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쇼그렌 증후군이 동반된 성인형 스틸병 1예

연세대학교 의과대학 내과학교실

정윤숙·정상윤·이광훈·하유정·백지현·박용범·이수곤

A case of adult-onset Still’s disease combined with Sjögren’s syndrome

Yoon Suk Jung, M.D., Sang Youn Jung, M.D., Kwang Hoon Lee, M.D., You-Jung Ha, M.D., 
Ji-Hyeon Baek, M.D., Yong-Beom Park, M.D. and Soo-Kon Lee, M.D.

Department of Internal Medicine, Yonsei University College of Medicine, Seoul, Korea

Sjögren’s syndrome is a chronic, slowly progressive autoimmune disease in which the exocrine glands are damaged by lympho-
cytic infiltration, resulting in xerostomia and xerophthalmia. Adult-onset Still’s disease (AOSD) is a multi-systemic inflammatory 
disorder, characterized by a high spiking fever, an evanescent salmon-colored rash, arthralgia or arthritis, lymphadenopathy, leuko-
cytosis, and the involvement of various organs. We report the case of a 59-year-old female patient with Sjögren’s syndrome who 
presented with a fever of unknown origin. She was diagnosed with AOSD based on her high spiking fever, evanescent skin rash, ar-
thralgia, lymphadenopathy, leukocytosis, sore throat, and hyperferritinemia after extensive investigations were performed to ex-
clude other diseases. Her AOSD symptoms were successfully treated with high-dose glucocorticoid and methotrexate, without 
recurrence. We describe the case of a 59-year-old female patient with Sjögren’s syndrome and AOSD. (Korean J Med 77:S240- 
S244, 2009) 
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서     론

쇼그렌 증후군은 주로 중년 여성에서 호발하는 자가면역

질환으로 타액선, 누액선 등의 외분비선에 림프구의 침윤으

로 인한 분비 기능의 저하로 구강 건조증과 건성 각막염을 

특징으로 한다. 성인형 스틸병은 비교적 드문 질환으로 발

열, 소실성 피부 발진, 관절통, 관절염, 림프절 종대, 백혈구 

증가증 및 다발성 전신장기 침범을 특징으로 하는 염증성 

자가면역 질환이다. 쇼그렌 증후군 환자는 림프종 등이 합병

될 경우를 제외하고는 열이 나는 경우는 매우 드물다1,2). 또
한, 쇼그렌 증후군 환자에서 성인형 스틸병의 발병도 매우 

드물며 국내에서는 보고된 예가 없다. 
저자들은 3개월 이상 지속되는 발열과 이에 대한 철저한 

검사에도 발열의 다른 원인을 찾지 못한 59세의 쇼그렌 증

후군 환자에서 성인형 스틸병을 진단하여 스테로이드와 me-
thotrexate 투여 후 발열을 비롯한 임상 증상이 호전된 쇼그

렌 증후군이 동반된 성인형 스틸병 1예를 경험하였기에 문

헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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Figure 1. Evanescent and salmon-colored maculopapular rashes on both hands, forearms (A), and the anterior chest wall (B).

증     례

58세 여자 환자가 3개월간 지속되는 발열을 주소로 내원

하였다. 3년간의 안구건조 및 구강건조 있었으나 특별한 진

단 없이 지내오던 중 내원 3개월 전부터 발열, 관절통 있어 

인근 병원 입원하여 구강 건조증, 안구 건조증, Schirmer 검
사 양성, 항핵항체, 항-SS-A/Ro, 항-SS-B/La 항체 양성으로 

쇼그렌 증후군 진단받고 치료하였으나 발열 지속되어 전원

되었다. 흡연력, 음주력은 없었으며 가족력상 특이 사항 없

었다. 내원 당시 문진 소견상 발열, 전신쇠약감과 함께 관절

통과 인후통을 호소하였다. 이학적 소견상 환자의 의식은 명

료했고 급성 병색을 보였으며 혈압은 98/61 mmHg, 맥박은 

80회/분, 호흡수 20회/분, 체온 38.3℃였다. 얼굴, 목, 앞가슴, 
팔 부위에 발열 시마다 나타나는 연어 빛깔의 피부 발진 소

견(그림 1)과 양쪽 서혜부와 오른쪽 쇄골위 림프절 종대 및 

손목, 발목, 무릎 관절의 압통과 종창이 관찰되었다. 복부 진

찰상 간이나 비장은 촉지되지 않았고, 압통이나 반발통도 없

었다.
검사실 소견상 말초 혈액검사에서 백혈구 13,770/mm3 (호

중구 92.2%), 혈색소 11.1 g/dL, 헤마토크리트 31.8%, 혈소판 

598,000/mm3
이었고, 적혈구침강속도 120 mm/hr, C- 반응성 

단백 9.97 mg/dL로 증가 소견 보였다. 생화학 검사상 AST 66 
IU/L, ALT 81 IU/L, LDH 958 IU/L, ferritin 3,571 ng/mL로 증

가된 소견보였다. 면역학적 검사상 류마티스 인자, 항핵항

체, 항-SSA/Ro, 항-SSB/La 항체는 모두 양성 소견을 보였고, 
항-CCP 항체, 항-ds DNA 항체, 항-Sm 항체, 항-RNP 항체, 항

중성구 세포질 항체는 모두 음성이었으며, B형 간염 항원, C
형 간염 항체, VDRL 또한 모두 음성 소견을 보였다. 소변 

검사는 특이소견 없었고, 혈액배양 검사와 소변배양 검사에

서 균은 검출되지 않았다. 골수 검사에서도 특이소견은 관찰

되지 않았다.
방사선 소견상 단순 흉부 X-선 검사에서 특이소견 없었

고, 흉부 컴퓨터전산화단층촬영상 경부, 액와부, 폐문부에 

반응성 림프절 종대와 복부 컴퓨터전산화단층촬영상 양측 

서혜부의 반응성 림프절 종대, 간과 신장의 단순낭종 소견 

보였다. 타액선 신티그라피상 양측 귀밑샘, 턱밑샘의 분비능

이 감소된 소견보였다(그림 2).
환자는 구강건조증, 안구건조증, Schirmer 검사 양성, 타액

선 신티그라피상 침샘 분비능 감소 및 항-SSA/Ro, 항-SSB/La 
항체 양성소견으로 Revised international classification criteria3)

에 만족하여 원발성 쇼그렌 증후군으로 진단할 수 있었다. 
경험적 항생제를 사용하였으나 고열지속되고, 혈액검사상 

백혈구 23,680/mm3 (호중구 96.2%), AST 118 IU/L, ALT 31 
IU/L, ferritin 23,140 ng/mL, C-반응성 단백 19.8 mg/dL로 증

가하고, PT 72%, D-dimer 정량 20,865, F.D.P >160 ug/mL, 
Antithrombin III 72%로 파종성 혈관 내 응고(disseminated in-
travascular coagulation, DIC)가 진행하는 양상을 보였다. 결국 

환자는 여러 검사에도 불구하고 발열의 원인이 뚜렷이 나타

나지 않았고, 발열을 비롯한 임상 증상의 호전이 보이지 않

았다. 따라서 저자들은 본 환자의 증상인 39℃ 이상의 고열, 
관절통, 일시적 홍반, 인후염, 80% 이상의 다형핵 백혈구 수

치, 10,000/mm3개 이상의 백혈구 증가증, 반점구진성 발진 
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Figure 2. (A) Salivary gland scan showed decreased uptake of radionuclide in the bilateral parotid and submandibular glands. (B) This 
graph shows a dramatic decrease in secretory function.

Figure 3. Clinical course and management of 
the patient.

소견을 종합하여 Fortrel 등4)이 제안한 분류 기준을 만족하는 

성인형 스틸병으로 진단하고 비스테로이드성 항염제 경구투

여와 dexamethasone 10 mg 정맥 투여를 시작하였다. 환자는 

치료를 시작한 다음 날부터 발열이 소실되고 점차 관절통, 
피부발진 등이 호전되어 prednisolone 60 mg/일로 바꾸어 투

여 지속하였고, methotrexate 7.5 mg/주를 추가 투여하였다. 
환자는 치료 시작 이후부터 검사실 소견도 호전되어 C-반응

성 단백, ferritin, LDH, AST, ALT의 감소추세 보였으며 발열

이 소실되고, 전신상태 호전되어 치료 12일째 퇴원하였다. 

퇴원 이후 외래에서 methotrexate 15 mg/주로 용량증량하고 

스테로이드 감량하여 재발 없이 추적관찰 중이다.

고     찰

성인형 스틸병은 1971년 처음 보고된 이래로 원인이 확실

히 밝혀지지 않은 드문 질환으로 고열, 소실성 피부 발진, 관
절통, 관절염, 림프절 종대, 백혈구 증가증 및 다발성 전신장

기 침범을 특징으로 하는 염증성 질환이다. 성인형 스틸병의 
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진단은 확진을 위한 검사가 없고, 임상적 소견을 종합하여 

진단해야 하는 어려움이 있으며, 현재까지는 비교적 특이도, 
민감도가 타 기준에 비해 높은 Yamaguchi 진단 기준5)이 널

리 사용되고 있다. Yamaguchi 진단 기준5)에 의하면 1) 일주

일 이상 지속되는 39℃ 이상의 고열 2) 2주 이상 지속되는 

관절통 혹은 관절염 3) 전형적인 연어빛깔의 반점구진성 발

진 4) 말초혈액 백혈구 10,000/mm3 이상(과립구 80% 이상)의 

네 가지 대항목(major criteria)과 1) 인후통 2) 임파선 종대

나 비장비대 3) 간기능이상 4) 류마티스인자와 항핵항체 음

성의 네 가지 소항목(minor criteria) 중에서 대항목 2개 이상

을 포함한 5개 이상의 항목을 만족하고, 감염, 종양 또는 다

른 류마티스 질환 등이 제외되면 진단할 수 있다. 최근에 

Fautrel 등4)은 제외기준 없이 대항목에 1) 39℃ 이상의 고열 

2) 관절통 3) 일시적 홍반(transient erythema) 4) 인후염 5) 
80% 이상의 다형핵 백혈구 수치 6) 20% 미만의 glycosylated 
ferritin의 6개 항목을 포함시키고, 10,000/mm3개 이상의 백혈

구 증가증과 반점구진성 발진을 소항목에 포함시켜 4개 이

상의 대항목이나 3개 이상의 대항목과 2개의 소항목을 만

족시키면 성인형 스틸병을 진단할 수 있는 것으로 제시하

여 기존의 Yamaguchi 등5)의 진단 기준보다 특이도를 높였

다. 본 증례의 환자는 Fautrel 등4)의 진단 기준에 따르면 39℃ 
이상의 고열, 관절통, 일시적 홍반, 인후염, 80% 이상의 다형

핵 백혈구 수치, 10,000/mm3개 이상의 백혈구 증가증, 반점

구진성 발진 소견 보여 대항목 5개, 소항목 2개를 만족시켜 

성인형 스틸병을 진단할 수 있었다. 그러나 본 환자의 성인

형 스틸병을 진단하는데 있어 Yamaguchi 진단기준을 적용하

는 데에는 제한점이 따른다. 즉, 상기 진단기준에 의하면 성

인형 스틸병의 진단을 위해 다른 류마티스 질환이 제외되어

야 함을 전제로 하기 때문이다. 따라서 본 환자와 같이 쇼그

렌 증후군과 같은 류마티스 질환과 동반된 성인형 스틸병의 

증례가 많아지면 Yamaguchi 진단기준5)의 한계점이 좀 더 명

확해 질 것으로 생각된다. 
Sato 등6)은 중간 용량의 스테로이드 치료에 반응하지 않

은 쇼그렌 증후군이 동반된 성인형 스틸병 환자에게 스테로

이드 충격요법과 경구용 cyclophosphamide로 치료하여 효과

가 있었다고 보고한 바 있다. Loria 등11)은 7명의 성인형 스

틸병 환자에게 구순 타액선 조직 검사를 시행하였고, 그 중 

3명의 환자에서 타액선 조직 내 focus score 1 이상의 림프구 

응집소견을 보여 성인형 스틸병 환자에서 타액선염이 드물

지 않다고 결론지어 성인형 스틸병과 쇼그렌 증후군과의 관

련성이 있을 수 있음을 시사했다7-9). 그러나 국내에는 성인

형 스틸병과 쇼그렌 증후군이 동반된 예는 아직 보고된 바

가 없다. 
성인형 스틸병의 병리기전은 아직 명확히 알려져 있지는 

않지만 유전적 요인과 Epstein-Barr virus, coxsackie virus 등
의 바이러스 감염과 IL-1, IL-6, IL-18, interferon-gamma, 
tumor necrosis factor-α와 같은 싸이토카인이 중요한 역할을 

하는 것으로 알려져 있다10). 쇼그렌 증후군의 발병에도 유전

적요인, 바이러스 감염, 싸이토카인 등의 영향을 받는다고 

알려져 있어 본 증례의 환자에서 동반된 성인형 스틸병과 

쇼그렌 증후군은 공통적인 병리기전이 있을 수 있음을 시사

한다11).
성인형 스틸병은 저용량의 비스테로이드성 항염제만으로

도 조절되는 비교적 예후가 좋은 질병으로 알려져 있으나 

파종성 혈관 내 응고증이 발생하는 경우 대개는 신체 내 여

러 장기의 손상이 동시에 일어나므로 진단과 치료가 늦어지

면 치사율이 높은 것으로 알려져 있다12). 따라서 이러한 심

각한 합병증이 동반된 경우 고용량의 스테로이드나 면역억

제제를 사용하게 된다. 특히 간부전, 심낭 압전, 중증 장막염

(흉막염 또는 심낭염), 파종성 혈관 내 응고증, 폐렴 등과 

같은 전신적인 증상이 나타나는 경우에는 고용량의 스테로

이드와 강력한 면역억제 및 스테로이드 감량효과를 위한 

methotrexate 같은 면역억제제와의 병용치료가 필요할 수 있

다13,14). 본 증례에서는 성인형 스틸병의 합병증으로 파종성 

혈관 내 응고증이 발생하여 고용량의 스테로이드와 metho-
trexate를 병용치료함으로써 현재는 재발없이 잘 조절되고 

있는 상태이다. 
쇼그렌 증후군은 많은 경우에 류마티스 관절염, 전신 홍

반 루푸스, 경피증, 원발성 담도 간경화 등과 같은 자가면역 

질환과 동반되는 것으로 알려져 있다15). 또한 쇼그렌 증후군

의 선외증상으로 피부 발진이나 관절통이 나타날 수 있다15). 
하지만 드물게 성인형 스틸병과 연관되어 나타날 수 있으므

로 쇼그렌 증후군 환자에서 피부 발진, 간수치이상, 고열, 관
절통 등의 소견을 보일 때 성인형 스틸병과의 동반 가능성

도 고려해 보아야 하겠다.

요     약

저자들은 불명열로 내원한 환자에서 쇼그렌 증후군이 진

단되었으나 발열의 다른 원인을 찾을 수 없었던 예에서 성

인형 스틸병을 진단하여 고용량 스테로이드와 methotrexate 
투여 후 발열을 비롯한 임상 증상이 호전된 환자 1예를 경험
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하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

중심 단어: 쇼그렌 증후군; 성인형 스틸병; 불명열
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