
저감마글로불린혈증은 일차성 면역결핍증의 한 종류로, 소아에

서 반복적인 호흡기계 감염증을 유발하는 질환이다.1,2) 이러한 반

복 감염은 신체에 여러 가지 증상을 일으키게 되는데, 근골격계

에 있어서는 바이러스나 여러 균주에 의한 감염 또는 무균성으로 

관절염을 일으킬 수 있다.1) 저감마글로불린혈증 환자에서 고관절

염이 발생하여 치료받은 예는 아직까지 국내에서 보고 되지 않고 

있다. 저자들은 저감마글로불린혈증을 가진 환자에서 고관절염 1

예를 치험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증례 보고

29세의 남자 환자로 내원 약 6개월 전부터 체중 부하 시 지속되

는 우측 고관절 통증으로 내원하였다. 과거력상 간헐적인 다발성 

관절통 있던 환자로, 내원 15년 전 저감마글로불린혈증 진단받고 

월 1회씩 면역글로불린 치료를 받고 있었으며 외상의 병력은 없

었다. 이학적 검사상 우측 고관절에 압통이 있었고, 패트릭 검사

(Patrick test) 양성 소견이 관찰되었으며, 부종이나 열감 등은 관찰

되지 않았다. 우측 고관절의 운동범위는 굴곡 구축 0o, 굴곡 100o, 

내전 20o, 외전 30o, 내회전 20o 및 외회전 10o 관찰되어 반대편 고관

절에 비하여 운동범위가 감소되어 있었으며 Harris 고관절 점수
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저감마글로불린혈증은 하나 또는 여러 면역 요소의 기능적 또는 양적 결핍증의 한 종류로, 소아에서 반복적인 감염증을 유발하는 질환이다. 이

러한 반복 감염은 신체에 여러 가지 증상을 일으키게 되는데, 근골격계에 있어서는 바이러스나 여러 균주에 의한 감염 또는 무균성으로 관절염

을 일으킬 수 있다. 저감마글로불린혈증 환자에서 고관절염이 발생하여 치료 받은 예는 아직까지 국내에서 보고된 적이 없다. 저자들은 저감마

글로불린혈증을 가진 환자에서 고관절염을 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다.
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는 53, 우측 하지의 근력, 감각, 그리고 혈액순환은 정상이었다.

  혈액 검사에서는 면역글로불린(Ig) G가 70 mg/dl (800-1,800 mg/

dl), A가 3.0 mg/dl (80-380 mg/dl), M이 6.6 mg/dl (54-220 mg/dl), 

E가 0.1 IU/ml (0-120 IU/ml), D가 0.4 IU/ml (0.94-3.58 IU/ml)로 

측정되어 모든 면역글로불린 수치가 정상보다 낮게 관찰되었다. 

단순 방사선 소견상 우측 고관절 관절간격의 불규칙한 감소, 비

구개의 골극 형성 및 대퇴골두의 이형성 소견 관찰되었다(Fig. 1). 

또한 우측 완관절 수근골의 관절간격 감소 및 유합 소견, 그리고 

좌측 견관절 상완골두의 이형성 및 견봉 쇄골 관절의 유합 소견 

관찰되었다(Fig. 2). 

  고관절염에 대해 측와위에서 후외측 도달법을 이용하였으며, 

비구 부품은 Plasmacup SCⓇ (Aesculap, Tuttilingen, Germany)컵

과 세라믹 라이너를, 대퇴부품은 32 mm Modular headⓇ 대퇴골

두와 무시멘트형 Bicontact SDⓇ (Aesculap, Tuttilingen, Germany) 

대퇴 주대를 이용하여 인공 관절 전 치환술을 시행하였다(Fig. 

3). 술 후 7일간 Human immunoglobulin-G 5 g 을 정맥주사 시행

하였고, 술 후 16일 동안 1세대 cephalosporin계(RefosporenⓇ) 및 

aminoglycoside계(IsepacinⓇ) 항생제를 사용하면서, 3일 간격으로 

혈침 반응 속도/C 반응 단백/흉부 방사선 사진 평가를 통해서 감

염발생 여부를 주의 깊게 관찰하였다. 술 후 1일째 혈색소 수치

가 7.0 g/dl 측정되어 술 후 2일째 Irradiated packed RBC를 수혈하

였다. 술 후 1년째 우측 고관절의 운동범위는 굴곡 구축 0o, 굴곡 

100o, 내전 10o, 외전 40o, 내회전 30o 및 외회전 10o, Harris 고관절 점

수는 86, 압통은 나타나지 않았으며, 방사선학적 평가에서도 대퇴 

주대 및 비구 컵은 안정적으로 고정되어 있으며, 다른 특이 소견
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Figure 1. Both hip AP and frog leg view 
show right hip irregular joint space nar-
rowing, osteophyte of  aceta bular roof, and 
mushroom deformi ty of femoral head.

Figure 2. Right wrist AP and left shoulder 
AP view show ankylosis at 2nd and 3rd car-
pometacarpal joints and slightly mush room 
deformity of left humeral head.

Figure 3. Immediate postoperative radiograph shows well fixed cup and 
stem.

Figure 4. Radiograph of both hip AP taken 1 year after surgery shows 
well fixed cup and stem.
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은 관찰되지 않았다(Fig. 4).

 

고   찰

면역 체계는 T cell, B cell, Natural killer cell, phagocyte 및 comple-

ment protein 등이 있는데, Primary immune deficiency는 한가

지 이상의 면역 체계에 기능적 또는 양적인 이상이 생기는 것이

다.1,4) 이러한 면역 체계의 이상은 반복되는 감염 등 신체에 여러 

가지 증상을 일으키게 되며 근골격계에도 영향을 미칠 수 있다.1) 

관절통이나 관절염 같은 근골격계 증상은 Agammaglobulinemia, 

Common variable immunodeficiency, Hyper Ig M syndrome 및 Ig 

A deficiency 같은 체액성 면역 결핍 환자에서 주로 발생하며, 이

러한 근골격계 침범은 문헌에 따라 차이가 있으나 5-40% 정도로 

보고되고 있다.5) 관절은 Streptococci, Staphylococci 등의 화농성 

균과 Mycoplasma 및 virus 등에 의해 반복되는 감염으로 손상 받

을 수 있으며, 무균성 관절염 또한 발생할 수 있다.1) Mycoplasma 

는 선천성 면역 결핍 환자의 관절염 발생에 있어서 중요한 역할

을 하는 것으로 알려져 있는데, 다른 균주들처럼 감염시 많은 양

의 proinflammatory cytokine을 분비하여 면역 반응을 유도한

다.6) 하지만 Mycoplasma가 제거된 후에도 autoantigen에 의해 T 

및 B cell의 반응이 지속되도록 유도하여 관절 내 감염은 결국 해

결되더라도 관절염 발생을 일으키게 된다.1) 무균성 관절염은 단

관절증, 소수관절증 또는 다관절증의 모든 형태로 나타날 수 있

으며, 이는 류마티스성 관절염과 유사한 증상으로 나타난다. 또

한, 남자 및 소아에서 호발하고, agammaglobulinemia나 심한 

hypogammaglobulinemia에서 잘 발생하는 것으로 알려져 있다.7) 

활액막의 조직검사 소견으로 류마티스 관절염과 구별할 수 있는

데, 류마티스 관절염의 경우는 많은 양의 CD 4+ T cell과 B cell이 

활액막에 침윤하지만 선천성 면역 결핍에 의한 무균성 관절염에

서는 Plasma cell 및 B cell의 침윤이 저명하지 않고, T cell은 대부

분 CD 8+ T cell이 관찰된다.8)

  본 증례에서는 외상의 병력의 없이 간헐적인 다발성 관절통이 

있었으나 고관절부의 염증으로 치료받은 과거력은 없으며, 젊은 

성인 남성에서 발생한 것으로 미루어 무균성 관절염으로 판단된

다. 저감마글로불린혈증 환자에서 관절염은 약 10-40%가 무균성

으로 보고되고 있으며 특히 다관절증의 형태를 보일 경우에는 이 

자체가 류마티스 관절염이거나 자가면역질환에 의한 관절염, 또

는 기저질환과 무관한 B cell 비의존성 관절염 등을 고려해 볼 수 

있다.1) 본 환자는 기저질환과 무관한 B cell 비의존성 관절염으로 

추정되나 선천성 면역 결핍 환자에 있어서 명확한 관절염 발생 

기전의 설명이 선행되어야 할 것으로 판단된다. 

  치료에 있어서는 Human immunoglobulin의 치환이 필요하며, 

가장 근본적인 치료이다. Ig G 가 5 g/L 이상이 되어야 대부분

의 전신적 감염을 예방할 수 있는 것으로 알려져 있으며, 따라

서 선천성 면역 결핍 환자는 4주 간격으로 400에서 600 mg/kg의 

immunoglobulin을 정맥 투여해야 한다.2,9) Immunoglobulin 투여

시 빈맥, 옆구리 통증 및 저혈압이 나타날 수 있으며, 빠른 속도

로 주입 시 뇌졸중, 심근 경색 및 폐 색전증 등의 치명적인 합병증

이 나타날 수 있어 immunoglobulin 투여 시 세심한 관찰이 필요

하다.1,9,10) 하지만, Immunoglobulin만으로는 H. influenza 등의 다

른 균주를 모두 예방하기 어려우므로 항균제, 항바이러스제제 등 

적절한 항생제를 장기간 사용하는 것이 필요하며, 조절되지 않

는 심한 면역 결핍환자에 있어서는 골수 이식도 고려해 볼 수 있

다.10)

  본 증례에서는 4주 간격으로 면역 글로불린 치료를 정기적으

로 받고 있었던 환자에 대해서, 술 후 7일 간 Human immunoglo-

bulin-G 5 g을 정맥주사 시행하였다. 아직까지 저감마글로불린

혈증 환자에서 술 후 감염을 방지하기 위한 immunoglobulin 투여 

기준은 확립되지 않아 일반적인 면역저하 환자에서 중증 감염을 

예방하기 위해 건강보험에서 정한 기준인 immunoglobulin 5 g×7

일(총 35 g 범위 내) 사용 규정을 준수하였으며, 이후의 면역 글

로불린 치료는 4주 간격으로 시행하였다. 술 후 약 2주 간의 경험

적 항생제 치료를 계획하여 입원기간동안 1세대 cephalosporin계

(RefosporenⓇ) 및 aminoglycoside계(IsepacinⓇ) 항생제를 사용하였

다. 이후에도 감염발생 여부를 주의 깊게 관찰함으로써 좋은 결

과를 얻을 수 있었기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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Osteoarthritis of Hip in a Hypogammaglobulinemia Patient

Jang-Suk Choi, M.D., Jung-Han Kim, M.D., and Sang-Yeong Choi, M.D.
Department of Orthopedic Surgery, Busan Paik Hospital, Inje University College of Medicine, Busan, Korea

Hypoglobulinemia is characterized by functional or quantitative abnormalities of one or more components of the immune system. 

It is typically manifests as recurrent infections that usually start in childhood. These recurrent infections cause various clinical 

symptoms. Infectious or aseptic arthritis can develop, and especially in bone and joint abnormalities. No case of arthritis in a 

patients with hypogammaglobulinemia has been reported, so we report on the management of osteoarthritis of the hip in a 

hypogammaglobulinemia patient.
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