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Multiple Intestinal Perforations in a Child with Behcet's Disease

Kum Ok Choi, M.D., Hong Koh, M.D. and Ki Sup Chung, M.D.

Department of Pediatrics, Severance Children's Hospital, Yonsei University College of Medicine, Seoul, Korea

Behcet's disease (BD) is a multisystem inflammatory disorder dominated clinically by recurrent oral and 

genital ulceration, uveitis and erythema nodosum. BD is very rare in children, especially those less than 

10 years of age, who account for only an estimated 5% of all cases. Gastrointestinal ulcers, in patients 

with Behcet's disease with intestinal involvement are rare and have been reported in only 1-2% of all 

cases. The intestinal ulcers of Behcet's disease are usually multiple and scattered and tend to cause 

perforations associated with significant morbidity. Patients with BD and abdominal symptoms must be 

evaluated thoroughly for potential perforation of the gastrointestinal tract. Here we report the case of a 

4 year 9 month old child with multiple perforations of the gastrointestinal tract associated with BD. 

(Korean J Pediatr Gastroenterol Nutr 2008; 11: 80∼83)
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서      론

  베체트병은 1937년 Hulusi Behcetin에 의해서 처음으

로 기술된 질환으로 피부, 점막, 눈, 장, 관절, 혈관, 비

뇨 생식계, 신경계 등 다양한 장기에 초래되는 만성적

이고 반복적이며, 원인 불명인 질환이다1). 베체트병의 

원인은 아직 잘 밝혀져 있지 않으나, 유전학적, 환경학

적, 면역학적, 혈액학적인 요소 등이 복합적으로 작용

하는 것으로 알려져 있다2). 

  주된 임상 양상 중 가장 흔하고 중요한 주증상은 반

복적인 구강 내 궤양이며, 그 외의 주증상으로 반복적

인 생식기 궤양, 눈의 병소, 피부 병소, 이상초과민 등

이 나타날 수 있다
3)

. 주로 20∼30대에 호발하며, 소아

에서는 흔하지 않은 것으로 알려져 있고, 약 20%에서 

가족력이 있다. 대개 반복적인 구강 내 궤양이 발생한 

후 여러 해 시간이 경과한 후에 다른 주증상들이 생기

는데, 구강 내 궤양 이외의 주증상이 생기면 1∼2년 내

에 나머지 주증상들이 연이어 발생한다4). 그러므로 소

아에서 구강 내 궤양이 반복적으로 계속될 때는 베체트

병에 대한 관심을 가져야 한다. 

  베체트병은 다양한 장기에 반복적인 궤양을 주증상
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Fig. 1. The resected terminal ileum site. There is 1.0×1.5 cm
sized perforated lesion (arrow) and there are multiple ulcerative
lesion. 

Fig. 2. The surface of the ascending colon includes multiple 
well-defined ulcerative lesions, measured 0.5 cm to 1.5 cm 
in diameter and some of them were perforated (arrows). 

으로 하며 드물게 장점막 궤양이 반복적으로 나타날 수 

있다. 이 경우 궤양으로 인해 복부 천공이 초래될 수 

있다. 베체트병은 만성 질환으로 유병 기간이 길수록 

장 천공의 가능성이 높아지므로 추적 관찰 시에 복부 

증상을 보일 경우 장 점막 궤양 및 장 천공의 가능성을 

항상 염두에 두고 있어야 한다.

  본 증례는 소아 베체트병 환자에서 진단 이후 추적관

찰 도중 장점막 궤양으로 인한 복부 천공이 생긴 예로

서 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증　　　례

  환　아: 최○○, 4년 9개월, 남아

  주　소: 복통, 구토

  현병력: 본원 내원 5일 전부터 갑작스럽게 발생된 복

통 및 구토를 주소로 입원하였다. 

  과거력 및 가족력: 4세경에 반복적인 구강내 궤양, 

생식기계 궤양 및 반복적인 복통 있어 대장 바륨 조영

술 검사 시행하였고, 염증성 장 질환 의심되어 추가적

으로 시행한 대장 내시경 검사상 만성 비특이적 장점막 

궤양 및 염증 소견 있어 베체트병을 진단받았다.

  진찰 소견: 입원 당시 이학적 소견상, 혈압은 102/65 

mmHg, 맥박은 92회/분으로 정상이었으며, 의식은 명료

하였으나, 급성 병색을 보이고 있었다. 복부는 다소 팽

창되어 있었으나, 부드러웠으며, 간, 비종대는 없었고, 

비정상적인 복부 종괴는 촉지되지 않았다. 복부 압통은 

있었으나, 반사 압통은 없었다. 복부 청진상 장음은 항

진되어 있었다. 직장 수지 검사상 특이 소견은 보이지 

않았다.

  검사 소견: 혈액 검사상 백혈구는 20,240/mm3 (중성구 

76%)로 증가되어 있었고, 혈색소는 9.5 g/dL (적혈구 용

적 31.5%)로 감소되어 있었다. 혈소판 수치는 635,000/ 

mm3로 다소 증가되어 있었다. 혈청 생화학적 검사상 

총 단백 7.0 g/dL, 알부민 4.2 g/dL, 혈당 76 mg/dL, 

BUN/Cr 9.4/0.4 mg/dL, AST/ALT 16/6 IU/L, 총 콜레스

트롤 153 mg/dL, 총 빌리루빈 0.5 mg/dL, Ca/P 10.1/4.9 

mg/dL이었으며, C-반응성 단백질은 11.6으로 상승되어 

있었다. 

  방사선 소견: 단순 복부 촬영상 이상 소견 보이지 않

았다. 

  치료 및 경과: Mesalazine, steroid 복용 후 복부 증세 

호전되던 중 7병일째 갑작스럽게 복통 심해지고, 반사 

압통 있어 시행한 단순 복부 촬영상 유리 공기 있어 장

천공 의심 하에 수술 진행하였다. 수술 당시 결장에 

1.5×1.5 cm (Fig. 1), 상행대장기시부 10 cm 위치에 0.5× 

0.5 cm 크기의 천공 및 다발성 점막 궤양이 관찰(Fig. 

2)되어 맹장을 포함한 말단 회장 및 상행 결장을 절제 

후 단단 연결 시행하였다. 수술 부위의 병리 소견상 만

성 비 특이적 염증성 장 점막 소견 및 다발성 궤양 확인

하였다. 이후 증세 호전되어, 수술 6병일째 mesalazine 

다시 투여하였고, 9병일째 스테로이드 투여 시작하였

다. 이후 증세 호전되어 퇴원하였다. 장천공으로 치료 

받은 이후 3년째 외래에서 추적 관찰 중으로 지속적이

고 반복적인, 구강궤양과, 생식기 궤양이 동반되고 있
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으며, 장 천공 발생 당시에는 없던 증세이나, 이후 포도

막염 발생하여 안과 추적 관찰 중이다.

고　　　찰

  베체트병은 원인 불명의 염증성 질환으로 주로 젊은 

성인에게서 발병한다. 소아에서는 드물며 전체 환자 중 

소아는 약 2∼3% 정도로 보고되고 있다4). 소아의 베체

트병은 주로 반복되는 구강 점막 궤양이 있는 환아에서 

생식기, 피부 점막 궤양 등이 같이 동반되는 경우가 많

으며, 그중 장 침범 베체트병은 전체 베체트 환아의 적

게는 약 2% 많게는 50%까지 보고되고 있다4). 장 점막 

관련 베체트 환자는 일본이 약 50∼60%로 가장 흔하

며, 영국이 38∼50%, 터키가 2.8% 정도로 보고되었다4). 

Roge5)에 따르면 약 14%의 베체트 환자에서 장 점막과 

관련된 증상을 보이며, 대부분 어린 나이에 베체트병 

진단 후 상당한 기간이 지난 후에 생기는 합병증이라고 

하였고, Isik 등6)은 세 명의 베체트 환자를 장기간 관찰

한 후, 다양한 부위에서 반복적으로 장 천공이 발생한 

것을 보고하였다. 정 등7)은 베체트 환자의 약 10∼50%

에서 장 질환을 동반할 수 있고, 주로 회맹부위에 나타

나며, 방사선과적으로 바륨 검사가 도움이 된다고 보고

하였다. 하 등8)은 28명의 베체트 환자에서 컴퓨터 단층 

촬영이 장점막 궤양 및 장 천공의 진단에 도움이 된다

고 보고하였다. 그러므로 베체트병에서 복부 증상이 있

고 장 천공 의심되는 경우 위 검사들을 진행하여 빠른 

진단에 도움을 줄 수 있다. 

  성인 베체트 환자에서 장 천공이 발생하였다는 보고

는 많이 있으며, 성인 베체트 환자에서 장 천공이 나타

나게 되면 재발 가능성이 높아진다는 것에 대해서도 많

은 보고가 있었다
9∼15)

. Kasahara 등
16)
은 136명의 베체트 

환자의 장 천공에 대해서 보고하였는데, 주로 남자에서 

흔하며, 40∼50대에 흔하게 발병한다고 하였다. 그러나 

소아의 경우에는 베체트병이 드물 뿐만 아니라, 장 궤

양과 동반된 경우는 더욱 드물다고 보고되고 있다4). 본 

환자에서는 반복적인 구강 궤양, 생식기계 궤양 및 장 

점막 궤양을 주증상으로 4세경 베체트병 진단 후, 약 

9개월 후 다발성 장점막 궤양이 장 천공까지 진행하였다.

  1986년 Stringer 등17)은 장 점막 궤양이 발생한 10세 

미만의 베체트병 환아 4명에 대하여 보고하였다. 염증

성 장 질환과의 구별을 위해 3개 이상의 베체트 병 주

증상을 보인 경우를 대상으로 하였고, 대상 환아들은 

모두 구강, 생식기, 피부, 장점막 궤양이 있었으며, 방사

선과적으로 말단 회장에 장점막 궤양이 있었다. 이러한 

베체트병의 장점막 병변은 염증성 장 질환, 특히 크론

병과 구별이 힘든 병변을 보이므로 다른 전신적인 증상

을 통해 구별해야 한다. 본 환자에서도 반복적인 구강 

궤양과 생식기계 궤양이 특징으로 있었으며 동반된 복

부 증상 있어 시행한 대장 내시경 검사상 장 점막에 만

성적인 다발성 궤양이 존재하여 베체트병으로 진단하

였다. 소화기 베체트병의 경우는 조직학적으로 특이한 

소견이 존재하지 않으므로 진단적이지 않으나, 동반된 

구강 궤양과 생식기계 궤양이 있어 진단 가능하였다. 

베체트병에서 생기는 소화기계 증상은 장점막 궤양이 

가장 흔하다. 특히 회맹부 위치에 주로 생기며, 식도 점

막을 침범하기도 한다. 증상은 주로 생기는 위치에 따

라 소화곤란, 복통, 설사, 혈변, 복부 천공 등 다양하다. 

소아 환자에서는 성인에 비해 복통과 설사가 주증상이 

되기도 한다. 본 환자의 경우는 복통과 구토를 주증상

으로 호소하였다. 서양인들보다는 주로 동양인, 특히 

일본인에게서 장점막 궤양이 빈번히 나타난다4).

  베체트병은 조기에 질병의 염증 반응을 억제하고 장

기의 손상을 예방하기 위해 항염증제와 면역억제제 등

을 사용할 수 있다2). Sayarlioglu 등18)은 반복되는 장 천

공을 주소로 하는 여자 베체트 환자에서 면역 억제제 

대신 thalidomide를 투여하여 장 천공의 재발이 중단 된 

것을 보고한 바도 있다. 또한 Hisamatsu 등19)은 장 천공

으로 수술한 세 명의 베체트 환자에서 수술 후에 

pentoxifylline을 사용하여 치료에 도움이 된 경우를 보

고하였다. 본 환자에서는 베체트병 진단 받은 후 외래

에서 반복적인 구강 및 생식기 증세 있고 복부 증세 있

어 경구용 스테로이드를 복용하였으며, 복부 천공 이후

에는 염증성 장 질환에 대한 치료 위해 mesalazine 추가

적으로 투여하였고, 이후 질환 호전 보여 약물 투여 중

단하였다. 소아 베체트병의 경우 mesalazine의 투여하

는 것이 일반적인 치료 방법은 아니지만 본 환자의 경

우에는 지속적인 항 염증 치료 중에도 장 점막 궤양이 

장 천공으로 진행한 경우로, 염증성 장 질환의 치료 방

법 중의 하나의 mesalazine을 투여하였다.

  베체트병은 재발과 완화를 반복하는 것이 특징적이
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며 임상 경과는 환자에 따라 매우 다양하다. 일반적으

로 동양계통 남자에게서 증상이 심하게 나타나고, 

Marshall20)에 의하면 20년간 287명의 환자를 대상으로 

사망률은 약 9.8%이었다고 하였다. 본 환자의 경우는 

퇴원 이후 재발과 완화를 반복으로 하면서 약물 복용 

하였고, 현재 완화 상태로 약물 복용을 중단중이다.

  베체트병은 이환율이 낮은 질환이나, 장점막 궤양으

로 인한 장천공은 베체트병의 중요 사망요인 중에 하나

이다. 따라서 베체트병 환아에게서 복통, 구토, 설사 등

의 증상이 지속될 때는 적극적인 이학적 검사 및 방사

선학적 검사를 시행해야 한다. 

요　　　약 

  소아 베체트병은 상당히 드문 질환으로 전체 베체트

병의 약 2∼3%에 해당한다. 이 중 장 점막과 관련된 

경우는 2∼50%까지 다양하게 보고되나, 대부분이 40∼

50대 성인에서 보고되는 내용이며 소아 베체트병 환자

에서 장 천공이 보고된 증례는 극히 드물다. 본 증례는 

4년 9개월된 남아로, 베체트병을 진단받은 후 약물 치

료하며 추적 관찰 중, 지속되는 복통이 있어 시행한 대

장 내시경상에 다발성 장점막 궤양이 관찰되었고, 이후 

스테로이드 용량 감량하며 경과 관찰하던 중 장 천공이 

발생하여 수술한 1예를 경험하였기에 보고하는 바이다.
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