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서       론

  장성 선단 피부염은 아연 흡수 장애로 인해 만성 

설사와 특징적인 피부 소견을 동반하는 드문 질환

이다. 선천적으로는 상염색체 열성으로 유전되나 

아연 결핍이 초래된 후천적인 상태를 모두 칭하기

도 한다. 1936년 Brandt에 의해 처음 기술되었고 

1973년 Moynahan
1)에 의해 아연의 중요성이 강조

되었다. 피부소견은 구강과 항문주위에 특징적인 

수포를 동반한 구진이 농포나 딱지로 변하며 진행

하면 눈, 귀, 코 주변까지도 침범된다. 또한 탈모, 

거대세포 바이러스 간염이 동반된
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Acrodermatitis enteropethica (AE) is a rare autosomal recessive disorder of zinc absorption leading 

to chronic diarrhea and characteristic skin lesion. The term is also applied to any acquired zinc 

deficiency state resulting in the same clinical pictures. We experienced one case of AE in 1 month 

old male infant who had bacterial enterocolitis. The skin around mouth, anus, eyes, ears, hands 

and legs became reddish, vesicular and eczematoid. Serum zinc level was decreased to 51.4 μg/dL 

(N=70∼150). Endoscopic finding revealed pale gastric mucosa and villous atrophy of small intes-

tine. Biopsy finding of small intestine showed no villi due to mucosal atrophy. On 13 day of admis-

sion jaundice with DIC were noted and AST & ALT were elevated to 110 & 36.8 IU/L, respec-

tively. Diarrhea was improved but jaundice and liver function were not recovered until discharge 

from hospital. After discharge when the patient was 4 months of age serum bilirubin and AST/ALT 

had not been normalized. CMV shell vial culture of urine and CMV Ig G antibody were positive. 

So intravenous ganciclovir injection of 7.5 mg/kg, two times a day for 2 weeks and then 10 

mg/kg/day for 3 months was done from 4 to 6 months of age. No virus was found in the urine 

and AST & ALT were normalized at 2 months after stopping ganciclovir treatment. (J Korean 

Pediatr Gastroenterol Nutr 1999; 2: 233∼239)
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결막염, 손톱이상과 함께 성장장애 등이 동반된다. 

저자들은 1개월 남아에서 거대세포 바이러스 간염

이 동반된 장성 선단 피부염 환아를 경험하였기에 

문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증       례

  환  아: 윤○○, 1개월, 남아.

  주  소: 고열, 수양성 설사, 체중감소.

  현병력: 우유수유를 하였고 내원 1주전부터 고

열이 났으며, 내원 4일전부터는 하루 7∼8회의 수

양성 설사가 발생하여 개인의원에서 치료하였으나 

호전되지 않았고 구토와 함께 보채었고 식욕이 없

어지며 체중이 감소되어 본원 외래방문하여 입원

하였다.

  과거력: 재태기간 40주, 출생시 체중 3.4 kg, 신장 

51 cm로 정상 질식분만 되었으며 BCG와 2회의 B

형 간염 예방접종을 실시하였다.

  가족력: 첫 아이였으며 엄마가 기관지 천식으로 

3년 전부터 약물치료를 받아오고 있는 외에는 특

이소견 없었다.

  진찰소견: 내원 당시 생증후는 체온 37.2
oC, 맥박 

수 150회/분, 호흡 수 46회/분였으며 체중은 3.2 kg

로 출생시 보다 200 gm의 체중감소가 있었다. 건

강상태는 급성병색 소견을 보였으며 기면 상태였

고 매우 야위어 보였다. 피부 소견상 피부 긴장도

는 저하되어 있었고 모세혈관 재충만 시간도 2초

로 지연되었으나 피부의 색조 침착이나 발진은 보

Table 1. Laboratory Findings during Admission Period
ꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚ
Day of hospitalization 1 6 11 16 20 25 30
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
Hb (g/dl) 11.3 8.3 5.3 10.5 11.4 9.5 9.3
Hct (%) 33.9 24.3 15.5 32.9 31.9 28.5 30.2
WBC (×103/mm3) 24,300 9,600 10,700 16,900 14,600 13,800 13,000
  seg (%) 66 10 54 33 20 12
  band (%) 11 16 20 3 1 3
  PLT (×103/mm3) 344,000 17,000 133,000 7,000 136,000 190,000 321,000
  ESR (mm/hr) 2 4 3 1 14
Na (mmol/L) 130 127 127 137 148 135 140
K (mmol/L) 3.0 4.7 4.4 3.5 4.7 6.0 5.1
Zn (μg/dl) 51.4 76.79
BUN (mg/dl) 4.0 1.7 8.8 7.4 14.4
Creatinine (mg/dl) 0.3 0.3 0.3 0.2 0.2
AST (IU/L) 32.4 110.5 114.2 45.9 55.4
ALT (IU/L) 10.8 36.8 46.5 24.3 30.2
Bilirubin/direct (mg/dl) 5.4/1.3 8.8/2.0 5.3/1.5 6.3/1.9
Protein/Albumin (g/dl) 3.4/1.8 4.1/2.1 6.0/3.7 5.5/3.1 5.2/3.3
Cholesterol (mg/dl) 41.6 83.4 100.6
Antithrombin III (%) 36 127
iCa (mg/dl) 1.15 0.98
PT (%) 69.5 49.4 70.5 72.9
PTT (sec) 73.8 24 32.5 43.9
Fibrinogen (mg/dl) 57.5 63 85.8
Culture
  Urine negative
  Stool negative
  Blood negative
체중(kg) 3.1 3.0 3.41 4.04 3.40 3.61 3.67
복부둘레(cm) 32 34.8 38.5 33 33.5 35
ꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚꠚ
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이지 않았다. 대천문은 크게 열려 함몰되어 있었으

며 경부 임파절은 촉지되지 않았다. 흉부 청진상 

심음이 규칙적이였으며 심잡음은 들리지 않았고 

호흡음은 거칠었으나 나음은 들리지 않았다. 복부

는 팽만 되어 있었고 장음이 증가되었으나 장기 

비대는 없었다. 사지는 피하지방이 감소되고 근력

이 저하되어 있었다.

  검사결과: 입원당시 단순 혈액 검사 소견상 백혈

구수 24,300/mm
3 (band 11, seg 66, lymph 15, mono 

8), 혈색소 11.3 g/dl, 적혈구용적 33.9%, 혈소판 

340,000/mm
3이었고 소변 검사에서 당이 500 mg/dl 

검출 되었다. 대변검사에서 pH 7.0, Clinitest 음성

이었으며 전해질 검사소견에서 Na 130 mmol/L, K 

3.0 mmol/L, Cl 101 mmol/L, Ca 1.15 mmol/L, 

glucose 132 mg%, protein 3.4 g/dl, albumin 1.8 g/dl, 

total cholesterol 41.6 mg/dL이었다. 간 기능 검사 소

견에서 AST 32.4 IU/L, ALT 10.8 IU/L, ALP 140.4 

IU/L, 면역 혈청 검사 소견에서 CRP 10.03 mg/dl, 

혈청 아연 51.4 μg/dl, 혈청 암모니아 157 μg/dl였

고, 소변, 대변 및 혈액 배양 검사는 음성이었다. 입

원 기간 중 특이한 검사소견은 Table 1에 명시한다.

  방사선 소견: 흉부 X-선 소견에서 양측 폐야에 

기관지 음영이 증가되어 있었고, 단순 복부 X-선 

소견에서 소장에 다수의 가스음영이 저류액체와 

중복되어 있고 대장에는 가스음영이 보이지 않아 

부분적 기계적 장폐색 소견을 나타내었다. 대장 바

륨 조영술 소견에서 특이소견은 보이지 않았으며, 

복부 초음파 소견에서 다량의 복수가 관찰되었다.

  내시경 검사: 위의 점막하 모세혈관이 투영되고 

점막이 창백하였으며 소장에서는 섬모가 보이지 

않았다(Fig. 1).

  소장 조직검사 소견: 소장 생검에서 섬모가 관찰

Fig. 2. Biopsy finding of small intestine shows mucosal and villous atrophy.

Fig. 1. Endoscopic finding of acrodermatitis enteropa-
thica shows pale intestinal mucosa and small intestinal 
villous atrophy.
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되지 않았다(Fig. 2).

  치료 및 경과: 입원 후 세균성 장염으로 진단하

여 항생제(Ceftriaxone, Tobramycin)를 투여하였으며 

복부가 팽만 되어있고 입원시 촬영한 단순 복부 

방사선 검사에서 대장의 가스음영이 보이지 않아 

선천성 거대 결장증을 감별하기 위하여 대장 바륨 

조영술을 시행하였으나 특이 소견은 보이지 않았

다. 혈청 알부민치 1.8 gm/dl, 혈청 콜레스테롤치 

41.6 mg/dl로 감소되어 있었으며 복부팽만이 심하

고 복부 초음파 검사상 다량의 복수 소견이 관찰

되어 알부민을 정주 하였다. 입원 3병일부터 손, 

발과 입술, 항문 주변에 발적과 홍반이 나타나기 

시작하였고 점점 심해져 색깔이 까맣게 진해졌으

며 눈과 귀 주위도 발적이 시작되어(Fig. 3, 4) 혈청 

아연을 측정한 결과 51.4 μg/dl (정상치: 70∼150

μg/dl)로 감소되어 장성 선단 피부염으로 진단하

였으며 입원 6병일부터 정맥으로 아연을 투여하기 

시작하였다. 내시경 검사를 시행한 결과 위 점막의 

모세혈관이 투영되고 창백하며 위점막이 위축된 

소견이었고 소장점막은 위축되어 섬모가 관찰되지 

않았다. 입원 6병일에 열은 떨어졌으나 설사는 소

량씩 점액성으로 자주 하였다. 입원 13병일에 설사

는 많이 호전되었고 피부병소도 호전되어 색깔이 

옅어지고 낙설이 관찰되었으며 복부 팽만이 갑자

기 심해졌으며 심하게 보채어 금식시키고 총 정맥 

영양법으로 영양공급을 하고 항생제를 Fortum으로 

바꾸었다. 입원 16일에 시행한 검사소견상 혈색소 

5.5 gm/dL, 혈소판 7,000/μL, PT 49.4%로 지연되었

으며 fibrinogen 57.5 mg/dL, antithrombin III 36%로 

감소하여 범발성 혈관내 응고 증후군이 동반된 것

으로 진단하여 농축 적혈구, 신선 동결 혈장, 농축 

혈소판 제재, antithrombin III, 면역글로불린 등을 

투여하였다. 동시에 시행한 간 기능 검사상 AST 

110.5 IU/L, ALT 36.8 IU/L, protein/alb 4.1/2.1 gm/ 

dl, total bilirubin/direct 5.4/1.3 mg/dl, cholesterol 83.4 

mg/dl로 확인되어 영양상태는 입원 당시 보다 호

전되었으나 황달이 동반된 간염이 발생한 것으로 

진단하였다. 그 후 증상이 호전되어 입원 20일에 

실시한 검사상 혈색소 10.5 gm/dL, 혈소판 149,000/ 

μL, PT 72.9%, fibrinogen 85.8 mg/dL, antithrombin 

III 127%로 호전되었고 혈중 아연치도 76.79 μg/dL

로 정상화하였으나 간 기능 검사는 AST 114.2 IU/L, 

ALT 46.5 IU/L, total bilirubin/direct 8.8/2.0 mg/dl, 

cholesterol 100.6 mg/dl로 아직 덜 호전된 상태였다. 

입원 30병일에 체중이 3.67 kg으로 증가되어 퇴원

하여 외래 추적 관찰 중 황달이 없어지지 않고 간

기능 이상이 지속되어 시행한 검사 상 거대세포 

바이러스 항체 Ig G 양성, Ig M 음성이었으며 소

변의 shell vial culture에서 양성 소견을 보여 입원 

16병일에 발생한 간염을 거대세포 바이러스에 의

한 간염으로 진단하였다. 모친의 거대세포 바이러

스 항체는 Ig G 양성, Ig M 음성이었으며 소변에

서는 바이러스가 검출되지 않았다. 입원 당시의 간

Fig. 3, 4. Characteristic skin lesion on the mouth, eyes, 
extremities and perianal area.
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기능이 정상이었던 점과 심한 장염으로 인해 면역

상태가 극도로 악화된 상태에서 간염이 나타난 점

으로 보아 후천적으로 감염된 거대바이러스 간염

으로 최종 진단하고 4∼6개월까지 항 바이러스 제

재인 ganciclovir로 정맥투여 치료를(첫 2주간은 

7.5 mg/kg로 2회/일, 그 후에는 3개월간 10 mg/kg로 

1주일에 3회 정주) 시행한 후 간기능이 완전 회복

되었고 현재 7개월로 건강상태 양호하나 아직 일

반우유를 먹으면 설사하여 분말두유를 먹고 있으

며 이유식을 시행하고있다.

고       찰

  장성 선단 피부염은 1936년에 Brandt에 의하여 

처음 언급되었으며 Dillaha 등
2)이 생후 3주에서 18

개월에 발현하는 상염색체 열성 질환이라고 하였

고 1975년 Neldner & Hambidge
3)
, 1979년 Olholm

4)
, 

1989년 Von Wouwe 등
5)
이 성 기능부전, 진전, 소뇌

성 운동실조 등 신경학적 이상이 나타날 수 있는 

상염색체 열성으로 유전되는 치명적 질환으로 아

연의 흡수 장애로 인한 아연 결핍에 의한다고 규

명하였다
6)
. Lombeck 등

7)
이 아연의 장에서의 흡수

장애를 그 원인으로 보고하였고, Evans와 Johnson 

등
8)
은 장성 선단 피부염의 원인을 장내에서 아연의 

흡수와 관련되는 Zn-binding ligand (prostaglandin)의 

합성장애로 생각하였고 소장점막에서 아연의 흡수

장애를 증명하였다
8)
.

  또한 선천적 원인이 아니더라도 아연의 경구 섭

취량이 감소하게 되면 아연의 흡수량이 낮아지며 

오히려 아연의 분비가 일어난다. 정상보다 적은 량

의 아연을 모유로 분비하는 모유를 먹고 자라는 

경우에는 모유 수유를 하더라도 아연 부족증이 오

게되며 선천적 원인과는 달리 평생 아연을 먹을 

필요는 없다
9). 급성 설사시에는 아연의 흡수량이 

적으며 대변으로 배설되는 아연의 양이 많아 아연

부족 증세가 나타날 수 있으며 설사가 호전되면 

아연치도 정상이 된다
10). 미숙아는 소화기 흡수력

이 약하고, 비교적 다량의 아연이 소변으로 배설되

며 생후 빠른 성장속도 때문에 아연의 요구량이 

증가 되므로 아연 결핍증이 잘 올 수 있으나 순수

한 아연 부족은 드물다. 그외에 아연이 부족하게 

되는 이유는 성장이 빨라 내재된 아연의 과도한 

소실 때문이며 식이 섬유가 많으면 아연의 부족증

이 오게된다. 지나친 땀, 장출혈 등으로 아연의 소

실시 아연 부족증이 올 수 있으며 대두 단백 분유

를 오래 먹이는 경우에도 아연 결핍이 초래된다
10). 

철분이 다량 함유된 우유는 아연을 더 첨가하여야 

한다
11,12). 지방흡수장애, 국소성 장염, 흡수장애증

후군, 낭성섬유증 등에서도 아연 결핍이 초래 될 

수 있으며 간염, 당뇨, 신증 등에서는 아연의 소변 

배설량이 증가된다
13).

  현재까지 임상 소견과 관련된 아연의 생화학적 

의의는 아직 잘 모른다. 아연은 핵산대사와 단백질 

합성에 관여하며 200∼300개 이상의 효소에 포함

된다
14). 효소의 활성화에 필요할 뿐만 아니라 DNA

의 합성, 세포의 분화, 단백질의 합성시에도 필요

하다. T-림프구의 성숙에 관계된 thymic hormone인 

thymulin은 아연에 의존적인 것으로 알려져 있으며 

아연 결핍시 T-림프구의 분화 및 성장에 영향을 

미치는 것으로 밝혀졌다. 또한 아연 결핍은 inter-

leukin 2의 감소로 림프구의 기능에도 관여하는 것

으로 알려졌다
14). 흡수는 소장에서 작은 분자량의 

pancreatic ligand에 의해 일어나며 혈장내의 아연은 

albumin, transferrin, α2-macroglobulin과 결합한다
14,15). 

아연은 신체내에서 주로 정자, 안구조직, 머리카

락, 손톱, 뼈, 전립선에 다량 들어 있고 근육, 피부

에 특히 많이 들어 있는데 결핍시는 이런 조직에 

이상이 오게된다
15). 피부 생검 소견은 비특이적이

며 각질이 두꺼워지거나 만성 염증 소견을 보인다. 

소장 생검 소견은 정상인 경우가 많으며 국소적인 

섬모의 위축, 소장 점막의 부종 및 표재성 궤양 소

견을 보일 수 있다
16). 소장 점막의 전자현미경 소

견은 paneth cell 내에 atypical lysosome-like tissue가 

나타나는데 아연 치료시 사라진다
17). 장성 선단 피

부염은 모유 수유아인 경우에는 모유를 끊으면 발

생하는 경우가 많고 모유를 다시 먹이면 증상이 

호전된다
12). 선천성인 경우에는 생후 1∼2주 경에 

진단되기도 하나 대부분 6∼9개월까지 연장된다. 
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아연부족의 초기증상은 성장이 지연되며 입맛이 

없고 감정의 변화가 와서 보채고 기진맥진한다. 면

역기능의 장애 즉 T-림프구 기능이 저하되어 감염

에 잘 걸리며 병이 진행되면 정신적 장애 증상이 

나타나기도 한다
14). 인간에서 아연 결핍은 전 세계

적으로 광범위하게 많은 다양한 질병상태와 동반

되어 나타날 수 있다. 점진적으로 진행되는 피부소

견이 특징적이며 초기에는 입과 항문주위에 딱지 

같은 붉은 반점으로 시작되어 물집이나 농포가 된

다. 그 후 전신에 걸쳐 주로 마찰부위에 대칭적으

로 나타나며 시간이 지나면서 얼굴에 퍼지고 딱지 

처럼된다. 그 외 성장장애, 탈모, 손톱이상, 결막염, 

광과민증, 설염 등이 온다
16). 성장기에 있어 아연

의 결핍은 성장의 지연과 성 성숙의 장애를 초래

하는 치명적인 결과를 초래할 뿐만 아니라 식욕의 

상실, 정신지체, 상처 회복의 지연, 감각 신경계의 

이상, 세포성 면역 기능의 장애 등을 일으킬 수 있

다
14). 유전적 질환인 장성 선단 피부염과 같은 심

한 아연 결핍성 질환에서 적절한 아연 공급을 못 

할 경우 사망할 수 있다
4). 피부소견이 나타난 후에 

혹은 동시에 설사가 나타나는데 지방변이 주 증상

이다. 성인은 약 2∼3 g의 아연을 지니고있으며 음

식물 중에서 갑각류에 많이 함유되어 있으나 생선

에는 소량이 들어있다. 인공수유 어린이는 하루 5 

mg의 아연을 공급받으며 모유수유 어린이는 하루 

1∼2 mg 아연을 공급받는다. 콩단백, 밀, 커피, 홍

차, 섬유소, alcohol, tannins, oxalates 등은 아연의 

흡수를 방해하고 모유, 흑포도주, phenytoin, D-pe-

nicillamine 등은 아연의 흡수를 증가시킨다. 음식

물이 소화되는 동안 아연은 음식물에서 유리되어 

exogenous ligands에 결합하고 장내 운반체재의 포

화도에 의하여 흡수되는 것으로 여겨지며 포도당

에 의하여 흡수가 촉진 되어지며 또한 칼슘과 철 

농도도 관여하는 것으로 생각된다, 특히 공장에서 

아연의 흡수가 가장 활발하고 회장에서는 아연의 

흡수가 거의 되지 않는다
14). 아연의 독성은 비교적 

적은데 구리 부족증이나 고밀도 지질단백의 부족

증이 올 수 있다. 갑자기 다량의 아연을 경구 투여

하면 상복부 동통, 구토, 설사, 보챔, 두통, 기면이 

올수있다
18). 진단은 선천성인 경우 출생 후 3주에

서부터 시작되는 심한 설사, 지방설사, 흡수장애 

등으로 성장지연 및 체중감소 등의 증상이 있으면

서 입, 항문 및 성기 주위와 팔꿈치, 무릎, 복숭아 

뼈 부위의 수포성 피부염 등의 특징적인 피부의 

임상소견과 손톱 주위의 염증과 전신적인 탈모, 결

막염, 각막혼탁 및 수명 등의 증상으로도 가능하며 

혈청 아연 농도가 65∼70(정상치 60∼120 μg/dl) 

이하이면 진단이 확실하다
18,19). 또한 혈중 metallo-

thionein치가 유용하다
14). 정상 아연 농도를 가지는 

장성 선단 피부염의 경우에는 혈청 아연 농도의 

결핍이 증명되지 않으므로 임상증상을 잘 관찰하

여야한다
15).

  치료는 아연 제재의 경구 투여로 가능하며 처음

에는 30∼45 mg/일을 투여한다. 영아의 경우 2 

mg/kg/일을 공급하여 주고 정상 혈청치를 유지하

도록 조절하면서 준다. 식사와 같이 투여하면 흡수

력이 감소하므로 따로 먹여야 하고 환자 상태가 

나쁠 경우에는 정맥주사 하여야한다
18∼20). 구리의 

혈청치를 측정하여 아연에 대한 영향이 없는지 확

인한다. 아연 1 mg은 Zn sulfate 4.4 mg, Zn gluco-

nate 7 mg, Zn acetate 2.8 mg에 각각 해당한다. 설

사가 심하여 대변으로 배설량이 증가되는 경우에

는 정맥주사로 10배를 투여하는데 주사용은 Zn 

chloride로서 2.1 mg이 1 mg의 아연에 해당된다
19,20). 

경구 아연 투여로 임상적, 생화학적 소견이 치료 

시작 후 짧은 시간 내에 극적으로 좋아지며 1∼2

주에 증상이 호전되며 손톱의 변화를 제외하고 완

전하게 회복된다. 치료 하지않은 산모가 임신하면 

기형아를 낳을 확률이 높다
11).

결       론

  장성 선단 피부염은 특징적인 피부병소와 설사

를 동반하는 드문 질환이다. 선천적인 경우에는 상

염색체 열성으로 유전되나 여러 가지 요인에 의해 

체내에 아연이 저하되어 나타날 수도 있다. 저자가 

경험한 1개월 남아는 세균성 장염에 합병된 장성 

선단 피부염을 앓았으며 면역이 감소된 상태에서 
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범발성 혈관내 응고 증후군 소견을 보인 거대세포 

바이러스 간염이 동반되었다.
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