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Aortic aneurysm-induced chronic consumptive coagulopathy is a very rare complication but can be a source of critical complica-

tions and mortality. A 72-year-old man presented with a rapidly expanding descending thoracic aortic aneurysm with a penetrating 

ulcer and an infrarenal abdominal aortic aneurysm complicated by chronic coagulopathy. We were aware of the bleeding risk dur-

ing surgical replacement based on the patient’s chronic coagulopathy status and successfully performed endovascular repair of the 

thoracic aortic aneurysm with a penetrating ulcer. Platelet transfusion, antiplatelet agents, and proteinase inhibitors improved the 

coagulopathy. A delayed type Ib endoleak developed, and the coagulopathy recurred 2 months later when the patient presented with 

purpura of both lower legs. We successfully managed the condition by elective surgical replacement of the entire aorta after im-

proving the coagulopathy with platelet replacement and administration of proteinase inhibitors. (Korean J Med 2016;90:537-541)
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서     론

만성 소모성 응고증은 대동맥박리 및 대동맥류에 의해 유

발될 수 있는 매우 드문 합병증이다. 이에 대한 병태 생리학

적 기전은 잘 알려지지 않았으며, 동맥류 등의 응급 치료 또

는 정규 치료에 있어 치명적인 합병증과 치사율을 높일 수 

있다. 우리는 하행 흉부 대동맥류와 벽재혈전증이 동반된 복

부 대동맥류가 같이 있었던 72세 남자가 1년여 경과 관찰 중

에 흉부 대동맥류이 급속히 커지면서 관통성 대동맥궤양이 

발생하고 복부 대동맥류도 커지면서 만성 소모성 응고증이 
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Figure 1. (A, B) The patient had an aggravated broad hematoma on his back and bruises on a hip, thigh, and shoulder. (C) Computed to-
mography (CT) scan shows aggravated findings compared to the previous CT of the aorta, including an enlarged thoracic aortic aneur-
ysm TAA (6.0 cm; arrow) with a penetrating ulcer (arrowhead) and a mural thrombus and enlarged abdominal aortic aneurysm (AAA) 
(5.4 cm; star). TAA, thoracic aortic aneurysm.

합병되었던 증례에 응급 이식스텐트 삽입 치료를 시행하였

고, 혈액응고 장애에 대해 약물 치료하여 안정화시킨 후, 추

가적으로 대동맥 치환술을 하여 성공적으로 치료한 사례에 

대해 보고한다.

증     례

고혈압과 만성 신장 기능 저하에 대하여 3차 병원 심장내

과, 신장내과의 약물 치료 중인 72세 남자로 1년 전 전산화단

층촬영(computed tomography, CT)에서 우연히 4.8 cm 크기의 

하행 흉부 대동맥류와 벽재혈전증(mural thrombus)을 동반한 

5 cm 크기의 복부 대동맥류가 발견되어 같이 경과 관찰 중이

었다. 2개월 전 외래 방문 당시 쉽게 멍이 듦을 호소하였고 

등에 자색반증을 보이고 있었으며 혈색소 8.0 g/dL, 혈소판 

79 × 103/uL로 빈혈 및 혈소판감소증이 확인되었으나 경과 

관찰하였다(Fig. 1).

내원 4시간 전 갑자기 발생한 흉통으로 응급실을 방문하

였으며 비특이적인 심전도, 심장효소 수치로 급성 관상동맥

증후군을 배제하였다. 흉부 및 복부 CT에서 하행 흉부 대동

맥류 직경이 6 cm로 증가되어 있고 관통성 대동맥궤양이 새

로 동반되었으며 복부 대동맥류의 직경도 5.5 cm로 증가되

어 있었다(Fig. 1). 혈색소 6.7 g/dL, 혈소판 62 × 103/uL로 악

화되었으며 빈혈과 혈소판감소증의 원인이 불분명하였으나 

흉통이 발생하였고 새로 관통성 대동맥궤양이 동반되어 파

열이 임박한 급성 대동맥증후군 상태로 판단하여 빈혈 및 혈

소판감소증에 대한 원인 확인은 미루게 되었다. 출혈 경향 

등을 고려하여 수술적 치환은 어렵다고 판단하여 응급으로 

대동맥내 이식스텐트 삽입(thoracic endovascular arotic repair, 

TEVAR)을 시행하였다. 시술 전 농축적혈구를 수혈하여 혈색

소 10 g/dL까지 도달시켰고, 2개의 이식스텐트(Valiant Captiva® 

[Medtronic, Fridley, MN, USA] 46 × 46 × 212 mm, 46 × 46 

× 162 mm)를 좌측 쇄골하동맥 아래부터 복강동맥 사이에 성

공적으로 삽입하였다. 스텐트가 진입하였던 우측 총대퇴동맥

은 perclose® (Abbott, Lake Bluff, IL, USA) 2개를 사용하여 봉

합하였고, 5 Fr 도관이 진입하였던 왼쪽 총대퇴동맥은 도수

압박으로 지혈하였으며 혈관 진입부 출혈은 관찰되지 않았

다. TEVAR 시행 후 2일째, 혈색소 6.6 g/dL, 혈소판 45 × 103/uL 

소견이 확인되었다. 시술 전부터 양쪽 서혜부에 자색반증이 

존재하여 육안적으로 출혈 여부를 판단하기 어려워 CT를 시

행하였다. CT에서 혈관내누출(endoleak)은 없었으나, 우측 총

대퇴동맥에 거짓동맥류(pseudoaneurysm)가 왼쪽 총대퇴동맥

에서 피하층으로 급성 출혈 소견이 확인되었다(Fig. 2). 거짓

동맥류에 트롬빈(thrombin)을 주입한 후 양쪽 서혜부도 수압

박하여 지혈하였다. 아스피린, 클로피도그렐 복용을 일시적

으로 중단하였고 간헐적으로 수혈을 하면서 거짓동맥류에 대

해 초음파 검사 및 대퇴동맥 혈관조영술을 시행하였으며, 출

혈은 확인되지 않았으나 빈혈과 혈소판감소증이 지속되었다.

혈액내과와 협진을 시작하였고 문헌 분석을 통해 2개월 

전 외래방문 당시 쉽게 멍들고 자반증이 보였을 때부터 대동

맥류 유발 만성 소모성 응고증(chronic consumptive coagulo-

pathy)이 발현되었음을 추정하였다. 이에 활성화부분트롬보

플라스틴시간(activated partial thromboplastin time), 섬유소분

해산물(fibrinogen degradation factor), D-이합체(D-dimer) 및 섬

유소원(fibrinogen) 수치를 측정하였고 이상 소견을 확인하여 
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Figure 2. Post-thoracic endovascular aortic repair (TEVAR) angiography and computed tomography (CT) findings. (A, B) Angiography 
shows perfect sealing of the thoracic aortic aneurysm without an endoleak after implantation of an endograft stent (A - proximal seg-
ment/B - distal segment). (C, D) the CT revealed no evidence of endoleak or migration of the stent or any other bleeding complication 
of the aneurysm 2 days after TEVAR. (E, F) CT shows pseudoaneurysm on the right common femoral artery (arrow) for device entry. 
Bleeding was detected on the left femoral artery (arrowhead) for the 5Fr sheath. (G, H) CT finding revealed a type 1b endoleak 2 months 
later (arrow).

Figure 3. Serial blood and coagulation pro-
files during the admission period for tho-
racic endovascular aortic repair (TEVAR) 
and at the outpatient clinic. Disseminated 
intravascular coagulation management 
began 7 days after TEVAR. PLT, platelet; 
ER, emergency room; Hb, hemoglobin; 
aPTT, activated partial thromboplastin 
time; FDP, fibrinogen degradation prod-
ucts; OPD, outpatient department.

만성 소모성 응고증 상태임을 확인하였다(Fig. 3). 다른 혈소

판감소증 유발의 원인 확인을 위해 골수 검사를 시행하지는 

않았으나, 응고요소(factor assay), 항인지질항체 검사, 단백질 

C/S 검사 등에서 유의한 소견이 보이지 않았다. 이에 출혈 경

향을 보임에도 아스피린, 클로피도그렐을 재시작하였고, 경

구용 단백질분해효소저해제인 카모스탯(camostat) 100 mg 처

방 및 농축적혈구 외에도 신선동결 혈장과 혈소판도 수혈하

였다. 1주일간 보존적 치료를 시행한 후 섬유소분해산물, D-

이합체 수치가 정상화되었으며 혈색소와 혈소판 수치가 회

복하였으며 환자는 안정적으로 퇴원하였다.

퇴원 1주일 후 외래로 방문한 환자의 전신 상태는 안정적

이었고 추적한 혈색소, 혈소판 수치도 유지되고 있었다. 혈관 

진입부였던 양쪽 서혜부 혈종이 흡수된 후 정규로 남아 있는 

복부 대동맥류에 대해 이식스텐트 시술을 하기로 하였다.

퇴원 4주 후 추적시 양쪽 하지에 국한되어 자색반증이 새

로 보였다. 이에 측정한 섬유소분해산물, D-이합체 수치가 다

시 상승했고 빈혈, 혈소판감소증이 악화되었음을 확인되었

다. CT 추적을 시행하였으며 흔한 합병증이 아닌 지연성 1b

형 혈관내누출(type Ib endoleak)을 발견하였다(Fig. 2). 1b형 

혈관내누출에 대한 중재적 치료의 난이도와 소모성 응고증 
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상태에서 복부 대동맥류에 이식스텐트 치료의 높은 재시술

률, 수술전환율을 고려하여 수술적 치환을 결정하였으며 이

를 위해 타 병원으로 전원하였다. 

전원 후 대동맥류 연관 혈액응고 장애에 대해 적혈구, 혈

소판수혈과 단백질분해효소저해제 등을 사용하여 10일간 내

과적 치료를 시행한 후 하행 흉부 대동맥과 복부 대동맥의 

수술적 치환 및 양쪽 총장골동맥 수술적 치환술, 양쪽 신장

동맥 내막절제술이 함께 이루어졌다. 장기간 중환자실에서 

치료하였으나 환자는 회복 후 퇴원하였으며, 소모성 혈액응

고 장애의 재발 없이 현재 외래에서 경과 관찰 중이다.

고     찰

대동맥류 연관 만성 소모성 응고증은 매우 드문 합병증으

로 몇몇 증례보고에 의하면 대동맥류나 대동맥박리증과 연

관되어 발생되며, 수술적 치료 전후 유의한 합병증 증가의 

원인이 될 수 있음이 보고되어 있으며, 그 발생의 기전이나 

치료법에 대해서는 뚜렷이 밝혀진 것이 없다. 특히 본 증례

와 같이 신속한 혈관 치환이 요구되는 급성 대동맥증후군 상

태에서 연관될 경우 급성 대동맥증후군 자체의 높은 사망률

에 치료 연관 합병증 발생률을 크게 증가시킬 수 있는 예후 

인자가 될 것으로 추측되나 이에 대한 임상의들의 인지나 치

료 권고안은 없는 상태이다[1,2].

대동맥류 연관 소모성 응고증의 발생 기전은 손상당한 대

동맥의 내피 표면의 노출이 혈액응고의 불균형을 유발하면

서 지속적인 응고 인자에 대한 지속적인 자극과 소모가 조절 

장애를 유발하여 혈전증과 출혈 소견이 같이 발생할 것이라 

추정된다. 또한 치료와 관련하여 대부분 정규 수술적 치료 

전 2주간의 적절한 내과 치료가 적절할 것이라고 보고되었

고, 이에 고려될 수 있는 내과적 치료에 대해서는 다음과 알

려져 있다: (1) 과잉된 선응고(pro-coagulation) 활성의 억제, (2) 

항응고 과정의 복구 및 (3) 과잉된 혈전용해 활성의 보상. 이

와 관련하여 고려되는 치료는 첫 번째, 두 번째 항목에는 항

응고제, 항혈전제가, 세 번째 항목에는 선응고(procoagulant)

나 항섬유소용해 효과일 것이다[3-5].

본 증례의 경우, 흉부 대동맥류와 복부 대동맥류에 대한 

추적 관찰 중에 만성 소모성 응고증이 악화되어 빈혈과 혈소

판감소증이 진행된 상태에서 기존의 흉부 대동맥류에 관통

성 대동맥궤양이 병발하여 흉통과 함께 파열 징후를 보여 응

급 혈관 치환이 필요한 상태였으나, 치료법 선택의 신속함이 

요구되는 상황에서 출혈 경향의 위험도가 매우 높아 수술적 

치환을 선택하기에 어려움이 있었다. 이에 중재적 이식스텐

트 삽입을 선택하였고, 일차적으로 파열 징후를 보이던 흉부 

대동맥류에 대하여 혈관내누출 없이 성공적으로 치료를 하

였다. 혈관 진입부 출혈 합병증이 문제가 되었으나 혈소판, 

적혈구 수혈과 만성 소모성 응고증에 대하여 항응고제인 헤

파린 사용 및 항섬유소용해제인 트란자민산(tranexamic acid)

과 나파모탯(nafamostat), 카모스탯(camostat)과 같은 단백분

해효소억제제를 같이 사용하면서 일차 치료에 성공하였다. 

일차 치료 후 2개월이 지나서 발생한 지연성 혈관내누출의 

원인은 명확하지 않으나 지연성 혈관내누출이 소모성 응고

증과 재악화되는 소견을 미루어 혈관내누출과 소모성 내응

고증이 연관성이 있음을 추정하였다. 이를 통해 대동맥궤양

의 합병과 같은 파열 징후 또한 소모성 응고증의 악화와 연

관되었을 것이라 추측할 수 있겠다.

흉부 대동맥류 이식스텐트 삽입 후 발생한 지연성 혈관내

누출과 남아 있던 복부 대동맥류의 치료를 위해 중재 시술을 

보류하고 수술적 치료를 선택하였던 것은 혈관내누출 치료

를 위해 이식스텐트의 추가 삽입시 척추허혈의 위험성이 높

을 것을 우려하였고, 현재까지 보고된 중재적 이식스텐트 삽

입 치료의 높은 재시술률 및 수술전환율을 고려하였다. 이차 

치료 시기가 급성 대동맥증후군 상태가 아니었으므로 소모

성 응고증에 대해 충분한 내과적 치료가 가능하였으며, 정규 

수술적 치환을 통해 완전 치료의 기회를 얻고자 함이었다. 

일차 치료시기에 흉부 및 복부 대동맥류의 이식스텐트의 동

시 삽입을 고려하기도 하였으나 흉부, 복부 대동맥의 동시 

이식스텐트 삽입이 척추허혈로 인한 반신마비의 위험성을 

높일 수 있음을 같이 고려하였음도 밝혀둔다.

정리하면, 기저에 흉부 및 복부 대동맥류를 가지고 있던 

72세 남자에서 흉부 대동맥류에 파열 징후가 발생하고 복부 

대동맥류의 크기가 증가되면서 대동맥류와 연관된 만성 소

모성 응고증이 악화되어 온 급성 대동맥증후군 환자에게 일

차적으로 응급 중재적 이식혈관 스텐트 삽입을 통하여 성공

적으로 치료하였고, 수혈 및 항응고제, 항섬유소용해제, 단백

분해효소억제제 같은 경험적 내과적 치료를 통해 안정화시

킨 후 지연성 혈관내누출과 복부 대동맥류에 대해서 수술적 

치환까지 성공한 증례를 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

중심 단어: 대동맥류; 소모성 응고증
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