with thrombospondin-1-like domains)의 활성이 심

하게 결핍되어 있는 것을 보여주었다. 

특히 뇌와 신장의 침범은 명백한 임상 증상, 대개는 

Fig. 3. Electrocardiography after recovery, showing loss of ST segment elevation on lead I, aVL, V2, V3. 
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두통, 뇌신경 장애, 실어증, 편마비, 혼수 등의 신경학적 

증상 및 신부전 및 혈뇨로 나타낸다. 

혈전성 혈소판 감소성 자반증은 전신성 혈관에 혈전

이 발생한다는 점이나 부검에서 심장에 혈전 및 출혈이 

발견된다는 점을 보았을 때 심혈관계증상을 많이 동반

될것으로 추정되나 실제로 이에 대한 보고는 드물다. 

1966년 James와 Monto5)가 혈전성 혈소판 감소성 

자반증의 환자중 완전 방실차단으로 심장사한 세 명의 

환자에서 심장의 전도조직에 미세혈전과 출혈이 발견되

었다고 보고하였다.  

이후 1979년 Ridolfi 등2)이 혈전성 혈소판 감소성 자

반증과 임상적으로 심부전의 증상을 보이는 17명의 환

자를 조사한 결과 3명의 환자에서 심전도상 허혈 소견

을 시사하는 비특이적인 ST분절의 변화를 보였으며 1

명은 하벽심근 경색에 합당한 심전도 소견을 보였으며 

2명의 환자에서는 심한 서맥으로 인하여 사망하였다고 

하였으며 10명의 환자를 부검한 결과 5명에서 방실 결

절 및 His bundle에 미세 혈전 및 출혈이 있다고 보고

하였다. 또한 심부전의 원인을 심장의 미세혈관 순환의 

장애 및 빈혈로 인한 고심박출 현상이 기여했을 것으로 

추정하였다. 

1990년 Webb 등6)이 혈전성 혈소판 감소성 자반증

의 4명의 환자에서 심근염, 심근내 광범위한 출혈, 관

상동맥 혈전증등으로 인하여 발생한 중증의 심부전이 

발생했다고 보고하였으며 1명은 혈전성 혈소판 감소성 

자반증의 재발로 갑자기 발생한 전기기계해리로 사망하

였으며 나머지 3명은 조기에 혈장교환술을 시행하여 심

기능 및 혈전성 혈소판 감소증이 회복되었다고 하였다. 

본 환자는 고전적인 심근경색증 진단 기준으로 심근

경색을 진단하였고 심근의 기능 저하를 심초음파로 확

인하였는데, 이와 마찬가지로 2002년에는 McCarthy 

등3)이 이질환을 가진 25세의 남자에서 심전도에서 전

측벽에 ST분절의 상승(1 mm), T파의 역위, 심초음파

에서 좌심실의 운동기능감소증, Tn-I level의 상승을 

보여 비Q파 심근경색증으로 진단하고 혈장교환술을 시

행하여 완전히 회복한 증례를 관찰한 이후 실제로 이 

질환에서 심근경색증이나 심근의 손상이 얼마나 발생

하는 지 전향성 연구를 시행하였고, 그 결과 10명의 환

자중 2명의 환자에서 Tn-I level의 상승 및 임상적으

로 명백한 심근경색이나 심근손상의 소견이 있었으며 

그들 모두 혈장 교환술로 완전히 회복한 것을 보고 하

였다. 이 결과를 통하여 저자는 혈전성 혈소판 감소성 

자반증환자에서 가장 흔히 동반되는 신경학적 증상(지

남력 상실, 실어증, 혼수 등)으로 심혈관계 증상을 호소

할 수 없으며 이로 인하여 심근손상의 진단율을 떨어뜨

릴것이라고 보고하였다. 

이 질환은 1970년 이전에는 혈장 교환술이 시행되지 

않아서 3개월 사망률이 80%이었으나 최근에는 적극적

인 혈장 교환술로 80% 이상에서 생존하게 되었다.7)8) 

혈장 교환술의 치료 효과에 대한 정확한 기전은 잘 알

려져 있지 않으나 현재 추정하는 바로는 이 질환의 병

태생리기전인 비정상적인 von Willebrand Factor의 방

출로 혈관 내피세포의 손상 및 혈소판의 응집을 조장하

는 platelet activating factor, calpain, cathepsin 등이 

혈장 교환술로 제거됨으로써 이루어진다고 보고 있다.1) 

혈전성 혈소판 감소성 자반증이 의심되면 바로 혈장 

교환술을 시행하여 신선냉동혈장으로 보충하는 데 혈소

판이 정상화되고 혈관내 용혈의 증거(LDH level)가 최

소화 될때까지 시행해야 한다. 전형적으로 일주일 이내 

반응을 나타내고 1~2주 이내에 50~70%에서 임상적 

관해에 도달한다. 나머지 환자의 경우 추가로 1~2주 

정도 매일 혈장 교환술이 요구된다.4) 

혈장 교환술 동안 항혈소판 제제 및 corticosteroid의 

치료 효과는 아직 확실치는 않으며, 주요한 출혈이나 침

습적 시술이 없다면 반드시 혈소판 수혈을 금해야 한다

고 한다. 실제로 한 연구에서 11명의 환자에서 혈소판 

수혈후 임상 증상이 악화되고 24시간 이내에 평균 크

레아티닌이 1.1 mg/dL에서 7.7 mg/dL로 증가했다는 

보고가 있었다.9) 그리고 헤파린 치료도 혈전성 혈소판 

감소성 자반증에서 별 도움이 되지 않으며 피해야 한다

고 하였다.4) 

Turner 등10)은 패혈증에서도 심근효소의 상승 및 가

역적인 심부전이 발샐할 수 있다고 보고하였다. 그러나 

본 환자의 경우 모든 검사상 패혈증의 증거가 없었고 

혈액응고 검사상 미약한 증가 혹은 정상소견과 함께 혈

소판 감소증, 미세혈관병성 용혈, 전신에 자반증, 뇌출

혈, 고열과 의식 장애를 통해 혈전성 혈소판 감소성 자

반증으로 진단하였고 심전도에서 I, aVL, V2-3에 ST 

분절 상승 및 심근 효소의 상승과 심초음파에서 전벽과 

중격에 심근 운동성이 감소하였고 혈장 교환술을 시행

한 후 심전도의 ST분절 상승은 소실되었고 Q파도 관

찰되지 않았으며 심초음파에서 심근 운동성이 회복된 
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경과를 보여 비Q파 심근 경색증을 진단할 수 있었다. 

본 증례와 문헌고찰을 통하여 혈전성 혈소판 감소성 

자반증의 환자에서 임상적으로 문제가 될 만큼의 심근 

손상소견이 의외로 많이 관찰되며 이것은 신경학적인 

증상으로 가려질수 있으므로 내원시 심혈관계 증상 및 

증후뿐만 아니라 심전도, 심초음파, 심근 효소검사로 

적극적으로 평가해야 할 것이다. 

 

요     약 
 

원인미상의 드문 질환인 혈전성 혈소판 감소성 자반

증환자에서 비Q파 심근경색증을 동반하여 혈장 교환술

로 완전히 회복한 보고는 전세계적으로 매우 드물다. 특

히 국내 문헌 고찰상 찾아볼 수 없었으며 본 증례가 최

초의 국내보고이기에, 급성심근경색증을 동반한 혈전성 

혈소판 감소성 자반증 1예를 관련문헌 고찰과 함께 보

고하는 바이다. 
 

중심 단어：혈전성 혈소판 감소성 자반증；급성심근경

색증；혈장분리반출술. 
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