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□증 례□

1)

서 론

신생아 루푸스는 결체조직 질환 환자인 엄마의 자가 면역 항

체가 태반을 통해 태아에게 넘어가 임상 증상을 보이는 질환으

로 피부 루푸스 병변, 선천성 완전 방실 차단, 혈구 감소증, 간

기능 등의 증상이 나타날 수 있다
1-4)
. 심장과 피부병변은 신생아

루푸스의 주요 증상이지만 한 가지 장기만 침범하는 경우가 많

다. 신생아 루푸스에 의해 간이 침범되면 간효소치 상승과 일시

적 담즙 정체와 같은 경한 증상부터 간기능 부전과 같은 심한

증상까지 발생할 수 있다
5, 6)
. 1954년 McCuiston과 Schoch

7)
이

신생아 루푸스를 처음 보고한 이후 계속 보고되고 있지만 간기

능 이상이 동반된 증례는 매우 드물다. 국내 신생아 루푸스에

대한 보고는 Choi 등
8)
의 급성 심근염을 동반한 1례, Chu 등

9)
의

선천성 방실해리 및 우각차단이 동반된 1례, Kim 등
10)
의 보고가

있으나, 간기능 이상이 동반된 보고는 아직 없다. 저자들은 피부

루푸스 병변과 간기능 이상이 동반된 신생아 루푸스 1례를 경험

하여 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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증 례

환 아:김 ○○, 1개월, 여아

주 소:얼굴과 발에 발생한 홍반성 구진

현병력:전신성 루푸스인 산모에게서 출생하여 외래를 다니던

환아는 내원 2일 전부터 얼굴과 발바닥에 홍반성 구진이 시작되

어 외래를 방문하 다.

과거력:재태 연령 39
＋3
주, 출생 체중 2,130 g이었으며 Apgar

점수는 1분 4점, 5분 7점이었다. 태변 흡인과 심한 대사성 산증

이 있어 신생아 중환자실에 입원하 다. 일시적 무호흡-서맥 증

상이 있었으나 심전도와 심장 초음파 검사는 정상이었다.

TORCH 검사와 대사 이상 선별검사는 음성이었다. 환아의 항

핵항체, 항 SSA/Ro 항체와 SSB/La 항체가 양성이어서 신생아

루푸스를 의심하 다. 환아는 호전되어 퇴원하 으며 간기능 검

사는 정상이었다.

진찰 소견:내원 당시 환아의 체온은 36.7℃, 체중 3,100 g,

두위 35.8 cm 다. 흉부 청진은 정상이었다. 복부 진찰에서 간

이 1 횡지 만져졌다. 이마와 귀 앞에 다수의 원형의 홍반성 구

진이 관찰되었다(Fig. 1).

검사 소견:내원 당시 시행한 일반혈액 검사에서 백혈구

8,680/mm
3
, 혈색소 9.0 g/dL, 적혈구 용적치 26.9 vol%, 혈소판

380 K/mm
3
다. 혈청 생화학 검사에서 AST/ALT 137/150,

피부 병변과 간기능 이상이 동반된 신생아 루푸스 1례
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Neonatal lupus(NL) is characterized by typical clinical features and the presence of maternal auto-

antibodies. The principal serologic markers of NL are anti-Ro/SSA or anti-La/SSB maternal auto-

antibodies, which are transferred across the placenta and can be detected for the first few months of

the affected child. The major clinical manifestations are cardiac disease, notably congenital heart

block, and cutaneous lupus lesions. Hepatobiliary disease is relatively rare clinical manifestation of

NL. We experienced a case of NL with abnormal liver function test and skin lesion. (Korean J Pe-

diatr 2005;48:85-87)
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alkaline phophatase 421 IU, bilirubin 0.51 mg/dL 다. 소변

CMV 배양 검사는 음성이었다. SSA/Ro 항체와 SSB/La 항체

는 200 IU 양성이었다.

경과 및 치료:피부 병변은 1개월 후에 호전되었다. AST/

ALT는 1개월 후에 241/384 IU/L, 2개월 후 97/191 IU/L로 증

가하 으나, 6개월 후 40/37 IU/L, 10개월 후 43/22 IU/L로 정

상화되었다. 생후 6개월째 시행한 검사에서 SSA/Ro 항체 17.9

IU 양성, SSB/La 항체는 음성이었으며 10개월 후에 SSA/Ro

항체와 SSB/La 항체 모두 음성이 되었다.

고 찰

신생아 루푸스는 전신성 루푸스인 산모의 자가 항체가 태반을

통과하여 임상 증상을 나타낸다. 자가 항체에는 SS-A/Ro 항체,

SS-B/La 항체, Sm 항체, nRNP 항체 등이 있으며 신생아 루

푸스는 SS-/Ro 항체가 주로 관련된 것으로 알려지고 있다
1)
. 신

생아 루푸스의 임상 증상은 광과민성이 가장 흔하며 눈 주위,

두피에 피부 증상이 주로 나타난다. 피부 루푸스 병변은 약 16

%에서 나타나지만 처음에는 분만 손상이나 진균 감염, 습진으로

오진되는 경우가 많고, 특히 증상이 없는 초산 산모나 건강한

아이를 출산한 적이 있는 산모에서 출생하는 경우 진단이 늦어

진다
11)
. Weston 등

12)
은 신생아 루푸스 환아 17명 중 1명만 피

부과 방문 전에 진단되었다고 하 다. 신생아 홍반성 낭창에서

관찰되는 피부 발진은 대부분 생후 6개월까지는 없어지는 것으

로 알려져 있다. 본 증례는 원형의 피부 루푸스 병변을 보 으

며 생후 2개월에 호전되었다.

간기능 이상이 동반된 신생아 루푸스는 드문 편이며 다른 증

상과 동반되는 경우가 많다. Lee 등
13)
은 신생아 루푸스 환자의

10%에서 간기능 이상 소견이 있으며, 간기능 이상이 유일한 증

상인 경우가 있기 때문에 임상의는 주의하여야 한다고 하 다.

Cimaz 등
11)
은 SS-A/Ro 항체 양성인 산모 124명에게서 출생한

128명의 소아를 생후 6개월 이내에 추적 관찰하여 선천성 방실

차단 1.6%, 피부 루푸스 병변 16%, 혈구 이상 소견 27%, 간효

소치 상승은 26%라고 보고하 으며 피부병변, 심장 또는 간기

능 부전으로 전원된 소아를 대상으로 한 Lee 등
13)
에 비해 간기

능 이상의 실제 발생 빈도를 반 할 것으로 보인다. Burch 등은

신생아 간염과 담도 폐색증 등의 간질환이 있는 소아의 산모를

대상으로 혈청 자가 항체를 측정하여 SSA/Ro 항체와 SSB/La

항체는 모두 음성이었지만, 항 핵항체가 대조군 산모에 비해 높

았기 때문에 일부 소아 간질환은 산모의 자가 항체치와 관련 될

가능성이 있다고 하 다. 신생아 루푸스의 간기능 이상은 첫째

신생아 철 저장성 질환과 같이 조기에 심한 간부전, 둘째 생후

수 주 이내에 간효소치 증가가 동반된 포합성 빌리루빈혈증, 셋

째 생후 수 개월에 발생하는 경한 간효소치 상승 등 3가지의 임

상 양상을 보인다
14, 15)
. 드물게 심한 간기능 부전으로 사망한 증

례의 예후 인자는 확실하지 않지만 피부 병변이 없는 경우가 많

았으며 증상이 나타날 시간이 없거나 인종에 따른 차이인 것으

로 추정된다. 본 증례는 생후 6개월째 시행한 검사에서 SSB/La

항체가 음성, SSA/Ro 항체치 감소와 함께 간효소치는 정상이

되었다.

신생아 루푸스의 장기 예후는 확실하지 않지만 10대 이후에

결체 조직 질환이 발생할 수 있으므로 재발할 가능성을 반드시

부모에게 알려 주어야 한다
16, 17)
. 또한 신생아 루푸스 환아를 출

산한 적이 있는 산모가 임신하면 태아가 선천성 방실 차단의 증

상을 보일 수 있으므로, 임신 16-24주까지 정기적 심장 초음파

검사를 권장하는 것으로 되어 있다.

Fig. 1. Patient showed multiple discoid rash on the preauricu-
lar(A) and forehead(B) at 1 month of age.
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저자들은 피부 병변과 간기능 이상이 동반된 신생아 루푸스 1

례를 경험하여 보고하는 바이다.
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