
일차성항인지질항체증후군은반복적혈전, 뇌졸중, 반복적

유산, 항카르디오리핀항체, 위양성매독침강을특징으로 한다.

양측 부신출혈이 동반된경우는보고된바가 적으며이는 부

신기능부전의 임상증상이 비전형적이라 부검전에 진단하기

어렵기 때문이다. 부신출혈은 일차성 항인지질항체증후군의

심각한합병증의하나이며임상적으로 혈소판감소, 위양성매

독침강, 활성화된트롬보플라스틴시간의연장이진단에도움

이 된다. 저자들은부신출혈을 동반한 항인지질항체증후군환

아의영상과임상상을보고하고자한다. 

증례 보고

1 4세된 남아가 1 9 9 9년 2월, 내원 1 0일전부터생긴 심한복통

을 주소로 외부병원에서급성충수돌기염 진단하에절제수술

을 시행하고수술 후 5일째부터 고열, 구토, 전신쇠약 증세가

있어 본원에 입원하였다. 계통적 병력상 3 8 . 3。C의 발열과 구

토, 복통이있었고장음은감소되어 있었고양측귀와손의 마

디 부분에 울혈청반이 있었다. 심부정맥혈전의 증거는 없었

다. 검사소견상 혈색소, 전해질, 화학검사는정상이었고프로

트롬빈시간과 부분트롬보플라스틴시간이 1 4 . 2초와 5 7 . 1초로

증가되어 있었다. 또한 루푸스 항응고반응에양성이었다. 입

원후 새롭게생긴 우측 요통과 혈뇨로초음파, 전산화단층촬

영(CT), 자기공명영상( M R I )를 시행했으며 초음파에서 신

동, 정맥혈전의 증거는 없었고 저에코성 양측 부신증대( F i g .

1A), CT에서양측 부신증대와 출혈로인한음영증대와 M R I

T 1 -강조영상에서 양측부신증대와 중심부, 주변부에 각각 중

등도, 고신호강도를 보였고, T2-강조영상에서는 비균질성고

신호강도의아급성 출혈을보였다(Fig. 1B,C,D). 2주후 M R I

추적검사에서 양측부신의크기가감소하였고 부신내에 T 1 - ,

T 2 -강조영상의고신호강도범위가증가하였다(Fig. 2).

고 찰

저자들이 경험한환아는부신부전 의심하에 치료도중 재발

한 양쪽 부신출혈의예로 초음파, CT와 M R I상 양측 부신내

아급성출혈이 있었고부분트롬보플라스틴시간이연장되었으

며 루프스항응고반응이 양성이었고 전신성 홍반성루프스나

결체조직질환이 없어 부신출혈이동반된일차성 항인지질항

체증후군으로진단되었다.

항인지질항체는 보통인구의 1 -2%에서 나타나며루프스항

응고체(lupus anticoagulant)나항카르디오리핀항체( a n t i c a r d i-

olipin antibody)가 잘 알려져있다(1,2). 항인지질항체는 혈전

(심부혈관혈전)생성이 많고초기뇌졸중, 잦은유산의원인이

된다. 또한 심판막이상, 혈소판감소증, 울혈청반( l i v e d o r e t i c u-

l a r i s )과도 연관성이 있다. 항인지질항체와 관련된 혈전은 신

체 어느부위의혈관에라도발생할수 있다. 유산과의 연관성

은 60%에서 있고 혈전과경색에의한 태반내혈관부전이원

인으로 여겨진다. 울혈청반은 항인지질항체에특징적이지는

않지만임상적으로 진단에유용한피부증상이다. 신장증상은

다양한 단백뇨, 고혈압, 피질괴사와 점진적으로신부전이 되

는데아마도신혈관내혈전에의한반응으로추측된다(3). 

부신부전과일차성항인지질항체증후군과의연관성에대한

보고는 매우 드물다. 원인은 밝혀지지않았지만몇가지 가설

이 제시되고 있는데 부신 혈관염과 경색의 결과로 발생되리

라 추측된다. 부신은 하나의정맥으로배액되므로혈전이경

색과 부전을 일으킬 수 있다(4). 저자들이 경험한 양측 부신

출혈은 Verdonk 등이 1 9 4 7년 첫 보고한이래 7 0예 이상이 알
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일차성 항인지질항체증후군은 전신성 홍반성루프스나 다른결체조직질환이 없이 인지질에

대한 순환성 항체로 인해 반복적 혈전생성과 뇌졸중, 반복적 유산, 울혈청반, 혈소판감소증

등으로 진단되는 질환이다. 이러한 일차성 항인지질항체증후군으로 인한 양측성 부신출혈은

드물지만 항응고 치료시 나타날 수 있고 파국적 질환이 될 수 있다. 저자들은 소아에 있어

서 전산화단층촬영과 자기공명영상에서 양측 부신출혈을 보인 일차성 항인지질항체증후군 1

례를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다. 

1울산의대 아산재단 서울중앙병원 진단방사선과
2울산의대 아산재단 서울중앙병원 소아과
이 논문은 1 9 9 8년 5월 1 1일 접수하여 1 9 9 9년 8월 2일에채택되었음.
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소아에서 부신출혈을 동반한 일차성
항인지질항체증후군 : 1예 보고1
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려져있으며비특이적임상상과검사결과가진단을어렵게하

고 진단을간과하게 한다(5). 보통부신출혈은심근경색, 패혈

증, 폐색전, 쇼크, 수술후첫 3주내에생기고항응고제와 응고

부전과도연관이있다(6). 

항인지질항체증후군에동반된 부신출혈의진단은비특이적

임상상과 부분트롬보플라스틴시간 연장, 항인지질항체 양성

으로증후군을 확진하고 부신부전증상과여러영상방법으로

부신출혈을확인하여동반된부신출혈을알 수 있다. 

부신출혈의초음파소견은고에코와부분적인저에코 종괴

로 나타나며 수주후에 저에코성 변화와 함께 석회화가 보일

수 있다. CT에서 보이는출혈의 고음영소견은 석회화에서도

보일수 있으나X -선 흡수계수에서 차이가나므로감별 진단

이 가능하다. 신주위의저음영액체저류가 올 수 있는데부신

출혈의 신주위 이환을 시사한다. MR 영상의 부신출혈은 양

측 부신종괴로 나타나며 출혈 시기에 따라 신호강도는 다양
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Fig. 1. A 14-year-old boy with bilateral adrenal hemorrhage in primary antiphospholipid antibody syndrome.
A. Ultrasound shows adrenal hemorrhage(H) with hypoechoic pattern superomedial to the both kidneys (RK, right kidney; L, liv-
er; H,hemorrhage).
B. Noncontrast CT scan shows high-attenuation of bilateral adrenal masses(arrows) that are greater in density than aorta. Diffuse
high attenuation within masses consists  with recent hemorrhage. 
C .T1-weighted MR image shows enlarged adrenal glands with high signal rims and centrally intermediate signal intensity(arrows). 
D .T2-weighted MR image shows heterogenously high signal intensity in the enlarged adrenal glands(arrows).

Fig. 2. Follw-up MR imaging 20 days later. 
T2-weighted MR image shows slight decrease in size of both
adrenal glands and more intense size of high signal intensity
(arrows), more pronounced on the right side.



하고본 증례와같이아급성출혈시에는 T 1 - , T 2 -강조영상에서

주위 신장보다 고신호강도를 보이며 전이성 흑색종, 결핵성

림프염, 양측 혈관종과의감별이 필요하다. 하지만 갑작스런

부신부전과 신주위 지방내 신호강도의 이상은 출혈에 좀더

합당한소견이다. 

항인지질항체의존재가 1차적예방치료의 조건은되지않으

나 지속적인 항체 양성에 잦은 혈전생성이 반복된다면 경구

적 항응고제치료가필요하다. 파국적항인지질항체증후군의

경우에는스테로이드와항응고제치료가 필요하며경우에 따

라 혈장교환이중요한역할을할 수 있다(7).  

드물지만 부신부전은일차성항인지질항체증후군의합병증

으로보고되고있다. 항인지질항체가어떻게혈전형성에관여

하는지는명확히알려져있지않았으나과응고상태에대한 혈

청표식자로작용한다(8). 저절로 또는 항응고제사용중이차

적으로혈전과출혈이올 수 있다. 이러한항인지질항체를 갖

는 환자가 복통, 발열 또는 저혈압 등이 동반되면 반드시 부

신출혈이감별진단에포함되어야한다. 급성부신부전은생명

을 위협하는 질환으로 그 원인과 상관없이 치료가 필요하므

로 임상의가반드시이런합병증을알고이해해야한다.
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Primary antiphospholipid antibody syndrome is a disease that is clinically diagnosed if a patient suffers re-

current thromboses, stroke, recurrent fetal loss, livedo reticularis, and thrombocytopenia, without evidence of

systemic lupus erythematosus or other connective diseases. Adrenal hemorrhage in a patient with primary an-

tiphospholipid antibody syndrome is a rarely recognized, but potentially catastrophic disorder. We recently

encountered bilateral adrenal hemorrhaging in a child with antiphospholipid antibody syndrome and casem as

well as reviewing the literature. 
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