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염증성 근병증은 병리학적으로 골격근내에 염증성 침윤

물( i n f i l t r a t e s )이 있다는 것이 특징이다. 그러나 다양한

종류의 근병증에서 병리학적 특징이서로 비슷한 점이 있

음에도 불구하고 임상적 소견은 매우 다른 점이 많다. 이

런 염증성 근병증에는 여러 가지 근염이 있으나(Table 1)

그중 대표적인 것이 다발 근염(polymyositis), 피부 근염

(dermatomyositis), 및 봉입체 근염(inclusion body

m y o s i t i s )이다. 그러나 봉입체 근염을 다발 근염이나 피

부 근염과 같은 군으로 분류하는 것에 대해서는 아직도

이견이 많이 있다. 비록 봉입체 근염이 임상적 및 병리학

적 소견상 다른 두가지 근염과 비슷한 점도 있으나 치료

에 대한 반응이 전혀 다르다는 점에서 상이한 병으로도

생각되어 진다.1 , 2

이 종설에서는 다발 근염, 피부 근염 및 봉입체 근염에

대한 일반적인 임상적 특징과 발병기전에 대해 정리해보

고자한다.

본 론

일반적인 임상 양상(Table 2)1 - 6
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Table 1. The inflammatory myopathies1

Idiopathic
(1) Dermatomyositis
(2) Polymyositis
(3) Inclusion body myositis
Associated with collagen vascular diseases
(1) Systemic lupus erythematosus
(2) Mixed connective tissue disease
(3) Scleroderma
(4) Sjögren’s syndrome
(5) Rheumatoid arthritis
Infective
(1) Viral
(2) Parasitic
(3) Bacterial
(4) Fungal
Miscellaneous
(1) Eosinophilic myositis
(2) Associated with vasculitis
(3) Granulomatous
(4) Graft versus host disease
(5) Macrophagic myofasciitis
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명에서 발생한다고 생각된다. 그중 다발 근염은 성인에서

주로 발생하나 피부 근염은 소아와 성인 모두에서 발생한

다. 한편 봉입체 근염은 여성에 비해 남성에서 3배나 더

흔히 생기고 5 0세 이상에서 잘 생긴다.

이런 근육병들은 진행성이며 가끔은 대칭적인 근쇠약을

보인다. 그 결과 근위근의 운동을 필요로 하는 일어서기,

계단오르기, 머리 빗기나 머리감기 등이 힘들어 진다. 그

러나 원위근의 운동을 필요로 하는 단추끼우기, 바느질

하기나 글쓰기 같은 섬세한 손운동의 장애는 다발 근염과

피부 근염에서는 병의 말기가 되어야 겨우 생길 수 있으

나 봉입체 근염에서는 발병 초기에 생긴다. 그러므로 만

약 발병초기에 발의 신근과 손가락 굴근같은 원위근의 쇠

약이 있으면 봉입체 근염을 우선적으로 생각해야 한다.

또한 봉입체 근염에서는 발병 초기에 대퇴사두근( q u a -

d r i c e p s )이 잘 침범되므로 넘어지는 증상이 흔히 생긴다.

그리고 염증성 근병증에서는 치료를 하지않거나 아주 진

행된 경우에도 안근은 침범되지 않는다. 만약 안근이 침

범되었다면 염증성 근병증보다는 다른 병을 우선 의심해

봐야 한다. 다발 근염과 피부 근염에서는 안면근이 침범

되지 않으나봉입체 근염의 6 0 %에선 가벼운 안면근 침범
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Table 2. Clinical and Laboratory Features Associated with Inflammatory Myopathies2,6,8

Characteristic Polymyositis Dermatomyositis Inclusion Body Myositis

Age of onset >18 yr Adulthood and childhood >50 yr
Sex Female>male Female>male Male>female
Development of muscle Subacute Acute Slowly

symptoms
Predominant involvement Proximal muscles Proximal muscles Proximal and distal muscles

of muscle weakness
Muscle wasting Present in chronic forms Not prominent Nearly always pronounced in

selected muscles
(triceps, finger flexors,
quadriceps)

Myalgia Sometimes Often (especially in Never
acute cases)

Rash or calcinosis Absent Present Absent
Familial association No No Yes, in some casesa

Creatine kinase Increased (up to 50×normal) Increased (up to 50×normal) Normal or mildly increased
(<10×normal)

Muscle biopsy Endomysial inflammation Perimysial and perivascular Endomysial inflammation;
inflammation; membrane rimmed vacuoles; amyloid
attack complex, immunoglo- deposits; electron microscopy:
bulin, complement deposition 15- to 18-nm tubulofilaments
on vessels

Cellular infiltrate CD8+ T cells; macrophages CD4+ T cells; B cells CD8+ T cells; macrophages
Response to immunosupp- Yes Yes None or minimal

ressive therapy
Associated conditions

Connective tissue diseases Yesa Scleroderma and mixed connec- Yes, in up to 20% of cases
tive tissue disease
(overlap syndromes)

Other autoimmune diseasesb Frequent Infrequent Rare, but more frequently
recognized

Malignancy No Yes, in up to 15% of cases No
Viruses Yes, with HIV, HTLV-I,c Unproven Unproven

other viruses are uncertain (rare cases with HIV, HTLV-1)
Drugsd Yes Yes, rarely No

a Systemic lupus erythematosus, rheumatoid arthritis, Sjögren’s syndrome, systemic sclerosis, mixed connective tissue disease
b Crohn’s disease, vasculitis, sarcoidosis, primary biliary cirrhosis, adult celiac disease, discoid lupus, ankylosing spondylitis, Behcet’s

syndrome, myasthenia gravis, acne fulminans, chronic graft-versus-host disease, dermatitis herpetiformis, psoriasis, Hashimoto’s dis-
ease, granulomatous diseases, agammaglobulinemia, monoclonal gammopathy, hypereosinophilic syndrome, Lyme disease,
Kawasaki disease, autoimmune thrombocytopenia, hypergammaglobulinemic purpura, hereditary complement deficiency, IgA defi-
c i e n c y .

c HTLV-I, human T cell lymphotropic virus type I.
d Drugs include penicillamine(polymyositis and dermatomyositis), zidovudine(polymyositis), and contaminated tryptophan(dermato-

myositis-like illness). Other myotoxic drugs may cause myopathy but not an inflammatory myopathy.
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이 있다. 그리고 모든 형태의 염증성 근병증에서는 인두

근과경부굴근이 자주침범되어 연하곤란이나 목가누기가

힘들게 된다. 이 병이 진행된 경우나 드물게는 급성기에

호흡근이 침범되기도 한다. 만약 치료하지 않으면 심한

전신성 근쇠약과 근위축이 생긴다.

한편 염증성 근병증에서는 신경학적 진찰상 감각은 정

상이다. 심부 건반사는 대개 유지되나 만약 심한 근쇠약

과 근위축이 있거나 대퇴사두근과 원위근 위축이 생긴 봉

입체 근염에서는 심부 건반사가 없어지기도 한다. 근육통

과 근압통은 대개 발병초기에 일부 환자에서 생기고 팔에

잘 생기며 다발 근염보다는 피부 근염에서 더 자주 생긴

다. 다발 근염과 피부 근염에서는 수주일에서 수개월에

걸쳐 쇠약이 아급성으로 진행되나 드물게는 급성으로 진

행되기도 한다. 그러나 봉입체 근염에서는 마치 근이영양

증이나 운동신경원 질환과 비슷하게 수년간에 걸쳐 서서

히 병이진행된다.

발병기전

염증성 근병증은 이 병이 다른 전신성 자가면역질환이

나 바이러스 또는 결체조직질환과 연관이 있다는 점, 다

양한 자가항체가 있다는 점, 조직적합유전자들과의 연관

성, T세포가 매개된 근세포독성이나 보체가 매개된 미세

혈관병증이 있는 점 및 면역치료에 대한 반응 등으로 미

루어 보아 자가면역기전의 이상에 의해 발병한다고 생각

된다. 그러나 아직도 근육이나 모세혈관에서 특수표적혈

관과 자가민감( s e l f - s e n s i t i z a t i o n )을 일으키는 작용물질

이 무엇인지는 규명되지 않았다.

1. 다발 근염(Fig. 1)1 , 4 , 6 - 1 6

다발 근염에서는 혈관보다는 괴사된 근섬유에서 염증반

응이 더 저명하며 피부 근염에서 보이는 것 같은 미세혈

관병증과 근허혈은 보이지 않는다. 또한 단일클론성 항체

검사상 T세포중 C D 8세포가 괴사된 근섬유주위에서 많은

비율을 차지하고 있다. 그 결과 왜 면역체계가 작동이 되

는지는 아직도 모르지만 CD8 T세포에 의해 매개되어 생

긴 항원과 M H C - I에 국한된 세포독성에 의해 다발 근염

이 발병한다고 생각되어지고있다.

정상 근섬유의 근섬유초( s a r c o l e m m a )에서는 발현되지

않는 M H C - I이 다발근염에서 발현되는 것은 활성화된 T

세포와 대식세포( m a c r o p h a g e )에 의해 분비된c y t o k i n e

에 의해 이런 반응이 유도된 것으로 생각한다. 여러 가지

염증성 근병증에서 발견되는 T세포에서 유래된 c y t o k i n e

(interleukin 2, 4, 5, interferon γ), 대식세포에서 유래

된 cytokine(interleukin 1, 6, TNF α), 백혈구 부착물

질(L-selectin, integrin LFA-1, VLA-4)과 내피세포

에 있는 연결물질(GlyCAM-1, ICAM-1, VCAM-1) 등

은 활성화된 T세포가 내피세포벽에 부착하여 이행

( t r a n s m i g r a t i o n )이 되는 것을 촉진시킨다. 그리고 T세

포 metalloproteinase(MMP-2, MMP-9)도 T세포가

근육에 부착되도록 하여세포독성을증가시킨다.

그리고 염증성 침윤물은 근섬유속에 많으며 T 4보다는

주로 T 8으로 이루어진 T임파구가 B임파구보다 더 많이

보인다. 또한 CD8 T세포가 기저판(basal lamina)을 관

통하여 비괴사성 근섬유를 압박하고 있는 부분 침습

( i n v a s i o n )을 보이는 것이 특징이다. 이세포는 괴사를 유

발시키는 물질인 p e r f o r i n과 granzyme 등을분비한다.

한편 다발 염증의 발병기전에 중요한 역할을하는 항원

은 내인성 바이러스 펩티드보다는 내인성 근섬유초나 근

육내에서 만들어진 세포질 자가 단백이라고 생각되고 있

다. 왜냐하면 근섬유내에서 바이러스가 발견되지 않기 때

문이다.

2. 피부 근염1 , 3 , 4 , 6 , 7 , 1 0 - 1 2

피부 근염에서는 근내막침윤물에 B세포가 정상보다 많

고 C D 4＋세포가 C D 8＋세포보다 더 많으며 B세포와 대식

세포 가까이에 C D 4＋세포가있고 비괴사성 근섬유에 임파

구 침습이 없으며 보체가 활성화되어 있고 모세혈관에

membrane attack complex가 침착되어 있는 점 등으

로 보아 체액성(humoral) 면역에 의해 이 병이 발병한다

고 생각된다.

미세혈관 항체에 대해 면역과정이 생기는데 이것은 보

체 C5b-9 membranolytic attack complex에의해 매

개된다. 그 결과 내피세포 괴사, 근내막 모세혈관 숫자의

감소, 허혈, 미세경색 비슷한 근섬유의 파괴 및 염증 등이

생긴다. 또한 근육내 큰 혈관도 같은 과정으로 침범받아

근경색이 생긴다. 그리고 주로 근다발주변에 저관류가 생

겨 근다발주위 위축이 생긴다. 그러나 이런 소견은 근육

에서만 생기는 것이 아니고 피부, 폐, 심장과 소화기에도

생긴다. 피부맥관구조에 이런 변화가 생기면 발진이 생긴

다. 병이 진행된 경우에는 전체 근육에서 근섬유괴사와

염증성근질환의발병기전
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Figure 1. Schematic illustration of two major pathways of T-
cell-mediated cytotoxicity. One pathway depends on the secre-
tion of perforin- and granzyme-containing cytotoxic granules
(black triangles and dots, respectively)(bottom). The other
pathway depends on ligation of the Fas death-receptor
expressed on the target cell (top). Prior to activation of the
cytotoxic pathways, the T-cell receptor (TCR) of the CD8+

cytotoxic T cell reacts with an antigenic peptide bound to a
major histocompatibility complex (MHC) class I molecule on
the target cell.9
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퇴행이 생긴다.

또한 보체의 활성화는 proinflammatory cytokine의

분비를 유발시켜 내피세포에서 V C A M - 1과 I C A M - 1이

발현되게 하고 근내막과 근내막주위 공간으로 활성화된

림프양 세포의 이동을 촉진시킨다.

결과적으로 순환하는 면역복합체들이나 항체들은 혈관

손상을 일으키고 근육내 혈관에서 내피증식, 섬유소 혈전

과 모세혈관 폐색이 생기게 한다. 심지어는 광학현미경으

로는 정상인 경우에도 전자현미경검사에서는 모세혈관의

내벽에 미세소관(microtubular) 봉입과공포가나타나는

점으로 보아 모세혈관 내막이 면역반응의 표적이라고 생

각된다.

3. 봉입체 근염1 , 4 , 6 , 8 , 1 2 - 1 6

봉입체 근염은 다발 근염이나 피부 근염같은 일차성 염

증성 근병증으로 추정은 되나 자세한 병리기전은 아직도

모른다. 왜냐하면 봉입체 근염에서는 공포( v a c u o l e )가 있

으며 공포가 있는 일부 근섬유내에서는 아밀로이드-양성

침착물이 있고 사립체(mitochondria) DNA결손( d e l e-

t i o n )을 가진 비정상적인 근사립체가 있으며 면역억제치

료에 대해 반응이 적은 점 등으로 보아 자가면역기전 외에

도 이차성 염증을 가지고 있는 근이영양증같은 퇴행성 근

병증의 기전도 함께 가지고 있는 것으로 보인다. 그러나

병리 소견상 비괴사성 근섬유의 부분 침범이 있으며 정상

으로 보이는 근섬유에서도 M H C - 1이 발현되고 염증성 침

윤이 있는 점 등은 다발 근염의 병리 소견과 비슷하다. 그

러므로 봉입체 근염은 저명한 염증반응이 있으며 면역조

직화학적 연구결과로 미루어 보아 주로 세포독성 T세포에

의해매개되는자가면역질환이라고생각되고 있다.

봉입체 근염의 특수한 병리소견으로는 근섬유 위축, 변

연성 공포 및 핵과 세포질 세사(filament) 등이 있다. 또

한 아밀로이드와 phosphorylated tau를포함한여러 가

지 단백질이 파괴된 근섬유에 축적되어 있다. 그러나 이

런 소견이 만성적인 손상 때문에 이차적으로 생긴 생긴

것인지 또는 병리기전에 일차적으로 작용하는 것인지에

대해선 아직도 이견이 많다.1 7

봉입체 근염의 병리소견은 알쯔하이머병의 뇌에 생긴

병리소견과 유사한 점이 많다. Askanas와 E n g e l1 8은 봉

입체 근염의 발병초기에아밀로이드β-전구단백이과표현

된다고 했다. 또한 β-아밀로이드, 아밀로이드 전구단백,

프리온 단백, ubiquitin, α-antichymotrypsin, neuro-

nal microtubule-associated protein 및tau 등에대한

항체나 소식자( p r o b e )를 이용한 연구결과 이런 물질들은

근육의 공포와 연관이 있다는 것이 밝혀졌다. 그러므로 봉

입체 근염은 단백대사과정상의 이상 때문에 발병할 것이

라는 가능성도 제기되었다. 또한 β-아밀로이드 단백전구

유전자를 배양된 근세포에 직접 전달하면 봉입체 근염에

서 보이는 변화의 일부가 생긴다. 그러나 알쯔하이머병에

서 특징적으로 보이는 단백과 봉입체 근염과의 관계는 아

직도 모른다. 한편 B a n w e l l과 E n g e l1 9은 봉입체 근염의

비정상적인 근섬유에서 heat shock protein인a l p h a B -

c r y s t a l l i n이 저명하게표현되어있다고했다.

한편 봉입체 근염에서는 사립체 D N A의 결손이 연령이

비슷한 정상인에서 보다 증가했다는 사실이 밝혀졌다. 이

런 사실은 근생검상cytochrome oxidase-positive fiber

와 ragged-red fiber가증가된 사실로도알 수 있다. 그러

나 이런 소견이 봉입체 근염의 병리기전에 어떤 영향을 미

치는지는아직도모른다.2 0

비록 봉입체 근염의 조직학적인 연구가 주로 봉입체에

집중되어 있지만 이 병의 생검상 가장 저명한 특징은

C D 8＋세포독성세포에 의한 근섬유의 침범이다. 결국 이것

은 면역학적으로 세포매개 세포독성이 있다는 것을 뜻한

다. 이런 사실은 침범된 근섬유에서MHC-class 1 항원이

있다는 사실로도 알 수 있다. 그러나프레드니손으로 치료

하면 세포반응은 호전되나 공포변화와 더불어 환자가 악

화된다는 사실은 세포반응이 이차적이라는 것을 뜻하므로

봉입체 근염의 병리기전은아직도자세히모른다.

4. 염증성 근병증에서 발견되는 자가항체의 역할( T a b l e

3 )7 , 1 8 , 2 1

염증성 근병증의 2 0 %에서는 핵항원과 세포질항원에 대

한 여러 가지 자가항체가 있다. 다발 근염과 피부 근염의

10% 이하에서만 발견되는 세포질항원에 대한 항체는 세

포질 리보핵산 단백에 대한 것이다. 이 단백은 해독

( t r a n s l a t i o n )과 단백생산을 담당한다. 또한 염증성 근병

증에서는 여러 가지 synthetase, 전이인자 및 정보를 인

식하는데 관여하는 단백에 대한 항체를 가지고 있다. 그런

자가항체중 a n t i - J o - 1이라고 불리는 h i s t i d y l - t r a n s f e r

R N A에 대한자가항체는 모든항s y n t h e t a s e의 7 5 %를 차

지하고 있다. 임상적으로는 a n t i - J o - 1항체를 가진 사람

의 8 0 %이상이 간질성(interstitial) 폐질환을가지고 있다

는 점이중요하다.

그러나 이런 항체들은 근육에서만 생기는 특수한 것은

아니라고 생각된다. 왜냐하면 이런 항체들은 신체의여기

저기에 있는 표적( t a r g e t )에 작용하며 병리기전상 의미가

없는 부수현상( e p i p h e n o m e n o n )을 나타내는지도 모르고

또한 임상적이나 면역병리학적으로 서로 다른 병이라고

생각되는 다발 근염, 피부 근염 및 봉입체 근염 모두에서

나타나며 거의 대부분에서 간질성 폐질환과 동반이 되기

때문이다. 때로는 활동성 근염을 동반하지 않은 간질성

폐질환에서도 이런 항체들이 나타나므로 이런 항체들은

근병증뿐만 아니라 간질성 폐질환에서도 중요한 지표가

될 것으로 생각된다. 피부 근염과 전신성 경화증이 중복

된 환자에서는 특수한 항핵 자가항체인 a n t i - P M / S c l이

생기는데 이것은 핵소체(nucleolar) 단백복합에 대한 항

체이다.

한편 a n t i - J o - 1항체를 가진 사람중 일부는 R a y n a u d

현상이나 비미란성(nonerosive) 관절염을 가지며 H L A

항원 D R 3와 D R w 5 2를 가진다. 다발 근염과 봉입체 근염

에서는 75% 이상에서 D R 3 ( D R B 1*0301, DQB1*0 2 0 1 )
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의 h a p l o t y p e을 가지고 있는데 이것은 이런 대립유전자

( a l l e l e )가 이 병을 일으키는 위험인자라는 것을 시사하는

것으로 생각되고 있다.

5. 바이러스 감염과 염증성 근병증과의 관련성4 , 6 - 8

coxsackievirus, paramyxovirus, 인플루엔자, 거대세

포바이러스, 볼거리 및 E p s t e i n - B a r r바이러스 등은 급성

과 만성 근염의 발병과 간접적인 관련이 있다. 그중 c o x-

s a c k i e v i r u s는 molecular mimicry에 의해 유발된 기전

에 의해 자가면역성 근염을 일으킨다고 생각되고 있다. 왜

냐하면 Jo-1 항체의 공격목표가 되는 h i s t i d y l - t r a n s f e r

RNA synthetase와동물p i c o r n a v i r u s의 genomic RNA

는 구조가 서로 비슷하기 때문이다. 그러나 염증성 근병증

환자의 근생검을 아주 예민한 중합효소연쇄반응( P C R )으

로 조사해도이런바이러스를발견할수는없었다.

다발 근염과 봉입체 근염이 바이러스와 관련성이 있다

는 것은 r e t r o v i r u s와의 관계를 보면 알 수 있다. 왜냐하

면 원숭이 면역결핍바이러스에 의해 감염된 원숭이와 인

간면역결핍바이러스( H I V )와 인간 T세포 림프영양성 바이

러스( H T L V )에 감염된 사람이 다발근염을일으키며 드물

게는 봉입체 근염도 일으키기 때문이다. HIV나 H T L V - 1

에 감염된 사람은 병의 초기 증상으로 염증성 근병증을

일으키기도 하고 병의 후기에 이런 근병증을 보이기도 한

다. 그러나 r e t r o v i r u s항원이 단지 근내막 대식세포에서

만 가끔 발견되고 근섬유에서는 발견되지 않는다는 것은

지속적인 감염이 있으며 바이러스 재생은 근육내에서는

일어나지 않는다는 것을 의미한다. HIV-1과 H T L V - 1감

염과 연관되어 생긴 다발 근염과 봉입체 근염의 조직소견

은 r e t r o v i r u s가 음성인 근염과 같다. 한편 HIV-1 양성

환자에서 생긴 다발 근염과 봉입체 근염은z i d o b u d i n e으

로 장기간 치료함으로써 생긴 독성 근병증과는 감별해야

한다.

한편 항볼거리항체로 봉입체에 면역염색검사를한 결과

를 보고 만성적으로 지속되는 볼거리가 봉입체 근염의 원

인이라고 의심하기도 하였으나 이런 가설은 그후 in situ

h y b r i d i z a t i o n과 중합효소 연쇄반응검사상 볼거리 감염

이 확인되지 않음에 따라 폐기되었다. 또 소아마비후 증

후군환자의 조직이상소견이 봉입체 근염의 조직이상소견

과 비슷하다는 보고도 있다.

결 론

염증성 근병증에 대해선 아직도 의문점이 많다. 그중 가

장 기본적인 의문점이 병리기전과 치료에 대한 것이다. 일

반적으로 봉입체 근염은 여러 가지 특성상 다발근염과 피

부 근염과는다른병으로생각된다. 그러나서로다른병리

기전에 의해 발병하는 것으로 생각되는 다발 근염과 피부

근염이 어떻게MHC-1 발현과항 J o - 1항체생산같은공통

된 기전을 가지고 있을까? 봉입체근염에서 보이는 단백축

적의의미는 무엇일까? 봉입체근염에서 보이는 염증성 변

화는 발병원인일까? 아니면 병의 결과로 생긴 것일까? 등

이런여러가지의문은앞으로염증성근병증에대한더 많

은 연구가있는후에야해결될것으로생각된다.

염증성근질환의발병기전
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Table 3. Autoantibodies in inflammatory myopathies8

Frequency Conditions

Muscle-specific antibody
Antisynthetase

Jo-1 18~20% Polymyositis and dermatomyositis with interstitial lung disease, arthritis,
Raynaud phenomenon, “mechanic’s hands,” moderate response to therapy

Others (PL-7, PL-12, EJ, OJ) ≤3% Same as Jo-1
Nonsynthetase

Signal recognition particle 4% Polymyositis with acute onset/severe weakness, poor response to therapy
Mi-2 15~20% Dermatomyositis with good response to therapy
Mas 1% Polymyositis with alcoholic rhabdomyolysis; chronic hepatitis

Associated with overlap syndromes
Antinuclear antibodies 16~32% All myositis groups

24~62% Dermatomyositis
16~40% Polymyositis
72~77% Overlap syndromes
19~23% Inclusion body myositis

Polymyositis-Scl <8% All myositis groups
25% Scleroderma-myositis (North America)

Anti-Ku 1% Scleroderma-myositis (Japan)
Systemic lupus erythematosus without myositis (North America)

U1 ribonuclear protein 12% Mixed connective tissue disease, systemic lupus erythematosus
SS-A/SS-B 90% Sjögren syndrome

10% Systemic lupus erythematosus

5
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