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Anti-p200 pemphigoid is an autoimmune subepidermal bullous disease characterized by circulating and tissue-bound 

autoantibodies directed against a 200 kD protein of the human dermis. We report a 78-year-old male who was 

presented with bullous eruptions on the trunk, extremities, which clinically resemble bullous pemphigoid, 

epidermolysis bullosa aquisita, linear IgA dermatosis or dermatitis herpetiformis. Oral muscosa of the lower lip was 

also affected. Histopathological examination of a skin biopsy specimen from the trunk revealed subepidermal blister 

and infiltration predominantly by neutrophils. Direct immunofluorescence revealed linear deposits of IgG, C3 and 

IgA at the basement membrane zone. Indirect immunofluorescence using salt-split skin showed that IgG antibodies 

bound on the dermal side. Immunoblotting with dermal extracts showed that the patient’s IgG autoantibodies reacted 

with a 200 kD protein. The patient showed good response to dapsone. (Korean J Dermatol 2012;50(10):912∼916)
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서    론

표피하 자가면역 물집 질환은 자가항체가 피부 기저막

층의 구조 분자에 결합하여 표피와 진피의 부착에 결함이 

생기는 질환이다. 항p200 유사천포창은 1996년 Chen 등1과 

Zillikens 등
2에 의해 보고되었으며, 진피의 200 kD의 단백

질에 대한 순환 IgG 자가항체를 가지는 표피하 자가면역 

물집 질환이다.

임상적으로 물집유사천포창, 후천물집표피박리증, 선상

IgA피부염, 포진피부염과 유사하여 감별진단을 위해서는 

병력조사와 신체검진 뿐만 아니라 피부 조직생검을 실시

하고 직접면역형광검사 및 간접면역형광검사를 실시하여

야 한다. 또한 진피의 추출물로 면역전사 검사를 시행하여 

환자의 혈청이 200 kD 단백질에 대하여 반응하는 것을 확

인함으로써 항p200 유사천포창을 진단할 수 있다.

국내 피부과 문헌상 항p200 유사천포창의 보고는 드물

며3,4, 본 증례는 조직학적검사 및 면역전사검사로 확진하

고 dapsone에 좋은 치료반응을 보여 흥미로운 예로 생각되

어 보고한다.

증    례

환  자: 이○○, 78세, 남자

주 소: 체간과 사지에 소양감을 동반한 홍반성 반과 

미란 및 긴장성 소수포와 대수포

현병력: 내원 1개월 전부터 양측 팔에 소양감을 동반한 

다수의 홍반성 반과 긴장성 소수포가 발생한 후 미란과 딱

지를 보였고, 점차 몸통과 등으로 확산되어 내원하였다.

과거력 및 가족력: 특기사항 없음.

이학적 소견: 피부소견 외 특기사항 없음.

피부 소견: 내원시 몸통과 양측 팔에 홍반성 반과 소수

포, 미란 및 가피가 관찰되었고, 내원 후 병변은 점차 양쪽 

엉덩이 및 넓적다리로 확산되었으며, 일부에서는 투명하고 

팽팽한 소수포와 대수포가 관찰되었다. 또한 아랫입술의 

점막에서도 미란이 관찰되었다(Fig. 1).
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Fig. 1. (A) Multiple variable si-

zed erythematous tense vesicles & 

bullae with erosions over the back.

(B) Oral mucosal involvement

Fig. 2. (A) Subepidermal blister-

ing in combination with superfi-

cial dermal infiltrate dominated by 

neutrophils (H&E, ×200). (B) 

Direct immunofluorescence test. 

IgG, C3 & IgA are linear deposit 

along the dermoepidermal junction. 

검사 소견: 일반혈액검사, 소변검사, 간기능 및 신기능 

검사와 매독혈청반응 검사, 흉부 X-선 검사, 심전도 검사

는 모두 정상 범위 내지 음성이었다.

병리조직학적 소견: 체간의 수포성 병변에서 실시한 조

직생검상 표피하 수포를 형성하고, 유두진피와 상부진피에 

주로 호중구로 구성된 염증세포들의 침윤이 관찰되었다

(Fig. 2A). 수포 주변부에서 실시한 직접면역형광검사 결

과 기저막대를 따라 선상의 IgG, C3와  IgA의 침착이 관찰

되었다(Fig. 2B). 정상인의 피부를 1 M NaCl 용액에 담궈 

표피와 진피의 경계부위를 분리시킨 후 환자 혈청으로 시

행한 간접면역형광검사상 분리부의 진피쪽에서만 IgG의 

침착이 관찰되었다(Fig. 3A).

면역전사검사 소견: 정상인의 진피의 추출물로 시행한 

면역전사검사를 시행하였으며, 환자의 혈청이 IgG 항체에 

반응하는 항원성분의 분자량이 200 kD임을 확인하였다

(Fig. 3B).

치료 및 경과: Silver sulfadiazine을 이용한 전신 드레싱

과 함께 dapsone (100 mg/day)을 경구 투여 하였으며, 투여 

2일째 새로운 수포의 발생이 급격히 줄어 들면서 모든 수

포가 치유 되었다. 현재는 dapsone (100 mg/day)을 유지 중

이며 새로운 수포성 병변의 발생 없이 6개월간의 현재까

지 추적관찰 중이다.

고    찰

기존에 알려져 있던 기저막층 항원에 대한 자가항체와

는 다른 새로운 표적을 가진 2개의 증례가 1996년 보고 

되었다
1,2
. 이들이 항p200 유사천포창의 시초로 항p200 유

사천포창은 기존의 자가면역 물집 질환과는 다른 독특한 

200 kD의 분자 무게를 가지는 자가항원을 가지고 있다. 

그 후로 p200의 정체는 십년 이상의 시간이 흘렀지만 규

명되지 않았으나 2009년 Dainichi 등5
은 환자의 혈청의 자

가항체가 기저막층에 존재하는 라미닌 γ1에 반응한다는 

것을 증명함으로써 p200이 라미닌 γ1이라고 주장하였다. 

라니민 γ1은 200 kD의 N-linked glycoprotein으로 라미닌 

311/321 그리고 511과 같은 기저막층에 존재하는 라니민 삼

합체(heterotimer)의 구성성분이며, 이 라미닌 삼합체는 기

저각질세포의 인테그린(integrin)과 4형 콜라겐을 연결함

으로써 표피-진피간의 부착에 기여한다.

항p200 유사천포창의 임상적 발현은 비특이적으로, 물

집유사천포창, 후천물집표피박리증, 선상IgA피부염, 포진

피부염과 유사하다6. 물집유사천포창 또는 후천물집표피박
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Fig. 3. (A) Indirect immunofluorescence of the 1 M NaCl split skin. Circulating IgG antibodies of the patient reacted with the dermal

side of the split skin. (B) Immunoblot analysis of the human dermal extracts. IgG from control serum showed no reactivity (lane 1),

our patient’s serum demonstrated reactivity to a 200 kD protein (lane 2). The reference serum of the patient with anti-p200 

pemphigoid showed reactivity to 200 kD protein (lane 3), the control EBA serum recognized the 290-kDa antigen (lane 4).

리증 유형이 가장 흔한 임상적 발현으로 소양감이 있는 두

드러기성 구진과 판, 긴장성 수포가 체간과 사지에 나타난

다. 선상IgA피부염 유사형은 물집유사천포창 또는 후천물

집표피박리증 유사형의 임상 특징과 함께 홍반성 반에 고

리 모양의 물집이 나타난다. 일부 환자들은 포진피부염과 

유사하게 매우 가려운 홍반성 반에 군집됩 구진과 소수포

가 사지의 폄측 부위에 주로 나타난다. 병변은 대개 흉터 

없이 치유되며, 일부에서는 미립종이 발생할 수 있다. 구강

과 생식기 점막의 침범은 항p200 유사천포창 환자의 약 

20%에서 발견된다. 흥미롭게도 일부 환자들은 건선과의 

관계성도 관찰되었다7
. 본 증례에서는 물집유사천포창 또

는 후천물집표피박리증의 임상양상에 가까웠으며, 구강 점

막의 침범이 관찰 되었다.

항p200 유사천포창의 조직학적 특징은 표피하 수포와 

진피에서 주로 호중구의 침윤을 보이는 소견으로, 이는 선

상IgA피부염, 포진피부염, 후천물집표피박리증과 일치하는 

소견이다8
. 따라서 항p200 유사천포창은 조직학적 소견만

으로는 다른 자가면역 표피하 물집 질환과 감별이 불가능

하며, 감별진단을 위해서 직접면역형광검사, 간접면역형광

검사 및 면역전사검사가 필수적이다.

직접면역형광검사상 병변 인접의 피부조직에서 자가항

체 IgG, C3가 기저막대를 따라 선상으로 침착됨을 관찰할 

수 있다. 선상IgA피부염에서는 자가항체 IgA가 기저막대

를 따라 선상으로 침착되며, 포진피부염에서는 자가항체 

IgA가 기저막대를 따라 과립형으로 침착되는데, 이를 통해 

이들 질환과의 감별이 가능하다8. 그러나 본 증례와 같이 

자가항체 IgG, C3와 동시에 IgA의 침착도 드물게 관찰된

다
6.

정상인의 피부를 투명판에서 표피와 진피가 분리되게 

만든 NaCl split-skin을 기질로 사용한 간접면역형광검사를 

시행하면 혈청 IgG 자가항체가 진피쪽에 결합반응을 보이

는데 임상양상이 유사한 물집유사천포창은 표피쪽에 결합

반응을 보이는 것과는 대조적이다. 그리고 최근에는 IgG 

자가항체 뿐만 아니라 IgA 자가항체도 발견되었다9. 

NaCl split-skin에서 진피쪽에 IgG 자가항체의 결합을 보

이는 질환으로는 후천물집표피박리증, 점막유사천포창, 항

p105 유사천포창, 항p200유사천포창이 있다10,11. 이 중 임

상적 소견, 조직학적검사 및 면역형광검사에서 동일한 소

견을 보이는 후천물집표피박리증과의 감별이 중요하며, 이

는 진피 추출물로 시행한 면역전사검사를 통해 가능하다. 

진피 추출로 시행한 면역전사검사상 항p200 유사천포창 

환자의 혈청은 200 kD 단백질에 반응하는 반면, 후천물집

표피박리증은 290 kD 단백질에 반응을 보인다12. 점막유사

천포창은 임상적으로 점막을 주로 침범하며, 항p105 유사

천포창은 배양된 각질세포와 섬유세포를 이용한 면역전사

검사상 105 kD의 단백질에 반응을 보이므로 감별할 수 있

다. 직접면역전자현미경으로 항p200 유사천포창의 환자의 

피부를 관찰하면 하부 투명대에 국한되어 IgG의 침착을 

관찰할 수 있으며, 치밀판 하부에는 침착을 관찰할 수 없

다. 그러나 후천물집표피박리증에서는 7형 콜라겐, 치밀판

과 그 하부에서 자가항체의 침착을 관찰할 수 있다6,13,14.

항p200 유사천포창의 치료로는 전신 부신피질호르몬제, 

dapsone, cyclosporine, azathioprine, tetracycline, cholchicine, 

nicotinamide 등의 자가면역 물집 질환에 널리 쓰이는 치료
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Table 1. Summary of the reported cases of anti-p200 pemphigoid in Korea

Author (year) Age/Sex Clinical features Underlying disease DIF IIF Treatment

Cho & Kim3 (2003) 49/M BP or EBA-like Schizophrenia, diabetes 

mellitus

IgG, C3 IgG Dexamethasone & dapsone

Kim et al.4 (2008) 75/M BP or EBA-like ㆍ IgG, C3 IgG Prednisolone & dapsone

64/M BP or EBA-like Renal failure, hypertension IgG IgG Prednisolone & dapsone

This case (2012) 78/M BP or EBA-like ㆍ IgG, C3, IgA IgG Dapsone

DIF: direct immunofluoroscence, IIF: indirect immunofluoroscence, BP: boullous pemphigoid, EBA: epidermolysis bullosa aquisita.

법들이 사용되었다6. 이 중 전신 부신피질호르몬제와 dap-

sone의 병합요법이 선호되는 치료법으로 효과적으로 사용

되었다3,4,14-16. 그러나 본 증례와 같이 dapsone 단독요법으

로도 효과적인 치료가 이루어진 경우도 보고되어 있다17. 

또한 건선과 연관되어 있는 환자들은 cyclosporine에 좋은 

치료 반응을 보였다7.

항p200 유사천포창의 경과는 다양하게 나타난다. 일부 

환자들은 면역억제제를 점진적으로 줄여서 끊은 후 관해

를 유지하기도 하지만, 일부는 재발하는 소견을 보여 수개

월과 수년에 걸쳐 유지요법이 필요하다6.

국내에서의 항p200 유사천포창의 보고는 2003년에 Cho

와 Kim3이 최초로 보고 하였으며 본 증례를 포함하여 4예

가 있다(Table 1)4. 보고된 증례들3,4은 본 증례와 비슷하게 

환자군의 나이는 중년 또는 노년기였으며, 성별은 남자였

고, 임상적 발현은 물집유사천포창 또는 후천물집표피박리

증과 유사하게 나타났다. 그러나 이전 3예3,4에서 직접면역

형광검사상 IgG 단독 또는 IgG와 C3의 침착이 관찰되었으

나, 본 증례에서는 이와 함께 IgA의 침착도 관찰되어 차이

를 보였다. 간접면역형광검사상 모든 증례에서 진피쪽에 

IgG 자가항체의 침착을 보였다. 치료로는 전신 부신피질호

르몬제와 dapsone의 병합요법이 주로 사용되었으나, 본 증

례에서는 dapsone 단독 요법으로 좋은 치료 반응을 보였

다. 

저자들은 과거 항p200 유사천포창이 다른 물집 질환으

로 오진된 경우가 많았을 것으로 생각되며, 물집 질환을 

마주하게 된다면 피부과 의사들은 이 질환을 감별진단으

로 고려하여 피부조직생검, 직접면역형광검사, 간접면역형

광검사 및 면역전사검사를 시행하여야 한다. 향후 피부과 

의사들이 더 많은 항p200 유사천포창 진단을 내릴 수 있기

를 기대하며 dapsone에 좋은 치료 반응을 보여 흥미로운 

증례라 생각되어 보고한다.
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