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= Abstract =

A Case of Henoch-Schönlein Purpura Associated with Idiopathic 
Thrombocytopenic Purpura

Jun Mo Sung, Chang Hee Suh, Hyoun Ah Kim, Moo Jung Kim, Jin Woo Lee

Department of Allergy and Rheumatology, Ajou University Hospital, 
Ajou University School of Medicine, Suwon, Korea

  Henoch-Schönlein purpura (HSP) is rarely associated with other autoimmune diseases. We 
experienced a case of HSP that was associated with idiopathic thrombocytopenic purpura (ITP). 
A 65-year old male patient complained of fever, purpura, generalized edema and arthralgia. He 
was diagnosed with HSP and his condition was improved with high-dose corticosteroid treatment. 
In 12 weeks, the symptoms of HSP were improving, however a thrombocytopenia developed. 
There was no reasonable cause for thrombocytopenia on the evaluation. He was diagnosed with 
ITP after bone marrow biopsy. Due to the refractory thrombocytopenia, which didn’t respond to 
other medical treatments, we then performed splenectomy and the patient showed a good 
response. We report here on the first case of HSP and ITP, and we include a review of the 
related literature.
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Fig. 1. (A) The sigmoidosco-

pic view shows the 

erythematous erosions 

in the sigmoid colon. 

(B) Leukoclastic vas-

culitis was noted with 

hemorrhage of the 

lamina propria.

서      론

  Henoch-Schönlein purpura (HSP)는 피부의 자색반, 

관절통, 소화기 증상 및 사구체신염을 특징으로 하

는 소혈관을 침범하는 전신성 혈관염이다. 발병 원

인은 아직 명확하지 않으나 여러 원인에 의해 생성

된 면역 복합체 특히 IgA의 침착이 중요한 역할을 

하는 것으로 알려져 있다. 대부분의 임상경과는 양

호하나 약 30%의 환자에서 재발을 경험하며 소아에 

비해 성인에서 재발이 흔한 것으로 알려져 있다 (1,2). 

  특발 혈소판감소 자색반병은 혈소판에 대한 자가

항체의 생성과 이에 의한 혈소판의 파괴와 생성의 

장애를 특징으로 하는 자가면역질환으로 진단을 위

해서는 혈소판 감소의 다른 원인이 배제되어야 한다. 

  HSP 환자에서 드물게 다른 자가면역질환이 동반

되었던 보고가 있으나, 국내 및 국외에서 HSP와 특

발 혈소판감소 자색반병이 동반된 보고는 없었다. 

저자들은 HSP가 발생하였던 성인 환자에서 HSP의 

호전 후 특발 혈소판감소 자색반병이 발생하였던 예

를 경험하였기에 이에 문헌 고찰과 함께 보고하는 

바이다. 

증      례

  환  자: 남자 65세

  주  소: 자색반과 전신부종

  현병력: 환자는 내원 1주 전부터 2 kg의 체중 증

가와 전신 부종 및 자색반이 발생하여 내원하였다.

  과거력 및 사회력: 내원 1년 전부터 좌측 무릎 통

증과 요통으로 개인병원에서 골관절염으로 치료 중

이었으며, 내원 한달 전 백내장으로 수술 받은 과거

력 있으며 15갑년의 흡연력 있으나 30년 전부터 금

연 중이었다.

  가족력: 특이 소견 없음.

  계통적 문진 및 신체 검진 소견: 입원 당시 혈압 

130/80 mmHg, 맥박 98회/분, 호흡수 20회/분, 체온 

36.7oC였다. 환자의 의식은 명료 하였고 얼굴을 제외

한 전신에 소양증을 동반한 자색반이 관찰되었다. 

환자는 복통과 흑색변을 호소하였으며 항문 수지 검

사에서 흑색변에 대해 양성 소견을 보였다. 복부 청

진에서 압통이나 방사통은 없었으며 비장 비대나 간 

비대도 없었고 장음은 정상이었다. 경부 림프절은 

만져지지 않았으며 흉부 진찰에서 특이소견은 없었

다. 좌측 무릎관절의 종창과 압통이 있었고 전신부

종과 양측 하지에서 함요 부종이 있었다. 

  검사실 소견: 일반혈액검사에서 백혈구 15,460/mm3 

(중성구 77.1%, 림프구 16.1%), 혈색소 13.2 g/dL, 혈

소판 107,000/mm
3
 이었다. 적혈구침강속도는 32 mm/hr, 

C-반응성 단백질은 7.04 mg/dL이었다. 생화학적 검

사에서 혈액요소질소 20.5 mg/dL, 크레아티닌 0.9 

mg/dL, 총 단백질 6.1 g/dL, 알부민은 3.1 g/dL이었

다. 소변검사에서 비중 1.025, pH 5.5, 요단백 2＋이

었으며, 고배율 시야에서 다량의 적혈구가 관찰되었

다. 혈청학적 검사에서 혈청 IgA가 543 mg/dL로 증

가되어 있었고 IgG와 IgM은 1,140 mg/dL, 52 mg/dL

로 정상이었고 C3와 C4는 각각 107 mg/dL, 19 

mg/dL로 정상이었다. B형 간염 항원과 항체 및 항

핵항체는 음성이었다.

  내시경 및 생검 소견: 구불결장경검사에서 구불불

룩창자에 발적과 미란을 동반한 혈관염의 소견이 보

였고 생검에서는 백혈구파괴 혈관염과 고유판의 출
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Fig. 2. The renal biopsy revealed slight expansion of 

mesangial matrix with mild mesangial cell 

proliferation.

혈 소견이 보였다(그림 1). 

  신조직 생검 소견: 광학현미경 검사에서 생검된 신

조직은 신피질로 4개의 사구체를 보였으며 두개의 

사구체에서 메산지움과 기질의 증대가 관찰되었다

(그림 2). 면역형광염색에서는 메산지움에 IgA, IgM, 

C3의 침착이 관찰되었다.

  임상경과: 피부의 자색반, 복통, 좌측 무릎관절염, 

혈뇨, 구불결장 및 신조직 생검의 결과로 HSP로 진

단하였고 내원 2일째부터 prednisolone 60 mg/day 경

구 투여하였으며 증세 호전되어 9일째 퇴원하였다. 

퇴원시 일반혈액검사에서 백혈구 10,850/mm
3
 (중성

구 86.4%, 림프구 9.4%), 혈색소 11.0 g/dL, 혈소판 

431,000/mm
3
 관찰되었다. 치료시작 7주 후 소변검사

에서 요단백 2＋, 적혈구 13/HPF 관찰되었고 pre-

dnisolone 감량하며 azathioprine 100 mg/day를 추가하

였다. 치료 시작 12주 후 환자는 prednisolone을 20 

mg/day까지 감량하였고 azathioprine 100 mg/day를 

복용 중 이었으며 좌측 무릎 관절통과 복통 및 자색반은 

호전되었으나 일반혈액검사에서 혈소판이 37,000/mm
3

로 감소하였다. 27주 후 혈소판 수치가 회복되지 않

아 재입원 하였고 재입원시 자색반과 복통, 관절통

은 없었고 일반혈액검사에서 백혈구 10,920/mm
3
 (중

성구 83.4%, 림프구 11.5%), 혈색소 13.6 g/dL, 혈소

판 14,000/mm3 관찰되었다. 다시 시행한 항핵항체는 

음성이었고, 소변검사에서 단백뇨와 혈뇨는 없었다. 

말초혈액 도말검사에서 현저한 혈소판의 감소가 관

찰되었으며 골수검사에서 세포 충실도와 골수계 전

구세포의 형태는 정상이었고 정상적 형태의 거핵세

포가 증가되어 있었다. 치료 시작 28주에 혈소판감

소의 다른 원인이 없어 특발 혈소판감소 자색반병로 

진단하여 면역글로불린 25 g/day를 5일간 정맥 주사

하였고 prednisolone을 60 mg/day로 증량 후 혈소판

은 425,000/mm
3
로 증가하였다. 32주 후 prednisolone 

60 mg/day, azathioprine 100 mg/day 경구 투여 중에도 

혈소판이 31,000/mm3로 감소하여 danazol 400 mg/day

를 추가 경구 투약 하였으나 호전 없었고 36주 후 

흑색변 발생하여 재입원하였다. 입원 당시 시행한 

백혈구는 14,350/mm3, 혈색소 6.6 mg/dL, 혈소판 

10,000/mm
3
이었고 복부초음파에서 비장은 장 측 길

이가 8 cm으로 정상 크기였으며 상부위장관내시경

에서 위궤양에 의한 출혈소견이 관찰되었다. 비장절

제술을 위하여 면역글로불린 25 g/day를 5일간 정맥 

주사하여 혈중 혈소판을 353,000/mm
3
까지 증량하였

고 37주에 비장절제술을 시행하였다. 비장절제술 후 

혈소판 수는 정상으로 유지되어 prednisolone, aza-

thioprine, danazol을 감량하여 중단하였다. 비장절제

술 후 24개월간 외래 추적관찰 중 혈소판감소의 재

발은 없었다. 

고      찰

  HSP는 주로 15세 이하의 소아에서 발생하나 모든 

연령대에서 발병할 수 있으며 성인에서는 비교적 연

령에 따라 고르게 발병하는 것으로 알려져 있다. 그 

원인으로는 다양한 세균 및 바이러스 감염과 약물이

나 음식물, 추위에 대한 노출, 곤충 교상 등이 알려

져 있으며 상기도 감염이 선행하는 경우가 18∼40%

로 다양하게 보고되었다 (3,4). 증례의 환자는 상기

도 감염의 선행 증상은 없었고 골관절염으로 투약 

중이었으나 1년 이상 장기 복용 중이어서 약물이 원

인일 가능성은 배제할 수는 없지만 낮은 것으로 생

각되었다. 

  다양한 임상양상이 HSP에서 관찰될 수 있으며 성

인에서는 특히 피부병변, 발열, 복통, 관절통의 빈도

가 소아에 비해 적고 신침범, 혈변이 빈번하다 (5). 

소화기 증상을 호소하는 환자의 약 50%에서 위장관 
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출혈을 경험 하나 대부분 자연 소실되고 예후는 양

호한 것으로 알려져 있다 (6). HSP의 장기적 예후는 

신침범 여부와 정도에 크게 연관되어 있으며 신조직 

생검에서 가장 전형적인 소견은 IgA의 메산지움 침

작이다. 신침범이 있는 환자의 30∼50%에서 장기 

추적 관찰 시 소변검사에서 지속적인 이상 소견을 

보이며 약 1%의 환자는 말기신부전으로 진행한다 (7). 

특히 육안적 혈뇨, 신증후군, 신장 기능 저하, 고혈

압이 동반될 경우 예후가 불량한 것으로 알려져 있

다. 본 증례의 환자는 복통과 흑색변 소견을 보여 

시행한 구불결장경검사에서 혈관염에 의한 출혈이 

확인 되었고 신조직 생검에서 사구체신염이 확인되

어 고용량 스테로이드를 사용하였다. 

  HSP 환자에서 혈소판감소를 보이는 것은 드문 경

우로 국내에서 이 등은 임상증상과 신조직 검사를 

통하여 HSP가 진단되었던 환자가 임상 경과 중 미

세혈관병성 용혈성빈혈, 혈소판감소증, 신기능 부전

과 미세혈관 혈전에 의한 전신장기 기능부전 소견을 

보여 혈전성 혈소판감소성 자반증이 동반되었던 증

례를 보고 하였다 (8). 또한 Kaneko 등은 백혈구감소

와 혈소판감소를 보인 HSP 환자를 보고 하였지만 

이는 환자에게 사용 중이던 carbamazepine에 대한 부

작용으로 생각하였다 (9). Krase 등은 급격한 신부전

으로 진행한 HSP 환자를 보고하였는데 이 환자에서 

치료 시작 전 특별한 원인 없이 백혈구감소와 혈소

판감소가 동반되었고 이러한 양상을 보인 원인에 대

해서는 명확히 기술하지 못하였다 (10). 하지만 본 

증례의 환자는 HSP의 임상양상을 보일 당시에는 혈

소판감소 소견을 보이지 않았으며 HSP 호전 중에 

혈소판 감소와 함께 특발 혈소판감소 자반병증이 진

단된 것이 이전의 보고와는 차이가 있다. 

  IgA는 HSP의 병인기전에서 중요한 역할을 하는데 

다양한 항원에 대한 혈청 IgA의 생성과 이에 의한 

보체계의 활성화와 면역복합체에 의해 조직이 손상

될 것으로 생각되며 손상된 조직의 혈관에서 IgA, 

C3, 면역복합체의 침착 소견이 이를 뒷받침 해준다. 

이러한 HSP의 병인기전은 IgA 신병증과 유사할 것

으로 생각되고 있다 (11). Morino 등은 특발 혈소판

감소 자색반병으로 비장절제술을 시행하였던 14세 

남아에서 IgA 신병증이 동반되었던 환자를 보고하며 

그 기전으로 비장절제술로 인하여 발생한 면역복합

체 제거의 감소나 IgA 합성의 증가 등의 면역 조절 

이상을 제시하였다 (12). Watanabe 등은 특발 혈소판

감소 자색반병과 IgA 신병증이 동반되었던 환자에서 

쇼그렌 증후군이 발생하였던 환자를 보고하였으나 

그 기전의 유사성에 대해서는 명확히 기술하지 못했

다 (13). 

  HSP 환자에서 드물게 다른 자가면역질환의 동반

이 보고되었는데, 류 등은 강직성 척추염을 가진 환

자에서 HSP가 동반된 환자를 보고하였고, 이러한 

원인으로 강직성척추염 활성기에 증가된 혈청 IgA가 

HSP의 발생에 중요한 역할을 하였을 것으로 추측하

였다 (14). 또한 류마티스관절염을 진단 받았던 환자

에서 HSP가 발생했던 보고가 있었고, 그 공통 기전

으로 조절 T세포의 기능 장애, HLA-DR의 다형성, 

IgA의 기능이상 등이 보고되었으나 명확히 밝혀진 

바는 없다 (15). 

  본 증례의 환자는 HSP 진단 후에 고용량 스테로

이드 사용 후 HSP의 임상양상은 호전되었으나, 지

속적인 혈소판감소가 발생하였고, 이를 유발할 다른 

원인이 없어 말초혈액 도말검사와 골수생검을 시행

하여 특발 혈소판감소 자색반병을 진단하였다. 이후 

지속적인 약물치료에 반응하지 않고 위궤양 출혈이 

동반되어 비장절제술을 시행하였고, 비장절제술 시

행 후 HSP 및 특발 혈소판감소 자색반병의 재발은 

없었다. 본 증례의 경우 혈소판감소가 HSP의 임상

양상으로 나타난 것으로는 생각되지 않으며 두 질환

이 다른 시기에 발생한 것으로 생각된다. 서로 다른 

자가면역질환이 한 환자에서 동반되는 것은 흔하게 

보고되어 왔으나 본 증례와 같이 HSP와 특발 혈소

판감소 자반병증이 한 환자에서 동반되어 발생했다

는 보고는 아직 없었다. 그 관련성 또한 아직 알려

진 바가 없어 향후 이에 대한 추가적인 연구가 필요

할 것으로 생각된다.

요      약

  저자들은 65세의 남자를 HSP로 진단하고 치료 중

에 다른 원인이 확인되지 않은 혈소판감소를 보여 

특발 혈소판감소 자색반병이 동반되어 치료한 환자

를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 국내 최초로 보

고하는 바이다. 
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