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= Abstract =

Prognostic Factors Affecting Survival Rate in Inflammatory Myositis

Hye-In Kim, Hee Kyung Baek, Jin Kyu Jung, Yong Min Jo, Sang Yeob Lee, 
Sung Won Lee, Won Tae Chung

Department of Internal Medicine, Dong-A University College of Medicine, Busan, Korea

  Objective: To assess the 10-year cumulative survival outcome of polymyositis (PM) and 
dermatomyositis (DM) as well as the factors associated with the the outcome. 
  Methods: Eighty five patients with PM and twenty one patients with DM were diagnosed at 
our university medical center between 1997 and 2007. Thirty six patients with PM and 13 patients 
with DM were followed up until death or until the end of January, 2008. Gender, age, AST, ALT, 
CPK, LDH, ESR, CRP, aldolase, drugs of therapy, combined ILD, and cancer, and duration of 
remission after therapy were assessed as prognostic factors of death by the Kaplan-Meier curve 
and Cox regression model.
  Results: The respective 10-year survival rate for PM and DM was 80.8% (95% confidence 
interval (CI): 73.3∼87.2) and 55.9% (95% CI: 40.7∼71.1), respectively. The median survival 
for PM and DM was 11.3 years (95% CI: 9.8∼12.9) and 7.0 years (95% CI: 3.6∼10.5), 
respectively. Compared to DM patients, the subjects with PM had a 167.26 fold (95% CI: 7.59∼
3683.19) combined ILD adjusted risk of mortality (p＜0.05) and no other individual factor reached 
significance as a predictor of death. However, cancer had a hazard ratio (HR) of 17.00 (95% 
CI: 1.06∼281.79) and 2.45 (95% CI: 0.78∼12.45) for death in the PM and DM group, respectively.
  Conclusion: According to an analysis of the survival and its prognostic factors in patients with 
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PM and DM, ILD is a risk factor for mortality in PM and cancer was risk factor for mortality 
in both PM and DM.

  Key Words: Polymyositis, Dermatomyositis, Prognostic factor

서      론

  염증성 근병증은 근위근 무력과 골격근의 비화농

성 염증을 특징으로 하는 여러 질환의 총칭으로 (1), 

특발성 원발 다발성 근염, 특발성 원발성 피부근염, 

악성 종양 관련 다발성근염 혹은 피부근염, 혈관염

과 관련된 소아 피부근염, 교원혈관질환 관련 다발

성근염 혹은 피부근염으로 나뉜다.

  과거에는 희귀질환으로 알려져 있어 이에 대한 연

구가 활발하지 않았으나 최근 진단적 수기의 발달과 

다발성근염, 피부근염에 대한 여러 증례 보고들이 

이루어지면서 이 질환에 대한 관심이 높아졌고 이후 

이 질환의 임상 양상 및 사망률, 사망 원인, 자가항

체와의 관련성 등이 보고되어 왔다 (2).

  과거에는 주로 임상적 소견에 의해 진단을 해왔으

나 최근 자가항체에 대한 관심이 높아지면서 anti 

-Jo1 항체와 같은 다발성근염-피부근염에 특이한 자

가항체가 다수 발견되어 진단에 도움을 주고 있으며 

anti-Jo1 항체 외에도 항핵항체가 15∼32%, 류마티스

인자가 20∼40% 관찰되어 이러한 혈청학적 검사들 

역시 진단에 도움을 주고 있다 (3). 

  염증성 근병증의 예후에 있어 암의 동반 및 폐침

범이 있는 군에서 사망률이 더 높다는 보고가 있지

만 (1) 피부근염과 다발성근염의 사망률 및 예후에 

영향을 미치는 인자에 대하여 통계 자료를 바탕으로 

한 보고는 거의 없는 실정이다.

  이에 저자들는 다발성근염 및 피부근염으로 진단 후 

추적 관찰이 가능했던 49명의 환자를 대상으로 후향

적 조사를 시행하여 환자 개개인의 검사 결과 및 특

성들과 예후에 대한 관계를 분석하여 보고하는 바이다. 

대상 및 방법

  본원 임상시험위원회의 승인을 받은 연구계획서를 

사용하여 1997년부터 2007년까지 본원을 방문한 환

자들 중 Bohan 및 Peter가 제안한 진단기준을 만족

하는 (4,5) 염증성 근질환 환자들을 다발성근염과 피

부근염으로 크게 분류하여 조사하였다.

  피부근염-다발성근염의 진단기준에 따른 분포는 전

체 총 49명의 대상 환자 중 확진환자(definitive diag-

nosis)는 46명(93.8%), 유력환자(probable diagnosis)는 1

명(2.04%), 의심환자(possible diagnosis)는 2명(4.08%) 

이었으며 47명에서 근육 조직검사가 시행되었다.

  이에 따라 분류된 다발성근염 환자 85명, 피부근

염 환자 21명 중 생존여부를 확인하여 2007년 1월까

지 추적 관찰된 다발성근염 환자 36명과 피부근염 

환자 13명을 대상으로 하였다. 이들 49명 환자의 의

무기록을 중심으로 발병 연령, 성별, 치료 약물, 항

핵항체, creatine phosphokinase (CPK), lactate dehydro-

genase (LDH), erythrocyte sedimentation rate (ESR), c- 

reactive protein (CRP), 관해기간, 타장기 침범유무와 

10년 생존율을 분석하였다.

  발병 연령은 본 연구 대상 환자들의 발병 당시 평

균 연령을 참고로 하여 60세 전후로 나누었으며 약

물은 스테로이드 단독 사용군과 스테로이드 치료에 

반응하지 않아서 스테로이드와 면역억제제를 병합 

사용한 군으로 나누었고, 면역억제제로는 싸이클로

스포린이 기본적으로 사용되었으며 2예에서는 아자

티오프린이 병합 사용 되었다. 관해 기준은 임상적

으로 사지 근력의 회복과 혈액 검사상 LDH, CPK의 

정상화를 기준으로 치료 후 1개월 내 스테로이드의 

감량이 가능했던 군과 그렇지 않은 군으로 나누었

다. 항핵항체는 ANA, anti-Jo1 항체를 조사하였고 그 

외의 항핵항체들은 검사기록이 적어 제외하였다. 

Anti-Jo1 항체는 ENA immunoblot을 이용하여 검출하

였다.

  통계는 SPSS (Version 12.0)를 이용하여 분석하였

고, Kaplan-Meier 곡선과 cox-proportional hazard 비교

를 통해 교차분석을 실시하였으며, p 값이 0.05 미만

인 경우를 통계학적으로 유의한 차이가 있다고 판정

하였다.
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Table 1. Characteristics and risk factors of patients with inflammatory muscle disease

PM (n=36) DM (n=13)

Age (years) 47.22±14.37  51.31±14.32

Gender (M/F) 18/18  7/6

Treatment drug (n) Prs/Prs＋immunosuppressive drug 23 (64%)/13 (36%)  9 (69%)/4 (31%)

ANA Positive/Negative (n) 14 (39%)/22 (61%)  4 (31%)/9 (69%)

AST (IU/L) 250.08±212.93 151.46±78.02

ALT (IU/L) 209.19±134.23 107.61±51.92

Aldolase (U/L) 15.15±13.08  7.93±5.13

LDH (U/L) 2,142.50±1,895.58 1,050.15±5,01.59

CPK (U/L) 6,155.69±5,926.41 1,549.69±2,029.7

ESR (mm/hr) 67.97±37.35  75.84±39.15

CRP (mg/dL) 4.43±6.03  3.62±4.04

Treatment duration for remission (month) 2.51±0.61  1.23±0.43

ILD (with/without) (n) 13/23  5/8

Cancer (n) 2 (5.6%) 3 (23%)

Values are mean±SD. Prs: prednisolon, eANA: anti-nuclear antibody, PM: polymyositis, DM: dermatomyositis, PTS: 

prednisolon, ANA: antinuclear antibody, AST: aspartate aminotransferase, ALT: alanine aminotransferase, LDH: lactate 

dehydrogenase, CPK: creatin phosphkinase, ESR: erythrocyte sedimentation rate, CRP: C-reactive protein, ILD: in-

terstitial lung disease

Fig. 1. Cumulative survival curve in polymyositis.

결      과

1. 환자 분포 및 검사 소견 

  전체 환자 49명 중 남녀비는 거의 유사한 비율을 

보였고, 스테로이드 치료군과 스테로이드와 면역억

제제의 병합 치료군은 다발성근염에서 각각 23명

(64%), 13명(36%)의 분포를 보였고 피부근염에서는 

각각 9명(69%) 및 4명(31%)의 분포를 보였다(표 1).

  진단 당시 평균 연령은 다발성근염군에서 47세, 

피부근염군에서 51세였고, ANA 양성인 환자는 다발

성근염 환자 중 14명(39%), 피부근염 환자 중 4명

(31%)이었으며, 간질성 폐질환 동반은 다발성근염에

서 13명(36%), 피부근염에서 5명(38%) 이었다. 악성 

종양이 동반된 경우는 다발성근염군에서 다발성근염 

진단 전 1예의 폐암이 있었고, 다발성근염 진단 후 

1예의 췌장암이 있었다. 피부근염군에서는 피부근염 

진단 전 2명의 폐암과 피부근염 진단 후 1명의 대장

암이 있었다.

2. 염증성 근질환의 생존율

  다발성근염의 10년 누적 생존율은 80.8% (95% CI: 

73.3∼87.2)이고, 피부근염은 55.9% (95% CI: 40.7∼

71.1)이었다(그림 1).

  생존 중간값은 다발성근염에서 11.3년(95% CI: 9.8

∼12.9)이고, 피부근염 7년(95% CI: 3.6∼10.5)이었다

(그림 2).

3. 사망 원인 및 생존율에 영향을 미치는 인자

  사망의 원인을 보면 다발성근염의 사망 6명 중에
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Fig. 2. Cumulative survival curve in dermatomyositis.

Table 2. Statistically significance of prognostic factors 

with mortality in inflammatory muscle disease

p-value

PM&DM PM DM

(n=49) (n=36) (n=13)

Age  0.127 0.29 0.28

Gender 0.49 0.86 0.28

Tx drug 0.98 0.74 0.91

ANA 0.52 0.65 0.61

Anti-Jo1 0.92 0.38 0.43

LDH 0.20 0.35 0.42

AST 0.46 0.47 0.36

ALT 0.17 0.33 0.53

Aldolase 0.53 0.41 0.24

CPK 0.14 0.28 0.28

ESR 0.62 0.68 0.59

CRP 0.29 0.38 0.59

Tx duration
0.36 0.89 0.77

 for remission

ILD  0.035 0.04 0.42

Cancer 0.00 0.01  0.001

PM: polymyositis, DM: dermatomyositis, Tx: treatment, 

ANA: antinuclear antibody, LDH: lactate dehydrogenase, 

AST: aspartate aminotransferase, ALT: alanine amino-

transferase, CPK: creatin phosphate kinase, ESR: ery-

throcyte sedimentation rate, CRP: C-reactive protein, 

ILD: interstitial lung disease

Table 3. Anti-Jo1 antibody is related to interstitial lung 

disease of polymyositis but not in dermato-

myositis

  p-value

PM with ILD DM with ILD

(n=9) (n=5)

 Anti-Jo1 Ab 0.003 (n=6) 0.462 (n=1)

ILD: interstitial lung disease, PM: polymyositis, DM: 

dermatomyositis, anti Jo-1 Ab: anti Jo-1 antibody

서는 췌장암과 폐암이 1예씩, 그 외에는 간질성 폐

질환으로 인한 호흡부전이 2예, 패혈증으로 인한 사

망이 2예로 나타났다. 피부근염의 사망 5명의 원인

을 보면 폐암이 2예, 패혈증이 2예, 혈소판 감소증으

로 인한 뇌내출혈이 1예 있었다. 염증성 근질환 환

자 전체를 대상으로 보았을 때 생존율에 영향을 미

치는 인자로는 악성 종양과 간질성 폐질환의 동반 

여부가 예후 인자로 통계적 의미가 있었고 환자를 

다발성 근염과 피부근염을 분리해서 보았을 때는 다

발성근염에서 악성 종양과 간질성 폐질환의 동반 여

부가 예후 인자로 통계적으로 의미가 있었으며(표 2), 

간질성 폐질환은 anti-Jo1 항체와 통계적으로 의미가 

있었다(표 3). 피부근염에서는 통계적으로 의미가 있

는 인자는 없었으며(표 4), 간질성 폐질환과 anti-Jo1 

항체도 통계적 의미는 없었다.

고      찰

  염증성 근육병증은 Bohan 및 Peter의 분류 기준에 

따르면 (4,5) 근위부 근력 약화 및 특징적인 피부 발

진 등 여러 임상양상으로 나타나는 질환으로 특발성 

원발 다발성 근염, 특발성 원발성 피부근염, 종양 관

련 다발성근염 혹은 피부근염, 혈관염과 관련된 소

아 피부근염, 교원혈관질환 관련 다발성근염 혹은 

피부근염으로 나누어지고 있으나 임상적으로는 단순

하게 다발성근염과 피부근염으로 나누어지며 본 연

구에서도 다발성근염과 피부근염으로 나누어 연구하

였다.

  다발성근염과 피부근염은 발병률이 대체적으로 1

년에 100만명 당 2.25∼5명인 것으로 알려져 있다 

(6,7). 어느 연령층에서나 발생할 수 있으나 40∼50

대에 가장 많고 평균 발병연령은 50세로 알려져 있

으며 (8) 본 연구에서도 40∼50대가 가장 많은 것으
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Table 4. Hazard ratio in inflammatory muscle disease. Interstitial lung disease, age and treatment drug influence 

mortality in polymyositis. In dermatomyositis, there are not significant factors in mortality

 Risk factor

PM DM

Hazard ratio (95% C.I.) p-value Hazard ratio (95% C.I.) p-value

  Age 0.98 (0.08∼1.17) 0.66 NR NR

  Tx drug 0.01 (0.00∼0.25) 0.56 NR NR

  ILD   167.26 (7.59∼3,683.19) 0.001 NR NR

  Cancer  17.00 (1.06∼271.79) 0.04 NR NR

ILD: interstitial lung disease, C.I.: confidence interval, Tx: treatment

로 조사되었다. 

  최근 진단 기술의 발달과 관심으로 증례 보고가 

늘고 있으며 이에 따라 병의 경과에 대한 관심도 증

가하고 있다. 예전에는 피부근염-다발성근염 환자의 

사망률이 50%나 된다고 알려져 왔으나 (9) Carpenter 

등은 평균 5.5년의 추적 기간 중 45%의 사망률을 

(10), Benbassat 등은 1.8년의 추적 기간 중 32%의 사

망률을 보고하였으며 (11) Devere 등은 6년간의 추적 

기간 중 28%의 사망률을 (8), Bohan 등은 14%의 사

망률을 보고하였다 (12). 그러나 최근에는 염증성 근

질환의 조기발견과 치료법 개발로 사망률의 감소를 

보이고 있다. 직접적인 사망 원인으로는 보고마다 

차이가 있으나 패혈증 (13), 악성 종양 (12), 심장질

환 등 (8,14)이 많은 원인으로 보고되고 있다. 

  염증성 근질환의 예후 관련 인자로는 고령, 질환

의 급격한 진행, 폐침범, 다른 교원성 질환과의 중

복, 악성 종양과의 동반, 그리고 장기간의 이환기간 

등이 불량한 예후를 보이는 것으로 보고되어 있다 

(5,15-17). 본 연구에서도 악성 종양의 동반, 폐침범

이 통계적으로 불량한 예후를 보였다.

  Barnes 등이 여러 지역들의 보고를 종합하여 258

명의 피부근염-다발성근염과 병발하는 악성 종양 환

자의 빈도를 조사하였는데, 보고자에 따라 악성종양

의 발생 빈도는 6.7∼34.3%를 보였으며 가장 많은 

표본집단을 대상으로 한 보고에서는 악성종양의 발

생 빈도는 15.7%로 나타났다 (18). 이 보고에서 악성

종양의 발생 빈도는 유방암, 폐암, 난소암, 위암, 대

장암의 순서로 높았다. 본 연구에서는 다발성근염에

서 췌장암과 폐암이 각각 1명씩 있었고, 피부근염에

서는 폐암 2명과 대장암 1명으로 나타났다. 악성종

양의 발생 빈도에 대해서는 보다 많은 증례가 수집

되어 추가적인 분석이 필요할 것으로 보인다.

  불량한 예후를 보이는 인자 중 특히 폐 침범 여부

는 이에 대한 치료 결과에 따라 삶의 질 및 생존율

에 큰 영향을 미치는 것으로 알려져 있다 (19,20). 

본 연구에서도 다발성 근염의 예후 인자로서 간질성 

폐렴의 동반 여부가 통계적 의미가 있음이 확인되었

으며 간질성 폐질환의 조기 진단 및 치료가 다발성 

근염의 예후와 직접적 관련성이 있을 것이라는 사실

을 뒷받침 해준다.

  조기 진단의 중요성이 대두됨에 따라 Fathi 등 은 

염증성 근병증에서 별다른 호흡기 증상이 없어도 진

단 시 65%에서 방사선학적 이상이나 폐기능 검사에

서의 제한성 환기장애가 발견됨을 보고하면서 증상

과 무관하게 고해상도 흉부 전산화 촬영을 포함한 

방사선학적 검사와 폐기능 검사를 시행하도록 권고

한 바 있다 (19,21-23).

  염증성 근병증에서 자가항체의 빈도를 보면 항핵

항체의 경우 15∼59%로 보고자마다 다양한 빈도를 

보이고 있다. Anti-Jo1 항체는 histidyl tRNA synthe-

tase에 대한 자가항체로서 다발성근염-피부근염에서 

주로 발견되는 근염 특이항체의 하나로 약 18∼30% 

정도의 양성율을 나타낸다. Anti-Jo1 항체의 표준검

사방법으로 이중면역 확산법(double immunoidiffusion 

test)이 시행되고 있으나 최근에는 면역탁본법(immu-

noblot)도 민감도와 특이도가 높아 많이 사용하고  

있어 (24) 본 연구에서는 면역탁본법으로 anti-Jo1 항

체 검사를 시행하였다. 이전 몇 가지 보고에서는 an-

ti-Jo1 항체가 양성일때 간질성 폐질환의 빈도가 높

아 anti-Jo1 항체와 간질성 폐질환 사이에 연관성이 

있음이 밝혀진 바 있다 (17,25,26). 특히 이 등의 연

구에서 anti-Jo1 항체 검사를 시행한 31명의 환자 중 
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8명에서 anti-Jo1 항체가 양성을 보였는데 간질성 폐

질환이 8명 모두에서 나타났고 이는 anti-Jo1 항체 

음성군에 비해 유의하게 높은 비율을 보인 바가 있

다 (1). 하지만 이 연구에서 anti-Jo1 항체가 양성을 

보인 군에서 사망률이 높은 비율을 보이긴 하였으나 

통계학적 유의성은 보이지 않았다. 본 연구에서는 

간질성 폐질환을 동반한 다발성근염 환자 9명 중 6

명에서 anti-Jo1 항체가 양성으로 통계학적 유의성이 

확인되었다. 간질성 폐질환이 예후 인자로 의미를 

보이므로 anti-Jo1항체 또한 예후 인자로 통계적 의

미를 가질 것으로 생각이 되나 본 연구에서는 이 등

의 결과와 마찬가지로 (1) anti-Jo1항체와 사망률간에 

통계학적 유의성을 보이지는 않았다. 기존의 연구에

서 간질성 폐질환을 동반한 피부근염 환자에서 또한 

anti-Jo1 항체 양성이 많다고 보고되었으나 본 연구

에서는 통계적 유의성이 없는 것으로 나타났으며 이

는 환자의 증례수가 적어서 통계학적 유의성이 없었

던 것으로 생각된다.

  현재까지 알려진 염증성 근병증에 동반된 간질성 

폐질환의 1차 치료는 스테로이드 다량 투여이지만 

초기 호전이 60∼70%만 도달하고 용량을 감량하면 

70∼80%에서 재발하여서 많은 경우 면역억제제의 

추가 투여가 필요한 것으로 알려져 있다 (27-30). 하

지만 본 연구에서 염증성 근병증의 치료 약제로 스

테로이드군과 스테로이드와 면역억제제 추가 투여군

의 조사에서는 사망률에 유의성이 없는 것으로 나타

났다. 

  본 연구의 결과 고령, 치료 기간과 사망률간의 관

계는 유의성이 없는 것으로 나타났으며 간질성 폐렴

과 악성종양은 통계적으로 유의하게 불량한 예후를 

보여 간질성 폐질환이나 악성종양의 동반 여부가 염

증성 근질환의 예후에 영향을 미쳤다. 그러므로 염

증성 근질환의 진단 및 치료 과정에 있어, 좀더 엄

격한 추적 관찰과 더불어 동반 질환을 조기에 진단

함으로써 적극적인 치료를 통해 환자의 생존율을 향

상시킬 수 있을 것으로 사료된다. 

결      론

  본 연구의 결과 다발성근염에서 10년 생존율은 

80.8%, 피부근염에서는 55.9%였다. 사망의 원인은 

패혈증이 4예(36%), 악성 종양이 4예(36%), 간질성 

폐질환으로 인한 호흡부전이 2예(18%), 혈소판감소

증으로 인한 뇌내출혈이 1예(9%)로 나타났다. 생존

율에 영향을 미치는 인자로 다발성근염에서는 악성 

종양과 간질성 폐질환의 동반 여부가 통계적으로 의

미가 있었고, 간질성 폐질환은 anti-Jo1 항체와 통계

적으로 의미가 있었다. 그러나 피부근염에서는 통계

적으로 의미있는 인자가 없었고, 폐침범과 anti-Jo1 

항체는 예후와 무관하였다. 악성 종양 동반은 다발

성근염에서는 췌장암과 폐암이 각각 1명씩 있었고, 

피부근염에서는 폐암 2명과 대장암 1명이 있었다. 

결론적으로 다발성근염에서 악성 종양과 간질성 폐

질환의 동반 여부가 통계적으로 생존율에 유의한 예

후 인자로 작용할 수 있으며, 진단 시 동반된 간질

성 폐렴은 anti-Jo1 항체의 양성 유무가 통계적인 유

의성이 있었다. 하지만 피부근염에서는 통계적으로 

유의한 예후 인자가 없었으며, 간질성 폐질환 동반

시에 anti-Jo1 항체의 양성 여부는 통계적인 의미가 

없었다. 따라서 다발성근염 진단 당시 악성 종양의 

동반 여부에 대한 조사 및 고해상도 흉부 전산화 촬

영과 anti-Jo1 항체를 동시에 검사함으로써 예후에 

대한 예측에 도움을 받을 수 있을 것으로 사료되며, 

동반된 질환을 함께 치료함으로써 더 나은 치료 결

과를 얻을 수 있는 것으로 추정된다. 또한 초기에 

원발성 간질성 폐질환만 진단되었다 하더라도 시간

차를 두고 염증성 근질환이 발생할 수 있으므로 이

를 간과하지 않고 추적 관찰이 필요할 것으로 사료

된다.
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