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Inclusion body myositis is a rare condition of idiopathic inflammatory myopathy. Prior criteria 

for the diagnosis of inclusion body myositis essentially required pathological features of 

rimmed vacuoles, tubulofilamentous inclusions, and amyloid deposits. However, recently 

developed new diagnostic criteria emphasize clinical characteristics including weakness 

of finger flexors and knee extensors. In addition, a serological evaluation of anti-cN1A 

antibody is helpful for the diagnosis. We report a case of inclusion body myositis with clinical, 

pathological, and serological consideration.
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봉입소체근염(inclusion body myositis)은 특발염증근육

병(idiopathic inflammatory myopathy)으로 분류되며 주

로 45세 이후 늦은 나이에 발병하고, 서서히 진행하는 근력 저

하를 보인다.1 봉입소체근염은 1995년에 처음으로 정의되었으

며,2 이때에는 임상 양상보다는 주로 병리 소견에 치중한 진단

기준을 제시하였는데 여기에는 염증세포의 침윤, 테두리공포

(rimmed vacuoles), 아밀로이드 침착과 전자현미경을 통해 

확인되는 세관미세섬유(tubulofilament)가 포함된다.1 따라

서 봉입소체근염의 임상 증상에 대해서는 상대적으로 간과되

어 왔고 일부 병리 소견은 질환이 진행된 이후에 비로소 나타

나는 경우가 있어 초기의 진단기준은 봉입소체근염의 낮은 진

단율을 초래하였다. 이를 보완하기 위해 2011년 새로 제시된 

진단기준은 45세 이상의 발병연령, 12개월 이상의 유병 기간

과 더불어 손가락굽힘근(finger flexors)과 무릎폄근(knee 

extensor)의 두드러진 근력 저하를 강조하고 있다.3

봉입소체근염은 늦은 진행 경과로 인해 장애가 더디게 나타

나므로 종종 다른 질환으로 오인되고 진단 시기가 매우 늦어지

는 경향이 있다. 그러므로 신경과 의사는 봉입소체근염의 임상 

증상을 염두에 둘 필요가 있으며 이를 진단하기 위한 신체 진

찰에 대해서도 잘 숙지할 필요가 있다. 본 증례는 장기간에 걸

쳐 진행하는 경미한 근력 저하로 병원에 와서 임상 증상, 병리

소견 및 혈청검사를 통해 봉입소체근염으로 진단된 환자를 기

술하며 이를 통해 봉입소체근염에 대한 전반적인 고찰을 하고

자 한다.
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증    례

57세 여자가 서서히 진행하는 사지의 근력 저하로 병원에 왔

다. 약 10년 전부터 앉았다가 일어나기 힘들어졌으며 아주 천

천히 악화되어 수년 경과 후에는 버스에 올라타기 힘들어졌고 

현재는 계단을 오르기 어렵다고 하였다. 특히, 계단을 오를 때 

다리에 힘이 빠지면서 무릎이 꺾인다고 하였다. 얼마 전부터는 

식사를 할 때 음식이 잘 넘어가지 않는다고 하였으며 이는 고형

식에서 더 두드러진다고 하였다. 그러나 평지에서 독립보행은 

전혀 문제가 없었고 일상생활도 독립적으로 수행이 가능하였

다. 쇠그렌증후군과 갑상샘저하증의 병력이 있었으나 약물 복

용하며 증상은 잘 조절되고 있었다. 유사한 증상의 가족력은 

없었다.

 신경계진찰에서 상지 근력 중 위팔 들어올리기와 내리기, 

팔꿈치 펴기는 Medical Research Council (MRC) 5-등급

이었으나 팔꿈치 굽히기 4-에서 4등급, 손가락 굽히기가 3등

급으로 두드러지게 저하되었으며, 하지에서는 무릎 펴기에서 

3등급으로 저하된 소견 외에 다른 근력은 모두 5-에서 5등급

으로 관찰되었다. 주관적인 삼킴 곤란 호소에 비해 물렁입천

장올림(soft palate elevation)에 제한은 없었다. 바깥눈근육

과 안면근육은 침범되지 않았으며 감각이상도 관찰되지 않았

다. 혈청 크레아틴인산화효소는 979 IU/L로 증가되어 있었다. 

신경전도검사에서 이상이 없었으며 침근전도검사에서는 위팔

두갈래근과 앞정강근에서 양성예파, 잔떨림과 함께 크기가 작

고 지속시간이 짧은 운동단위전위가 관찰되었으며 가쪽넓은

근(vastus lateralis)에서는 삽입전위(insertional activity)

가 감소되어 있었다. 근육의 침범범위를 확인하기 위해 근육 

컴퓨터단층촬영을 시행하였다. 아래팔에서 굽힘근육이 광범

위하게 위축되었으며(Fig. A, B) 대퇴부에서는 가쪽넓은근과 

안쪽넓은근(vastus medialis)이 주로 침범되었고(Fig. C) 장

Figure. Distribution of affected muscles and pathological findings of the patient. (A, B) Muscle computed tomography scans of bilateral 
forearm display diffuse atrophy of flexor muscle groups. (C) Muscle computed tomography scan of thighs shows a relative affection of vas-
tus medialis (arrows) and lateralis (arrowheads) muscles. (D) Inflammatory cells in endomysium are surrounding a non-necrotic fiber (arrow). 
H&E, ×200. (E) Inflammatory cells are invading to a non-necrotic fiber (arrow). H&E, ×200. (F) Some fibers are deficient for cytochrome c 
oxidase (asterisks). Cytochrome c oxidase, ×200. H&E; hematoxylin and eosin.
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딴지근육이 부분적으로 위축되어 있었다. 장기간에 걸쳐 서서

히 진행하는 근육병, 특히 사지대근디스트로피(limb girdle 

muscular dystrophy)와 같은 유전근육병을 의심하였고 위

팔두갈래근에서 근생검을 시행하였다. 근육조직에서 괴사 

및 재생섬유와 함께 근육내막의 염증세포 침윤이 두드러지게 

관찰되었는데 염증세포는 특히 괴사되지 않은 근섬유(non-

necrotic fibers)의 내부로 침투하거나 그 주변을 둘러싸는 

양상으로 관찰되었다(Fig. D, E). 근육내막의 염증세포 침윤

이 두드러지고 침윤 양상이 매우 특징적인 점에 근거하여 기존

의 추정진단과 달리 봉입소체근염의 가능성을 고려하였으나 

고모리-트라이크롬 염색에서 전형적인 테두리공포는 확인되

지 않았다. 이 외에 사이토크롬c산화효소 염색에서는 염색이 

소실된 근섬유가 관찰되었다(Fig. F). 염증세포의 침윤에 근

거하여 유전근육병보다는 염증근육병을 의심하게 되었고 근

염특이항체(myositis-specific antibody) 검사를 추가적으

로 시행하였다. 그 결과 항-cytosolic-5’-nucleotidase 1A 

(cN1A) 항체를 검출하였고 이를 통해 봉입소체근염을 확진하

였다.

삼킴곤란을 호소하여 시행한 비디오투시삼킴검사에서는 제

한 소견이 없었고 일반식이 가능한 것으로 확인되었다. 치료는 

경구 스테로이드 60 mg으로 시작하여 서서히 감량하는 중에 

근력의 호전없이 전신 부종 등 스테로이드에 의한 부작용을 호

소하여 복용을 중단하였다. 이후 근력의 호전 없이 경과 관찰

하다가 추적이 중단되었다.

고    찰

본 증례의 환자는 매우 천천히 진행하는 경과로 인해 긴 유

병 기간에도 불구하고 근력약화의 변화 정도가 경미한 상태였

다. 계단 오르기가 가장 제한되었고 일부 손가락의 약화를 호

소하였으나 일상생활 수행에는 전혀 문제가 없었다. 이 때문에 

저자들은 후천근육병보다는 유전근육병을 의심하였고 안면

근이 보존된 점에 근거하여 사지대근디스트로피의 가능성이 

높을 것으로 판단하였다. 그러나 병리 소견에서는 예상과 달리 

염증세포의 침윤이 뚜렷하게 관찰되었고 침윤 양상이 매우 특

징적이었으므로 염증근육병, 특히 봉입소체근염을 의심하였

다. 신체 진찰 결과를 재고해 보면, 상지에서 위팔 올리기에 비

해 손가락굽힘근의 근력저하가 더 현저하며 하지에서도 무릎

폄근의 근력이 다리 올리기보다 더 감소한 점이 특징적이다. 병

력에서 계단을 오를 때 무릎의 힘이 풀린다고 느끼는 것은 무

릎폄근의 근력저하와 연관되는 현상이다. 근육 컴퓨터단층촬

영에서 확인된 근육침범의 범위 역시 이러한 근력 저하 양상과 

잘 부합된다. 이러한 특징적인 임상 양상은 새롭게 제시된 봉

입소체근염의 진단기준에서 가장 부각되는 부분이다. 

이전의 봉입소체근염 진단기준은 테두리공포, 염증세포 침

윤을 비롯하여 아밀로이드 침착과 같은 병리 소견에 주안을 두

었으므로 사실상 임상 소견만으로는 다양한 근육병과 감별이 

어려웠다.1,2 뿐만 아니라, 이러한 병리 소견에 근거한 기준을 

만족하지 못하는 봉입소체근염이 드물지 않으므로 봉입소체

근염의 발병률이 실제보다 낮게 측정된 부분이 있었을 것으로 

보인다. 이러한 결점을 보완하기 위해 마련된 새로운 진단기준

은 앞서 기술한 바와 같이 근력 저하가 두드러지는 근육으로 

손가락굽힘근과 무릎폄근을 가장 주목한다.3 이들 근육의 약

화를 시사하는 병력은 발병 초기에 병뚜껑을 따기 어렵다거나 

걸을 때 무릎이 갑자기 꺾이는 것(knee buckling)과 같은 현

상이다.1 따라서, 근육병이 의심되는 환자에서 근력을 측정할 

때 이와 같은 특징을 염두에 둘 필요가 있겠다. 

본 증례에서는 확인되지 않았으나 봉입소체근염의 병리 소

견에서는 무엇보다 테두리공포가 가장 특징적이다. 그러나 테

두리공포는 다양한 유전근육병 예를 들어, GNE근육병, 눈인

두근디스트로피(oculopharyngeal muscular dystrophy), 

근원섬유근육병(myofibrillar myopathy) 등에서도 관찰될 

수 있으므로 해석에 주의를 요한다. 뿐만 아니라, 약 20%의 봉

입소체근염 환자에서는 테두리공포가 관찰되지 않는 것으로 

알려져 있다.1 따라서 진단을 테두리공포의 발견에 의존하는 

것은 무리가 있다. 본 증례와 같이 염증세포가 침윤되는 양상

을 주의 깊게 관찰하는 것이 도움이 될 수 있으며, 비괴사세포

를 침투하거나 둘러싸는 염증세포는 주로 CD8 양성 T세포로 

알려져 있다.4,5

본 증례에서는 근염의 부가적인 진단을 위해 근염특이항체

를 검사하였다. 이는 최근 염증근육병의 진단을 위해 시행되

고 있는데 각 질환에 대해 특이항체가 검출되면 진단에 도움
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이 될 뿐만 아니라 나아가 이에 근거하여 새로운 치료가 이루

어질 수 있다는 점에서 관심이 높아지고 있다.4 봉입소체근염

에서는 항-cN1A 항체가 특이적으로 검출되며 90-95%의 특

이도를 가지는 것으로 알려져 있다.5 반면, 민감도는 검사실에 

따라 다양한데 37-76% 정도로 보고되고 있어 봉입소체근염

의 진단에 유용하다고 보기 어렵다는 보고도 있다.1,6 이 항체

는 일인산아데노신(adenosine monophosphate)을 아데노

신과 일인산으로 분해하는 효소인 cN1A에 대한 항체로 면역

매개기전을 유발할 것으로 예상한다.7 항체가 검출되는 환자

군과 그렇지 않은 군을 비교한 한 연구에서 보다 심한 근력 저

하, 숨뇌마비 등의 발생이 항체 검출과 연관하여 자주 나타나

는 것으로 보고하였으나8 이 외의 연구에서는 항체의 검출과 

연관되는 임상 또는 병리학적 특징에 대해 명확한 연관성을 제

시하지 못했다.9,10 

봉입소체근염은 살펴본 바와 같이 고유의 임상 증상과 특징

적인 병리 소견을 가지고 있지만 염두에 두지 않으면 놓치기 쉬

운 질환 중 하나이다. 다른 염증근육병에 비해 매우 긴 임상경

과를 보이는 질환이므로 감별진단을 염두에 두고 자세한 신체 

진찰을 시행하는 것이 강조되는 부분이다. 삼킴곤란 또한 봉

입소체근염에서 빈번하게 발생하는 것으로 알려져 있지만 저

평가되는 경향이 있어 자세한 병력 청취와 함께 적극적인 검사

를 요한다. 증례의 환자에서 검사 결과는 양호한 것으로 확인

되었으나 주관적 호소가 있는 만큼 향후로도 추적관찰이 필요

할 것이다. 저자들은 본 증례를 통해 봉입소체근염의 임상 양

상과 병리 소견 및 혈청검사 결과를 고찰해 보았으며 향후의 

진단에 도움이 되고자 한다.
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