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Pneumatosis cystoides intestinalis (PCI) is a rare disease with intramural gas formation in the gastrointestinal tract. The causes of 

PCI are various, and are commonly associated with collagen vascular disease. We present a case of a 48-year-old female with der-

matomyositis (DM) who also developed PCI. Her risk of PCI may have been increased by multiple factors such as gender, DM it-

self, and medications including corticosteroids, methotrexate, and azathioprine. While the cause of, and risk factors for PCI in DM 

patients are not well known on a global scale, outcomes range from benign to life threatening. Therefore, we present a case study 

and review the literature to identify candidate risk factors for PCI. (Korean J Med 2015;88:480-485) 

Keywords: Pneumatosis cystoides intestinalis; Dermatomyositis

서     론

창자벽 공기 낭증(pneumatosis cystoides intestinalis, PCI)은 장

관의 점막하 또는 장막하 부위에 다발성 공기 주머니를 보

이는 드문 질환이며 원인에 따라 특발성 PCI와 이차성 PCI

로 나눌 수 있다. 이차성 PCI는 전체의 85%를 차지하며 이 

중 류마티스 질환과 관련된 PCI가 전신홍반루푸스, 경피증 

등에서 소수 보고되었다[1-5]. 피부근염에서도 일부 보고되

지만 피부근염에서 PCI의 발병과 연관된 인자에 대한 보고

는 매우 드물다[3-14]. 따라서 본 증례에서는 피부근염에서 
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Figure 1. (A) Plain radiographs reveal intraluminal gas along small and large bowels (arrow). (B) Intraluminal gas along small and large 
bowel is shown (arrow).

발생한 PCI의 예를 보고하고 그 예들을 비교 분석하여 피부

근염에서 발생하는 PCI의 발병 위험인자를 알아보고자 하

였다.

증     례

환  자: 48세 여자

주  소: 우측 하부 복부의 지속적인, 팽창되는 듯한 통증 

현병력: 3년 전 간질성 폐렴으로 치료하던 중 내원 2년 전 

양측 손가락의 Gottron 징후와 양측 근위부 사지의 근력 약

화를 주소로 본원에 내원하였으며 당시에 시행한 침근전도 

검사상에서 척추주위 근육(paraspinalis)과 상하지 근육에서 근

병변 질환 소견이 관찰되었다. 시행한 피 검사상에서 근육효

소 수치의 상승은 보이지 않았으며 magnetic resonance imaging 

(MRI) 상에서 양측 하지에 근염 소견이 보였으나 조직 검사

는 정상이었다. 이후 임상증상 및 근전도와 MRI 소견을 바

탕으로 피부근염으로 의심하고 치료를 시작하였다. 내원 3개

월 전 전신의 근육 통증을 호소하여 시행한 검사상 근육효

소 상승(aldolase 42.8 IU/mL, lactate dehydrogenase [LDH] 404 

U/L, creatinine kinase [CK] 2,334 U/L, AST 54 U/L, ALT 78 U/L)

이 보였고 MRI상에서 양측 하지의 안쪽넓은근(vastus me-

dialis), 모음근(adductor), 넙다리두갈래근(biceps femoris), 두

덩정강근(gracilis), 넙다리빗근(sartorius)의 고신호 영역의 염

증 소견이 관찰되었다. 조직 검사에서 림프구의 침윤과 근세

포의 변성을 보이는 염증성 근염 소견을 확인하였으며 특징

적인 피부 발진과 대칭적인 근위부 근육 허약감, 혈청 근육

효소의 상승 및 근육조직 검사와 근전도 검사의 이상소견을 

바탕으로 피부근염을 진단 후 prednisolone 60 mg/day, metho-

trexate 12.5 mg/week, azathioprine 100 mg/day를 처방하였다. 

약물 복용을 시작한 3일 뒤부터 환자는 하루 두 차례가량 

소량의 묽은 변을 보아 자가로 지사제를 복용하였으나 호전

되지 않았고 내원 3일 전부터 우측 하부 복부에 식사와 무관

한 지속적인 통증이 점점 악화되어 내원하였다. 

과거력 및 가족력: 특이사항이 없었다.

진찰 소견: 내원 당시 급성 병색을 띠고 있었으며 혈압은 

120/62 mmHg, 체온 36.7℃, 맥박수 76회/분, 호흡수 20회/분
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Figure 2. (A) An axial enhanced computed tomography (CT) shows intramural gas in the intestinal wall (arrow). (B) Intramural gas is 
observed in the same postion on the coronal CT (arrow).

이었다. 흉부 진찰에서 양폐하부에서 수포음이 들렸다. 복부 

진찰에서 피부 발적 등의 색조 변화나 팽만은 관찰되지 않

으며 장음은 감소되었다. 상복부에서 고장음이 들렸으나 압

통이나 반발통은 없었다.

혈액 검사 소견: 백혈구 15,100/mm3, 혈색소 13.5 g/dL, 혈

소판 320,000/mm3였으며 C 반응 단백 5.6 mg/dL로 증가 소

견을 보였다. BUN 9.3 mg/dL, creatinine 0.60 mg/dL, 총 빌리

루빈 0.79 mg/dL, AST 19 U/L, ALT 14 U/L, CK 29 U/L로 정

상 범위였으나 LDH는 383 U/L로 증가되었다. Aldolase는 9.7 

IU/mL로 증가 소견을 보였으나 내원 한 달 전에 시행한 검사 

수치와 큰 차이는 없었다. 항핵항체 양성(speckled level 2 

[1:160]), 항Jo-1 양성이었으나 류마티스인자와 항topoisomerase 

I 항체, 항centromere 항체, 항Ro 항체, 항La 항체는 모두 음

성이었다. 소변 및 대변 검사는 정상이었다. 

폐기능 검사: 1초간 노력성 호기 용적 0.93 L (예측치 32.6%), 

노력성 폐활량 1.09 L (예측치 31.4%), 폐확산능 8.6 mL/min/ 

mmHg (예측치 31%)로 심한 제한성 폐 질환을 시사하였다.

영상 소견: 단순 복부 방사선 사진에서 상행 결장부터 하

행 결장까지 장벽 내 다발성 공기 음영(multiple intraluminal 

gas shadow)이 관찰되었으며 장 폐색 소견이 보였다(Fig. 1). 

복부 컴퓨터 단층촬영에서도 전 결장의 벽에 공기 음영이 

관찰되었으나 장벽은 두꺼워지지 않았다. 일부 혈관벽을 따

라 공기 음영이 관찰되었다(Fig. 2).

경과 및 치료: 검사 결과 및 임상양상으로 마비성 장폐색

증과 PCI를 진단하였고 복부 통증을 호소했으나 반발통, 압

통은 뚜렷하지 않아 금식하며 경과관찰하기로 했다. 이후 장

음은 항진되었으며 복부 통증은 점차 감소되었고 금식 3일 

이후 다시 식이를 시작했을 때에도 통증의 재발 및 다른 합

병증은 보이지 않았다. 7일 뒤 시행한 단순 복부촬영에서는 

여전히 소장 및 대장 장벽 내에 공기가 관찰되고 있었으나 

진단 당시보다 줄어들고 특별한 증상 및 합병증이 없어 경

과를 관찰하기로 했다.

고     찰

피부근염에서의 PCI의 발병 위험인자를 알기 위해 본 증

례 및 이전에 국내외에서 보고된 증례를 바탕으로 표 1을 작

성하였다[3-14]. 피부근염에서 발생한 PCI는 전체 15예로 이 

중 2예는 같은 환자에서 시간적 순차를 두고 발생하였다[3]. 

전체 14명 중 12명이 여성이었으며 2명만 남성이었다. 연령
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Patient 
No.

Age/
sex

Symptoms CK Previous medication at diagnosis Treatment
Reference 

No.

1 42/M No symptoms
Abdominal pain

NC
NC

PDS (low dose)
PDS

PDS (high dose)
O2 supply, antibiotics

3

2 8/M Vomiting
Diarrhea
Abdominal pain
Fever

Normal PDS 25 mg/d
MTX IV 25 mg/wk

MethyIPDS 36 mg/day for 
2 weeks, then dexametha-
sone 4.5 mg/d

MTX IV 25 mg/wk

4

3 67/F Diarrhea Normal PDS NPO, O2 supply, antibiotics 5

4 30/F Abdominal distention
Diarrhea
Constipation
Weight loss

Normal PDS 10 mg/d NPO
Oral liquid paraffin 10% po-

tassium chloride solution

6

5 69/F Diarrhea
Fever
Abdominal pain

Normal PDS 15 mg/d O2 supply 7

6 61/F Abdominal pain
Abdominal distension

NC PDS 12.5 mg/d
PPI 20 mg/d

Intravascular fluids
Antibiotics

8

7 59/F Abdominal distension 26 PDS 20 mg
CyA 100 mg/d

Antibiotics
Hypernutrition therapy

9

8 41/F Abdominal distension
Abdominal pain

93 PDS 13 mg/d PDS 20 mg/d
Antibiotics

9

9 53/F Nausea
Abdominal flatulence

1,361 PDS 60 mg/d
MTX 7.5 mg/wk
AGI, voglibose

O2 supply (4 L/min)
PDS 55 mg/d
MIX 7.5 mg/wk

10

10 58/F Fever
Tetraparesis
Dysphasia

> 2,000 MethyIPDS 1 g/d, 3 days
IVIg 1 g/kg/d, 2 days
CYC boluses 0.7 g/m2, Oral MTX, CyA
Antibiotics

TNF-α
PDS
Oral MTX, CyA

11

11 8/F Abdominal pain NC PDS (continous)
MTX, AZA, CYC (intermittent)

PDS 20 mg/d
MTX 2 mg/d

12

12 12/F Difficulty swallowing Normal NC PDS 13

13 4/F Abdominal pain
Constipation
Diarrhea

Normal PDS
Chelation therapy

NC 14

14 48/F Abdominal pain
Abdominal distension
Diarrhea

29 PDS 20 mg/d
MTX 12.5 mg/wk
AZA 100 mg/d

NPO Our case

CK, creatinine kinase; M, male; NC, not commented; PDS, prednisolone; MTX, methotrexate; IV, intravenous; MethyIPDS, methyl-
prednisolone; F, female; NPO, none per oral; PPI, proton pump inhibitor; CyA, cyclosporine; AGI, alpha-glucosidase inhibitor; IVIg, in-
travenous immunoglobulin; CYC, Cyclophosphamide; TNF-α, tumor necrosis factor alpha; AZA, azathioprine.

Table 1. The clinical characteristics of patients with dermatomyositis and pneumatosis cystoides intestinalis

은 고루 분포되었으며 주로 복통과 복부 팽창을 호소하였고 

각 CK 간의 특이점을 발견할 수 없었다. 표에는 작성되지 

않았지만 항핵항체, 항Jo-1 항체, LDH, aldolase 역시 각 증례 

간에 의미 있는 차이를 보이지 않았다. 발생 전 사용하고 있

던 약물 중 코르티코스테로이드를 단독으로 사용한 경우는 

7예로 나타나며 코르티코스테로이드와 면역 억제제를 같이 

사용한 경우는 6예였다. 치료 방법은 산소 공급, 항생제 사

용 등으로 다양했고 수술적 치료를 요하는 허혈성 장 및 천
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공과 같은 합병증은 1예에서만 관찰되었다[4]. 

일차성 및 이차성 PCI는 남자에서 여자보다 약 2-3배 호발

하는 것으로 알려져 있다[15]. 이와 달리 표 1을 참고하여 비

교했을 때는 피부근염 자체의 발병률이 여자에서 2-3배가 높

다는 것을 감안하더라도 이 비율보다 여성에서 더 높게 발

병된다는 점은 여성이 피부근염에서 발생한 PCI의 위험인자

가 될 수 있을 것이라고 추정 가능하다[16,17]. 약제와 관련

하여 면역 억제제는 세균의 점막 투과력을 증가시켜 PCI가 

발생하며 코르티코스테로이드는 장관 점막의 Peyer’s patches

사이의 림프조직 소실을 야기하여 장내의 공기 유입이 쉬워

지게 되며 PCI를 유발할 수 있다는 주장들이 있다[1,10]. 여

러 증례들을 고찰했을 때 1예를 제외하고 코르티코스테로이

드를 사용하였으며, 이 중 6예에서 면역 억제제를 추가하여 

사용한 것으로 보아 이러한 약물 사용이 피부근염 환자에서 

PCI 발생 위험도를 높일 수 있다고 추정할 수 있을 것이다. 

그러나 각 증례마다 사용 빈도나 용량이 서로 다르고 코르

티코스테로이드를 계속 유지하거나 추가했음에도 치료가 된 

증례도 있으며 피부근염이라는 질병 특성상 코르티코스테로

이드 사용이 불가피하다는 점을 보면 피부근염 환자에서의 

PCI 발생인자로 단정하기는 어려울 것으로 보인다[3,4,9-13]. 

그 외 인자 중 연령 및 일부 혈액 수치는 각 증례마다 다양

하게 관찰되어 피부근염에서 PCI의 발병과 연관성을 찾기 

어려웠다. 

피부근염에서 PCI의 발병과 연관된 인자에 대한 보고가 있

지만 단순히 증례보고와 문헌고찰이라는 한계가 있다[1,3]. 

본 논문 역시 연구 대상이 적어 다변량 분석 같은 통계 분석

을 시행하지 못하고 후향적 연구로 환자 정보 획득에 제약

이 있다는 제한점이 있다. 그러나 피부근염에서 PCI 발병인

자 연구를 진행하기 어려운 현실적인 상황을 고려할 때 기

존의 여러 증례 비교 분석을 통한 피부근염 환자에서의 PCI 

발병 위험인자에 대한 고찰은 기존보다 좀 더 명확한 향후 

연구 방향을 제시해 준다는 데 의의가 있을 것이다. 

요     약

PCI는 피부근염에서 발생할 수 있는 드문 합병증으로 증

례가 매우 적어 정확한 원인 및 위험인자에 대해 잘 알려지

지 않았다. 본 증례 및 이전 논문의 증례를 토대로 볼 때 일

반적으로 PCI에서의 위험 요소로 고려되는 코르티코스테로

이드 및 면역 억제제를 피부근염에서의 PCI 위험인자로 단

정하기는 어려울 것으로 보인다. 다만 전체 PCI 중 피부근염

에서 발생하는 PCI가 여성에서 발병되는 비율이 높은 것으

로 관찰되어 이를 위험인자로 고려할 수 있다. 피부근염 환

자에서 발생하는 PCI를 조기에 진단하고 치료하여 환자의 

생존율을 높일 수 있도록 이러한 성별 및 추가적인 위험인

자에 대해 다기관 및 전향적인 연구가 시행되어야 할 것으

로 생각된다.

중심 단어: 창자벽 공기 낭증; 피부근염
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