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Inclusion body myositis (IBM) is the most common idiopathic inflammatory myositis in patients over 
the age of 50 years. Prevalence of IBM varies among countries and ethnic groups. Etiology and 
pathogenesis of IBM is still unknown. It may be primary degenerative myopathy or autoimmune 
inflammatory myopathy or both. Asymmetrical weakness of the quadriceps and flexor forearm 
muscles are the clinical key of IBM. This review covers clinical presentation, pathogenesis, diagnosis 
and treatment of IBM. 

서 론

특발성 염증성 근육병에는 피부근육염, 다발근육염, 봉
입체근육염이 있고 그 중 봉입체근육염은 50세 이상의 성

인에서 가장 호발하는 후천성 근육병이다. 봉입체근육염

(inclusion body myositis)이라는 용어는 Yunis와 Smamha에 

의해 1971년 처음으로 사용되었고,1 유병률은 국가와 인종

에 따라 다양하며 남자가 여자보다 많다. 봉입체근육염은 

중년 이후에 발생하는 긴손가락굽힘근과 넙다리네갈래근

의 위약으로 시작하는 독특한 양상의 염증성 근육염이다. 
우리나라에서는 정확한 통계자료가 없으나 그 발생률이 

증가하고 있는 것으로 추정된다. 네덜란드에서 백만명당 

4.9명,2 호주에서 14.9명3의 유병률로 보고되었고, 그 중 50
세 이상에서는 백만명당 16명2~51.3명3의 유병률을 보이며 

과거보다 증가하고 있다. 발생 연령은 30세 이상이고 50세 

이후에 호발하며 스테로이드 등의 면역치료에 효과가 없

는 것이 특징이다.
본고에서는 병인, 병태생리, 임상양상, 검사 소견, 감별 

질환을 비롯해 봉입체근육염에 대한 전체적인 이해를 돕

기 위한 내용을 풀어나가고자 한다. 

본 론

1. 임상양상

봉입체근육염은 주로 50세 이후에 발생하며,4 30대 이후

에도 발생할 수 있다. 증상은 비교적 서서히 발생하여 천

천히 진행한다. 특징적인 근육 위약의 양상이 중요하며, 다
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른 염증성 근육염들이 상하지의 근위부 위약이 두드러지

는데 비해 하지의 넙다리네갈래근과 손의 긴손가락굽힘근

을 침범하는 점이 특징적이어서, 낮은 의자에서 일어나는 

것이 힘들어 지거나 잘 넘어지는 경향을 보이고 손을 꽉 

쥐거나 손가락을 이용한 세밀한 동작들이 안되는 것을 호

소한다. 위약감은 비대칭적으로 나타나는 경우가 흔하다. 
넙다리네갈래근과 아래팔의 위축을 호소할 수도 있는데, 
아래팔의 위축과 위약은 비우세 팔에서 두드러지는 경향

을 보인다.5 질병의 초기에는 흔하지 않으나 질병이 진행

되면서 3분의 2가량에서 연하곤란이 나타났다는 보고가 

있고,6 경미한 얼굴의 위약도 흔히 있으나 질병 후기에도 

외안근은 보존된다.7 전신홍반루프스,8 쇠그렌 증후군,9 피
부경화증10과 같은 자가면역질환과 동반된 예들이 보고되

었다.

2. 병인과 병태생리 , 병리 소견

봉입체근육염의 가장 근본적인 병인이 무엇인지에 대한 

연구가 이루어지고 있으며 면역, 유전, 노화, 환경적 유발

이 복합적으로 작용할 것이라 생각되나 정확한 병인은 밝

혀지지 않았다. 가장 중요한 발생기전으로는 면역 매개성 

염증성 근육병증이란 주장이 있다. 이에 따르면 다발근육

염에서와 같이 주로 T 림프구에 의해 매개되는 자가면역 

반응이 일어나 근육섬유를 손상시키고 이후 이차적으로 

근육섬유의 퇴행성 변화를 일으킨다고 생각하고 있다.11 
이를 뒷받침하는 근육 생검 소견들이 있는데, 질병의 초기

에 염증반응이 심하고, 공포성 변화는 질병 후기에 두드러

진다는 점,12,13 CD8+T 림프구에 의해 침윤된 비괴사성 근

섬유가 rimmed vacuole을 포함하거나 아밀로이드를 포함한 

근섬유보다 흔하다는 점이다.14 면역조직화학염색을 했을 

때 건강한 근섬유에서 MHC-1이 과발현되어 있는 것도15 
염증반응이 근본적인 기전임을 뒷받침한다. 

다른 의견으로는 일차적인 기전으로 근육 섬유 안에 비

정상 단백질의 침착물(deposit)과 연관된 퇴행성 과정이 있

고 이차적으로 이에 대한 자가면역성 염증 변화가 일어난

다고 보는 경우가 있다.16 혹은, 앞의 두 과정이 서로 독립

적으로 작용한다고 보는 의견도 있다. 일부 HIV나17 HTLV
의 감염과 관련되어18 봉입체근육염이 발생한 예가 있어 

바이러스 감염이 자가면역반응의 시동을 걸었을 가능성을 

보여주지만 대부분의 봉입체근육염 환자는 뚜렷한 선행감

염이나 환경적 유발요인 없이 발병한다. 최근 들어 병태생

리에 있어서 유전적 인자가 미치는 영향에 대한 관심이 증

가하고 있는데, 항원 발현에 관여하는 class II MHC 단백을 

코딩하는 MHC 유전자의 다형태(polymorphism)에 따라 자

가항원에 대한 내성의 정도가 다르거나, 면역 조절과 T 림
프구 활성화에 관여하는 유전적 소인이 다른 것이 질병 유

발의 원인이 될 수 있다고 보고한 연구도 있다.19

3. 진단

혈청 크레아틴키나제는 정상수치의 10배 이내로 증가되

어 있으나 정상일 수 있고 약간 올라가 있는 경우도 있다. 
근전도에서는 자발전위가 증가되어 있으며 근육병성, 신
경병성 전위가 혼재되어 있는 것이 특징이다. 비정상적 자

발전위(fibrillation potentials, positive sharp wave)와 신경인성 

MUAP (long duration high amplitude MUAP) 때문에 자칫 운

동신경원질환으로 오인될 수 있어20,21 주의해야 한다. 근육 

컴퓨터전산단층촬영이나 자기공명영상촬영은 증상이 시

작된지 얼마 되지 않은 초기의 증례나 비전형적인 임상양

상을 나타내는 경우에 하지의 넙다리네갈래근, 안쪽 장딴

지근이나 팔의 전완부 굽힘근의 특징적인 근육의 침범을 

확인함으로써 진단에 도움이 될 수 있다.22,23 봉입체근육염 

진단을 하기 위해서는 근육 생검이 필수적이다. 생검을 위

한 근육은 일차적으로 가쪽넓은근(vastus lateralis)을 고려

하지만 위축이 심하게 되었을 경우에는 삼각근, 위팔두갈

래근을 선택할 수 있다. 봉입체근육염에서 근육생검소견

은 다음과 같이 나타날 수 있다. 
첫째, 만성적 근육병적 변화가 보인다. 비대한 근섬유, 

위축된 근섬유, 쪼개진 근섬유가 내핵의 증가 및 교원섬유

의 증가와 동반되어 있다.
둘째, endomysial 염증세포의 침윤이 다발성으로 존재한

다. CD8+T 림프구가 괴사되지 않은 근섬유 주변을 침범하

고 있고, MHC-I이 괴사된 혹은 괴사되지 않은 근섬유에 표

현되어 있다. 
셋째, rimmed vacuole, 과립성 물질(granular material)과 과

립성 미세섬유(granular filaments)가 보인다. 염기성의 과립

성 봉입체가 slit-like vacuole의 언저리에 있다.  
넷째, 아밀로이드의 침착물이 생기며 이는 콩고레드 염

색에서 가장 잘 보인다. Beta amyloid,24 desmin, ubiquitin, tau, 
prion, transglutaminases 1&225,26 등의 단백질이 보인다. 

다섯째, 시토크롬 산화효소(cytochrome oxidase)와 사립체 

유전자 변이가 없음에도 red ragged fibers와 같은 비정상적 

미토콘드리아가 보인다. 
여섯째, 전자현미경에서 세포질 안이나 핵 안에 15~18 

nm tubulofilamentous inclusion이 보인다. 
상기 소견들은 봉입체근육염에 특이한 것은 아니나 진
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I. Diagnostic classification
A. Definite IBM

1. invasion of nonnecrotic fibers by mononuclear cells
2. vacuolated muscle fibers
3. intracellular (within muscle fibers) amyloid deposits or 15~18 nm tubulofilaments

Patients must exhibit all muscle biopsy features. 
None of the other clinical or laboratory features are mandatory if muscle biopsy features are diagnostic. 

B. Probable IBM
1. invasion of nonnecrotic fibers by mononuclear cells
2. vacuolated muscle fibers
3. intracellular (within muscle fibers) amyloid deposits or 15~18 nm tubulofilaments 

If the muscle shows pathologic features (B1,2) but without amlyoid deposits or tubulofilaments, then a diagnosis of probable inclusion 
body myositis can be given if the patient exhibits the characteristic clinical (A1,2,3) and laboratory (B1,3) features. 

II. Characteristic features
A. Clinical features

1. Duration of illness  > 6 months
2. Age of onset  > 30 years of age
3. Muscle weakness

Must affect proximal and distal muscles of arms and leg and Patient must exhibit at least one of the following features:
a. Finger flexor weakness
b. Wrist flexor > wrist extensor weakness
c. Quadriceps muscle weakness 

B. Laboratory features
1. Serum creatine kinase < 12 times upper limit of normal
2. Muscle biopsy

a. Inflammatory myopathy characterized by mononuclear cell invasion of nonnecrotic muscle fibers
b. Vacuolated muscle fibers
c. Either

(1) Intracellular amyloid deposits (must use fluorescent method of identification before excluding the presence of 
amyloid) or

(2) 15–18 nm tubulofilaments by electron microscopy
3. Electromyography must be consistent with features of an inflammatory myopathy

 (however, long-duration potentials are commonly observed and do not exclude diagnosis of sporadic inclusion body myositis).

Table 1.31 Diagnostic classification and characteristic features of inclusion body myositis (IBM)

단에는 필수적인 소견이다. 
같은 특발성 염증성 근육염인 피부근육염에서는 눈꺼

풀, 얼굴, 무릎, 팔꿈치, 목, 앞가슴의 연보라발진(heliotrope 
rash)이나 Gottron 징후(Gottron rash) 등의 피부 병변의 유무

로 임상양상에서 쉽게 감별이 가능하며 근육 병리소견에

서도 다발주변위축(perifascicular atrophy)과 같이 피부근육

염에 특이한 양상을 확인함으로써 감별할 수 있다. 다발근

육염은 봉입체근육염으로 흔히 잘못 진단되는데 봉입체근

육염에서 상대적으로 고령에 발병하고, 침범되는 근육의 

양상이 특이하며, 근육 섬유에 아밀로이드가 침착되는 점, 
스테로이드에 반응이 없는 점으로 구분될 수 있다. 특히 

봉입체근육염을 진단하는 데에는 근육생검의 병리소견이 

중요한데, 염증성 근육병의 소견은 있으나 Rimmed vacuole
이나 congophilic myofiber deposit은 결핍되어 있는 경우는 

possible 봉입체근육염 진단 기준4과 probable 봉입체근육염 

진단기준27에 해당되고 다발근육염 진단기준28에 해당되지 

않음에도 불구하고 이전에는 다발근육염으로 진단되는 경

우가 많았다. 

한 후향적 소규모 연구에 의하면 rimmed vacuole, 아밀로

이드 침착물이 관찰되지 않았으나 임상적으로 봉입체근육

염 양상을 보였던 환자군에서 면역억제치료에 증상 호전

은 없었고 오직 29%만이 안정화된 데 비해 전형적인 다발

근육염의 양상을 보인 환자는 면역억제치료에 모두 호전 

혹은 안정을 보였다.29 국내에서 병리소견과 임상양상에 

기반해 진단된 다발근육염 환자군에서도 74%에서 호전을 

보였다.30

봉입체근육염의 진단기준은 1995년 Griggs 등이 처음 제

안하였고4 수정안을 2002년에 제안하였다(Table 1).31 수정

된 진단기준에 따르면 rimmed vacuole이나 아밀로이드 침

착물과 같이 질병의 초기에 나타나지 않을 수 있는 병리소

견이 없다고 해도 특징적인 위약과 봉입체근육염의 임상

양상을 가진 환자들을 봉입체근육염의 진단에서 배제해

서는 안된다12,32 . 
그 외에 봉입체근육염과 감별을 요하는 질병들에는 유전

성 봉입체근육염(hereditary inclusion body myositis), Welander 
원위부 근육병, 정강 근이영양증(tibial muscular dystrophy)



대한 신 경근 육 질환 학 회지  20 1024

Korean Journal of Neuromuscular Disorders Vol. 2, 2010

등의 원위부 근육병, 운동신경원질환이 있다. 유전성 봉입

체근육염의 경우 근육 병리 소견에서 rimmed vacuolous 
filamentous inclusion이 흡사하나, 염증성 변화와 MHC-1의 

발현의 증가가 관찰되지 않는다. GNE 유전자 변이에서 기

인하며 DMRV (Distal myopathy with rimmed vacuole)로도 

불리운다. 초기에 원위부 하지 앞부분부터 위약이 나타나

고, 혈청 크레아티닌키나제는 중등도로 증가하고 봉입체

근육염에서 특징적으로 침범하는 넙다리네갈래근이 보존

된다. 
Welander 원위부 근육병과 정강 근이영양증은 근육 병리 

소견에서 공포성 근육병이지만 염증이 없다. 근위부 침범

이 Welander 원위부 근육병에서 드물고 정강 근이영양증에

서는 매우 늦게 나타나고 두 질병 모두 긴손가락폄근의 위

약으로 증상이 시작되므로 임상양상에서 봉입체근육염과 

구별된다. 운동신경원질환과 임상양상에서 혼동되는 경우

가 있으나 근육 병리 소견으로 감별이 가능하다. 

4. 치료

봉입체근육염은 다발근육염에서처럼 T 림프구를 매개

로 한 자가면역뿐 아니라 퇴행성 병리기전을 가지고 있는 

복합적인 질병이다. 현재까지 9개의 무작위 임상시험이 소

규모의 봉입체근육염 환자군을 대상으로 면역글로불린, 
beta-interferon, methotrexate, oxandrolone, azathioprine의 치료

효과에 대한 연구가 이루어졌으나 유의한 효과를 입증한 

연구는 없었다.33 스테로이드는 전형적인 봉입체근육염에 

비해 진행이 빠르고 염증 반응이 두드러지게 보이는 진단

적으로 의심이 되는 환자들에서 더 사용되고 있다. 부가적

인 coenzyme Q10과 운동 혹은 methotrexate, azathioprine이 

사용될 때도 있다. 면역글로불린은 빨리 진행되는 증례나 

연하곤란을 두드러지게 호소하는 경우에 사용되는 경향이 

있다.

결 론

봉입체근육염은 50세 이상 성인의 특발성 염증성 근육

병의 가장 흔한 유형으로 서양에서 더 유병률이 높지만 한

국인을 포함한 아시아에서도 증가하고 있는 질병이다. 
근육 병리 소견이 봉입체근육염의 진단에 있어 가장 중

요한 방법이지만 넙다리네갈래근의 위약과 긴손가락굽힘

근의 위약으로 나타나는 특징적인 임상양상이 중요하며 

중년 이후의 위약감을 호소하는 환자들에서 다발근육염으

로 진단을 내리기 전에 봉입체근육염의 임상양상들을 세

밀히 조사해 보아야 한다.  
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