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  Objective: Juvenile rheumatoid arthritis (JRA) is classified as polyarticular, oligoarticular, and 
systemic onset type by clinical symptoms presented during first six months. This study was 
performed to investigate the clinical features and course of systemic onset JRA. 
  Methods: We performed a retrospective study for patients who were diagnosed as JRA 
between March 2000 and March 2006 according to the JRA criteria of the International League 
of Association for Rheumatology (ILAR). 
  Results: Of the 216 JRA patients, 33 patients (11 male/ 22 female) were systemic onset type. 
Because of insufficient data, 6 patients were excluded. Chief complaints at the time of diagnosis 
were fever (81.5%) and arthralgia (77.7%). During the disease course, all patients manifested 
fever and arthritis, rash (59.2%) and splenomegaly (22.2%) also occurred. Most patients had 
symmetric (81.5%) arthritis, and involved more than five joints (59.3%) including knee and wrist. 
Anemia, leukocytosis, and thrombocytosis were common laboratory abnormalities. Almost all 
patients had elevated level of C-reactive protein and erythrocyte sediment rate. Some patients 
had positive results about immunologic marker such as rheumatoid factor (3.8%), antinuclear 
antibody (57.7%), and antiperinuclear factor (9.5%). Therapeutic regimens included glucocor-



― 대한류마티스학회지 제 14 권  제 4 호 2007 ―

― 332 ―

ticoids (88.9%), nonsteroidal anti-inflammatory drugs (81.5%), methotrexate (81.5%), and 
hydroxychloroquine (55.6%). Biologic agents were applied in 5 patients, and 3 showed 
improvement of disease activity. Combination therapy was introduced in 18.5% of patients, and 
63% of patients still required medications. 
  Conclusion: In Korea, systemic onset JRA patients had variable clinical manifestations and 
chronic course of disease, which often extended into adulthood. 

  Key Words: Juvenile rheumatoid arthritis, Systemic onset

서      론

  연소성 류마티스관절염은 소아에서 비교적 드물게 

발생하는 만성질환 중 하나이다 (1). 16세 이하의 소

아에서 최소 6주 이상 다른 이유 없이 관절 종창이 

존재하거나, 다음의 사항: 관절압통, 관절운동 제한, 

관절운동시 통증, 관절의 온기(warmth) 중 두 가지 

이상이 존재할 때 연소성 류마티스관절염이라 정의

하며 (2), 발병 후 처음 6개월 내에 나타나는 증상에 

따라 크게 다수관절형, 소수관절형, 전신형으로 분류

된다 (3). 

  전신형 연소성 류마티스관절염의 경우, 류마토이

드 홍반과 39
o
C 이상의 고열이 발생하는 것이 특징

적이며, 전체 연소성 류마티스관절염 중 약 10%를 

차지한다 (4). 이러한 전신형 연소성 류마티스관절염

은 관절 증상 이외에 다양한 전신 증상을 나타낼 수 

있으며, 성장 저하나 발달 미숙으로 장애를 남기기

도 한다 (5).

  병태생리에 관해서는 아직 명확하게 밝혀진 바는 

없으나, 인터루킨 1, 인터루킨 6, 인터루킨 12, 종양

괴사인자 알파 등의 염증성 시토카인이 만성 관절염

에서의 염증이나 손상 반응과 관련되어 있다 (6). 인

터루킨 1의 경우 전신형 연소성 류마티스관절염에서 

발현이 증가, 활성화되어 있으며, 차단 시 질병이 호

전되는 양상을 보인다 (7). 

  이번 연구에서는 전신형 연소성 류마티스관절염의 

주된 임상 양상과 치료를 통한 경과를 살펴보고, 기

존의 연구 결과와 비교를 통해 최근 국내 전신형 연

소성 류마티스관절염의 경향을 파악하고자 하였다.

대상 및 방법

1. 대상

  2000년 3월부터 2006년 3월까지 류마티스 병원에

서 전신형 연소성 류마티스관절염으로 진단 받았던 

환자를 대상으로 하였다. 이들은 1997년 Durban에서 

개정된 International League of Associations for Rheu-

matology (ILAR) 분류 기준에 따라, 최소 6주의 관절

염과 최소 2주간 매일 열이 동반되거나 선행했던 환

자들에서, 비고정형 홍반성 발진, 전신 림프절병증, 

비장비대 혹은 간비대, 장막염 중 한가지 이상이 동

반되었을 때 전신형 연소성 류마티스관절염이라 진

단되었다. 반면, 감염이나 악성 종양이 의심되는 경

우 대상에서 제외하였다. 

2. 방법

  발병 당시와 병의 경과 중 발열, 관절염, 비고정형 

홍반성 발진, 림프절병증, 간비대, 비장비대 등의 진

단에 특이적인 증상 유무와 근육통, 인후통 등 비특

이적인 증상의 동반 여부, 혈액검사 결과, 외래 추적 

동안 사용했던 치료약제 및 현재의 치료여부 등에 

대해 의무기록을 중심으로 후향 분석을 시행하였다.

결      과

1. 대상의 특성

  2000년 3월부터 2006년 3월까지 연소성 류마티스

관절염으로 진단 받은 환자 총 216명을 대상으로 

ILAR 분류기준을 적용 시 소수관절형이 92명(42.6%), 

다수관절형이 91명(42.1%), 전신형이 33명(15.3%)이

었다. 전신형 33명 중 남자 11명(33.3%), 여자 22명

으로 남녀 비는 1：2였다. 이들 33명 중 최소 3번 
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Table 1. The changes of clinical manifestations in 

systemic onset juvenile rheumatoid arthritis 

during follow up period

Clinical manifestations At diagnosis During follow up

Intermittent high fever 22 (81.5%) 27 (100%)

Arthritis 21 (77.7%) 27 (100%)

Rash  7 (25.9%) 16 (59.2%)

Lymphadenopathy  4 (14.8%)

Hepatomegaly  4 (14.8%)

Splenomegaly  6 (22.2%)

Myalgia  2 (7.4%)  4 (14.8%)

Fig. 1. Age distribution of systemic onset JRA at onset.

Table 2. Characteristics of arthritis in systemic onset 

juvenile rheumatoid arthritis

Patients (%)

Pattern 

Symmetric 22 (81.5%)

Asymmetric  5 (18.5%)

Number of affected joints

Less than 5 11 (40.7%)

More than 5 16 (59.3%)

Involved sites

Finger 12 (44.4%)

Wrist 15 (55.6%)

Elbow 12 (44.4%)

Shoulder  6 (22.2%)

Spine  1 (3.7%)

Toe  4 (14.8%)

Ankle 14 (51.9%)

Knee 15 (55.6%)

Hip  8 (29.6%)

이상의 외래 추적관찰과 전혈구 검사를 포함한 혈액

검사를 시행했던 환자는 27명(81.8%)이며, 남자 9명

(33.3%)과 여자 18명(66.7%)에 대해 평균 62.5±50.4

개월(3∼194개월) 동안 추적관찰을 시행하였다.

  대상 환자에서 증상이 발현되었던 평균 나이는 

9.9±4.1세였으며, 진단받은 평균 나이는 11.5±4.1세였

다. 발병연령은 3세 미만 1예(3.7%), 3∼5세 2예

(7.4%), 5∼7세 3예(11.1%), 7∼9세 5예(18.5%), 9∼11

세 3예(11.1%), 11∼13세 2예(7.4%), 13∼15세 7예

(25.9%), 15세 이상에서 진단받은 경우가 4예(14.8%)

가 있었다(그림 1).

2. 임상증상

  전신형 연소성 류마티스관절염으로 진단 받기 이

전 발병 초기의 주된 임상증상으로는 발열 22예

(81.5%), 관절통 21예(77.7%), 피부 발진 7예(25.9%), 

인후통 4예(14.8%), 근육통 2예(7.4%)가 있었다. 

  병의 경과 중에 모든 환자에서 발열과 관절염이 

확인되었으며, 피부 발진 16예(59.2%), 경부 림프절

병증 2예(7.4%), 샅고랑 림프절병증 1예(3.7%), 창자

간막 림프절병증 1예(3.7%), 간비대 4예(14.8%), 비장

비대 6예(22.2%), 근육통 4예(14.8%)가 관찰되었다(표

1). 발열의 양상은 25예(92.6%)에서 1일 1회, 2예(7.4%)

에서 1일 2회의 고열이 있었으며, 2예(7.4%)에서 1개

월 이상의 발열기간이 지속되었다.

  관절 침범 형태는 비대칭형 5예(18.5%), 대칭형 22

예(81.5%) 양상을 보였으며 11예(40.7%)에서 5개 미

만의 소수관절 침범과 16예(59.3%)에서 5개 이상의 

다수관절 침범이 관찰되었다. 증상을 보인 관절부위

로는 무릎 15예(55.6%), 손목 15예(55.6%), 발목 14예

(51.9%), 손가락 12예(44.4%), 팔꿈치 12예(44.4%), 엉

덩이 8예(29.6%), 어깨 6예(22.2%), 발가락 4예(14.8%)

로 나타났다(표 2).

3. 검사소견

  전신형 연소성 류마티스관절염 환자들에 대해 전

혈구 검사, 간기능 검사, 젖산탈수소효소 검사, 크레

아틴키아나제, 적혈구 침강반응 검사, C-반응단백 검

사, 페리틴, 류마티스 인자 검사를 시행하였다.

  대상환자 27명 모두 전혈구 검사를 시행하였고 이

중에서 20예(74.1%)가 빈혈소견을 보였으며, 16예
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Table 3. Laboratory findings of systemic onset juvenile 

rheumatoid arthritis at diagnosis

Patients (%)

Hemoglobin Below 12 years old 

 (g/dL) ＜7  0

7∼9  4 (44.4%)

9∼11  2 (22.2%)

＞11  3 (33.3%)

Above 12 years old 

＜8  3 (16.7%)

 8∼10  6 (33.3%)

10∼12  5 (27.8%)

＞12  4 (22.2%)

White blood cell Below 12 years old

 (10×3/mm
3
)  4,500∼13,500  5 (55.6%)

13,500∼20,000  2 (22.2%)

20,000∼40,000  2 (22.2%)

Above 12 years old 

 5,000∼10,000  6 (33.3%)

10,000∼20,000  8 (44.4%)

20,000∼40,000  4 (22.2%)

Platelet  150,000∼450,000 14 (51.9%)

 (10×3/mm
3
) ＞450,000 13 (48.1%)

AST (U/L) ＞40  2 (8.0%)

≤40 23 (92.0.1%)

ALT (U/L) ＞45  3 (12.0%)

≤45 22 (88.0%)

LDH (U/L) ＞200  6 (33.3%)

60∼200 12 (66.7%)

Creatine kinase ＞165  0 (0%)

 (U/L) 30∼165 17 (100%)

ESR (mm/hr) ＞20 23 (92.0%)

≤20  2 (8.0%)

CRP (mg/dL) ＞0.3 24 (92.3%)

≤0.3  2 (7.7%)

Ferritin (ng/mL) ＞150 13 (61.9%)

≤150  8 (38.1%)

ALT: alanine aminotransferase, AST: aspartate amino-

transferase, CRP: C-reactive protein, ESR: erythrocyte 

sediment rate, LDH: lactate dehydrogenase

(59.3%)에서 백혈구 증가증, 13예(48.1%)에서 혈소판 

증가증이 관찰되었다. 

  간기능 검사를 시행한 25예 중 2예(8.0%)에서 아

스파테이트 아미노전이효소(AST)가 증가되었고, 3예

(12.0%)에서 알라닌 아미노전이효소(ALT)가 증가되

었다. 간기능 수치가 증가된 4예에서 모두 100 U/L 

이하로 경도의 증가 양상을 보였다.

  젖산탈수소효소 검사를 시행한 18예에서 200 U/L 

이상의 증가소견을 보인 경우는 총 6예(33.3%)인 반

면 크레아틴키아나제를 측정한 17예 모두에서는 정

상범위 내의 수치로 측정되었다. 

  적혈구 침강반응 검사에서는 총 25예 중 23예

(92.0%)에서, C-반응단백 검사에서는 총 26예의 검사

대상 중 24예(92.3%)에서 증가양상이 관찰되었다. 페

리틴의 경우 검사를 시행한 21예 중에서 13예(61.9%)

가 증가된 소견을 보였다(표 3).

  류마티스 인자 검사를 시행한 26예 중 1예(3.8%)

에서 양성을 보였으며, 항핵항체 검사는 26예 중 11

예(42.3%)에서 음성으로 나타났다. 양성으로 나타난 

15예(57.8%)에서의 역가는 약양성 1예(6.7%), 1：80 

7예(46.7%), 1：160 5예(33.3%), 1：1280 1예(6.7%), 

1：2560 이상 1예(6.7%)였다. 이들의 항핵항체 양상은 

핵주위 양상 6예(40.0%)에서, 반점 양상 6예(40.0%), 

세포질 양상 1예(6.7%), 균질 양상 2예(13.3%)로 확인

되었다. Antiperinuclear factor의 경우 시행한 21예 중 

2예(9.5%)에서 양성소견을 보였다. 

4. 치료 경과

  총 27명의 전신형 연소성 류마티스관절염 환자에

서 사용되었던 약물로는 비스테로이드 항염제 22예

(81.5%), glucocorticoid 24예(88.9%), methotrexate 22예

(81.5%), hydroxychloroquine 15예(55.6%), cyclosporine 

11예(40.7%), bucillamine 3예(11.1%), leflunomide 5예

(18.5%), infliximab 3예(11.1%), sulfasalazine 7예(25.9%), 

azathioprine 3예(11.1%), etanercept 4예(14.8%)가 있었

다. 

  병의 경과 중 3예(11.1%)에서 수술을 시행했으며, 

그 중 2예에서 고관절 전치술을, 1예에서 발목 윤활

막절제술을 시행하였다. 

  외래 추적관찰에서 증상이 호전된 환자 중 10예

(37.0%)는 투약이 중단된 상태이며, 4예에서는 투여

하는 약물 종류가 감소하였다. 현재 사용되는 약물

로는 비스테로이드 항염제 13예(76.5%), methotrexate 

10예(58.8%), glucocorticoid 9예(52.9%), cyclosporine 6

예(35.3%), etanercept 4예(23.5%), leflunomide 3예

(17.6%), bucillamine 2예(11.8%), infliximab 2예(11.8%), 

hydroxycloroquine 2예(11.8%), azathioprine 1예(5.9%)가 
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Table 5. Frequent patterns of combined medication in 

systemic onset juvenile rheumatoid arthritis

   Basic Combined
Patients (%)

combination medication

MTX+glucocorticoid 19 (70.4%)

NSAIDs 16 (59.3%)

Cyclosporine  9 (33.3%)

Hydroxychloroquine  9 (33.3%)

Leflunomide  3 (11.1%)

Bucillamine  3 (11.1%)

Etanercept  3 (11.1%)

Infliximab  2 (7.4%)

MTX: methotrexate, NSAIDs: non-steroidal anti-inflam-

matory drugs

Table 4. The changes of medications in systemic onset 

juvenile rheumatoid arthritis during follow up

Follow up
Initial medication

medication
(n=27)

(n=17)

NSAIDs 22 (81.5%) 13 (76.5%)

Glucocorticoid 24 (88.9%) 10 (58.8%)

Methotrexate 22 (81.5%)  9 (52.9%)

Hydroxychloroquine 15 (55.6%)  2 (11.8%)

Cyclosporine 11 (40.7%)  6 (35.3%)

Bucillamine  3 (11.1%)  2 (11.8%)

Leflunomide  5 (18.5%)  3 (17.6%)

Infliximab  3 (11.1%)  2 (11.8%)

Sulfasalazine  7 (25.9%)

Azathioprine  3 (11.1%)  1 (5.9%)

Etanercept  4 (14.8%)  4 (23.5%)

Surgery  3 (11.1%)

NSAIDs: non-steroidal anti-inflammatory drugs

포함되어 있다(표 4). 

  약물은 주로 병합되어 사용되었으며, 추적 관찰 

기간 동안의 약물력에서 methotrexate와 glucocorticoid

를 기본으로 사용한 환자들이 19명(70.4%)이었다. 

Methotrexate와 glucocorticoid에 추가로 병합되었던 

약물로는, cyclosporine 9예(33.3%), hydroxycloroquine 

9예(33.3%), leflunomide 3예(11.1%), bucillamine 3예

(11.1%), etanercept 3예(11.1%), infliximab 2예(7.4%)가 

있었다(표 5). 

고      찰

  연소성 류마티스관절염은 소아의 결합조직병 중 

비교적 흔한 유병률을 갖는 질환이나 (4,8), ILAR에

서 제시한 진단 기준에 맞춰 확진하기가 까다롭고 

시간의 흐름에 따라 증상이 변할 수 있기 때문에 증

례를 확인하는 주체와 시점에 따라 진단이 달라질 

수 있어 다양한 유병률을 보인다 (9). 매년 소아 10

만 명당 0.83∼22.6명이 연소성 류마티스관절염으로 

진단 받으며, 10만 명당 7.7∼400명으로 다양한 유병

률을 보이지만 (8,10,11), 우리나라에서는 아직까지 

유병률에 대한 보고는 없는 상태이다. 

  이번 연구에 포함된 연소성 류마티스관절염 환자 

총 216명 중 33명(15.3%, 남녀비 1：2)이 ILAR에 따

라 전신형으로 분류되었다. 이는 연소성 류마티스관

절염 중 전신형이 10% 정도 차지한다는 보고와는 

유사한 결과를 보였으나 (4), 남녀비가 동일하거나 

남자에서 좀 더 높은 유병률을 보였던 이전 결과와

는 달리 (4,12), 여자에서 높은 유병률을 보였다.

  전신형 연소성 류마티스관절염은 관절 증상 외에

도 다양한 증상들이 동반되며, 주 증상으로는 발열, 

피부 발진, 비장비대, 간비대, 림프절병증, 심막염, 

장막염 등이 나타날 수 있다. 39
o
C 이상의 고열이 

하루 1∼2회 발생한 뒤 바로 정상체온으로 돌아오는 

것이 전신형 연소성 류마티스관절염의 특징적인 발

열 양상이며 (4), 이번 연구에 포함된 일부 환자(3

예)에서는 증상이 악화될수록 발열 횟수가 잦아지는 

양상을 보였다. 발병 초기 22예(81.5%)에서 특징적인 

발열이 확인되었으며, 병의 경과 중에 모든 환자에

서 발열이 확인되었다. 

  관절 증상은 관절염, 관절통, 근육통 등의 다양한 

양상으로 나타나며 (12), 21예(77.7%)에서 초기 증상

으로 관절통을 호소하였으며, 병의 경과 중에는 모

든 환자에서 관절염이 확인되었다. 관절염은 대부분 

발열 등의 전신 증상과 같이 나타나기도 하지만, 수

주에서 수개월, 혹은 수년 후에 나타나는 경우도 있

으며 (4), 이번 연구에서 발열과 관절염을 비슷한 시

기에 호소한 환자들은 18예(66.7%)였다. 전신형 연소

성 류마티스관절염에서 침범하는 관절 수는 다양하

게 관찰되며 (3), 이번 연구에서는 주로 5개 이상의 

다수 관절을 침범하는 양상으로 무릎, 손목, 발목, 
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손가락, 팔꿈치 관절 순으로 관절증상을 나타냈으며 

이전의 국내 연구 결과와 비슷하게 대칭적인 양상을 

보였다 (12). 

  피부발진은 대개 2∼5 mm의 홍역모양 홍반으로 

주로 체간과 근위부 사지에 발생하고, 여러 부위로 

이동하는 양상을 보이며 발진은 흉터를 남기지 않고 

사라지는 특징을 갖는다. 발진을 보인 16예(59.2%)의 

환자들 역시 주로 체간과 사지에 분포하며 이동하는 

양상을 보였으며, 발열시 발진이 심해지고 시간이 

지나면 사라지는 특징을 보였다.

  림프절병증은 주로 경부와 액와부에 대칭적으로 

관찰되는 양상을 보이며, 이번 연구에서는 경부 2예

(14.8%), 샅고랑 1예(3.7%), 창자간막 1예(3.7%)로 림

프절병증이 확인되었다. 이 중 1예에서는 경부와 샅

고랑 모두에 림프절병증이 있었으며, 창자간막 림프

절병증 1예에서는 다수의 림프절이 관찰되었다.

  전신형 연소성 류마티스관절염 진단 기준에 포함

되어 있는 장막염의 경우, 약 10∼30%의 환자에서 

확인되었다는 연구 결과 (12,13)와는 달리 이번 연구

에서 장막염 양상은 관찰되지 않았다.

  연소성 류마티스관절염에서의 검사 소견은 특징적

인 양상을 보이지 않아 진단에 확정적인 역할을 하

지 않는다. 전신형 연소성 류마티스관절염 환자의 

경우, 혈색소 7∼10 g/dL의 정상적혈구 정상색소 빈

혈, 다형핵호중구 위주의 백혈구증가증, 혈소판 증가

증과 더불어 여러 급성기 반응물질의 증가 양상을 

관찰할 수 있다. 

  이번 연구에서 전혈구 검사를 시행한 27예의 환자 

중 20예(74.1%)에서 빈혈이 관찰되었다. 12세 이상의 

환자들에서 혈색소 수치가 비교적 낮게 관찰되었으

며(표 3), 혈색소 5.5 g/dL의 심한 빈혈도 1예 확인되

었다. 호중구 위주의 백혈구증가증이 16예(59.3%)에

서 관찰되었으나, 백혈구수 40,000/mm
3
 이상의 심한 

백혈구증가증은 관찰되지 않았다. 혈소판 증가증은 

병의 활성도와 악화를 예측할 수 있는 지표로 사용

되기도 하며 (14), 이번 연구에서는 13예(48.1%)에서 

450,000/mm
3
의 혈소판 증가증이 관찰되었으며, 5예

에서 600,000/mm
3
 이상의 혈소판 증가가 확인되었

다.

  적혈구 침강반응의 상승과 C-반응단백 상승은 염

증 표지자로서 전신형 연소성 류마티스관절염의 질

병 활성도를 평가하는 도구로 사용되며 (15), 대부분

의 환자들에서 관찰되는 검사 소견으로 (4,12), 각각 

96%의 환자들에서 증가양상이 관찰되었다. 전신형 

연소성 류마티스관절염에서 페리틴의 경우, 질병 활

성도와 연관되어 급성기 반응 물질로서 상승될 수 

있으며 (16,17), 10,000 ng/mL 이상시 큰포식세포 활

성 증후군의 발생을 예측할 수 있는 표지자로서의 

역할이 제시되고 있다 (18). 이번 연구의 61.9% 환자

들에서 페리틴 증가 양상을 확인할 수 있었다. 

  연소성 류마티스관절염에서 류마티스 인자 검사의 

경우, 류마티스관절염에서보다 양성률이 낮아 발병 

초기에는 4% 이하에서 양성 소견이 관찰되며 (4), 

이번 연구에서도 이와 유사하게 3.8%의 환자에서만 

양성을 확인할 수 있었다. 항핵항체 검사의 경우, 

IT-1 세포계를 이용하여 간접 면역 형광법으로 시행

하였으며, 약 9%의 환자에서 양성을 보였던 이전 결

과와는 달리 (4), 약 57.7%의 환자들에서 대개 1：160 

이하의 낮은 역가를 갖는 균질 혹은 반점 양상으로 

관찰되었다. 양성을 보인 15예 중 세포질 양상 1예에

서 1：2560 이상의 역가와 핵주위 골격 양상 1예에

서 1：1280의 역가를 보인 것을 제외하고는 1：160 

이하의 낮은 역가를 관찰할 수 있었다. 이처럼 낮은 

역가의 양성률이 높은 이유로는 항핵항체 검사에 통

상 사용하는 Hep-2 세포계 대신 IT-1 세포계를 사용

하면서 양성률이 높아진 것으로 생각된다 (19,20). 

또한, 항핵항체 검사에서 높은 역가를 보였던 2예의 

경우, 세포질 양상 1：2560 이상의 역가를 보였던  

1예에서 antiperinuclear factor가 양성이었으나, 항

dsDNA항체 음성, 항카디오리핀항체 음성, 류마티스 

인자 음성, ANCA 음성, 항Sm, Ro, RNP항체가 음성

으로 다른 자가면역질환을 시사할 만한 검사 소견은 

없었다.

  Antiperinuclear factor는 류마티스관절염 환자에서 

48∼92%까지 다양하게 양성률을 나타내고 있어 비

교적 진단적 가치가 있는 검사이지만, 연소성 류마

티스관절염의 경우 민감도는 낮으나 높은 특이도를 

보이며 약 30%의 환자에서 양성으로 나타난다 

(21-23). 이는 주로 다수관절형 연소성 류마티스관절

염의 환자에서 더 많은 연관성을 보이며, 전신형 연

소성 류마티스관절염에서는 전신 홍반 루푸스 환자

군이나 다른 자가면역질환을 가진 환자군와 큰 차이
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가 없었다 (23). 이번 연구에서 antiperinuclear factor

는 구강내 점막세포와 1：5로 희석한 혈청을 이용하

여 면역형광현미경으로 검사하였으며, 약 10%의 환

자에서만 양성 소견을 보여, 이전 결과와 유사하게 

전신형 연소성 류마티스관절염에 대한 진단적 검사

로서 의미를 부여할 수 없었다 (22,23).

  아직까지 전신형 연소성 류마티스관절염 치료에 

있어 확립된 치료 원칙은 없으며, 비스테로이드 항

염제와 glucocorticoid, methotrexate가 가장 많은 비율

로 사용되고 있다. 그 외에 leflunomide와 종양괴사

인자 억제제가 최근 치료약제로 사용되고 있다. 또

한, sulfasalazine의 경우 부작용을 호소한 환자는 없

었으며, 증상 호전으로 약물이 중단되면서 중단한 

경우가 3예, 사용 도중 증상에 호전이 없어 약물을 

교체한 경우가 4예 있었다. 또한, 전신형 연소성 류

마티스관절염에 효과가 적고, 대식세포 활성화 증후

군이 발생할 수 있으므로 최근 수년 간 새롭게 처방

된 예는 없었다 (24).

  약물은 주로 병합하여 사용되었으며, 비스테로이

드 항염제와 glucocorticoid 각각 한가지만 사용한 2

명을 제외하고는 약물 사용시 최소 2가지 이상 병합

하였다. 비스테로이드 항염제와 methotrexate, glucoc-

orticoid를 병합했던 약물력이 있는 경우가 27명 중 

16명으로 가장 많았으며, 필요시 hydroxycloroquine, 

cyclosporine, leflunomide, bucillamine, azathioprine 등

이 추가로 병합되거나 제외되었다. 

  최근 연소성 류마티스관절염의 병태생리 측면에서 

이들의 치료에 생물학적 제제 사용을 시도하고 있으

며, 이번 연구에서도 종양괴사인자 차단제인 inflixi-

mab과 etanercept를 사용한 경우가 5명에서 확인되었

다. Infliximab을 사용한 2명의 경우, 1명에서는 적혈

구 침강반응의 호전과 약물 감량을 확인할 수 있었

으나, 다른 1명에서는 증상과 검사소견이 악화되어 

etanercept를 사용한 뒤 적혈구 침강 반응이 호전되

었다. Etanercept를 사용한 3명의 경우, 2명에서 약물 

감량과 검사 결과의 호전을 확인하였으나, 다른 1명

에서는 증상 악화에 의해 추후 infliximab을 추가하

였으나 호전 양상을 관찰할 수 없었다. 따라서, 생물

학적 제제가 사용된 5예 중, 3예에서 질병의 활성도 

평가 척도 중 하나인 적혈구 침강반응 (25)의 감소

가 확인되었으며, 4예에서 증상의 호전과 약물 요구

량이 감소되었다. 

  연소성 류마티스관절염의 경우, 병의 경과 중에 

약 45%의 환자들이 수술을 받았고, 그 중 윤활막절

제술이 가장 많은 빈도로 시행되며 (1), 이는 관절의 

구축과 움직임 제한을 호전시킬 수 있으나 (26) 병

의 경과에는 영향을 미치지 못한다 (4). 한 연구에 

따르면, 평균 8년의 질병 활성 기간 후 전신형 연소

성 류마티스관절염 환자의 약 17%에서 주로 고관

절, 슬관절, 어깨관절에 대한 관절성형술을 필요로 

했으며, 간혹 관절치환술을 필요로 하는 경우도 있

었다 (27,28). 평균 62.5개월 동안 추적 관찰했던 이

번 연구에서 3예(11.1%)가 평균 발병 4년 후 수술을 

시행받았으며, 그 중 2예(7.4%)에서 고관절 치환술

을, 1예(3.7%)에서 윤활막절제술을 시행받아 기존 연

구 결과보다는 수술을 필요로 하는 경우가 적었다. 

  전신형 연소성 류마티스관절염 환자들을 최소 10

년 이상 추적관찰 하였을 때, 약 36∼38%의 환자에

서 완전 관해를 관찰할 수 있었으나 (27,29), 관해 

상태로 장기간 지내던 환자들의 20∼34%에서 다시 

만기 재발하는 경향이 보고되고 있다 (30,31). 이번 

연구에서 약 37.0%의 환자들이 증상 호전으로 투약 

중단하여 관해로 생각되었으며, 이들 중 재발한 경

우는 아직까지 관찰되지 않았다. 약물을 투약중인 

17예의 환자 중 4예(14.8%)에서는 비스테로이드 항

염제나 glucocorticoid 한가지 만으로 증상이 조절되

는 부분 관해로 평가할 수 있으나, 다른 13예에서는 

지속적인 약물 투약과 증량이 필요한 상태로 평가되

었다.

결      론

  본 연구에서의 전신형 연소성 류마티스관절염은 

전체 연소성 류마티스관절염의 15.3%로, 관절염은 

주로 다수 관절을 침범하는 양상을 보였다. 이들의 

치료 약제로는 비스테로이드 항염제와 glucocorticoid, 

methotrexate가 주로 사용되었고, 외래 추적 관찰 중

인 환자 중 37.0%가 임상적 관해로 투약을 중단한 

상태이며, 14.8%에서 약물 감량, 48.1%에서 약물 지

속 혹은 증량이 관찰되었다. 종양괴사인자 차단제는 

질병활성도의 호전을 일부에서 보여 향후 난치성인 

환자의 치료에 시도가 필요하다. 
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  전신형 연소성 류마티스관절염은 16세 이전에 관

해가 되지 않는 경우 성인까지 진행될 수 있으며 장

애를 유발할 수 있는 만성 질환으로서, 임상양상에 

대한 충분한 이해와 적극적인 치료가 중요하다고 사

료된다.
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