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서 론

중증근무력증은주간성변화 (diurnal variation)와운

동에의해악화되고휴식에의해호전되는근력약화가특

징인질환으로신경근접합부의아세틸콜린수용체에대한

자가항체나최근에알려진항 Musk 자가항체등에의해

서 발생한다고 알려져 있다. 자가면역질환의일종이라는

점에서 중증근무력증은 전신성 홍반성 낭창, 갑상선기능

이상, 류마티스관절염등의다른자가면역질환들이종종

동반되며이들은면역학적, 임상적, 혈청학적으로중증근

무력증과공통점을가지고 있다.1 , 2 일부보고에서는 전신

성 홍반성낭창의발생후에중증근무력증이발생하는경

우는 드문반면에 중증근무력증의발생 후에자가면역질

환이 발생하는 경우는 종종 보고되고 있어서, 흉선 절제

술에의해유도된자가항체들이전신적자가면역질환의

발생을 촉진시킬 것이라고 주장하였다.1 그러나, 두 질환

의 동반 발생에 대한여러 논문에도 불구하고 정확한 병
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Background: Myasthenia gravis (MG) and systemic lupus erythematosus (SLE) are well recognized to coexist and
have some similarities in immunologic, clinical and serologic findings. Despite several reports of the association with
autoantibodies and thymectomy in these disorders, the pathomechanism of coexistence remains to be elucidated. 

Objective: We aimed to investigate the relationship of MG and SLE through overall features of patients with both
disorders;: clinical, laboratory, and electrophysiological findings. 

Materials and Methods: We reviewed the medical records of 6 consecutive patients with MG and SLE (2 men, 4
women, ages 17-51, mean 30.5 years, Seoul National University Hospital, from 1998 to 2005). 

Results: Three patients who developed SLE first, had ocular type of MG and 2 were children showing much severe
and recurrent SLE features and only 1 patient had thymic hyperplasia. The other 3 developed MG first and they were
generalized type and none underwent thymectomy. In addition, the development of MG or SLE was not coincident with
remission or improvement of another disorder. 

Conclusion: The coexistence of SLE and MG may support the hypothesis of two different antibody populations mod-
ulated by thymus in the opposite extremesThis report suggests that the systemic and extensive autoimmune response in
preceding MG or SLE may effect the development of the other disorder followed, while. the coexistence of two disor-
ders cannot be explained by the hypothesis of two different antibody populations modulated by thymus in the opposite
extremes The role of thymectomy and the theorectical subsequent effect on the development of SLE have been debated
with controversy. However, SLE occurred without thymectomy in MG and these disorders did not develop in the quies-
cent period of another disorder. Therefore, the other pathomechanism for the coexistence of MG and SLE should be
elucidated. 
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리기전에대해서는명확하게밝혀진것이없는실정이다.

국내에서는김등이중증근무력증과동반된갑상선기능이

상, 류마티스 관절염, 길랑-바레증후군 ( G u i l l a i n -

Barre' syndrome), 탈모증등을보고하였지만, 전신성홍

반성낭창이동반된예는아직까지보고된바없다.3 

우리는상기두 질환이동반하여발생한환자들의임상

적 특성과임상병리검사결과, 그리고전기생리학적검

사결과들을조사하여이를토대로두질환의상관성에대

해서알아보고자하였다.

대상과 방법

1 9 9 8년 1월에서 2 0 0 5년 1 0월까지본원에 입원하였거

나 외래를 방문하였던 중증근무력증 환자중에서 전신성

홍반성낭창을함께가지고있는경우, 이들의진료기록

및 검사기록을검토하였다. 중증근무력증의진단은임상

적으로주간성변화와운동과휴식에의해달라지는특징

적인근력약화를보이는환자들에서아세틸콜린수용체에

대한 자가항체, 텐실론 검사, 반복신경자극검사 등에서

양성을보인경우로하였다. 또한, 전신성홍반성낭창의

진단은 The American College of Rheumatology

( 1 9 9 7 )의 진단기준을따랐다(Table 1).4 연구에포함된환

자들에 대해서 일반적인 정보와함께 중증근무력증과전

신성 홍반성 낭창의 병력 및 양상, 다른 과거병력, 치료

받은약물의종류, 흉선의이상등을검토하였다.

결 과

전체 내원한 중증근무력증 환자 2 4 2 0명중, 전신성 홍

반성낭창이동반된경우는총 6명( 0 . 2 5 % )이었고, 나이는

1 7세에서 5 1세까지로 다양하였다 (평균 3 0 . 5세). 6명의

환자중에중증근무력증이먼저발생한 3명의 환자는모

두여자였고, 전신성홍반성낭창이먼저발생한3명의환

자 중 2명은남자, 한명은여자였다 (Table 2). 전신성홍

반성낭창의 가장 흔한 증상으로는 면역학적 이상 ( d s

DNA, anti-Sm antibody, positive LE cell, antinu-

clear antibody) (100 %), 혈액학적이상 (83.3%), 관절

통 (83.3%), 반점 (66.7%) 등이있었고그 외의증상들로

는 신장질환, 장막염 (serositis), 구강궤양, 신경계질환

등의 순서로 빈번하게 동반되었다 (Table 2). 진단 기준

에 포함되어 있지 않은 다른 증상들로, 탈모증 ( h a i r

loss), 추위 불내성 (cold intolerance), 레이노드 현상

(Raynaud phenomenon), lupus anticoagulant

antibody, anti-Ro antibody와혈청 보체 (C3, C4)의

이상 등이 관찰되었다 (Table 2). 중증근무력증은 5 0 %

( 3명)가전신형 (generalized type), 나머지50% (3명)가

안구형 (ocular type)으로발현하였으며, 6명의 환자중

에서 1명만이 흉선 비대증을 가지고 있었고, 흉선종양을

가진 환자는 없었다. 중증근무력증이먼저 발생하였던 3

명의환자들이 모두전신형이었으나 흉선의 이상은 관찰

되지 않았고, 흉선절제술을 받은 환자도 없었다. 이들은

모두스테로이드와메스티논 (mestinone), 아자티오프린

(azathioprine) 등으로 치료를 받았다. 이에 반해, 전신

성 홍반성낭창이먼저발생하였던환자들 3명은모두안

구형이었고 한명이 흉선 비대증을 가지고 있었으나 흉선

절제술을받지는않았으며, 이들중 2명은전신성홍반성

낭창의증상이매우심하면서재발하는양상을보였고, 나

이도 2 명모두 5세로어린이였다. 치료약물로는스테로

이드와 아자티오프린을 복용하였고, 1명만이 메스티논을

복용하였다. 두 질환의발생간격은 1년에서 1 2년까지평

균 7 . 3년이었으며, 6명 환자 모두는 다른 질환이 동반된

시기가먼저발생한질환의관해기나호전기는아니었다.

고 찰

중증근무력증 환자에서 동반되는 자가면역질환으로는

갑상선질환, 류마티스관절염, 전신성홍반성낭창등이

가장흔하다고알려져있으며, 동반되는빈도는1 0 %내외

로보고되었으나, 실제국내에서는 1 5 %로 보고한바가있

다.3 국내에서 보고한 동반질환으로는 갑상선 질환이

7 . 7 %로 외국의보고인 5 ~ 1 0 %와 비교해볼때 크게다르

지 않았으며, 류마티스 관절염또한 3 . 1 %로 다른논문에
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Table 1. The diagnosis of SLE (based on the American College of Rheumatology (ACR) criteria)

Malar rash
Discoid rash
Photosensitivity
Oral ulcers
Arthritis
Serositis (pleurisy or pericarditis)
Renal disorder (proteinuria above 0.5 g/24 h or cellular casts)
Neurological disorder
Haematological disorder (haemolytic anaemia, leukopenia or lymphopenia on two or more occasions, or thrombocytopenia)
Immunological disorder
Antinuclear antibody

If four of these criteria are presents at any time during the course of disease, a diagnosis of systemic lupus can be made with 98%
specificity and 97% sensitivity.



서 보고한 빈도인 4 ~ 7 %와 비슷한 소견을 보였다.3 그러

나, 중증근무력증환자에서 전신성 홍반성 낭창이동반되

는 경우가 8 . 3 %로 알려져 있는데 반하여국내 보고에서

는 6 5명의환자중한명도관찰되지않았고, 우리연구에

서도0 . 2 5 %로외국의보고에비해서적었다.3 , 5

이번연구에서두질환이동반된전체환자에서, 전신형

과 안구형중증근무력증의빈도는동일하였으나, 먼저발

생한질환에 따라분류해보면 중증근무력증이선행한 3

명의 환자는 모두 전신형인데 비해, 전신성 홍반성 낭창

이선행한나머지3명에서는모두안구형중증근무력증이

동반되었다. 전신형 중증근무력증과 같이 광범위한 자가

면역질환이발생할경우, 다른자가면역질환이동반될수

있다는 주장처럼, 본 연구의 결과에서도 중증근무력증이

선행한군은모두전신형이었으며, 전신성홍반성낭창이

선행한군에서3명중 2명은이 질환의증상이나머지군

과달리심하고재발하는양상을보여, 두군에서모두선

행하는 질환이 광범위한 자가면역질환임을 암시하였다.

또한전신성홍반성낭창이선행한군에서동반된중증근

무력증은 안구형이며 근무력증이 선행한 군에서 발생한

전신성 홍반성 낭창은 다른 군과 달리 심하지 않은 양상

을 보여, 나중에 동반된 자가면역질환은 선행한 질환과

달리, 오히려경한자가면역반응이나타날가능성을보여

주었다. 그러나, 중증근무력증이 먼저 발병한 환자와 달

리 전신성 홍반성 낭창 후 근무력증이 발병한 환자에서

스테로이드의 사용이 더 많았던점을 감안할 때, 자가면

역질환에서스테로이드의사용이중증근무력증의발병을

유발시켰을가능성을배제할수없으며이는안구형근무

력증에서스테로이드를사용시전신형으로진행할수있

다는이전의보고를일부뒷받침하는것일수도있다.6 

한편, 중증근무력증 뿐 아니라 다른 자가면역질환에서

도흉선종양이잘동반된다는것은이미잘알려져있다.

이를근거로일부에서는흉선종양이발생한중증근무력증

중증 근무력증과 전신성 홍반성 낭창의 동반 발생
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Table 2. Demographic, clinical, laboratory, and electrophysiological results of patients

Group with MG earlier* Group with SLE earlier†

patient 1 patient 2 patient 3 patient 4 patient 5 patient 6

Sex F F F M F M
Age(years) 33 32 32 51 18 17
Interval between two disorders(yrs) 1 10 7 3 12 11

Features of SLE(%)
malar rash (66.7) - + + + - +
discoid rash (0) - - - - - -
oral ulcers (16.7) - - - - + -
arthritis (83.3) + + + + + -
serositis (33.3) - - - - + +
renal disorder (50) - + - - + +
neurologic disorder (16.7) - - - - + -
hematologic disorder (83.3) + + + + - +
immunologic disorder (100) + + + + + +
ds DNA (83.3) + - + + + +
anti-Sm antibody (16.7) - + - - - -
false-positive VDRL (0) - - - - - -
positive LE cell (33.3) + - + - - -
antinuclear antibody (100) + + + + + +

Features of MG (%)
Type generalized generalized generalized ocular ocular ocular
acetylcholine Rc Ab (50) - + + + - -
tensilon test (66.7) + - + - + +
Jolly test (100) + + + + + +
Chest CT(thymus) (16.7) - - - hyperplasia - -
thymectomy (0) - - - - - -

Medication (%)
steroid , azathioprine (33.3) - - - - + +
mestinone (66.7) + + + + - -

+ : presence of symptoms / signs or positive result
- : absence of symptoms / signs or negative result
*Group with MG earlier : Group which developed MG earlier than SLE features.
†Group with SLE earlier : Group which developed SLE earlier than MG features. 



에서자가면역체계를조절해야할 흉선이제 기능을하지

못함으로인해서다른자가면역질환이발생한다고주장해

왔다.8 또한중증근무력증이호전되거나치료되면서다른

자가면역질환이발생하거나, 다른자가면역질환이호전되

면서 중증근무력증이 발생했다는 점, 그리고 중증근무력

증에서 흉선절제술 후 자가면역질환이 발생했다는 점을

근거로두 질환은흉선에의해조절되는두 가지다른항

체에 의해 영향을 받는 것이라고 여겨져 왔다.7 그러나,

이런 주장에도 불구하고 흉선 절제술이 중증근무력증환

자에서 전신성 홍반성 낭창을 포함한 다른자가면역질환

의발생에미치는영향과그 기전에대해서는아직까지도

논란이 많다.1 , 7 , 8본 연구에서도 중증 근무력증이 먼저발

생한이후전신성홍반성낭창이발생한환자들은흉선종

이 발견되거나 흉선 절제술을 한 적이 없었으며 전신성

홍반성 낭창이 먼저발생한 환자들에서도 흉선종이나 흉

선절제술의병력은발견할수없었다. 또한, 전신성홍반

성 낭창은 흉선 절제술 이후 혹은중증 근무력증의 관해

기에 발생한 것이 아니었고, 중증 근무력증 또한 전신성

홍반성 낭창의 관해기에 발생한 것이 아니었다. 더욱 전

신성홍반성 낭창이 선행하고 안구형 중증근무력증이발

생한환자중 2명이소아였다는점은소아에서원래안구

형 중증근무력증이 호발하는 경향을 반영했을 가능성을

배제할수 없으나, 오히려환자의연령상성인이될 때까

지충분히관찰하지못했기때문일가능성도감안해야한

다.1 0결국, 흉선절제술에의해활성화된자가반응T 세포

등과같은자가면역세포들의면역학적인영향이나, 앞서

언급한 광범위한 자가면역반응의 영향만으로 두 질환의

동반기전을설명할수는없으며, 이외 환자개개인의유

전적인소인이나환경적인영향등의다른요인들이고려

되어야한다.2 , 9비록경과를관찰한기간과환자수가충분

하지는 않았지만 이 연구를 통해 전신성 홍반성 낭창이

선행한군에서는안구형중증근무력증이, 중증근무력증이

선행한군에서는전신형중증근무력증이발생하는경향을

보이며, 두 질환이 서로의 관해기에 발생한 것이 아니라

는점등을알수있었다. 

결론적으로이번연구는중증근무력증과전신성홍반성

낭창의동반은0 . 2 5 %정도로다른보고에비해서낮은빈

도를 보였으며, 두 질환의 동반 현상은 이전에 주장되었

던광범위한자가면역반응이라든가흉선에의해조절되는

자가항체등만으로는설명될수 없으며, 그 외에다른면

역학적, 유전적, 환경적 기전이 관여한다는 것을 시사한

다고할수있겠다. 추후두질환의동반기전에대해서는,

더 많은 환자들을 통한 전향적인 대규모 연구가 필요할

것으로생각된다. 
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