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Abstract
Autoantibodies are diagnostically useful markers of systemic inflammatory diseases, such as rheu-
matoid arthritis (RA), systemic lupus erythematosus (SLE), systemic sclerosis (SSc), Sjögren’s 
syndrome (SjS), systemic vasculitis, and antiphospholipid syndrome (APS). Regardless of the role 
of autoantibodies in the pathogenesis of Kawasaki disease (KD), autoantibody testing may be per-
formed in some KD patients due to the atypical presentation of the disease. This review describes 
four types of autoantibodies that KD practitioners often encounter in their practice: antibodies for 
RA, anti-nuclear antibodies (ANA), anti-neutrophil cytoplasmic antibodies (ANCA), and anti-phos-
pholipid antibodies (aPL). In patients with RA, rheumatoid factor (RF) and anti-cyclic citrullinated 
peptide (CCP) antibody are tested. Due to differences in specificity, anti-CCP antibodies are pre-
ferred over RF in RA patients. ANA is the most frequently tested autoantibody in actual practice. If 
ANA is positive (≥ 1:160), additional testing for ANA subtypes is performed based on ANA staining 
patterns (e.g., homogenous or speckled) and suspected autoimmune diseases (e.g., SLE, SSc, or 
SjS). ANA subtypes include anti-dsDNA, anti-Ro/La, anti-Sm/U1-RNP, anti-Scl-70/centromere, 
anti-histone, anti-ribosomal P, and anti-Jo-1 antibodies. ANCA testing is performed in patients with 
suspected small vessel vasculitis, such as granulomatosis with polyangiitis (GPA, formerly Wege-
ner’s granulomatosis). aPL is used to diagnose primary and secondary APS. In conclusion, various 
autoantibodies can be found in one disease, and one autoantibody can be found in many diseases. 
Some autoantibodies are also found in healthy children and adults. Clinicians, including KD practi-
tioners, need knowledge and experience with autoantibody testing to appropriately interpret labora-
tory results.
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Review

서론

자가항원(self-antigen)과 반응하는 림프구는 성숙과정에서 대부분 제거된다[1]. 하지만 자가
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면역질환(autoimmune inflammatory disease) 혹은 류마티스질환(rheumatic disease)을 

포함한 전신염증질환(systemic inflammatory diseases)에서 조절기전의 실패로 인하여 자

가항원과 반응하는 자가항체(autoantibody)가 생성될 수 있다[1,2]. 지금까지 다양한 자가면

역질환에서 100가지 이상의 자가항체가 보고되었다[3]. 자가항체의 병리학적 중요성에 대해

서는 아직 많은 연구가 필요하지만, 자가항체 검사는 이미 다양한 전신염증질환의 진단과 예

후 평가에 보편적으로 적용되고 있다. 자가항체는 주로 혈청(serum)에서 검출하며, 뇌척수액

(cerebrospinal fluid)과 같은 다른 체액(body fluid)도 검체로 이용한다[4]. 

가와사키병(Kawasaki disease, KD)이 중간 크기의 동맥을 침범하는 전신 혈관염(systemic 

vasculitis)이라는 점에서, KD 환자에서 혈관염 연관 자가항체 연구가 수행되기도 하였다[5,6]. 

하지만 대부분 연구에서 KD의 핵심 병리기전은 자가항체가 연관된 ‘자가면역(autoimmune)’ 

반응보다는 자가항체와 무관한 ‘자가염증(autoinflammation)’ 반응으로 간주한다[7,8]. 진단

기준을 충족하는 전형적 KD 환자에서 자가항체 검사를 일상적으로 시행하지는 않는다. 하지만 

상당 수의 KD 환자는 특징적 임상양상 없이, 심한 전신염증(systemic inflammation)이나 장

기부전(organ dysfunction)을 주 증상으로 나타내어 자가항체 검사를 시행받기도 한다[9]. 

본 연구에서, 저자들은 임상에서 자주 사용되는 4가지 자가항체(류마티스관절염 항체, 항핵

항체, 항중성구세포질항체, 항인지질항체; Table 1) 검사에 대한 기본적 개념, 적응증 및 결과

의 해석에 대해 기술하였다.

Table 1. Overview of autoantibodies discussed in this study

Autoantibody and subtypes Autoantigens Related clinical phenotypes
RA antibodies Rheumatoid factor (RF) Fc portion of IgG RA, JIA, SjS, SSc, SLE

Anti-CCP antibody Citrullinated proteins RA (highly specific), JIA

Antinuclear antibodies (ANA) Anti-dsDNA antibody ds-DNA SLE (disease activity)

Anti-Ro/SSA antibody RNPs (52 kD, 60 kD) SjS, SLE, neonatal lupus/CHB

Anti-La/SSB antibody RNPs (45 kD) SjS, SLE, neonatal lupus

Anti-Smith (Sm) antibody Spliceosome SLE (highly specific)

Anti-U1-RNP antibody Spliceosome MCTD, SLE, Raynaud’s

Anti-Scl-70 antibody Scl-70 (topoisomerase 1) Diffuse SSc, SSc/PM overlap

Anti-centromere antibody Centromere Limited SSc (CREST)

Anti-histone antibody Histones SLE, drug-induced LE

Anti-ribosomal P antibody Ribosomal P (60S ribosome) Neuropsychiatric SLE

Anti-Jo-1 antibodies Histidyl-tRNA synthase IIM (e.g., DM/PM)

Anti-neutrophil cytoplasmic antibodies 
  (ANCA)

PR3-ANCA (= c-ANCA) Granule protein PR3 GPA (disease activity)

MPO-ANCA (= p-ANCA) Granule protein MPO MPA, EGPA, other vasculitis

Anti-phospholipid antibodies (aPL) Anti-CL antibodies Cardiolipin (CL) APS (primary and secondary), SLE

Anti-β2GP1 antibodies β2GP1
RA: Rheumatoid arthritis; Ig: immunoglobulin; JIA: juvenile idiopathic arthritis; SLE: systemic lupus erythematosus; SSc: systemic sclerosis; SjS: Sjögren’s syndrome; IIM: idiopathic 
inflammatory myopathy; DM/PM: dermatomyositis/polymyositis; APS: antiphospholipid syndrome; dsDNA: double-stranded deoxynucleic acid; SSA: Sjögren’s syndrome-related pro-
tein A; SSB: Sjögren’s syndrome-related protein B; RNP(s): ribonucleoprotein(s); CHB: congenital heart block; MCTD: mixed connective tissue disease; SSc/PM: systemic sclerosis/
polymyositis; CREST: calcinosis, Raynaud’s phenomenon, esophageal dysmotility, sclerodactyly and telangiectasia; PR3: proteinase 3; MPO: myeloperoxidase; GPA: granulomatosis 
with polyangiitis; MPA: microscopic polyangiitis; EGPA: eosinophilic granulomatosis with polyangiitis; CL: cardiolipin; β2GP1: β2 glycoprotein 1.



Autoantibodies in Systemic Inflammatory Diseases

https://www.e-kd.org https://doi.org/10.59492/kd.2.1.e3

Kawasaki Dis

3 / 11

본론

1. 류마티스관절염(rheumatoid arthritis) 항체

1) 류마티스인자(rheumatoid factor, RF)

RF는 면역글로불린(immunoglobulin, Ig) G의 단편결정화(fragment crystallizable, Fc)에 

대한 자가항체이다. RF는 다클론성 B세포가 활성되거나 변형된 항원에 대한 면역반응으로 생

성된다. IgG, IgA, IgM의 동형(isotype) RF가 존재하지만, 임상진료에서 측정하는 RF는 대부

분 IgM에 대한 자가항체이다[10]. 관절염 증상을 보이는 환자에서 RF가 확인되면, 질병이 악화

되어 최종적으로 류마티스관절염이 진단될 가능성이 높다[11,12]. 이와 유사하게 이미 류마티

스관절염을 진단받은 환자에서 RF가 확인되거나 RF 농도가 높은 경우, 관절손상과 관절외 합

병증의 빈도가 높고 그에 따라 예후도 좋지 않다[12]. 

류마티스관절염 진단에서 RF의 민감도는 69%, 특이도는 85%이다[10]. 특이도는 RF 농도에 

비례하여 높아진다. 하지만, RF는 류마티스관절염 외에 다양한 의학적 상황에서 관찰되며 건

강한 성인과 소아에서도 검출되기 때문에 RF 단독검사로 류마티스관절염을 진단할 수는 없다

(Table 2). 

2) 항CCP항체(anti-cyclic citrullinated peptide [CCP] antibodies)

항CCP항체는 RF의 낮은 특이도를 보완하기 위해 개발되었다. 항CCP항체는 필라그린

(filaggrin)이나 피브리노겐(fibrinogen)과 같이 citrulline(arginine의 탈아미노화 변형체)을 

보유한 단백질과 반응하는 항체를 일컫는다[13]. 항CCP항체 검사는 진단적으로 우수(민감도 

60%–80%, 특이도 95%)하여 RF 검사를 대체하는 추세이며, 류마티스관절염의 진단기준 항목

Table 2. Reported prevalence of RF in many conditions

Autoimmune rheumatic diseases %
Rheumatoid arthritis (RA) 60–70

Early undifferentiated arthritis 45–55

Juvenile idiopathic arthritis (JIA) 2–12

SLE 14–30

Sjögren syndrome (SjS) 46–85

Systemic sclerosis (SSc) 20–30

IIM (e.g., DM/PM) 5–10

Granulomatosis with polyangiitis (GPA) ~50

Infectious diseases %
Endocarditis 15–20

Hepatitis B/C 15–40

Leprosy 10–50

Tuberculosis 10–20

Epstein-Barr virus ~20

Healthy subjects %
Adults 4–20

Children 3–8
RF: rheumatoid factor; SLE: systemic lupus erythematosus; IIM: idiopathic inflammatory myopathy; DM/PM: dermatomyositis/
polymyositis.
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으로 활용된다[12,14]. 

RF와 마찬가지로 관절염 증상을 보이는 환자에서 항CCP항체가 확인되었을 경우, 류마티스

관절염으로 진행될 가능성이 높고(70%–90%), 관절손상, 심혈관 합병증 및 사망률이 증가한다. 

하지만 RF와 다르게, 항CCP항체 농도는 질병 활성도에 비례하지 않는다. 따라서, 이미 항CCP

항체가 확인된 류마티스관절염 환자의 치료반응과 예후를 평가하기 위해 반복적으로 항CCP항

체 검사를 시행하는 것은 불필요하다[15].

2. 항핵항체(anti-nuclear antibody, ANA)

1) 정의 및 적응증

항핵항체(ANA)에는 핵(nucleus), DNA 혹은 RNA 연관 단백질, 중심절(centromere), 핵

막(membrane) 등, 세포핵을 구성하는 항원과 반응하는 자가항체뿐만 아니라 세포질에 존재

하는 항원과 반응하는 자가항체가 포함된다[16]. ANA는 자가면역질환에서 가장 많이 시행되

는 검사항목이다. ANA의 역사는 1948년 전신홍반루프스(systemic lupus erythematosus, 

SLE) 환자의 혈액 도말검사에서 관찰된 ‘lupus erythematosus(LE) 세포’로 시작된다[17]. LE 

세포는 ANA와 보체로 둘러쌓인(opsonized) 림프구의 세포핵을 포식하는 모습으로 보이는 것

이다[18]. ANA 검사는 원인이 설명되지 않는, 발열 동반 관절염, 사구체신염, 다장기 침범 질

병(multisystem disease), 혈구감소증, 신경계 이상, 다발장막염(polyserositis), 레이노현상

(Raynaud's phenomenon) 등에서 시행한다[16–18]. 다른 자가항체와 마찬가지로, ANA는 

다양한 임상적 상황에서 관찰되며 건강한 성인과 소아에서도 검출될 수 있다(Table 3). 

2) 검사방법

간접면역형광법(indirect immunofluorescence, IIF)이 ANA 확인하는 표준검사법이

다[19]. 여러 종류의 항원을 포함하는 후두암 세포주 유래의 사람 제2형 상피세포(human 

epithelial type 2 cells, Hep-2)를 이용한다. Hep-2 세포는 Ro항원이 적게 포함되었기 때문

에, Ro항원 연관 SLE나 쇼그렌증후군 의심 환자에서는 ANA 음성이라도 항Ro항체 검사가 추

가되어야 한다[20]. 연구자에 따라, Ro항원의 농도가 보강된 Hep-2000 세포주를 사용하기도 

한다. 

여러 종류의 ANA를 동시에 검사하는 것이 아니라 ANA 양성(≥ 1:160) 환자를 대상으로, IIF 

패턴(Table 4)과 임상적으로 의심되는 질환(Table 5)을 고려하여 추가적으로 특이 자가항체

(ANA subtypes) 검사를 시행해야 한다[16,21]. 예를 들어 자가면역질환 증상과 ANA 1:320이 

확인된 환자가 균질한(homogenous) IIF 패턴을 보이는 경우, SLE와 약물유발(drug-induced) 

LE에 대한 자가항체(항dsDNA항체 및 항histone항체) 검사를 추가적으로 시행한다. 

특이 자가항체는 효소결합면역흡착검사(enzyme-linked immunosorbent assay, ELISA)

나 고체상검사(solid phase assay, SPA)를 이용한다. 항Ro, 항La, 항Sm, 항U1-RNP, 항

Scl-70, 항중심절 및 항Jo-1항체와 같이, 생리식염수에서 용해되어(soluble) 추출가능 핵항

원(extractable nuclear antigens, ENA)과 반응하는 자가항체를 항ENA항체라고 한다[22], 

dsDNA, 데옥시리보핵단백질(deoxyribonucleoprotein, DNP) 및 histones은 생리식염수에 

용해되지 않는(insoluble) 핵항원이다. 
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3) 특이 자가항체(ANA subtypes)

가. 항dsDNA(double-stranded DNA)항체

SLE가 의심되는 환자에서 ANA 양성이 확인된 경우, 항dsDNA항체 검사를 추가적으로 시

행한다. 항dsDNA항체는 SLE 환자의 2/3에서 나타나며, SLE에 대한 질병 특이도는 95%이다

[2,3]. 항체의 농도는 질병 활성도와 신장 합병증과 비례하므로, SLE 환자의 임상경과 관찰과 재

발을 평가하기 위해 항dsDNA항체 검사를 추적(serial monitor)한다[23].

항dsDNA항체 검사에는 특이도가 높은 IIF(기질 Crithidia luciliae)나 민감도가 높은 ELISA

가 이용된다. 항dsDNA항체 양성률은 성인 SLE보다 소아 SLE에서 높다고 알려져 있다[24]. 

나. 항Ro/SSA항체와 항La/SSB항체

항Ro항체는 두 종류의 리보핵단백질(ribonucleoprotein, RNP), 즉 Ro52(52 kD)과 

Ro60(60 kD)과 반응하는 자가항체이다. 항Ro항체는 쇼그렌증후군, SLE, 특발성 염증근병

(idiopathic inflammatory myopathy, IIM) 및 류마티스관절염과 같은 다양한 자가면역

질환에서 관찰된다. Ro52에 대한 항Ro항체는 쇼그렌증후군 환자의 40%–60%에서 관찰된

다. Ro60에 대한 항Ro항체는 SLE 환자의 30%에서 나타나며, 항체의 농도는 아급성 피부

(subacute cutaneous) LE, Sicca증후군, 혈구감소증 및 신장염의 발생과 비례한다[16]. 또한, 

항Ro항체는 태반을 통과하여 신생아에서 선천방실차단(congenital heart block)과 신생아루

프스(neonatal lupus)를 유발시킬 수 있다[25]. 따라서, 방실차단을 보이는 영아의 산모는 자가

Table 3. Reported prevalence of ANA in many conditions

Autoimmune rheumatic diseases %
SLE 97–100

Drug-induced LE > 99

MCTD > 99

Sjögren syndrome (SjS) 85

Systemic sclerosis (SSc) 81–97

IIM (e.g., DM/PM) 40–80

Juvenile idiopathic arthritis (JIA) 20–50

Rheumatoid arthritis (RA) 30–50

Autoimmune hepatitis 45–60

Autoimmune thyroiditis 30–50

Infectious/malignant diseases %
Endocarditis 47

Epstein-Barr virus 44–66

Human immunodeficiency virus 21–23

Tuberculosis 24–33

Non-Hodgkin lymphoma 26

Ovarian cancer 40

Healthy subjects %
≥ 1:40 20–30

≥ 1:80 10–15

≥ 1:160 ~5
SLE: systemic lupus erythematosus; MCTD: mixed connective tissue disease; IIM: idiopathic inflammatory myopathy; DM/PM: 
dermatomyositis/polymyositis.
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면역질환 병력이 없더라도 항Ro항체 검사가 필요하다.

항La항체는 RNA 중합효소의 일부인 45 kD 단백질에 대한 항체로, 대부분 항Ro항체와 함께 

검출된다. 항La항체는 쇼그렌증후군 환자의 50%, SLE 환자의 15%–20%에서 관찰되며, 신생아

루프스와 연관된다[17]. 

다. 항Sm(Smith)항체와 항U1-RNP항체

항Sm항체와 항U1-RNP항체는 메신저 RNA 관련 효소(spliceosome)에 대한 자가항체

로, 두 항체가 함께 검출되는 경우가 흔하다. 항Sm항체는 SLE 진단에 대한 민감도는 낮지만

(15%–30%), 높은 특이도(99%)를 보여 SLE 진단기준 항목으로 활용된다[4]. 항U1-RNP항체는 

SLE 외에 다른 자가면역질환 환자에서도 관찰되며, 특히 혼합결합조직병(mixed connective 

tissue disease, MCTD) 환자에서 100% 관찰된다[26]. 

Table 4. Autoantigens and related clinical phenotypes according to IIF patterns

IIF patterns (Hep-2) Autoantigens Related clinical phenotypes
Nuclear

Homogenous Nucleosome (i.e., dsDNA, histones) SLE, drug-induced LE

Specked, fine Ro/SSA, La/SSB, Scl-70 (topoisomerase 1) SjS, SLE, SSc (diffuse), SSc/PM overlap

Specked, coarse Spliceosome (i.e., Sm, U1-RNP)  SLE, MCTD

Centromere Centromere protein (CENP-A/B/C) SSc (limited), primary biliary cirrhosis

Nucleolar RNA polymerase, PM/Scl, U3-RNP (fibrillarin) SSc (diffuse), SSc/PM overlap

Cytoplasmic Ribosomal P, Jo-1, mitochondrial protein SLE, IIM, interstitial lung disease
IIF: indirect immunofluorescence; dsDNA: double-stranded deoxynucleic acid; SSA: Sjögren’s syndrome-related protein A; SSB: Sjögren’s syndrome-related protein B; RNP(s): 
ribonucleoprotein(s); CENP: centromere protein; RNA: ribonucleic acid; SLE: systemic lupus erythematosus; SSc: systemic sclerosis; SjS: Sjögren’s syndrome; SSc/PM: systemic 
sclerosis/polymyositis; MCTD: mixed connective tissue disease; IIM: idiopathic inflammatory myopathy.

Table 5. Autoimmune inflammatory rheumatic diseases and their ANA subtypes

Disease ANA subtypes Prevalence (%) Clinical significance
SLE Anti-dsDNA antibody 50–75 Disease activity, frequent in pediatric SLE

Anti-Ro/SSA antibody 25–30 Neonatal lupus, SCLE

Anti-La/SSB antibody 10–30 Neonatal lupus

Anti-Smith (Sm) antibody 15–30 Highly specific

Anti-U1-RNP antibody 30–40 Raynaud’s phenomenon

Anti-histone antibody 50–70 Drug-induced LE

Anti-ribosomal P antibody 10–20 Neuropsychiatric SLE

Systemic sclerosis (SSc) Anti-Scl-70 antibody 20–60 Diffuse SSc, interstitial lung disease

Anti-centromere antibody 30–35 Limited SSc

Anti-RNA Pol III antibody 4–25 Diffuse SSc, renal crisis

Sjögren syndrome (SjS) Anti-Ro/SSA antibody 40–70 SCLE, interstitial lung disease (52 kD)

Anti-La/SSB antibody 30–60

Rheumatoid arthritis (RA) Anti-histone antibody 5–10

Anti-Ro/SSA antibody 3–10 Secondary Sjögren syndrome

MCTD Anti-U1-RNP antibody 100 Essential criterion for diagnosis

IIM (e.g., DM/PM) Anti-Jo-1 antibody 20–30 Diagnostic score, interstitial lung disease
SLE: systemic lupus erythematosus; SCLE: subacute cutaneous lupus erythematosus; MCTD: mixed connective tissue disease; IIM: idiopathic inflammatory myopathy; DM/PM: 
dermatomyositis/polymyositis; dsDNA: double-stranded deoxynucleic acid; SSA: Sjögren’s syndrome-related protein A; SSB: Sjögren’s syndrome-related protein B; RNP(s): ribonuc-
leoprotein(s); RNA Pol: ribonucleic acid polymerase.
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라. 항Scl-70(topoisomerase 1)항체와 항중심절(centromere)항체

피부경피증(scleroderma)이라고 알려진 전신경화증(systemic sclerosis, SSc)과 연관된 자

가항체이다. 항Scl-70항체는 70 kD의 topoisomerase 1에 대한 항체로, 미만(diffuse) SSc 

환자의 2/3에서 관찰된다[20,21]. 항Scl-70항체를 지닌 SSc 환자는 간질성폐질환의 발생율

이 높다. 항중심절항체는 이전에 CREST(calcinosis, Raynaud's phenomenon, esophageal 

dysmotility, sclerodactyly 및 telangiectasia) 증후군이라 불렸던 제한(limited) SSc 환자에

서 나타난다[20]. 

마. 그 밖의 ANA

항histone항체는 히스톤(histones)과 그 복합체에 대한 자가항체로 SLE와 약물유발 LE에

서 관찰되고, 항리보솜(ribosomal) P항체는 60S 리보솜의 구성성분에 대한 자가항체로 SLE 

환자의 신경정신(neuropsychiatric) 증상과 연관된다[2,3]. 항Jo-1항체는 히스티딜(histidyl) 

tRNA 합성효소에 대한 자가항체로 피부근염(dermatomyositis), 다발성근염(polymyositis) 

등의 특발성 염증근병과 간질성폐질환과 연관되며, 그 농도는 질병 활성도와 비례한다[26]. 상

술한 검사 외에도, 환자의 임상양상에 따라 적절한 ‘특이 자가항체(ANA subtypes)’ 검사를 선

택하여 시행할 수 있다.

3. 항중성구세포질항체(anti-neutrophil cytoplasmic antibodies, ANCA)

1) 정의 및 적응증

ANCA는 중성구 세포질 과립의 단백질 항원에 대한 자가항체이다. 다양한 항원이 존재하

지만, 임상에서는 단백질분해효소 3(proteinase 3, PR3; cytoplasmic-ANCA, c-ANCA)

와 골수세포형 과산화효소(myeloperoxidase, MPO; perinuclear-ANCA, p-ANCA) 항

원에 대한 항체검사를 시행한다[14]. ANCA는 육아종증 다발혈관염(granulomatosis with 

polyangiitis, GPA; 과거 Wegener 육아종증), 현미경 다발혈관염(microscopic polyangiitis, 

MPA), 호산구 육아종증 다발혈관염(eosinophilic granulomatosis with polyangiitis, 

EGPA; 과거 Churg-Strauss 증후군)의 진단에 활용된다[27]. ANCA 선별검사가 필요한 경우

는 폐-신장 증후군(pulmonary renal syndrome), 급속진행사구체신염(rapidly progressive 

glomerulonephritis), 성문하 협착(subglottic stenosis), 폐 출혈, 안와후 덩이(retroorbital 

mass), 원인미상의 만성부비동염, 전신증상 동반 피부혈관염(cutaneous vasculitis), 다발성 

단일신경염(mononeuritis multiplex), 말초성 신경병증(peripheral neuropathy) 등이다

[27,28]. 

ANCA 검사는 IIF와 ELISA를 이용하며, 최근에는 고감도(highly sensitive; hs-) ELISA가 선

호된다. 적절한 치료 3–4개월 후 항체 농도가 감소하므로, SLE에서 항dsDNA항체 검사와 같이 

혈관염의 활성도 평가를 위해 ANCA 검사를 추적한다[4]. ANCA 농도가 지속적으로 높을 때는 

혈관염의 재발 가능성을 고려해야 한다. 

2) PR3-ANCA (= c-ANCA) 및 MPO-ANCA (= p-ANCA)

PR3는 작은 중성구 세린 단백질 분해효소(small neutrophil serine protease)로, 세

포질 내의 일차 과립, 분비 소낭, 특수 과립에 존재하다가 세포가 활성화되거나 세포사멸

(apoptosis)될 때 세포 표면에 노출된다. PR3에 대한 자가항체 PR3-ANCA는 IIF에서 대부
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분 세포질(cytoplasmic) 패턴으로 보인다. MPO는 포유류 햄 과산화효소(mammalian heme 

peroxidase)로, 안정시에는 과립에 존재하지만, 사이토카인에 자극되어 탈과립화되어 세포 

밖으로 방출되거나 주위에 존재하는 중성구 표면에 부착된다. MPO에 대한 자가항체 MPO-

ANCA는 IIF에서 대부분 핵주변(perinuclear) 패턴으로 관찰된다. 

ANCA-연관 혈관염(ANCA-associated vasculitis, AAV) 진단에서 ANCA 검사의 민감도는 

50%–90%로 차이를 보인다. PR3-ANCA(c-ANCA)는 GPA에서 65%–75%, MPA 20%–30%, 

EGPA 0%–5% 양성이며, MPO-ANCA(p-ANCA)는 GPA에서 20%–30%, MPA 55%–65%, 

EGPA 30%–40% 양성이다[2,3]. ANCA 농도는 혈관염의 임상경과가 심하거나 장기부전이 동

반되었을 때 높아진다고 알려져 있다. 다른 자가항체 검사와 마찬가지로, ANCA 검사도 혈관염 

외에 감염, 약물 등의 다른 원인에 의해 양성반응이 나타날 수 있다. 또한 혈관염의 최종 진단

에는 조직검사가 필요하며 ANCA 음성 혈관염(ANCA-negative vasculitis; GPA의 5%, MPA 

5%–10%, EGPA 55%–65%)이 존재한다는 것도 염두에 두어야 한다[4].

4. 항인지질항체(anti-phospholipid antibodies, aPL)

1) 정의 및 적응증

aPL은 세포막에 존재하는 cardiolipin(CL), β2 glycoprotein 1(β2GP1), 프로트롬빈 등과 

같은 인지질에 대한 자가항체이다. aPL는 건강한 성인의 5% 그리고 SLE 환자의 30%에서 관찰

된다. aPL 검사를 통해 일차성 항인지질항체증후군(anti-phospholipid syndrome, APS) 그

리고 SLE와 같이 다른 염증질환에 동반된 이차성 APS을 진단한다[29]. 따라서, aPL 검사는 반

복적 유산이나 원인미상의 정맥 및 동맥 혈전을 나타낸 경우 그리고 SLE 환자에서 시행해야 한

다. 감염, 악성종양, 약물 등의 다른 원인에서도 aPL이 관찰 가능하므로, 12주 간격을 두고 2회 

이상 항체가 확인된 경우를 최종적으로 aPL 양성으로 판정한다[30]. 

2) aPL 검사항목

여러 종류의 인지질 및 그 복합체가 존재하지만, 임상에서 시행하는 세 가지 aPL 검사는 루

프스항응고인자(lupus anticoagulant, LA), 항CL항체 및 항β2GP1항체이다. LA는 SLE 환자

에서 관찰된 응고검사의 이상 현상에서 붙여진 이름으로, activated partial thromboplastin 

time(APTT)와 dilute Russell viper venom time(DRVVT)과 같은 기능적 검사를 통해 β

2GP1 혹은 프로트롬빈에 대한 항체를 확인하는 것이다[2,3]. 항CL항체와 항β2GP1항체는 주

로 ELISA를 이용하여 확인하는데, 실제로 세 가지 aPL 검사는 동일한 항체의 다른 특성을 평가

하는 검사일 수도 있다[4]. aPL 결과는 표준화되지 않아 백분위수(percentile)로 보고된다. 예

를 들어, 항CL항체와 항β2GP1항체에 대한 농도가 각각 40 units 이상인 경우를 양성으로 간

주한다[29,30]. 

5. KD에서 자가항체 검사

KD 환자에서 자가항체의 의미에 관한 연구들이 수행되었다. ANCA는 KD 환자의 약 1/3 

(14/39명)에서 확인되었고[31], 절반 이상(168/284명)의 KD 환자에서 항CL항체의 존재가 보

고되기도 하였다[7]. Ueno et al.[32] 연구에서, 자가항체는 심한 형태의 KD, 특히 혈구감소증

이 동반된 KD에서 필수적 역할을 한다고 제안되었다. 하지만 많은 전문가들은 KD 병인에서 자

가항체를 포함한 적응면역(adaptive immunity)보다는, 염증면역복합체(inflammasome)를 
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포함한 선천면역(innate immunity)이 중요할 것으로 간주한다[7,8]. KD와 자가항체의 연관성

에 관한 후속 연구가 필요하다고 생각된다.  

실제 임상진료에서 KD와 다른 전신염증질환이 혼돈될 수 있다. 피부발진, 결막염 혹은 점막

피부 병변(mucocutaneous lesions)과 같은 KD-유사 증상(KD-like features)이 자가면역질

환 환자의 유일한 증상일 수 있으며, KD 환자의 유일한 증상이 발열과 관절염일 수 있기 때문이

다[9,33]. 자가항체 검사의 이해는 이러한 상황에서 KD와 다른 전신염증질환을 구분하는데 도

움될 것이다. 

결론

자가항체 검사는 자가면역질환을 포함한 전신염증질환의 진단과 임상경과 관찰에 유용한 검

사이다. 하지만 건강한 소아와 성인에서 자가항체들이 검출될 수 있고 자가항체 검사의 민감도

와 특이도가 제한되므로, 자가항체의 유무에 따라 특정 질환을 진단하거나 완전히 배제할 수 없

다. 즉, 자가항체 검사결과는 환자의 병력, 진찰소견 및 다른 검사결과와 함께 포괄적으로 이해

해야 한다. KD 병인에서 자가항체의 역할은 불확실하지만, ‘KD-유사 증상(KD-like features)’

을 나타내는 자가면역질환과 KD을 구분하기 위하여 자가항체 검사에 대한 이해가 필요하다. 
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