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복부 대동맥 혈전증을 포함한 전신의 다발성 혈전증을 보인 
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ABSTRACT 

In antiphospholipid antibody syndrome (APS), multiple thromboses affecting large arteries and veins through 
the whole body is rare. In this report, a case of a 65 year old women suffering from APS with multiple 
thromboses of the renal and iliac artery, the infrarenal abdominal aorta, the deep vein, and a pulmonary throm-
oembolism is presented. The patient was treated successfully with intensive anticoagulation and steroid pulse 
therapy. There was no evidence of recurrent thrombotic complications during a three year follow-up period 
with oral warfarin and prednisolone. ( ( ( (Korean Circulation J 2001;31((((7)))):707-710)))) 
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서     론 
 

원발성 항인지질 증후군은 항 cardiolipin 항체나 루

푸스 항응고인자와 관련되어 나타나는 정맥 및 동맥혈

전증, 반복적인 태아 손실, 혈소판 감소증 등의 임상증

세를 특징으로 하며, 루푸스 같은 자가면역질환 및 다른 

질환과 연관되어 발생되지 않고 일차적인 질환이 없는 

경우를 원발성 항인지질 증후군이라 한다.1) 항인지질 

증후군에서 혈전증은 주로 단일 혈관에 발생되는 경향

이 있으며, 원발성보다는 자가면역 질환을 가진 환자에

서 더 호발한다.2) 가장 흔한 곳은 하지의 심정맥 및 폐

동맥과 뇌동맥이고3) 그 외 다양한 위치의 동정맥에 발생

될 수 있지만,4) 동시에 전신의 큰 동맥과 정맥에 다발성

으로 혈전증이 발생했다는 보고는 거의 없다.3)4) 저자 

등은 최근 신동맥, 장골동맥, 복부 대동맥, 하지의 심정

맥 혈전증 및 폐색전증을 포함한 전신의 다발성 혈전증

으로 내원하여 원발성 항인지질 증후군으로 진단 받고 

항응고제 및 스테로이드 투여 후 호전된 1예를 경험하

였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 
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주  소：호흡 곤란 및 현기증. 

현병력：환자는 몇 일전부터 심해진 호흡곤란과 현기

증을 주소로 내원하였다. 

과거력：2회의 자연유산을 경험하였으며, 7년 전에는 

우측 뇌경색을 진단받았으며, 5년 전에는 하지의 심정맥 

혈전증과 폐색전증, 고혈압 및 심부전을 진단받고 외래

에서 항응고제 등을 포함한 약물치료 중이었던 환자로 

내원당시는 자가 중단한 상태였다. 

이학적 소견：내원 당시 혈압은 140/90 mmHg, 맥

박수 120회/min, 호흡수 25회/min, 체온 37℃이었다. 

만성 병색을 보였으며, 사지의 피부에 다발성 점상 출혈

의 소견이 있었고, 결막은 창백하였다. 흉부 청진상 양

측 폐하부로 수포성 나음이 들렸으며 심첨부에서 GII/ 

VI의 수축기 심잡음이 청진 되었다. 복부 진찰상 약간의 

복부 팽창과 5 횡지의 간이 촉지 되었고, 양측 하지에 

중증도의 함몰 부종이 관찰되었다. 사지 검사상 좌측의 

대퇴동맥이 촉지되지 않았으며 우측의 대퇴동맥은 약하

게 촉지되었고, 좌측의 운동능력이 GIII-IV/GV로 저하

되어 있었다. 

검사 소견：내원 당시 말초 혈액 검사상 백혈구수 1, 

370/mm3, 혈색소 6.5 g/dl, 혈소판수 49,000/mm3, MCV 

Mean Corpuscular Volume) 70.4 fL, MCHC(Mean 

Cell Hemoglobin Concentration) 31.9 g/dl, RDW 

Red Cell Distribution Width) 17.2%, 교정 망상 적혈

구수 5.4%, 혈청 Iron 15 ug/dl, TIBC 351 ug/dl, Fe-

ritin 140 ng/mL, LDH 646 U/L였고, Haptoglobin은 

<5.83 mg/dl로 감소되어 있었으나 소변내 hemoglobin 

및 hemosiderin은 음성이었다, 혈액 도말 검사상 분열

적혈구 및 다양한 형태와 크기를 가진 적혈구가 관찰되

어 용혈성 빈혈의 소견을 보였으나, Coombs test는 직접

과 간접 모두 음성이었으며, Ham 및 sucrose lysis 검사

는 음성이었다. 혈청 생화학 검사상 BUN 44 mg/dl, 

Creatinine 2.5 mg/dl이었고, aPTT(activated Partial 

Thromboplastin Time) 31초, 적혈구 침강 속도는 94 

mm/hour였다. 면역학적 검사상 루푸스 항응고인자와 

항 cardiolipin IgG/IgM 항체는 각각 양성(IgG 역가：

43.4/IgM 역가：11.2)이었고 항핵항체는 <1：20 음성, 

류마티스 인자, anti-ds-DNA Ab, anti-Ro Ab(SS-

A), anti-La Ab(SS-B), Sm-Ab도 각각 음성으로 다

른 자가면역 질환의 증거가 없었다. 내원후 신기능이 지

속적으로 저하되어 내원당시 2.5 mg/dl이었던 혈청 Cr-
eatinine이 6.4 mg/dl로 증가하여 급성 신부전의 양상

을 보였다. 

심전도상 동성빈맥을 보였으며, 심초음파상 좌심실, 

좌심방 및 우심실의 확장, 중등도의 승모판 폐쇄 부전

과 중증의 폐동맥 고혈압 소견(폐동맥압＝76 mmHg)

이 관찰되었으나 좌심실 구혈율은 정상이었고. 심장내 

혈전의 증거는 없었다. 흉부 X-선 소견상 심비대와 폐

부종 및 양측 폐동맥의 확장이 관찰되었고(Fig. 1), 복

Fig. 1. Chest roentgenogram showed cardiomegaly and
both pulmonary arterial dilatation with pulmonary va-
scular cephalization. 

Fig. 2. Abdominal CT scan showed filling defect in in-
frarenal abdominal aorta, ill-visualized both renal art-
eries and atrophic change of left kidney. 
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부 컴퓨터 단층 촬영상 신동맥 직하방의 복부 대동맥에 

혈전에 의한 조영 결손이 보였으며, 좌측 신장은 축소되

어 있었고 양측 신동맥은 조영제로 잘 조영되지 않았다

(Fig. 2). 흉부 단층 촬영상 좌측 및 우측 주 폐동맥에 

혈전에 의한 조영 결손이 의심되었다(Fig. 3). 동위원

소 폐관류 주사에서는 양측 폐엽에 다발성의 관류 결손

이 보이고 환기주사와 불일치하는 소견을 보여 폐색전

증의 소견을 보였다(Fig. 4). 하지의 도플러 초음파 검

사상 좌측 대퇴 정맥 기시부에서부터 심정맥 혈전증이 

의심되는 혈행 결손을 보였다(Fig. 5). 대동맥 조영술 

소견상 양측 신동맥의 완전 폐쇄를 보였고 우측 신장은 

측부 혈관에 의해 공급받았으며, 좌측 총 장골 동맥의 

완전 폐쇄 및 복부 대동맥과 우측 총 장골동맥입구에 혈

전에 의한 조영 결손이 보였다(Fig. 6). 

임상경과 및 치료：전신의 동맥 및 정맥에 발생한 

다발성 혈전증 및 혈소판 저하 등의 임상소견과 루푸스 

항응고인자와 항 cardiolipin 항체 양성이고 다른 자가

면역 질환의 증거가 없어 원발성 항인지질 증후군으로 

진단하고 강력한 항응고 요법과 스테로이드 충격요법을 

병행하였다. 치료후 신기능이 정상으로 회복되었고, 혈

색소 및 혈소판 수치가 정상으로 돌아왔으며, 현재 3년

이상 외래에서 스테로이드 및 항응고제를 투여하면서 

추적 관찰 중으로 더 이상 혈전증 재발없이 양호한 경과

를 취하고 있다. 

 

고     찰 
 

1986년 Hughes가 항 cardiolipin 증후군에 대하여 

Fig. 3. Chest CT scan showed filling defects on both
main pulmonary arteries. 

Fig. 4. Lung perfusion scan showed multiple segmental
perfusion defects mismatched with ventilation scan. 

Fig. 5. Color doppler study showed the echogenic ma-
terial with discontinuous flow signal within a left femo-
ral vein. 

Fig. 6. Abdominal aortogram showed filling defects in 
infrarenal abdominal aorta and right common iliac 
artery, non-visualized both renal arteries with collateral 
circulations into right kidney, total occlusion of left com-
mon iliac artery. 
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기술한 이래5) 항인지질 항체의 존재와 혈전 발생의 관

계에 대한 많은 연구가 보고되어 왔다.6)7) 항인지질 증

후군과 관련된 혈전증은 전신의 어느 혈관에서나 발생

할 수 있으며 단일 혈관의 폐색이 흔하고 재발 가능성

이 높다.2) 혈전증의 호발부위는 하지의 심정맥 및 폐

동맥과 뇌동맥이고2) 그 외에도 망막, 간, 장간막, 비장, 

신장, 부신의 동정맥 및 관상동맥 등의 다양한 위치에서 

발생될 수 있으나,3)4) 동시에 전신의 큰 혈관들을 침범

한 다발성 혈전증에 대한 보고는 거의 없다. 항인지질 

증후군에서 혈전증의 발생과 재발은 항체의 종류 및 

역가와 관계가 있어 항 cardiolipin 항체의 경우 IgM이

나 IgA 아형보다 IgG 아형이 존재할수록, 항체의 역

가가 높을수록, 루푸스 항응고인자가 동시에 존재하는 

경우 높아지는 것으로 알려져 있다.7) 항인지질 증후군

의 치료 원칙은 강력한 항응고 요법이며 Khamashta 

등은 이미 혈전증이 발생한 항인지질 증후군 환자에 있

어 International Normalized Ratio 수치를 3∼4가 되

게 유지할 것을 권고하고 있다.8) 자가면역질환이 동반

되지 않은 환자에게 있어 스테로이드 치료에 대해서는 

아직 일관된 의견이 없지만, 일부 보고에서 전신에 광

범위한 혈전증이 발생하여 다발성 기관 장애를 일으키

는 catastrophic 항인지질 증후군에서 항응고제와 함

께 스테로이드 충격요법을 사용하여 호전된 예를 보고

하기도 하였다.10) 본 예에서도 강력한 항응고 요법 및 

스테로이드 치료후 혈전증으로 인한 임상증세가 호전

이 되었고 3년간의 외래추적 관찰 중 더 이상 혈전 재

발의 증거가 없다. 
 

중심 단어：원발성 항인지질 증후군·다발성 혈전증. 
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