
소아과 :제 47권 제 1호 2004년

□증 례□

1)

서 론

포도상 구균성 열상양 피부 증후군은 포도상 구균의 외독소에

의해 전신 피부에 수포성 발진과 피부 박탈이 일어나는 질환이다.

주로 영아와 5세 이하 소아에서 발생하고
1)
임상 양상만으로는

다른 수포성 질환과 감별이 용이하지 않으며 조직 검사상 표피

과립층 하부에 수포에 의한 분리의 특징적인 소견을 보인다
2, 3)
.

면역 기능의 성숙 정도, 신장에서의 혈청 내 독소의 제거 정도,

독소에 대한 항체 생성 유·무, 감염 경로 등에 따라 임상 양상

정도의 차이를 보이며 조기 진단이 된 경우 적절한 항생제와 수

액 공급으로 특별한 합병증 없이 치료되나 초기 백혈구가 5,000/

mm
3
이하이거나 심한 수분 소실, 전해질 불균형, 패혈증 등의

합병증이 동반된 경우 사망률이 5% 정도로 증가하게 된다
1, 4-6)
.

저자들은 수포성 박탈성 피부 질환을 주소로 내원하여 포도상

구균성 열상양 피부 증후군으로 진단되어 치료한 4례를 경험하

였기에 보고하는 바이다(Table 1).
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증 례

증 례 1

환 아:장 ○○, 14개월, 남아

주 소:홍반성 박탈성 수포

출생력, 과거력, 가족력:특기 사항 없음.

현병력:내원 4일 전부터 발열, 구토, 보챔 등이 있었고 내원

2일 전부터 얼굴에 홍반성 발진이 나타났으며 가려움증을 동반

한 수포, 농포 소견을 같이 보이면서 이후 가피가 발생하고 1일

전부터는 박탈성 피부 소견을 보였다.

진찰 소견:눈, 코, 입 주위에 가피가 동반된 홍반성 삼출성

발진과 함께 양측 액와부 및 서혜부에 홍반성 박탈성 병변이 관

찰되었다.

검사 소견:입원시 시행한 말초 혈액 검사상 백혈구 16,590/

mm
3
(호중구 50%), CRP 0.34 mg/dL이었고, Herpes Ig M 양

성 소견을 보였으나 다른 혈액 검사와 방사선 검사상에는 특이

소견은 없었다. 피부와 결막 검사상 포도상 구균이 배양되었으나

혈액 배양 검사상은 음성이었다.

치료 및 경과: Tagocid
Ⓡ
(teicoplanin) 6 mg/kg으로 9일 동

포도상 구균성 열상양 피부 증후군 4례
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Staphylococcal scalded skin syndrome is a systemic disease with a clinical spectrum ranging from

subcorneal pustules, patterned exfoliation to extensive erosion and peeling of skin by the exfoliative

toxin of group II Staphylococcus aureus. This disease occurs mainly in infancy and children below

five years and it isn't easy to differentiate from other vesicular diseases clinically, but skin biopsy

shows an epidermal split at the granular layer. The form and severity of staphylococcal scalded skin

syndrome will vary according to defense system and toxic factors. Treatment is effective antibiotics,

and the mortality rate increases to 5% in children. In our four cases, symptoms were erythema and

fever, followed by formation of large bullae and denuded skin. On laboratory findings, leukocytosis

was noted in three cases, and S. aureus was confirmed by culture of eye discharge in all cases. Our

cases improved with antibiotic therapy. We experienced four cases of staphylococcal scalded skin

syndrome which were presented with vesicle and exfoliative skin lesion and treated successfully.

(Korean J Pediatr 2004;47:106-110)
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안 정맥 주사하고, Vacrax
Ⓡ
(acyclovir) 250 mg/m

2
으로 6일 경

구로 사용하였으며 burrow 용액으로 피부에 국소 치료 후 피부

병변은 거의 소실되어 퇴원하였다.

증 례 2

환 아:장 ○○, 17개월, 여아

주 소:홍반성 수포

출생력, 과거력, 가족력:특기 사항 없음.

현병력:내원 2일 전부터 발열, 수유 감소, 기침 등의 소견이

있었으며 내원 2일 전부터 얼굴에 홍반성 발진이 나타나고 1일

전부터는 박탈성 피부 소견을 보여 내원하였다.

진찰 소견:인후 발적과 결막의 화농성 분비물을 보이면서

배부, 서혜부, 구간 압통을 동반한 성홍열 양 발진이 관찰되었다.

검사 소견:입원시 시행한 말초 혈액 검사상 백혈구 16,710/

mm
3
(호중구 72%)이었고, CRP와 ASO는 각각 0.36 mg/dL와

52.5 todds units로 정상이었으며, 나머지 혈액 검사, 방사선 검

사상 특이 소견은 없었다. 인후부와 결막 검사상 포도상 구균이

배양되었으나 혈액 배양 검사상은 음성이었다.

치료 및 경과: Vancomycin
Ⓡ
(10 mg/kg)을 6일간 정맥 주사

로 사용하였고 생리 식염수 도포 후 6일에 피부 병변은 가피 형

성 없이 거의 소실되어 퇴원하였다.

증 례 3

환 아:최 ○○, 16개월, 남아

주 소:박탈성 피부 병변

출생력, 과거력, 가족력:특기 사항 없음.

현병력:내원 3일 전부터 발열, 보챔 소견을 보였으며 2일 전

부터 얼굴에 홍반성 발진이 나타나고 1일 전부터는 입 주위가

방사선상으로 갈라지는 소견을 보였다.

진찰 소견:입주위가 방사선 상으로 갈라져 있고 고막이 충

혈 되어 있으면서 화농성 분비물을 보였으며 양측 액와부, 경부

에 Nikolsky 징후 양성의 박탈성 병변이 관찰되었다.

검사 소견:입원시 시행한 말초 혈액 검사상 백혈구는 13,560/

mm
3
(호중구 33%), CRP는 0.32 mg/dL이었으며, 결막 배양 검

사상 포도상 구균 양성이었으나 혈액 배양 검사상은 음성이었다.

치료 및 경과: Vancomycin
Ⓡ
(10 mg/kg) 6일 정맥 주사로

투여하고 생리 식염수 도포 치료를 하였으며 합병증 발생 없이

3병일째 열이 떨어지고 치료 7일 후 홍반성 병변이 박탈되면서

완전히 소실되었다.

증 례 4

환 아:이 ○○, 41개월, 여아

주 소:홍반성 박탈성 반

출생력, 과거력, 가족력:특기 사항 없음.

현병력: 4일 전부터 발열, 가려움증, 두통이 있다가 3일 전부

터 얼굴, 팔, 다리에 홍반성 발진이 나타났고 1일 전부터는 박탈

성 피부 소견을 보였다.

진찰 소견:발적된 인후, 결막의 화농성 분비물, 고막 충혈

등의 소견이 있으면서 눈주위, 경부, 액와부, 서혜부에 홍반성

박탈성 병변이 관찰되었다(Fig. 1).

검사 소견:입원시 시행한 말초 혈액 검사상 백혈구 5,920/

mm
3
(호중구 63%), CRP 0.31 mg/dL이었고 ASO는 57.8 todds

units이었으며 나머지 혈액 검사, 방사선 검사상 특이 소견은 없

었다. 결막 배양 검사상 포도상 구균이 양성이었고 혈액 배양

검사는 음성이었다.

심초음파 소견:제 10병일에 기침과 호흡 곤란이 있어 시행

한 흉부 X-선상 심비대를 보여 검사한 심전도상 QRS 전압 감

소 소견을 보였으나 편평한 T 파, 전기적 교대파 등은 없었으

Table 1. Four Cases of Staphylococcal Scalded Skin Syndrome

Case Age/Sex Symptoms Skin manifestation Associated disease Laboratory findings Treatment Complication

1

2

3

4

14 mo/M

17 mo/F

16 mo/M

41 mo/F

fever

itching

irritability

vomiting

fever

poor feeding

coughing

fever

irritability

fever

headache

itching

malaise

scalded skin

vesicle, bullae

Nikolsky sign

tenderness

scalded skin

diffuse sclarelentiform

erythema

Nikolsky sign

tenderness

scalded skin

radial crusting &

fissuring around

mouth

Nikolsky sign

scalded skin

blister formation

Nikolsky sign

conjunctivitis

varicella

conjunctivitis

pharyngitis

conjunctivitis

otitis media

conjunctivitis

otitis media

Tonsillitis

WBC : 16,590/mm3

CRP 0.34 mg/dL

Herpes Ig M

eye : S. aureus

WBC : 16,710/mm3

CRP 0.36 mg/dL

eye : S. aureus

throat : S. aureus

WBC : 13,560/mm3

CRP 0.32 mg/dL

eye : S. aureus

WBC : 5,920/mm3

CRP 0.31 mg/dL

eye : S. aureus

teicoplanin

vacrax

wet dressing

vancomycin

wet dressing

vancomycin

wet dressing

vancomycin

wet dressing

(－)

(－)

(－)

pericardial

effusion
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며, 심초음파상 심막 사이에 심낭 삼출액이 고여 있는 소견을

보였으나 심실 벽 운동 장애, 심방 확장 등은 관찰되지 않았다.

병리학적 소견:피부 조직 생검상 과립층에서 수포에 의한

분리 소견을 보였으며 진피와 수포 내에는 특별한 염증 세포의

침윤 소견은 보이고 있지 않았다(Fig. 2).

치료 및 경과: Vancomycin
Ⓡ
(10 mg/kg)을 17일간 정맥 주

사로 투여하고 생리 식염수 도포 후 제 9병일째 피부 병변은 호

전되었다. 10병일에 실시한 심초음파상 심막 삼출 소견을 보여

Lasix
Ⓡ
(furosemide) 사용 후 17일째 실시한 초음파에서 호전되

어 퇴원하였다.

고 찰

포도상 구균성 열상양 피부 증후군은 포도상구균의 박탈성(표

피 박리성) 독소 A 또는 B에 의하여 수포성 피부 병변을 일으

키는 임상적 질환이다
1)
. 포도상 구균은 코, 회음부, 액와 부위,

눈, 상처 부위, 발가락 등 피부와 점막에 흔한 균으로 전 인구의

30%에서 존재하지만 보균자들에서의 질환 발생은 낮은데 이는

방어적인 항독소에 의한 것으로 생각된다고 한다
7)
. 전신적인 포

도상 구균성 열상양 피부 증후군 환자에서 측정한 항체는 급성

기인 5일경에는 음성이었으나 회복기인 14일 경에는 양성으로

나타나 항체가 포도상 구균성 열상양 피부 증후군 예방에 주요

한 역할을 하는 것으로 밝혀졌다
8)
. 이외에도 포도상 구균성 열

상양 피부 증후군 발생과 심한 정도에 관여하는 요인으로서 기

질적인 요인으로는 첫째 Stpahylococcus aureus 균주와 독소의

차이, 둘째 독소 생성의 유발 요인과 보조 인자 존재 유·무, 셋

째 혈액내 독소의 양 등이 있으며 숙주 요인으로는 첫째 박테리

아에 대한 부적절한 면역 반응으로서 이전 노출 부족으로 인한

방어 항체의 음성 또는 환자 표피 단백질의 미세한 변화, 둘째

면역 반응을 억제시키는 동반 질환 존재 유·무, 셋째 신부전

같이 독소를 제거하는 능력 저하 등에 의한다는 보고
1, 4, 5, 9-12)

들

이 있다.

발생은 주로 산발적으로 나타나나 신생아실에서의 집단 발생

도 보고 된 바 있으며
13, 14)
, group II 포도상구균 71형과 55/71

형이 가장 흔한 원인이며
4, 15)
, 국내에서는 Ritter disease와 포도

상 구균성 열상양 피부 증후군이 각각 1례씩 보고 된 바 있다.

저자들의 예에서는 신생아 환아는 없었고 포도상 구균의 아형은

조사하지 못하였다. 소아에서의 감염 부위로는 비인두와 결막이

가장 흔하고
4)
폐렴과 균혈증 등도 원인이 된다. 발생 기전은 비

인두, 결막 등 피부 병변의 원위부에서 발생한 황색 포도상구균

에서 생산된 박탈성 독소는 순환을 거쳐 발현 부위인 표피의 과

립층에서 특이적으로 작용하며
1, 7)
, Melish와 Glasgow

16)
는 신생

아 쥐에 독소 투여 시 24시간 이내에 박탈성 피부 병변을 보인

다고 하였다. 면역 조직화학 검사상 독소는 세포내 filaggrin의

파열을 유발하여 표피 박리를 보이고
1, 17, 18)

, 이외에도 δ-he-

Fig. 2. The biopsy(case 4) showed one cell layer of stratum
granulosum demonstrating the subcorneal level of the cleavage
plane. There is no significant inflammatory reaction on the
bullae and epidermis(H&E stain, ×40).

Fig. 1. The skin with diffuse erythematous rash and ruptured
bullous lesion among small vesicle.
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molysin 같은 다른 요소들도 임상 증세에 관여한다고 한다
9)
. 이

러한 기전으로 균 이동 없이 독소의 이동에 의해 피부 소견을

나타내므로 혈액과 수포액 배양에서는 황색 포도상구균이 음성

소견을 보이게 된다
7)
. 저자들의 예에서도 4례 모두 결막 배양

양성 소견을 보였고, 1례에서 인후부 배양 양성이었으나 혈액

배양에서는 모두 음성 소견을 보였다.

포도상 구균성 열상양 피부 증후군의 임상 양상은 발열, 보챔,

피부 압통과 굴곡 부위에 홍반성 병변을 보이는 것으로 시작되

며
4)
, 일반적으로 안면부, 특히 구순주위와 하악부에 단순 발적에

서부터 습진양 병소로 시작되는데, 피부 병변의 위치는 나이에

따라 다르며 신생아에서는 주로 회음부 또는 배꼽 주위에서 발

생하나 큰 소아에서는 얼굴, 사지에서 흔하게 발병하며
1)
, 저자들

의 예에서도 4례 모두 얼굴에서부터 시작되었다. 첫 병소에서

시작되면 2-3일내 전신적인 무균성인 이완성 수포로 변하고 서

로 융합되고 쉽게 파열되어 그 하부의 피부가 노출되고 삼출액

이 나오는 박탈성 피부염의 양상을 보여준다. 전신에 걸쳐서 이

러한 피부 박탈이 일어나고 Nikolsky 징후가 양성으로 나타난다
1, 6)
. 반면 구강내에는 독소가 결합하는 과립층이 없기 때문에 발

생하지 않으나 각화된 입술에서는 증상이 나타난다
19)
. 저자들의

례에서도 1-3일간의 비특이적 증상이 있은 후 발생한 홍반성 발

진에서 1일 후 수포가 형성되었으며 점막에는 모두 특이 소견이

없었고 2-3일 후 피부 소견은 전신으로 확장되는 양상을 보였

다. 피부 소견 이외 심한 경우 발열, 빈맥 등의 전신증상을 동반

하여 체온 조절의 장애, 과도한 체액 소실, 이차적인 감염 등에

의한 패혈증, 저혈압, 호중구 감소증, 호흡 곤란 등이 올 수 있

다
1, 15)
. 임상 양상은 대개 2주 이내의 급성 경과를 보이며 합병

증이 없을 때는 약 2주 전후에 박탈부위가 건조되고 다른 병소

는 가피 내지는 인설을 형성하여 탈락되면서 반흔 없이 치유된

다. 합병증으로 포도상 구균 심내막염, 파열된 대동맥류 등이 보

고 된 바 있으며
19)
, 2년 이상 지속되는 만성 경과를 보인 경우

도 성인에서는 보고되고 있으나 소아에서는 아직 보고 된 예를

문헌에서 찾을 수 없었다
11, 18, 19)

. 본 례에서도 백혈구 수가 정상

소견을 보였던 1례에서 심낭 삼출 소견이 있었으나 심낭 삼출액

에서 포도상 구균을 확인하지는 못하였다. 진단은 대개 임상 양

상에 기초하여 이루어지며 코, 결막, 인두, 배꼽 등에서 group II

S. aureus 양성이거나
2)
혈청학적 검사로 박탈성 독소를 관찰하

고
20)
조직 검사상 과립층 부위에서의 표피 분리 소견을 보이면

확진을 할 수 있다
2, 11, 20)

. 하지만 혈청학적 검사는 위양성 소견

이 많으며 가격이 비싸고 시간이 오래 걸리는 단점이 있어 잘

사용되지 않는다
1)
. 이 연구에서도 4례는 결막에서 1례는 인후부

에서 균이 검출되었고 1례에서 수두 감염이 동반되었으나 검사

상에서 CRP 증가, 신부전 등의 소견은 없었다.

감별해야 할 질환으로는 중독성 표피 괴사증, 표피박리성 과

각화증, Stevens-Johnson 증후군, 연쇄구균성 성홍열, 매독 감

염, 이식 편대 숙주 반응 등이 있다
1, 3, 7, 15)

. 중독성 표피 괴사증

은 점막을 빈번히 침범하고 항생제 투여에 반응하지 않으며 홍

반부위에만 Nikolsky 징후가 양성으로 나타난다
6)
. 조직학적으로

중독성 표피 괴사증은 직접적인 손상으로 인해 표피 전체의 괴

사와 표피하 수포를 보이는데 반하여, 포도상 구균성 열상양 피

부 증후군은 표피의 괴사나 진피내 염증 세포 침윤 없이 주로

과립층에서 표피의 분리가 일어나는 것이 특징적이다
6, 15)
. 표피

박리성 과각화증은 조직학적 소견이 치밀한 과각화증 소견과 비

후화된 과립층에 불규칙한 모양의 각질초자질상 과립이 증가되

어 나타나는 점으로 이 질환과 감별된다. Stevens-Johnson 증

후군은 대부분 표피 전층이 탈락되고 표피세포의 현저한 괴사가

발생하는 반면, 포도상 구균성 열상양 피부 증후군은 표피의 상

부층만이 탈락되고 그 이하의 표피세포의 손상은 거의 없다.

치료는 우선 국소 치료로 피부를 보호하고 무균상태로 유지시

켜주며 온도와 습도를 적당히 조절해준 다음 적절한 수액과 전

해질 공급과 함께 항생제를 투여하며 박탈된 부위에 상처를 주

지 않도록 해야 한다
12)
. 항생제 투여는 포도상 구균의 88%가

penicillinase 양성을 보이므로
21)
처음부터 합성 페니실린제제를

투여하고 세균의 배양 및 감수성 검사 후에 적당한 항생제를 투

여하는 것이 좋다. 스테로이드 제제는 실험동물에 투여한 결과

표피박탈을 더 잘 유발하므로 사람에서 단독투여는 금기로 알려

져 있고 항생제와 스테로이드 제제의 병용의 효과도 아직 잘 알

려져 있지는 않다
6, 15)
. 피부의 국소요법으로는 Burrow 용액, 생

리 식염수를 도포해 주며, silvadene은 신경학적 손상을 일으킬

수 있으므로 사용하지 않으며 비스테로이드성 항염증제의 사용

도 환아에서 나쁜 예후를 초래 할 수 있다고 한다
22)
.

예후는 성인에서와 달리 사망률이 3-5%로 나타나며
6, 22)
, 사

망은 주로 패혈증과 수분 및 전해질 불균형에 의해 일어난다
6, 15)
.

Molne 등
23)
은 호중구의 감소 소견이 있는 경우에 심한 피부 병

변을 보이고 균혈증을 포함한 전신 감염 발생을 증가시킨다고

하였다. 이 연구에서는 정상 백혈구 수치를 보였던 1례에서 심

낭 삼출을 보였고 수두 감염에 동반 된 경우가 1례 있었으나 2

례 모두 치료에 잘 반응하여 회복되었다.

요 약

포도상 구균성 열상양 피부 증후군은 1-3일간의 비특이적 증

상 후에 발생하는 전신성 박탈성 홍반 소견을 보이는 전신 질환

으로 항생제 치료와 적절한 수액 공급으로 대부분 2주일 내에

피부 소견의 호전을 보인다. 저자들은 동산 의료원 소아과에 수

포성 발진과 박탈성 피부 병변을 주소로 내원하여 임상 경과와

조직 검사로 포도상 구균성 열상양 피부 증후군으로 진단되어

항생제 투여 및 보존적인 치료로 호전 보인 4례를 경험하였기에

보고하는 바이다.
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