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스테로이드와 Cyclosporine으로 치료한 폐쇄성세기 지염기질화폐렴 2
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Two Cases of Bronchiolitis Obliterans Organizing Pneumonia 
treated with Steroid and Cyclosporine therapy
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  A rapid response to corticosteroid treatment and a generally favourable outcome are characteristic features of BOOP 

(Bronchiolitis obliterans organizing pneumonia). However, with increasing experience of the clinical spectrum of this 

disease, it is now recognized that some patients are refractory to steroid, which is associated with a poor prognosis. 

Here, two cases of BOOP initially treated with predinisone and antibiotics without effects, but subsequently responded 

to secondary cyclosporine treatment, are reported.  (Tuberc Respir Dis 2005; 59: 315-320)
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서   론

폐쇄성세기 지염기질화폐렴 (Bronchiolitis Oblit
erans Organizing Pneumonia, 이하 BOOP)은 폐포강 

 소기도에 섬유아세포의 증식에 의한 육아조직성 

충 물과 폐포주 로 만성 염증성 변화를 동반하는 

반상의 비엽성 폐포성 침윤을 특징으로 하는 질환이

다. 이 질환은 70%정도에서 특별한 원인없이 발병하

며 나머지는 약물, 감염, 교원성 질환등에 의해서 이

차 으로 발생한다
1
. 임상 으로 아 성으로 발 하

는 호흡곤란, 기침, 미열등의 증상과 함께 일반 으로 

항생제에 잘 반응하지 않는 비특이  폐렴으로 폐조

직 검사를 통해 진단되는 경우가 많고, 스테로이드 치

료와 함께 빠른 임상 호 을 보이며 비교  좋은 

후를 갖는다
2
. 그러나 차 임상 증례가 늘어남에 따

라 외국에서는 스테로이드에 반응을 보이지 않으면

서 빠르게 진행하고 후가 좋지 않은 BOOP도 보고

되고 있다
3
. 자들은 조직학 으로 진단한 BOOP에

서 기에 steroid로 치료하 지만 반응을 보이지 않

아 이후 cyclosporine을 추가하여 치료한 2 를 보고

한다.

증  례 1

환 자 : 이 O 희, 여자, 55세

주 소 : 발열  호흡곤란

기왕력, 사회력  가족력 : 특이 사항 없음

병 력 : 2주 부터 발열, 호흡곤란  안면홍조 주소

로 개인의원 방문후 촬 한 단순 흉부 X-선 촬 에

서 흉수 의심하에 큰 병원 권유받고 본원 외래 경유 

입원.

진찰, 신체검사 : 압은 100/80 mmHg, 맥박은 88회

/분, 호흡수는 22회/분, 체온은 37.8도로 미열을 보

다. 청진 소견은 좌측 폐하부가 감소되고 흡입시 수포

음이 양측 폐하부에서 들렸다.

검사실 소견 :  내원시 말 액검사에서 백 구 

4,900/mm
3
 ( 성구 80.3%), 색소 11.9 g/dl, 소  

137,000/mm
3
, 기 호흡  동맥  검사에서 pH 

7.428, PaCO2 37.9 mmHg, PaO2 83.1 mmHg, HCO3 

24.5 mmHg, 산소포화도 97.3% 이었다. 생화학 검사

에서 단백질 5.7 g/dL, 알부민 2.7 g/dL로 감소된 것 

이외에 특이 사항 없었고, CRP는 2.4 mg/dL로 약간 

증가되어 있었다. 항핵항체는 핵소체 양상 (Nucleolar 
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Figure 1. Initial Chest PA shows patchy consolidation on left lower and peripheral portion (A), multiple patchy and 
nodular air space consolidations are visible on both lungs (B).

     

Figure 2. Chest computotomography shows patchy airspace consolidation with airbronchogram in subpleural 
portion of both lungs. Airspace consolidation is predominant in lower lung zones (A),(B). 

pattern)이 고, p-ANCA (perinuclear antineutrophil 

cytoplasmic antibody)는 +2 이었다. 이외 항Sm항체, 

항RNP항체, 항Ro/SS-A항체등은 모두 음성이었다.

방사선 소견 : 흉부 방사선 검사에서 양측 말  부

에 폐침윤소견을 보 지만(Figure 1A), 와 상에서는 

흉수는 보이지 않았다. 흉부 산화 단층 촬 에서는 

양측 폐하엽의 늑막하와 기 지  속을 따라 분포

하는 기강경화 (airspace consolidation) 소견이 찰

되었다(Figure 2A). 

치료  임상경과 : 내원 당시 소견으로 미만성 간질

성 폐질환의 일종으로 의심하 으나 지역성 획득 폐

렴을 배제할 수 없어 Ceftriaxone 2.0 g + Azithromy
cin 500 mg 으로 치료를 시작하 다. 한 확진을 

해 입원 6일째 비디오 흉강경을 이용해 폐생검을 시

행하 다. 조직 소견에서 폐포내 육아조직이 증식하

여 폐포강을 폐쇄하고 있었으며, 폐포벽과 간질에 

염증세포의 침윤과 섬유화를 보여 폐쇄성기 지염

기질화폐렴으로 진단하 다(Figure 3A). 입원 11일
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Figure 3. Pathologic findings shows Excessive proliferation of granulation tissue within the small airways and 
alveolar ducts as well as chronic inflammation in surrounding alveoli (A),(B).

Figure 4. Chest CT shows improved airspace cons
olidation in supleural regions of both lungs after cy
closporine treatment.

째에 조직 진단으로 BOOP가 확인된 후 Prednisolone 

50 mg (1 mg/kg/day)를 경구 투여하 고 항생제 투

여는 단하 다. 그러나 증세호 을 보이지 않고 스

테로이드 치료 5일째에 오히려 호흡곤란이 심해지고 

벤 리 마스크 FiO2 0.5에서 PaO2 66.7 mmHg를 보

여 흉부 산화 단층 촬 을 다시 시행하 다. 이때 

폐하부의 말 부 에 기강경화 소견이 더 진해지고, 

공기 기 지조 상이 찰되는등 처음 시행한 HRCT

에 비해 악화된 소견을 보 고, 폐색 증과 같은 다른 

소견은 없었다. 스테로이드 치료 14일째에 cyclos
porine 200 mg (4mg/kg/day)의 투여를 시작하고 Pre
dnisolone은 60 mg으로 증량하 다. cyclosporine 치

료 일주일 후 호흡곤란의 증세는 크게 향상되었으며, 

흉부 방사선 사진에서도 말 부 의 폐침윤 소견도 

향상된 소견을 보 다. 환자는 cyclosporine 치료 14

일째에 퇴원하 고, 퇴원 한달후 촬 한 흉부 방사선 

단층 촬 에서도 말 부 의 폐포 음 은 크게 향상

되었으며(Figure 4), 퇴원 5개월 뒤 검사한 폐기능검

사에서 FVC 2.03 L (정상 측치의 66%), FEV1 1.73 

L(정상 측치의 75%), FEV1/FVC 85%로 제한성 환

기장애를 보 고, 폐포 확산능은 61%로 감소되어 있

었다. 재 cyclosporine과 Prednisolone 용량 감량후 

재 외래 추  찰 이다.  

증  례 2

환 자 : 여자, 53세

주 소 : 기침  발열

기왕력 : 3년 부터 본태성 고 압 진단 받고 경구약 

복용  

사회력  가족력 : 특이 사항 없음

병 력 : 3주 부터 기침  발열 주소로 개인의원 방

문후 폐렴진단 받고 입원하여 치료  기침 증세 심해

져 본원 외래 통해 입원.

진찰, 신체검사 : 압은 130/90 mmHg, 맥박은 82회

/분, 호흡수는 22회/분, 체온은 36.5 다. 청진 소견에

서 양측 폐하부에서 흡입시 수포음이 들렸다.

검사실 소견 :  내원시 말 액검사에서 백 구 

118,800/ mm3 ( 성구 73.9%), 색소 14.0 g/dl, 소

 352,000/mm3, 동맥  검사에서 pH 7.428, PaCO2 

41.2 mmHg, PaO2 72.9 mmHg, HCO3 26.6 mmHg, 
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Figure 5. Chest PA shows more resolution of air sp
ace consolidations on both lungs as compared with 
previous film.

산소포화도 95.8% 이었다. 생화학 검사에서 특이 사

항 없었고, CRP는 1.7 mg/dL로 약간 증가되어 있었

다. 폐기능검사에서 FVC 1.36 L (정상 측치의 42%), 

FEV1 1.26 L(정상 측치의 52%), FEV1/FVC 93%로 

제한성 환기장애를 보 다.

방사선 소견 : 흉부 방사선 검사에서 양측에 반 형

의 기강경화와 함께 폐결 이 찰되었다(Figure 

1B.). 흉부 산화 단층 촬 에서 양측 늑막하와 기

지  속을 따라 기강경화가 보이고 특히 폐하엽에

서 두드러졌다(Figure 2B).

치료  임상경과 : HRCT소견에서 간질성 폐질환 

의심되어 입원 이틀째에 굴곡성 기 지내시경을 시

행하 으며, 기 내 이상 소견은 보이지 않았고 우하

엽 후기  분지에서 폐생검을 시행하 다. 조직검사

에서 증례 1에서와 같은 조직 소견을 보여 BOOP를 

진단하고(Figure 3B), Prednisolone을 하루 60 mg 경

구 투여하 다. 그러나 스테로이드 치료에도 불구하

고 기침등의 임상  호 없고 흉부 방사선 사진에서

도 큰 변화없어 스테로이드 치료 4주후부터 일일 cy
closporine 75 mg을 추가 투여하 다. Cyclosporine 

치료 일주일째부터 증세 호 을 보 으며, 치료 2주

일째에 퇴원하 다. 퇴원 한달 뒤 촬 한 흉부 방사선 

사진에서 양측의 다발성 기강경화 소견은 향상되었

다(Figure 5). Prednisolone과 cyclosporine의 용량을 

감량하면서 외래 추  찰 이다.

고   찰

폐포성세기 지염기질화폐렴은 비교  흔한 질환

으로 병리 으로 호흡세기 지 폐포   폐포 내 

섬유화 조직이 분포하고 폐간질에는 경미한 가변성

의 폐섬유화와 만성 염증성 세포의 침윤을 특징으로 

한다
1
. 

BOOP 치료의 일차  선택 약제는 부신피질호르몬

제인데 Prednisolone을체  1kg당 1 mg을 1-3개월 

투여후 3개월간 40 mg/day, 이후 10-20 mg/day 를 

투여해 총 12개월에 걸쳐 서서히 감량하면서 투여할 

것을  추천하고 있다
4,5
. BOOP가 소개된 기에는 스

테로이드 사용시 80%이상에서 빠른 임상  호 을 

보인다고 보고되었다
2,3
. 

1년 이하의 치료를 받은 환자  1/3에서 재발할 

수 있는데
6
, Lazor 등은 스테로이드 치료가 지연된 경

우, 용량이 부족한 경우에 재발율이 증가하고, 재발시

에도 후에는 큰 향이 없다고 보고한바 있다
7
.

그러나 임상증례가 증가함에 따라 스테로이드에 

반응을 보이지 않고 높은 사망률을 갖는 BOOP도 보

고되어지고 있다. Cohen 등이 스테로이드에 반응을 

보이지 않는 10 를 보고하 으며, 이들  7명은 사

망하 고 부검을 시행한 6명에서는 소엽간 격 비후 

(Intralobular septal thickening)과 섬유화  벌집 양 

소견 (honeycoombing apperance)이 찰되었다
3
.

국내에서 아직 스테로이드에 반응을 보이지 않는 

BOOP에 한 보고는 아직 없다. 1999년 장 등이 특

발성 BOOP 24 를 문헌 고찰을 통해 임상  특성을 

보고한 논문에서는 24   20 에서 부신피질호르

몬 치료로 호 되었고, 나머지 4 는 특별한 치료없

이 자연 회복되었다
8
.

이와 같이 BOOP는 치료없이도 자연 회복되는 경

우도 많은데 그 이유는 폐포강내 섬유 액양 (fibr
omyxoid) 병변의 세포자멸사 (apoptosis) 능력이 다

른 후가 좋지 않은 특발성 폐 섬유화증에서보다 높

기 때문으로 생각되어진다
9
.
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스테로이드에 반응을 하지 않는 BOOP에 해 cy
clophosphamide와 cyclosporine으로 치료한 가 있

다
10,11
. Purcell 등은 고용량의 스테로이드 치료에도 

불구하고 호흡부 으로 진행하는 49세 남자환자를 

스테로이드 투여 3주째 cyclophosphamide 하루 150 

mg 투여하여 7일째 증상이 호 되고, 6주째에 흉부 

방사선 사진  검사 소견에서 뚜렷한 호 을 보인 

증례를 보고한바 있다
10
.

Cyclosporine으로 치료한 경우는 보다 많은 보고가 

있는데, 특히 Kobayashi 등은 소아 다발성 근염을 가

진 5명의 간질성 폐질환 환자에서 스테로이드에 반응

을 보이지 않은 경우 cyclosporine으로 치료하 다. 

Cyclosporine의 용량은 하루 3-5 mg/kg를 투여하

으며, 한 명을 제외한 4명의 환자에서 반응을 보 다. 

5명의 간질성 폐렴 환자 에서 2명은 BOOP 환자

으며, 2명은 모두 좋은 반응을 보 다
11
.

Cyclosporine은 BOOP 외에 스테로이드에 반응하

지 않는 다른 간질성 폐렴에서 성공  치료 효과를 

보인 보고가 있는데, Inase 등은 특발성 폐 섬유화증 

환자 13명에 한 후향  연구에서 cyclosporine을 추

가하여 질환의 재악화를 막고 생존율이 향상되었음

을 보고하 다
12
. 국내에서는 안 등이 비특이성 간질

성 폐렴을 cyclosporine 치료로 호 된 를 보고한 

바 있다
13
.

한 이번 보고에서처럼 스테로이드로 치료하고 

있음에도 불구하고 스테로이드에 반응을 보이지 않

는 격성 BOOP에 해 Cyclosporine과 스테로이드를 

같이 투여하여 임상  호 을 보인 경우도 있었다
14
.

한편 Cyclosporine은 Tolypocladium inflatum이란 

진균에 의해 만들어졌으며, 골수 독성이 없으면서 배

양된 림 구에 한 선택 인 억제를 보여 다. 

Cyclosporine이 간질성 폐렴에서 효과를 보이는 이유

로 Helper T 세포의 lymphokine(interleukin-2) 생산

에 해 간  억제작용을 일으켜 항염증 효과를 일

으키는 결과로 보고되고 있다.  폐포 식세포에서

는 cytokine 생산  분비작용을 해하여 폐포염 발

생을 억제하는 것으로 생각된다
15
.

본 두 증례에서는 각각 비디오 흉강경과 기 지경

으로 폐생검을 통해 조직학 으로 BOOP로 진단된 

경우로 기존에 추천된 용량으로 스테로이드 치료를 

하 음에도 불구하고 임상 , 방사선학  호 을 보

이지 않고 오히려 악화되는 소견보여 이차 으로 

cyclosporine을 투여한 후 호 된 소견을 찰할 수 

있었다. BOOP를 진단한 후 기에 첫번째 증례에서

는 스테로이드를 18일간, 두번째 증례에서는 28일간 

스테로이드를 투여했음에도 불구하고 오히려 증상의 

악화가 있었던 반면, 모두 cyclosporine을 투여한 후 

7일 이내에 증상의 호 을 보 기 때문에 cyclospor
ine과 prednisolone을 같이 투여하 더라도 두 약제

가 상승 인 억제작용을 가져왔을 가능성도 있으나, 

주된 치료 효과는 cyclosporine에 의해 나타난것으로 

임상 으로 단된다.  

BOOP는 개념의 도입후 차 그 진단율이 증가되

고 있으며, 스테로이드에 반응하지 않은 경우 cyclos
porine을 고려할 수 있고 보다 많은 수의 증례 연구를 

통해 스테로이드에 반응하지 않는 BOOP에 해 

cyclosporine의 효과를 보고하는 바이다.

요   약

폐쇄성세기 지염기질화폐렴은 스테로이드에 반

응을 매우 잘하는 질환으로 알려져 있지만, 본 두 증

례에서는 충분한 용량의 스테로이드에 반응을 보이

지 않고 이차  약제인 cyclosporine에 의해 임상 , 

방사선학  호 을 보여 문헌 고찰과 함께 보고하는 

바이다.
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