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□증 례□

1)

서 론

케톤생성 식이요법은 기존의 항경련제에 반응하지 않는 난치

성 소아 간질의 치료에 이용되는 고지방 저탄수화물 식이요법이

다. 케톤생성 식이요법의 항경련 효과는 보고자마다 차이가 있으

나, 기존의 어떠한 약물 치료에 전혀 반응하지 않는 난치성 간질

환자의 일부에서 매우 효과적이라고 보고되고 있다
1)
. 그러나 고

지방 저탄수화물 식이는 음식 맛의 변형과 양의 불균형으로

인하여 오심, 구토, 설사 등의 소화기 증상과 탈수 증상 및 결석

등의 부작용으로 식이요법을 지속하기 어려운 문제점이 있다
2)
.

저자들은 케톤생성 식이요법 시행 후 급성신부전증 및 흡인성

폐렴, 단백열량부족증(kwashiorkor) 소견을 보인 환아 1례를 경

험하 기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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증 례

환 아:조○○, 5세, 남아

주 소: 1개월간의 구토와 식욕부진

출생력:재태기간 40주, 3.8 kg으로 정상 자연 분만하 으며

출생시 가사나 분만 손상은 없었다. 산모의 임신 중 약물 복용

이나 질병에 이환된 병력은 없었다.

가족력:간질, 고혈압, 당뇨 등의 특이병력은 없었다.

현병력:환아는 5세 8개월 된 남아로서 생후 8개월경부터 순

간적으로 고개를 떨어뜨리고 팔을 움추리는 양상의 아성 경축

의 소견을 보인 후 본원에서 valproic acid, clonazepam, viga-

batrin, topiramate 등의 여러 항경련제로 치료받던 중 난치성

경과를 보여 3세경부터 서울 모 대학병원에서 케톤생성 식이요

법을 권유받고 집에서 자가 식이요법을 시행하여 경련은 소실되

었으나 내원 1개월 전부터 구토와 식욕부진이 심해지고 소변양

이 줄어들면서 의식이 처져서 본원 방문하 다.

이학적 소견:입원 당시 체온 37.8℃, 맥박수 110회/분, 호흡

수 40회/분, 혈압 100/60 mmHg이었으며 전신 소견상 환아는

매우 아파보 고, 전신적 부종으로 손과 발에 함요부종(Fig. 1)
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The ketogenic diet is a high-fat, low-protein, low-carbohydrate diet developed in the 1920s for the

treatment of difficult-to-control seizures. Despite advances in both the pharmacotherapy and the sur-

gery of epilepsy, many children continue to have difficult-to-control seizures. In this situation, a

ketogenic diet should be considered as an alternative therapy. However, less attention has been paid

to associated adverse events in the ketogenic diet. We report a case of infantile spasm associated

with acute renal failure, lipoid pneumonitis and kwashiorkor after ketogenic diet. A better under-

standing of this adverse event profile will allow the pediatric neurologist to have a true informed

consent discussion with the care giver when considering initiation of the ketogenic diet. (J Korean

Pediatr Soc 2003;46:1131-1134)
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을 보이며 안검에 착색과 몸통에 피부발진과 피부염(Fig. 2)의

소견을 보 다. 피부의 탄력성은 매우 감소되어 있었다. 두부 소

견상 혀는 건조되어 있었고, 흉부에서는 양측 폐에서 나음이 들

리고 있었다. 복부에서는 간 비종대는 없었다. 신경학적 검사에

서 감정이 둔화되어 있었고, 감각, 운동 반사, 뇌신경은 모두 정

상범위 다.

검사 소견:흉부 방사선 검사에서 반복적인 구토로 인한 흡

인성 폐렴 침윤소견(Fig. 3)을 보이고, 위 내시경 검사상 전정부

에 점막의 미란성 위염의 소견을 보 다. 혈액 검사상 Na 130

mEq/L, K 2.0 mEq/L, Cl 92 mEq/L, Ca 8.1 mg/dL, Mg 2.8

mg/dL, ketone 80 mg/dL, 혈당 100 mg/dL, BUN 18 mg/dL,

Cr 2.0 mg/dL, protein 4.2 g/dL, albumin 2.0 g/dL이었고, 소

변 검사상 urine Na 24 mEq/L, urine Cr 134.7 mg/dL이었으

며, FENa 0.27%로 탈수로 인한 급성신부전의 소견을 보 다.

치료 및 경과 :저자들은 환아를 케톤생성 식이요법으로 인

하여 중증의 탈수와 급성 신부전, 미란성 위염 및 흡인성 폐

렴, 단백열량부족증이 합병된 것으로 생각하여 수액요법과 전

해질 교정 및 정맥 양 공급을 실시하 다. 환아는 보존적 치

료 후 증상의 호전을 보이고 전해질 및 혈중 알부민치도 정상

화되어 내원 15일만에 퇴원하 다. 환아는 이후 양호한 상태

로 케톤생성 식이요법을 지속하던 중 경련이 재발하여 식이요

법은 중지하고 valporic acid와 clobazam의 항경련제로 치료 관

찰 중이다.

고 찰

간질은 소아의 신경계 질환 중 가장 흔한 질환으로 간질

환자의 70-80%는 기존의 항간질 약제의 치료에 잘 반응하여

간질 경련 발작 없이 지낼 수 있게 되지만 나머지 20-30%의

환자는 기존의 항간질 약제 치료에 잘 반응하지 않는 난치성

Fig. 1. The patient showed generalized pitting edema on both
feet.

Fig. 3. Patient's chest PA film showed both lower lung field
infiltration due to repeated vomiting and aspiration.

Fig. 2. The patient's skin showed multiple desquamative
erythematous patches with erosion.
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간질이다
3)
.

소아의 난치성 간질은 성인과 달리 발작이 휠씬 더 잦고 또

한 발달에 치명적인 장애를 초래할 수 있다. 그러므로 소아의

난치성 간질은 신속하게 충분히 조절하는 것이 매우 중요하며

여러 항경련제를 쓰는 것은 발달 중에 있는 뇌에 돌이킬 수 없

는 장애를 초래할 수도 있다. 이러한 난치성 간질에서 항경련제

를 대신하는 치료가 케톤생성 식이요법이다
2)
.

케톤식이요법의 효과는 지난 70여년 동안 각종 후향적, 전향

적 연구들을 통해 증명되었지만
4, 5)
이 치료법의 부작용은 그다

지 부각되지 못했다. 대개 보호자들은 이러한 식이요법이 항경련

제 보다는 자연스럽고 안전하다고 생각한다. 그러나 다른 항경련

제와 마찬가지로 케톤생성 식이요법도 치료의 시작과 유지 동안

에 각종 부작용과 합병증이 일어날 수 있고, 식이요법을 시작할

단계에서 이러한 부작용에 대한 설명과 동의과정이 반드시 필요

하다는 것을 주지해야 한다
6)
.

케톤생성 식이요법의 급성기 부작용으로서는 위장관 증상이

가장 흔하여, 식욕저하, 음식 거부, 구토, 설사, 변비 등이 올 수

있다. 약간의 성장 장애나 골 도 저하가 올 수도 있으나 비타

민 D의 보조요법으로 방지 할 수 있다고 한다
3)
. 고전적 케톤생

성 식이요법에서는 초기 금식 과정을 거치는데 이때 저혈당증,

전해질 이상, 탈수, 급성 신부전등의 합병증이 생길 수 있다. 하

지만 이러한 초기 금식 과정에서 발생하는 부작용들은 최근에는

초기 금식 기간을 없앤 비금식 케톤생성 식이요법을 사용하여

발생빈도가 많이 줄었고 또한 대사이상 질환이 없는 환아라면

보존적 요법으로도 쉽게 치료된다
6)
.

케톤생성 식이요법을 시작할 단계에서보다는 유지기간 동안

많은 부작용이 나타난다. 그 중 가장 문제가 되는 것이 성장장

애
7)
와 비타민 D와 관련된 골대사

8)
및 지질대사

9)
, 미량원소 결

핍
10-12)

등이 보고되고 있다. 그 외에도 빈도는 드물지만 요로결

석
13, 14)
이나 심근에 이상이 생긴다는 보고들도 있고

15)
안저 신경

염증이 생기거나
16)
변비나 위식도 역류가 악화된다는 보고들도

6)

있다. 그러나 이러한 부작용들은 충분한 추적 관찰과 비타민 보

충, 보존적 치료 등으로 예방할 수 있다.

케톤생성 식이요법 중에는 심각한 부작용은 드물다. Freeman

등
4)
의 보고에 따르면 150명의 환아에서 케톤생성 식이요법을 사

용한 후 후향적 조사를 실시하 더니 두 명의 환아가 사망하

고, 한 환아는 이전부터 부정맥이 있었던 환아로 간질은 잘 조

절되었으나 부정맥이 악화되어 결국 사망하 고, 한 환아는 폐렴

으로 사망하 다고 보고했다. Ballaban-Gil 등
17)
도 케톤생성 식

이를 시작한 후에 심각한 부작용을 보인 다섯 명의 환아를 보고

했다. 두 명의 환아는 저자들이 경험한 것처럼 심한 저단백혈증

을 보 고, 한 명은 Fanconi 신세뇨관 산증이 발병하 으며, 나

머지 두 명의 환아는 간기능 검사상 악화를 보 다. 국내 연구

로서는 김과 김
2)
이 전체 96명의 환자 중에 4례(6.3%)에서 지방

흡인성 폐렴이 발병하 고 이 중 1례에서 병발된 바이러스성 폐

렴으로 사망하 다고 보고하 다.

저자들이 경험한 5세 남아는 3세경부터 케톤생성 식이요법을

시작하여 2년여간 간질발작 없이 잘 지내던 중 유지기간 동안에

중증의 탈수 증상과 급성 신부전, 심한 저단백혈증을 보 다. 동

반된 비특이적 바이러스 감염과 지방 흡인성 폐렴이 합병되면서

환아 상태의 악화를 보인 것으로 추정되는 바이다. 환아는 입원

기간 동안 케톤생성 식이요법을 중단하고 수액요법과 단백질 공

급, 보존적 치료로 상태의 호전을 보여 케톤생성 식이요법을 지

속하던 중 경련이 재발하여 식이요법은 중지하고 valporic acid

와 clobazam의 항경련제로 치료 관찰 중이다.

요 약

저자들은 아성 경축 환아에서 케톤생성 식이요법 중 단

백열량부족증(Kwashiorkor)을 포함한 중증의 탈수, 급성신부

전과 흡인성 폐렴을 동반한 아성 경축 1례를 경험하여 문

헌 고찰과 함께 보고하여 케톤생성 식이요법시 참고를 하고

자 한다.
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