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서    론

전신성 홍반성 루프스는 전신의 다기관을 

침범하는 자가면역 류마티스 질환으로 그 원인

은 아직 불명확하나 유전, 환경, 호르몬 등의 

복합 요소가 관여한다고 알려져 있다. 소아에

서 전신성 홍반성 루프스는 전체 환자의 약 15 

∼20%를 차지하고 있으며 8세 이전의 발병은 

드물며, 여아에서 더 호발한다. 어른에서 발병

한 전신성 홍반성 루프스에 비해 소아에서 발

병한 전신성 홍반성 루프스는 침범되는 기관이 

많으며, 빠르게 진행되어 경과가 좋지 않다. 어

른에서 발병한 전신성 홍반성 루프스는 심폐질

환의 빈도가 더 높은 반면, 소아에서 발병한 

전신성 홍반성 루프스는 혈액학적 장애의 빈도

가 더 많이 동반되며, 혈청학적으로 anti-DNA 

항체, anti-Sm 항체, anti-RNP 항체 양성 및 

C3 감소는 더 빈번하며, 어른에 비해 고용량의 
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－Abstract－

Systemic lupus erythematosus (SLE) is a chronic multisystemic inflammatory autoimmune 

disease. Hematologic abnormality is more frequent and the frequency of using high dose 

steroid and immunosuppressant as treatment is higher in children, because the number of 

involved major organ is numerous and the disease progress is often rapid in the SLE of 

children. We reported an experience of lupus nephritis flare after tapering the steroid in 9 

years old boy who was diagnosed focal proliferative glomerulonephritis. 1) 
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스테로이드 치료 및 면역 억제제의 사용의 필

요성이 더 많았다고 보고되고 있다.1, 2) 

전신성 홍반성 루프스에서 질환의 중증도 

및 예후는 신장 침범의 정도에 달려있다. 소아 

전신성 홍반성 루프스 환아 중 약 30∼80%에

서 무증상의 혈뇨에서부터 신대체 요법이 필요

한 심한 신부전에 이르기까지 다양한 루프스 

신염의 증세를 보인다. 신생검에서 WHO class 

IV 인 미만성 증식성 사구체 신염이 약 50%

로 가장 많고, 또한 치료에 완전하게 반응하였

어도 신염의 악화를 가질 수 있는 것이 특징이

다.3, 4) 본 연구에서는 범혈구감소증을 주소로 

내원한 9세 남아에서 국소성 증식성 사구체 신

염 이후 스테로이드 감량 중 미만성 증식성 사

구체 신염으로 진행한 신장의 악화를 경험하여 

보고하고자 한다.

증    례

9세 남아가 내원 10일전부터 지속되는 열을 주

소로 입원하였다. 출생 및 주산기의 특이 병력은 

없었으며 내원 15일전 양 뺨에 홍반성 발진이 있

어 개인병원서 알러지 진단받은 병력이 있었다. 

내원 당시 체중은 26 kg (10-25 percentile), 신장

은 131 cm (25-50 percentile)이었고, 활력 징

후는 혈압이 100/60 mmHg, 호흡수는 18회/분, 

체온은 38.2˚C였다. 진찰 소견에서는 결막이 창

백하였으며, 안면 홍조를 보였으며 구강의 궤

양이 관찰되었으며 복부에서 간과 비장은 촉지 되

지 않았다. 혈액 검사에서 백혈구 1,400/mm3, 

혈색소 10.2 g/dL, 혈소판 75,000/mm
3
으로 백

혈구 감소증, 정구성 정상색소 빈혈, 혈소판 감

소증이 있었으며, 일반화학 검사에서 BUN/Cr 

25/0.7 mg/dL, AST/ALT 69/24 IU/L, 적혈구 

침강속도 9 mm/h, C-반응성 단백질 0.6 mg/L

이었다. 요 검사에서 비중 1.020, pH 6.0, 단백 

음성, 적혈구 음성을 보였다. 범혈구감소증으로 

골수 흡인 검사 및 생검을 시행하였으며, 정상 

세포충실도를 보였다. 바이러스 감염 후 일시

적인 범혈구감소증으로 진단되어 보존치료를 

시행하였으며 재원 2일째부터 열은 없었고 전

신 상태 호전되어 재원 4일째 퇴원하였다. 

4개월 후 4일째 열이 지속되어 환아는 재입

원하였다. 진찰 소견에서는 결막이 창백하였으

며, 이전의 안면 홍조를 관찰되지 않았으나 구

강의 궤양은 관찰되었다. 그 외 흉부, 복부 및 

사지에서는 특이소견이 없었다. 혈액 검사에서 

백혈구 2,080/mm3, 혈색소 9.3 g/dL, 혈소판 

93,000/mm3으로 범혈구 감소증이 있었으며, 일반

화학 검사에서 BUN/Cr 17.9/0.8 mg/dL, AST/ 

ALT 51/17 IU/L, 적혈구 침강속도 65 mm/h, 

C-반응성 단백질 0.02 mg/L이었다. 요 검사에

서 비중 1.020, pH 6.0, 단백 음성, 잠혈 (＋)을 

보였다. 환아는 중증 감염으로 항생제 치료 및 

항진균제 치료를 시행하였다. 이후에도 열이 

지속되었고 재원 12일째 복시 및 두통과 함께  

구음장애, 왼편의 반부전 운동 저하를 보였다. 

교뇌 중심부에 괴사가 뇌자기공명영상에서 관

찰되었으며 항핵항체는 1：1280으로 증가, LE 

세포와 anti-DNA 항체, LE 세포는 양성, anti-Sm 

항체는 음성, 혈중 보체 C3/C4 47.2/12.3 mg/dL

로 감소되어 전신성 홍반성 루프스를 진단할 

수 있었다(Fig. 1). 환아는 고용량의 스테로이

드 치료를 시행하였으며 점차 의식이 호전되었

으며 재원 14일째부터는 해열과 함께, 구음장

애, 반부전 운동 저하도 호전되었다. 재원 31일

째 신장 침범의 정도를 확인하기 위해 초음파 

감시 하 경피적 신조직 검사를 시행하였다.  
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신 조직 소견은 WHO class III로 부분적 세포 

증식과 함께 국소 사구체 경화증이 동반되어 

있었으며 면역 형광 현미경에서는 Ig G, C3, 

fibrinogen 침착이 관찰되었고 전자 현미경에

서는 메산지움에 침착과 함께 부분적인 발돌기 

융합이 있었다. 환아는 이후 신경학적 소견이 

정상화 되었으며, 뇌자기 공명영상에서 이전의 

비정상 소견은 완전히 소실되어 관찰되지 않았

다(Fig. 2). 또한 백혈구 6,670/mm3, 혈색소 10.0 

g/dL, 혈소판 219,000/mm
3
, C3/C4 70.3/12.9 

Fig. 1. T1-weighted magnetic resonance imaging (MRI) shows abnormal signal intensity with swelling at 

pons and midbrain. A. On sagital view  B. On coronal view. 

Fig. 2. T1-weighted magnetic resonance imaging (MRI) shows that previous noted abnormal signal 

intensity at pons and midbrain was completely cleared. A. On sagital view  B. On coronal view. 

B A

B A
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mg/dL로 호전되었고 전신 상태 양호하여 재

원 38일째 퇴원하였다.

이후 환아는 약 6개월 동안 잘 지냈으나 스

테로이드 감량하던 중 다시 양뺨에 홍반성 발

진이 관찰되며 입안에 궤양이 있어 입원하였

다. 혈액 검사에서 백혈구 2,060/mm3, 혈색소 

11.7 g/dL, 혈소판 138,000/mm
3
, C3/C4 15.0/3.7 

mg/dL 로 감소되어 있었으며 요 검사에서 비

중 1.025, pH 6.0, 단백 음성, 잠혈 (+++), 적혈

구 5-10/HPF 관찰되었다. 환아는 신장 조직 

검사를 재시행하였으며, WHO class IV 미만

성 세포 증식이 관찰되었다. 면역 현미경에서는 

Ig G, C3, C1q, 전자 현미경에서는 내피하 및 메

산지움의 침착이 관찰되었다. 환아는 Methysol 

(500mg/m2) 충격 요법 3회 및 Cyclophosphamide 

(500mg/m
2
) 정주 요법 시행하였으며 입안의 

궤양 및 홍반성 발진, 범혈구 감소증 호전되어 

재원 6일째 퇴원하였다.

환아는 매달 Cyclophosphamide (500mg/m
2
) 

정주 요법 6회 더 시행하였으며, 이후에는 3개

월에 한번씩 Cyclophosphamide 정주 요법과 

함께 스테로이드 병합요법 중으로 발병 후 15

개월인 현재 요검사에서 잠혈 및 요단백은 관

찰되지 않으며 백혈구 6,430/mm3, 혈색소 13.9 

g/dL, 혈소판 404,000/mm
3
, C3/C4 108.8/26.6 

mg/dL 로 정상화되었고 재발은 없었다.

고    찰

전신성 홍반성 루프스는 전신의 다기관을 

침범하는 자가면역 류마티스 질환으로 안면 홍

조, 원판상 발진, 광과민성, 구강 내 궤양, 2개 

이상의 관절염, 장막염, 신 장애, 신경계 장애, 

혈액학적 장애, 면역학적 장애, 항핵항체 등의 

11가지 기준 중 4가지 이상의 기준을 만족할 

때 진단될 수 있다.5) 임상 증상은 매우 다양하

며, 관절염과 광과민성 발진이 가장 흔히 나타

나는 증상이나, 장막염, 신 장애, 중추 신경계 

장애 등도 빈번하게 관찰된다.6) 전신성 홍반성 

루프스에서 나쁜 예후 인자로는 남자, 사춘기 

이전 발병, 흑인, 빈혈, 지속적 고혈압, 신증후

군, WHO class IV인 미만성 증식성 사구체 

신염, 초기의 신부전, 증가된 조직학적 index 

등이 있으며 이중 임상 경과 및 예후를 좌우하

는 중요한 요인은 신염의 발생 및 경과이다.7, 8) 

소아의 전신성 홍반성 루프스에서도 역시 안면 

홍조 및 관절염이 가장 흔하게 나타나는 증상

이나 어른에서 발병한 전신성 홍반성 루프스와 

달리 루프스 신염의 빈도는 60∼80%로 더 많

아 예후는 더 불량하다고 알려져 있다.
1)

루프스 신염은 무증상적 혈뇨에서 신증후군, 

급성 신부전, 만성 신부전 등 다양하며, 신장 

조직 검사의 소견이 임상적 증상과 반드시 일

치하는 것은 아니므로 신장 조직 검사는 매우 

중요하다.7) 루프스 신염의 치료 방법은 조직

학적 소견에 따른다. WHO class I, II, 사구

체가 20% 미만 침범한 class III 및 경한 단

백뇨를 가진 순수한 class V에서는 특별한 

치료가 필요하지 않으며, 40% 이상 침범한 

class III, IV 및 메산지움의 미만성 증식을 동

반하고 있는 일부 class V에서는 스테로이드 

및 Cyclophosphamide 정주 요법을 시행한다.
9)
 

또한 루프스 신염은 적절한 치료가 시행되었을 

때에도 재발 및 조직 소견의 변화가 올 수 있

으므로 임상 양상의 변화가 있으면 반드시 신

장 조직의 재검사를 생각해야 한다.10, 11) 본 증

례에서도 전신성 사구체 루프스 진단시에 신장 

조직 검사에서는 20% 미만의 사구체를 침범한 
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국소성 사구체 신염이 있었으며 이후 스테로이

드 감량 도중 7개월 후에는 안면 홍조, 구강내 

궤양 및 현미경적 혈뇨가 다시 발생하여 신장

조직의 재검사를 시행하였으며 그 결과 미만성 

증식성 사구체 신염으로 조직학적 형태의 변화

를 확인 할 수 있었다.

대부분의 전신성 홍반성 루프스 환아는 스테

로이드와 Hydroxycloroquine을 첫 번째 치료 

약물로 사용하고 있으며, 미만성 증식성 루프스 

신염에서와 같이 신장, 중추신경계 등 주요 신

체 장기를 침범하였을 때는 Cyclophosphamide 

정주 요법이 이용된다.3) 최근에 조기 진단과 

치료로 루프스 신염의 예후가 과거에 비해 호

전되었다고 보고되고 있으며 이러한 조기 진단

과 치료 또한 예후를 결정하는 중요한 인자가 

될 수 있다.
12)
 진단 당시의 초기 증상으로는 

안면 부종, 나비 모양의 안면 홍반, 발열 등이 

알려져 있으며,6) 본 증례의 환아에서도 첫 증

상으로는 안면 홍조 이후 지속되는 발열과 함

께 범혈구감소증이 동반되어 있었다. 예후에서 

빠른 진단과 치료가 중요한 만큼 원인 불명의 

발열 및 범혈구감소증 등이 존재할 때 백혈병 

등 악성 종양의 가능성 만큼 자가 면역성 질환 

특히 전신성 홍반성 루프스를 반드시 생각해야

한다는 것을 본 증례를 통해서 알 수 있었다.

루프스 신염과 더불어 소아의 전신성 홍반

성 루프스에서 신경학적 이상 또한 많다. 신경

계 이상은 두통, 경련, 정신병증, 말초 신경병

증, 뇌혈관질환, 인지 장애, 감정 장애, 운동 장

애 등의 증상을 포함하고 있으며 신경계 이상

을 가진 환아의 경우 사망률과 이환률이 높아 

역시 예후가 좋지 않다. 자기공명영상에서는 피

질 위축, 뇌실주위의 백질 변화, 뇌실 확장, 대

경색 등이 피질하 백질의 작은 반점과 함께 루

프스 신경정신병의 15∼60%에서 나타난다.
13-15)
 

본 증례에서는 경련으로 신경학적 이상을 진단

할 수 있었으며 자기공명영상에서는 교뇌, 중

뇌에서 조영이 증가되어 있었으나, 뇌경색 및 

백질 변화, 경색 등은 나타나지 않았다.

본 증례의 환아는 남아로 사춘기 이전에 발

병하였으며, 경련이 동반되고, 신 조직 검사에

서 미만성 증식성 사구체 신염을 보여 나쁜 예

후인자를 가지고 있으나 비교적 빠른 진단과 

스테로이드 및 Cycloposphamide 치료를 시행

하여 발병 후 15개월인 현재 다른 합병증 및 

재발없이 잘 지내고 있어 조기 진단 및 치료의 

중요성은 다시 한 번 확인 할 수 있었으나 경

과 기간이 길지 않아 장기적 경과를 지켜봐야 

하겠다.
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