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결체조직 질환과 간질성 폐질환

송   진   우

울산대학교 의과대학 서울아산병원 호흡기내과

Interstitial Lung Disease in Connective Tissue Disease

Jin Woo Song

Department of Pulmonary and Critical Care Medicine, Asan Medical Center, University of Ulsan 
College of Medicine, Seoul, Korea

Interstitial lung disease (ILD) is one of the most serious 

pulmonary complications of connective tissue diseases 

(CTDs), resulting in significant morbidity and mortality. 

ILD is frequently seen in CTDs, particularly systemic scle-

rosis, polymyositis/dermatomyositis, and rheumatoid ar-

thritis; however, determining that ILD is associated with 

an established CTD requires the exclusion of alternative 

causes. Non-specific interstitial pneumonia is the most 

commonly observed histopathological pattern in CTD-as-

sociated ILD (CTD-ILD) except for rheumatoid arthritis, 

characterized by a higher frequency of usual interstitial 

pneumonia. Although CTD-ILD usually shows a stable or 

slowly progressive course, a subgroup exhibits a more se-

vere and progressive course and requires pharmacologic 

intervention. Treatment strategies typically involve empiri-

cal use of immunosuppressive therapies, although a large, 

randomized study has examined the impact of im-

munosuppressive therapy for systemic sclerosis associated 

ILD and should also address comorbid conditions consid-

ering implementation of adjunctive therapeutic strategies. 

A subgroup of patients with idiopathic interstitial pneumo-

nia who meet some, but not all, diagnostic criteria for 

CTDs were identified and well organized prospective stud-

ies are needed in to better determine whether evidence of 

autoimmunity in those plays a part in the evolution to 

well-defined CTDs or carries prognostic significance. 

Key Words. Connective tissue disease, Interstitial lung dis-

ease, Systemic sclerosis, Lung dominant connective tissue 

disease

서      론

 간질(間質, interstitium)이란, 폐포(alveolus)와 폐포 사이의 

공간으로 폐포벽, 모세혈관, 림프관 등을 포함하며, 체내 

가스교환(산소, 이산화탄소)이 일어나는 장소이다. 폐포 손

상으로 이 부위에 반복적인 염증이 생기면 섬유화(纖維化)

되어 가스교환의 장애가 오고, 심하면 환자는 호흡부전으

로 사망에 이르기도 하는데, 이러한 질환 중 비감염성, 비

종양성 질환을 통틀어 간질성 폐질환(interstitial lung dis-

ease, ILD)이라고 한다 (1). 간질성 폐질환은 무기물이나 유

기물 흡입, 약물 복용, 결체조직질환, 방사선 등의 원인에 

의해 발생할 수 있고, 자세한 검사에도 그 원인이 밝혀지지 

않는 경우도 있는데, 이렇게 원인을 찾을 수 없는 종류를 특

발성 간질성 폐렴(idiopathic interstitial pneumonia, IIP)이라 하

고, 그 중 가장 흔하며 예후가 불량한 종류가 특발성 폐섬유

http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.4078/jrd.2014.21.6.282&domain=pdf&date_stamp=2014-12-30


Connective Tissue Disease-associated Interstitial Lung Disease 283

Figure 1. Classification of inte-

rstitial lung disease. CTDs: co-

nnective tissue disease, LAM: 

lymphangioleiomyomatosis, PLCH: 

pulmonary Langerhans cell histio-

cytosis, IIP: idiopathic interstitial 

pneumonia, IPF: idiopathic pulmo-

nary fibrosis, ILD: interstitial lung 

disease.

Figure 2. A simple staging system 

for systemic sclerosis-associated 

interstitial lung disease. FVC: 

forced vital capacity, CT: computed 

tomography.

Table 1. Connective tissue diseases and common pulmonary manifestations

ILD Airways Pleural Vascular DAH

Systemic sclerosis

Rheumatoid arthritis

Primary Sjögren’s syndrome

Mixed CTD

Polymyositis/dermatomyositis

Systemic lupus erythematosus

＋＋＋

＋＋

＋＋

＋＋

＋＋＋

＋

−
＋＋

＋＋

＋

−
＋

−
＋＋

＋

＋

−
＋＋＋

＋＋＋

＋

＋

＋＋

＋

＋

−
−
−
−
−

＋＋

The sign show prevalence of each manifestation (−=no prevalence, ＋=low prevalence, ＋＋=medium prevalence, ＋＋＋=high 

prevalence). ILD: interstitial lung disease, DAH: diffuse alveolar hemorrhage, CTD: connective tissue disease.

증(idiopathic pulmonary fibrosis, IPF)이다 (Figures 1, 2) (2).

 결체조직질환(connective tissue disease, CTD)은 자가면역반

응에 의한 전신염증을 유발시킬 수 있는 질환으로, 폐침범

이 발생할 경우 심각한 질병 이환 상태로 생존기간을 단축

시킬 수 있다. 폐실질, 기도, 늑막, 폐혈관 등 호흡기계의 다

양한 부위가 각각 혹은 동시에 침범될 수 있고, 그 정도는 

결체조직질환의 종류에 따라 다양하게 나타나는데, 전신경

화증(systemic sclerosis), 류마티스관절염(rheumatoid arthri-

tis), 다발근육염(polymyositis) 및 피부근염(dermatomyositis) 

의 경우 다른 질환보다 간질성 폐질환이 호발하는 것으로 
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알려져 있다 (Table 1) (3). 본 종설에서는 결체조직질환 연

관 간질성 폐질환(connective tissue disease associated inter-

stitial lung disease, CTD-ILD)의 일반적인 특징과 치료에 대

해서 기술하고자 한다. 

본      론 

결체조직질환 연관 간질성 폐질환의 진단 

 간질성 폐질환의 유병률은 검사방법이나 대상에 따라서 

다양하게 나타나나, 영상검사를 이용한 연구에서는 다양

한 결체조직질환에서 33∼57% 정도의 유병률을 보이는 

것으로 보고되었다 (4-7). CTD-ILD는 주로 결체조직질환

을 이미 진단받은 환자에서 확인되나, 기존의 IIP 환자에

서 수개월-수년 후 결체조직질환의 특징적인 흉곽 외 증상

이 발현하여 뒤늦게 진단되는 경우처럼 결체조직질환의 

첫 징후로 나타날 수도 있다 (8,9). 실제 간질성 폐질환 환

자 중 약 25%는 결체조직질환의 진단기준에는 맞지 않으

나 결체조직질환에서 관찰되는 혈액 내 자가항체가 관찰

되거나 결체조직질환을 의심할 수 있는 증상이나 징후를 

동반하는 것으로 알려져 있다 (10,11). CTD-ILD는 다양한 

경과를 보일 수 있는데 증상 없이 흉부영상이나 폐기능 검

사상의 이상소견 만을 보이거나 만성 진행형, 혹은 급격히 

진행하는 형태로 나타날 수 있다 (4,12). 

 결체조직질환 환자에서 간질성 폐질환이 의심되는 소견

이 발견될 경우 그것이 반드시 CTD-ILD를 의미하지는 않

는다. 다수의 결체조직질환 환자들은 면역억제제를 복용

하기 때문에 비정형균에 의한 감염 등 감염성 질환의 가능

성을 고려하여야 하고, 결체조직질환에 사용되는 많은 약

물이 폐독성을 가지고 있기 때문에 약으로 인한 간질성 폐

질환의 가능성도 염두해 두어야 한다. 또한, 임상경과나 

흉부영상소견 등이 CTD-ILD와 잘 맞지 않으면 과민성 폐

장염(hypersensitivity pneumonitis) 등 다른 종류의 간질성 

폐질환이 동반되었을 가능성도 있어, CTD-ILD를 진단하

기 위해서는 간질성 폐질환이 발생할 수 있는 다른 모든 

가능성을 배제하여야 한다. 

결체조직질환 연관 간질성 폐질환의 임상, 폐기능 및 

흉부영상 소견

 CTD-ILD 환자들은 다른 간질성 폐질환 환자들과 마찬가

지로 초기에는 무증상이나, 진행되면 마른기침, 호흡곤란, 

전신 피로감 등을 호소한다 (1). 결체조직질환으로 인한 관

절통증이나 근육약화 등을 동반한 경우 활동에 제한을 받

으므로, CTD-ILD의 진단이 늦어지는 경우도 있다. 흉막염 

등 늑막침범을 동반한 경우 흉통을 호소하며, 진행된 경우

는 폐고혈압 및 우심부전을 동반하여 하지부종이나 실신 

등을 경험하기도 한다. 이학적 검사상 양폐하부에서 vel-

cro 양상의 흡기시 악설음(fine dry crackle)을 확인할 수 있

고, 진행된 환자에서는 곤봉지(digital clubbing)가 관찰된

다. 간질성 폐질환 중 IIP 환자와 CTD-ILD 환자의 임상소

견은 유사하여 구분이 쉽지 않으나, 간질성 폐질환 환자의 

나이가 젊고 여성인 경우, 레이노 현상(raynaud’s phenom-

enon), 피부발적, 관절부종 등 결체조직질환을 시사하는 

증상이나 징후가 관찰될 경우 CTD-ILD를 의심할 수 있다 

(13).

 폐기능검사 소견은 초기에는 정상 혹은 폐확산능

(diffusing capacity)의 감소 만을 보이나, 진행하면 제한성 

환기장애 소견을 보인다 (14). 안정시 산소포화도가 정상

인 경우에도 6분 도보검사(six minute walk test)시 운동 중 

저산소증이 확인되어 산소치료가 필요할 수 있다. 

CTD-ILD 환자는 폐실질 외 기도, 폐혈관, 흉곽근육 등 호

흡기계의 다른 부위의 침범을 동반할 수 있기 때문에 폐기

능 검사 해석에 주의가 필요하다 (14). 예를 들면, 노력성 

폐활량(forced vital capacity) 감소나 흉부 고해상 컴퓨터 단

층촬영(high resolution computed tomography, HRCT) 상 질

병 범위에 비해 폐확산능이 심하게 감소된 경우, 폐고혈압 

등 폐혈관질환이 동반되었을 가능성을 생각하여야 하고, 

반대로 폐확산능 감소보다 노력성 폐활량이 심하게 감소

된 경우는 피부경화나 흉곽근육의 약화가 동반되었을 가

능성을 고려하여야 한다. 

 흉부 단순촬영상에서는 초기에는 정상소견을 보일 수 있

으나, 진행되면 양폐하부, 변연부 우세성의 간질음영

(reticulation)을 관찰할 수 있고, 흉부 HRCT 상에서는 간유

리음영(ground glass opacity), 봉와양폐(honeycombing), 간

질음영, 기관지 확장(traction bronchiectasis), 폐경결

(consolidation) 등 IIP와 유사한 소견을 보인다. 그러나, 

CTD-ILD는 IIP 보다 흉부 HRCT 상 간유리음영이 많고, 

봉와양폐는 적으며, 흉수, 심낭삼출, 식도확장 등 폐실질 

외 이상소견을 동반하기도 한다 (15). CTD-ILD에서 흉부

영상과 폐조직 병리소견간 일치 여부는 잘 알려져 있지 않

으나, 최근 연구에서 류마티스관절염 연관 간질성 폐질환

(rheumatoid arthritis associated interstitial lung disease, 

RA-ILD)에서 흉부 HRCT상 변연부, 하엽 우세성의 간질음

영과 봉와양폐를 보이며 간유리음영이나 폐경결은 거의 

보이지 않는 통상형 간질성 폐렴(usual interstitial pneumo-

nia, UIP) 유형을 보이는 경우 폐조직 병리소견과 높은 일

치도를 보였다 (16). 

결체조직질환 연관 간질성 폐질환의 폐조직 병리소견

 CTD-ILD 폐조직형은 2002년에 발표된 IIP 에 대한 미국-

유럽 합의기준에 의한 분류를 따르고 있다 (Table 1) (1). 

IIP에서는 UIP가 가장 흔한 조직형이나 CTD-ILD에서는 

비정형 간질성 폐렴(nonspecific interstitial pneumonia, 

NSIP)이 가장 흔한 형태이다 (17). 하지만 RA-ILD에서는 

IIP와 유사하게 UIP가 가장 흔한 것으로 보고되었다 (18). 

다른 조직유형은 결체조직질환에 따라 다른 빈도를 보이

는데, 경결성 폐렴(organizing pneumonia, OP)은 류마티스

관절염과 다발근육염에서 흔히 관찰되고, 쇼그렌 증후군
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과 전신 홍반 루푸스에서도 일부 관찰된다 (18-20). 림프구 

간질성 폐렴(lymphocytic interstitial pneumoania, LIP)은 쇼

그렌 증후군에서 가장 빈번히 관찰되고, 류마티스관절염

에서도 확인된다 (21). CTD-ILD에서는 IIP와 다르게 다른 

조직형이 동시에 관찰되기도 하고(예를 들면, UIP와 NSIP 

가 동시에 관찰), 폐실질 외 기도, 혈관, 늑막 침범소견을 함

께 동반할 수 있으며, 림프구 침윤(lymphoid aggregates), 배중

심(germinal centers), 혈관주변 콜라겐(perivascular collagen) 

침착, 림프구 형질세포 염증(lymphoplasmacytic inflammation), 

호산구 침윤(eosinophil infiltration) 등의 소견을 보여, 간질

성 폐질환 환자의 폐조직에서 상기 소견이 관찰되면 

CTD-ILD일 가능성을 고려해 보아야 한다 (22). 특히 UIP의 

경우 CTD-ILD에서는 IIP 보다 섬유아세포병소(fibroblastic 

foci)의 수가 더 적고, 봉와양폐(honeycomb cysts)의 크기가 

더 작으며, 배중심과 염증이 더 흔히 관찰되는데, 배중심

의 정도가 CTD-ILD와 IIP를 구분해주는 특징적인 병리소

견으로 보고되었다 (23). 

 IIP에서는 진단시 조직형이 예후에 영향을 주는 것으로 

잘 알려져 있는데(UIP는 NSIP 보다 예후가 나쁨), 

CTD-ILD에서는 유형에 따른 차이가 관찰되지 않는다 

(17,24). Bouros 등 (24)은 전신경화증 연관 간질성 폐질환 

(systemic sclerosis associated interstitial lung disease, 

SSc-ILD) 환자를 대상으로 한 연구에서(n=80), 진단시의 

폐조직형이 아닌 경과 중 폐확산능의 변화량이 예후예측

과 관련됨을 보여주었고, 박 등 (17)은 조직검사를 시행한 

CTD-ILD 환자를(n=93) 대상으로 한 연구에서 진단시 나

이, 폐기능, 호흡곤란의 정도는 예후와 관련되었으나, 조직

형은 영향을 주지 못했다고 보고하였다. 하지만, RA-ILD의 

경우 UIP가 다른 조직형에 비해 예후가 좋지 않았다 

(17,25,26). 따라서, 류마티스관절염을 제외한 CTD-ILD의 조

직형은 환자의 예후나 치료에 차이를 주지 못하기 때문에 

CTD-ILD에서의 외과적 폐생검의 필요성은 논란이 있고, 

좀더 연구가 필요하다. 하지만, 결체조직질환 환자에서 임

상 및 영상소견상 CTD-ILD 외 과민성 폐장염과 같은 다른 

간질성 폐질환이 의심된다면 조직검사가 필요하다. 

결체조직질환 연관 간질성 폐질환의 예후 및 경과 예측

 CTD-ILD는 IIP에 비해 좋은 예후를 보인다 (17). 이는 예

후가 좋은 조직형인 NSIP가 CTD-ILD에서 더 많기 때문이

기도 하나, 박 등 (17)의 연구에서는 특히 UIP의 경우 같은 

유형이더라도 CTD-ILD가 IIP 보다 예후가 좋은 것으로 보

고하였는데, 그 이유는 불분명하나 앞서 언급한 조직 특성

(CTD-ILD에서 적은 봉와양폐, 많은 배중심)이 일부 기여

하는 것으로 생각된다 (23). 하지만 RA-UIP의 경우 IPF와 

차이가 없을 정도로 나쁜 예후를 보여주었다 (17,25,26). 

Kim 등 (25)은 RA-ILD (n=82) 환자를 대상으로 흉부 

HRCT상 UIP 소견을 보이는 환자와 그렇지 않은 환자 간 

생존기간을 비교하였는데, RA-UIP의 경우 더 불량한 예후

를 보였고(생존기간의 중앙값, 3.2년 vs. 6.6년; p=0.04), IPF

와도 차이가 없었다(p=0.66). RA-ILD에서 남성, 진단시 낮

은 폐기능, 흉부 HRCT상 UIP 유형을 보이는 경우 불량한 

예후와 관련되어 저자들은 RA-ILD 환자에서 UIP 가 확인

된 경우는 나쁜 예후를 예상하여 폐이식도 고려해야 한다

고 언급하였다. 이외 CTD-ILD는 IIP 보다 무증상의 비 진

행형인 경우가 많고, 결체조직질환으로 인해 항염증치료

를 받거나 조기진단 되는 경우가 많은 것도 좋은 예후에 

영항을 주는 것으로 생각된다. 한편, CTD-ILD의 자연경과

는 결체조직질환의 폐외침범과는 다를 수 있어 폐기능검

사 등 주기적인 관찰이 필요하다. 

 SSc-ILD에서는 진단시 폐기능 감소와 흉부 HRCT상 폐

섬유화 범위가 가장 중요한 예후예측 인자이다 (24,27). 

Goh 등 (27)은 SSc-ILD에서 진단시 흉부 HRCT상 섬유화 

범위와 노력성 폐활량을 이용하여 limited stage와 extensive 

stage로 구분하였는데(Figure 2), 흉부 HRCT상 섬유화 범

위가 전체 폐 면적의 20% 미만인 경우를 limited, 20% 이상

인 경우 extensive로 정의하였고, 범위를 결정하기 어려운 

경우는 폐기능 검사를 시행하여 노력성 폐활량이 정상예

측치의 70% 이상인 경우 limited, 미만인 경우 extensive로 

분류하였다. 이러한 분류법은 다른 예후 예측인자보다 우

수한 예후예측능력을 보여주어 SSc-ILD 환자에서의 약물

치료결정에 참고가 될 수 있으나, 다른 CTD-ILD에서의 유

용성은 좀 더 확인이 필요하다. 

 2형 폐포상피세포에서 분비되는 MUC1 mucin, Krebs von 

den Lungen 6 (KL-6), surfactant protein D (SP-D) glyco-

protein의 혈청 내 농도가 SSc-ILD를 포함한 다양한 간질성 

폐질환을 진단하는데 도움이 되는 것으로 알려졌다 

(28-30). 이들은 모두 폐포상피세포가 손상되면 혈액 내로 

유리되어 증가하는데, 한 연구에서 SSc-ILD (n=66) 환자의 

혈액에서 SP-D와 KL-6는 건강인보다 의미있게 증가하고, 

흉부 HRCT상 폐섬유화 범위와도 연관됨을 보여주어 진단

과 질병 추적에 유용함을 보여주었다 (28). 

결체조직질환의 특징을 보이는 특발성 간질성 폐렴

 IIP 중 다수의 환자에서 결체조직질환의 진단기준을 만

족하지 못하나, 결체조직질환을 의심할 수 있는 자가항체

나 폐조직소견, 증상 및 징후가 관찰되는데, 이러한 환자

들을 미분화 결체 조직 질환(undifferentiated CTD, UCTD), 

lung dominant CTD 혹은 autoimmune featured ILD 등으로 

분류하고자 하는 연구들이 있었다 (10,11,31). Corte 등 (31)

은 조직검사로 확인이 된 IPF (n=56)와 NSIP (n=45) 중 각

각 13%와 31%에서 UCTD의 기준을 만족하는 것으로 보고

하였고, UCTD 진단은 NSIP의 조직형과 관련 되었으나, 생

존과는 관련이 없는 것으로 보고하였다. Fisher 등 (11)은 

IPF 환자(n=285) 중 25명에서 nucleolar pattern의 항핵항체

(anti nuclear antibody, ANA)를 확인하였는데, 이들은 경도

의 전신경화증을 시사하는 증상 및 징후를 보였으나 생존
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에는 차이를 보이지 않았다. Vij 등 (10)은 간질성 폐질환

(n=200) 환자 중 63명을 자가항체를 동반하거나 결체조직

질환을 의심할 수 있는 증상 및 징후를 동반하여 auto-

immune featured ILD로 분류하였으나, 생존에는 차이가 없

었다. 하지만 그들 중 항핵항체 역가가 1：1,280 이상인 경

우는 생존률이 더 높았다. 즉, 기존의 소규모의 후향적 분

석연구에서 이들은 CTD-ILD와 달리 IIP와 예후차이를 보

여주지 못하였으나, 전향적 연구를 통해 이들이 결체조직

질환으로 진행하는지, 이들의 예후가 IIP와 다른지 좀더 

확인이 필요하다. 

결체조직질환 연관 간질성 폐질환의 약물치료

 CTD-ILD의 모든 환자가 치료를 필요로 하지는 않는다. 

약물치료는 주로 스테로이드를 포함한 면역억제제를 이용

하는데, 주로 진행된 혹은 병이 진행하는 환자가 대상이 

되고, 치료결정은 치료 후 예상되는 가역성과 약물 치료의 

부작용을 비교하여 결정한다. 대부분 경험적 치료로, 

SSc-ILD에서 cyclophosphamide의 효과에 대한 연구 외에

는 근거가 부족하다 (32,33). CTD-ILD에 대한 약물치료 외 

위식도역류나 수면무호흡, 폐고혈압 등 동반질환에 대한 

고려가 필요하다. 

 스테로이드는 CTD-ILD에 대한 초기 및 유지치료에 사용

된다(SSc-ILD를 제외하고는 주로 0.5∼1 mg/kg) (34,35). 스

테로이드 단독요법보다는 스테로이드의 용량을 줄일 목적

으로 다른 면역억제제(azathioprine, mycophenolate mofetil, 

cyclophosphamide)를 병용하는 경우가 일반적이다. 

 Cyclophosphamide (CYC)는 림프구에 세포독성을 보여 세

포 및 체액 면역을 억제하는데, SSc-ILD 환자를 대상으로 

2개의 무작위 배정연구가 시행되었다 (32,33). The Sclero-

derma Lung Study에서 Tashkin 등 (33)은 SSc-ILD (n=158) 

환자를 대상으로 12개월간 경구 CYC (2 mg/kg/d)와 위약

을 투여하여 노력성 폐활량 감소에 미치는 영향을 살펴보

았고, CYC 군이 위약군에 비해 노력성 폐활량 감소가 적

었다(두 군간 노력성 폐활량의 차이, 2.53%; p＜0.03). 진행

된 환자(노력성 폐활량이 정상예측치의 70% 미만, 흉부 

HRCT 상 높은 섬유화 점수)와 피부 경화가 심한 환자에서 

효과가 더 좋았으나, 약물중단 1년 후 효과가 지속되지 않

았고, 백혈구 감소나 혈뇨, 폐렴, 빈혈 등 합병증은 CYC 

군에서 더 많았다 (36). The Fibrosing Alveolitis in 

Scleroderma Trial (FAST)에서는 SSc-ILD (n=45) 환자를 대

상으로 12개월 간 정주 CYC (600 mg/m2를 첫 6개월간 매

달 투여 후 azathioprine 2.5 mg/kg/d로 6개월간 유지) 투약

군과 위약군을 비교하였고, CYC 군에서 노력성 폐활량이 

덜 감소하였다(두 군간 노력성 폐활량의 차이, 4.19%; 

p=0.08) (32). 정주 CYC 군에서의 부작용은 경구보다 적었

는데, 골수억제는 없었고, 혈뇨도 덜 발생하였다. 상기 결

과로 SSc-ILD에서의 CYC 사용은 질병진행을 예방하는데 

효과적임이 확인되었으나, 절대적인 치료효과가 크지 않

고, 치료에 따른 부작용을 고려할 때 모든 환자에서의 치

료는 추천되지 않고, 약물중단 후 치료효과가 소실되므로 

향후 장기치료에 대한 연구가 필요하며 다른 CTD-ILD에

서도 동일한 효과를 보이는지 확인이 필요하다. CYC는 또

한 급성, 중증의 CTD-ILD에서 정주요법으로 이용되고 있

다 (37). 

 CTD-ILD 환자를 대상으로 한 소규모의 후향적 연구에서 

mycophenolate mofetil (MMF), azathioprine, cyclosporine 및 

tacrolimus 치료가 도움이 된다는 보고가 있었으나 전향적 

연구를 통한 확인이 필요하다 (32,38-42). MMF는 다양한 

CTD-ILD (n=28) 환자에서 내약성이 좋고 폐기능을 보존

하는데 도움이 되는 것으로 보고되었고, SSc-ILD에서도 

폐기능을 호전시켰다 (39). 최근 다양한 CTD-ILD (n=125; 

44 SSc, 32 PM/DM, 18 RA)를 대상으로 MMF (3 g/day over 

a 3 year period) 치료를 시행한 연구에서, MMF 치료는 폐

기능 증가 및 스테로이드 용량감소에 효과가 있었고, 내약

성도 좋은 것으로(90% 이상) 확인되었다 (42). 일부 연구에

서 기존의 약물치료에 반응하지 않는 CTD-ILD에서 

Rituximab 치료가 효과가 있었다(1 g 투여 2주 후 1 g 반복

투여). Keir 등 (43)은 중증 난치성 간질성 폐질환(n=50, 33 

CTD-ILD) 환자를 대상으로 Rituximab을 사용한 연구에서, 

대상자 중 85%가 약물치료에 반응하였는데, 투여 전 6개

월∼12개월간 이들의 노력성 폐활량 감소의 중앙값은 

13.3%, 폐확산능은 18.8%였으나, 투여 후 6∼12개월간 노

력성 폐활량은 8.9% (p＜0.01) 증가하고 폐확산능은 감소

하지 않았다(p＜0.01). 

결체조직질환 연관 간질성 폐질환의 비 약물치료

 약물치료에 반응하지 않는 중증의 진행하는 환자에서 폐

이식을 고려해볼 수 있다. 결체조직질환으로 인한 위식도

역류나 근육약화와 같은 폐 외 침범이 동반된 경우 이식 

후 합병증 발생의 위험이 높아 주의가 필요하다. 한 연구

에서 SSc-ILD에서 폐이식을 시행한 경우 특발성 페섬유증

과 2년 사망률이 유사하였고(38% vs, 33%), 다른 연구에서

도 이식 후 1년 생존률은 SSc-ILD와 IPF 간 차이를 보이지 

않았으나, SSc-ILD에서 급성이식거부반응이 호발하였다

(hazard ratio 2.91, p＜0.007) (44,45). 안정시 혹은 운동시 

저 산소증을 보이는 환자에서는 산소치료를 병행하여 산

소포화도가 90% 이상 유지되도록 한다. 호흡재활치료는 

만성폐질환자에서 운동능력증가와 호흡곤란 등 증상개선

에 도움이 되는 것으로 알려져 있다 (46). 

 CTD-ILD 환자가 호흡곤란의 악화를 호소하는 경우 간질

성 폐질환의 악화 외 합병증 발생을 염두해 두어야 한다. 

허혈성 심장질환, 폐색전증, 폐고혈압, 수면무호흡증 등이 

동반될 수 있어 이에 대한 조사가 필요하고 위식도 역류와 

흡연은 질환 악화를 유도할 수 있으므로 적극적으로 치료

하도록 한다. 
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결      론

 결체조직질환에서 간질성 폐질환을 비롯한 폐침범은 드

물지 않고, CTD-ILD는 결체조직질환의 첫 징후로 나타날 

수 있다. CTD-ILD의 경과는 대개 무증상이거나 서서히 진

행하는 등 안정적인 경과를 보이나, 빠르게 진행하거나 높

은 사망률을 보이는 급성경과를 보일 수 있다, CTD-ILD를 

진단하기 위해서는 감염, 약물부작용 및 다른 간질성 폐질

환의 동반 가능성을 염두해 두어야 한다. 치료는 아직 근

거가 부족하나 진행된 혹은 진행중인 환자를 대상으로 스

테로이드와 면역역제제의 병합요법을 이용하고, 비약물 

보조요법이 도움이 된다. 적절한 치료대상 선정과 치료약

제 선택, 치료기간 등을 확인하기 위한 전향적 연구가 필

요하다. 
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