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경구용 부데소나이드로 치료한 공통가변성 면역결핍증에서의 설사
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Effective Treatment of Intractable Diarrhea Associated with Common Variable 
Immunodeficiency with Oral Budesonide

Ji Hyun Jeon, Do Hyoung Lim, Chang Hyun Park, Hyeok Chan Kwon, Ji Yeon Jung, Keon Woo Park, and Soon Il Lee

Department of Medicine, Dankook University College of Medicine, Cheonan, Korea

Common variable immunodeficiency (CVID) is the most common symptomatic primary antibody deficiency syndrome and has 
a high prevalence of gastrointestinal complications. We report the case of a 36-year-old male with CVID who presented with chron-
ic intractable diarrhea and malabsorption. A comprehensive evaluation revealed no secondary causes of his symptoms. He was 
treated symptomatically without improvement. After receiving systemic steroid treatment, his symptoms improved, but returned 
soon after tapering the steroid. When he was subsequently administered oral budesonide, his symptoms and quality of life im-
proved; this effect lasted for 20 months without unacceptable side effects. (Korean J Med 2014;86:637-640) 
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서     론

공통 가변성 면역결핍증(common variable immunodeficiency, 

CVID)은 임상적으로 가장 흔한 일차성 항체 결핍 증후군이

며 저감마글로불린혈증, 재발성 세균 감염, 자가면역 질환 

및 종양의 높은 발생률을 특징으로 한다[1,2]. 공통 가변성 

면역결핍증의 유병률은 국가마다 다양하나[3] 최근 보고에 의

하면 한국에서의 유병률은 약 100만 명 중 1명으로 비교적 

매우 낮다[4].

공통 가변성 면역결핍증에서는 위장관계 합병증이 흔하

다고 알려져 있다[1]. 치료하지 않은 환자 중 최대 60%에서 

만성 설사, 10%에서 체중감소가 동반된 흡수장애가 발생한

다[5]. 공통 가변성 면역결핍증의 주요 치료법은 간헐적인 

정맥 내 면역글로불린 투여(intravenous immunoglobulin, IVIG)

를 통한 대체 치료이다. 하지만 정맥 내 면역글로불린 주사 

요법은 설사를 비롯한 위장관계 증상의 치료에는 효과적이

지 않다. 따라서 공통 가변성 면역결핍증에서의 위장관계 질

환은 항체 결함 때문이 아니라 T-세포 매개성 결함 때문인 

것으로 받아들여지고 있다[6]. 공통 가변성 면역결핍증 환자

의 설사는 주로 대증적인 치료를 한다. 글루텐 제한 식이에 
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Figure 1. Serum protein electrophoresis of the patient showed 
hypogammaglobulinemia.

대한 반응은 다양하며 전신적 스테로이드는 설사를 개선하지

만 장기적인 사용에는 부작용이 따라 제한적으로 사용된다[7].

경구용 부데소나이드(budesonide) (Entocort EC; Astrazeneca 

AB, Sodertalje, Sweden)는 간에서 약 90%가 대사되어 전신작

용은 비교적 낮으면서 장관의 항염증 작용을 줄여주는 독특

한 스테로이드 제제이다. 경구용 부데소나이드는 회장 및 상

행결장의 크론병 치료에 효과적이고 안전한 것으로 이미 입

증되었다. 일부 연구에서 경구용 부데소나이드로 공통 가변

성 면역결핍증 환자의 위장관계 증상을 효과적으로 치료했

음이 보고되었다[8,9].

저자들은 만성 난치성 설사, 흡수 장애, 삶의 질 저하가 

동반된 공통 가변성 면역결핍증 환자를 경구 부데소나이드

로 효과적으로 치료한 1예를 보고하고자 한다.

증     례

36세의 남성 환자가 저감마글로불린혈증을 주소로 내원

했다. 환자는 22세에 재발성 부비동염으로 부비동 수술, 23

세에 맹장절제술을 시행받았다. 2006년부터는 화농성 객담

을 동반한 기침, 간헐적인 발열이 자주 재발하여 치료받았고 

최근에 세균성 폐렴 치료를 위해 본원 호흡기내과에 입원하

였고 저감마글로불린혈증이 발견되었다.

내원 당시의 총 단백은 4.6 (6.4-8.3) g/dL, 알부민은 3.6 

(3.4-4.8) g/dL였으며 혈청 면역글로불린 G, A, M 수치는 각

각 143 (정상: 700-1,600) mg/dL, 25 (정상: 70-400) mg/dL, 18 

(정상: 40-230) mg/dL였고 재검에서도 각각 198 mg/dL, 25 

mg/dL, 17 mg/dL를 보였다. 혈청 및 요 단백 전기영동과 면

역 전기영동에서 저감마글로불린혈증이 나타났다(Fig. 1). 전

체 혈구 계산, 종합대사패널, B형 및 C형 간염, HIV 검사, 항

핵항체 등을 포함하여 당시 실시했던 다른 검사들은 모두 

정상이었고 악성 질환을 감별하기 위하여 시행한 흉부, 복부 

골반 전산화 단층촬영 및 전신 양전자 방출 단층촬영에서도 

모두 음성이었다. 면역글로불린 G 아형의 수치는 1군-4군 

모두가 감소했다. 총 백혈구 수는 13,090/µL였고 백혈구 아

형은 호중구 71.1%, 림프구 20.4%, CD4 T-세포 695 (정상; 

480-1,580)/µL, CD 8 T-세포 1,946 (정상; 210-1,030)/µL, B-세포 

83 (정상; 110- 590)/µL였다. 현재 폐렴구균 항체 검사를 실시

할 수 없었기 때문에 A형 간염 및 MMR (measles, mumps 

and rubella) 백신에 대한 환자의 항체 반응을 평가했다. 예방

접종 전후로 A형 간염 및 MMR 백신에 대한 항체반응은 모

두 음성이었다. 환자는 공통 가변성 면역결핍증으로 진단

되어 2009년 12월부터 3주 간격으로 정맥 내 면역글로불린 

투여를 시작하였다.

진단 당시 환자는 복부 불편감과 하루에 약 10회에 이르는 

물 같은 설사가 있었고 3개월 동안 6 kg의 체중감소가 있었

다. 대장 내시경 검사에서 장 점막은 정상이었고 복부 골반 

전산화 단층촬영에서도 특별한 병변이 발견되지 않았다. 검

사상 정상으로 나타났기 때문에 로페라마이드(loperamide, 하루 

8알)로 대증 치료를 시작하였으나 임상 증상은 뚜렷하게 개선

되지 않았다. 진단 3개월 후 환자는 상하지의 마비와 흉부의 

답답함 및 전신 근육 통증을 호소하였다. 환자의 종합대사 

패널에서는 심각한 설사로 인한 대사성 산증, 저칼슘혈증, 

저칼륨혈증, 저마그네슘혈증이 나타났다. 환자는 정맥 내 수액 

요법과 전해질 교정 이후 빠르게 회복되었으나 이후 6개월 

동안 이와 비슷한 증상으로 여섯 차례 입원해야 했다. 이에 

우리는 전신 스테로이드(프레드니솔론; prednisolone 1 mg/kg) 

치료를 시작하기로 했고 치료 후 환자의 임상 증상이 빠르

게 호전되었다. 전신성 스테로이드 치료를 시작한 후 환자는 

하루에 3-4회로 배변 횟수가 감소하였고 식욕이 늘어나 약 4

개월에 걸쳐 프레드니솔론의 용량을 점차 줄여갔다. 하지만 
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스테로이드 중단 후 전신 마비와 물 같은 설사는 다시 악화

되었다.

환자의 설사에 대해서 이차적인 원인 감별을 위하여 상부

위장관내시경, 대장 내시경, 복부 골반 전산화 단층촬영, 대

변 기생충 검사, 대변 배양 검사 및 Giardia lamblia 대변 배

양을 다시 실시하였고 진단 검사 결과는 모두 정상이었다. 

당시 환자가 호소한 다발성 관절통을 진단하기 위한 골밀도 

검사와 전신 골스캔도 실시하였다. 골밀도 검사상 첫 번째 

요추와 대퇴골 경부의 T-점수는 각각 -2.6점과 -3.1점이었고 

전신 뼈 스캔에서 양쪽 늑골과 첫 번째 요추에 골절을 시사

하는 다발성 열소(hot lesion)가 발견되었다. 우리는 심한 골

다공증과 같은 부작용이 전신 스테로이드 요법 때문으로 판

단하여 경구용 prednisolone을 경구용 부데소나이드로 바꾸

어 치료하기로 결정하였다. 경구용 부데소나이드 치료를 시

작하고 얼마 지나지 않아 환자의 위장관계 증상이 점진적으

로 개선되었다. 경구용 부데소나이드 치료를 시작한 지 약 

10개월이 경과되었을 때 환자의 배변 횟수는 하루 2-3회로 

감소하였고 대변양상도 정상 변 형태로 개선되었으며 복부 

불편감과 마비 증상도 완전히 해소되었다. 환자는 현재까지 

특별한 부작용 없이 경구용 부데소나이드를 복용 중이다.

고     찰

많은 공통 가변성 면역결핍증 환자들이 설사, 체중 감소

가 동반되는 특발성 흡수 장애를 보이며 이러한 증상들은 

환자들의 삶의 질에 큰 영향을 미칠 수 있다. 본 증례에서 

환자는 종합적인 검사를 통해 가능성 있는 이차적 설사 원

인은 배제하였고 식이와 보조적 약물에 대한 반응이 제한적

임을 확인하였다. 정맥 내 면역글로불린 투여 요법으로 혈청 

면역글로불린 수치를 유지할 수 있었으나 설사 및 흡수장애

가 계속되었기 때문에 이 위장관계 증상의 원인은 단순한 

항체 결핍이 아닌 T-세포 기능 부전과도 연관이 있다는 가

정을 뒷받침할 수 있다[6]. 현재까지 공통 가변성 면역결핍

증 환자에서 발생하는 설사의 병태생리학에 대해서는 거의 

알려진 바가 없으나 위장관의 세포자멸사의 증가, 형질세포

의 감소, 종양괴사인자-α (TNF-α) 시스템의 지속적 활성화 

등과 관계가 있는 것으로 알려져 있다[6,10].

공통 가변성 면역결핍증 환자에서 원인을 알 수 없는 설

사의 치료 방법은 매우 제한적이다. 가장 중요한 것은 치료

를 시작하기 전에 감염성 혹은 염증성 병변과 같은 설사의 

이차 원인을 배제하는 것이다. 전신 스테로이드는 공통 가변

성 면역결핍증 환자의 설사를 개선할 수 있다. 글루코코르티

코이드는 T 세포에 영향을 미쳐 부분적으로 면역 및 염증 

반응을 억제한다. 그러나 본 증례의 환자에서도 나타났듯이 

장기 치료 중 발생하는 전신 부작용으로 인해 제한적으로만 

사용된다[7]. 2007년 Elnachef 등[8]은 경구용 부데소나이드

로 설사가 동반된 공통 가변성 면역결핍증을 효과적으로 치

료한 증례를 처음으로 보고하였고, 이후 다른 연구에서도 경

구용 부데소나이드로 공통 가변성 면역결핍증 환자의 설사

를 성공적으로 치료했음을 보고하였다[9]. 현재까지 스테로

이드, 특히 경구용 부데소나이드는 공통 가변성 면역결핍증 

환자의 위장관 증상의 치료에 효과적인 것으로 알려져 있으

며 그 외에도 azathioprine이나 6-mercaptopurine과 같은 면역 

조절제도 치료 방법이 될 수 있다[3,6].

본 환자는 공통 가변성 면역결핍증에서 발생한 만성 설사를 

장기 부작용 없이 경구용 부데소나이드로 성공적으로 치료

한 국내 첫 증례로 이에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

요     약

공통 가변성 면역결핍증은 가장 흔한 일차성 항체 결핍 

증후군의 하나로 많은 환자에서 위장관 증상이 동반된다. 현

재까지 전신 스테로이드 치료가 효과적인 것으로 알려졌으

나 전신 부작용으로 그 사용이 제한적이다. 경구용 부데소나

이드 치료는 전신 부작용 없이 공통 가변성 면역결핍증의 

위장관 증상 개선에 효과적인 약물이다.

중심 단어: 공통 가변성 면역결핍증; 설사; 스테로이드
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