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□원저 :임상□

1)

서 론

연소성 류마티스 관절염(juvenile rheumatoid arthritis, JRA)

은 소아에서 가장 흔한 결체 조직 질환 중의 하나이고 장, 단기

적인 신체장애를 유발하는 중요한 원인이 된다
1)
. JRA는 하나의

질환으로 불려지고 있지만 실제로는 임상적, 혈청학적, 면역유전

학적 다양성 때문에 다시 여러 개의 세 군으로 분류한다.
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1970년대에 American College of Rheumatology(ACR)
2)
와

European League Against Rheumatism(EULAR)
3)
에 의해서

소아에서의 만성 관절염에 대한 진단 및 분류 기준이 제시되었

다. 이후 International League of Associations for Rheuma-

tology(ILAR)
4, 5)
에서 보완된 진단기준을 제시하고 있으나 아직

은 ACR 기준이 널리 사용되고 있다.

ACR에 의하면 발병 연령이 16세 미만인 소아에서 1개 이상

의 관절을 침범하는 관절염 증상이 6주 이상 지속되면서 다른

질환이 제외되었을 경우 JRA로 진단할 수 있다. JRA는 다시

발병 후 첫 6개월 동안 나타나는 임상 양상에 따라서 소수 관절

형(pauciarticular type), 다수 관절형(polyarticular type), 전신

형(systemic type)으로 나눈다. 소수 관절형은 4개 이하의 관절
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Purpose : Juvenile rheumatoid arthritis(JRA) is one of the most common rheumatic diseases of child-

hood and is an important cause of short- and long-term disability. The purpose of this study was

to determine the disease course and outcome in childhood patients with JRA.

Methods : Fifty nine patients with JRA who were diagnosed and treated in the Department of Pedi-

atrics, Asan Medical Center from August 1990 to November 2004 were enrolled in this study. Sex,

age, type, affected joints, extra-articular manifestations, laboratory and radiologic findings, treat-

ments, and outcomes of JRA patients were reviewed retrospectively.

Results : Among JRA patients, 32.2 percent had pauciarticular type, 30.5 percent had polyarticular

type and 37.3 percent had systemic type. The ratio of boys to girls was 1.7 : 1 and the mean age at

onset was 9.3±3.7(1.3-15.9) years. The most commonly affected joints were knee, ankle and wrist.

The extra-articular manifestations observed were fever, rash, myalgia and lymph node enlargement,

etc. The main laboratory findings observed were leukocytosis, anemia, thrombocytosis, elevated ESR,

and elevated CRP. Rheumatoid factor and antinuclear antibody(ANA) were positive in 5.3 percent

and 18.0 percent. Nonsteroid anti-inflammatory drugs(NSAID) were used most frequently and metho-

trexate with or without steroids was added in 27.1 percent of patients unresponsive to NSAID. 88.1

percent of patients were cured without functional disability and only one patient was in functional

status IV. One patient, who had pulmonary involvement, died.

Conclusion : Our results showed an even distribution in type of onset, male predominance, older

age of onset, low incidence of iridocyclitis, and low positivity of ANA in JRA patients; this differs

from occidental data. This study may suggest regional differences and variability in disease groups

of JRA among different racies, but further multi-center trials and large scale epidemiological studies

are needed to confirm our conclusion. (Korean J Pediatr 2006;49:424-430)
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을 침범했을 때로 정의하 고, 다수 관절형은 5개 이상의 관절

을 침범하 을 때, 전신형은 2주 이상 하루 한번 이상 39℃ 이

상의 고열이 지속되면서 한 개 이상의 관절에서 관절염이 있을

때로 정의하 다
2)
.

JRA는 전세계적으로 발병하며 민족과 지역에 따라서 빈도와

발병률에 차이가 있다. 이러한 차이점은 민족성이나, 면역유전학

적 감수성, 대상 인구의 환경 등을 반 한다고 볼 수 있다. 서양

에서는 남녀비가 1 : 2로 여아가 많고, 1-3세 사이의 어린 연령

에 잘 발병하며 소수 관절형이 가장 흔한 것으로 되어 있다
1)
.

국내 보고들을 살펴보면 남녀비가 1-2 : 1로 상대적으로 남아가

많고, 평균 발병 연령이 10-11세로 소아 후반기에 발병하며, 무

릎과 발목을 잘 침범한다
6-12)
.

이상과 같은 특징을 보이는 JRA는 흔하게 발병하고 있지만,

환아들이 단순 관절통으로 치료받는 등 다른 진단명으로 치료받

다가 소아과로 의뢰되는 경우가 많이 있다. 이에 본원을 내원한

환아들을 대상으로 JRA의 임상 증상, 검사 소견 및 경과를 조

사, 분석하여 임상적 특성 및 예후를 알아보고자 본 연구를 시

행하 다.

대상 및 방법

1990년 8월부터 2004년 11월 사이에 서울아산병원에 내원 또

는 입원하여 ACR 진단기준
2)
에 의하여 연소성 류마티스 관절염

으로 진단받았던 59명의 환아를 대상으로 성별, 발병 연령, 임상

증상 및 진단 당시의 검사 소견, 경과 등을 병록지 고찰을 통하

여 후향적으로 조사하 다.

결 과

1. 성별 및 연령 분포(Table 1)

1) 유형별 분류

전체 59례 중 소수 관절형이 19례(32.2%), 다수 관절형이 18

례(30.5%), 전신형이 22례(37.3%)이었다.

2) 성별 비

전체 남녀비는 37 : 22(1.7 : 1)이었고, 유형별로는 소수 관절형

이 17 : 3(5.3 : 1), 다수 관절형이 8 : 10(0.8 : 1), 전신형이 14 : 8

(1.8 : 1)의 소견을 보 다.

3) 발병 연령

전체 발병 연령은 9.3±3.7세(평균±표준편차, 이하 평균치 표

기시 동일 적용) 으며, 유형별 발병 연령은 소수 관절형에서

8.4±3.1세, 다수 관절형에서 10.7±3.9세, 전신형에서 8.8±3.8세

다(Fig. 1).

2. 임상 증상

1) 침범 관절(Table 2)

침범 관절을 살펴보면 무릎 관절, 발목 관절, 손목 관절 등을

잘 침범하는 것으로 나타났다. 유형별로 살펴보면 소수 관절형에

서는 무릎 관절, 발목 관절, 발 또는 발가락 관절 순으로 잘 침

범하 고, 3명(15.8%)에서 아침에 증상이 더 심하게 느껴졌다

(morning stiffness). 침범된 관절의 분포가 대칭인 경우는 8명

(42.1%)이었다. 다수 관절형에서는 무릎 관절, 발목 관절, 손목

관절, 발 또는 발가락 관절, 손 또는 손가락 관절, 고관절, 어깨

관절 순으로 잘 침범하 으며, 7명(38.9%)에서 아침에 증상이

더 심하게 느껴졌다. 침범된 관절의 분포가 대칭인 경우는 15명

(83.3%)이었다. 전신형에서는 무릎 관절, 발목 관절, 손목 관절,

어깨 관절 순으로 잘 침범하 다. 소수 관절형에서는 대부분 큰

관절을 침범하 으며, 아침에 더 심한 증상을 호소하는 경우는 4

명(18.2%)이었다. 침범된 관절의 분포가 대칭인 경우는 17명

(77.3%)이었다 .

2) 관절 외 증상

발열이 동반되었던 경우는 59명 중 34명(57.6%)이었다. 전신

형에서는 22명(100%) 모두에서 발열이 관찰되었으며 39℃ 이상

의 발열이 하루 1회 이상씩 2주 이상 지속되었다. 발진이 동반

되었던 경우는 전체 15명(25.0%)이었으며, 소수 관절형에서는

발진이 동반된 경우가 없었다. 림프절비대가 동반되었던 경우는

59명 중 7명(11.9%)이었다. 부위별로 살펴보면 경부 림프절 6명

(10.2%), 서혜부 림프절 3명(5.1%), 액와 림프절 1명(1.7%)이었

으며, 소수 관절형에서는 림프절비대가 관찰되지 않았다. 간비종

대는 1명(1.7%)에서 관찰되었고 전신형이었다. 근육통을 호소했

Fig. 1. Age distribution at onset of juvenile rhematoid arthri-
tis shows a peak at late childhood stage.

Table 1. Characteristics of the Juvenile Rheumatoid Arthritis
Patients

Type Number(%) M
*
: F† Age☨ : mean±SD§(range)

Pauciarticular

Polyarticular

Systemic

Total

19( 32.2)

18( 30.5)

22( 37.3)

59(100.0)

5.3 : 1

0.8 : 1

1.8 : 1

1.7 : 1

8.4±3.1(2.1-11.9)

10.7±3.9(2.2-15.9)

8.8±3.8(1.3-15.8)

9.3±3.7(1.3-15.9)

*
male, †female, ☨in years, §standard deviation
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던 환아는 8명(13.6%)이었으며, 모두 전신형 환아들이었다. 전신

형 환아 22명 중 6명(27.3%)에서 흉막염이 동반되었으며 흉통,

호흡 곤란을 호소한 환아가 각각 4명(18.2%)이었다. 흉막염이

있던 환아 중 4명(18.2%)에서 심막염이 함께 동반되었다. 소수

관절형이나 다수 관절형에서는 흉막염이나 심막염이 동반되지

않았다. 체중 감소가 동반되었던 경우는 59명 중 5명(8.5%)이었

으며 다수 관절형에서 1명(5.6%), 전신형에서 4명(18.2%)이었다.

홍채모양체염이 동반되었던 경우는 없었다(Table 3).

3. 검사 소견(Table 4)

백혈구증가증이 동반되었던 경우는 전체 59명 중 16명(27.1

%)이었으며, 이중 다수 관절형이 3명(16.7%), 전신형이 13명

(59.1%)이었고 소수 관절형에서는 관찰되지 않았다. 빈혈은 26

명(44.1%)에서 관찰되었으며 이중 소수 관절형에서 4명(21.1%),

다수 관절형에서 8명(44.4%), 전신형에서 14명(63.6%)이었다.

혈소판증가증이 동반되었던 경우는 22명(37.3%)이었고 이중 소

Table 3. Extra-articular Manifestations of Juvenile Rhematoid Arthritis

Symptom Pauciarticular, n=19(%) Polyarticular, n=18(%) Systemic, n=22(%) Total, n=59(%)

Fever

Rash

Myalgia

LNE
*

Pleuritis

Weight loss

Pericarditis

Hepatomegaly

Splenomegaly

Iridocyclitis

5(26.3)

0

0

0

0

0

0

0

0

0

7(38.9)

2(11.1)

0

2(11.1)

0

1( 5.6)

0

0

0

0

22(100.0)

13( 59.1)

8( 36.4)

5( 22.7)

6( 27.3)

4( 18.2)

4( 18.2)

1( 4.5)

1( 4.5)

0

34(57.6)

15(25.4)

8(13.6)

7(11.9)

6(10.2)

5( 8.5)

4( 6.8)

1( 1.7)

1( 1.7)

0

*
lymphnode enlargement

Table 4. Laboratory Findings of Juvenile Rheumatoid Arthritis

Pauciarticular Polyarticular Systemic Total

Leukocytosis

Anemia

Thrombocytosis

Elevated ESR

Elevated CRP

RF
*
(＋)

ANA†(＋)

0/19( 0.0)☨

4/19(21.1)

6/19(31.6)

14/18(77.8)

13/19(68.4)

1/18( 5.6)

2/14(14.3)

3/18(16.7)

8/18(44.4)

4/18(22.2)

16/18(88.9)

13/18(72.2)

2/18(11.1)

5/15(33.3)

13/22(59.1)

14/22(63.6)

12/22(54.5)

21/22(95.5)

21/22(95.5)

0/21( 0.0)

2/21( 9.5)

16/59(27.1)

26/59(44.1)

22/59(37.3)

51/58(87.9)

47/59(79.7)

3/57( 5.3)

9/50(18.0)

*
rheumatoid factor, †antinuclear antibody, ☨Values expressed as number of patients(%)

Table 2. Joint Involvement in Juvenile Rhematoid Arthritis

Joint Pauciarticular, n=19(%) Polyarticular, n=18(%) Systemic, n=22(%) Total, n=59(%)

Knee

Ankle

Wrist

Foot or toe

Hand or finger

Hip

Shoulder

Elbow

T-L
*
spine

SI†

Cervical spine

Rib

TM‡

13(68.4)

8(42.1)

1( 5.3)

8( 42.1)

2(10.5)

5(26.3)

1( 5.3)

4(21.1)

1( 5.3)

3(15.8)

1( 5.3)

15(83.3)

12(66.7)

11(61.1)

11(61.1)

10(55.6)

8(44.4)

6(33.3)

4(22.2)

3(16.7)

1( 5.6)

3(16.7)

1( 5.6)

21(95.5)

11(50.0)

10(45.5)

3(13.6)

8(36.4)

3(13.6)

8(36.4)

6(27.3)

2( 9.1)

1( 4.5)

1( 4.5)

1( 4.5)

49(83.1)

31(52.5)

22(37.3)

22(37.3)

20(33.9)

16(27.1)

15(25.4)

14(23.7)

6(10.2)

5( 8.5)

5( 8.5)

1( 1.7)

1( 1.7)

*
thoraco-lumbar, †sacro-iliac, ☨temporo-mandibular
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수 관절형에서 6명(31.6%), 다수 관절형에서 4명(22.2%), 전신

형에서 12명(54.5%)이었다. 약물 치료 전 간기능 이상 소견이

있었던 경우는 1명(전신형)이었다. 적혈구 침강 속도(ESR)는 58

명의 환아에서 검사되었으며 51명(87.9%)의 환아에서 30 mm/

hr 이상으로 상승되어 있었다. C-반응 단백(CRP)은 전체 59명

의 환아에서 검사되었으며 47명(79.7%)의 환자에서 1 mg/dL

이상으로 상승되어 있었다. 류마토이드 인자(rheumatoid factor,

RF)는 57명의 환아에서 검사가 시행되었으며 3명(5.3%)에서 양

성이었다. 소수 관절형에서는 검사를 시행한 18명 중 1명(5.6%),

다수 관절형에서는 18명 중 2명(11.1%)에서 양성이었으며, 전신

형에서는 검사를 시행한 21명 모두 음성이었다. 항핵항체(anti-

nuclear antibody, ANA)는 51명의 환아에서 검사되었으며 9명

(18.0%)의 환아에서 양성이었다. 이중 반점(speckled)형이 4명

(44.4%), 균일(homogenous)형이 1명(33.3%), 핵소체(nucleolar)

형이 2명(18.2%), 혼합(homogenous＋speckled)형이 1명(11.1%)

이었다. 소수 관절형에서는 검사를 시행한 14명 중 2명(14.3%),

다수 관절형은 15명 중 5명(33.3%), 전신형에서는 21명 중 2명

(9.5%)에서 양성이었다.

4. X-선 검사 소견

59명 중 42명의 환아에서 X-선 검사를 시행하 으며 이중

25명(59.5%)에서 이상 소견이 동반되었다. 연조직 종창(soft tis-

sue swelling) 소견이 보 던 경우는 8명(19.0%), 골감소증(os-

teopenia) 소견은 7명(16.7%), 관절 삼출(joint effusion) 소견은

6명(14.3%), 경화(sclerosis) 2명(4.8%), 좁은 관절 간격(joint

space narrowing) 소견은 2명(4.8%)이었다.

5. 핵의학 검사 소견

46명의 환자에서 뼈스캔을 시행하 으며 8명(17.4%)에서 동

위 원소 섭취율이 증가되어 있었다. 부위 별로 살펴보면 발 또

는 발목에서 섭취율이 증가된 경우가 5례로 가장 많았으며, 이

외에도 손목 4례, 고관절, 천장관절, 경골 말단 각각 1례에서 섭

취율이 증가된 소견을 보 다.

6. 치료(Table 5)

본원 내원 당시 증상이 호전되어 별다른 투약 치료를 하지

않은 환아가 4명(6.8%), 비스테로이드성 소염제만 투여했던 환

아가 27명(45.8%), 비스테로이드성 소염제와 스테로이드를 함께

투여했던 환아가 11명(18.6%), 비스테로이드성 소염제, 스테로이

드, 메토트렉세이트(methotrexate)를 함께 투여했던 환아가 15

명(25.4%), 비스테로이드성 소염제와 메토트렉세이트를 함께 투

여했던 환아가 1명(1.7%)이었다. 스테로이드만 투여했던 환아가

1명(1.7%), 다른 병원에서 치료받은 환아가 1명(1.7%)이었다.

7. 경 과

전체 59명의 환아 중 후유증 없이 완치된 환아가 52명(88.1

%), 조사 당시 계속 치료 중이던 환아가 3명(5.1%), 타 병원으로

전원되었던 환아가 2명(3.4%), 사망한 환아가 1명(1.7%)이었다.

관절 변형이 동반되었던 환아가 2명(3.4%)이었는데, 이중 1명은

변형이 심하여 스스로 일상생활을 할 수 없는 정도 고 다른 한

명은 타 병원으로 전원된 상태로 장애 정도를 확인하지 못하 다.

완치된 환아 54명의 유병 기간을 살펴보면 평균 18.0±27.6개월

(1.5-108개월)이었고 유형별로 살펴볼 때 소수 관절형 환아 17명

에서 17.7±27.7개월(2개월-102개월), 다수 관절형 환아 16명에서

17.0±28.6개월(1.5개월-103개월), 전신형 21명에서 19.1±28.2개

월(2개월-108개월)이었으며 유형간의 유의한 차이는 없었다. 사

망한 환아는 전신형이었으며 흉막 삼출과 폐부종이 동반되었다.

8. 병 력

본원 내원 전 치료 병력을 확인할 수 있었던 52명을 살펴보

면 JRA로 진단받고 치료받았던 경우는 16명(30.8%)에 불과하

고, 정형외과적인 다른 진단명으로 치료받았던 경우가 15명(28.8

%), 불명열로 치료 중이던 환아가 5명(9.6%), 감기로 치료 중이

던 환아가 3명(5.8%), 류마티스열로 치료 중이던 환아가 3명(5.8

%)이었으며, 가와사끼병, 헤노호-쉐라인(Henoch-Schonlein) 자

반증, 패혈증, 성홍열, 결핵성 늑막염 등으로 진단받았던 경우가

각각 1명(1.9%)씩이었다. 진단 없이 병원, 한의원, 약국 등을 전

전했던 경우, 동네 병원에서 소염제만 복용하면서 경과관찰 하던

경우, 심낭삼출액에 대한 검사 중 본원으로 전원되었던 경우, 본

원으로 바로 전원되었던 경우가 각각 1명(1.9%)씩이었다. 증상

발현 후 본원 내원할 때까지의 기간은 평균 4.5±7.4개월(0-48개

월)이었으며, 유형별로는 소수관절형에서 4.6±3.9개월(0-12개

월), 다수관절형에서 5.9±6.1개월(0-22개월), 전신형에서 3.2±

10.1개월(0-48개월)이었다.

고 찰

JRA 환아에서 진단이 지연되어 적절한 치료를 받지 못할 경

우 심각한 후유증을 남길 수 있으므로 가능하면 빨리 전문 병원

으로 의뢰되어 치료를 시작하는 것이 중요하다
1)
. 본 연구에서

내원 전 치료 병력을 살펴보면 JRA로 진단받고 치료받았던 환

아는 30.8%에 불과하 으며 나머지 다른 질환으로 치료받았던

Table 5. Treatment of Juvenile Rhematoid Arthritis

Medication Patient no.(%)

NSAID
*

NSAID＋Steroid＋MTX†

NSAID＋Steroid

NSAID＋MTX

Steroid

No medication

Unknown

27(45.8)

15(25.4)

11(18.6)

1( 1.7)

1( 1.7)

4( 6.8)

1( 1.7)

*
non-steroidal antiiinflammatory drug, †methotrexate
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경우가 69.2%나 되었다. 타 병원에서 치료받았던 기간은 평균

4.5±7.4개월이었다.

본 연구에서는 소수 관절형과 다수 관절형, 전신형 JRA 환아

의 비율이 고르게 나왔으며(32.2%, 30.5%, 37.3%), 남아에서 호

발하고, 소아 후반기에 잘 발병하는 소견을 보 다. 이는 해외에

서 보고된 유형별 분포(소수 관절형 60%, 다수 관절형 30%, 전

신형 10%)
1)
나 여아에서 호발하고 소아 전반기에 잘 발병하는

소견
13-16)
과는 상이한 결과이다. 한편 국내 연구들을 살펴보면

6-12)
다수 관절형이나 전신형이 외국 보고에 비하여 많은 편이고

남아에서 발병률이 높거나 여아와 비슷한 정도 으며 비교적 소

아 후반기에 호발하는 결과를 보 는데 이러한 소견들은 본 연

구와 어느 정도 일치하는 결과라고 볼 수 있다. 위와 같은 특징

들은 JRA가 민족과 지역에 따라서 특이성이 있음을 나타내는

것으로 볼 수 있으며, 우리나라에서의 JRA는 외국과는 다른 질

환군일 수 있다는 점을 시사한다고 생각된다.

침범 관절을 살펴보면 무릎 관절, 발목 관절, 손목 관절 등을

잘 침범하는 것으로 나타났다. 소수 관절형에서는 대부분 큰 관

절을 침범하 으며, 다수 관절형이나 전신형에서는 작은 관절도

많이 침범하는 양상을 보 다. 소수 관절형에서는 침범된 관절의

분포가 비대칭인 경우가 많았고 다수 관절형이나 전신형에서는

대칭인 경우가 대부분이었다. 이러한 소견은 국내 보고
9-11)
나 외

국의 경우
1)
와 유사한 소견으로 볼 수 있다.

본 연구에서 나타났던 관절 외 증상들을 살펴보면 발열, 발진,

림프절비대, 간비종대, 근육통, 흉막염, 심막염, 체중감소 등이 있

었으며 대부분 전신형에서 나타났다. 발열은 전신형 JRA의 특

징적인 증상으로 39℃ 이상의 고열로 하루 1-2회 나면서 주로

늦은 저녁부터 이른 아침 사이에 발생하고 수시간 지속된 후 정

상 또는 저체온까지 떨어지며 심한 권태감과 빈맥, 발진을 동반

하는 소견을 보이는 것으로 되어 있다
1)
. 본 연구에서의 모든 전

신형 환아에서 39℃ 이상의 발열이 하루 1회 이상씩 2주 이상

지속되었다. 지속되는 발열 증상으로 인하여 진단에 어려움을 겪

는 경우가 많았는데 전신형 환아 22명 중 입원 당시 진단명이

JRA 던 경우는 27.3% 에 불과하 으며, 불명열이었던 환아가

많았고, 류마티스열, 가와사끼병, 결핵성 늑막염, 헤노호-쉐라인

(Henoch-Schonlein) 자반증, 패혈증, 감기 등의 진단명으로 치

료받은 병력이 있었다. 초기에 관절염 증상이 두드러지지 않으면

서 심한 발열이 지속되는 형태의 전신형 JRA에서 진단이 쉽지

않다는 것을 보여주는 소견이며, 이렇게 불명열의 형태로 나타나

는 환아에서 전신형 JRA를 의심해보고 감염성 질환이나 암, 염

증성 장질환, 혈관염, 또는 다른 결합조직 질환 등과 감별해 나

가는 것이 중요하다고 할 수 있다
1)
.

JRA에서의 발진은 주로 몸통과 사지의 근위부에 생기지만

얼굴이나 손바닥, 발바닥에도 생길 수 있으며 몸의 어느 부분에

도 나타날 수 있는 것으로 되어 있다. 직경 2-5 mm 정도의 연

한 홍색 반점으로 일과성으로 나타났다가 수 시간 이내에 흔적

없이 사라지고, 전신 증상이 심해질 때 다시 나타날 수 있으며,

전신 증상이 심한 경우에는 발진이 좀 더 지속될 수 있다. 문지

르거나 거나 온찜질을 해주거나 스트레스를 받을 경우에도 발

진이 유발될 수 있으며 소양증을 동반하는 경우도 있다
1)
. 본 연

구에서는 전체 환아의 25%에서 발진이 동반되었으며 전신형 환

아의 59.1%에서 발진이 동반되었다. 이는 전신형 JRA 환아의

95%에서 발진이 동반된다는 해외 보고
17)
에 비해서는 낮은 수치

이지만 국내에서는 50-78%
7-9, 12)

정도로 보고되고 있다.

림프절 비대와 간비종대는 전신형 JRA의 특징적 소견으로 알

려져 왔다. 림프절 비대는 대칭적이며 목의 앞쪽, 겨드랑이, 서혜

부 등에서 흔하게 발견된다. 비종대는 85%의 JRA 환아에서 발

견되는데 발병 첫 1년 이내에 가장 두드러지고 그 정도는 다양

하다고 되어 있으며 간비대는 비종대에 비해서 비교적 덜 흔하

게 동반된다고 되어 있다
1)
. 본 연구에서 림프절 비대가 전신형

환아의 22.7% 간비종대가 4.5%에서만 발견되어 비교적 드물게

동반되는 소견이었다. 국내 보고들을 살펴보면 림프절 비대는

20-45%, 간비종대는 33.3-57.1% 정도로 보고되고 있다
6-9, 12)

.

심낭염, 늑막염, 복막염과 같은 장막염이 전신형 JRA에서 동

반될 수 있다. 심낭염은 1-8주 정도 지속되며 대부분 증상이 없

으나 일부 환아에서는 호흡곤란이나 통증을 호소할 수도 있다
18)
.

본 연구에서는 전신형 환아 22명 중 6명에서 흉막염이 있었고

이중 1명이 사망하 다. 흉막염이 있던 환아 중 4명에서 심막염

이 함께 동반되어 있었다.

홍채모양체염은 소수 관절형 JRA의 15-20%에서 동반되는

것으로 보고되고 있으며, 특히 항핵항체가 양성인 어린 여아에서

잘 발병한다고 알려져 있다
19)
. 국내 보고들을 살펴보면 소수 관

절형 환아의 6.3-9.1%
7, 8, 10, 12)

에서 발병하는 것으로 보고되고 있

다. 본 연구에서는 홍채모양체염이 동반되었던 환아는 없었는데,

이는 항핵항체 양성인 소수 관절형 환아가 상대적으로 적었기

때문인 것으로 생각된다.

혈액학적 이상 소견은 일반적으로 염증성 질환의 정도를 반

한다고 볼 수 있다. 백혈구증가증, 빈혈, 혈소판증가증 등의 소

견을 보일 수 있으며, 이러한 이상 소견은 소수 관절형에서는

드물고, 다수 관절형에서 많이 발견되며, 전신형에서는 더 자주

동반되면서 정도도 더 심한 경향을 보인다
1, 20)
. 본 연구에서는

백혈구 증가증이 27.1%, 빈혈 44.1%, 혈소판증가증은 37.3%의

환아에서 동반되었으며 소수 관절형, 다수 관절형, 전신형의 순

서로 점점 빈도가 증가하는 양상을 보 다.

ESR과 CRP는 JRA의 활성도와 치료 경과를 살펴볼 수 있는

좋은 척도가 되는데, 약물에 대한 관절의 반응을 반 하는 것은

ESR 보다는 CRP가 더 정확한 것으로 보여진다
21, 22)
. 본 연구에

서는 ESR, CRP가 증가되었던 경우가 각각 87.9%, 79.7% 으

며 소수 관절형, 다수 관절형, 전신형의 순서로 점점 빈도가 증

가하는 양상을 보 다.

RF는 다수 관절형 JRA 환아 중 HLA-DRB1 항원 양성인

환아에서 많이 발견되는데 이는 두 항원이 항원결정인자를 공유

하고 있기 때문인 것으로 보인다
23)
. 7세 미만의 소아에서는 드물
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고, 류마티스모양 결절이 동반되거나 관절의 미란 소견 또는 관

절변형이 있는 소아 후반기 환아들에서 RF 양성인 경우가 많으

며, 발병 연령이 늦어지거나 유병 기간이 오래될수록 RF 양성률

이 높아지는 것으로 보고되고 있다
24, 25)
. 이러한 소견들은 RF가

질환의 기본적인 소인이기보다는 만성적으로 조절되지 않는 관

절염에 의해서 나타나는 결과일 수 있다는 것을 암시한다고 볼

수 있다. 국내 보고들을 살펴보면 RF 양성률이 10.5-31%로 보

고되고 있으나
6-12)

본 연구에서는 5%의 환아에서만 RF 양성이

었다. 모두 11세 이상의 연장아 으나 유병 기간이 길거나 관절

변형이 동반된 경우는 아니었다.

ANA는 서양 보고에 의하면 JRA 환아에서 30-66% 정도의

양성률을 보이고 있으며
1)
, 홍채모양체염이 동반되어 있는 소수

관절형 어린 여아에서 가장 높게 나타나고, 소아 후반기의 남아

또는 전신형 환아에서 가장 낮은 빈도를 보인다
26)
. 균일(homo-

genous)형과 반점(speckled)형 ANA가 가장 흔하게 나타난다
1)
.

국내 보고에서는 ANA 양성률이 0-17.5% 으며
6-12)

유형별 연

구에서 소수 관절형 22%
10)
, 다수 관절형 27%

11)
, 전신형 9%

9)
로

보고된 경우도 있었다. 본 연구에서는 소수 관절형 2명(14.3%),

다수 관절형 5명(33.3%), 전신형 2명(9.5%)에서 ANA 양성이었

는데 이들의 연령은 3-15세로 다양하 고 남아 4명, 여아 5명으

로 성별 차이를 보이지 않았다. ANA 유형을 살펴보면 반점형

이 44.4%, 균일형이 33.3%로 가장 많이 나타나는 소견이었다.

JRA에서의 방사선 소견으로는 초기에 연부조직 종창, 골다공

증, 관절강의 확장 등이 나타날 수 있으며, 후기에 관절 모서리의

침식, 부분탈구, 관절경화, 또는 관절강이 좁아지는 소견을 보일

수 있다
27)
. 본 연구에서는 59.5%의 환아에서 방사선상 이상 소

견이 동반되었는데, 연조직 종창, 골감소증, 관절 삼출 등의 급

성기 소견이 대부분이었으며(50.0%), 관절 경화나 관절 간격이

좁아지는 등의 만성 변화는 9.5%에서의 환아에서 발견되었다.

염증성 관절염의 부위를 확인하고 감염성 질환이나 골절, 악

성 질환 등과의 감별을 위하여 뼈스캔을 시행하 다. Hahn 등
10)

의 보고에 의하면 임상 증상이 심했던 소수 관절형 JRA 환아

10명에서 뼈스캔을 시행한 결과 50%의 환아에서 비정상적으로

동위 원소 섭취율이 증가된 소견을 보 다. 본 연구에서는 17.4

%의 환아에서 섭취율이 증가되어 있었다.

JRA에서는 통증을 억제하고 장애 등의 후유증이 생기지 않

도록 염증성 진행을 억제하는 것이 치료의 목적이다. 우선 환아

들이 정상적인 정신 발달과 사회 발달을 할 수 있도록 장려하고,

또래와 잘 어울리고 학교도 정상적으로 다니도록 한다. 불필요하

게 활동을 제한하는 것은 오히려 관절의 변형을 초래할 수 있기

때문에 되도록이면 많은 운동을 시키는 것이 좋다. 약물 치료는

가능하면 부작용이 적은 약을 최소한도로 사용하면서 보존적 치

료를 하는 것을 원칙으로 한다. 현재까지 비스테로이드성 소염제

가 1차 치료제로 많이 쓰이고 있는데, 최근에는 관절에 국한된

질환에서 관절강내 스테로이드 주입요법이나 저용량 메토트렉세

이트 요법, 또는 종양괴사인자(tumor necrosis factor) 억제제인

etanercept 등이 안전하고 효과가 좋은 치료법으로 보고되고 있

어서 전통적인 피라미드 치료법의 변화가 예고되고 있다. 1차

치료제에 충분히 반응하지 않는 경우 술파살라진(sulfasalazine)

이나 hydroxylchloroquine, 메토트렉세이트 등을 투여할 수 있

으며, 질병이 조절되지 않거나 생명이 위태로운 경우 스테로이드

나 다른 면역억제제를 투여할 수 있다
1, 28)
. 본 연구에서는 대부

분의 환아에서 비스테로이드성 소염제를 1차약으로 투여하 고

45.8%의 환아에서 비스테로이드성 소염제만으로도 질병이 조절

되었으며 이외에 스테로이드, 메토트렉세이트 등이 투여되었다.

JRA의 예후는 양호하며 70-90%의 환아들에서 심각한 장애

없이 회복되는 것으로 보고되고 있다. 임상 경과는 유형과 그

아형에 따라서 달라지는데 ANA 양성이면서 소수 관절형인 어

린 여아에서는 경과가 좋고, RF 양성이면서 다수 관절형인 연장

아인 경우 또는 전신형인 경우 경과가 나쁜 것으로 되어 있다.

사망률은 2-4%로 보고되다가 최근에는 1% 미만으로 보고되고

있으며 사망 원인은 심근염에 의한 심부전증, 패혈증, 아 로이

드증, 간 괴사 등이었다
1, 7)
. 국내 보고들을 살펴보면 치료 후 장

애 없이 완치된 경우(기능적 분류
29)
I)가 약 70%, 약간의 장애

만 있는 경우(기능적 분류 II)가 22-24%, 직업 생활을 하기 어

려울 정도의 장애가 남아있던 경우(기능적 분류 III)가 5-10%,

일상생활도 하지 못할 정도로 심한 장애가 남아있던 경우(기능

적 분류 IV)가 0-7% 정도로 보고되고 있으며, 사망한 경우는

드물었다
6-8)
. 본 연구에서는 88.1%의 환아에서 후유증 없이 완

치되는 소견을 보여 비교적 양호한 경과를 보 으며, 유병 기간

은 평균 18개월이었다. 기능적 분류 IV의 후유증이 남아있던 경

우가 1명이었고, 사망한 경우가 1명이었으며 사망한 환아는 흉

막 삼출과 폐부종이 동반되어 있는 상태에서 갑자기 사망하 는

데 심근염의 가능성이 있으나 확인되지 않았다.

본 연구에서는 균등한 유형별 분포, 남아에서 호발하는 양상,

늦은 발병 연령, 낮은 홍채모양체염 발병률, 그리고 낮은 ANA

양성률을 보 는데 이러한 소견들은 한국에서의 JRA의 소견이

며 서양에서의 보고와는 상이한 결과들이다. JRA가 민족과 지

역에 따라서 서로 다른 발병양상을 보인다는 점을 시사한다고

생각된다. 앞으로 더 많은 수의 환자들을 대상으로 하는 다기관

협동 연구 및 역학조사가 필요할 것으로 생각된다.

요 약

목 적: JRA는 소아에서 가장 흔한 결체 조직 질환 중의 하

나이고 장, 단기적인 신체장애를 유발하는 중요한 원인이 된다.

저자들은 JRA 환아들의 질병 양상과 경과를 알아보기 위하여

본 연구를 시행하 다.

방 법: 1990년 8월부터 2004년 11월까지 서울아산병원 소아

과를 내원한 59명의 JRA 환아를 대상으로 하 다. 성별, 연령,

유형, 침범 관절, 관절 외 소견, 검사 및 방사선 소견, 치료, 경

과 등에 대하여 후향적으로 고찰하 다.
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결 과:소수 관절형은 32.2%, 다수 관절형은 30.5%, 전신형

은 37.3% 다. 남녀비는 1.7 : 1이었으며 평균 발병 연령은 9.3±

3.7(1.3-15.9)세이었다. 가장 흔히 침범된 관절은 무릎과 발목,

팔목이었다. 관절 외 소견을 살펴보면 발열, 발진, 근육통, 림프

절 비대 등이 있었다. 검사 소견을 살펴보면 백혈구증가증, 빈혈,

혈소판증가증, ESR 상승, CRP 상승 등의 소견을 보 다. 류마

토이드 인자, 항핵항체 양성률은 각각 5.3%, 18.0%이었다. 비스

테로이드성 소염제(NSAID)가 가장 많이 투여되었으며, 메토트

렉세이트 또는 스테로이드를 함께 투여했던 경우가 27.1% 다.

88.1%의 환아에서 장애 후유증 없이 완치되었으며 한 명의 환

아에서만 기능성 상태 IV의 장애가 있었다. 폐침범이 동반되었

던 한 명의 환아가 사망하 다.

결 론:본 연구에서는 균등한 유형별 분포, 남아에서 호발하

는 양상, 늦은 발병 연령, 낮은 홍채모양체염 발병률, 그리고 낮

은 ANA 양성률을 보 는데 이러한 소견들은 한국에서의 JRA

의 소견이며 서양에서의 보고와는 상이한 결과들이다. JRA가

민족과 지역에 따라서 서로 다른 발병양상을 보인다는 점을 시

사한다고 생각된다. 앞으로 더 많은 수의 환자들을 대상으로 하

는 다기관 협동 연구 및 역학조사가 필요할 것으로 생각된다.
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