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전신홍반루푸스 환자에서 발생한 피막성 경화복막염 1예

배상철1ㆍ박주현1ㆍ장한얼1ㆍ이주현1ㆍ김유선2ㆍ나종천2ㆍ윤보영1

인제대학교 일산백병원 내과학교실1, 서울백병원 내과학교실2

A Case of Sclerosing Encapsulating Peritonitis Presented 
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Sclerosing encapsulating peritonitis (SEP) is characterized 

by peritoneal fibrosis and adhesion of the peritoneum with 

the loops of the small intestine. Although the prevalence 

is low, most cases are caused by peritoneal dialysis, in-

fection, medication, systemic lupus erythematosus (SLE), 

and intra-abdominal neoplasm. We describe a 22-year old 

man who was presented with abdominal pain and dis-

tension, which were attributed to SLE with peritonitis. He 

had no specific history of previous medical illness and per-

itoneal dialysis. He was treated with intravenous high dose 

methylprednisolone 1 g/day for 3 days, followed by intra-

venous methylprednisolone 1 mg/kg daily and immunoglo-

bulin. However, his symptoms did not improve. Eventual-

ly, a laparoscopic biopsy was performed for an accurate 

diagnosis. The histopathologic findings were presented in 

accordance to the typical characteristics of SEP. In spite 

of medical treatment, he did not show an improvement of 

clinical symptoms and radiologic findings. As a result, he 

died from nutritional deficiency, upper gastrointestinal 

bleeding, and congestive heart failure.

Key Words. Systemic lupus erythematosus, Sclerosing en-

capsulating peritonitis

서      론

 피막성 경화복막염은 소장의 만곡을 따라서 발생하는 복

막의 섬유화와 유착을 특징으로 하는 질병으로, 비특이적

인 복통, 체중감소, 복막 투석 환자의 경우 투석액의 혈성 

변화 등의 임상양상을 보이며, 치료하지 않을 경우 장 폐

색이나 장피누공 등이 발생할 수 있는 질환이다 (1). 복막

투석을 시행중인 환자에게서 드물게 발생할 수 있으며, 전

신성 자가면역질환, 위장관 질환, 복막과 복강 내 악성종

양과 동반되어 나타나는 경우들이 보고되고 있다. 또한, 

활석과 같은 특정 물질에의 노출, 복막 세척, 베타수용체 

차단제의 사용 등과의 관련성이 제기되기도 하였다 (2). 진

단은 전산화 단층촬영을 통해 복막의 비후와 석회화, 소장

의 확장 및 유착 등의 소견을 확인할 수 있으며, 확진은 

개복술을 통한 조직 검사로 통하여 주로 진단된다 (3). 전

신홍반루푸스 환자의 경우, 루푸스 신염 환자에서 복막투

석 시행 후 경화성 복막염이 발생한 예가 있었으나 (4), 과
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Figure 1. Simple abdomen erect 

and supine on admission showed 

centralization of bowel loop, sug-

gesting large amount of ascites.

Figure 2. Abdominal pelvic CT 

on admission showed small bowel 

diffuse wall thickening and cent-

ralization with marked ascites (A). 

On day 21 of therapy, Follow-up 

CT scan showed no remarkable 

changes (B).

거 병력이나 원인이 될 만한 약물력이 없고, 복막투석 및 

복부 수술의 과거력이 없는 전신홍반루푸스 환자에게서 

첫 증상으로 경화성 복막염이 발생한 예는 매우 드물고 

(5), 국내에는 아직 보고된 바가 없다. 저자들은 과거 병력

이 없는 젊은 남자에서 전신홍반루푸스와 동반된 피막성 

경화복막염 1예를 경험하여 문헌고찰과 함께 보고하는 바

이다.

증      례

 환  자: 22세 남자

 주  소: 복부 통증과 팽만감

 현병력: 과거병력이 없는 젊은 남자로 내원 1개월 전부터 

좌상복부의 팽만감을 동반한 경도의 복부 통증이 있었으

며, 내원 3주전부터 복부 전체로 진행하며 하루에 수 차례 

호전과 악화를 반복하고, 식사, 배변 및 자세 등에 변화 없

이 지속되어 타 대학병원에서 입원 치료 중 본원으로 전원 

되었다.

 과거력 및 가족력: 특이 소견 없음

 이학적 소견: 내원 당시 혈압은 108/55 mmHg였으며, 호흡

수 20회/분, 맥박수 59회/분, 체온은 섭씨 36.2oC였다. 의식

은 명료하였으며 급성병색을 보였다. 구강 진찰에서 입천

장에 통증을 동반하지 않은 얕은 구강궤양이 관찰되었으

며, 피부발진이나 광과민성은 관찰되지 않았다. 흉부청진

에서 양쪽 폐하부의 호흡음이 감소되어 있었으며, 흉골 좌

연 하부와 심첨부에서 각각 수축기와 이완기에 발생하는 

2도의 심잡음이 청진되었다. 복부 진찰시 장음의 감소 소

견과 함께, 이동 둔탁음 및 전 복부에 걸쳐 압통이 있었으

며, 반발통은 없었다. 양 하지의 함요 부종이나 관절 종창 

및 압통 소견은 관찰되지 않았다.

 검사실 소견: 말초혈액검사에서 백혈구 8,150/mm3 (호중구 

88.8%, 림프구 6.9%), 혈색소 13.6 g/dL, 혈소판 230,000/mm3

이었다. 혈액생화학검사에서 AST/ALT 19/6 IU/L, 총 단백 

6.1 g/dL, 알부민 3.5 g/dL, 혈액요소질소 9.0 mg/dL, 크레아

티닌 0.63 mg/dL이었고, 적혈구침강속도는 44 mm/hr 및 C-

반응단백은 0.7 mg/dL이었다. 요 검사에서 단백뇨나 혈뇨는 

보이지 않았다. 면역학적 검사에서 항핵항체 양성(speckled 

pattern, 1：1,280), 항 dsDNA 항체가 62.1 U/mL로 측정되어 

양성 소견을 보였고 lupus anticoagulant가 양성 소견이었으
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Figure 4. Histopathology in peritoneum (A, H&E stain, ×100) and greater omentum (B, H&E stain, ×200) showed fibrosis and fibroblast 

hyperproliferation accompanying lymphocyte infiltration.

Figure 3. The peritoneum (A) and 

greater omentum (B) showed fibro-

tic change and, fibrotic peritoneum 

covered small intestine at laparo-

tomy.

며, 항 Sm 항체, 항 SS-A/SS-B 항체, 항 Scl 70 항체, 항 Cen-

tromere 항체 모두 음성이었다. 혈청 complement 3 (C3)와 

complement 4 (C4)는 각각 60 mg/dL (90∼180 mg/dL)과 9 

mg/dL (10∼40 mg/dL)로 감소되어 있었다. 복수액 검사 소

견에서 육안적으로 황색의 혼탁액이었고, 현미경검사에서 

백혈구 400/mm3 (호중구 1%, 림프구 7%, 단핵구 3%, 호산

구 1%, 중피세포 82%), 단백질 3.2 g/dL, 알부민 2.6 g/dL으

로 혈청 복수알부민농도경사(serum ascites albumin gradient)

가 1.3이었다. 세포학적 검사에서 주로 중피세포가 많았으

며, 악성 종양세포나 기타 특이 세포는 관찰되지 않았다.

 방사선학적 소견: 내원 당시 시행한 단순 흉부 검사에서 양

측성 흉막 삼출이 관찰되었으며 복부단순촬영에서 복수의 

동반과 함께 소장 마비 소견이 관찰되었다(Figure 1). 복부 

전산화 단층촬영술에서 복막의 비후와 복막염 및 다량의 

복수가 관찰되었다(Figure 2).

 심장 기능 소견: 좌심실 박출률은 58%였으며, 중등도의 승

모판부전 및 중증의 대동맥판막 부전과 판막의 비후 소견

과 함께 좌심방(48 mm) 및 좌심실(62 mm) 확장 소견이 관

찰되었다.

 치료 및 경과: 환자는 이미 타 병원에서 전신홍반루푸스

(구강 궤양, 흉수, 항 dsDNA 양성, 및 항핵항체 양성)로 진

단되어 전원 되었으며, 이미 약 2주간 methylprednisolone 

40 mg 사용한 상태였다. 전원 당시 환자의 증상 및 신체검

사, 방사선 소견을 바탕으로 루푸스 복막염(lupus peri-

tonitis)으로 진단하였고, methylprednisolone 1,000 mg × 3일

간 정주 치료 후, methylprednisolone 1 mg/kg 정주하였다. 

입원 7일 후 장음 감소 및 소장 마비 소견 지속되며 임상적

으로 호전이 없어 고용량 면역글로불린 정주 치료(400 

mg/kg × 5 days)를 시행하였다. 입원 21일째 지속적인 약물 

치료에도 증상의 호전 없어 시행한 복부전산화 단층촬영

술에서 피막성 경화복막염이 의심되어, 복강경을 통한 복

막조직검사를 시행하였다. 수술 당시 육안적으로 복막 및 

장간막의 경화 소견이 관찰되었으며(Figure 3), 복막 및 큰 

그물망에서 시행한 조직검사에서 급성 및 만성 염증 소견 
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및 일부 섬유화 소견이 관찰되었으며 장 결핵이나 혈관염, 

염증장질환을 시사할 만한 다른 소견은 관찰되지 않았다

(Figure 4). 본 저자들을 급성 염증성 병변에 대한 치료로 

cyclophosphamide 500 mg 정주를 2주 간격 6회 시행을 계

획하였으며, 전신 상태 및 영양상태의 호전 후 후 복강 내 

유착 박리술을 시행하기로 하였으며, 입원 30일째 1차 cy-

clophosphamide 정주 치료를 시행하였다. 그러나 입원 43

일째에 상부 위장관 출혈이 발생하여, 내시경을 통한 지혈

치료 및 적혈구 수혈을 시도하였으나, 출혈의 지속 및 심

부전으로 인한 폐 부종 악화 소견이 동반되어 사망하게 되

었다.

고      찰

 피막성 경화복막염은 발생 빈도가 매우 드물고 원인이 불

분명한 질환으로, 복막이 섬유화 됨에 따라 소장의 전체 혹

은 일부가 피막으로 둘러싸여 장 마비를 유발하기 때문에 

abdominal cocoon이라는 용어로 불리기도 한다. 또한 이러

한 임상 양상이 지속될 경우 장 폐색 및 패혈증을 동반하게 

되어 사망률이 80%에 이르는 것으로 알려져 있다 (4,5).

 원인은 일차성 및 이차성으로 분류되며, 대부분의 이차

성 피막성 경화복막염의 원인은 복막투석, 감염 및 베타아

드레날린차단제와 같은 약제의 사용 및 복강정맥 지름술

(peritoneovenous shunt)을 시행 받아 도관이 존재하는 경우

이며, 드물게 전신홍반루푸스, 신생물딸림증후군(paraneo-

plastic syndrome)등과 같은 질환과의 관련성도 보고되고 

있다 (4-6). 일차성의 경우 전신적인 결체조직 이상 또는 

유전적인 요인과의 관련성이 제기되고 있으며 (7), 다른 측

면에서는 큰 그물망 형성 저하증(greater omental hypo-

plasia)에 의한 가능성을 제시하였다 (8). 본 증례의 환자에

서처럼 전신홍반루푸스에 동반되어 발생한 예가 있어 자

가면역과의 관련 가능성도 시사하고 있다 (5). 전신홍반루

푸스 환자에게서 장막염은 흔히 동반되지만, 다량의 복수

를 동반하는 루푸스 복막염(lupus peritonitis)은 매우 드물

다. 이러한 복막염을 촉진하는 원인은 정확히 규명되어 있

지 않지만, self-reactive B lymphocyte에 의해 생성된 자가

항체가 circulating antigen과 결합 후 면역 복합체를 형성하

여 복막에 침착 후 국소 면역 반응을 촉진시켰을 가능성과 

복막의 혈관이나 복부 장기를 둘러싸고 있는 장막의 혈관

염에 의한 가능성 등이 제시되고 있다 (9).

 증상은 수개월에서 수년에 걸쳐 1번 이상의 소장 폐쇄를 

특징으로 하며, 반복적인 복통, 복부 팽만감, 복부에 촉지 

되는 덩어리, 체중감소 등이 동반되기도 한다. 진단을 위

한 영상의학적 검사로 복부 초음파에서 고리모양의 소장

과 복수 및 섬유성 유착 등을 관찰할 수 있고, 또한 바륨 

관장 검사에서 하복부내에 회장고리가 모여있어 마치 양

배추 꽃 모양처럼 관찰되기도 하는 경우가 있다. 복부 전

산화 단층 촬영에서는 주로 소장이 복부 중앙에 모여 있으

며, 조영이 잘 되지 않는 연부조직 및 경화성 조직이 소장

을 치밀하게 싸고 있는 것이 특징적이며 싸여있는 소장 사

이 및 주변으로 복수가 관찰되기도 한다. (5,8,10,11). 피막

성 경화 복막염의 경우 복막이 섬유화에 되기 전에 중피 

세포의 손상 및 손실이 이루어진다. 따라서, 복수의 CA 

125의 수치를 주기적으로 측정하여 이 수치가 갑작스럽게 

감소한다면 피막성 경화복막염이 존재하거나 진행함을 알 

수 있다 (4). 확진은 대부분 복강경이나 개복술을 통한 수

술실 소견 및 조직학적 소견을 통해서 가능하고 개복술을 

시행 전까지는 진단이 어려운 것으로 알려져 있다.

 치료는 스테로이드, cyclophosphamide와 같은 면역억제제

를 사용하거나 또는 타목시펜이나 안지오텐신 II 길항제등

에 의해 호전된 증례들이 보고된 바 있다 (11,12). 또한, 장 

폐색이 발생하였을 경우 복막의 유착 박리 등을 통한 수술

적인 치료를 고려할 수 있다 (5,12). Kawanishi 등이 발표한 

다 기관 연구에서 스테로이드 치료 후 호전된 예가 있었으

며 (13), 국내에서도 피막성 경화복막염에 대하여 스테로

이드 및 수술적 치료를 통해 호전된 예를 보고하였다 (14). 

또한, 복막투석중인 환자에게서 발생한 피막성 경화복막

염에 대해서 타목시펜과 스테로이드 병합치료를 통해 호

전을 보인 경우도 국내에서 발표된 바 있다 (15).

 본 증례 환자의 경우 젊은 남성으로 첫 증상이 복통 이외

에는 없었으며, 과거 병력, 약물 노출력 및 감염의 가능성

이 배제된 상태였다. 또한, 복막투석이나 복부 수술의 과

거력이 없었던 경우에 전신홍반루푸스 환자에서 발생한 

피막성 경화복막염은 매우 드문 예로, 아직까지 국내에서 

보고된 예는 없었다. 환자는 스테로이드 및 면역억제제 치

료에 잘 반응하지 않았으며, 기저에 심장 판막 질환이 동

반되어 있어 결국에는 사망에 이르게 되었다. 환자에게서 

발견된 심장판막 질환의 경우, 이전에 전혀 증상이 없었던 

점과 피막성 경화복막염과 함께 악화소견을 보였기 때문

에 전신홍반루푸스에 의해 발생한 판막질환의 가능성 또

한 배제할 수는 없었다. 

 전신홍반루푸스 환자에서 특별한 과거력이나 수술력이 

없는 환자에서 치료에 불응하는 복막염이 지속될 경우 피

막성 경화복막염 등의 가능성을 고려해 보아야 하며, 사망

률이 높은 점을 감안할 때 조기 진단 및 치료가 매우 중요

할 것으로 생각된다.

요      약

 저자들은 복통을 주소로 내원한 젊은 남자 환자에서 전

신홍반루푸스 및 루푸스 복막염을 진단하고 고용량 스테

로이드 및 면역 글로불린으로 치료하였으나 호전되지 않

아, 복강경하 복막 생검을 통하여 특발성 피막성 경화복막

염으로 확인된 1예를 경험하였기에 경과 및 치료 등에 대

해 보고하는 바이다. 
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