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Myopathy with Anti Signal Recognition Particle Antibody
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Myopathies associated with anti-signal-recognition particle (SRP) antibodies usually present with severe muscle 

weakness and exhibit necrotizing myopathy with little inflammation pathologically. Here we report a case of a 

61-year-old man who presented with subacute progressive proximal muscle weakness, dysarthria, and dysphagia. 

Although polymyositis was expected clinically, muscle biopsy revealed myopathic changes with degenerating fibers 

without definite inflammation. Further laboratory study revealed that the patient was positive for anti-SRP antibodies.
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  항 signal recognition particle (SRP, 신호인식입자)항체는 

근염특이자가항체(myositis-specific autoantibody)로 특발성 

염증근병증 환자의 4-6%에서 발견된다. SRP란 리보핵산 단백

복합체로 분비 단백질이나 세포막 연결 단백질을 인식하고 소

포체(endoplasmic reticulum)를 통한 단백의 전위를 조절하는 

역할을 하는 단백질로 이 단백질에 대한 자가항체의 생성이 항

SRP 항체와 연관된 근병증과 연관이 있다고 알려져 있다.1 항

SRP 항체와 연관된 근병증에서 몸쪽(proximal) 근육의 근력약

화가 비교적 빠르게 진행하고, 스테로이드 치료 반응은 낮다고 

알려져 있다. 또한 조직병리학적으로 염증 세포의 침윤이 거의 

없는 근섬유 괴사와 근섬유막의 미세혈관병증이 특징이다.2 이

러한 점은 일반적인 염증근병증과는 다르다. 1986년 Reeves 등

이 처음으로 전형적인 다발근염 환자에서 검출된 항SRP 항체를 

보고한 후 외국에서는 여러 차례 보고가 있었으나 국내에서는 

아직 보고된 적이 없다.1 저자들은 빠르게 진행하는 근력약화를 

주소로 내원한 환자에서 항SRP 항체 양성 소견을 경험하여 이

를 보고한다.

증  례

평소 건강하던 61세 남자가 몸쪽 근력약화가 진행하여 입원

하였다. 약 7개월 전에 어깨와 목 주변에 뻐근한 증상이 나타나

면서 양쪽 팔다리의 근력약화가 점차 진행하여 계단을 오르거

나 선반에 물건을 올릴 때 경미한 불편함이 발생하였다. 근력약

화와 함께 체중이 감소하여 타 병원 진료에서 갑상선유두암이 

발견되어 수술을 받았다. 하지만 수술 후에도 근력약화는 계속 

진행하여 지팡이를 짚고 뒤뚱거리면서 걷게 되었고 양손으로 

무릎을 짚어야 의자에서 일어날 수 있었으며 머리 위로 팔을 올

리지 못하였다. 목 가누기도 힘들어지고 구음장애와 연하곤란

도 나타났다. 

입원 후 문진 결과 7개월간 10 kg 정도의 체중 감소가 있었고 

약물 복용의 과거력은 없었다. 신체검사에서 혈압, 맥박, 체온 

같은 활력징후는 정상이었으며 피부에 이상 발진은 없었고 심

장과 폐, 복부는 정상이었다. 신경계 진찰에서 120 mL의 물을 
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Figure. Histochemical stain of 
muscle biopsy. (A) Lower power 
view shows neither fibrosis nor 
perifascicular atrophy (H&E, ×40).
There is no vascular pathology. (B) 
High power view showing fiber size 
variation and scattered degenerating 
fibers (H&E, ×200). (C) Modified 
Gomori trichrome staining shows no 
ragged red fibers. (D) The ATPase 
pH 9.4 staining shows no group 
atrophy.

마신 후 수 차례 기침을 하여 연하곤란이 있음을 확인하였고 구

음장애도 있었다. 다른 뇌신경기능은 정상이었다. 근력은 주로 

몸쪽 근육에서 약화되어 있었다. 목굽힘근력은 MRC 등급 III, 

목폄근력은 IV이었다. 팔다리 근력은 몸쪽 근육은 MRC 등급 

III~IV-, 먼쪽 근육은 IV+이었다. 감각은 정상이었으며, 깊은

힘줄반사도 정상이고 병적반사는 없었다. 

일반혈액과 갑상선기능검사도 정상이었다. 혈청 크레아틴 키

나아제(creatine kinase, CK) 수치는 6729 IU/L (44-245 

IU/L)였으며 간효소 수치는 AST/ALT 196/178 IU/L (13-34 

IU/L)/(5.0-46.0 IU/L), LDH 966 IU/L (119-247 IU/L)였다. 

다른 화학검사는 모두 정상이었다. 항핵 항체(ANA)는 양성이

었고 항리보핵산단백질(RNP) 항체도 94.8 AU로 양성이었다. 

항이중가닥데옥시리보핵산(dsDNA) 항체, 항Jo-1, 항Ro/La, 

항Scl 70, 항중성구세포질 항체(ANCA), 항Sm, 항중심체

(centromere) 항체는 음성이었다. 흉부 X-선 검사와 심전도 

검사는 정상이었다. 식도위내시경검사도 미란위염 외에는 정상

이었다. 신경전도검사는 정상이었고 근전도검사 결과 팔다리 

여러 근육에서 안정 상태의 섬유자발전위와 양성예파와 함께 

지속기간이 짧고 진폭이 작은 다상활동전위가 보였다. 이 소견

을 종합하여 다발근염 진단하에 염증세포의 침윤이 동반된 근

병증 소견을 예상하고 근생검을 시행하였다. 하지만 근생검 결

과 근섬유의 재생과 퇴행은 있었지만 염증세포의 침윤이 거의 

없었다(Fig.). 근생검 결과가 임상 양상과 근전도 검사를  바탕

으로 한 예측과 달라서 항SRP 항체 검사를 시행하였고 양성이

었다. 환자는 현재 고용량 경구 스테로이드 치료를 받으면서 외

래 추적관찰 중이며 혈청 크레아틴키나아제 수치는 217 IU/L로 

감소하였고 뒤뚱거리며 걷기는 하지만 계단을 혼자 오르내리고 

독립적인 일상생활이 가능할 정도로 근력이 호전되었다.

고  찰

이 환자는 몸쪽 근육의 근력약화가 빠르게 진행하여 임상적

으로 다발근염을 생각하였으나 근생검에서 근섬유의 재생과 퇴

행을 일부 확인하였을 뿐 염증 세포의 침윤은 거의 없었다. 추

가로 시행한 혈청검사에서 항SRP 항체가 양성이었다. 이처럼 

임상적으로는 특발성 염증근병증과 비슷하지만 염증세포 침윤

이 거의 없고 근섬유의 재생과 퇴행만 보이는 근병증에는 악성 

종양 관련 괴사근병증(신생물딸림증후군 괴사근병증), 스타틴

(statin)근병증과 같은 약물 관련 근병증, 근생검 결과 파이프

관 모세혈관 소견을 보이는 파이프관 모세혈관(pipestem 

capillaries) 관련 근병증, 항SRP 항체와 연관된 근병증 이 있

다.3-6

악성 종양 관련 괴사근병증은 근육 통증과 1-3개월 사이에 

빠르게 진행하는 대칭적인 몸쪽 근력약화가 나타나는데 CK는 

8-10배로 증가하며 근생검에서 염증세포의 침윤 없이 근섬유

의 괴사를 보인다. 기대수명은 다른 근병증에 비하여 매우 짧으
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나 종양이 호전됨에 따라 근력약화가 회복되기도 한다. 대부분 

소세포폐암과 관련되어 있으며 그 외 위장관, 유방, 콩팥, 전립

선 암 같은 고형암과 연관이 있다.3,5 Kalliabakos 등은 갑상선

유두암 환자에서 발생한 신생물딸림증후군 근병증을 보고하였

는데, 면역억제치료 후 증상은 서서히 호전되었고 항Jo 항체는 

음성이었고 항SRP 항체 검사는 시행하지 않았지만 근생검에서 

염증 세포의 침윤이 뚜렷하고 근섬유 괴사는 거의 없는 점은 본 

환자와 다르다.7 Kalliabakos 등의 보고 외에는 갑상선암과 근

병증이 연관된 보고가 없어 관련성은 뚜렷하지 않다. 본 환자는 

약 7개월 동안 통증 없이 진행하는 임상적 경과, 종양을 치료해

도 점차 진행하는 근력약화, 갑상선암에서는 흔히 동반되지 않

는 점, 그리고 항SRP 항체 양성인 점을 고려하였을 때 악성 종

양 관련 괴사근병증의 가능성은 낮다고 생각한다.

환자가 약물 복용의 과거력이 없어서 스타틴근병증의 가능성

은 배제하였고 근생검상 파이프관 모세혈관 양상은 보이지 않

았다. 

항SRP 항체와 연관된 근병증은 비교적 갑자기 발생하고 심

한 근력약화, 연하곤란과 높은 CK 수치, 낮은 치료 반응을 특징

으로 하며 근생검에서는 다발근염처럼 염증세포 침윤은 드물지

만 대부분 근섬유의 괴사를 보이고 근육 모세혈관에 막공격복

합체보체(complement membrane attack complex)의 침윤이 

보이기도 한다.4,8,9 상기 환자는 7개월 동안 독립적인 생활이 불

가능할 정도로 빠르게 근력약화가 진행된 점, 염증세포의 침윤

이 거의 없는 근생검 소견과 항SRP 항체 양성을 보인 점은 항

SRP 항체와 연관된 근병증에 합당하다. 상기 환자는 추적기간

이 짧았지만 임상적으로 스테로이드에 반응이 있었고 이는 일

반적으로 스테로이드 치료 반응이 낮은 것과는 다르다. 하지만 

항SRP 항체와 연관된 근병증 1/3에서 면역치료에 반응하며, 드

물게 근력약화와 CK 수치가 스테로이드 치료 반응이 있다는 보

고도 있다.10 항SRP 항체의 진단 특이도나 위양성에 대한 보고

는 없으나 근염 특이 자가항체가 민감도는 낮지만 특이도가 높

고 이 중에서도 항SRP 항체가 드문 것을 고려하였을 때 특이도

가 높을 것으로 생각하지만 결과 해석에 주의가 필요하다. 

결론적으로 임상적으로 비교적 빠르게 진행하면서 근력약화

가 심하고 연하곤란까지 보이면서 혈청 CK 수치가 높고, 근생

검에서 근병증 소견을 보이지만 염증세포의 침윤이 거의 없는 

경우에 항SRP 항체와 연관된 근병증을 고려해야 한다. 면역치

료에 반응이 있는 경우도 있으므로 가능한 빨리 스테로이드 같

은 면역치료를 시도하는 것이 도움되며 악성 종양 관련 괴사근

병증의 가능성을 고려하여 악성종양을 찾으려는 노력도 병행해

야 한다.
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