
과면역글로불린혈증 E(Hyperimmunoglobulin E) 증후군

(Job’s or Buckley)은 매우 드문 유전성 면역결핍증후군으로

1966년 David 등(1)에 의해 처음 소개되고 Buckely 등(2)에

의해 정의되었다. 임상적으로는 주로 황색포도상구균에 의한

반복적인 화농성감염과, 만성적인 피부의 습진 그리고 점막피

부의 칸디다증 등의 특징이 있으며, 혈액학적으로 면역글로린

E의 현저한 상승과 방사선학적으로 폐내에 경화와 기낭을 관

찰할 수 있다. 방사선학적 영상보고는 세계적으로 몇 례에 지

나지 않으며(3-5) 저자들이 아는 바로는 국내에는 아직 보고

가 되지 않았다. 이에 저자들은 본원에서 과면역글로불린혈증

E증후군으로 진단된 9세 환자의 방사선영상을 보고 한다.

증례 보고

9세 여아가 재발성 폐렴으로 외부병원에서 치료하던 중 폐

내에 기낭이 발생하여서 더 자세한 검사와 치료를 위하여 내

원하였다. 환자는 4세 이후부터 반복적인 상기도 감염, 폐렴,

아토피성피부질환과이루로외부병원에서지속적인치료를받

아왔으나 증세 호전과 재발 및 악화를 반복하였다. 과거력상

양측슬관절의외반증과아탈구가있었으나그외는특별한병

력이 없었으며 가족력 상에도 이상이 없었다.

본원에서 내원한 당일 실시한 말초혈액 검사상 총백혈구수

는 6,240개/mm3이었으며, 이중 호산구분획이 8.3%로 측정되

었다. 면역검사상 Ig G, Ig A, Ig M은 정상이었으나 Ig E는

4,000 IU/ml이상으로 증가되어있었다. 객담배양검사와 결핵반

응검사에서 특별한 이상소견은 발견되지 않았으며, 기생충 발

견을위한방사선동위원소검사에서도음성반응을보였다. 이학

적 검사와 피부반응검사상 구강 내에 치은염이 확인되었으며

아토피성 피부질환은 만성습진으로 확진되었다.

외부병원에서 시행한 단순흉부촬영상 처음에는 우폐에 경화

가 관찰이 되었으며, 40일 이후에 실시한 추적검사상 우상폐

와 우중폐 영역에 몇 개의 기낭이 발견되었다(Figs. 1A, B).

약 8개월 후 본원에서 시행한 단순흉부촬영에서 이전에 관찰

되었던 기낭이 더 커져 있었다(Fig. 1C). 본원에서 시행한 흉

부 전산화단층촬영술상 우상폐를 점유하고 있는 다양한 크기

의 몇 개의 기낭과 그 주변에 경화를 관찰하였다(Fig. 1D).

환자는 우상폐엽 절제술을 시행하였다. 병변부위에서 세균

배양검사상 메티실린저항성 황색포도상구균(Methicillin-

resistant Staphylococcus aureus)이배양되었으며병리조직학

적 소견상 내부에 약간의 괴사조직을 함유 하고 있는 큰 낭종

과 낭종벽을 따라서 심하게 침윤하고 있는 수많은 호산구, 임

파구와 형질세포를 발견할 수 있었다.

이후 환자는 수술부위 주변의 흉막에 농흉이 형성되고(Fig.

1E) 패혈증으로 위험하기도 하였으나 적극적인 치료로 잘 회

복되었다. 임상적인 증상, 이하학적 검사, 혈액검사, 방사선학

적 소견과 병리조직학적 소견으로 과면역글로불린혈증 E 증후

군으로 확진하였다.

고 찰

과면역글로불린혈증 E 증후군은 1966년 David 등에 의해

처음 기술된 이후 Job증후군, Buckley 증후군등 여러 가지 이

름으로 불렸으나 최근에는 반복적인 감염을 동반하는 과면역

글로불린혈증 E 증후군으로 주로 통용되고 있다(1, 2, 6). 희

귀한 면역결핍증후군으로 황색포도상구균에 의한 호흡기와 피

부의 반복적인 감염과 농양형성, 그리고 혈청내에 높은 면역글

로불린 E 수치를 특징으로 하며 일부에서는 상염색체 우성으

로 유전을 한다고 보고하고 있다(6).
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과면역글로불린혈증 E(Job’s) 증후군의
방사선학적 소견: 증례 보고1

박 성 근·최 석 진·김 용 우

과면역글로불린혈증 E(Job’s) 증후군은 매우 드문 유전성 면역결핍증후군으로 황색포도상구

균의 반복적인 감염과 혈중 높은 면역글로불린 E 수치를 특징으로 하며 주로 폐에 감염이 되

어 반복적인 폐렴과 기낭을 형성한다. 저자들은 과면역글로불린혈증 E(Job’s) 증후군으로 확

진된 9세 어린이의 반복적인 폐경화와 기낭의 단순흉부촬영과 흉부전산화단층촬영의 소견을

경험하였기에 문헌고찰과 함께 방사선학적 소견을 보고한다.

1인제대학교 의과대학 부산백병원 진단방사선과학교실
이 논문은 2002년 12월 9일 접수하여 2003년 3월 11일에 채택되었음.



환자는 주로 황색포도상구균에 의한 피부, 폐, 부비동에 반

복적인 감염과 농양형성을 보이며 반복적인 폐렴으로 인하여

기낭이 발생한다. 전형적인 아토피성 피부염과는 분포양상이

다른 피부염이 발생하며, 호흡기의 알레르기 증상은 발견되지

않는다. 나이가 들면서 젖니가 늦게 빠지며, 골절이 반복되고,

관절의 과신전 증상과 척추측만증도 나타난다(5). 본 증례의
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Fig. 1. Hyperimmuoglobulim E syndrome in 9-year-old child.
A. Initial chest radiogram shows multifocal consolidations in
right lung.
B. Follow-up chest radiogram obtained 40 days later shows sev-
eral variable size cysts in right upper lung zone.
C. Follow-up chest radiogram obtained 8 months later shows
enlarged cyst in right upper lung zone.
D. Initial chest CT scan taken on same day as figure 1C shows
variable sized cysts.
E. Follow-up chest CT scan obtained 6 months after right upper
lobe lobectomy shows empyema along operative incisional area
of right pleura.



경우에도 반복적인 폐렴, 기낭, 전신적인 피부염, 치은염, 양측

슬관절의 외반증, 아탈구 등을 보여서 합당하였다. 진단은 특

징적인 임상증상, 혈청내 높은 면역글로불린 E 수치, 특징적인

방사선학적인 소견과 가족력이나 과거력을 종합적으로 고려하

여 이루어진다.

방사선학적으로는 폐, 부비동, 근골격계 부위에서 이상소견

을 발견할 수 있으나 폐병변이 가장 많이 관찰이 되며 특징적

이다. 단순흉부촬영상 호전과 악화를 반복하는 경화를 보이며

폐경화의 호전 시에 나타나는 기낭이 특징적이며 그 외 농흉,

기관지늑막루, 기관지확장증, 기흉 등이 보고 되었다(3, 4). 기

낭은 평활한 벽을 가지고 있으며 다양한 크기와 숫자를 보이

며 치료 후에 사라지거나 계속해서 지속하는 등 다양한 경과

를 보이고 있다(4). 기낭의 발생기전으로는 기관지 주변에 발

생한 염증에 의해 일시적인 폐쇄를 보이는 첵벨브기전(check

valve mechanism)에의하여기관지말단부위가국소적으로확

장이 이루어진다는 주장과 이미 형성된 농양의 내용물이 빠져

나간 공간이 역시 첵벨브기전에 의해 더욱 더 커진다는 주장

과폐간질내의공기들이모여서형성한다는주장들이있다(7).

본 환자의 영상소견상 처음 형성되었던 경화가 거의 호전 된

무렵에 기종이 발생하고 시간이 지나면서 커지는 모습을 보이

는 것과 병리조직학적 소견상 기류의 내부에 약간의 농이 관

찰되는 것으로 보아 본 증례의 경우에는 두 번째 의견이 좀 더

합당하다고 생각한다.

흉부 전산화단층촬영상 기낭과 그 주변의 경화를 관찰할 수

있으며 일반환자군에서 관찰할 수 있는 포도상구균감염에 의

해 발생한 경화나 기낭과는 별다른 차이점은 없다. 수술 후 수

술절개부위주변의 흉막에 농흉이 형성된 것은 환자의 면역결

핍으로 인한 것으로 생각된다. 따라서 폐의 합병증이 발생하여

불가피하게 수술적 치료가 필요한 경우에는 주의를 요한다.

치료는 평생 동안 예방적으로 항생제를 사용하며 기낭이 장

기간 지속되거나 심한 감염이 동반되는 경우에는 수술적제거

도 고려할 수 있다.

과면역글로불린혈증 E 증후군은 반복적인 폐렴과 동반하여

형성되는 기낭으로 인해 치명적인 결과를 나타낼 수 있으므로

신속한 진단을 통한 적극적이고 적절한 예방이 필요하다. 만성

육아종성질환, 다른 면역결핍성질환, 다른 원인균의 감염에 의

한 폐렴, 선천성 질환등에서도 기낭을 관찰할 수 있으나 본 증

례와 같이 반복적인 폐감염을 주소로 내원한 환자 중에서 폐

내 경화 후 기낭을 보이며 점차적으로 기낭이 커지는 경우에

는 과면역글로불린혈증 E 증후군을 감별해야하며 특징적인 임

상증상과 혈액내 높은 면역글로불린 E 수치를 참고하여 정확

한 진단이 가능하다.
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Hyperimmunoglobulin E (Job’s) Syndrome: Case Report1
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Hyperimmunoglobulin E (Job’s) syndrome is a rare hereditary immunodeficiency disease characterized by
recurrent infection by staphylococcus aureus, extremely high levels of serum immunoglobulin E, recurrent
pneumonia, and air cyst. We report the radiologic findings of recurrent pneumonia and air cyst in a nine-year-
old child with hyperimmunoglobulin E syndrome, and review the literature.
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