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Opportunistic lung infections as a manifestation of Good’s syndrome
Suk Yeon Kim, Joo-Hee Kim, Ha Won Hwang, Kwang Youn Kim, Sunghoon Park, Young Il Hwang, Seung Hun Jang, Ki-Suck Jung

Department of Internal Medicine, Hallym University Sacred Heart Hospital, Hallym University College of Medicine, Anyang, Korea

Good’s syndrome is an acquired immunodeficiency state associated with thymoma. It is characterized by recurrent infection, auto-
immune disease, and immunologic abnormality. The insufficient immunity can be managed by intravenous immunoglobulin (IVIG) 
replacement therapy. We describe 2 patients who presented with Pneumocystis jiroveci pneumonia and Cytomegalovirus pneumo-
nia after thymectomy for a thymoma. Immunologic study revealed hypogammaglobulinemia with very low B-cell count, consistent 
with Good’s syndrome. They were successfully treated with trimethoprim/sulfamethoxazole and gancyclovir respectively, and they 
are all well without additional infections, receiving regular IVIG replacement. (Allergy Asthma Respir Dis 2015;3:365-369)
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서  론

흉선종은 다양한 신생물딸림증후군을 보일 수 있는데, 그 중 중
증근육무력증, 순수적혈구무형성증, 그리고 저감마글로불린혈증

이 상대적으로 흔하다.1) 저감마글로불린혈증은 흉선종으로 진단

받은 환자의 10% 미만에서 드물게 발생한다.2) 흉선종이 있는 환자

에서, 저감마글로불린혈증을 보이며 체액성 면역체계의 결핍으로 
반복적인 감염을 초래하는 질환을 Good 증후군이라고 한다.3) 

Good 증후군에서는 체액성 면역결핍으로 인해 반복적인 코부비동

염과 폐렴이 자주 발생하지만, 일부 환자에서는 세포성 면역결핍이 
동반되기도 한다.2) 저자들은 흉선절제술 후 반복적인 상, 하기도 감
염력이 있었던 환자들에서 사람폐포자충(Pneumocystis jiroveci)
과 거대세포바이러스(cytomegalovirus)에 의한 폐렴으로 각각 진
단 후 항생제와 항바이러스제 및 면역글로불린 정주로 호전된 증례

를 경험하여 보고하는 바이다. 

증  례

증례 1

환자: 58세, 여자

주소: 최근 10일 전부터 악화된 호흡곤란

현병력: 1년 전부터 잦은 상, 하기도 감염의 기왕력이 있는 자로, 
내원 3주 전부터 기침, 소량의 객담, 발열이 발생하여 근처 의원에서 
기관지염, 폐렴 의증으로 치료하였으나 증상 호전이 없고, 내원 10
여 일 전부터는 노력성 호흡곤란이 mMRC (modified Medical Re-
search Council) grade 3로 악화되어 응급실을 통해 입원하였다.

과거력: 내원 2년 전 건강검진에서 흉선종 진단 후 흉선절제술을 
시행하였다. 

가족력: 특이 사항 없었다.
사회력: 특이 사항 없었다.
신체검사 소견: 응급실 내원 당시 생체징후는 혈압 100/60 

mmHg, 맥박 수는 분당 110회, 호흡 수는 분당 28회, 체온 36.7°C, 
산소포화도 95%였고 의식은 명료하였다. 환자는 급성병색을 띠고 
있었으며 흉부 청진상 양측 폐야의 수포음과 심잡음 없는 규칙적

인 심음이 청진되었다. 복부 팽대나 하지 함요부종은 없었다.
검사실 소견: 말초혈액검사에서 백혈구 수 9,000/mm3, 혈색소 

12.7 g/dL, 혈소판 수 295,000/mm3, 중성구 74.4%, 림프구 18.8%로 
중성구증가증, 림프구감소증 소견을 보였고 프로트롬빈 시간 16.6
초, international normalized ratio 1.3으로 연장되어 있었다. 간기

능검사에서 아스파르테이트아미노전달효소 55 IU/L, 알라닌아미
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노전달효소 16 IU/L, 젖산탈수소효소 1,411 IU/L로 상승되어 있었

으며, 뇌나트륨이뇨펩티드는 971.81 pg/mL로 상승, 심근효소수치

는 크레아틴인산효소 70 IU/L, 크레아틴인산효소-MB 동종효소 
1.7 ng/mL, 트로포닌 I<0.05 pg/mL로 정상이었다. C-반응단백질

은 19.92 mg/L, 젖산은 4.2 mmol/L로 상승되어 있었고, 대기 중 동
맥혈가스검사에서 pH 7.475, pCO2 20.6 mmHg, pO2 51.4 mmHg, 
중탄산염 15.3 mEq/L, 산소포화도 88.8%로 저산소혈증과, 대사산

증의 소견을 보였다. 심전도에서 심박 수 분당 104회의 동성빈맥이

었고, lead II, III, avF, V1-5에서 T파의 역전이 관찰되었다. 흉부 x선 
검사에서 심장가슴비 51.5%의 심비대, 양 폐야에 나비모양으로 경
화된 폐부종 소견이 관찰되었고, 폐렴이 혼재되어 있는 것으로 판
단하였다.

치료 및 경과: 폐렴과 폐부종이 혼재되어 있었을 가능성이 높아 
piperacillin/tazobactam 투여를 시작하였고, 심부전에 대하여 do-
butamine, furosemide, 앤지오텐신전환효소억제제, digoxin을 투
여하면서 심초음파를 시행하였다. 심초음파에서 우심방과 우심실

의 확장과 심각한 우심실의 광범위 운동감소증과 중등도의 폐고혈

압 소견을 보였고, 좌심실 박출률 48%로 경도 좌심실 수축기 기능 
장애가 동반되어 있었다. 폐동맥 컴퓨터 단층촬영 결과, 혈전색전

증의 증거는 없었고 양 폐야의 반점형 경화는 폐부종과 동반된 폐
렴에 합당하였으며, 종격동과 양측 폐문부의 다발성 반응성 림프

절 종대가 관찰되었다. 그러나 항생제 치료에도 불구하고 흉부 방
사선 소견은 점차 악화되었으며, 환자의 호흡곤란도 호전이 없었다. 
항생제에 반응이 없는 폐렴의 가능성 또는 간질성 폐 질환 등의 감
별 진단을 위해서 굴곡기관지경술을 시행하였고, 기관지폐포세척 
검사에서 사람페포자충 폐렴 중합효소 연쇄반응은 양성이었다. 기
회감염균에 의한 중증폐렴 및 내원 전 반복적인 상, 하기도 감염의 
기왕력과 흉선절제술 기왕력을 고려하여 환자의 면역기능에 대한 

검사를 진행하였다. 면역글로불린검사에서 IgG 509 mg/dL (정상: 
680–1,620 mg/dL), IgA 146.20 mg/dL (정상: 84–438 mg/dL), IgM 
33.82 mg/dL (정상: 57–288 mg/dL)로 IgG와 IgM이 감소되어 있고 
B 세포 수가 1%로 감소되어 있었으며 T 세포 87% 중 Th 세포 33%, 
Ts 세포 53%, Th/Ts 비가 0.62로 감소되어 있었다. T 세포 기능 평가

를 확인하기 위한 투베르쿨린 반응검사는 음성이었으며 2차 면역
결핍증을 감별하기 위해 시행한 인간면역결핍바이러스 효소면역

측정법검사는 음성으로, 최종적으로 Good 증후군으로 진단하였

다. 자가면역질환 동반 여부를 확인하기 위해 시행한 C3 92.54 mg/
dL (정상: 86–160 mg/dL), C4 24.97 mg/dL (정상, 15–45 mg/dL), 
reumatoid factor<5.0 IU/mL (정상: 0–18.0 IU/mL), fluorescent 
antinuclear antibody negative로 이상 소견은 보이지 않았다. 사람

폐포자충 폐렴에 대해서 trimethoprim-sulfamethoxazole 20 mg/
kg/day (trimethoprim 기준)와 prednisolone 0.5 mg/kg/day를 투
여하였고, 면역글로불린 1 g/kg을 5일에 걸쳐 정주하였다. 환자의 
호흡곤란과 기침, 가래 등의 증상은 점차 호전되었고, 산소 요구량

이 감소하고 흉부 x선 검사와 염증지표도 호전 추세를 보여 trime-
thoprim-sulfamethoxazole, prednisolone 복용을 유지하는 상태

로 퇴원하였다(Fig. 1). 환자는 4주 간격으로 면역글로불린을 4회 정
주하였고, 네 번째 면역글로불린 정주 전 측정한 혈청 총 IgG 1,113 
mg/dL로 정상범위였고 감염의 징후가 없어 2개월 간격으로 정기

적 추적 중으로, 진단 후 8개월까지 감염 합병증 없이 지내고 있다. 

증례 2

환자: 57세, 여자

주소: 2주 전부터 시작된 기침

현병력: 6년 전부터 반복적인 부비동염, 중이염, 상기도 감염에 
대해 이비인후과의원에서 항생제를 간헐적으로 복용해 오던 중, 2

A B C

Fig. 1. Ground grass opacities and multiple patchy consolidations in both lungs at admission (A), aggravation during hospital stays (B), and improvement at discharge (C). 
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주 전부터 기침과 가래가 점차 악화되고 두통이 동반되어 외래를 
통해 입원하였다.

과거력: 내원 7년 전 건강검진에서 흉선종이 발견되어 흉선절제

술을 시행하였다. 
가족력: 특이 사항 없었다.
사회력: 특이 사항 없었다.
신체검사 소견: 응급실 내원 당시 생체징후는 혈압 120/80 

mmHg, 맥박 수는 분당 76회, 호흡 수는 분당 20회, 체온 37.6°C, 산
소포화도 95%였고 의식은 명료하였다. 환자는 급성병색을 띠고 있
었으며 흉부 청진상 우측 아래쪽 폐야의 수포음과 심잡음 없는 규
칙적인 심음이 청진되었다. 복부 팽대나 하지 함요부종은 없었다.

검사실 소견: 말초혈액검사에서 백혈구 수 9,900/mm3, 혈색소 
12.5 g/dL, 혈소판 수 348,000/mm3, 중성구 85.5%, 림프구 9.8%로 
중성구증가증, 림프구감소증 소견을 보였고 젖산탈수소효소는 
1,008 IU/L로 상승되어 있었으며, C-반응단백질은 101.66 mg/L로 
상승되어 있었다. 심전도는 정상이었고 흉부 x선 검사와 흉부 전산

화 단층촬영에서 우중엽의 경화 소견이 보였으며 부비동 x선 검사

에서 양측 상악동염 소견이 관찰되었다(Fig. 2).
치료 및 경과: 지역사회폐렴에 준하여 ceftriaxone, azithromy-

cin 투여를 시작하였고 상악동염에 대해서는 보존적 치료를 하였

다. 일주일간 항생제 치료를 하였으나 흉부 x선 검사에서 우중엽의 
원형 경화병변이 악화되는 소견을 보여 piperacillin/tazobactam으

로 항생제를 변경하였다. 또한 반복적인 상기도 감염력과 흉선절제

술 기왕력이 있어 면역결핍 질환 의심하에 시행한 면역글로불린검

사에서 IgG 634 mg/dL (정상: 680–1,620 mg/dL), IgA 82.20 mg/dL 
(정상: 84–438 mg/dL), IgM <10.0 mg/dL (정상: 57–288 mg/dL)로 
모든 면역글로불린이 감소되어 있었으며 B 세포 수가 1%로 감소되

어 있었고 T 세포 84% 중 Th 세포 43%, Ts 세포 41%, Th/Ts 비는 

1.05 로 감소되어 있었다. 사람면역결핍바이러스 효소면역측정법검

사는 음성으로 Good 증후군으로 진단하였고 면역글로불린 400 
mg/kg/day 정주를 시행하였다. 재원일 10일째에도 발열이 지속되

었으며 거대세포바이러스 항원혈종 양성, 거대세포바이러스 중합

효소 연쇄반응이 양성으로 확인되어 gancyclovir를 추가하였다. 이
후 환자가 호소하는 기침, 가래 증상이 점차 호전되었고 흉부 x선 
검사와 염증지표도 호전 추세로 경험적으로 투여 중이던 항생제를 
중단하고 gancyclovir를 2주간 투여한 뒤 퇴원하였다. 퇴원 2주 뒤 
외래 내원 시에는 흉부 x선 검사상 경화병변이 정상화된 소견이었

다. 이후 4주 간격으로 면역글로불린 정주하며 외래에서 추적 관찰 
중으로 세 번째 면역 글로불린 정주 전 측정한 혈청 총 IgG는 954 
mg/dL로 정상범위였으며, 진단 후 6개월간 손톱 무좀 이외에 다른 
감염 합병증은 나타나지 않았다.

고  찰 

Good 증후군은 흉선종을 동반한 면역결핍 질환으로, 40–70세 
사이의 성인에서 주로 발병하며 흉선종, 저감마글로불린혈증, 말초 
B 세포 수의 감소를 특징으로 하는 질환으로, 성인에서 발병할 수 
있는 일차성 면역결핍증 중 하나이다.4) 기존의 증례 보고들에서 관
찰된 바와 같이 체액성 면역결핍으로 인한 폐렴사슬알균(Strepto-
coccus pneumoniae)이나 인플루엔자 간균(Haemophilus influen-
za)과 같은 피막화된 세균(encapsulated bacteria)에 의한 감염을 
나타내는 경우가 많지만, 일부 세포성 면역결핍으로 인한 바이러스

나 진균 감염으로 나타나기도 한다.3) 한국에서는 지금까지 총 9명
의 Good 증후군 환자가 보고되었으며 폐렴사슬알균에 의한 폐렴

이 가장 많았다.5,6) 본 증례의 경우도 사람폐포자충과 거대세포바

이러스로 인한 폐렴을 치료하면서 Good 증후군으로 최초 진단되

A B C

Fig. 2. Multifocal irregular shape patchy consolidation and ground glass opacities with centrilobular nodules in right middle lobe (A, B), both maxillary sinusitis (C).
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었다. 그 외에 위장관 증상도 상당히 흔하게 나타날 수 있는 것으로 
보고되었는데, 외국 문헌에서는 Good 증후군 환자의 50%에서 설
사를 보였고, 이는 대부분 감염성 설사였으나 궤양성 대장염과 면
역 매개성 대장염으로 인한 경우도 있었다.3) 또한, 자가면역성 질환

이 58.6%의 환자에서 나타났는데 순수적혈구무형성증, 중증근육

무력증, 재생불량빈혈의 순이었다.3,7) 그러나 현재까지 보고된 국내 
연구에서는 1예서만 위장관 증상이 동반되어,8) 다른 면역결핍 질환

과 마찬가지로 Good 증후군의 임상 양상에도 인종적 차이가 있을 
것으로 추정한다. 

Good 증후군 환자들이 B 세포의 저하로 인한 저감마글로불린

혈증 또는 세포성 면역결핍이 발생하는 병인기전은 아직까지 정확

하게 밝혀지지 않았다. 그러나, Agarwal과 Cunningham-Rundles9)

는 문헌에서 3가지의 가설을 언급했다. 첫 번째는 골수 자체의 결함

으로 골수기질에서 생성된 사이토카인이 B 세포 전구 세포의 분열
정지나 분화결핍을 유발한다는 가설로 이는 동물실험을 통해서 
뒷받침되고 있다.10) 두 번째는 Good 증후군에서 세포매개 면역결

핍과 관련된 기회감염이 흔하므로 CD4+ T세포의 결핍이 후천적

으로 발생하였을 것이라는 가설이다.11) 세 번째는 흉선종의 T세포

가 조혈을 억제하여 재생불량빈혈과 같은 신생물딸림증후군을 나
타내는 것처럼, T세포가 B세포 전구 세포의 성장이나 면역글로불

린 생성을 억제한다는 가설로 일부 사람의 말초혈액 단핵구(pe-
ripherial blood monocyte)를 이용한 연구 결과가 이를 뒷받침하고 
있으나12) 좀 더 연구가 필요할 것으로 생각한다.

Tarr 등2)의 보고에 의하면 흉선종 진단 후 저감마글로불린혈증

이 진단된 경우가 1/3, 저감마글로불린혈증 진단 후 흉선종이 진단

된 경우가 2/3였으며 대부분 면역결핍증의 진단까지 수년이 걸렸다. 
Azar 등13)에 의하면 이 질환은 다른 면역결핍 질환에 비하여 사망

률이 높기 때문에, 특이적인 임상 양상과 면역학적 특성에 대해 알
고 이러한 환자를 임상에서 인지할 수 있다면 조기 진단을 함으로

써 사망률을 감소시킬 수 있을 것이라고 주장하고 있다. 또 다른 연
구자는 Good 증후군이 공통가변면역결핍증 또는 X-연관성 무감

마글로불린혈증보다 불량한 예후를 가지므로 조기 진단을 위해 흉
선종 환자에서 혈청 면역글로불린, B 세포 수치와 T 세포 아형분석

을 하고, 정상이더라도 면역 세포의 감소가 지연되어 나타날 수 있
으므로 2년마다 반복적으로 검사해 보아야 한다는 주장도 있다.2) 
본 증례의 두 환자 모두 흉선절제술 1년 후부터 증상이 나타났고, 
각각 2년째와 7년째에 본원에서 Good 증후군으로 진단하여 면역
글로불린 치료를 받고 난 이후에는 감염에 의한 합병증은 발견되지 
않았다. Good 증후군의 치료로 입증된 것은 아직 없으나, 임상 양
상이 유사하므로 공통가변면역결핍증에서 감염의 합병증을 감소

시키는 면역글로불린 보충요법이 Good 증후군에서도 이득이 있을 
것으로 보고하고 있다.14) 하지만 X-연관성 무감마글로불린혈증이

나 공통가변면역결핍증에서 면역글로불린 주사를 적절히 할 경우 

10년 생존율이 90% 이상인데 반해 Good 증후군은 33%로 예후가 
불량하게 나타났다.8)

국내에서 발표된 9예의 환자 중 2예가 사망하였으며, 이들은 적
절한 항생제 및 면역글로불린 치료에도 불구하고 감염이 조절되지 
않아 사망하였다.15) 그 외의 환자들은 4주 간격으로 예방적 면역글

로불린을 투여하면서 감염 합병증이 없는 것으로 기술되었으나 추
적 기간에 대한 명시는 2예에서만 찾아 볼 수 있었다.5,16,17) 이번 증
례의 환자들은 각각 8개월, 6개월까지 추적 중으로, 3회 투여 후 측
정한 IgG 최저치(trough level)는 정상범위였으며 감염의 합병증도 
관찰되지 않았다. 체액성 면역결핍증 환자에서 면역글로불린은 
400–600 mg/kg를 4주 간격으로 투여하는 것이 일반적이고, 환자 
개인마다 감염에 방어할 수 있는 혈청 IgG 수치(biologic IgG level)
를 확인하여 투여 용량이나 기간을 조정하며 경과를 추적하는 것
을 권고한다.4,18) 그러나 세포성 면역결핍증도 함께 나타나는 Good 
증후군 환자에서 동일하게 적용하는 것이 적절할지 여부는 좀 더 
연구가 필요한 부분이다.9)

증례의 환자들은 흉선절제술 시행 후 반복적인 상, 하기도 감염

의 기왕력이 있었고, 사람폐포자충 폐렴, 거대세포바이러스 폐렴

으로 치료하면서 Good 증후군으로 진단하여 적절한 항생제와 항
바이러스제 투여 및 면역글로불린 정주로 성공적으로 치료하였다. 
흉선절제술 기왕력과 반복적인 호흡기계 감염력에서 면역결핍 가
능성이 있다고 판단하여 관련 검사를 진행하였고 이것이 Good 증
후군의 조기 진단과 감염 합병증의 예방에 도움이 되었다고 생각

한다. 따라서, Good 증후군의 임상 양상에 대한 이해는 조기 진단

을 가능하게 하고, 면역글로불린 치료를 통해 적절한 IgG 수치를 유
지한다면 감염으로 인한 사망률을 낮출 수 있을 것으로 기대한다. 
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