
Korean Journal of Pediatrics Vol. 48, No. 3, 2005

□증 례□

1)

서 론

신생아 홍반성 루푸스는 1954년 McCuistion와 Schoch
1)
에

의해서 처음으로 기술된 드문 신생아 질환으로, 성인의 아급성

피부 홍반성 루푸스와 유사한 피부 병변과 선천성 심장 전도 이

상을 특징으로 한다. 이 질환은 모체의 자가항체가 태반을 통해

태아에게 전달됨으로써 발생한다. 신생아 홍반성 루푸스의 발병

에 관련하는 자가항체의 대부분은 항 SSA/Ro 항체와 항 SSB/

La 항체이며, 드물게는 항-U1RNP 항체나 항 p57 항체 등이 관

련되기도 한다
2, 3)

. 항-U1RNP 항체만이 양성인 신생아 홍반성

루푸스는 항 SSA/Ro 항체로 인한 신생아 홍반성 루푸스와 달

리, 특징적으로 심장 전도 이상을 일으키지 않고 피부 병변만을

보이며 더 좋은 예후를 갖는 것으로 생각되고 있다
4, 5)

.

저자들은 피부 병변을 보인 생후 1개월 된 신생아와 그 모체

의 혈청에서 항-U1RNP 항체 양성이 나온 신생아 홍반성 루푸

스 1례를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고한다.
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증 례

환 아:이 ○○, 4주, 여아

주 소:생후 3주 경부터 시작된 전신의 다발성 홍반성 피부

병변

출생력 및 가족력:환아는 재태 기간 38주 2일, 출생체중

1,920 g(<3 백분위수)으로 정상 질식 분만하였으며, 아프가 점

수는 1분에 8점, 5분에 9점이었다. 산모는 24세로 초산이었으며,

4년 전 관절통과 혈소판 감소 등이 있어 전신성 홍반성 루푸스

로 진단받고 임신하기 3개월 전까지 스테로이드와 항말라리아제

로 치료받았다. 당시 산모의 혈청 검사에서 항핵항체(FANA, 1 :

40, speckled pattern)와 RA factor(1 : 2) 양성 소견을 보였고,

항 SSA/Ro와 항 SSB/La, 항 Sm, 항 dsDNA 항체에는 모두

음성 소견을 보였으며, 항-U1RNP 항체에는 강한 양성(2,796

u/mL, 정상<25 u/mL) 소견을 보였다. 환아는 저출생 체중과

자궁내 성장지연으로 본원 신생아 중환자실에 입원하였으며, 검

사상 경미한 일과성 혈소판 감소(126,000/mm
3
)를 보였고 심전

도 검사에서 심장 전도 이상은 없었으나 청진시 심잡음이 들려

시행한 심에코 검사에서 심방 중격 결손, 동맥관 개존증, 삼천판

역류가 있었다. 환아는 생후 7일에 특별한 문제없이 퇴원하였다.

그 외 가족력에서 특이 소견은 없었다

현병력:환아는 퇴원 후 집에서 별 문제없이 지내던 중 내원
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Neonatal lupus erythematosus(NLE) is a distinct subset of lupus characterized by cutaneous findings,

cardiac conduction defects, hepatic or hematologic abnormalities. These manifestations are associated

with the presence of maternal auto-antibodies such as anti-SSA/Ro, anti-SSB/La, and rarely anti-

RNP(U1RNP) antibodies. Cases of U1RNP antibody-positive NLE have somewhat atypical cutaneous

manifestation without cardiac or systemic abnormalities. We report a case of cutaneous NLE asso-

ciated with U1RNP antibodies. (Korean J Pediatr 2005;48:342-345)
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일주일 전 얼굴에 홍반성 피부 병변이 발생하였으며 그 후 몸통

과 사지로 진행되었다. 환아는 입원 당시 자주 보채는 것 외에

별다른 증상은 없었다.

진찰 소견:입원시 체중은 2,950 g(10-35 백분위수), 혈압

88/43 mmHg, 심장 박동은 160회/분, 호흡은 52회/분, 체온은

36.8℃이었다. 심장 박동은 규칙적이었고, 좌측 흉골연에서 2/6

도의 수축기 구출성 심잡음이 청진되었으며, 간비종대는 없었다.

피부 병변은 0.5-1.0 cm 크기의 원형 혹은 타원형의 홍반성 반

점 및 구진이 두부, 안면, 목, 가슴, 배, 등, 서혜부, 팔, 다리에

다수 관찰되었으며, 반점 중 일부에서는 중앙에 수포나 위축이

있거나 가피가 생겨 있었다(Fig. 1, 2).

검사 소견:일반 혈액 검사는 정상이었으며, 간기능 검사는

AST와 ALT가 각각 189 IU/L와 181 IU/L로 상승되어 있었다.

혈청 검사에서 항핵항체 양성(1 : 80, speckled pattern)이었고,

항 SSA/Ro와 항 SSB/La, 항 dsDNA 항체는 모두 음성이었으

며, 항-U1RNP 항체는 강한 양성(1,170 u/mL) 소견을 보였다.

피부과에서 시행한 피부 조직 검사에서 표피의 과각화증(hyper-

keratosis)과 모낭 각전(follicular plugging), 기저세포층의 공포

성 변화(hydropic degeneration)와 이상각화세포(dyskeratotic

cells)가 관찰되었으며, 상부 진피에서는 부종과 함께 림프구의

침윤과 적혈구가 혈관 외로 유출된 소견을 보였다(Fig. 3).

치료 및 경과:피부 병변은 특별한 치료 없이 관찰하던 중

입원 4-5일경부터 호전되는 양상을 보였으며, 생후 3개월 경에

반흔 없이 소실되었다. 외래 추적 기간 중 간효소 수치는 지속

적으로 상승되어 있었으며 간비종대도 생겼다가 생후 1년경 정

상으로 호전되었다. 항-U1RNP 항체는 점차 감소하기는 하였으

나 생후 1년까지 625 u/mL로 양성 소견을 보이다가 1년 6개월

검사에서 완전히 소실되었다.

Fig. 1. Round or oval erythematous patches with central crust
on the face and neck.

Fig. 2. Variable sized and shaped, erythematous papules and
patches with central purpuric and bullous changes on the ab-
domen and inguinal area.

Fig. 3. Biopsy specimen showed hyperkeratosis, follicular plugging, dyskeratotic cells and hydropic de-
generation of the basal keratocytes in the epidermis, and extravasation of erythrocytes, edema, and in-
flammatory cell infiltrations in the upper dermis(H&E, A : ×40, B : ×100, C : ×400).
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고 찰

신생아 홍반성 루푸스는 모체로부터 핵단백 항원인 SSA/Ro,

SSB/La, 혹은 U1RNP에 대한 IgG 자가항체가 태반을 통해 태

아로 전달되어 발생되는 드문 질환이다. 이 중 항 SSA/Ro 항체

와 항 SSB/La 항체는 신생아 홍반성 루푸스 환아와 모체의 대

부분에서 발견되어 중요한 진단적 가치를 가질 뿐만 아니라 병의

발병 기전에도 중요한 역할을 하는 것으로 알려져 있으며, 드물

게는 항-U1RNP 항체, 항 p57 항체 등이 발견되기도 한다
2, 3)

.

항 SSA/Ro 항체를 갖는 모체에서 태어난 신생아의 대부분은

정상이고, 그 중 약 1-2%에서만 신생아 홍반성 루푸스를 보이

는데, 이는 신생아 홍반성 루푸스의 병인에 이러한 항체 외에도

HLA 표현 양상과 모체와 태아 사이의 반응 등 다른 인자가 관

여함을 시사한다
6)
. 신생아 홍반성 루푸스를 일으키는 모체의 질

환의 대부분은 전신성 홍반성 루푸스이며, 그 외에도 쇼그렌 증

후군, 류마티양 관절염, 혹은 혼합 결체조직 질환(mixed con-

nective tissue disease), 중복 증후군(overlap syndrome) 등이

있을 수 있다
1, 3)

. 신생아 홍반성 루푸스로 진단 받을 당시에 모

체는 대부분 증상이 없거나 진단 전 상태로, 특별한 증상이 없

더라도 유산이 잘 되는 경향이 있고 이후에 전신성 홍반성 루푸

스나 쇼그렌 증후군과 같은 결체조직 질환이 발병할 가능성이

높다
7)
.

임상적으로는 신생아 홍반성 루푸스 환아의 약 50%에서 피

부 병변이 나타나며, 심장 전도 이상도 약 50%에서 발견된다.

약 10%의 경우에서만 피부 병변과 심장 전도 이상이 동시에 나

타날 수 있다
2, 8)

. 전형적인 피부 병변은 성인의 아급성 홍반성

루푸스와 같은 윤상 또는 다원형(polycyclic)의 홍반성 반 또는

판의 형태로 출생시나 혹은 출생 후 수주 이내에 주로 귀와 얼

굴 등 노출된 부위에 호발하며, 목, 체간, 사지 등에 발생하기도

한다. 피부 병변은 대개 생후 6개월 이내에 반흔을 남기지 않고

자연 소실되며, 광과민성이 현저하다. 홍반성 피부 병변의 조직

소견은 기저 세포의 액화 변성, 각질 형성 세포의 이상각화증

(dyskeratosis), 진피의 부종, 적혈구의 혈관 외 유출, 피부 부속

기 주변으로의 림파구 침윤, 섬유소의 침착 등을 보이는데, 본

증례에서도 피부 조직 검사에서 아급성 홍반성 루푸스에 합당한

소견을 보였으며, 3개월 경에 반흔 없이 완전 소실되었다. 심장

의 전도 이상은 임신 말기나 출생시부터 나타나며 대부분이 완

전 방실 차단을 보인다. 이는 항핵 항체에 의한 심전도계 조직

의 손상에 의해 생기므로 비가역적이며 심박동 조율기의 삽입을

필요로 하기도 한다.

기타 전신적인 소견으로는 빈혈, 백혈구나 혈소판 감소 등의

혈액학적 이상, 간비종대와 간효소치 증가 등의 간기능 이상, 중

추신경계의 이상 등이 나타날 수 있으며, 드물지만 피부와 심장

의 질환 없이 혈액학적 이상이나 간기능 이상 소견만 나타나는

경우도 있다
9, 10)

. 이러한 대부분의 관련 임상 증상은 경미하며

수개월 이내에 정상으로 회복된다.

국내에서 보고된 신생아 홍반성 루푸스로는 1993년 Kim 등
11)

이 전신성 홍반성 루푸스 산모에서 태어난 신생아의 예후에 대

해 보고한 이래 십여 례가 보고되었다
12-14)

. 그 중 항 SSA/Ro

항체와 항 SSB/La 항체는 음성이면서 항-U1RNP 항체만 양성

인 경우는 2003년에 Oh 등
12)
에 의해 처음으로 보고되었으며, 본

증례는 2번째가 되겠다.

외국의 문헌 보고에 의하면 항-U1RNP 항체만 양성인 환아에

서는 항 SSA/Ro 항체 양성을 보이는 경우와 임상적으로 조금

다른 양상을 보이는데, 특징적으로 심장의 전도 이상은 발견되지

않고 피부 병변만을 나타낸다고 보고되고 있다
15)
. Dugan 등

5)
은

항-U1RNP만 양성인 신생아 홍반성 루푸스는 항 SSA/Ro 항체

를 갖는 경우에 비해 심장차단이나 다른 전신 증상이 없이 피부

병변만 있으며 더 좋은 예후를 갖는다고 하였고, Su 등
16)
의 보

고에서는 조기 주 증상으로 혈소판 감소가 있고 후에 피부 병변

을 보였으며, 국내 첫 보고인 Oh 등
12)
의 증례에서는 피부 병변

과 경한 빈혈만을 보였다.

본 증례는 위의 보고된 경우와 달리 출생시 경한 혈소판 감

소가 있다가 정상화 된 후 생후 1개월 경에 피부 병변과 간기능

이상이 발생하였으며 피부 병변이 사라진 생후 3개월 경에 간비

종대를 보였다. 간효소 수치와 간비종대는 생후 6-12개월에 걸

쳐 회복되었으며, 항-U1RNP 항체는 그 후까지도 양성이다가 서

서히 감소하여 1년 6개월 경 정상화되었다.

요 약

저자들은 전신성 홍반성 루푸스 산모에서 출생한 생후 1개월

된 신생아에서 매우 드물게 나타나는 항-U1RNP 항체 양성으로

인한 신생아 홍반성 루푸스 1례를 경험하였기에 그 임상적 특징

을 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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