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Catastrophic antiphospholipid syndrome presenting 
with disseminated intravascular coagulation, cerebral infarction, 

and acute respiratory distress syndrome
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Byoung Ho Kim, M.D., Myung Jin Choi, M.D. and Ja Ryong Koo, M.D.
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Antiphospholipid syndrome (APS) is a systemic autoimmune disorder characterized by a combination of arterial or venous 
thrombosis and recurrent fetal loss accompanied by elevated titers of antiphospholipid antibodies. Catastrophic APS is a small sub-
set of APS, characterized by widespread systemic thrombotic disease with multiorgan failure. The diagnosis of catastrophic APS 
may be difficult, predominantly due to its frequently atypical presentation. In the present work, we describe a case of a 68-year-old 
male who presented with cerebral infarction, disseminated intravascular coagulation (DIC), and acute respiratory distress 
syndrome. The patient was successfully treated with anticoagulants, antibiotics, and steroid therapy. Physicians should be aware of 
the possibility of this syndrome as a cause of DIC with thrombotic disease because prompt recognition is essential for effective 
treatment. (Korean J Med 77:S157-S161, 2009) 
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서     론

항인지질증후군(antiphospholipid syndrome)은 혈청 항인지

질 항체에 의한 혈전증, 습관성 자연유산 및 혈소판 감소 같

은 다양한 임상증상을 특징을 하며 동반질환 유무에 따라 

원발성 항인지질증후군과 전신성홍반성루프스 및 다른 자

가면역 질환에 병발하는 이차성 항인지질증후군으로 분류

된다1). 이러한 항인지질 증후군 중 특히 3개 이상의 장기에 

미세혈관 혈전증이 발생하여 다발성 경색, 신부전, 호흡부

전 및 중추신경 장애와 같은 파국적 임상양상을 보이는 경

우 고전적인 항인지질증후군에 비해 예후가 나쁘고 다른 치

료적 접근이 필요하여, 파국성 항인지질증후군(catastrophic 
antiphospholipid syndrome)으로 따로 정의하고 있다2). 국내에

서는 1994년 이 등이 항인지질증후군의 임상양상에 대해 처
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음으로 보고하였고3), 1996년 김 등은 국내에서의 원발성 항

인지질증후군 7예의 임상양상을 분석하여 보고하였으며4), 
1999년 도 등이 파국성 원발성 항인지질증후군 1예를 보고

한바 있다5). 
혈전증이 대부분 한 개의 장기에서만 발생되며 다른 장기

에 추가로 발생하더라도 수개월에서 수년간에 걸쳐서 발생

하는 항인지질증후군에 비하여, 파국성 항인지질증후군은 

동시에 여러 장기에서 다발성으로 혈전증이 발생하게 되고 

이러한 급격한 전신적인 과응고상태의 결과 파종혈관내응고 

가 약 25%에서 발생 할 수 있으며, 이 경우 특히 예후가 불

량한 것으로 보고되고 있다6).
고전적인 파종혈관내응고는 조직 트롬보플라스틴의 방출, 

혈관내피세포의 손상들에 의해 응고인자의 활성화를 촉진시

켜 광범위하게 혈관 내에 혈액응고가 생성되는 질환으로 혈

액응고인자와 혈소판의 소비가 많아지고 출혈이 일어나며 

미세 순환계의 혈전성 폐쇄에 따른 조직의 괴사와 다발성 

장기 기능부전이 일어나는 상태를 말한다7). 이는 그 자체로 

질병이 아니라 감염, 심각한 외상, 암 그리고 산과적 질환 등

에 연관되어 발생되는 이차적 현상이라 할 수 있으며 기저 

질환의 치료, 특히 감염과 동반된 경우 적절한 항생제 치료

가 필수적이다. 
그러나 파종혈관내응고가 파국성 항인지질증후군에서 병

발한 경우 고전적인 파종혈관내응고와는 다르게, 항응고제

와 함께 스테로이드 같은 면역억제제나 혈장 여과술 등이 

치료효과가 있는 것으로 보고되고 있다1,8). 따라서 임상적으

로 파종혈관내응고가 의심될 때 감염에 대한 치료가 가장 

중요한 고전적인 파종혈관내응고와 면역억제제를 사용해서 

치료해야 하는 파국성 항인지질증후군에 동반된 파종혈관내

응고를 구분하는 것이 임상적으로 중요할 것이다. 
저자들은 감염증으로 내원하여 추후 병발된 파종혈관내

응고를 치료 중 뇌경색, 급성 호흡곤란증후군, 위출혈, 다발

성 장기부전 등의 임상양상을 보였던 환자에서 파국성 항

인지질증후군을 진단 후 면역억제제인 스테로이드 치료로 

회복된 1예를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바

이다.

증     례

환  자: 68세 남자

주  소: 전신쇠약 및 열감

현병력: 내원 1개월 전부터 전신쇠약, 식욕부진을 호소하

다 내원 3주 전 우상복부 통증, 고열, 오한 등으로 내원하여 

재발성 담관염 진단하에 항생제 치료 후 퇴원하였다. 이후 

증상 호전되었다가 내원 1주 전부터 다시 전신쇠약, 열감 등 

발생하여 내원하였다. 
가족력: 특이사항 없음.
과거력: 4년 전 당뇨 및 고혈압을 진단받았으며, 3년 전 

뇌졸중에 의한 우측 편마비 발생하여 치료 중이었다. 2년 전 

총 담관 내 결석에 의한 담관성 췌장염으로 역행성 내시경

적담췌관조영술 시행받은 병력이 있었다.
진찰 소견: 만성 병색을 보였으나 의식은 명료하였다. 내

원 당시 활력징후는 혈압 130/80 mmHg, 맥박은 분당 72회, 
호흡수는 분당 20회, 체온은 38.4℃였다. 피부 검사에서 특이

소견은 없었고, 공막의 황달과 결막의 빈혈 소견은 관찰되지 

않았다. 흉부청진에서 특이소견은 없었고, 복부 검사에서 장

음은 정상이었으나 우상복부에 압통을 호소하였다. 간비종

대 소견은 보이지 않았고 갈비척추각 압통도 없었다. 신경학

적 검사에서 우측 상하지에 감각 및 운동기능 저하 소견을 

보였다.
검사실 소견: 내원 당시 실시한 일반혈액 검사에서 백혈

구 6,960/mm3 (호중구 78.9%, 림프구 9.9%, 단핵구 7.1%), 혈
색소 11.1 g/dL, 혈소판 404,000/mm3이었다. 혈액응고 검사에

서 프로트롬빈시간 12.2초(INR 1.04), 활성화부분트롬보플라

스틴시간 37.7초였다. 혈청생화학 검사에서 아스파르테이트

아미노전이효소 190 IU/L, 알라닌아미노전이효소 146 IU/L, 
알카리인산분해효소 312 IU/L, 감마글루타밀전이효소 415 
IU/L, 총 빌리루빈/직접 빌리루빈 0.25/0.12 mg/dL, 유수탈수

소효소 1,085 IU/L, 혈청 아밀라아제/지질분해효소 100/385 
U/L였고, 혈청 혈액요소질소 27.7 mg/dL, 크레아티닌 1.5 
mg/dL, 칼슘 7.5 mmol/L, 인 3.0 mmol/L, 나트륨 137 mmol/L, 
칼륨 4.8 mmol/L, 염소 97 mmol/L이었다. 면역혈청 검사에서 

CRP 12.3 mg/dL (정상 0~0.6 mg/dL), B형 간염 표면 항원은 

음성, 항체는 양성이었고, C형 간염 바이러스항체 및 VDRL
은 음성이었다. 입원 10일째 시행한 혈액응고 검사에서 

D-dimer 양성, 혈소판 17,000/mm3, 프로트롬빈시간 38.8초 

(INR 3.4), 항트롬빈 III 17.8 mg/dL (정상 22.0~33.0 mg/dL) 
등 파종혈관내응고와 유사한 소견이 관찰되었다. 입원 14일
째 확인된 면역학 검사에서 루푸스항응고항체 양성, 항핵항

체 양성, 항이중가닥디엔에이항체 양성, 항민무늬근육항체 

음성, 항카디오리핀항체는 IgM과 IgG 모두 음성이었다.
방사선학 소견:　입원 2일째 피부과민성과 우측 상하지 감

각저하 및 운동능력 저하의 진행을 호소하여 시행한 뇌 자
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Figure 1. Brain MRI showing an acute small infarct in the left lat-
eral thalamus or posterior limb of the left internal capsule.

Figure 3. Follow-up chest AP after 14 days of steroid treatment.

Figure 2. Chest AP showing diffuse, homogenous infiltrations in 
both lung fields and an increased CT ratio.

기공명영상촬영에서 좌측 시상부위에 새로운 급성 뇌경색 

병변이 발견되었다(그림 1). 입원 14일째 호흡곤란을 호소하

여 실시한 흉부단순촬영에서 입원 당시에 비해 전폐야에 걸

친 비교적 규칙적인 크기의 미만성 폐침윤의 진행과 함께 

심흉지수의 증가를 보였다(그림 2).
심장초음파 검사 소견: 특별한 이상소견이 없었다.
위내시경 검사 소견: 입원 13일째 토혈이 발생하여 시행

한 검사에서 위점막에 응고병증에 의한 삼출성 출혈 소견 

관찰되었다.
치료 및 경과: 입원 후 감염에 의한 증상으로 생각하고 배

양검사 등 시행 후 항생제 치료를 시작하였다. 입원 2일째 

발생한 신경학적 증상 및 뇌 자기공명영상촬영에서 발견된 

좌측 시상부위 급성 뇌경색의 치료를 위해 urokinase를 5일
간 투여하였다. 혈액배양검사에서 메티실린내성 혈장응고효

소 음성 포도상구균 확인되어 vancomycin으로 항생제 변경 

후 지속적인 치료를 시행하였다. 입원 10일째 활력징후는 혈

압은 130/70 mmHg, 맥박은 분당 96회, 호흡수는 분당 28회, 
체온은 38.2℃였으며 일반혈액검사에서 백혈구 11,350/mm3, 
혈색소 9.5 g/dL, 혈소판 17,000/mm3으로 혈소판감소 등을 동

반한 패혈증이 의심되어 항생제를 삼제 병합요법으로 변경

하였다. 동시에 실시한 혈액응고 검사에서 파종혈관내응고 

소견이 관찰되어 신선동결혈장, 항트롬빈 III 등을 투여하

였다. 입원 13일째 토혈증상과 함께 응급 위내시경 검사에

서 위점막에 삼출성 출혈 소견이 발견되어 프로톤펌프 억

제제 등을 투여하면서 집중치료실에서 치료를 시작하였다. 
입원 14일째 호흡곤란 증상과 빈호흡 소견이 발생하였고, 흉
부단순촬영 및 말초동맥혈검사에서 급성호흡곤란증후군소

견이 관찰되어 호기말양압을 이용한 기계환기를 시행하였

다. 항생제 및 고식적인 보존적 치료에도 환자의 임상양상 

호전이 없었으며 입원초기에 시행하여 14일째에 확인된 면

역학 검사에서 루푸스항응고항체 양성 확인되어 파국성 항

인지질증후군에 의한 파종혈관내응고와 다발성 장기부전 진
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단하에 3일간 하루 500 mg methylprednisolone 충격 주사요법

을 시행 후 감량하였다. 이후 파종혈관내응고 상태와 호흡기 

병변 및 간기능, 위장 출혈 등을 포함한 환자의 임상양상이 

급속히 호전되어(그림 3) 스테로이드 치료 14일째 기계환기 

중단 후 일반병실 이실하여 재활치료를 시행하였다. 6주 후 

추적 시행한 면역학 검사에서 루푸스항응고항체가 재차 양

성으로 확인되어 항인지질증후군으로 확진하였으며, 입원 

76일째 별다른 합병증 없이 퇴원하여 외래에서 항응고요법 

유지하며 경과관찰 중이다.

고     찰

항인지질증후군은 1986년 Hughes 등에 의해서 처음으로 

보고되었으며9), 여러 조직이나 기관의 동정맥에 발생하는 

혈전증 또는 임신 중 유산이나 조산의 병력 같은 임상적인 

진단 기준 중 한 가지와 루푸스항응고항체 또는 항카디오리

핀항체가 6주 간격의 혈청검사에서 계속 양성으로 검출되는 

경우 항인지질증후군으로 진단할 수 있다1). 일종의 항인지

질항체인 루푸스항응고항체와 항카디오리핀항체는 각각 정

상인의 1~5%에서 존재하며 나이와 함께 양성률이 증가하여 

80세 이상에서는 50%에서 항인지질항체가 존재할 수 있다

고 한다10). 항인지질증후군의 임상 증세로는 정맥 혈전증이 

가장 흔하여 29~55%에서 심부정맥 혈전증이 발생되며 그 

중 약 절반에서 폐색전증이 나타나는 것으로 알려져 있다. 
동맥 혈전증은 대개 정맥 혈전증보다 증상이 경하며, 뇌혈관

을 침범하여 뇌경색증, 일과성 허혈발작 등을 일으킬 수 있

고 관상동맥, 망막동맥, 장간막동맥 등에 병변을 일으키기도 

한다1). 
혈전증이 대부분 한 개의 장기에서만 발생되며 다른 장기

에 추가로 발생하더라도 수개월에서 수년간에 걸쳐서 발생

하는 항인지질증후군에 비하여 파국성 항인지질증후군은 동

시에 3개 이상의 장기에서 미세혈관 혈전증이 발생하면서 

다발성 경색, 신부전, 호흡부전 및 중추신경 장애와 같은 파

국적 임상양상을 보이는 경우로 정의된다2). Asherson 등에 

의하면 파국성 항인지질증후군은 30대 이후부터 50대까지의 

중년 여성에 호발하고, 원발성과 이차성 항인지질 증후군 환

자 모두에서 발생하는 것으로 보고되고 있으며6) 감염과 외

과적 처치, 항응고제 사용 중단, 경구 피임제 같은 약제의 사

용이 항인지질증후군의 유발인자로 보고되고 있다1,2). 본 증

례의 경우 흔히 알려진 일반적인 양상과 달리 고령의 남성

에서 발생했으며 과거력상 진단되지 않은 항인지질증후군이 

있어 왔으나 적절한 치료가 이루어지지 않은 상태에서 세균

감염에 의해 파국성 항인지질증후군이 촉발된 것으로 추정

된다. 
파국성 항인지질증후군은 고전적인 항인지질증후군에 비

해 신장, 호흡기계, 중추신경계, 심장, 피부 같은 여러 부위

의 작은 혈관을 침범하여 다발성 장기부전을 나타내며 따라

서 진행이 급격하고 예후도 좋지 않은 것으로 보고되고 있

다. 이러한 다발성 장기부전 중 특히 임상적으로 저명한 부

위는 호흡기계 증상으로서 주로 급성호흡곤란증후군의 양상

으로 나타난다. 이는 간질성 폐침윤과 폐포 염증 및 폐포출

혈, 다발성 폐색전, 심부전 혹은 동반된 폐감염에 기인하는 

것으로 알려져 있다11). 본 증례에서도 입원 14일째 급성호흡

곤란증후군이 병발하여 호기말양압을 이용한 기계적 환기 

등 보존 요법을 시행하였고, 결국 스테로이드 치료 14일째 

증상 호전되어 기계환기에서 이탈할 수 있었다(그림 2, 3). 
다발성 장기부전 중 중추신경계 증상으로는 급만성 뇌경

색, 일과성 허혈 발작, 착란, 지남력 상실, 혼미, 다발성 단신

경염의 소견을 보이며, 드물게 간질지속상태와 편마비를 일

으키는 소경색들이 발생한 경우도 있다12). 본 증례에서도 입

원 2일째 뇌 자기공명영상에서 좌측 시상부위에 새로운 급

성뇌경색 발견되어 항응고치료를 시행한 바 있다(그림 1). 
다발성 장기부전 중 하나로 소화기계 장애가 동반될 수 

있으며, 장간막정맥, 비정맥들의 혈관 폐색이 일어나 장괴사

나 비경색을 일으킨 경우와 드물게 식도의 미세혈전증으로 

인한 허혈성 손상으로 식도의 다발성 궤양과 천공 및 허혈

성 대장염이 동반된 경우도 보고되어 있다13). 또한 간효소치

의 증가를 보이며, 간정맥의 혈전증으로 인한 Budd-Chiari 증
후군을 일으킨 예도 있다14). 본 증례에서도 입원 당시 일반

화학검사에서 간기능수치가 증가되어 있었으나 복부 전산화

촬영에서 간정맥 등에 혈전의 증거는 없었으며 특별한 치료 

없이 전신 상태의 호전과 더불어 간기능수치가 호전되었다. 
그러나 위점막에 응고병증에 의한 삼출성 출혈이 발생하였

으며 프로톤펌프억제제와 스테로이드 치료 후 추적 내시경

검사에서 호전된 소견이 관찰된 바 있다.
파종혈관내응고는 고전적인 항인지질증후군에서는 거의 

발생하지 않으나 파국성 항인지질증후군으로 진단받은 환자

의 경우 약 25%에서 파종혈관내응고가 발생할 수 있는 것으

로 보고되고 있으며, 특히 파종혈관내응고가 발생한 경우에

는 예후가 불량한 것으로 알려져 있다6). 본 증례에서도 입원 

10일째 시행한 혈액검사에서 파종혈관내응고 소견이 관찰되

었고, 동시에 호흡기계를 포함한 다발성 장기부전이 고식적
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인 치료에 반응하지 않고 계속 악화되는 상태이었다.
파국성 항인지질증후군에서 파종혈관내응고의 발생기전

은 아직 확실하지 않다. 그러나 파국성 항인지질증후군의 병

태생리가 고전적인 항인지질증후군의 기저 과응고 상태에서 

응고와 항응고의 균형이 무너지면서 전신장기에서 응고가 

급격히 진행되는 일종의 “thrombotic storm”으로 추정됨을 고

려해 볼 때 파종혈관내응고가 패혈증 등과 동반되어 나타나

면서 다발성 장기부전과 동반되는 고식적인 파종혈관내응고

와는 치료적인 접근이 달라야 할 것으로 추정된다. 실제로 

본 증례의 경우 항생제 등을 이용한 치료에 파종혈관내응고

와 폐침윤 및 호흡부전 증세가 전혀 호전되지 않았으나 고

용량의 스테로이드 충격 요법 후 급격히 회복되는 양상을 

보여 이러한 치료적 접근의 중요성을 강조하고 있다.
본 증례에서 효과가 확인된 바와 같이 파국성 항인지질증

후군의 통상적인 치료로는 적절한 항응고제의 사용과 함께 

스테로이드 충격 요법이 권장되고 있으며 이러한 치료에 대

한 반응이 나쁠 경우 반복적인 혈장 여과술을 시행하여 좋

은 결과를 얻을 수도 있다고 알려져 있다1). 
그러나 파국성 항인지질증후군은 임상 진행 경과가 매우 

빠르며 심장, 호흡기, 중추신경계, 신장 등의 여러 부위에서 

다발성 장기부전 양상을 보이는 경우, 60% 이상의 높은 사

망률을 보이는 것으로 보고되고 있다6). 따라서 조기에 파국

성 항인지질증후군을 진단하고 적절한 치료를 신속한 시작

하는 것이 예후에 있어서 가장 중요하며, 특히 다발성 장기

부전과 함께 고식적인 치료에 반응하지 않는 파종혈관내응

고가 발생된 환자에서 혈전증에 의한 혈관 질환이 동반된 

경우, 파국성 항인지질증후군의 가능성을 반드시 고려해야 

할 것으로 사료된다. 

요     약

저자들은 감염증으로 내원하여 뇌경색, 파종혈관내응고, 
급성호흡곤란증후군, 위출혈, 다발성 장기부전 등으로 치료

하였던 68세 남자 환자에서 면역학 검사를 통해 파국성 항

인지질증후군을 진단하고, 스테로이드 충격요법 등의 내과

적 치료로 치유된 파국성 항인지질증후군 1예를 경험하였기

에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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