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급성 동맥 폐쇄의 원인은 주로 심질환과 연관되어 있는

것으로 알려져 있다 전체 환자의 가 심질환이 원인. 80~90%
이 되어 발생하는 것으로 보고되고 있고 의 환자에서5~10%
는 심질환 이외의 질환에 의해서 나머지 의 환자는, 5~10%
임상적으로 혹은 심지어는 부검을 통해서도 원인을 찾지

못하는 경우로 보고되고 있다.(1-3 급성 동맥 폐쇄의 경우)
그 임상 양상이나 동맥 폐쇄에 의한 이차적인 효과 등은

원인에 상관없이 비슷하게 나타나지만 치료 방침의 결정이

나 예후 등은 원인에 따라 다를 수 있으며 따라서 정확한

원인의 발견은 환자의 치료 방침의 결정 및 예후를 예측하

는 데 매우 중요하다 할 수 있다 년 는 혈전증. 1845 Virchow
발생에 영향을 미치는 중요한 요소로 혈류 혈액 혈관의, ,
변화 가지를 제시한 바 있고 이 같은 의 초기 가설, 3 Virchow
은 혈전증 발생의 연구 모델을 제공하고 가지 요소의 변화3
가 혈전증 발생에 미치는 기전을 연구하는 데 큰 영향을

미쳐왔다.(4 일반적으로 가지 요소의 변화로 혈전증 발생) 3
의 위험성이 높은 환자를 과응고 상태‘ ’(hypercoagulable
에 있다고 하며 과응고 상태를 유발시킬 수 있는 것으state)

로 알려진 선천적 혹은 후천적인 조건들은 많이 있다 형. C
및 형 단백의 결핍도 과응고 상태를 유발시키는 흔한 원인S
들 중의 하나이며 형 및 형 단백의 결핍이 정맥뿐 아니라C S
동맥 혈전증을 유발시키는 경우도 종종 보고되고 있

다.(5-12 이에 저자들은 응급 수술을 요하는 급성 동맥 폐)
쇄로 내원한 환자들 중 동맥 폐쇄의 원인이 형 및 형 단C S
백의 결핍으로 확인된 예의 환자들을 보고하고자 한다3 .
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좌측 하지의 동통 창백 감각이상(pain), (pallor), (paresthesia),
변온증 을 주소로 응급실에 내원하였다 내원(poikilothermia) .
당시 활력 징후는 정상이었으며 심전도에서 이상 소견은

없었고 과거력 및 가족력에서 고혈압으로 약물을 복용하는

.

형 및 형 단백 결핍에 의한 급성 동맥 폐쇄C S
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Acute Arterial Occlusion Associated with Pro-
tein C and S Deficiencies
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Sudden acute arterial occlusion can result from a multitude
of pathological processes. Although the appearance and the
secondary effects of an acute arterial occlusion are similar
regardless of the underlying cause, the treatment and
prognosis are different. Therefore, establishing a correct diag-
nosis is crucial. Acute arterial occlusion is most frequently
a complication of ischemic cardiac disease, with an atrial
fibrillation occurring in most patients. An identifiable non-
cardiac source of the acute arterial occlusion can be found
in 5~10% of patients. Howerver, in these cases, the
specific source of the occlusion cannot be determined
clinically or even at autopsy. Possible hypercoagulable states
should be suspected and appropriately evaluated, particularly
in patients with no history of antecedent occlusive disease
who present with sudden arterial occlusions, or in patients
with malignant disease. Protein C and protein S deficiencies
are frequently described as a cause of the hypercoagulable
states. We reported 3 cases of acute arterial occlusion
associated with protein C and S deficiencies. (J Korean
Surg Soc 2003;64:269-274)
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등은 정상이었고 이학적 검사 결과 좌측 슬와동맥 및 족부

동맥의 맥박은 촉지되지 않았다(acute limb ischemia clinical
category IIb).(13 급성 동맥 폐쇄 진단하에 내원 즉시 과응)
고 상태에 관한 검사를 위한 혈액 채취 및 동맥 혈관조영술

을 시행하였다 혈관조영술 결과 좌측 표재대퇴동맥이 완.
전 폐쇄되어 있었고 슬와동맥 및 과관절 부위에 혈류가 전

혀 없는 소견을 보였다 복부 대동맥 및 우측 대퇴(Fig. 1A).
동맥과 그 외의 혈관들은 비교적 동맥경화의 증거 없이 깨

끗한 상태였으며 으로 항응고 치료를 시작한heparin sodium
상태에서 전신 마취하에 응급 수술을 시행하였다 좌측 서.
혜부를 종절개한 후 총대퇴동맥 표재대퇴동맥 대퇴심동, ,
맥을 각각 박리하고 총대퇴동맥을 종절개하여 Fogarty
를 이용하여 혈전제거술을 시행하였다 수술 시 총catheter .

대퇴동맥 절개 부위의 내막은 동맥경화의 증거 없이 깨끗

하였고 혈전제거술은 별다른 어려움 없이 시행되었다 혈.
전제거술 후 시행한 혈관조영술에서 대퇴동맥 및 슬와동맥

의 혈류가 성공적으로 개통된 것을 확인한 후 대복(Fig. 1B)
재정맥을 이용한 대퇴동맥 첩포혈관성형술(patch angio-
을 시행하고 수술을 마쳤다 수술 후 증상의 현저한plasty) .

호전을 보였고 별다른 합병증은 없었다 수술 후 급성 동맥.
폐쇄의 원인을 찾기 위하여 경식도 심초음파(transeso-
phageal echocardio 및 복부 컴퓨터 촬영을 시행하였graphy)
으나 모두 정상이었고 수술 전 시행한 과응고 상태에 대한

검사에서는 형 및 형 단백이 와 로 감소되어 있C S 47% 15%
었다 형 및 형 단백 결핍에 의한 급성동맥 폐쇄로 진단. C S
하였고 수술 후 지속적인 항응고 치료를 시행하였다.

Fig. 1. Femoral arteriographic find-
ings in case 1. (A) Preopera-
tive arteriography showed
complete occlusion of left
superficial femoral artery.
(B) Intraoperative arteriogr-
aphy showed patent femoral
and popliteal artery sug-
gesting successful throm-
bectomy.



정은영 외 형 및 형 단백 결핍에 의한 급성 동맥 폐쇄: C S 271
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세 남자 환자로 내원 일 전부터 시작된 갑작스러운 좌80 1
측 하지의 동통 창백 감각이상 변온증 마비 과관절 이하, , , , ,
부위의 변색을 주소로 응급실에 내원하였다 내원 당시 활.
력 징후는 고혈압과 빈맥 외에는 정상이었으며 심(100/min)
전도에서 이상 소견은 없었고 과거력 및 가족력에서 고혈

압 및 당뇨로 약물을 복용하는 중이었다 혈액 화학 검사.
결과 간기능 등은 정상이었고 이학적 검사 결과 좌측 슬와

동맥 및 족부동맥의 맥박은 촉지되지 않았고 슬관절 이하

부위에 감각소실 및 과관절 이하 부위에 심한 변색을 보였

다(acute limb ischemia clinical category III).(13 급성 동맥 폐)
쇄 진단하에 내원 즉시 과응고 상태에 관한 검사를 위한

혈액 채취 및 동맥 혈관조영술을 시행하였다 혈관조영술.
결과 좌측 표재대퇴동맥이 약 길이로 완전 폐쇄되어10-cm
있었다 복부 대동맥 및 우측 대퇴동맥과 그 외의(Fig. 2A).
혈관들은 비교적 동맥경화의 증거 없이 깨끗하였고 heparin
으로 항응고 치료를 시작한 상태에서 전신마취하에sodium

응급 수술을 시행하였다 좌측 서혜부 종절개를 통하여.
를 이용하여 혈전제거술을 시행하였다 수술Fogarty catheter .

시 총대퇴동맥 절개 부위의 내막은 동맥경화의 증거 없이

깨끗하였으며 혈전제거술은 별다른 어려움 없이 시행되었

다 혈전제거술 후 시행한 혈관조영술 결과 대퇴동맥 및 슬.
와동맥의 혈류가 성공적으로 개통된 것을 확인한 후(Fig.
대복재정맥을 이용한 대퇴동맥 첩포혈관성형술을 시2B)
행하고 수술을 마쳤다 수술 후 대퇴동맥 및 슬와동맥의 맥.
박은 잘 촉지되었으나 과관절 이하 부위의 변색에는 변화

가 없었다 급성 동맥 폐쇄의 원인을 찾기 위하여 경식도.
심초음파 및 복부 컴퓨터 촬영을 시행하였으나 모두 정상

이었고 수술 전 시행한 과응고 상태에 대한 검사에서는 C
형 및 형 단백이 와 로 감소되어 있었다 형 및S 59% 12% . C
형 단백 결핍에 의한 급성 동맥 폐쇄로 진단하였고 수술S
후 지속적인 항응고 치료를 시행하였다 수술 후 경과는 양.
호하였으며 재관류에 의한 손상 의 증거(reperfusion injury)
는 없었다 과관절 이하 부위의 분획 이 명확해. (demarcation)
진 후 수술 개월 후에 무릎아래절단술을 시행하였고 별다1
른 합병증 없이 퇴원하였다

증 례 3.
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Fig. 2. Femoral arteriographic
findings in case 2. (A)
Preoperative arteriography
showed left distal super-
ficial femoral artery oc-
clusion about 10-cm in
length. (B) Intraoperative
arteriography showed pat-
ent femoral and popliteal
artery suggesting success-
ful thrombectomy.

Fig. 3. In case 3, preoperative arteriography showed complete oc-
clusion of left common iliac artery.
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좌측 하지의 동통 창백 감각이상 변온증을 주소로 응급실, , ,
에 내원하였다 내원 당시 활력 징후는 저혈압. (90/60
빈맥 을 보였으며 심전도에서 이상 소견은mmHg), (104/min)

없었다 과거력 및 가족력에서 특이 소견은 없었으나 내원.
2~3개월 전부터 체중 감소와 상복부 동통이 있었다고 하
며 내원 일 전 외부 병원에서 시행한 위장관 내시경에서3
위의 악성종양이 의심되어 추가 검사가 예정되어 있었다.
혈액 화학 검사 결과 간기능 등은 정상이었으며 이학적 검

사 결과 상복부에 동통을 동반한 종괴가 촉지되었고 좌측

대퇴동맥 슬와동맥 및 족부동맥의 맥박은 촉지되지 않았,
다(acute limb ischemia clinical category IIb).(13 급성 동맥)
폐쇄 진단하에 내원 즉시 과응고 상태에 관한 검사를 위한

혈액 채취 및 동맥 혈관조영술을 시행하였다 혈관조영술.
결과 좌측 총장골동맥이 완전 폐쇄되어 있었으나 복부 대

동맥 및 우측 장골동맥과 그 외의 혈관들은 비교적 동맥경

화의 증거 없이 깨끗했다 으로 항응(Fig. 3). Heparin sodium
고 치료를 시작한 상태에서 전신마취하에 응급 수술을 시

행하였다 좌측 서혜부 종절개를 통하여 를. Fogarty catheter
이용하여 장골동맥 혈전제거술을 시행하였다 수술 후 대.
퇴동맥 및 슬와동맥의 혈류가 성공적으로 개통되었으며 대

복재정맥을 이용한 대퇴동맥 첩포혈관성형술을 시행하고

수술을 마쳤다 수술 후 증상의 현저한 호전을 보였고 별다.
른 합병증은 없었다 급성 동맥 폐쇄의 원인을 찾기 위하여.
경식도 심초음파 및 복부 컴퓨터 촬영을 시행하였다 경식.
도 심초음파 결과 경한 좌심실 비후 외에 이상 소견은 없었

으나 복부 컴퓨터 촬영에서는 위 유문부에 크기의 종7-cm
괴와 복수 복막 전이가 의심되는 소견을 보였다 다시 시행, .
한 위장관 내시경을 통한 조직 검사에서 위의 악성종양을

확진할 수 있었다 수술 전 시행한 과응고 상태에 대한 검사.
에서는 형 및 형 단백이 와 로 감소되어 있었다C S 49% 29% .
복막전이를 동반한 악성종양에 의한 방종양성 증후군

으로 인한 과응고 상태 때문에 유(paraneoplastic syndrome)
발된 급성 동맥 폐쇄로 진단하였고 수술이 불가능한 상태

였으므로 보존적인 치료를 시행하였다.

고 찰

현대 의학의 발달로 심혈관계 질환의 치료에 많은 발전

이 있어 왔으나 급성 동맥 폐쇄에 의한 하지 허혈은 아직까

지 하지 손실의 흔하고 중요한 원인의 하나이다 외과적인.
수술 술기의 발달에도 불구하고 급성 동맥 폐쇄와 연관된

합병증 발생 및 사망률은 아직까지 높은 상태이며 혈관외

과 의사들에게 정복해야 할 과제로 남아있다 의학의 발달.
에 따른 고령 인구의 증가 진행된 심질환을 지닌 환자의,
생존 기간의 증가 심장 및 혈관 계통의 인공 보조기구,

사용의 증가 침습적 방사선 진단 기술의(prosthetic device) ,
증가 등으로 인하여 급성 동맥 폐쇄의 발생 빈도는 계속

늘어나고 있는 추세이다.(14 급성 동맥 폐쇄의 원인은 주)
로 심질환과 연관되어 있는 것으로 알려져 있다 전체 환자.
의 가 심질환이 원인이 되어 발생하는 것으로 보고80~90%
되고 있고 의 환자에서는 심질환 이외의 질환에 의해5~10%
서 나머지 의 환자는 임상적으로 혹은 심지어는 부, 5~10%
검을 통해서도 원인을 찾지 못하는 것으로 보고되고 있

다.(1-3) 급성 동맥 폐쇄의 경우 그 임상 양상이나 동맥 폐쇄
에 의한 이차적인 효과 등은 원인에 상관없이 비슷하게 나

타나지만 치료 방침의 결정이나 예후 등은 원인에 따라 다

를 수 있으며 따라서 정확한 원인의 발견은 환자의 치료 방

침의 결정 및 예후를 예측하는 데 매우 중요하다 할 수 있

다.
년 는 혈전증 발생에 영향을 미치는 중요한1845 Virchow

요소로 혈류 혈액 혈관의 변화 가지를 제시한 바 있고, , , 3
이 같은 의 초기 가설은 혈전증 발생의 연구 모델을Virchow
제공하고 가지 요소의 변화가 혈전증 발생에 미치는 기전3
을 연구하는 데 큰 영향을 미쳐왔다.(4) 일반적으로 가지3
요소의 변화로 혈전증 발생의 위험성이 높은 환자를 과응고“
상태에 있다 고 하며 과응고 상태라는 말은 응고와 항응고”
기전 간의 균형이 깨져서 혈전의 형성이 용이하게 되는 모든

조건을 말한다 과응고 상태를 유발시킬 수 있는 것으로 알.
려진 선천적 혹은 후천적인 조건들은 많이 있다 형 및 형. C S
단백의 결핍도 과응고 상태를 유발시키는 흔한 원인들 중의

하나이며 형 및 형 단백의 결핍이 정맥뿐 아니라 동맥 혈C S
전증을 유발시키는 경우도 종종 보고되고 있다.(5-12)
형과 형 단백은 비타민 의존형 단백질로 알려져 있C S K
고 형 단백의 활성화된 형태 는 혈액응C (activated protein C)
고 기전의 와 를 비활성화시킬 뿐만 아니라factor Va VIIIa
형 단백은 의 억제인자를 비활C tissue plasminogen activator
성화시켜서 혈장의 자연적인 파이브린 용해현상의 활성도

를 증가시킨다(natural fibrinolytic activity) .(15,16 형 단백) S
은 형 단백의 보조인자 로 작용하게 된다 형 및C (cofactor) . C
형 단백의 결핍은 선천적 혹은 후천적으로 유발될 수 있으S
며 선천적 결핍은 상염색체 우성으로 유전된다 동형접합.

인 경우 영아기에 사망하게 되지만 이형(homozygous form)
접합 인 경우 항원성 형 단백이 이(heterozygous form) C 60%
하이며 주로 반복적인 정맥 혈전증의 임상 형태를 보이게

된다 후천성 결핍은 형과 형 단백이 간에서 생산되므로. C S
간기능의 저하로 생산 능력이 떨어질 때 나타날 수 있다.
형 혹은 형 단백의 결핍 환자에서 나타나는 임상 양상은C S
주로 정맥 혈전증으로 정맥 혈전증이 있는 젊은 남자 환자

에서 많게는 에서 형 혹은 형 단백의 결핍이 연관되4~5% C S
어 있다고 보고되기도 하지만 동맥 질환과 연관되어 나타

나는 경우도 종종 보고되고 있다.(5-12,15-18 형 및 형) C S
단백의 결핍과 연관되어 발생하는 혈관 질환은 외상이나

수술 악성 종양 임신 등의 유발 요인에 의해서 임상 증상, ,
의 악화를 가져올 수 있고 현재까지 알려진 유일한 치료는

항응고 치료이다 그러나 형 혹은 형 단백의 결핍 환자. C S
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모두에서 혈관 질환의 증상이 나타나는 것은 아니며 증상

이 없는 형 혹은 형 단백의 결핍 환자에서는 특별한 치료C S
가 필요하지 않으며,(15,16 특히 은 아무런 임상 증) Esmon
상도 나타내지 않는 수혈자들 중 에서 형 단백의 결0.3% C
핍이 있는 것으로 보고한 바 있다(19 그러나 형 혹은 형). C S
단백의 결핍과 연관되어 임상 증상이 나타나는 환자에서는

재발 및 사지의 다른 혈관 혹은 중요 장기 혈관의 혈전증

발생의 위험성이 높아지므로 별다른 금기 사항이 없다면

평생 항응고 치료가 필요하다고 보고되고 있다.(15,16)
저자들은 비록 많은 임상 예는 아니었지만 급성 동맥 폐

쇄로 내원한 환자들 중 심질환 동맥경화성 하지 질환의 과,
거력 등 명백한 동맥 폐쇄의 원인이 없는 경우 형 및 형C S
단백의 결핍과 같은 과응고 상태가 동맥 폐쇄의 원인이 될

수 있을 것으로 판단하여 형 및 형 단백에 대한 검사를C S
시행하였다 형 및 형 단백 결핍의 검사는 내원 즉시 항. C S ,
응고 치료 등 어떤 치료를 시작하기 전에 sodium citrate tube
에 채취한 혈액을 70－ oC 냉동고에 절대 동결 상태로 보관

하여 이원임상검사센터서울특별시 송파구 방이동 에 의뢰( )
하여 항원성 형 및 형 단백을 측정하였고 측정 방법은C S
Human protein C/S ‘NL’ NANORIDTM radial immunodiffusion

를 이용하였다kit (The Binding Site Ltd, Birmingham, UK) .
형 혹은 형 단백 결핍의 진단은 항원성 형 혹은 형 단C S C S
백의 정상 범주인 이하인 경우로 정의하였다 응60~140% .
급 수술을 요하는 급성 동맥 폐쇄 환자들 중 예의 환자에3
서 형 및 형 단백의 결핍이 진단되었다 예의 환자에서C S . 3
모두 경식도 심초음파 검사에서 급성 동맥 폐쇄를 유발할

만한 심질환은 발견되지 않았으며 수술 전 혈관조영술에서

도 복부 대동맥을 비롯한 다른 혈관들에 동맥경화증의 증

거는 찾아볼 수 없었다 특히 수술을 위하여 혈관 박리 시.
혹은 혈전제거술을 위하여 대퇴동맥의 절개 시 동맥 내막

에 동맥경화증 등 혈관 질환의 증거를 찾을 수 없었으며

혈전제거술도 별다른 저항 없이 쉽게 시행되는 특징을 보

였다 저자들의 예들 중 예에서는 다른 유발 요인 없이. 2 C
형 및 형 단백의 결핍만 발견되었으나 나머지 예에서는S 1
복강 내에 매우 진행된 악성 종양을 발견할 수 있었다 형. C
및 형 단백 결핍 환자에서는 복강내 악성 종양에 의해서S
증상의 악화를 가져올 수 있고 또한 악성 종양에 의해서도

형 및 형 단백의 결핍이 유발될 수 있다는 보고들을 고려C S
할 때 다른 특별한 유발 요인 없이 발생하는 급성 동맥 폐

쇄 환자에서는 복강 내 악성 종양에 대한 면밀한 검사가

필요할 것으로 생각되었다.(16)
급성 동맥 폐쇄는 여러 다양한 원인들에 의해서 유발될

수 있다 물론 심질환이 가장 흔한 유발 원인이기는 하지만.
심질환의 증거가 없는 환자들 중 일부에서는 형 및 형C S
단백의 결핍과 같은 과응고 상태가 급성 동맥 폐쇄를 유발

시킬 수 있는 것으로 보고되고 있다 동맥 폐쇄에 의한 임상.
양상이나 이차적인 효과 등은 원인에 상관없이 비슷하게

나타난다 그러나 형 및 형 단백 결핍과 같은 과응고 상. C S
태와 연관되어 혈관 폐쇄가 발생한 환자에서는 평생동안의

항응고 치료가 증상의 악화 및 재발 다른 주요 혈관의 새로,
운 발병을 예방한다고 보고되고 있음을 고려할 때 심질환

등 다른 유발 원인 없이 발생한 급성 동맥 폐쇄 환자에서

형 및 형 단백의 결핍과 같은 과응고 상태에 대한 검사는C S
급성 동맥 폐쇄 환자의 치료 방침 및 예후를 결정하는 데

매우 중요할 것으로 생각한다.
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