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서 론

염증근육병(Inflammatory myopathy)은 급성 또는 아급

성으로 근쇠약을 보이면서 근육조직에 염증세포의 침윤을 

보이는 질환이다. 일반적인 염증근육병 환자들은 점차 진

행하는 상하지 근위부의 근력저하로 인해 걷기, 계단 오르

기, 의자에서 일어나기, 무거운 물건 들기 등의 어려움을 

호소한다.1 외안은근 일반적으로 침범되지 않으나 목신전

근 및 인후두근을 침범할 수 있으며, 드물게 호흡근을 침범

하기도 한다. 포함체근염(inclusion body myositis)를 제외

한 염증근육병에서 근육통이 동반될 수 있다. 근세포의 손

상으로 인해 혈청 CK 농도가 10-50배 증가되어 있으며, 간

효소 수치 상승 역시 흔히 동반된다. 혈청 aldolase가 상승

할 수 있으며, 이는 근다발막 침범과 연관이 있다.2 포함체

근염을 제외한 염증근육병에서 종양의 발생 가능성이 2-7

배 정도 높기 때문에 이들 환자에 대해서 암 검진이 필요하

다.3 중증 질환의 경우 심각한 삶의 질 저하를 초래하며 근

육 이외에 폐, 심장, 피부 등의 다양한 장기의 침범을 보일 

수 있으나, 진단될 경우 약물 치료가 가능하므로 임상적으

로 중요하다. 진단을 위해서 임상적 소견 이외에 전기생리

학적 검사, 근육생검, 자가항체검사, 근육 MRI 등의 다양한 

검사가 요구되는 경우가 많으며, 적절한 치료를 위해서 신

경과학, 피부과학, 류마티스학, 호흡기학 등 다양한 분야의 

소견이 요구되기 때문에 염증근육병에 대한 충분한 지식을 

갖추는 것이 중요하다. 

본 론

1. 피부근염(Dermatomyositis)

피부근염 환자에서는 흔히 피부병변이 근력저하보다 먼

저 발생한다. 특징적인 피부병변으로는 팔꿈치, 주먹, 손가

락의 신전부위에 나타나는 붉은색의 구진(Gottron’s pap-

ule), 안와부 부종(periorbital edema), 눈 주변 및 이마에 

발생하는 연보라발진(heliotrope rash), 그리고 전흉부(V 

sign)와 목 주변의 어깨(Shawl sign)에 발생하는 피부병변

이 있다.1 근력저하는 급성 또는 아급성으로 상하지의 근위

부에 발생하며, 혈청 CK 농도는 약 10-50배 가량 증가한다. 

근력저하 및 혈청 CK 상승 없이 피부병터만 존재하는 경우

(무근육병피부근염, amyopathic dermatomyositis)가 약 20%

에서 존재한다.4 반대로 근력저하 및 병리소견은 피부근염에 

합당하나 피부병변이 관찰되지 않는 경우(adermatopathic 

dermatomyositis)가 존재하나, 이런 경우 겹침증후군(overlap 

syndrome) 또는 항합성효소증후군(anti-synthetase syn-

drome) 등이 아닌지 다시 확인이 필요하다.5 성인에서는 

피부근염 발생 이후 3-5년까지 종양의 발생 가능성이 증가

하며, 약 9-32%의 환자에서 종양이 발견된다.6 연관된 자가

항체로는 Mi-2 항체가 약 5-20%에서 관찰되며, MDA5 항체

가 약 10-30%에서 관찰된다. Mi-2 항체는 피부병변과 연관

이 있으며, MDA5 항체는 무근육병피부근염 또는 심한 간질

성폐질환과 연관이 있다. TIF-1 및 NXP2 항체는 종양과의 

연관성이 높다.7 피부근염에서는 미세경색(microinfarct)으
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로 인한 혈류감소로 인해 근육다발 주변의 근육괴사 및 탐

식작용(phagocytosis)가 일어나게 된다. 따라서 다발근염

의 특징적인 병리소견으로는 근다발막의 염증세포 침윤, 

다발주변위축, 다발주변 MHC-1 증가, 미세혈관 주변의 보

체 활성화 등이 있다. 

2. 다발근염(Polymyositis)

다발근염에서는 근위약이 수 주 또는 수 개월에 걸쳐 서

서히 진행하며, 근위약은사지 근위부 및 몸통에서 뚜렷하

다. 삼킴장애 및 구음장애가 관찰될 수 있으며, 일부에서 

호흡근이 침범되기도 한다. 다발근염에서 피부병변 또는 

피부의 염증은 발견되지 않는다. 과거 Bohan and Peter의 

분류에서는 조직학적 소견 없이 피부병변의 유무에 따라 

다발근염과 피부근염을 구분하였다.
8
 따라서 피부병변 없

이 염증근육병의 임상경과를 보일 경우 다발근염으로 진단

하였다. 하지만 다발근염, 피부근염, 그리고 포함체근염 사

이의 병리학적 차이가 규명됨에 따라 최근에는 다발근염은 

전체 염증근육병의 5% 정도로 매우 낮은 빈도로 발생하는 

것으로 생각된다.
9, 10

 일부에서는 염증근육병이라는 진단을 

더 이상 사용하지 말아야 한다는 주장도 있다. 다발근염의 

진단은 포함체근염, 괴사근육병, 근디스트로피 등을 모두 

배제한 이후 이루어질 수 있다. 과거 몇몇 자가항제들이 다

발근염과 연관이 있을 것으로 추정되었으나, 최근에는 다

발근염과의 연관성이 낮을 것으로 생각된다. 다발근염의 

특징적인 병리 소견으로는 근육속막 안쪽의 CD8+ 염증세

포 침윤 및 광범위한 MHC-1의 발현이 있다. 정상적인 근섬

유의 경우 MHC-1의 발현이 없으나, 다발근염 및 포함체근

염에서는 T세포 활성화에 따른 cytokine 분비로 인해 근섬

유에서 비정상적으로 MHC-1가 발현한 것으로 생각된다.
11

 

세포독성 CD8+ 세포의 근육 침범은 비단 다발근염에서 뿐 

아니라 포함체근염 및 피부근염에서도 관찰될 수 있어 주

의를 요한다. 

3. 괴사근육병 (Necrotizing myopathy)

괴사근육병은 급성 또는 아급성의 사지 근위부 근위약을 

특징으로 하며, 피부근염 또는 다발근염에 비해 빠른 질병

의 경과를 보인다.
12

 전체 염증근육병의 약 19% 정도를 차

지하는 것으로 알려져 있다.
9
 혈청 CK 농도는 정상의 20-50

배 또는 그 이상까지 증가한다. 선행하는 병력 없이 발생하

기도 하나, 바이러스 감염 이후 발생할 수 있으며, 종양 및 

결합조직병과 연관되어 발생하기도 한다. 스타틴을 투여 

중인 환자에서 발생하기도 하며, 이런 경우 스타틴을 중단

한 이후에도 근육병은 점차 진행한다.
12

 만약 근육병이 약

물 중단 4-6주 이내에 호전될 경우 염증근육병보다는 약물 

자체의 독성에 의한 증상일 가능성이 높다. 연관된 자가항

체로는 SRP 항체 및 HMGCR 항체가 있다. SRP항체는 괴사

근육병의 10-20%에서 관찰되며 심근병, 간질성폐질환, 삼

킴장애, 근위축을 동반한 중증도의 근위약과 연관이 있는 

것으로 보고되었다. HMGCR 항체는 많게는 60%의 괴사근

육병 환자에서 관찰되며. 이들의 절반 정도에서 스타틴 투

여의 과거력이 있다.
7
 괴사근육병의 병리적 특징으로는 다

양한 정도의 근섬유괴사, 국소적인 MHC-1 발현 증가, 근세

포막의 보체 활성화 등이 있다. T세포를 포함한 염증세포

의 침윤은 뚜렷하지 않다. 괴사된 근섬유 주변으로 대식세

포가 관찰되며, 모세혈관 및 근섬유 표면의 보체 결합이 관

찰된다. 

4. 겹침증후군 (Overlap myositis)

겹침증후군은 급성 또는 아급성의 상하지 근위약 및 정

상의 10-50배 정도의 혈청CK 상승을 보이면서 류마티스관

절염, 전신홍반루프스, 피부경화증, 쇠그렌증후군 등의 결

합조직병이 동반된 질환군을 의미한다. 겹침증후군의 경우 

다발근염이나 피부근염에 비해 관절염, 삼킴장애, 레이노

드 증후군, 백혈구감소, 간질성폐질환 등 다른 장기의 침범

의 빈도가 높으며, 중증 감염과도 연관이 있다.
13

 겹침증후

군은 최근 그 중요성이 부각되기 시작하였으며, 염증근육

병 중 가장 높은 비율을 차지하는 것으로 알려져 있다.
14

 겹

침증후군의 대표적인 형태가 항합성효소증후군(anti-syn-

thetase syndrome)이며, 일부에서는 항합성효소증후군을 

염증근육병의 독립된 아형으로 분류하기도 한다. 항합성효

소증후군은 근염, 레이노 증후군, 기계공의 손(mechanic’s 

hand), 관절염 및 간질성폐질환의 임상양상을 보이면서 항

합성효소 항체가 관찰된다. 항합성효소 항체는 8가지가 있

으며, 이 중에서 가장 대표적인 것이 Jo-1 항체로 30% 정도

에서 관찰된다. 그 외에 PL-7 항체, PL-12 항체 등이 일부에

서 관찰된다. 항합성효소 항체 외에 겹침증후군에서 관찰

되는 자가항체에는 U-snRNP 항체, PM/Scl 항체, Ku 항체 

등이 있다.
7
 겹침증후군의 병리적 특징으로는 다발주변 괴

사 및 다발주변의 MHC-1, MHC-2 항체 결합, 근세포막의 

보체 결합 등이 있다. 최근에는 다른 염증근육병에서와 달

리 항합성효소증후군 환자에서 특징적으로 nuclear actin 

aggregation이 관찰된다는 보고가 있어 겹침증후군 또는 
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항합성효소증후군을 독립된 질환군으로 보아야 한다는 주

장을 뒷받침하고 있다.
15

5. 포함체근염 (Inclusion body myositis)

포함체근염은 다른 염증근육병들과 달리 혈청CK 농도가 

정상의 10-15배 정도로 경미하게 상승되어 있으며 비대칭

적으로 질병이 진행하는 것이 특징적이다. 대부분 50세 이

상에서 첫 증상이 발생하며, 여자보다 남자에서 2-3배 정도 

호발한다.
16

 다른 염증근육병과 달리 매우 서서히 진행하

나, 결국에는 심각한 근위축까지 진행하게 된다. 특징적으

로 침범되는 근육으로는 손가락 굽힘근, 넙다리네갈래근

(quadriceps), 앞정강근(tibialis anterior) 등이 있다. 삼킴

장애가 50% 이상에서 관찰되며, 일부에서는 질병의 첫 증

상으로 나타나기도 한다.
1
 삼킴장애로 인한 흡인성 폐렴이 

발생하기도 하며, 이는 포함체근염 환자들의 높은 사망률

의 한 원인이 된다. 피부 병변은 관찰되지 않는다. 포함체

근염과 연관된 것으로 알려진 자가항체는 cN1A이다.
17

 포

함체근염의 30-50%에서 관찰되나, 근력저하가 없는 SLE, 

Sjogren syndrome 환자에서도 관찰될 수 있다. cN1A의 임

상적 의미는 아직 불분명하다. 포함체근염의 특징적인 병

리소견에는 세포독성 CD8+ T세포의 근섬유 침범, 광범위

한 MHC-1의 증가, Congo red 염색에서 관찰되는 아밀로

이드 침착, 공포(vacuole) 등이 있다. 포함체근염의 경우 

만성적인 염증성 기전 이외에도 unfolded protein 및 아밀

로이드 침착과 같은 퇴행성 기전이 함께 존재하는 것으로 

생각된다.
18

결 론

염증근육병은 근육의 염증과 더불어 다양한 장기를 침범

하는 질환으로, 다발근염, 피부근염, 괴사근육병, 겹침증후

군, 포함체근염 등의 다양한 아형으로 분류될 수 있다. 염

증근육병의 진단을 위해서는 임상적 증상 및 질병의 경과

를 정확히 파악하고 간질성폐질환 등을 포함한 근육 이외

의 기관 침범 소견을 확인해야 한다. 아울러 검사 가능한 

자가항체에 대한 검사 및 근육 MRI 검사가 필요하다. 마지

막으로 면역조직화학염색을 포함한 조직학적 검사가 필요

하다. 염증근육병의 치료를 위해서는 정확한 진단이 선행

되어야 한다. 최근 검사기법의 발전에 따라 점차 다양한 자

가항체 및 조직학적 특성들이 규명되고 있으며, 이에 따라 

염증근육병의 진단 기준 및 분류 역시 지속적으로 개선되

고 있다. 향후에는 임상 양상, 조직학적 검사, 자가항제 검

사 결과를 포함하는 진단 기준이 확립되어, 이를 바탕으로 

보다 개별적인 치료를 제공하는 시대가 도래할 수도 있다. 

염증근육병 환자들을 진료하기 위해서는 새롭게 발견되는 

자가항체 및 조직학적 특성에 대한 꾸준한 이해뿐만 아니

라 호흡기, 종양, 피부, 결합조직 등 다양한 분야에 대한 지

식이 필요하다. 
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