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Purpose : There have been some reports on the prevalence of positive antineutrophil cyto-

plasmic antibody(ANCA) in Henoch-Schönlein purpura(HSP), but the results were conflic-

ting. We performed this study to evaluate the clinical significance of ANCA(c-ANCA and p-

ANCA) in Korean children with HSP.

Methods : The medical records of 30 patients(13 boys and 17 girls) aged 6.0±1.9(5-12)

years with a clinical diagnosis of HSP based on the EULAR/PReS criteria were reviewed

retrospectively. From the years 2007 to 2008, the sera from children with acute HSP were

tested for antineutrophil cytoplasmic antibodies(ANCA). The target antigens of these auto-

antibodies are proteinase 3(c-ANCA) or myeloperoxidase(p-ANCA).

Results : Palpable purpura was seen in all 30 patients(100%), abdominal pain in 20(67%),

arthralgia in 17(57%), and renal involvement in 11(37%). Laboratory findings showed leuko-

cytosis in 4 patients(13%), thrombocytosis 18 in(60%), and elevated erythrocyte sedimen-

tation rate in 18(60%). Anti-streptolysin O titers were elevated in 7% of the patients and no

patient showed elevation of serum IgA level. The sera from 29 patients were negative for

c-ANCA and p-ANCA by indirect immunofluorescence, but only one patient had weakly

positive results, which became negative at follow-up.

Conclusions :We conclude that c-ANCA or p-ANCA is not an important serologic marker

in children with HSP, because it was neither diagnostically nor immunologically specific in

children with HSP. These results suggest that ANCA are not involved in the pathogenesis

of HSP in children. (J Korean Soc Pediatr Nephrol 2008;12:164-169)

Key Words : Henoch-Schönlein purpura, Antineutrophil cytoplasmic antibodies, Proteinase 3,

Myeloperoxidase
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장을 침범한다[1]. 이 질환은 대부분 자연적으로

회복되는 경우가 많으나, 30-80%정도에서 신장염

이 발생할 수 있다[1]. 혈뇨나 경한 단백뇨의 경우

에는 예후가 좋으나 단백뇨가 심한 경우, 신증후

군, 급성 신염 증후군이 동반된 경우에는 만성 신

부전으로 진행 할 수 있으며 또한 신경계, 심장, 고

환 등 흔하지는 않으나 여러 다른 장기의 침범이

있을 수 있어 주의를 요한다[1].

항호중구 항체(Antineutrophil cytoplasm au-

toantibodies, ANCA)는 중성구나 단핵구의 세포

질 과립에서 발견되는 항원에 대한 자가항체로서,

Wegener 육아종, 현미경적 다발성 혈관염, 특발성

반월성 사구체 신염 등의 일차성 혈관염 증후군에

서 중요한 진단적 혈청 표지자로 알려져 있는데,

최근에는 Churg-Strauss 증후군이나 Henoch-

Schönlein 자반증 같은 혈관염이나 류마티스 관절

염, 염증성 장질환 같은 비혈관성 질환에서도 발견

된다는 보고들이 있다[2, 3].

Henoch-Schönlein 자반증에서 항호중구 항체

에 관한 여러 외국 논문이 있었으나 대조적인 연구

결과를 보였고[4-8], 국내에서는 Henoch-Schön-

lein 자반증 환아를 대상으로 한 항호중구 항체의

연구보고가 없었다. 따라서 한국 소아 Henoch-

Schönlein 자반증에서 항호중구 항체의 임상적인

의의를 알아보고자 본 연구를 시행하였다.

대상 및 방법

2007년 5월부터 2008년 8월까지 신촌 세브란스

병원 소아과에 내원하여 Henoch-Schönlein 자반

증으로 진단받은 30명의 환아들을 대상으로 하였

고, Henoch-Schönlein 자반증의 진단은 최근 개

정된 European League Against Rheumatism/

Pediatric Rheumatology European Society 의

진단기준을 적용하였다[9]. 이 기준에 따라 palpa-

ble purpura가 있으면서 다음 4가지(복통, 관절통,

신장 침범, IgA 침착) 중 1개 이상을 만족하는 경

우를 Henoch-Schönlein 자반증으로 진단하였고

[9] 과민성 혈관염 등의 다른 혈관염은 연구대상

에서 제외하였다.

본 연구는 의무기록을 후향적으로 조사하여 분

석하였고, 일반적인 특징으로 나이, 성별, 자반증

등의 임상 증상을 조사하였다. 검사 소견으로는 백

혈구수, 혈소판수, 혈침 속도, Anti-streptolysin O

titer, 대변 잠혈 검사, 혈청 면역 글로불린 (IgG,

IgA, IgM) 혈청 보체(C3, C4), 항핵 항체(ANA),

항호중구 항체(c-ANCA, p-ANCA)를 조사하였

다. 혈침 속도는 Westergen 방법을 사용하였고,

항핵 항체는 간접 면역 형광법으로 FLUORO

HEPANA TEST(Medical and Biological Lab.

Co, Nagoya, Japan)를 사용하여 검사하였으며, 항

호중구 항체(ANCA) 검사는 SCIMEDX ANCA

IFA(Scimedx. Co, New jersey, U.S.A)를 사용하

Table 2. Laboratory Findings in Children with
Henoch Schönlein Purpura

Patient numbers

(N=30)

Leukocytosis

Thrombocytosis

Increased ESR

Increased ASO titer
*

Increased IgA

Decreased C3

Positive stool occult blood

Positive ANA

Positive cANCA

Positive pANCA

4(13%)

18(60%)

18(60%)

1/15( 7%)

0( 0%)

0( 0%)

14(47%)

3(10%)

0( 0%)

1( 3%)

Abbreviations : ESR, erythrocyte sedimentation ra-
te; ASO, Antistreptolysin O; ANA, antinuclear an-
tibody; ANCA, antineutrophil cytoplasmic antibody
*
Fifteen of thirty patients diagnosed Henoch-
Schönlein purpura (HSP) had tests of ASO titer

Table 1. Clinical Manifestations of Children with
Henoch Schönlein Purpura

Symptoms Patient numbers(N=30)

Purpura

Abdominal pain

Arthralgia

Renal involvement

30(100%)

20( 67%)

17( 57%)

11(37%)
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여 간접면역형광법으로 시행하였다. 형광현미경으

로 관찰하여 호중구 세포질의 입자들이 고르게 형

광을 띠고 핵엽 사이 중심부에 형광강도가 증가된

경우 c-ANCA(cytoplasmic ANCA) 양성으로,

핵 주변부를 따라 형광이 관찰되는 경우 p-

ANCA(perinuclear ANCA) 양성으로 판독하였다

[10].

통계 분석은 SPSS 11.0을 사용하여 남녀에서

연령의 평균값을 비교하기 위해 Mann-Whitney

U test를 시행하였다.

결 과

총 30명의 환아중 남자가 13명, 여자가 17명이

었고, 남자의 평균연령은 5.9±2.2세, 여자의 평균

연령은 6.1±1.8세로 성별에 따른 연령의 평균은

차이가 없었다(P=0.65). 자반은 모든 환아(100%)

에서 관찰되었고, 복통은 20명(67%), 관절통은 17

명(57%), 신침범은 11명(37%)에서 나타났다.

검사소견상 백혈구 증가는 4명(13%), 혈소판

증가는 18명(60%)에서 관찰되었고, 혈침속도는

18명(60%)에서 상승되었다. Anti-streptolysin O

titer는 검사한 15명 중 한 명(7%)에서 증가되었

고, 모든 환아에서 혈청 IgA 수치는 정상 소견을

보였다. 대변 잠혈 검사를 통한 위장관 출혈은 14

명(47%)에서 관찰되었으며, 항핵 항체는 3명(10

%)에서 양성 소견을 보였다. 30명의 환아에서 간

접면역형광법으로 검사한 혈청 항호중구 항체는

오직 한 명(3%)에서만 p-ANCA가 약 양성 소견

을 보였으나 이는 추적 검사 시 음성으로 전환되

었고, 나머지 환아 에서는 c-ANCA, p-ANCA가

모두 음성 소견을 보였다.

고 찰

외국에서는 Henoch-Schönlein 자반증에서의

항호중구 항체에 대한 상반된 연구보고가 있었으

나[4-8], 국내에서는 아직까지 이에 대한 연구가

없었다. 19명의 Henoch-Schönlein 자반증 환아

를 대상으로 한 Robson 등[4]의 연구에서 모든 환

아가 항호중구 항체 음성을 보였으며, 우리의 연구

도 이와 유사한 결과를 나타내었다. 그러나 이와

대조적으로 60세 Henoch-Schönlein 자반증 환자

에서 c-ANCA와 p-ANCA가 모두 양성(dual

positive)을 보였다는 보고가 있다[5].

Zhang 등[6]은 28명의 성인 Henoch-Schön-

lein 자반증 환자 중 9명이 항호중구 항체 양성(2

명: c-ANCA, 7명: p-ANCA)소견을 보였고, 이

환자들은 항호중구 항체 음성 환자들보다 더 심한

임상증상을 나타내었다고 보고하였다. 그러나

Blanco Quirós 등[7]은 50명의 소아 Henoch-

Schönlein 자반증 환자 중 5명(10%)이 간접면역

형광 검사상 항호중구 항체 양성소견을 보였으나

ELISA로 검사 시에는 모두 음성 소견을 보였고,

이들을 7-17년간 장기 추적 관찰 시 영구적인 신

병증을 보인 경우는 한 명도 없어 항호중구 항체

는 장기간의 불량한 예후와 연관이 없다고 결론지

었다.

지금까지의 연구에서는 Henoch-Schönlein 자

반증에서 항호중구 항체에 대한 상반된 연구결과

가 왜 나타나는지에 대한 고찰 혹은 가설이 제시

되지 않았다. Ohlsson 등[11]은 interleukin(IL)-

6, IL-8, IL-10등이 항호중구 항체 연관성 혈관염

에서 유의하게 증가되어 있다고 보고하였고,

Ishida 등[12]도 p-ANCA 양성 Henoch-Schön-

lein 자반증은 혈청 IL-10의 증가 때문일 수 있다

고 발표하였다. 여러 문헌을 고찰해 볼 때[11-13],

항호중구 항체 연관성 혈관염의 병인을 밝히는데

IL-10이 중요한 싸이토카인이 될 수 있을 것으로

생각하며 향후 이에 대한 추가적인 연구가 필요할

것으로 보인다.

또한 Nishiya 등[8]은 p-ANCA양성률이 나이

에 따라 차이가 있을 수 있다고 제시하였는데, 모

든 소아 Henoch-Schönlein 자반증 환자들은

ANCA가 음성인 반면 성인에서는 한 명의 IgA

신병증과 두 명의 Henoch-Schönlein 자반증에서
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ANCA가 양성을 보였다고 보고하였다. 즉 소아

Henoch-Schönlein 자반증에서는 항호중구 항체

가 병인과 연관되어 있지 않은 반면, 성인 He-

noch-Schönlein 자반증에서는 Zhang 등[6]의 보

고 에서 처럼 중요한 혈청 표지자일 가능성이 있

다.

최근 Ozaltin 등[14]은 소아 Henoch-Schönlein

자반증에서 IgG 타입의 항호중구 항체보다는 IgA

타입의 항호중구 항체가 중요한 혈청 표지자임을

발표하였고, Propylthiouracil 사용 후 항호중구

항체가 양성이 되면서 Henoch-Schönlein 자반증

과 같은 혈관염이 발생하는 것[15] 등으로 볼 때

향후 항호중구 항체의 subtype에 대한 추가적인

연구가 필요할 것으로 보인다.

소아의 Henoch-Schönlein 자반증에서 c-

ANCA와 p-ANCA 양성률이 낮고, 양성이더라도

장기적인 예후와는 상관이 없으므로 항호중구 항

체에 대한 검사를 시행해야 하는지 의문이 들 수

있다. Miyata 등[16]은 Wegener 육종을 가졌던

환자가 처음에는 Henoch-Schönlein 자반증 증상

으로 내원하였던 증례를 보고하였고, Watanabe

등[17]도 반월성 신염, 다발성 동맥염, Henoch-

Schönlein 자반증, 호흡부전, 급성신부전으로 사

망한 항호중구 항체 양성인 부검례를 보고하였기

에, 다른 혈관염의 초기증상이 Henoch-Schönlein

자반증의 임상증상으로 나타날 수 있으므로 소아

에서 자반, 복통, 관절통 등의 증상으로 내원 시

초기에 항호중구 항체 검사를 시행하는 것은

Henoch-Schönlein 자반증과 다른 혈관염의 감별

진단에 도움이 될 수 있을 것으로 생각된다.

이 연구는 한국인 소아 Henoch-Schönlein 자

반증에서 항호중구 항체에 대해 조사한 첫 번째

연구이다. 그러나 대상자가 30명으로 그 수가 적

어 소아 Henoch-Schönlein 자반증에서 항호중구

항체 검사의 양성율과 진단적 가치를 확인하기 위

해서는 추후 더 많은 환아를 대상으로 연구가 이

루어져야 한다. 또한 성인 Henoch-Schönlein 자

반증과 달리 소아의 항호중구 항체에 대한 연구가

미미하므로, 추후 성인 환자와 더 많은 소아 환자

의 항호중구 항체 검사결과를 비교한 연구가 필요

하다.

본 연구에서 대상 환아 중 한 명만이 간접면역

형광법에 의한 항호중구 항체(c-ANCA, p-

ANCA)검사에서 약 양성을 보였는데, 항호중구

항체 검사결과는 Rheumatoid factor(RF) 및 섬유

결합소(fibronectin)와 같은 여러 요소에 영향을

받을 수 있다. 이 연구에서는 RF검사를 시행하지

않았으며, ELISA(Enzyme-Linked ImmunoSor-

bent Assay)를 이용하여 항호중구 항체에 대한

위양성 여부를 확인할 필요가 있으나 시행하지 못

하여 위양성 가능성을 배제하지 못하는 제한점이

있다. 그러나 성인 Henoch-Schönlein 자반증에서

항호중구 항체의 특이도와 민감도가 각각 100%,

32.1%라는 보고가 있으므로[6], 위양성률의 가능

성은 낮을 것으로 보인다.

결론적으로 항호중구 항체가 한 명을 제외한 모

든 환자에서 음성을 보였다는 것은, 소아 He-

noch-Schönlein 자반증에서 항호중구 항체가 진

단적 혹은 면역학적으로 특이한 검사는 아닌 것으

로 생각된다. 이는 항호중구 항체가 소아 He-

noch-Schönlein 자반증의 병인과 연관이 없음을

암시한다.

한 글 요 약

목 적: Henoch-Schönlein 자반증에서 항호중

구 항체에 대한 외국의 여러 논문이 있었으나 이들

은 대조적인 연구결과를 보였고, 국내에서는 He-

noch-Schönlein 자반증 환아를 대상으로 한 항호

중구 항체의 연구가 없었다. 따라서 한국 소아

Henoch-Schönlein 자반증에서 항호중구 항체의

임상적인 의의를 알아보고자 본 연구를 시행하였

다.

방 법: 2007년 5월부터 2008년 8월까지 신촌

세브란스병원 소아과에 내원하여 Henoch-

Schönlein 자반증으로 진단받은 30명의 환아들을
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대상으로 의무기록을 후향적으로 조사하여 분석하

였고, 일반적인 특징으로 나이, 성별, 자반증 등의

증상등을 조사하였다. 검사 소견으로는 백혈구수,

혈소판수, 혈침 속도, Anti-streptolysin O titer,

대변 잠혈 검사, 혈청 면역 글로불린(IgG, IgA,

IgM), 혈청 보체(C3, C4), 항핵 항체, 항호중구 항

체(c-ANCA, p-ANCA)를 조사하였다.

결 과:총 30명의 환아중 남자가 13명, 여자가

17명이었고 평균 연령은 6.0±1.9세(범위: 5-12세)

였다. 자반은 모든 환아(100%)에서 관찰되었고,

복통은 20 명(67%), 관절통은 17명(57%), 신침범

은 11명(37%)에서 관찰되었다. Anti-streptolysin

O titer는 검사한 환아 15명 중 1명(7%)에서 증가

된 소견을 보었고, 혈청 IgA 수치는 모든 환아에

서 증가되지 않았다. 간접면역형광법으로 시행한

항호중구 항체 검사에는 오직 한 명(3%)에서만

p-ANCA가 약양성 소견을 보였으나 이는 추적 검

사시 음성으로 전환되었고 나머지 환아에서는

c-ANCA, p-ANCA가 모두 음성 소견을 보였다.

결 론:항호중구 항체는 소아 Henoch-Schön-

lein 자반증에서 진단적 혹은 면역학적으로 특이한

검사소견은 아닌 것으로 보이며, 이는 항호중구 항

체가 소아 Henoch-Schönlein 자반증의 병인과 연

관성이 없음을 암시한다.
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