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전신성 경화증에 동반된 소장의 거짓폐쇄를 Octreotide와 
Erythromycin 병합요법으로 치료한 1예
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= Abstract =

A Case of Intestinal Pseudoobstruction Associated with Systemic Sclerosis 
Successfully Treated with Erythromycin and Octreotide

Hyun Sung Yoon, M.D., Tae Ho Seo, M.D., Han Soo Jo, M.D., Eung Jun Lee, M.D., 
Byum Sung Kim, M.D., Hae-Rim Kim, M.D., Sang-Heon Lee, M.D.

Division of Rheumatology, Department of Internal Medicine,
Konkuk University School of Medicine, Seoul, Korea

  Systemic sclerosis is an autoimmune disease, characterized by inflammation, microangiopathy 
and fibrosis in the skin and various intestinal organs. Gastrointestinal involvement is one of the 
major causes of serious morbidity, and next to the skin, the gastrointestinal tract is the most 
commonly involved organ. While esophageal involvement is most common gastrointestinal 
manifestation, the involvement of the small intestine and colon is less common but may lead 
to life-threatening complications like chronic pesudoobstruction or pneumatosis cystoids 
intestinalis. Here, we describe a case of progressive systemic sclerosis associated with intestinal 
pseudoobstruction. 28 year-old male presented abdominal pain and vomiting and he was 
diagnosed as having intestinal pseudoobstruction. His symptoms were well managed using the 
combination of octreotide, a long-acting somatostatin analogue, and erythromycin.
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Fig. 1. Abdominal plain radiograph showed diffuse 

profound gas on the small and large bowels.

서      론

  전신성 경화증은 명확한 원인이 밝혀지지 않은 전

신성 결합조직 질환으로 피부 및 위장관, 폐, 심장, 

신장 등의 여러 내장 기관에 섬유화를 유발하여 장

기 기능을 손상시키는 질환이다. 그 중 위장관 증상

으로는 연하곤란, 흉통, 흡수장애, 변비 등이 있으며, 

가장 흔하게 식도 침범을 일으키지만 그 외에 위장

관의 섬유화는 위, 소장, 대장운동의 지연 및 가성 

폐쇄 등 심각한 합병증이 발생 할 수 있다 (1). 저자

들은 간질성 폐질환과 역류성 식도염으로 치료 중이

던 미만형 전신성 경화증 환자가 복통과 구토로 내

원하여 소장의 거짓폐쇄(pseudoobstruction)로 진단하

고 octreotide와 erythromycin 병합 요법으로 호전된 

증례를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바

이다. 

증      례

  28세 남자가 3일 전부터 발생한 복통과 구토로 응

급실에 내원하였다. 이 환자는 5년 전 레이노현상과 

손가락 끝 피부 궤양, 근위부 사지 및 몸통을 포함

한 전신의 피부 경화가 있어 미만형 전신성 경화증

을 진단 받았다. 치료를 시작한 후에도 레이노현상 

및 수지 궤양의 악화와 호전을 반복하며 입원 치료 

및 경부 교감신경 절제술을 시행하였다. 마른 기침

과 호흡 곤란으로 내원 2개월 전 시행한 흉부 전산

화단층촬영과 폐기능 검사에서 간질성 폐질환을 진

단하고 사이클로포스파마이드 충격 요법을 2회 시행

하던 중이었다. 또한 1년 전부터 위식도 역류증세와 

소화불량으로 시행한 상부위장관 내시경 검사 및 식

도내압검사를 통해 역류성 식도염을 진단하고 

mosapride를 투여 중이었다. 

  신체 검사상 내원 당시 혈압 100/60 mmHg, 맥박

수 80회/분, 호흡수 20회/분, 체온 36.4
o
C로 활력 징

후는 정상이었다. 전신 소견상 만성병색을 보였으며, 

결막은 창백하였다. 구강과 피부는 건조한 상태였고, 

흉부 진찰에서 호흡음은 감소되어 있고 양하엽에서 

수포음이 청취되었다. 복부 진찰에서 복부 팽만과 

탁진시 공명음이 청취 되었고, 장음은 감소되어 있

었고 복부 전체에 걸쳐 압통이 관찰되었다. 손가락 

피부 중 왼쪽 검지와 중지 끝에 부종을 동반한 함몰 

상처 및 피부 궤양이 보였다. 손등, 전완, 상박, 흉부 

및 족부 등 전신에 걸친 피부 경화가 관찰되었고, 

전체피부점수(simplified total skin score, modified Rod-

nan skin thickness score)는 총 29점이었다 (2).

  검사실 소견으로 말초혈액검사상 백혈구 7,840/mm3, 

혈색소 9.7 g/dL, 혈소판 208,000/mm
3
, 적혈구 침강속

도 2 mm/hr, C-반응 단백 0.09 mg/dL이었다. 혈청 

생화학 검사상 공복혈당 110 mg/dL, 혈중요소질소 

12.9 mg/dL, 크레아티닌 0.9 mg/dL, 총단백 5.3 g/dL, 

알부민 3.1 g/dL, 총빌리루빈 0.6 mg/dL, AST/ALT 27/ 

23 IU/L, 나트륨 138 mmol/L, 칼륨 3.6 mmol/L이었

으며, 소변 검사상 특이 소견은 없었다. 면역항체 검

사에서 항핵항체 양성(1：80, speckled pattern)이었고, 

항 Scl 항체, 항 centromere 항체, 항 Sm 항체, 항 

Ro/La 항체, 항 nRNP 항체, 항 Jo-1 항체 모두 음성 

소견이었다.

  본원에 전원 전에 시행한 타병원에서의 상부위장

관 내시경 검사에서는 역류성 식도염의 악화 소견은 

보이지 않았고, 본원에서 시행한 단순 복부촬영상 

소장과 대장에 복부 가스가 팽만한 장폐색 소견을 

보였고(그림 1), 복부 전산화단층 촬영상 소장의 전
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Fig. 2. Abdominal CT scan showed that diffuse dilatation of small bowel loops and collapsed large 

bowel without definite obstruction. (A) Transverse scan and (B) coronal scan.

Fig. 3. Abdominal plain radiograph showed that de-

creased diffuse gas on the small and large bowels 

compared with previous study.

반적인 팽창과 대장의 허탈 양상을 보였으나 뚜렷한 

국소적 창자 막힘증 소견은 없어 거짓폐쇄(pseudoob-

struction)을 의심할 수 있었다(그림 2). 임상 증상과 

영상검사 소견으로 전신성 경화증으로 인한 합병증

의 하나인 소장의 거짓폐쇄로 진단하였고, 비위장관 

삽입과 erythromycin 750 mg/일 정주 및 octreotide 50

μg/일을 피하 주사 하였다. 두 약제 병합치료 후 3

일째부터 환자의 증상이 호전되었고 추적 복부 단순

촬영상 소장의 전반적인 팽창 소견은 남아있으나 어

느 정도 호전된 소견을 보여 비위관을 제거하면서 

경구 식이를 시작하였다(그림 3). 그 후 경구용 프레

드니솔론 10 mg을 유지하면서, erythromycin은 10일

간 정주 후 경구로 전환하였고 octreotide는 피하 주

사를 지속 하였다. 환자는 더 이상 복통과 구토를 

호소하지 않고 증상의 호전을 보여 퇴원 후 1년째 

특별한 위장관 증세 없이 경과 관찰 중에 있다. 

고      찰

  전신성 경화증은 미세 혈관 손상으로 인하여 피부 

및 위장관 등을 포함한 신체내 여러 장기의 섬유화

를 특징으로 하는 만성적인 자가면역 질환이다. 전

신성 경화증의 병인은 아직까지 뚜렷하게 밝혀지지 

않은 상태이며, 대부분 35세에서 65세 사이의 여성

에게서 흔하다. 전신성 경화증은 피부 병변의 분포 

정도에 따라 미만형 또는 제한형으로 분류하는데, 

피부 경화가 팔꿈치 또는 무릎 위로 진행하는 경우 

미만형이며, 얼굴과 팔꿈치, 무릎 이하에 국한된 경

우를 제한형이라 한다. 이 중 미만형 전신성 경화증

은 피부 증세가 빠른 속도로 진행할 뿐 아니라, 위

장관, 폐, 심장 및 신장 등 여러 내부 장기로 영향을 

미칠 수 있는데, 병의 경과와 예후에 영향을 미치는 

가장 중요한 인자는 관련 장기의 침범 여부와 범위
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이다 (1).

  전신성 경화증 환자의 90% 이상에서 상부 또는 

하부 위장관 침범과 관련된 임상 소견을 보이며, 위

장관 증상은 일차적으로 운동 및 통과 시간의 장애

로 인하여 생기고, 증상이 없는 경우부터 심한 불완

전 마비까지 다양하게 식도부터 항문까지 영향을 미

칠 수 있는데, 이중 80%가 식도와 항문, 직장의 장

애로 나타난다 (3). 심한 경우는 흡수 장애와 재발성 

위장관 거짓폐쇄, 심한 체중 감소 등으로 나타나며 

경한 증상을 보이는 경우보다 사망률이 증가하게 된

다(3). 병인론적인 관점에서는 레이노 현상과 연관된 

신경 기능장애로 인한 내장 평활근의 위축에 의한 

비가역적 근 섬유화에 기인한다 (4). Mittag와 

Haustein은 전신성 경화증 환자에서 식도와 소장의 

운동 장애는 방사선학적 소견 또는 식도내압검사 검

사 결과 각각 85%와 45% 정도로 나타난다고 보고 

하였다 (5). 식도 운동 감소와 하부 식도 괄약근 압

력 저하는 위식도 역류, 식도염 및 식도 협착 등을 

야기하고, 소장에서는 세균의 과다 증식에 의한 정

체 또는 장 섬유화의 결과로 인한 투과성의 감소로 

지방변과 흡수 장애 등을 야기할 수 있다 (6). 이러

한 현상의 병인에 대해선 아직까지 완전히 밝혀지지

는 않았으나, Cohen 등은 소화관의 기능 장애는 초

기엔 신경병증에서 후기엔 근육병적인 성격으로 진

행 한다고 추정하였다 (7). 본 증례의 경우처럼 위장

관의 심한 운동 저하로 인한 위장관 거짓폐쇄는 전

신성 경화증의 합병증 중 흔하지 않으며, 때로는 생

명을 위협하는 창자벽 공기낭증으로 진행하는 경우

도 있다 (8). 

  거짓폐쇄에 대한 치료 방법으로 여러 증례 연구가 

보고되었는데, Emmanuel 등은 만성 위장관 가성폐

쇄 환자의 치료에서 erythromycin이 거짓폐쇄을 예방

하고 증상을 완화시키는 효과가 있었다고 보고 하였

고, erythromycin의 경구 투여 또는 정주가 초기 단

계에서 가성폐쇄를 피하고 빈도를 줄일 수 있는 방

법으로 제시 하였다 (9). Itou 등은 65세의 거짓폐쇄

를 보이는 남자 환자에서 소장의 세균 과다 증식에 

초점을 맞추어 kanamycin, metronidazole과 levofloxacin 

을 사용 후 복부 증상이 호전됨을 보고하였다 (10). 

또 다른 치료제인 octreotide는 위장관 질환의 치료에 

사용이 점차 늘어나고 있는 소마토스타틴의 합성 펩

티드 유사체로서, 생리적 환경에서 장상피세포의 흡

수 수용체를 활성화 시키며, 병적 환경에서는 혈관

에 직접 작용하여 장혈류를 감소시켜 장내액과 장 

표면적을 줄이는 역할을 하는 약제이다 (11). 또한 

octreotide는 장 운동을 억제하는 효과가 있어 장내액

과 장점막의 접촉 시간을 늘린다 (11). Kobayashi 등

은 거짓폐쇄와 창자벽 공기낭증이 있는 26세 여자 

환자에서 octreotide를 하루 50μg/day을 피하로 3주간 

투여 하였을 때 위장관 운동을 자극하였고 오심, 구

토 증상을 개선시켰다 (12). Perlemuter 등은 장관 거

짓폐쇄를 보이는 원발성 쇼그렌 증후군, 전신홍반루

푸스, 전신성 경화증의 각각의 결체조직질환을 가진 

환자에서 octreotide 사용 후 거짓폐쇄 증상의 호전을 

보고하였다 (13). Verne 등은 octreotide와 erythromycin 

의 병합 치료는 전신성 경화증과 연관된 거짓폐쇄에

서 효과가 있음을 보고 하였다 (14). 우리나라의 경

우 거짓폐쇄로 내원한 전신성 경화증 환자에서 ery-

thromycin과 octreotide 투여 후 증상이 호전되었다는 

보고가 한 예 있었다 (15).

  본 증례의 환자는 간질성 폐질환, 역류성 식도염 

등 폐와 위장관 침범을 보이면서 피부 경화가 지속

적으로 진행하는 미만형 전신성 경화증 환자이었으며, 

내원 전에도 위식도역류 증상과 관련하여 mosapride 

를 사용하고, 간질성 폐질환에 대해 사이클로포스파

마이드 치료 중이던 환자이었다. 이러한 치료에도 불

구하고 소장의 거짓폐쇄가 발생하였고, 비위장관 삽

입과 octreotide 50μg/일을 4일간 단독으로 피하 주사 

하였으나 증상 호전 없어 추가로 erythromycin 750 

mg/일 정주하였다. 총 8일간 octreotide, 4일간 erythro-

mycin병합 투여후 환자의 증상 및 복부 호전되어 비

위관을 제거하였고 식이를 시작한 후 호전된 양상이 

유지되어 두 가지 약물의 병합요법이 이 질환에 효

과적임을 알 수 있었다. 현재까지 이 두 약제의 병합

요법이 다른 요법에 비해 우수한 효과를 보이는지 

여부에 대한 대단위 임상연구나 표준화된 의견은 없

는 상태이나 국내의 다른 보고 및 외국의 여러 보고

를 종합해 볼 때 이러한 병합요법이 단독 요법에 비

해 더욱 효과적임을 예상해 볼 수 있다. 앞으로 전신

성 경화증 환자에서 발생한 거짓폐쇄에서의 octreo-

tide와 erythromycin 두 약제의 장기적인 유용성에 대

해서 추가적인 연구가 필요할 것으로 보인다.
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요      약

  전신성 경화증에서 위장관 장애는 가장 흔한 침범 

중 하나이며, 이중 소장의 운동 장애는 식도 침범에 

비해 흔하지 않고 대개 무증상인 경우도 많지만, 드

물게 거짓폐쇄 등 심각한 양상으로 나타날 수 있다. 

저자들은 미만형 전신성 경화증 환자에서 소장의 거

짓폐쇄가 발생하여 octreotide와 erythromyn 병합 요

법으로 치료하여 증상이 호전된 사례를 경험하였기

에 보고하는 바이다. 
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