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1)

서 론

소아는 나이가 어릴수록 호흡기 감염을 자주 경

험한다. ·연간 12회 정도의 호흡기 바이러스 감

염을 앓게되고, 특히 1세 전후에 가장 많이 발생하

는데, 면역 능력과 호흡기의 발달이 미숙하여 쉽게

감염되고, 또 증상도 더욱 두드러지게 나타나기 때

문이다
1)
. 그러나 2번 이상의 전신적 세균성 감염,

1년에 3회 이상의 심한 호흡기 또는 다른 부위의
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세균성 감염, 비전형적 부위의 감염, 비정형적 병원

균에 의한 감염, 소아에서 흔한 병원균에 의한 감

염이나 증상이 비정상적으로 심한 감염이 발생하는

경우에는 면역 결핍증을 의심하여야 한다
2)
. 저자들

은 10회 이상의 입원이 필요한 폐렴과 연간 12회

이상의 호흡기 감염의 병력이 있고 성장부전(failure

to thrive)이 있는 환아에게 면역 결핍검사를 시행하

다.

증 례

환 아:김○빈, 10세, 여아

주 소 :상기 환아는 상기도 감염을 주소로 본

재발성 호흡기 감염과 성장 부전을 보인 IgG 아형

결핍증 1례
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=Abstract=

A Case of IgG Subclass Deficiency with Growth Failure

Yong-Sung Choi, M.D., Jung-Mi Hong, M.D.
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Immunodeficiency affected by antibody formation is most common among primary immuno-

deficiencies. Selective IgA deficiency is more common but, one or more IgG subclass level

is low or deficient in some patients. Patients with antibody production deficiency are vulnerable

to pneumococci, staphylococci and H.influenzae leading to sinusitis, otitis media and pneumo-

nia. A 10-year-old girl had suffered from frequent upper respiratory infections, a history of

tuberculous lymphadenitis tuberculosis medication, and frequent pneumonia that requires hospital

adimission. Her height and weight were below 3 percentile normal growth as a manifestation

of failure to thrive. When she had another severe pneumonia, all the immunologic test was

normal at first, and then we checked the IgG subclass levels. Her IgG1 was within normal,

IgG2 was very low, IgG3 and IgG4 was not detected. We report a case of IgG subclass

deficiency in frequent upper respiratory infection and failure to thrive.

. Key Words : IgG subclass
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원에 내원하 으나 과거력상 자주 반복되는 감염

병력을 보이고 성장 부전을 동반하여 면역결핍에

대한 평가를 실시하 다.

과거력:환자는 10세 여아로 출생시 검강하 고,

특별한 문제없이 호전을 보인 수두증(hydrocephalus)

의 병력이 있었다. 그러나 이후 성장 지연이 지속

되어 신장과 체중 모두에서 3백분위수 미만을 보여

8세 때 성장호르몬 결핍증 진단받고 1년간 성장호

르몬 대체요법을 시행하 으나 반응을 보이지 않았

다. 환아는 아기 때부터 잦은 상기도 감염의 병

력을 보 고, 심한 폐렴을 자주 앓아 현재까지 11

회의 입원 치료가 필요하 다. 생후 8개월 때 결핵

성 림프절염으로 항결핵치료를 시행하 다.

진찰소견 :환아는 신체검사상 몸무게, 키 모두에

서 3백분위수 미만으로 확인되었다. 머리둘레는 나

이에 비해서는 작았지만 키에 비해서는 정상이었

다. 소하악증이 관찰되었고 높은 구개궁(high arched

palate)이 관찰되었다. 귀바퀴, 외음부 등은 정상이

었고 편도선의 크기가 작았다.

검사소견 :면역결핍 검사상 IgG, IgM, IgA, IgE

및 IgG 아형(subclass)검사와, PPD test, 칸디다 피부

반응 검사(Candida skin test), 백혈구 수 및 형태검

사, 그리고 C3, C4 검사를 시행하 다. 이중에서

total IgG 값을 포함한 모든 검사에서 정상이었으

나, IgG 아형에서 이상소견을 보 다. IgG1 6.26

g/L(정상 4.0∼9.89 g/L)로 정상이었고 IgG2가 0.67

g/L(정상1.23∼5.34 g/L)로 낮았고, IgG3, IgG4가 측

정불가로 결핍을 보 다. 동시에 실시한 염색체 이

상검사 및 아미노산 농도 검사는 정상이었다. 갑상

선 기능 검사도 정상이었다. 골연령은 8세 정도로

약 1∼2년 정도 역연령에 비해 작았다. 복부, 골반

초음파 소견은 정상이었고 흉추 X-선 검사상에 측

만증이 보 고 요추 X-선상에서 척수 이분증이 관

찰되었다. 이비인후과적으로는 이상소견 없었고 안

과적으로 가성 외사시가 관찰되었다.

이상에서 환아는 IgG 아형의 결핍을 보 으나

검사 시행시에 상기도 감염의 징후가 경미하여 정

맥용 로불린 등의 적극적인 치료가 필요하지 않

아 추적관찰 중이다(Fig. 1)

고 찰

이 증례는 성장 부전(growth failure)이 있고 IgG

아형결핍을 보인 1례를 보고하 다. 재발성의 세균

성 감염, 성장부전이 있는 경우는 반드시 면역결핍

을 생각해 보아야 하는데, 상기 10세의 환아는 1년

에 12회 이상의 잦은 상기도 감염의 병력을 가지고

있고 현재까지 입원치료가 필요한 폐렴의 병력이

10회 이상이었다. 면역 결핍검사상 T 세포, 식세포

및 보체의 기능은 정상이었으나 IgG 아형의 결핍

을 보 다.

면역 결핍증은 1차 면역 결핍증(primary immune

deficiency)과 2차 면역 결핍증(secondary immune

deficiency)으로 구분할 수 있다. 2차 면역 결핍증은

면역 기능이 정상인 사람이 어떤 질병으로 인하여

면역 기능에 결함이 생긴 경우로 사람 면역 결핍

Fig. 1. Chest PA and lateral X-ray of pneumonic episode.
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바이러스(HIV)감염이 예이다. 1차 면역 결핍증은

선천적으로 발생하며, 결함이 있는 면역계에 따라

4개의 군, 즉 B세포계, T세포계, 보체계와 식세포

계의 이상증으로 분류할 수 있다. 그러나 하나의

면역계의 결함은 다른 면역계의 기능 이상을 유발

시킬 수 있다. 체액성 면역 결핍인 경우에는 화농

성 세균에 의한 감염이 흔하고, 세포성 면역 결핍

인 경우에는 곰팜이, 바이러스, 기생충, 마이코박테

리아 등의 기회감염이 흔하다. 반복적인 감염을 겪

는 환자중 면역세포수 및 면역항체 정량 검사 등의

기본적인 검사상 면역 결핍증후군의 증거가 없는

환자가 흔히 있으며 이러한 환자에서 IgG 아형 항

체 결핍증과 선택적 항체 결핍증 등을 고려할 수

있다. IgG 아형 항체 결핍증은 최근에 많이 연구되

고 있는 질환으로 하나 혹은 그 이상의 복합적인

아형 결핍증을 가질 수 있다
2, 3)

.

IgG에는 4종류의 항체 아형(subclass), 즉 IgG1,

IgG2, IgG3 및 IgG4가 있으며, 정상인에서 IgG1이

66%, IgG2가 23%, IgG3가 7%, IgG4가 4% 존재한

다. 혈청 IgG의 농도는 정상이거나 증가되어 있으

면서 1개 이상의 IgG 아형이 저하되어 있는 증례

가 보고되었다
4)
. 각각의 IgG는 서로 다른 특성이

있다. 대체로 바이러스의 capsid와 같은 단백질 항

원은 IgG1과 IgG3 항체를 유도하며 탄수화물 항원

은 IgG2 항체를 유도한다고 알려져 있다
3, 5, 6)

. IgG

아형 결핍증이 있는 대부분의 환자에서 총 혈청

IgG 농도는 정상이다. 단, IgG1 아형 결핍증인 경

우에는 IgG1 아형이 전체에서 차지하는 총비율이

크기 때문에 총 IgG의 감소를 보이나 나머지의 경

우는 보상성으로 다른 아형들이 증가되어 전체 농

도가 정상인 경우가 많다
3)
. 이 증례에서도 총 IgG

값은 정상이었으나, IgG2, IgG3 및 IgG4의 3개의

IgG 아형이 현저히 감소해 있었다.

IgG 아형 결핍 환자에서 IgG3 아형 결핍증이 단

독으로 오는 경우가 59.9% 정도로 가장 많고
7)
,

IgG1-IgG3, IgG2-IgG4의 복합적인 아형 결핍증이

되는 경우가 많은데 이는 14번 염색체에 위치한 면

역 로불린의 heavy chain에 있는 IgG1과 IgG3,

IgG2와 IgG4의 유전자의 위치가 접해 있기 때문

으로 생각된다
3, 8∼10)

.

IgG 아형 결핍 환자에서 가장 흔히 관찰되는 질

병으로는 반복적인 호흡기 감염으로 부비동염, 중

이염, 기관지폐렴 등을 포함한다. 또한 골수염, 뇌

수막염, 패혈증, 각종의 피부감염을 일으킬 수 있

고, 특히 IgG4 결핍증 환자에서 폐구균, 포도구균,

헤모필루스균(H.influenzae) 등에 의한 부비동염, 중

이염, 폐렴 등이 반복된다
3, 11)

. IgG2 농도가 저하된

환자의 대부분이 IgA 결핍을 동반하며, 일부는 분

류불능형 면역결핍증(common variable immonodefi-

ciency, CVID)과 같은 다른 면역 결핍증으로 전환

되기도 하는데, 이는 IgG 아형 결핍이 보다 전반적

인 면역결핍일 수 있다는 것을 시사한다
4)
. 이 증례

에서는 IgA 결핍을 동반하지는 않았으나, 임상적으

로 빈번한 상기도 및 하기도 감염을 앓았고, IgG2,

3, 4의 아형 결핍을 보 으므로 IgG 아형 결핍증에

의한 면역결핍증으로 진단할 수 있다.

1970년에 Schur 등
12)
이 IgG1 아형의 결핍과 재

발성 화농성 감염을 보이는 3명의 증례를 기술한

이후로 IgG 아형 결핍과 호흡기 감염 등의 세균성

감염에 대한 감수성간의 연관성에 대한 연구는 오

래전부터 있어왔다. French 등
13)
은 45명의 만성 호

흡기 감염환자와 16명의 재발성 호흡기 감염 환자

를 대상으로 면역 로불린 검사를 시행하 는데

IgA 결핍이 동반되지 않은 환자들 중에 IgG2 아형

결핍환자에서 만성 호흡기 감염 및, 재발성 호릅기

감염이 많음을 보고하 다. Stanley 등
14)
도 47명의

만성 호흡기 감염환자와 53명의 재발성 호흡기 환

자에서 66명의 정상인과 비교해서 IgG2 아형에 결

핍이 있었다. 이처럼 호흡기 감염에 있어 그 성격

이 만성적이거나 재발성인 환자에서는 IgG 아형

결핍과 같은 면역결핍이 비교적 많은 비율로 발견

될 수 있다. Gross 등15에 의하면 267명의 재발성

호흡기 감염환자를 대상으로 체액성 면역검사를 시

행하 는데, 58%에서 1개 이상의 면역 로불린 혹

은 IgG 아형의 결핍이 있었다. 그 중에서 가장 흔

한 것은 부분형 IgA 결핍으로 1/3에 해당하 고,

25명은 IgG 아형 결핍과 관련된 환자들이었다.

Ozkan 등
16)
은 IgA, IgG 결핍증 환자들의 만성 폐

손상에 대하여 연구하 는데, 기관지 화장증(bron-

chiectasis), 섬유화 변성(fibrotic change), 폐쇄성 세

기관지 기질화 폐렴(bronchiolitis obliterans) 등을 CT

결과로 비교할 수 있었고, IgA, IgG 결핍환자에서
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폐손상이 심하다고 보고한 바 있다.

지난 40여년간 총 IgG 값은 정상이면서 한가지

혹은 그 이상의 IgG 아형의 결핍을 보이는 많은

환자들이 보고되었다. 그러나 IgG2 아형의 농도가

결여 혹은 극심하게 적거나 다당류 항원에 대한 항

체형성능이 없는 경우가 아니라면, 이러한 증례들

이 생물학적으로 의미를 가지기란 어려운데, 이는

IgG 아형의 측정이 특정 단백, 다당류 혹은 바이러

스 항원에 대한 항체 형성능과 관련된 정보를 전혀

제공하지 못하기 때문이다
17, 18)

. 따라서 이러한 주

제에 있어 더 많은 임상적인 증거와 연구가 필요할

것으로 본다.

요 약

원발성 면역 결핍증에는 항체형성에 향을 주

는 질환이 가장 흔하고 그중 선택적으로 분비성

IgA 결핍이 많으나 IgG 농도가 정상 혹은 증가되

어 있는 어떤 환자에서는 4가지의 IgG 아형 중에

서 한 두 개 이상의 결핍이 발견된다. 대부분의 환

자, 특히 IgG4 결핍증 환자에서 폐구균, 포도구균,

헤모필루스균 등에 의한 부비동염, 중이염, 폐렴 등

이 반복된다. 상기 10세 여아는 평소에 잦은 상기

도 감염을 앓아 왔고, 결핵성 림프절염으로 약물요

법을 시행한 병력이 있으며, 매년 2∼3차례 폐렴으

로 입원치료를 받아왔다. 키와 몸무게가 모두 3백

분위수 미만으로 성장부전(growth failure)가 지속되

었다. 2003년 9월 심한 폐렴으로 입원 치료 중에

면역결핍 검사를 시행하 다. IgG, IgM level은 정

상이었으나 IgG subclass 2, 3, 4에서 모두 감소된

수치를 보여 IgG 아형 결핍을 보 다. 저자들은 반

복적인 호흡기 질환을 앓는 환아에서 성장부전이

동반된 IgG 아형 결핍 1례를 보고하는 바이다.
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