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A CASE OF PEMPHIGUS VULGARIS DEVELOPED DURING 
PREGNANCY
Jong-Soo Kim, MD, Su-Kon Kim, MD
Department of Obstetrics and Gynecology, Dankook University College of Medicine, Cheonan, Korea

Pemphigus vulgaris is an uncommon, autoimmune disease characterized by acantholysis and blister formation in the skin 
and mucosa. Pemphigus vulgaris during pregnancy is exceedingly rare. The disease may be associated with adverse neonatal 
outcome, including prematurity and fetal death. The clinical features of this patient were similar to those of pemphigoid 
gestationis. Circulating antibodies directed at desmosomal proteins may cross the placenta and place children at risk for neonatal 
pemphigus. Transient skin lesions may occasionally appear in the neonate. We report a case of pemphigus vulgaris in a 32-year-
old pregnant woman who showed erythematous bullae, erosions and crusts on the whole body. She was diagnosed by clinical and 
histopathological fi ndings, direct immunofl uorescent test. This patient was treated with high dose of corticosteroids to control the 
disease.
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천포창은 수포성 피부질환 중의 하나로서 피부와 점막의 표피세포

간질(intercellular space)에 대한 자가항체를 가지는 자가면역질환으로 

알려져 있다[1]. 이러한 천포창은 미국 일부지역의 통계에 의하면 연간 

발병률이 인구 10만 명 중 0.5명으로 드물며[2], 그중 심상성 천포창은 

전체 천포창 환자의 약 70%가 되는 것으로 보고되고 있다. 임신 시 발

생한 본 증례의 경우는 매우 드물다고 알려져 있으며[3] 국내 피부과 

문헌상에 단 1예만이 보고되고 있을 뿐이다[4]. 천포창은 치료하지 않

을 경우 사망률이 높은 위중한 피부병이기 때문에 적절한 치료가 매우 

중요하다. 본 저자들은 임신 37주에 임상적으로는 임신성 유천포창과 

감별이 어려웠으나 병리조직학적으로 전형적인 심상성 천포창의 소견

을 보이는 환자에서 immunoglobulin G (IgG) 자가항체를 증명함으로써 

임신 중에는 매우 드물게 발생되는 심상성 천포창으로 1예 경험하였기

에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증  례

환   자: 전 O O, 32세, 여자

산과력: 1-0-0-1

과거력: 특이사항은 없었다.

가족력: 특이사항은 없었다.

주   소: 소양감을 동반한 전신의 두드러기양 및 수포성 발진.

현병력: 환자는 임신 36+3주로 약 1개월 전부터 배꼽부위부터 시작된 

심한 소양감을 동반한 두드러기양 발진 및 수포가 발생하여 내원하였다.

이학적 소견: 내원 당시 의식은 명료하였으며, 혈압은 130/90 mm Hg, 

맥박 76/분, 체온 36.4oC, 호흡은 16/분이었으며, 피부 병변 이외에 특

이한 소견은 없었다.

검사 소견: 혈액검사상 혈색소 11.7 g/dL, 헤마토크릿 35.03%, 백혈

구 10,270/μL, 혈소판 307,000/μL이었다. 그 외 간 기능, 전해질, 소

변검사는 정상 소견을 보였다. 심전도검사, 흉부 및 복부 방사선 소견 

등 이외의 검사에서 특이 소견을 보이지 않았다. Herpes simplex virus 

항체에 대한 혈청검사상 IgG는 양성, immunoglobulin M (IgM)은 음성, 

varicella zoster virus 항체에 대한 혈청검사상 IgG는 양성, IgM은 음성

이었으며, 자가항체검사상 류마티스 인자(rheumatoid factor와 항핵항

체(antinuclear antibody)는 음성이었다.
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피부 소견: 복부 및 유방과 등에 홍반성 두드러기양 판이 발생되었고 

판의 주변에 환상으로 수포가 발생되었으며(Figs. 1, 2), 얼굴과 점막부

위에는 병변의 침범이 없었다.

병리학적 소견: 환자 등의 병변주위에서 시행한 피부 생검 소견에서 

표피하 수포와 함께 표피내 경한 세포외 유출 및 해면화와 유두진피의 

심한 부종이 발견되었다. 진피의 혈관 주위로 주로 호중구와 호산구의 

침윤이 보였다(Fig. 3).

면역형광검사: 직접면역형광검사에서 표피세포 사이에 C3, IgG가 관

찰되었다(Fig. 4).

치료 및 경과: 입원 당시 부신피질 호르몬제(prednisolone, 20 mg/

day)와, 항히스타민제를 경구 투여하였다. 환자는 입원 11일째인 2011

년 3월 14일에 유도분만으로 2.51 kg의 건강한 여아를 정상분만하였

다. 경구 투여로 병변의 소실과 증상이 호전되었고, 퇴원한 후 외래 통

원 치료 시는 부신피질 호르몬제(methylprednisolone, 20 mg/day)과 

면역억제제(mycophenolate, 1,000 mg/day)를 1주일간 유지한 후 투

약을 중지하였으며 추후 피부 병변 재발은 없었다. 

고  찰

임신이란 대사적, 면역학적, 내분비적으로 많은 변화를 초래하는 독

특한 생리적 상태로 피부와 점막 및 피부 부속기에도 많은 변화를 초래 

한다.

천포창은 피부와 점막에 수포를 형성하는 수포성 질환으로서 조직

학적으로 각질형성세포와 각질형성세포 사이의 결합이 풀어지는 현상, 

즉 극세포해리(acantholysis)를 특징으로 하는 질환이다. 대부분의 환

자는 혈청내에 각질형성세포 표면에 존재하는 항원에 대한 자가항체

를 가지고 있으며 이 자가항체가 천포창의 발병에 직접 관여한다는 점

에서 대표적인 자가항체에 의한 자가면역질환이라고 할 수 있다. 심상

성 천포창은 모두 50-60세 사이에서 호발하며 남녀 간의 발생 차이

Fig. 1. Multiple erythematous to dark red, annular or targetoid macules 
and plaques on the abdomen, especially around the umbilicus.

Fig. 2. Multiple tense vesicles and bullae on the erythematous base in 
the abdomen.

Fig. 3. An intraepidermal acantholytic blister has a suprabasal cleavage 
plane. Severe edematous change in the papillary dermis and infl ammatory 
cell infi ltration admixed with considerable amount of eosinophilis (H&E, 
×100).
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는 없다. 심상성 천포창의 발생빈도는 인종에 따라 차이를 보여 유대

인에서 발생빈도가 높아 예루살렘에서는 인구 10만 명당 1년에 1.6명

으로 보고되고 있으며, 유대인이 적은 핀란드에서는 인구 10만 명당 1

년에 0.76명 보고되고 있다[1]. Lee [5]의 보고에 의하면 천포창이 한

국에서는 가장 흔한 자가면역성 수포성 질환으로, 인구 10만 명당 1년

에 0.1-0.5명 정도로 발생한다고 하였으나, 아직까지 우리나라에서 천

포창의 유병률에 대한 정확한 통계는 없다. 임신 시 천포창이 발생하는 

것은 극히 드물다고 알려져 있다[3].

심상성 천포창은 가장 흔한 천포창으로서 피부와 점막에 수포가 발

생하는 질환이다. 대부분의 환자가 구강점막에서부터 병변이 시작되

며, 수주나 수개월 후 피부에도 수포가 발생하고 적절한 치료를 하지 

않을 경우 전신에 번져 사망하게 되는 질환이다. 심상성 천포창은 발

병 초기에 환자의 약 50-70% 정도에서 구강점막에서 처음 병변이 발

생하며[6], 병이 경과함에 따라 약 80-90%에서 구강점막에 병변이 나

타난다고 한다[7]. 구강점막 외에도 비강점막, 인후두, 식도, 안부결막, 

요도, 외음부, 직장 항문부와 같은 중층편평상피로 구성된 점막부에 본 

질환의 병변이 발생할 수 있다[8].

Nikolsky 징후는 수포주변 정상피부를 문지르면 쉽게 피부가 벗겨지

는 현상 또는 수포 위를 누르면 수포가 주변으로 확대되는 현상을 말하

는데 이 징후는 심상성 천포창에서 가장 잘 볼 수 있지만 유천포창에서

도 볼 수 있다. 임상적으로 수포 발생부위나 모양 또는 소양감의 정도 

등의 소견만으로 심상성 천포창과 임신성 유천포창을 감별하기는 쉽지 

않다. 그러나 전형적인 경우를 생각해보면 임신성 유천포창은 비교적 

긴장성의 구진성 수포가 복부를 중심으로 나타나고 심한 소양감을 동

반하며 구강점막에서는 수포성 병변은 비교적 드물다. 심상성 천포창

의 경우는 이완성 대수포가 두부, 흉부, 복부 또는 사지의 굴절 부위에 

발생하며, 심한 소양감은 호소하지 않고 구강점막에 수포성 병변이 흔

히 발생한다.

심상성 천포창의 병리 소견은 기저세포층 바로 위 극세포 해리증으

로 인한 수포가 보이며 수포내에는 둥근 극세포 해리세포들이 떠 있

는 것을 볼 수 있다. 기저세포는 양옆의 기저세포와 위쪽의 각질 형성

세포와는 결합이 풀어져 있지만 진피와의 결합은 정상적이므로 기저세

포가 마치 비석이 줄지어 서있는 듯한 모양을 보이는데 이를 “row of 

tombstones”라 하며 심상성 천포창의 특징적인 조직 소견이다(Fig. 3). 

면역형광검사상 표피세포간질에 IgG와 C3 보체 침착이 관찰되며, 자가

항체는 desoglein 1인 160 KD의 당단백에 결합한다. 본 증례의 경우 

임상양상은 심한 소양감과 구강점막에 수포성 병변이 생기지 않은 점

과 점막부위 침범이 없는 것으로 보아 임신성 유천포창의 가능성이 높

다고 생각되었다. 그러나 조직검사상 극세포 해리가 기저세포층 바로 

위에 발생하였고, 직접면역형광검사상 유천포창에서는 일반적으로 C3

과 IgG가 기저막대를 따라 선상으로 침윤되는 반면 천포창에서는 표피

세포간질에 IgG 및 C3가 침착된다고 알려져 있는데, 본 증례에서는 피

부기저막대에는 특별한 소견이 없으며, 표피세포간질에 IgG 및 C3가 

침착되어 천포창으로 확진할 수 있었다(Fig. 4).

모체로부터의 심상성 천포창 IgG의 태반을 통한 태아로의 전달은 신

생아에서 임상적 징후를 나타나게 한다[9]. 그러나 일반적으로 신생아

의 심상성 천포창은 성인이 될 때까지 지속되지 않으며, 대부분의 피부

병변은 자연적으로 3주 내에 좋아지는 경향을 보인다[10]. 또한 심상성 

천포창은 조기진통이나 태아 발육지연 등 임신중 태아에 다른 영향을 

미칠 수 있다. 

부신피질호르몬제가 치료에 사용되기 전인 1950년대에는 발병 2년

에 사망률이 50%였고 5년까지는 거의 대부분이 사망하게 되는 매우 

예후가 나쁜 질환이었다. 그러나 현재 사망률은 약 5% 정도이며 가장 

흔한 사망원인은 패혈증인데 대부분 면역억제치료의 부작용에 의한 것

이다. 그 이후 면역억제제 등의 보조요법을 사용한 이후에는 더욱 감소

하였다[11]. 이에는 여러 요인이 있겠지만, 면역억제제의 사용으로 치

료효과를 높이면서 부신피질호르몬제의 사용량을 줄여 부신피질호르

몬제에 의한 부작용을 감소시켰기 때문에 사망률이 낮아진 것으로 생

각할 수 있다.

임신 시 발생하는 본 증례의 치료에서 고용량의 부신피질호르몬을 

임신 12주 이전에 투여 시 태아에게 구개열 등의 기형이나, 자궁내 성

장지연을 일으킬 수 있으나 임신 12주 이후에 사용하는 것은 비교적 

Fig. 4. There is lace-like squamous intercellular space deposition of C3 (A), immunoglobulin G (B) in the epidermis (direct immunofl uorescence, ×200). 

A  B
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안전하다고 알려져 있으며, 면역억제제의 사용은 면역기능저하와 태아

기형을 유발시킬 수 있어 투여해서는 안되고, 부신피질호르몬에 내성

을 보이는 경우는 혈장교환술(plasmaphresis)을 실시할 수 있다[12].

본 증례에서는 부신피질호르몬제(prednisolone, 20 mg/day)와, 항

히스타민제를 경구 투여하여 임상적 호전이 관찰되었으며, 퇴원한 후 

외래 통원 치료 시는 부신피질 호르몬제(methylprednisolone, 20 mg/

day)과 면역억제제(mycophenolate, 1,000 mg/day)를 유지할 수 있었

다. 추후 피부 병변의 재발은 없었다. 

본 증례는 배꼽 주위의 복부를 중심으로 발생한 홍반성 반 및 수포 

등의 피부 소견, 점막을 침범하지 않는 임상경과는 임신성 유천포창에 

부합하나, 상부 진피의 부종과 호산구의 침윤이 특징인 피부생검 조직 

소견, 그리고 면역형광검사상 표피세포간질에 IgG 및 C3가 침착되어 

확진한 특이한 임신 중에 발생한 심상성 천포창으로 생각되며 한국인

에서는 드문 질병이기에 보고하는 바이다.
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임신 중 발생된 심상성 천포창 1예

단국대학교 의과대학 산부인과학교실

김종수, 김수곤

심상성 천포창은 드물며 극세포 해리와 피부 및 점막에 수포형성이 특징인 자가면역질환이다. 임신 중의 심상성 천포창은 매우 드물며 

이 질환은 본 질환은 태아사망이나 조기분만 등의 다른 주산기 결과와 연관될 수 있다. 본 환자에서 임상적 양상은 임신성 유천포창과 매

우 유사하였다. 교소체의 단백질에 대한 순환 항체는 태반을 건너갈 수 있고, 신생아 천포창에 대한 위험을 높일 수 있으며, 일시적 피부병

변이 신생아에게서 나타날 수 있다. 저자들은 전신에 발생한 홍반성 수포 및 미란과 가피를 주소로 내원한 32세의 산모에서, 병변을 임상

적, 병리조직학적 소견과 직접면역형광검사로 진단하였으며, 고용량의 부신피질 호르몬으로 치료하였기에 보고하는 바이다.

중심단어: 천포창, 자가면역질환, 임신
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