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A Case of Erythromelagia Associated with Sudomotor Dysfunction
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ABSTRACT Erythromelagia is a rare disorder characterized with erythema, intense burning pain, and increased skin 
temperature. The pathomechanism of erythromelagia is controversial. We report a case of erythromelagia 
who showed small nerve fiber dysfunction detected by quantitative sudomotor axon reflex test.

(J Pain Auton Disord 2012;1:37-40)
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홍색사지통증(erythromelagia)는 심한 통증과 침범된 부위의 

홍반(erythema), 침범 부위의 피부 온도상승을 특징으로 하는 

드문 질환이다. 주로 하지에 발생하며 따뜻한 온도나 다리를 

아래로 내리는 자세에서 악화되고 시원하게 하거나 올려놓

으면 호전된다. 원인이 밝혀지지 않은 일차성(primary)와 다

른 질환과 동반되어 나타나는 이차성(secondary) 홍색사지통

증으로 나눌 수 있다. 발병기전은 명확히 밝혀지지 않았으나 

미세혈관의 동정맥션트(microvascular arteriovenous shunting)

에 의해 홍색사지통증이 발생할 것이라는 가설이 주로 제시

되었다.1 최근 신경병 특히 소섬유신경병(small fiber neuro-

pathy)에 의해 발생한다는 연구가 보고되고 있다.2 저자들은 

전신 감염 이후 발생하였고 정량땀분비축삭반사검사(quantitative 

sudomotor axon reflex test, QSART)를 통해 소섬유신경병이 

확인된 홍색사지통증 환자를 경험하였기에 보고한다.

증  례

82세 여자가 갑자기 발생한 다리의 통증으로 의뢰되었다. 

통증은 다리를 아래로 내리면 발생하며, 심한 통증으로 인해 

서거나 걷지 못한다고 하였다. 내원 1주일전부터 기침이 있

었으나 개인병원에서 치료 후 호전되었다. 내원 4일전부터 

고열, 구토, 복통이 발생하여 내과에 입원하였다. 입원 다음

날부터 다리를 내리고 앉거나 서면 양쪽 무릎 밑으로 홍반과 

함께 종아리가 터져나가는 듯한 심한 통증이 발생하였다. 다

리를 다시 침대로 올리거나 시원하게 하면 통증과 홍반이 

호전되었다. 입원 이후 점차 증상이 심해져서 침상에 누워 

있어야만 하고 보행이 불가능하였다. 평소 허리가 아프면서 

파행(claudication)이 있어 장거리 보행에는 지장이 있었지만 

일상적인 생활은 가능했으며, 이번처럼 아래로 내리면 아프

J Pain Auton Disord



J Pain Auton Disord  Vol. 1, No.1  201238

Journal of Pain and Autonomic Disorders  Vol. 1, No. 1,  2012

Figure 1. Photograph of both calf during prolonged standing. 
Erythematous changes around the calf and ankle were observed.

Table 1. Results of quantitative sudomotor axon reflex test

Test site Forearm Proximal leg Distal leg Foot

Total volume (uL/cm2) 0.216 0.066 0.006 0.035

Normal value (uL/cm2) 0.10-1.39 0.23-1.99 0.10-0.90 0.05-1.19

면서 홍반이 발생한 것은 처음이라고 하였다.

과거 15년전부터 고혈압이 있어 amlodipine 5 mg과 atenolol 

50 mg을 복용 중이었으며, 내원 7개월 전 12번째 흉추의 압

박골절로 보존적 치료를 받은 병력이 있었다. 신경계 진찰에

서 근력과 감각 검사에서는 이상이 없었으며 다리를 아래로 

내릴 때 양쪽 발등과 발목에 홍반이 발생하였고(Fig. 1), 다리

를 침대 위로 올리면 호전되었다. 양쪽 발등동맥(dorsalis pedis 

artery)의 맥박은 정상이었고, 요추부 자기공명영상에서 요추 

4번과 5번 사이에서 척추관협착증이 있었다. 신경전도와 근

전도검사에서 이상소견이 없었고, QSART에서 다리의 땀분

비가 비슷한 연령대의 정상 수치와 비교 시 감소되어 소신경

섬유(small nerve fiber)의 기능부전이 관찰되었다(Table 1). 혈

액검사에서 백혈구 15,000/uL으로 상승되었으나 적혈구와 혈

소판은 정상범위였으며, 골수검사에서 골수증식성(myelopro-

liferative) 질환을 시사하는 소견은 없었다. 결합조직질환

(connective tissue disorder)에 대한 검사는 정상범위였으며, 

Varicellar zoster virus, Cytomegalovirus, Hantan virus, Tsutsuga-

mushi, Leptospira에 대한 검사도 정상범위였다. 발열이 지속

되었지만 원인을 찾지 못하고 입원 이후 17일 동안 38.5℃ 
이상의 원인불명발열(fever of unknown origin)이 지속되었다. 

소변 배양검사에서 Enterococcus faceium 균이 검출되어 이에 

대한 항생제 치료를 입원 17일째 시작하면서 18일째부터 체

온이 정상화되었다.

하지의 통증 조절을 위해 입원 14일째부터 gabapentin 200 

mg 복용을 시작하였고 이후로 통증이 조금씩 호전되기 시작

하였다. 입원 25일째 더 이상 발열이 없어서 퇴원하였고, 퇴

원 당시 다리의 통증은 없는 상태였다. 퇴원 이후 더 이상 

gabapentin은 복용하지 않았고 현재까지 4개월 동안 증상 재

발이 없는 상태이다.

고  찰

홍색사지통증은(erythromelagia, erythro=붉은; melos=사지; 

algos=통증) 그리스어의 합성어로서 홍반이 동반된 심한 사지

의 통증을 특징으로 하는 증후군이다.3 동반질환의 유무에 

따라 일차성과 이차성으로 나눌 수 있다. 이차성 홍색사지통

증은 여러 질환에서 관찰될 수 있다. 적혈구증가증(polycy-

themia), 혈소판증가증(thrombocythemia)와 같은 골수증식성 

질환에서 흔하게 관찰되며 그 외에 말초신경병이나 결합조

직질환에 동반되어 발생하는 경우도 있다(Table 2).1 본 증례

와 같이 세균이나 바이러스감염과 동반되어 발생한 경우도 

보고되고 있다.1,4 

증상은 하지가 상지에 비해 더 잘 침범되며 주로 발의 통

증을 호소한다. 심한 통증, 타는 듯한 느낌, 가려움증 등의 신

경병증성 통증과 홍반이 특징적이며 부종이 동반될 수 있다. 

대개의 경우 양쪽에 대칭적이며 이차성 홍색사지통증은 한

쪽에서 나타날 수 있다.1 증상은 운동이나 더운 날씨에 노출 

시 악화되며, 시원하게 하면 호전된다. 밤에 증상이 악화되는 

경향이 있다. 증상을 호전시키기 위해 얼음물에 이환 부위를 

담그는 것은 이 질환에서 특징적으로 볼 수 있는 소견이다. 

질환의 중증도는 간헐적으로 증상이 있지만 바로 호전될 수 
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Table 2. Disorders associated with erythromelagia

Hematologic disorders
Polycythemia, thrombocythemia
Leukemia, pernicious anemia
Thrombotic thrombocytopenic purpura

Cardiovascular disorders
Atherosclerosis
Hypertension
Venous insufficiency

Embolic disease
Cholesterol crystal emboli syndrome, hypercholesterolemia
Metabolic disorders, diabetes mellitus

Connective tissue disorders
Rheumatoid arthritis, Sjogren’s syndrome, Systemic lupus 

erythematosus
Mixed connective tissue disorder
Vasculitis

Infectious diseases
AIDS
Recurrent bacterial infections
Viral infections

Musculoskeletal disorders
Back trauma or surgery
Neck and other trauma

Neurologic disorders
Neuropathies
Multiple sclerosis
Spinal cord disease

Drug induced
Iodide contrast injection
Vaccines : influenza, hepatitis
Medications : nifedipine, felodipine, nicardipine, 

bromocriptine, pergolide, ticlopidine

Other conditions
Carcinoma : abdominal, colon, thymoma, astrocytoma
Frostbite
Mercury poisoning
Conversion disorder

있는 경한 정도에서 하루에 12시간 이상 얼음물에 이환 부위

를 담그고 있을 정도의 심한 경우 등 다양하게 나타날 수 있

다. 전체 환자의 10% 정도에서 증상이 완전히 소실되는 경우

가 있으나 대부분의 경우에 점차 악화되는 경향을 갖는다.5 

급성 홍색사지통증이 만성적인 경우보다 더 좋은 예후를 보

인다고 보고되고 있다.6 본 증례에서는 감염에 의해 급성기 

발열 기간 동안 심한 통증이 있었고, 발열이 호전되면서 증

상이 완전히 소실되어 이차성 급성 홍색사지통증은 연관된 

질환이 호전될 경우 이와 함께 호전될 수 있음을 보여주고 

있다.

홍색사지통증은 일반적인 검사에서 이상소견이 없기 때문

에 병력과 증상을 바탕으로 진단한다. 저자에 따라 진단기준

을 다르게 제시하여 홍반, 온도상승, 통증의 세 가지 증상을 

만족하면 진단하기도 하고,5 통증, 더운 온도에서 악화, 시원

한 온도에서 완화, 침범부위의 홍반, 피부온도 상승의 다섯 

가지를 진단기준으로 제시하기도 하였다.7 신경전도와 근전

도검사는 정상이며, 피부의 온도를 측정하는 것이 도움은 되

지만 진단에 반드시 필요한 것은 아니다.

홍색사지통증의 발병기전은 명확히 밝혀지지 않았으며 여

러 가설이 제시되고 있다. 미세혈관의 동정맥션트에 의해 조

직으로 공급되는 영양혈류(nutritive blood flow)가 감소하여 

허혈 손상(ischemic injury)를 초래하고 이로 인해 증상이 발

생한다는 혈관병증(vasculopathy) 가설이 널리 받아들여지고 

있다.8 즉 홍색사지통증 환자들은 전모세혈관 괄약근(preca-

pillary sphincter)의 기능부전으로 온도 변화에 따라 모세혈관

의 혈액 순환이 정상적으로 조절되지 않아 증상이 발생한다

는 가설이다. 홍색사지통증 환자에서 정상인에 비해 통증이 

없는 기간에 피부 온도가 낮고 증상 발생 시 반응성 충혈

(reactive hyperemia)로 피부 온도가 증가하는 것이 이를 뒷

받침 한다.9 또한 증상 발생 시 모세혈관의 산소 분압(transcu-

taneous oxymetry measurement)가 증상이 없을 때와 비교하여 

감소되어 있는 연구 결과는 동정맥션트에 의해 허혈 손상이 

발생한다는 가설을 뒷받침해준다.2 그러나 Davis 등은 67명의 

홍색사지통증 환자를 전향적으로 연구한 결과 81%의 환자에

서 QSART 이상을 발견하였으며, 24명의 환자에서 신경전도

검사를 시행하여 42%에서 이상을 발견하였다.2 이는 홍색사

지통증은 신경병, 특히 소섬유신경병과 연관되었음을 보여

주고 있다. 즉 통각신경(nociceptive fiber)의 기능부전으로 

심한 통증이 발생하며, 신경절후교감신경의 기능부전(postgan-

glionic sympathetic dysfunction)으로 인한 탈신경과민성(dener-

vation hypersensitivity)으로 증상이 없을 당시 혈관의 긴장

도가 증가하고 증상 발생 시 과도한 혈관 확장을 유발한다는 

가설이다.10 본 증례에서도 신경전도검사는 정상이지만 QSART

에 이상이 있어 홍색사지통증이 소섬유신경병과 연관되어 있

음을 보여주고 있다.

홍색사지통증의 치료효과는 다양하다. Aspirin, 베타차단제

(beta blocker), 3환계 항우울제(tricyclic antidepressant), 항전간

제 등이 사용되나 효과는 환자에 따라 다르게 보고되고 있다. 

특히 골수증식질환과 연관된 경우에는 aspirin이 효과적이다.
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본 증례는 급성 감염과 동반된 이차성 홍색사지통증 환자

에서 QSART를 통해 소섬유신경병이 동반되었음을 입증하였

다. 따라서 홍색사지통증이 현재까지 알려진 혈관병증에 의해 

발생하는 것이 아니라 신경병에 의해 발생할 수 있다는 가설

을 뒷받침하고 있다. 향후 이에 대한 추가 연구가 필요하리

라 생각한다.
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