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Melkersson-Rosenthal syndrome(MRS) is a rare disorder, having a symptom triad of recurrent fa-

cial palsy, orofacial swelling and fissured tongue(lingua plicata). This disorder is usually recurrent 

or progressive, and monosymptomatic or oligosymptomatic forms have been reported to be more 

common than classic forms. Generally, MRS occurs in young adults at the end of the second 

decade of life and incidence of the disease in childhood is known to be very low. Although the 

clinical manifestation of MRS in children is similar to that in adults, early diagnosis and manage-

ment is essential to avoid long-lasting functional disorders and psychological problems. We ex-

perienced MRS in a 13 year old boy with a history of recurrent facial palsy. We report this case 

with review of related literature. (J Korean Pediatr Soc 2002;45:1292-1297)
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서     론

Melkersson-Rosenthal 증후군(MRS)은 반복적인 

안면 신경 마비, 안면 부종 그리고 구상설(lingua pli-

cata)의 세 가지 징후(triad)를 특징으로 하는 드문 질

환이다1). 이 질환은 보통 반복적으로 재발하거나 점차 

진행하는 경과를 취하는데 세 가지 징후 중 하나 혹은 

두 가지 징후만을 보이는 경우도 있다2).  

일반적으로, MRS는 10대 후반의 젊은 성인에게 잘 

발병하며 소아기에 발병하는 경우는 매우 드문 것으로 

알려져 있다3). 비록 소아기에 발병한 MRS의 임상 양

상이 성인의 임상 양상과 유사하긴 하지만 오랜 기간 
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지속되는 기능 장애와 이에 동반되는 심리적 문제를 

방지하기 위해서는 조기 진단이 필수적이라고 볼 수 

있다2). 국내에서는 1989년 김 등4)과 1999년 임 등5)에 

의한 성인 환자 보고가 있을 뿐이고 소아 환자는 보고

되어 있지 않다.  

저자들은 반복적인 안면 신경 마비의 과거력을 가

진 13세 남아의 MRS 증례를 경험하였기에 문헌 고찰

과 함께 보고하는 바이다. 

증     례

환  아 : 정○○, 13세, 남아

주  소 : 내원 4일 전부터 발생한 좌측 안면부의 발

열과 국소 동통, 내원 1일 전부터 시작된 좌측 안면의 

마비 증상

현병력 : 내원 4일 전 좌측 귀가 아프고 난 후부터 
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Fig. 1. The impedence audiometry shows type-A
pattern in both ears.

좌측 안면부의 발열과 국소적인 통증 및 경도의 부종

이 나타나 인근 병원에서 대증 치료를 받아 발열 증

상은 소실되었으나 동통은 증상의 호전이 없다가 내

원 1일 전부터 좌측 안면에 마비 증상을 보여 본원으

로 전원되었다.

출생력,  과거력 및 가족력 : 환아는 출생시 체중 

4.2 kg의 거대 출생 체중아로 출생하였으나 저혈당증, 

저칼슘혈증 등이나 저산소증 혹은 저산소성 허혈성 

뇌손상 등에 의한 경련 등의 소견은 보이지 않았다. 

성장하면서 전반적인 발달 지연 및 지능 저하 소견을 

보여 특수 학교에 진학하여 교육을 받고 있었다. 환

아의 연령 10년 6개월에 시행한 지능 검사(KDE- 

WISC)상 지능 지수 49의 정신 지체 소견을 보였고 

언어, 청각 검사에서는 일상적인 의사 소통에는 무리

가 없으나 논리적인 사고가 필요한 문제 해결 상황에

서는 학습의 어려움을 겪는 것으로 나타났으며 교육 

상담에서는 전반적인 학습 수행 능력이 또래 집단에 

비해 낮은 수행 수준을 보이고 있었다. 심리 평가에서

는 언어성 지능 70, 동작성 지능 36, 전체 지능 49로 

언어성과 동작성 지능차가 34였는데 이는 발달 기능 

수준의 차이라기보다는 뇌 손상이 의심될 정도로 유

의한 차이였다. 지적 발달이 늦고 이로 인해 사회 적

응에 어려움이 있어 정서적인 문제가 있는 것으로 나

타났다. 환아가 3세 때 좌측 안면부 마비가 나타나 한

방 치료로 증상이 소실되었던 병력이 있으며 이후에

도 10세 때 우측 안면부, 11세 때 좌측 안면부에 편

측 마비가 나타나 한방 치료를 받았던 과거력이 있었

다. 환아의 가족 구성원에게서는 특이한 사항이 관찰

되지 않았다.

이학적 소견 : 내원시 환아의 활력 징후는 정상이었

고 호흡계 및 심혈관계의 이상 소견은 보이지 않았다. 

의식은 명료하였고 좌측 안면부에 경도의 부종이 관

찰되었다. 안면부 동통은 좌측 안검 아래 부위 전체에

서 관찰되었고 이외에 좌측 이개 이하 경부와 우측 

이개 이하 경부에서도 나타나고 있었다. 환아는 좌측 

이마에 주름을 잡을 수 없었고 좌측의 눈을 꼭 감을 

수 없었으며 비구순구(nasolabial fold)를 관찰할 수 

없었다. 구순각(lip angle)은 우측으로 편위되어 있었

고 혀는 좌측으로 돌출되어 있었다. 이학적 검사상 전

신의 근 긴장도는 연축성(spasticity)을 띄고 있었고 

좌측 안면부의 감각 이상(paresthesia)을 보이고 있었

으며 전반적인 길항운동반복운동증(dysdiadochokine-

sia)이 관찰되었다. 구개가 좌측으로 편향(deviation)

되고 있었으나 연하나 구토 반사(gag reflex) 등은 정

상이었다. 안면 신경 마비의 정도는 House-Brack-

man Grade III-IV6)였다. 그러나 경부는 강직되어 있

지 않았고 Kernig sign이나 Brudzinski sign 등의 

이상 소견도 관찰되지 않았다. 

검사 소견 : Impedance audiometry로 측정한 청력

은 양측 모두 A형으로 정상이었다(Fig. 1). 좌측 안면

근에서 시행한 침상 근전도(needle electromyogram)

는 전 근육에서 정상 소견을 보여 좌측 안륜근(Orbi-

cularis oculi) 및 좌측 구륜근(Orbicularis oris)에서

는 운동 단위 전압(motor unit potential)이 관찰되지 

않았고(Fig. 2) 좌측 전두근(Frontalis)에서만 단일

(single) 운동 단위 전압이 관찰되었다. 양측 안면 신

경에서 시행한 신경 전도 검사는 안륜근, 비근

(Nasalis), 구륜근 부위에서 저진폭의 반응을 보였고 

순목 반사(blink reflex) 검사에서는 좌안의 반응이 

전혀 나타나지 않았다(Fig. 3). 그러나 좌측 정중 신

경, 좌측 척골 신경, 좌측 비골 신경, 좌측 후경골 신

경 그리고 좌측 비복 신경에서 시행한 신경 전도 검
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Fig. 2. The eletromyogram in the left facial muscle shows 
no motor unit potential.

Fig. 3. The blink reflex recording shows no responses in
the left eye.

사 결과는 모두 정상으로 말초 신경병증의 소견은 보

이고 있지 않았다(Fig. 4). 

방사선 소견 : 증상이 발현된 후 처음 치료한 병원

에서 시행한 뇌 자기 공명 영상에서 뇌의 부종, 뇌실

의 확장 혹은 뇌 실질의 비정상 음영 등 이상 소견은 

보이지 않았고 양측 안면 신경의 영상 신호도 증가된 

소견을 보이지 않았다(Fig. 5).

치료 및 경과 : 환아는 반복적인 안면 신경 마비의 

과거력과 동반된 좌측 안면부의 부종 등의 임상 증상

으로 Melkersson-Rosenthal 증후군으로 진단되었다. 

증상을 관찰하였으나 호전되지 않아 내원 2일째부터 

스테로이드를 경구 투여하기 시작하였고 안구의 건조

와 이로 인한 시력 손상을 막기 위해 인공 누액을 처

방하였다. 내원 5일 후 시행한 근전도 추적 검사에서
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Fig. 5. The facial nerve in the brain magnetic res-
onance imaging shows normal anatomy.

Fig. 4. The nerve conduction study in the left median, ul-
nar, peroneal, posterior tibial and sural nerve shows normal 
response.

는 이전의 근전도 검사와 동일한 반응을 보이고 있었

다(Fig. 6). 스테로이드를 경구 투여한 후 10일 째부

터 약간의 증세 호전이 나타나 점차 호전되는 양상을 

보였고 1개월 후에는 증상이 소실되었다. 환아는 현재 

외래에서 추적 관찰 중으로 증상의 재발이나 악화 소

견은 보이고 있지 않다. 

고     찰

1928년, Melkersson7)은 안면 마비와 안면부 부종 

간에는 연관 관계가 있다고 제안하였다. 1931년, 

Rosenthal8)은 이들 증상에 구상설을 추가하였고 1949

년 Lüscher9)는 이들 3대 징후를 MRS라 명명하였다. 

현재는 안면 마비, 육아종성 침윤(granulomatous in-

filtration) 그리고 구상설이 MRS의 삼대 징후로 인정

되고 있다. 하지만 전형적인 3대 징후를 모두 나타내

는 MRS는 흔하지 않아 8-18% 정도만이 보고되고 있

고 한두개의 증상만을 발현하는 형태의 MRS가 더욱 

흔하다10, 11). 성인에게서 나타나는 흔한 형태의 소수증

상적(monosymptomatic or oligosymptomatic) MRS

는 Miescher 육아종성 구순염이지만 소아에서는 드물

다12). 임상적으로는 특발성 안면 마비나 구상설 증상 

중 하나가 반복적인 특발성 구강안면부(orofacial) 부

종과 동반되면 MRS를 진단할 수 있다11). 본 증례의 

경우 반복적인 안면 신경 마비의 과거력과 동반된 좌

측 안면부의 부종 등의 임상 증상으로 Melkersson-

Rosenthal 증후군으로 진단할 수 있었다.

일반적으로 MRS는 인종과 관계없이 발병한다고 

알려져 있으며13) 전반적인 발병률은 0.08%로 추정되

고 있다14). Greene과 Rogers 등15)은 첫 증상이 발현
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Fig. 6. The follow-up electromyogram after 5 days shows 
no interval changes in the affected facial muscles.

할 때의 평균 환자 연령은 33세, MRS 진단을 받는 

평균 연령은 39세였다고 보고하였다. MRS의 성별 발

병률은 보고자마다 차이가 있어 약 3: 1의 비율로 여

성에게 더 많이 발생한다는 보고16)도 있지만 성별 차

이가 없다는 보고1, 17, 18)도 있다.

소아 MRS의 임상 양상은 성인의 그것과 유사하지

만 성인에 비해 편측성 안면 마비가 좀 더 잘 나타나

고 부종이 수개월 혹은 수년에 걸쳐 선행하는 경우가 

흔하다. 부종이 나타난 쪽에 곧 이어 마비가 나타나며 

이는 Bell 마비와 구별이 되지 않는 경우가 흔하다. 

재발률은 약 10%에 달한다. 본 증례의 경우도 4세, 

10세 그리고 11세 때에 안면 마비 증상을 나타냈던 

과거력이 있었다. 소아기 MRS의 가장 흔한 임상 양

상은 편측 입술(주로 위쪽), 뺨, 턱 그리고 안구 주변

에 나타나는 무통성, 비화농성의 부종인데 경우에 따

라 정상 용적의 2-3배에 달할 정도로 붓는 수도 있

다. 하지만 부종은 수 시간 혹은 수 일에 걸쳐 점차 

감소되어 점차 혈관 부종과 유사해진다. 본 증례의 경

우는 초진시 경도의 편측 부종만을 보이고 있었는데 

아마도 증상이 시작된지 수 일 후에 본원에 내원하였

으므로 점차 부종의 크기가 감소한 것으로 생각된다. 

비정기적으로 재발하는 가운데, 부종은 점차 딱딱해지

며 지속적으로 남게 된다. 구상설은 성인의 경우 30- 

80%에서 보고되고 있지만 소아는 약 30%에서만이 

증상을 보인다고 보고되고 있다. 보고된 바에 따르면 

소아에서의 구상설은 초기 증상으로 나타나지 않고 

질병이 진행하면서 나타나는 것 같다11, 19, 20). 그러나 

본 증례의 경우에는 질병의 전 과정에서 구상설은 관

찰되지 않았다. 기타 증상으로 삼차 신경통(trigemi-

nal neuralgia), 감각 이상(paresthesia), 안구 마비

(ocular palsies), 안검연축(blepharospasm), 유루증

(epiphoria), 각막염(keratitis) 그리고 편두통 등을 들 

수 있다. 본 증례에서도 환아는 좌측 안면부의 감각 

이상을 호소하고 있었다.

MRS는 최근 우성 형질을 갖는 유전 성향을 갖는 

것으로 밝혀졌다. 1994년 Smeets 등21)은 MRS를 다

양한 표현형을 갖는 상염색체 우성 질환으로 분류하

였으며 질병과 연관이 있는 염색체의 위치가 9p11이

라고 제안하였다. 그러나 본 증례에서 가족력은 전혀 

나타나지 않았고 환아의 발달 지연 및 정신 지체와 

MRS 발병과의 연관성도 찾을 수 없었다. 

MRS에 흔한 조직병리학적 소견으로는 부종, 비건

락성 유상피 세포 육아종(non-caseating epithelioid 

cell granulomax), Langerhans형 다핵거대세포(multi-

nucleate Langerhans-type giant cells), 혈관주위 단

핵구 침윤과 섬유화 등을 들 수 있다. 림프구의 침윤

은 질병의 초기에 보일 수 있다. Miescher 육아종성 

구순염과 크론씨 병(Crohn's disease)에서의 조직병

리학적 유사성으로 인해 MRS와 크론씨 병을 단일 

원인에 의한 서로 다른 임상 양상으로 해석하려는 
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시도가 점차 많아지고 있다12, 22-24). 

MRS의 병인론은 아직도 확실하지 않다. 감염성, 

알러지성 혹은 유전성 그 어느 것도 확실한 원인으로 

여겨질 만한 증거를 제시하지 못한다. Herpes sim-

plex 바이러스가 원인 바이러스일지도 모른다는 가설

이 제시되었지만 아직 인정받지 못하고 있다16). MRS 

환아들에게 흔히 동반되는 치주염(paradontosis), 편

도의 증식성 염증 그리고 아데노이드 감염 등은 

MRS의 원인이 세균일 수도 있다는 강력한 증거가 

되고 있다. 본 증례에서도 환아가 좌측 귀가 아픈 다

음부터 증상이 시작되었다고 하였으므로 염증성 질환

과의 관련성을 의심할 수 있었으나 확인할 수는 없었

다. 성인에서와 마찬가지로 소아 MRS에서도 염증성 

질환 이외에 다양한 질병과의 상관성이 보고되고 있

는데, 알러지 반응, 크론씨 병, 혈관신경성 부종(angi-

oneurotic edema), 사르코이드증(sarcoidosis), 곤충 

교상(insect bite), 외상, 점액류(mucocele), 점막하 신

생물(submucosal neoplasm), Ascher 증후군 그리고 

단독(erysipelas) 등을 들 수 있다. 특히 소아의 경우 

안면 마비는 Bell 마비, 중이염, 사르코이드증, Guil-

lain-Barré 증후군, 백혈병 혹은 악성 종양, Ramsey 

Hunt 증후군, Wells 증후군, 마이코박테리아 감염, 

Hansen씨 병 그리고 청신경종(acoustic neuroma) 등

에 의한 것일 수 있다. 따라서 동반되는 혹은 원인이 

되는 질병을 확인하기 위해 입술의 부종과 안면 마비

에 대한 주의 깊은 병력 청취와 전반적인 검사가 꼭 

필요하다.

안면 신경 자기 공명 영상에서 신경의 내측두부(in-

tratemporal part) 신호 증대를 보였다는 보고25)도 있

지만 대부분의 경우 영상 검사에서는 정상 소견을 보

인다. 본 증례에서도 뇌 자기 공명 영상의 이상 소견은 

관찰되지 않았다. 근전도 검사는 안면 신경 마비의 정

도와 회복 정도를 알아볼 수 있는 유용한 도구이다26).

MRS의 치료는 매우 어려워 아직도 대증적인 것에 

국한되고 있다. 안면 신경에 대한 감압을 위해 수술적 

처치를 시행하여 좋은 결과를 나타내었다는 보고27)도 

있지만 아직은 약물 치료가 1차 치료로 인정되고 있

다. 알러지 유발원 혹은 구강이나 치아의 감염원 같은 

MRS 유발 인자를 찾아내어 소실시키기 위해 항생제

를 사용하기도 한다. 급성기 구순 부종 등은 보호성 

완화제나 냉 팩(cool-packs) 혹은 냉 연고(cool oint-

ment) 등으로 증상을 완화시킨다. 안면 신경 마비의 

경우 안구가 건조해져 각막 건조가 지속되면 시력의 

손상이나 소실을 가져올 수 있으므로 안구에 대한 관

리가 매우 중요하다. 인공 누액을 사용해 안구 건조를 

예방하고 눈을 깜박일 수 없으므로 먼지 등으로부터 

눈을 보호하려면 안경을 착용하는 것이 좋다. Tri-

amcinolone acetonide 현탁액의 국소 사용이나 병변

내 코티코스테로이드 주입법 등이 효과가 있다고 보

고되었으나 수년간 여러 부위에 주입해야 하고 피부 

위축 같은 부작용의 위험성이 있다28). 커다란 육아종

성 침윤이 있다면, 장기간 전신성 코티코스테로이드를 

투여하여 구강 안면부의 부종을 감소시켜 주고 지속

적인 조직 손상을 예방해 준다. Prednisolone을 매일 

1.0-1.5 mg/kg 투여한 후 증상의 정도에 따라 3-6주

에 걸쳐 점차 감량해 주었더니 MRS에 효과적이었다

는 보고가 있다28). 성인에게 효과적이라고 알려진 비

발암성 약제인 clofazimine은 소아에서 코티코스테로

이드를 대체할 만한 약제로 추천되고 있으나 실제 임

상 경험은 제한적이다. 그 외에도 성인의 경우 metho-

trexate, danazol, sulphasalazine, hydrochloroquine 

sulphate나 thalidomide 등이 치료 약제로 시도되고 

있지만 소아의 경우 부작용 때문에 사용의 제한을 받

는다29). 만일 약물 요법이 효과를 보지 못하는 경우 

구순성형술(cheiloplasty)과 수술 후 코티코스테로이드 

주입술을 고려할 수 있다. 본 증례의 경우는 경구용 

스테로이드를 투여하여 약 10일 후부터 증상의 호전

이 나타나기 시작하였고 1개월 후에는 증상이 소실되

는 양상을 보였다.

MRS는 소아기 혹은 청년기부터 시작할 수 있고 

재발률이 매우 높으며 만성적으로 진행하는 질환이다. 

질환에 대한 유전적 소인을 찾으려는 연구가 계속되

고 있으며 발병 시에는 염증성 질환에 대한 치료와 

안면 마비에 대한 대증적 치료가 병행되어야 한다. 근

전도 검사를 이용한 임상 증상 호전의 평가는 안면 

마비에 대한 예후를 예측하는데 도움을 줄 수 있다.   

요     약

저자들은 반복적인 안면 신경 마비의 과거력을 가

진 환아에서 좌측 안면부의 부종과 함께 나타난 Mel-

kersson-Rosenthal 증후군 증례를 경험하였기에 문

헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 
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