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Behçet's disease (BD) is a multisystemic disorder, which is 

characterized by recurrent oral aphthous ulcers, genital ul-

cers, uveitis, and skin lesion. Although intestinal involvement 

is an uncommon manifestation of the BD, it leads to a poor 

prognosis, as a result of a high complication, such as in-

testinal perforation, fistula formation, and massive 

hemorrhage. Intestinal BD has the tendency for the resist-

ance to conventional medical treatment, and it often requires 

a surgical intervention because of severe complication. 

Although the causes of intestinal BD are unknown, some 

studies show that tumor necrosis factor Alpha (TNF-α) 

plays a key role in the pathogenesis of BD. Therefore, an-

ti-TNF-α monoclonal antibody, such as adalimumab, is one 

of the useful treatment for refractory and relapsed intestinal 

BD. We describe a patient who had intestinal BD compli-

cated enterocutanous fistula with a good response to 

adalimumab. 

Key Words. Behçet's disease, Intestine, TNF-α, Adalimu-

mab

서      론

 베체트병(Behçet's disease)은 급성 염증의 반복적인 발생

으로 구강 및 외음부의 재발성 궤양과 안구 염증을 특징으

로 하는 전신 질환으로, 드물지만 관절, 피부, 혈관, 신경계 

및 위장관 등을 침범하기도 한다. 베체트병의 위장관 침범

은 3∼16%정도로 보고되고 서구에 비해서 아시아 지역에

서 더 빈번하게 발생한다 (1).  

 식도를 포함하여 결장까지 침범을 하지만 주로 회맹판막

(ileocecal valve)에 가장 많이 침범을 하며 결핵 및 염증성 

장질환 같은 질환과 감별이 중요하고 베체트병의 임상 소

견과 더불어서 전형적인 원형의 궤양이 말단 회장에 존재

할 때 진단을 내릴 수 있다 (2). 일반적으로 스테로이드와 

sulfasalazine, colchine, azathioprine 같은 약물적 치료를 시

행하지만, 베체트 장염(intestinal Behçet's disease)은 중증 

합병증으로 수술 치료를 요하는 경우가 많고, 수술 후에도 

재발이 흔하여 장기 예후가 좋지 않은 질환이다 (3,4). 이

러한 경우 항 tumor necrosis factor Alpha (TNF-α) 단클론 

항체인 infliximab (RemicadeⓇ)으로 치료 성공한 사례가 국
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Figure 1. Skin biopsy shows mononuclear cell vasulitis with 

nuclear dusts and fibrioid necrosis (H&E, ×400).

Figure 2. Initial colonoscopy shows well demarcated large ulcers with a clear ulcer bed at proximal ascending colon site (A), and 

three month after the first adalimumab injection, follow up colonoscopy shows improvement of previous ulcers (B).

외와 국내에 소수 보고 되고 있고 (5,6), adalimumab 

(HumiraⓇ)으로 치료 성공한 사례도 국외에서 보고 (7,8) 되

고 있지만 국내에서는 보고된 예는 없다.  

 이에 저자들은 베체트 장염으로 진단 후에 스테로이드와 

azathioprine으로 치료하였으나 장피부 누공(enterocutane-

ous fistula)으로 병변이 진행되어 adalimumab으로 치료한 

예를 경험하였기에 보고한다. 

증      례

 환  자: 30세 남자

 주  소: 우하복부 통증

 현병력: 2년 전부터 1년에 3회 정도 재발하는 구강 궤양과 

무통성 성기 궤양이 있었던 것 외에 이상 소견 없이 지내

다가 우하복부 통증 발생하였고 다음날 타원 방문하였다. 

충수염(appendicitis)에 의한 충수주위 농양(periappendiceal 

abscess)으로 진단하여 복강경 충수돌기 절제술(laparosco-

pic appendectomy)을 시행하였으나 발열과 우하복부 통증 

지속되어 전원되었다. 

 과거력 및 가족력: 특이 사항 없었다.

 이학적 소견: 내원 당시 38.8oC의 열이 있었으나 맥박과 혈

압은 정상이었다. 우하복부 압통과  배액관(drainage tube)

이 있었으나 배액관 주변 상처는 깨끗하였다. 구강 궤양 

소견 및 양측 다리에 홍반성 발진 소견은 관찰되었으나 외

음부 궤양 및 안과적 이상 소견은 없었다. 

 검사 소견: 완전혈구계산에서 혈색소 10.6 g/dL, 백혈구 

41,000/μL (중성구 88.5%), 혈소판 423,000/μL이었고 C반

응단백은 23.6 mg/dL이었다. 소변 검사에서 specific gravity 

1.030 이상, WBC 5-9 /HPF, RBC Many/HPF, Bacteria 음성

이었다. 그 외 일반화학검사는 정상이었다. ASO 51 IU/mL, 

C3 85.7 mg/dL, C4 12 mg/dL였고 항핵항체, 항중성구세포

질항체, 항cardiolipin 항체는 모두 음성이었으나 루푸스 항

응고인자는 양성이었다. 페설지 반응(pathergy reaction)은 

음성이었고 HLA-B51이 양성이었다.

 방사선 소견: 입원 후 복부 전산화단층촬영에서 말단 회장

(terminal ileum)과 상행 결장벽 비후 소견이 관찰되었으나 

농양이나 누공 소견은 관찰되지 않았다.

 치료 및 경과: 수술 부위 창상 감염으로 판단하여 본원 외

과에 입원하여 항생제를 사용하였다. 하지만 환자 배액관 

부위 상처는 깨끗한 상태에서 발열 및 백혈구 증가증 지속

되어서 구불창자내시경(Sigmoidoscopy)을 시행하였고 전

장에 걸쳐서 중심부가 노랗게 착색된 다양한 크기의 궤양 

소견이 관찰되었다. 조직학적 소견은 비특이적인 만성 염

증 소견이었다. 반복적인 구강 궤양 및 외음부 궤양 병력

이 있어서 베체트병을 의심하여 하지의 홍반성 발진에 대

해서 조직검사를 시행하였고 괴사성 혈관염 소견을 보였

다(Figure 1). 대장내시경검사에서 말단 회장에 큰 궤양 및 

용종성 덩어리가 관찰되었고 상행 결장에서 간만곡 부위

까지 다양한 크기의 원형 궤양(Figure 2A)이 있었으나 횡

행 결장과 하행 결장에서는 관찰되지 않았다. 조직검사에
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Figure 3. Colonic Biopsy shows infiltration of chronic infla-

mmatory cell with predominant neutrophils and granulation tissue 

(H&E, ×400).

Figure 4. One month (A) after medical treatment of steroid and azathioprine and three month (B) after first administration of 

adalimumab, abdomen computed tomography scan shows subcutaneous abscess (arrow) with enterocutaneous fistula formation and 

improvement of lesions (head).

서 육아종성 병변과 만성 염증 소견이 보였다(Figure 3). 이

에 베체트 장염으로 진단하여 스테로이드 50 mg/day와 

azathioprine 150 mg/day를 투여하였고 발열과 구강 궤양 및 

복부 통증이 호전되어 퇴원하였다. 퇴원 한달 뒤에 장피부 

누공을 통한 고름으로 재입원하였고(Figure 4A) 구강 궤

양, 외음부 궤양, 그리고 피부병변은 관찰되지 않았다. 스

테로이드와 azathioprine사용에도 불구하고 장피부 누공이 

발생하여 치료 실패로 판단하였고 TNF-α 억제제인 adali-

mumab 40 mg을 격주로 피하 주사하기로 하고 치료를 시

작하였다. 투여 후 하루 만에 발열 및 복통은 호전되었으

며 치료 시작 7일 후에 장피부 누공을 통한 분비물도 더 

이상 발생하지 않아서 퇴원하였다. Adalimumab 사용 3개

월 뒤에 시행한 복부 전산화단층촬영(Figure 4B) 및 대장

내시경검사(Figure 2B)에서는 장피부 누공 및 회장 말단 

부위 병변의 호전이 관찰되어 adalimumab 치료에 효과가 

있다고 판단되고 현재 외래 관찰 중이다. 

고      찰

 베체트병 임상 진단은 국제 베체트병 연구그룹(Interna-

tional Study Group for Behcet’s Disease (ISGBD), 1990)에서 

제안한 기준 (9)을 따르고 있다. ISGBD의 진단 기준은 간

단하고 명료하다는 장점이 있으나, 베체트병 증상이 반드

시 동시에 나타나는 것이 아니고 베체트 장염이 진단 기준

에 포함되지 않았다. 일본에서는 1987년과 2003년에 개정

한 진단 기준 (10)을 제안하였고 이는 다양한 임상 형태를 

반영한다는 장점이 있지만 베체트 장염의 진단의 명확한 

기준을 제시하지는 못했다. 2007년 일본에서 반드시 전신 

베체트병이 있는 상태에서 말단 회장에 전형적인 원형의 

큰 궤양이 있거나 대장 또는 소장에 궤양 또는 염증 소견

이 있을 때에 베체트 장염을 진단하도록 제안하였다 (2). 

하지만 이러한 기준을 국내에서 그대로 적용하기에는 어

렵다고 판단하여 국내에서도 베체트 장염 진단 기준을 발

표하였다 (11). 베체트병 진단 기준에 합당하고 전형적인 

장 궤양 소견을 가진 경우 베체트 장염 확정형(definite 

type), 전신 베체트병 진단 기준에 합당하나 비전형적인 장 

궤양이 있을 경우 혹은 전신 베체트병 증상이 있으나 진단 

기준에 합당하지 않으면서 전형적인 장 궤양이 있을 때는 

유력형(probable type), 전형적인 장 궤양이 있으나 전신 증

상이 전형 없는 경우는 의심형(suspected type)으로 분류하

였다. 이상을 종합하여 볼 때,  베체트 장염의 진단에 가장 

중요한 것은 전신 증상 유무와 내시경 소견으로 판단된다. 

 베체트 장염의 일차 치료 약물은 Sulfasalazine과 스테로

이드이고 (1), 스테로이드 의존 환자들에서는 azathioprine 

등의 면역억제제를 투여하기도 한다 (2). 하지만 베체트 장

염 환자들은 장천공과 누공 형성 및 다량의 출혈 같은 합

병증이 빈번하므로 수술적 치료가 종종 요구된다 (3). 최 

등 (4)은 베체트 장염을 대상으로 내과 치료한 경우에 8주 

동안 완전 관해율은 38% 정도였고 완전 관해 후 2년 내에 
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25%, 5년 내에 49%의 재발률을 보였다고 보고 하였다. 장

천공 또는 누공 그리고 약물 치료에 반응이 없는 대상으로 

수술적 치료를 시행한 경우에는 2년 내에 49%, 5년 내에 

75%의 재발률을 보였다고 한다. 다른 보고에서는 베체트 

장염으로 진단 후 내과 치료를 시작한 시점으로부터 누적 

수술률은 2년 22.8%, 5년 29%을 보였고 수술 후에 잦은 

재발로 재수술률은 2년 20.2%, 5년 37.7%을 보였다고 한다

(12). 이러한 불량한 임상 경과는 베체트 장염 진단 시 보

다 강력한 약물적 치료로 관해를 유도하는 것이 필요하다

는 것을 시사한다. 

 베체트병의 원인은 명확하지는 않지만, Th-1에서 생산되

는 TNF-α는 베체트병의 발병에 중추적인 역할을 하는 것

으로 판단된다. 활동성 베체트병 환자의 혈청 TNF-α의 

농도가 의미 있게 증가하고 infliximab을 사용 시 혈청 

TNF-α의 지속적인 감소가 임상적인 호전과 연관성이 있

다는 보고는 이러한 견해를 뒷받침하는 근거가 된다 (13). 

이러한 기전으로 내과적 치료에 반응을 하지 않거나 재발

하는 베체트 장염 환자에서 항 TNF-α 단클론 항체인 in-

fliximab이 베체트병의 관해 및 유지 요법에 사용되고 있다 

(5,6). 동일한 항 TNF-α 단클론 항체인 adalimumab도 in-

fliximab과 동등한 효과를 보일 뿐만 아니라 infliximab 사

용에도 치료가 어려운 베체트병에 효과가 있다는 보고가 

있다. van Laar 등 (7)은 면역억제제 치료에 실패하였고 in-

fliximab 치료 경험이 있는 베체트병 환자 6명을 대상으로 

adalimumab 40 mg을 격주로 피하 주사한 결과, 베체트병

의 호전을 보였고 그 중에 한 예가 베체트 장염이었다고 

보고한다. Ariyachaipanich 등 (8)은 면역억제제 불응성 베

체트 장염에서 infliximab치료를 통해서 임상적인 완전 관

해를 보인 후에 adalimumab으로 22개월 동안 치료를 유지

하였고 이후 내시경과 조직학적으로 베체트 장염이 완전 

관해를 보였다고 보고한다. 

 그러므로 예후가 불량한 베체트 장염에서 항 TNF-α 단클

론 항체로 조기 관해를 유도하는 것이 좋을 듯하다. 하지만 

아직까지는 약물의 효과가 증례로만 보고되고 이중 맹검 

무작위 대조시험연구로 효과가 입증되지 못하였다. 더욱이 

고가의 약물이므로 약제사용의 제약이 있다. 이에 항 TNF-

α 단클론 항체 치료는 베체트병이 확진된 환자에서 질환

이 활성화되고 스테로이드를 포함한 다른 약제의 병합요법

에 실패하였거나 유지를 할 수 없는 경우, 항 TNF-α 단클

론 항체의 금기증이 없는 경우에 사용하고 있다 (14).

 본 환자는 외음부 궤양이 확인이 되지 않았고 페설지 반

응은 음성이 나왔지만, 반복적인 구강 궤양과 혈관염 소견

을 보인 피부 병변을 고려한다면 베체트병을 의심할 수 있

다. 대장 내시경에서 관찰된 말단 회장을 포함한 원형의 

다발성 궤양 소견은 환자의 임상 소견을 고려한다면 베체

트 장염의 유력형으로 볼 수 있다. 스테로이드와 azathio-

prine 사용 후에 구강 궤양과 피부 병변은 호전되었지만 

장피부 누공이 새롭게 발생되었고 adalimumab 사용 후에 

증상과 병변이 호전된 것을 고려한다면 본 환자에서 adali-

mumab치료는 효과가 있는 것으로 판단된다. 

 다른 보고 (5-8)처럼 항 TNF-α 단클론 항체 치료를 12개

월 이상 유지한 경우가 아니라는 점은 추후에 재발 가능성

을 고려할 때 제약이 있다. 하지만 베체트 장염의 치료에 

있어서 면역억제제로 치료 실패 이후에 이차 치료로 in-

fliximab이 아닌 adalimumab으로 치료를 시작하여 효과를 

보였다는 점에서 의의가 있다. 더욱이 불량한 예후를 보이

고 장기 치료가 필요한 베체트 장염 환자에서 항 TNF-α 

단클론 항체 치료의 필요성과 자가 투여가 가능하여 접근

성이 용이한 adalimumab 사용의 효과를 고려한다면 이와 

같은 치료가 적극 활용되고 연구되어야 할 것이다. 

요      약

 베체트병이 장관을 침범한 베체트 장염은 약물 치료를 

우선으로 하지만 중증 합병증의 발생으로 수술적 치료를 

시행하거나 약물 치료 후에 재발을 하는 경우가 많아서 예

후가 좋지 않다. 하지만 명확한 진단 기준과 치료가 확립

되어 있지 않은 상황에서 재발하거나 중증의 합병증을 동

반한 베체트 장염에서 adalimumab과 같은 항 TNF-α 단클

론 항체 치료는 효과가 있다. 본 저자들은 베체트 장염 진

단 후에 약물 치료를 하였으나 합병증이 발생하여 adali-

mumab으로 치료한 예를 고찰하고자 한다. 
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