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십이지장 궤양 출혈로 내원한 환자에서 진단된 C 단백 결핍증으로
인해 발생한 장간막 정맥 혈전증 1예
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A Case of Superior Mesenteric Venous Thrombosis Due to Protein C Deficiency 
in a Patient with Duodenal Ulcer Bleeding
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and Sang Goon Shim
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Mesenteric venous thrombosis is a clinically very rare disease, and may cause bowel infarction and gangrene.
Difficulty in the dignosis the disease due to its non-specific symptoms and low prevalence can cause a clin-
ically fatal situation. Mesenteric venous thrombosis may be caused by both congenital and acquired factors, 
and protein C deficiency, which is a very rare genetic disorder, is one of many causes of mesenteric 
thrombosis. The authors experienced a case of mesenteric venous thrombosis caused by protein C deficiency 
in a patient with duodenal ulcer bleeding, so here we report a case together with literature review. (Korean 
J Gastroenterol 2011;57:34-37)
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서    론

장간막정맥 혈전증은 내장의 괴저를 일으키는 요인으로 인

식되어 왔으며1 과다응고성 혈액 장애 및 문맥 고혈압, 각종 

염증성 질환 등 다양한 원인에 의해 발생하는 것으로 알려져 

있다. 증상의 진행이 느리며 비특이적인 경우가 많아 진단에 

어려움이 있을 수 있다. 주로 상장간막정맥에 발생하며 진찰 

소견에 비해 복통의 정도가 더 심한 것이 특징으로 수분과 

전해질 교정 및 항생제 치료, 항혈전제 투여 등으로 치료할 

수 있으나 장간막정맥에 경색 소견이 보이는 경우 수술적 처

치가 필요할 수도 있다. 저자들은 십이지장궤양의 출혈을 주

소로 내원한 환자에서 임상적으로 드문 질환인 단백질 C 결

핍증으로 인해 발생한 상장간막정맥 혈전증을 경험하였기에 

문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증    례

특이 과거력 없이 건강하게 지내던 61세 남자가 내원 2일

전부터 수 차례 발생한 흑색변과 어지럼증을 주소로 내원하였

다. 환자는 30갑년의 흡연력이 있었으며 특이 가족력은 없었

다. 내원 당시 혈압은 80/40 mmHg, 맥박수 134회/분, 호흡

수 22회/분, 체온은 36.2oC였다. 환자는 급성 병색을 보였고 
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Fig. 2. Contrast-enhanced abdominal CT findings. Intraluminal thrombus (arrow) was present in the dilated superior mesenteric
vein. Bowel edema was not observed.

Fig. 1. Endoscopic findings of 
duodenum. (A) An oval shape 
ulcer with active bleeding was 
seen at the duodenal bulb. (B) 
Hemostasis was done using argon 
plasma coagulation.

탈수된 혀와 창백한 결막 소견을 보였다. 좌상복부에서 경도

의 복통을 호소하였고 압통이 관찰되었으나 반발통은 없었다. 

직장 수지 검사에서 흑색변이 관찰되었으며 비위관 세척에서 

검붉은 색깔의 피덩이가 관찰되었다. 말초 혈액 검사에서 백

혈구 27,600/mm3, 혈색소 5.2 g/dL, 헤마토크릿 15.4%, 혈소

판 508,000/mm3 이었다. 생화학 검사에서 AST/ALT 28/18 

IU/L, 총 빌리루빈 0.7 mg/dL, 총 단백 4.9 mg/dL, 알부민 

2.9 mg/dL, 혈중요소질소 113.5 mg/dL, 크레아티닌 2.5 mg/ 

dL, 프로트롬빈시간 13초(INR 1.05), 부분트롬보플라스틴시

간 33.4초였다. 심전도에서 빈맥 소견을 보였으나 심방세동 

등의 부정맥은 관찰되지 않았다. 흉부 방사선 사진 및 복부 

방사선 사진에서도 특이 소견이 관찰되지 않았다. 빈혈 및 쇼

크에 대해 적혈구를 수혈하면서 응급으로 상부위장관 내시경

을 시행하였다. 상부위장관 내시경에서 식도와 위는 정상이었

고 십이지장구에서 출혈 소견을 보이는 십이지장궤양이 관찰

되어 argon plasma coagulation으로 지혈하였다(Fig. 1). 내

시경 시행 후 pantoprazole을 경정맥으로 투여하면서 경과 

관찰 중 환자의 어지럼증 및 흑색변은 호전되었으나 좌상복부

의 통증이 호전되지 않아 입원 4일째 복부전산화단층촬영을 

시행하였다. 복부전산화단층촬영에서 내장의 부종 소견은 관

찰되지 않았고 상장간막정맥의 확장과 더불어 상장간막정맥 

혈전증이 관찰되었다(Fig. 2). 이에 대한 원인 감별을 위하여 

양하지의 심부정맥혈전증에 대해 도플러초음파를 시행하였으

나 특이 소견은 없었다. 입원 2일째 추적 상부위장관 내시경

을 시행하였고 십이지장궤양 출혈이 지혈되었음을 확인하였

으며 헬리코박터필로리 양성 소견을 보여 제균 요법을 시행하

였다. 이후 십이지장궤양 출혈의 재발을 고려하여 입원 7일째

부터 와파린과 저분자량 헤파린을 통해 조심스럽게 항응고요

법을 시행하였다. 이때 저분자량 헤파린을 5일간 피하 주사로 

투여하고 경구용 와파린을 병용 투여한 후 경구용 와파린 단
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Fig. 4. Follow-up endoscopic finding of the duodenum. Eight 
weeks after treatment, an ulcer scar was seen at the duodenal
bulb.

Fig. 3. Follow-up contrast-enhanced abdominal CT finding. 
Eight weeks after treatment, it showed complete resolution of 
previous mesenteric venous thrombosis (arrow).

독으로 교체하였다. 한편 과응고 상태에 대한 혈액 분석에서 

항핵항체와 항이중가닥 DNA항체는 음성 소견을 보였고, 단

백질 S 활성도는 97% (정상치 70-140%), 항트롬빈III는 56% 

(정상치 50-156%), 제V인자는 78.83%(정상치 80-120%)로 특

이 소견은 없었으나 단백질 C 활성도의 경우 49%(정상치 

70-140%)로 감소한 소견을 보였다. 한편 루푸스 항응고인자

에 대한 선별검사에서 59.1초(정상치 32.3-45.5초)를 나타내

어 1주 뒤 루푸스 항응고인자에 대한 확진 검사를 시행하였고 

1.0 (정상치 1.04-1.42) 소견을 보였다. 이에 단백질 C 결핍증

으로 인한 상장간막정맥 혈전증으로 진단하였다. 항응고제 투

여 후 환자는 복통이 호전되고 혈액 검사 또한 호전되어 안정

된 경과를 보였고 경구용 양자펌프억제제와 와파린을 처방받

고 퇴원하였다. 이후 환자는 별다른 특이 증상없이 건강하게 

지냈고 8주 뒤 외래에서 시행한 복부전산화단층촬영에서 상

장간막정맥의 확장 및 혈관 내 혈전증의 소실을 확인할 수 

있었고(Fig. 3), 함께 시행한 추적 상부위장관 내시경에서도 

이전에 관찰되었던 십이지장구의 궤양이 치유된 소견을 확인

할 수 있었다(Fig. 4).

고    찰

장간막정맥 혈전증은 비특이적인 임상 증상과 낮은 발병률

로 인해 진단하기가 쉽지 않은 질환으로 이로 인한 사망률이 

높은 편이다. 전체 장간막혈관의 허혈증 중 약 5-15% 가량을 

차지하며2 주로 상장간막정맥에 발병한다.3 원인 감별이 되는 

경우는 전체 환자의 75% 정도로 유전성질환 또는 악성종양, 

염증성장질환, 수술을 받고 난 후, 간경화 및 간문맥 고혈압, 

경구용 피임약의 복용, 응고인자의 결핍, 단백질 C 또는 단백

질 S 활성도 감소 등이 속발성 장간막정맥 혈전증의 원인이 

될 수 있다.4 임상 양상에 따라 급성, 아급성, 만성 장간막정맥 

혈전증으로 나뉠 수 있으며 증상이 급작스럽게 나타나는 경우

를 급성, 내장의 경색없이 수일에서 수주에 걸쳐 증상이 나타

나는 경우를 아급성, 간문맥 또는 비장정맥의 혈전증을 동반

하는 경우를 만성으로 나누고 있다.5,6 급성 및 아급성 장간막

정맥 혈전증의 경우 복부 중앙부에서 산통의 양상으로 복통이 

발생하며 오심과 구토, 설사 등의 비특이적인 장염 증상을 나

타낸다.6 혈변과 흑색변도 전체 환자의 15% 정도에서 나타나

며 약 50%의 환자에서 잠혈검사 양성 소견을 보인다.7 또한 

환자의 반수 정도에서 심부정맥 혈전증 또는 폐혈전색전증의 

가족력이 있다고 보고되고 있다.3,8 주관적인 통증과는 달리 

신체적 검사에서 정상인 경우가 많고 발열과 압통, 복부의 경

직이 있을 경우 내장의 경색을 시사하므로 수술적 치료를 요

한다. 합병증인 복막염의 경우 급성 장간막정맥 혈전증 환자

의 1/3에서 1/4 정도에서 발생하며, 질환과 동반하여 수축기 

혈압이 90 mmHg 이하를 나타내는 패혈 쇼크의 경우는 예후

가 좋지 않다고 알려져 있다.5 일반적인 혈액 검사는 진단에 

도움이 되지 않으며 젖산의 증가와 대사산증의 발생은 내장의 

경색을 시사한다.6 단순복부 방사선 검사 시 약 5%의 환자에

서 엄지자국(thumbprinting)으로 불리는 장점막의 부종을 시

사하는 소견을 나타낼 수 있고 경복부도플러초음파에서도 장

간막정맥의 혈전증이 관찰될 수 있다.9 하지만 최근에는 컴퓨

터단층촬영기술의 발달로 복부전산화단층촬영을 통해 장간막

정맥의 혈전증과 이에 연관된 내장 부위를 확인할 수 있고 

복통을 유발하는 다른 질환들을 감별할 수 있어 다른 검사 
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보다는 임상적으로 매우 유용하게 사용되고 있다.10 장간막정

맥의 혈전증이 일단 확인되고 나면 원인 감별을 위해 단백질 

C 활성도 및 단백질 S 활성도, 제V인자의 활성도 등의 혈전성

향(thrombophilia)을 유발할 수 있는 질환에 대한 검사를 시

행하게 된다.11 정맥혈전증의 치료는 크게 항응고제를 사용하

는 내과적 치료와 외과적 치료가 있다. 급성 및 아급성 장간막

정맥 혈전증이 확인될 경우에는 즉시 항응고제인 헤파린이나 

저분자량 헤파린을 투여해야 한다.4 이번 증례의 경우는 흑색

변과 저혈량성 쇼크로 내원한 환자에서 십이지장구의 궤양출

혈을 확인하고 뒤이어 발견된 상장간막정맥 혈전증의 예로써 

십이지장 궤양 출혈을 일차적으로 argon plasma coagu-

lation으로 지혈한 다음 7일의 간격을 두고 항응고제를 투여

하였다. 일부 문헌에서는 내장의 경색으로 인한 위험성보다 

항응고제의 투여로 발생하는 이점을 들어 위장관 출혈의 증거

가 있더라도 즉각적으로 항응고제를 투약하는 것을 권고하고 

있으나6,12 이번 증례의 경우는 십이지장궤양 출혈로 인해 저

혈량성 쇼크에서 회복된 경우라 출혈에 대해 좀더 조심스러운 

치료를 고려하였다. 대개 내장의 경색이 없는 경우는 수분과 

전해질 교정 및 항응고제 투약으로 별다른 합병증없이 치료할 

수 있지만 내장의 경색 및 복막염이 발생한 경우에는 수술적 

처치가 필요하다. 장간막정맥을 통한 혈전 용해제 투입은 일

부 증례에서 시도되었으나 낮은 성공률과 높은 출혈 위험으로 

사용이 제한되었다.13,14 이번 증례에서는 내장경색의 증거가 

발견되지 않았기 때문에 저분자량 헤파린인 에녹사파린을 1 

mg/kg 하루 2회 피하주사 하였고 경구용 와파린 4 mg을 병

용 투여하였다. 환자는 이후 수술적 처치없이 내과적인 치료

만으로 회복되었으며 이후 확인된 혈전성향에 대한 선별검사

에서 단백질 C의 활성도가 49%로 감소한 소견을 보였고 8주 

뒤에 시행한 단백질 C의 활성도도 43%로 낮게 측정되었다. 

단백질 C는 생리적인 항응고제로 Va 인자와 VIIIa 인자를 불

활성화하여 혈전 생성을 억제하는 역할을 하는데, 이러한 단

백질 C 결핍증은 매우 드문 유전 질환으로 혈전성향을 유발

하여 혈전증을 일으킨다. 건강한 사람에서 0.2-0.4% 정도의 

유병률을 나타내는 것으로 알려져 있으나 정맥혈전증 환자에

서는 3-4% 정도에서 발견된다.15 일반적으로 유전질환 또는 

원인 감별이 되지 않는 경우 전 생애에 걸쳐 항응고제 치료를 

하는 것이 권고되고 있으나, 가역적인 선행요인이 장간막정맥 

혈전증의 원인으로 밝혀졌을 경우 6개월에서 1년 간의 항응

고 치료가 권고되고 있다.6 악성종양을 포함한 생명을 위협하

는 다른 질환이 동반된 경우가 아니라면 장기적인 예후는 좋

은 편이므로 빠른 진단과 치료가 환자의 예후를 결정짓는데 

중요하다 할 것이다. 이번 증례의 경우에서 진단된 십이지장

궤양의 출혈은 30갑년에 이르는 흡연력과 헬리코박터필로리 

양성 등이 원인으로 생각되며 단백질 C 결핍증과는 연관성이 

없는 것으로 판단되었다. 따라서 십이지장궤양 치료 후에도 

임상적으로 설명되지 않는 복통이 지속될 경우 이번 증례의 

경우처럼 드물고 치명적인 원인질환이 발견될 수 있으므로 복

부컴퓨터단층촬영 등의 추가 검사를 고려해야 할 것으로 판단

된다.
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