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소아에서 발생한 전신성 모세혈관 누출 증후군

(Systemic Capillary Leak Syndrome) 1례
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A Case of Systemic Capillary Leak Syndrome in a Child
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Systemic capillary leak syndrome(SCLS) is a rare disorder of unknown etiology, which is charac-
terized by recurrent attacks of hypotension, hemoconcentration, and hypoalbuminemia. Urinary or 
enteric loss of protein is not demonstrated. It is often associated with monoclonal gammopathy, 
but does not manifest multiple myeloma. Since Clarkson et al. described the first case in a 34- 
year-old woman, about 50 cases have been reported in the literature. However, most of the cases 
were of adult age, and the mean age of onset in the reported cases was 42.6 years. In literature 
review, we could refer only one pediatric case of SCLC by Foeldvari et al. in 1995. We  report 
another pediatric case of SCLS. (J Korean Pediatr Soc 2002;45:1298-1301)
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1)

서     론

전신성 모세혈관 누출 증후군(systemic capillary 

leak syndrome, SCLS)은 1960년 Clarkson 등1)이 처

음 기술한 매우 드문 질환이다. 이 질환은 단백뇨나 단

백 상실성 장병증(protein-losing enteropathy)의 동반 

없이 혈청 내 총 단백질과 알부민의 심한 감소, 저혈압, 

혈액농축(hemoconcentration)을 보이는 것이 임상적 

특징이며, 대다수에서 다발성 골수종의 증거 없이 면역

글로불린 G가 우세한 monoclonal gammopathy의 소

견이 나타난다. 대개 중년의 성인(보고된 증례의 평균 

연령 : 42.6세)에서 보고되었으며 소아에서는 1995년 

Ivan Foeldvari 등2)이 보고한 한 예가 있을 뿐이다. 
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저자들은 임상 및 검사 소견으로 SCLS로 진단한 

소아 환자를 경험하였기에 보고하는 바이다.

증     례

환  아 : 이○배, 6세, 여아

주  소 : 내원 당일 시작된 청색증과 소변량 감소

현병력 : 이전에 건강하던 환아로 내원 2년 전 선행

하는 위장관 증상 없이 갑자기 소변량 감소와 함께 청

색증, 안면과 하지의 부종으로 ○○병원에 입원하였다. 

당시 말초혈액검사상 혈색소 18 g/dL, 백혈구 16,200/ 

mm3, 혈소판 333,000/mm3이었고, 동맥혈액가스검사상 

pH 7.23, pCO2 15.3 mmHg, pO2 48.9 mmHg,  

HCO3
－ 6.4 mmol/L였다. 생화학검사상 혈청 총단백 

4.4 g/dL, 알부민 2.4 g/dL였고, 요검사에서 단백은 검

출되지 않았다. 이후 증상이 호전되어 퇴원하였고 2년
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간 별 문제없이 지냈다. 내원 당일 갑자기 구토한 이

후에 빈호흡과 함께 입술과 사지에 청색증이 진행하

였고 소변량이 줄어 본원응급실을 방문하였다.

가족력 : 환아의 아버지가 위암으로 수술 받은 것 

이외에 특이사항은 없다

과거력 : 출생 체중 3.2 kg으로 만삭 질식 분만되었

고, 주산기적 문제는 없었다. 발달은 정상적이었고 예

방 접종은 권장된 대로 시행하였다.

진찰 소견 : 내원 당시 혈압은 측정할 수 없었고 맥

박수는 분당 162회, 호흡은 분당 42회, 체온은 35.4℃

였으며 말초 산소포화도는 72%였다. 체중은 27 kg 

(97 백분위수)였다. 환아는 몹시 아파 보였고 자극에 

반응이 없었다. 결막은 창백하지 않았고 공막에 황달

은 없었다. 인후 발적, 편도 비대는 없었으나 구강점

막이 몹시 말라 있었다. 경부에 림프절은 촉지되지 않

았다. 호흡은 얕고 빨랐으나 흉곽 함몰, 천명음, 나음

은 관찰되지 않았다. 복부는 함몰되었고 부드러웠으며 

간, 비장, 종괴 등은 촉지되지 않았다. 전신적으로 부

어 보였고 함요부종이 관찰되었으며 입술과 손발에 

청색증이 관찰되었으나 색소침착은 없었다. 모세혈관 

충혈시간(capillary refill time)은 1.5초 이상으로 연

장되어 있었다. 의식은 혼미상태였으나 다른 신경학적 

검사상의 이상 소견은 없었다.

검사 소견 : 입원 당시 혈색소 19.8 g/dL, 백혈구 

19,100/mm3, 혈소판 435,000/mm3로 혈액농축의 소견이 

있었다. 동맥혈액가스검사 결과는 pH 7.12, pCO2 17.4 

mmHg, pO2 260 mmHg, HCO3
－ 5.5 mmol/L, 혈청 전해

질 검사는 sodium 136 mmol/L, potassium 6.2 mmol/L, 

chloride 109 mmol/L, total CO2 5 mmol/L로 음이온 

차가 증가된 대사성 산증을 보였다. 혈청 생화학검사상 

BUN 23 mg/dL, ceatinine 1.6 mg/dL, glucose 131 

mg/dL, ionized calcium 1.42 mmol/L, creatinine 

kinase 527 IU/L, lactate dehydrogenase 304 IU/L였다. 

수액요법 시행 후 12시간이 경과한 후 동맥혈액가스검사

상 pH 7.39, pCO2 25.3 mmHg, PO2 105.5 mmHg, HCO3

－ 15.2 mmol/ L였고 말초혈액검사상 혈색소 18.0 g/dL, 

백혈구 25,190/mm3(감별계수상 중성구 80%, 림파구 

14.4%, 단핵세포 5.4%, 호산구 0.1%, 호중구 0.1%), 혈소

판  357,000/mm3였다. 생화학적 검사상 calcium 6.4 mg/ 

dL, phosphorus 3.8 mg/dL, cholesterol 123 mg/dL, 

total protein 3.8 g/dL, albumin 1.9 g/dL, cholesterol 

123 mg/dL, BUN 11 mg/dL, creatinine 0.6 mg/dL이었

고, sodium 135 mmol/L, potassium 6.2 mmol/L, 

chloride 102 mmol/L, total CO2 17 mmol/ L, CRP 0.2 

mg/dL였다. 생리식염수를 투여한 후 배뇨하여 검사한 요

검사상 현미경적 혈뇨(RBC 30-49/ HPF)가 있었고 

urine pH 5.5, urine sodium 97 mmol/L, urine osmo-

lality 443 mOsm/kg였다. 호르몬검사상 renin >20(참고

치 1-2.5) ng/mL/hr, aldosterone 5290(참고치 50-194) 

pg/mL, 17-hydroxyprogesterone 11.2(참고치0.1-3.3) 

ng/mL, T3 30 ng/dL, free T4 1.03 ng/dL, TSH 0.84 

g/mL, cortisol 41.0 g/mL였다. 단백면역화학검사상 

IgG 630 mg/dL, IgA 67 mg/dL, IgM 137 mg/dL, C3 

97 mg/dL, C4 22 mg/dL, C1 esterase inhibitor 33.2 

mg/dL였고 단백전기영동검사상 α2 분획이 증가되어 있

었으나 M-spike는 관찰되지 않았다. 입원 3일째 total 

protein 5.0 g/dL, albumin 3.3 g/dL였고 creatinine 

kinase 40,986 IU/L, lactate dehydrogenase 332 IU/L

로 심한 상승 소견을 보였으나 이후 점차 감소하여 퇴원 

시 creatinine kinase 178 IU/L, lactate dehydrogenase 

315 IU/L였다.

치료 및 경과 : 생리식염수를 1.5 L를 급속 주입하

고 알부민을 투여하였고, dopamine과 dobutamine 을 

지속 주입하면서 혈압이 80-90/60-70 mmHg로 유지

되었다. 의식이 회복된 후 심한 사지의 근육통을 호소

하였다. 입원 3일째 혈압의 상승이 있어 dopamine과 

dobutamine을 중단하였고 일시적인 이뇨기(일 소변량 

5.5 L까지 증가)가 관찰되었다. 이후 임상 증상이 서

서히 호전되어 모든 투약을 중단하고 퇴원하였고 현

재 외래 추적 관찰 중이다.

고     찰

SCLS는 1960년 Clarkson 등1)이 처음 기술한 뒤 

현재까지 50례 정도 보고된 드문 질환으로 대개 중년

의 성인(평균나이 : 42.6세)에서 호발하며 원인은 아직 

규명되어 있지 않다.

비특이적인 상기도 감염이 선행할 수 있으며3), 전

구증상으로 흥분, 피로감, 오심, 복통과 함께 혈액량감

소로 인한 구갈, 실신이 나타날 수 있고 구획증후군

(compartment syndrome)의 증상으로 사지의 근육통

이 있을 수 있다4, 5). 특징적으로 저혈압, 혈액농축, 혈

청 내 총단백질과 알부민의 심한 감소가 관찰되고 다
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발성 골수종의 증거 없이 IgG class가 우세한 mono-

clonal gammopathy가 일부를 제외한 대다수에서 나

타난다5, 6).

SCLS은 발병 시 모세혈관 누출기(capillary leak 

phase)와 복원기(recruitment phase)의 두 시기로 나

눌 수 있다. 모세혈관 누출기에는 폐혈관을 제외한 모

든 모세혈관 과투과성(capillary hyperpermeability)을 

보이며 혈관내의 체액과 200 kDa 미만의 고분자들이 

급속히 빠져나가 저혈량 상태가 되며 이 때 구획증후

군, 부종, 복수, 늑막삼출이 발생할 수 있다. 혈액 검

사에서 혈액 농축, 백혈구증가, IgM 농도 상승과 함

께 알부민, IgG, C3, C4는 감소되는 소견을 관찰할 수 

있다7). 이 시기의 합병증으로 구획증후군으로 인한 횡

문근융해(rhabdomyolysis)8, 9), 저혈압성 쇽 또는 횡문

근융해로 인한 급성세뇨관괴사에 기인하는 신부전이 

발생할 수 있다. 

모세혈관 누출기가 1-4일 정도 지속되다가 갑자기 

혈관 누출이 중지되면서, 혈관외로 유출되었던 체액과 

고분자들이 혈관내로 들어오고 혈관내 용적이 증가하

는 복원기가 온다. 이 시기에는 신장에서의 이뇨가 급

속한 용적 과부하를 따라가지 못하여 폐부종이 생길 

수 있다10). 발병 사이에는 환자는 무증상이고 mono-

clonal gammopathy 소견이 보일 수 있다.

감별진단으로는 C1 esterase inhibitor deficiency

와 IL-2 고용량 치료11), 일산화탄소 중독12), interfer-

on 치료13), 패혈증14), cardiopulmonary bypass15), 

Gemcitabine16) 등과 같은 이차적 모세혈관 누출 증후

군이었다. C1 esterase inhibitor deficiency는 반복적

인 머리, 목, 사지의 혈관부종과 함께 두드러기, 말초 

호산구증가증 등이 보일 수 있고 C1 esterase inhibi-

tor는 감소되어 있다.

치료는 모세혈관 누출기에는 수액요법을 통한 혈압

의 정상화가 중요하고 구획증후군이 심할 경우 fasci-

otomy가 필요하고8) 복원기에는 중환자실에서 중심정

맥혈압을 측정하고 이뇨제를 적절하게 사용하면서 급

작스러운 용적 과부하를 막고 폐부종을 막아야 한다. 

예방적으로 terbutaline과 aminophylline을 사용하여 

발병 빈도를 줄일 수 있었다는 보고가 있으나17) 이들 

약제의 효과는 아직 불확실하다.

SCLS의 병태생리는 아직 밝혀져 있지 않으나 leu-

kotriene B4
18), interleukin-219)의 연관성과 함께 최근 

혈관내피세포의 손상 기전으로 oxidation injury와 연

관되어 조기의 광범위한 endothelial apoptosis20)가 

제시되었다.

본 환아는 뚜렷한 유발인자 없이 소아에서 발병한 

SCLS의 두번째 증례로 생각되며 임상경과 중 혈액량 

감소에 기인하는 급성신부전과 함께 구획증후군에 의

한 횡문근용해가 발생하였다. 혈액 검사에서 심한 

renin-angiotensin-aldosterone system의 활성화와 

cortisol 상승을 볼 수 있었고, 혈중 IgG, IgA, IgM, 

C3, C4, C1 esterase inhibitor 수치는 정상이었다. Free 

T4와 TSH가 정상인 가운데 T3가 심하게 감소되어 있

는 것은 54 kDa의 thyroxine-binding globulin이 혈관

외로 유출되어 나타난 소견으로 생각된다.

1995년 Ivan Foeldvari 등2)이 보고한 소아 예에서는 

발병 시 monoclonal gammopathy가 관찰되지 않았는데, 

본 증례에서도 발병 시 monoclonal gammopathy가 관

찰되지 않았다. 

반복적인 저혈압성 쇽의 상태로 내원한 환아가 단

백뇨나 단백소모성 장병증의 소견이 없이 심한 저알

부민혈증과 혈액농축이 있을 경우 SCLS를 의심하여

야 하며, 유발인자의 존재 여부를 확인한 후 모세혈관 

누출기와 복원기에 적절한 수액요법을 시행하는 것이 

합병증을 예방하는 방법이다. 향후 과제로는 SCLS의 

병리기전을 밝히고 성인에서 흔히 나타나는 mono-

clonal gammopathy가 소아에서는 나타나지 않는지 

확인해 볼 필요가 있다.

요     약

전신성 모세혈관 누출 증후군(Systemic Capillary 

Leak Syndrome)은 Clarkson 등이 처음 기술한 이래 

50여명의 증례가 보고된 매우 드문 질환이며, 소아에서

는 1995년 Ivan Foeldvari 등이 보고한 예가 유일하다. 

저자들은 빈호흡, 청색증, 부종, 소변량 감소를 주소로 

내원한 6세 여아에서 저혈압, 혈액농축, 저알부민혈증

의 소견을 확인하고 전신성 모세혈관 누출 증후군으로 

진단한 예를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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