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서 론

유년기 류마티스 관절염의 전신형인 스틸병이 성인에

서 발생하는 성인형 스틸병(adult onset Still’s disease, 이하

AOSD라 함)은 1971년 Bywaters
1)
에 의해서 처음으로 보고

된 질환으로 원인 불명열의 한 원인으로 인정받고 있다.

AOSD의 진단은 주로 임상소견을 기초로 이루어지는데

고열, 관절통, 관절염, 심한 근육통, 소실성(evanascent) 피

부병변, 체중감소, 인후통, 림프절 종대 및 간비종대의

소견과 백혈구 증가증, 혈청 ferritin의 증가, 항핵항체 음

성, 류마티스 인자 음성 등의 검사 소견이 진단하는 데

도움이 된다.
2-4)

저자들은 2006년 2월 고열과 근육통으로 내원하여 입

원 치료받은 52세 여자 환자에서 임상 증상과 검사실 소

견, 그리고 방사선학적 검사를 통해 AOSD 1예를 진단하

고 관해하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증 례

환 자: 윤○○, 52세, 여자

주 소: 고열, 근육통

현병력: 환자는 고혈압 환자로 평소 건강하게 지내던

중 2006년 2월 내원 7일 전부터 발생한 갑작스런 고열과

전신 근육통을 주소로 방문하였다. 발열, 인후통은 내원

전 개인의원 치료에 반응이 없었으며, 근육통은 다소 호

전을 보였다. 본원 외래 방문 시에 사지에 가렵지 않은

홍반성 피부발진이 발생하였고, 발열 시에 홍반과 근육

통이 악화되는 양상이었다.

과거력및 가족력: 비흡연가,비음주가로 5년전 고혈압

을 진단받고 현재 항고혈압제(안지오텐신 수용체 차단

제)를 복용 중이며, 5년 전 자궁 근종으로 혈관 색전술을

시행 받았다. 항고혈압제 외에약물 복용력은 없으며, 알

러지 기왕력이나 특별한 여행력도 없었다. 가족력에서

는 어머니가 제2형 당뇨병 환자였다.

전신증세: 발열, 전신통, 전신 무력감, 인후통, 경한 기

침, 홍반성 발진을 호소하였다.

이학적 소견: 내원당시 혈압 120/80 mmHg, 체온 38.4
o
C,

맥박 80회/분, 호흡수 20회/분이었으며 의식은 명료하였

다. 사지와 하복부에 홍반성 반점상 피부 병변이 있었고,

인두는 약간 충혈되어 있었으나, 흉부 청진에서 거친 호

흡음과 수포음을 들을 수 없었다. 복부 진찰에서 장음은

증가되지 않았고, 압통과 반발통은없었으며 간, 비장 및

종괴는 촉지되지 않았다.

검사실 소견: 입원 당시 말초 혈액검사에서 혈색소는

12.2 g/dL, 헤마토크리트 37.1%, 백혈구 24,810/mm
3
, 혈소

판 211,000/mm
3
이었고, 감별혈구 계산에서 림프구 7.1%,

단핵구 1.1%, 중성구 89.6%이었으며, 생화학 검사에서

총단백 6.8 g/dL, 알부민 3.4 g/dL, 총 빌리루빈 0.7 mg/dL,

alkaline phosphatase (ALP) 149 IU/L, AST 53 IU/L, ALT 52

IU/L, BUN 15 mg/dL, creatinine 0.8 mg/dL, glucose 136

mg/dL, 칼슘 8.7 mg/dL, 인 3.9 mg/dL로 측정되었다. 소변

◇ 증 례 ◇
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검사는 백혈구 11∼15개/HPF, 적혈구 2∼4개/HPF였으

며, 한국형 출혈열 항체, 렙토스피라 항체, 쯔쯔가무시

항체는 모두 음성이었다. 혈침속도는 51 mm/hr로 증가

되어 있었고, CRP는 11.5 mg/dL였다. 혈액, 소변, 대변에

서 시행한 세균배양검사는 음성이었고, VDRL로 시행한

매독혈청검사에서 음성, Widal 검사에서 H항원만 양성

(1：32), ASO 역가는 음성이었다. 류마티스 인자, anti-

dsDNA, HIV 항체는 음성이었고, 항핵항체는 speckled

1：20, cytoplasmic 1：40이었다. 말초혈액 도말검사에서

급성 염증 방응 소견을 보였다.

입원 4일 후 추적 혈액검사에서 백혈구 12,660/mm
3
,

혈소판 421,000/mm
3
, ESR 56 mm/hr, CRP 13.2 mg/dL, 혈

청 ferritin은 2000 ng/mL 이상 측정되었고, 입원 9일째 퇴

원하였고, 퇴원 6일째 추적 혈액검사에서 백혈구 10,580/

mm
3
, 혈소판 355,000/mm

3
, ESR 46 mm/h, CRP 0.87 mg/dL,

혈청 ferritin은 1,105 ng/mL로 각각 감소하였다.

흉부 단순 방사선 사진에서는 특이 소견 관찰되지 않

았고,단순복부촬영에서두 개의 골반강내 석회화음영

이 관찰되었다. 복부 초음파검사에서 두 개의 석회화된

자궁 근종과 2 cm 크기의 간내 혈관종이 관찰되었다. 복

부 컴퓨터 단층촬영에서는 두 개의 간내 혈관종과 비장

비대증 소견이 관찰되었고(그림 1) 좌측 신장에 신결석

이 있었으며, 기타 췌장, 담낭 등에는 특이 소견이 없었

다. 심장초음파검사에서 심낭삼출이나 이상 운동증은

관찰되지 않았으나, 경도의 좌심실 이완장애를 보였다.

임상 경과: 발열 10일째 입원하였고 발열 조절을 위해

먼저 acetaminophen을 사용하였으나, 발열이 조절되지 않

았다. 입원 3일째부터 정주 항생제(ciprofloxacin)를 사용하

였으나, 발열은 지속되었다. 입원 4일째 비스테로이드성

소염제를 사용하면서 발열 곡선에 변화가 생겼으며, 입

원 5일째 prednisolone을 하루 30 mg 사용한 후 체온이 극

적으로 정상화되고 근육통이 호전되어 경과 관찰하다

입원 9일째 퇴원하였다. 이후 외래 추적관찰하면서 pred-

nisolone을 서서히 감량하고 있는 중이며, 혈청 ferritin,

CRP, ESR로 추적 관찰 중에 있다.

고 찰

AOSD는 1971년 Bywater
1)
가 유년기 류마티스 관절염

(juvenile rheumatoid arthritis, Still's disease)의 전신 증상과

관절염을 동반한 14예를 처음으로 보고한 질환으로 고

열, 소실성(evanascent) 피부병변과 관절염 등을 특징적으

로 나타내었다. 드문 질환임에도 불구하고 전세계적으

로 발병 빈도는증가추세이며, 보통남성과 여성의비율

은 비슷하고 16∼35세에서 가장 많이 발생한다. 특이한

증상과 검사가 없어 진단이 어려운 경우가 많으며, 불명

열의 원인이 되는 다른 질환을 배제한 뒤에 진단을 내릴

수 있으므로 진단 및치료가 늦어지기 쉽다. 원인 불명열

의 약 8%를 차지한다.
5)

AOSD는 원인 미상의 전신성 염증성 질환(systemic in-

flammatory disease)으로서 고열, 피부 발진, 관절염, 인후

통, 간종대, 비종대, 림프절종대, 장막염, 인후통 등의 임

상증상과 함께 백혈구 증가증(37%에서 2만 이상/mm
3
),

혈침속도의 증가, 류마티스 인자 음성, 항핵항체 음성,

혈청 ferritin치 증가 등의 검사실 소견을 특징으로 한다.
5)

본 질환의 피부 발진은 특징적으로 야간에 발생하는 고

열과 동반하여 나타나는 연어 빛의 반점 구진상 발진

(salmon colored, evanescent, maculopapular rash)으로 열이 내

리면서 사라지는 경향을 보인다. 하지만 이러한 전형적

인 피부 병변 외에도 드물게 두드러기와 같은 비전형적

인 피부 병변이 나타날 수 있다. AOSD 진단을 위해 제시

된 몇 가지 분류기준은 표 1과 같다.

AOSD의 치료로 비스테로이드성 소염제와 부신피질

스테로이드제가 일차 치료로 흔히 사용되지만, 일부 환

자에서는 반응이 없거나 약물 중단 후 재발되어 대부분

의 환자들에서 장기적인 고용량의 부신피질 스테로이드

투여가 필요하다. 따라서 비스테로이드성 소염제에 반

응이 없는 환자에서 고용량의 부신피질 스테로이드 투

여에 따르는 심각한 부작용을 줄이기 위해 항류마티스

제제 또는 methotrexate 같은 면역 억제제가 이차 치료로

사용되지만 결과는 만족스럽지 못한 상태이다.
5,9)
AOSD

의 치료 반응에 대해 보고된 바에 의하면, salicylates 또는
그림 1. 복부 컴퓨터 단층 촬영에서 경도의 비장 비대증
(□) 소견을 보임.
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indomethacin 같은 비스테로이드성 소염제만 사용할 경

우 약 20%의 환자에서 전신적인 증상과 관절염이 조절

되며,
10)
전체 환자의 60∼80%가 관해에 이르기 위해 부

신피질 스테로이드를 사용해야만 되는데, 대부분 고용

량의 부신피질 스테로이드를 장기간 사용해야 하는 경

우가 많다.
9,10)
그 밖에 항말라리아제, Gold제, penicil-

lamine 등이 사용되고 그 효과들이 일부 보고되어 있으

며, 면역억제제인 methotrexate, cyclosporine 등은 고식적

치료에 반응이 없는 AOSD 환자에서 유용한 치료일 뿐

아니라 스테로이드 요구량을 감소시킨다는 일부 보고들

이 있다.
11)
최근엔 TNF-α 길항제인 infliximab과 면역 글

로불린 정주에 대한 연구가 이루어지고 있다.

예후에 나쁜 영향을 미치는 인자로 견관절이나 고관

절 침범이 있는 경우, 다발성 관절염, 소아 류마티스 관

절염의 병력 등이 제시되고 있다.
2)
내원 시 혈청 알부민

농도가 3.5g/dL 미만인 환자에서 재발형이나 만성형의

경과를 보여 예후가 나쁘다고 보고되었다.
12)
또한 혈침

속도, 백혈구 수 또는 CRP와 같은 급성기 반응물질들처

럼 혈청 ferritin 치가 질환의 활성도 유무를 평가하는데

유용하며 치료성과의 판단 및 치료지침을 결정하는데

중요한역할을 한다고보고되었다.
13)
전신증상은 1년 이

내(평균 9개월) 호전을 보이나
14)
수년 후 재발을 보일 경

우 처음보다 경한 형태로 나타나고,
5)
관절 증상이 주된

형태인 만성 관절형에서는 더 심한 증상과 관절 파괴를

초래할 수 있다.
14)
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Adult onset Still's disease (AOSD) is an uncommon acute

systemic inflammatory disease of unknown origin. The

clinical features include high spiking fever, arthralgia or

arthritis, transient maculopapular rash, lymphadenopa-

thy, hepatosplenomegaly, and serositis. The laboratory

findings include leukocytosis(neutrophilia), elevation of

AST, ALT, ESR, CRP and serum ferritin, and negative

Table 1. Classification of AOSD.

Criteria Yamaguchi et al
6)

Cush
7)

Fautrel et al
8)

(2 points)

Major Arthralgia ＞2 weeks Quotidian fever＞39° Spiking fever ≥39
o
Arthralgia

Fever ＞39
o
, Still’'s (evanescent) rash Transient erythema

intermittent≥1week WBC＞12000/mm
3

Pharyngitis

Typical rash +ESR＞40 mm/hr PMN ≥80%
WBC＞10,000 Νegative RF and ANA Glycosylated
(＞80% Granulocytes) Carpal Ankylosis ferritin ≤20%

(1 point)

Minor Sore throat Onset age＜35 years

Lymphadenopathy Arthritis Maculopapular rash

and/or spleenomegaly Prodromal sore throat Leukocytes ≥10000/mm
3

abnormal LFTs RES involvement or abnormal LFTs

negative ANA and RF Serositis

Cervical or tarsal ankylosis

Diagnostic Exclusion Criteria Probable AOSD:
combination Infections 10 points with

Malignancies 12 weeks observation 4 major criteria
Rheumatic diseases Definite AOSD: 3 major+2 minor
Diagnosis 10 points with
5 criteria (at least 2 major) six months observation
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rheumatic factor and anti-nuclear antibody. We report a

case of a 52-year old woman whom symptom is subsided

after steroid use. (J Korean Acad Fam Med 2007;28:

210-213)

Key words: adult onset Still’s disease (AOSD), leukocy-

tosis, ferritin, steroid
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