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급성 파종성 뇌척수염(Acute Disseminated

Encephalomyelits, ADEM)과 Guillain-Barre 증후군

은 각각 중추신경계와 말초신경계에 발생하는 탈수초성

질환으로 이 두가지 질환이 함께 나타나는 경우는 매우

드물며, 이러한 경우는 두 신경계에 공통으로 존재하는

항원에 대한 면역반응이 발병 기전으로 생각된다.3 , 4 급성

운동축상형신경병증(Acute MotorAxonal Neuropathy,

A M A N )은 Guillain-Barre 증후군의 아형으로 주로 운

동신경의 축삭을 침범하는 자가 면역질환으로 A D E M과

함께 동반된 경우는 아직 국내에서는 보고된 바가 없고,

외국에서만한예가보고되었다.9

저자들은 3 7세의 남자에서 ADEM 발병 이후 급성 운

동성축삭성신경병증이동반된경우를경험하였기에, 문

헌고찰과함께보고하는바이다. 

증 례

본 환자는 갑작스런 의식변화와 발열을 주소로 타병원

에서전원된 3 7세 남자로서, 내원 3일전부터발열및 감

기증상이있었다. 환자는발열과의식저하로뇌수막염의

심하에항생제치료를받았고, 발열및 의식상태변화가

심해져 본원 응급실로 전원되었다. 본원 응급실 내원 당

시 활력징후는 혈압 140/90 mmHg, 맥박 1 0 8회/분, 체

온 3 8℃였다. 당시 신경학적 검사상 의식은 반혼수상태

였고, 동공의크기는양측3 mm로대칭적이었고, 대광반

사 및 인형안반사는정상이었다. 통증자극에대해사지

가 약하게 움츠리는양상 보였으며, 양측 상지와 하지의

심부건 반사가 감소된 소견이 있었고, 경부 강직 소견은

관찰되지 않았으며, 바빈스키(Babinski) 징후와발목간

대성경련(ankle clonus)은관찰되지않았다. 

일반혈액검사및 간기능검사, 전해질검사와소변검사

등은모두정상었고, VDRL 이나AIDS 검사에서도음성이

었다. 혈액검사상에서herpes virus와c y t o m e g a l o v i r u s ,

measles virus, varicella zoster virus에대한 I g M항

체는 음성이었다. 뇌척수액 검사상 압력은 160 mmHg,

색깔은 맑았으며, 백혈구가 8 6 / m m3 (다형핵구 4%, 림프

구 96%), 적혈구는1 / m m3, 단백질이85.2 mg/dl로증가
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되어 있었고, 뇌척수액 및 혈청의 포도당은 61 mg/dl,

102 mg/dl로 정상 범위였으며, Herpes virus PCR,

Tuberculous PCR은 음성이었다. Oligoclonal IgG

band 가 증가되었고, 수초기본단백(Myelin Basic

P r o t e i n )은 8.0 ng/ml 로 증가되어있었다. widal 검사

상에서는O 항체는 1:160, H항체는 1 : 3 2 0으로 나타났으

며 혈액과 대변, 척수액 배양 검사상에서는 음성으로 나

왔다. 

입원초기에시행한뇌파검사에서는5~6 Hz의진폭이

큰서파가대칭성으로전반적으로관찰되었다. 

입원당일 시행한 뇌 자기공명 영상에서는 대뇌 양측시

상, 특히 우측부위에 T 2 W I와 FLAIR, Diffusion

Weighted Image (DWI) 상에서고신호강도를보이고, 조

영후사진상에서조영증강은되지않았다(Fig. 1).

응급실내원당시의식저하및호흡곤란증상으로기관

삽관후 중환자실에서 인공 호흡기 치료를 시작 하였고,

처음 3일간 고용량 스테로이드(1g/day, methylpred-

n i s o l o n e )로 치료를 시작하였다. 치료 중 흉부 X -선 검

사상우폐하엽에폐렴소견과3 8℃의발열이동반되어항

생제 치료를 하였고 이후 폐 병변은 호전되는 양상을 보

였다. 입원 1주후의식은호전되어기면상태를보였고운

동성실어증양상이관찰되었다. 사지에서는이완성사지

마비 양상을 보이고, 양측 상하지에 심부건 반사는 소실

되었으며양측의바빈스키징후는보이지않았다. 뇌신경

검사에서외안근운동은 정상이었으나양측에 말초성 안

면마비소견이관찰되었다. 또한, 부정맥이나발한, 홍조,

과호흡등자율신경계실조증증상들이관찰되었다. 

이상과같은양측성말초성안면마비, 양측상하지마비

와 동반된 심부건 반사의 소실, 자율 신경계 실조증등은

Guillain-Barre 증후군의가능성을생각할수있어이때

부터5일간면역글로불린치료를하였다. 이후점차의식

및마비증상이호전되는양상을보였으며내원2 주후의

식은명료한상태로회복되었다. 당시의신경계검사에서

양측성성대마비를보였고, 사지의마비증상은호전되어

근력은 MRC grading으로 우측 상지근력이 Grade III,

하지는Grade I, 좌측상,하지는모두Grade I 의소견을

보였다. 

내원후 2주후시행한전기생리검사에서좌측정중, 척

골 신경, 우측후경골및비골신경에서운동신경전도속

도와 말단 잠복기는 정상 범위였고, 좌측 정중신경에서

1.229 mV, 좌측 척골신경에서 4.018 mV, 우측 후경골

신경에서 1.146 mV 그리고 우측 비골신경에서 0 . 6 0 2

m V으로 복합근육활동전위의 진폭이 감소되었다. 감각

신경전도검사에서정중, 척골, 비복 신경의신경전도속

도와진폭은정상범위였다. 근전도검사상에서는사지의

원위부근육에서삽입활성도의증가및 비정상적인자발

적 전위가관찰되어급성운동축삭형신경병증의소견으

로생각되었다(Table 1). 

발병 3개월 후 추적검사에서도비골 신경의 운동신경

반응은 관찰되지 않았고, 좌측 정중, 척골 신경, 우측 후

경골신경에서복합근육활동전위의진폭의감소가관찰되

었다. 그러나, 운동 신경의 신경전도 속도, 말단 잠복기

및감각신경의신경전도속도, 진폭등은모두정상범위

였다. 또한 F-wave 는 좌측정중, 척골신경및 우측후

경골신경에서는정상범위였으나, 우측비골신경에서는

반응을 보이지 않았고, H-reflex도 나타나지 않았다

(Table 1).

3개월 후 증상은 호전되어 신경계 검사상 의식은 명료

하였고, 사지 근력은 우측 상지 grade IV, 좌측상지

grade II, 우측하지grade I, 좌측하지grade I 소견을

보였고심부건반사는감소되어있었다. 또한, 양측의안

면 마비증상은 호전 되었고, 성대 마비는 지속되었으며,

바빈스키징후는보이지않았다. 

고 찰

A D E M은 중추신경계의 급성 염증성 탈수초성 질환으

로 대개바이러스 감염이나 예방접종후에발생하고 잠복

기를거쳐두통, 발열, 의식변화, 경부강직, 경련등의다

양한 신경학적 증상들이 동반되며 단상성( m o n o p h a s i c )
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Figure 1. Brain MRI. Bilateral. Rt side prominent, thalamic high signal intensity on Diffusion MR imaging (A), and T2-weighted
MR imaging (B)



경과를 보이는 것이임상적 특징이다. 또한 A D E M의 발

병에는 면역계가 매개되어 나타나는 것으로 알려졌다.
1 , 5 , 1 2

A D E M을 진단하기 위해서는 다른 중추신경계 감염이

나 다발성 경화증과의 감별이 필요하다. 본 증례의 환자

에서는 발열과 비특이적 상기도감염 증상 발현이후 의

식변화및 사지마비증상을보였고, 배양검사나바이러스

항원반응검사등에서음성이었으며, MRI T2강조영상,

FLAIR, DWI에서 양측 대뇌의 심부 회백질, 주로 우측

시상부위에 비대칭적으로 고신호 강도를 보이는 병변이

관찰되었다. 또한, 뇌척수액 검사상림프구 중심의 염증

세포의증가와단백질의증가가같이동반되었고, oligo-

clonal band에서Ig G band 와수초기본단백이증가되

었고, 뇌파 검사상 전반적으로 서파가 관찰되었으며

steroid 사용후증상이호전된점등은ADEM 에합당한

소견으로보여진다.1 , 5

급성운동 축삭형 신경병증( A M A N )은 1 9 8 6년 F e a s b y

등6 에의해처음보고된G B S의한 변형으로, Mckhan등
7 이 주로중국북부에서여름철에소아와젊은성인에서

발생하며급성상행성마비, 건반사소실, 뇌척수액검사

상 알부민-백혈구 해리가 관찰되고 전기생리 검사상 운

동 신경의 복합근육활동전위진폭의 감소나 소실이 있으

나신경전도속도, 말단잠복기, F-wave, 감각신경의감

각신경활동전위의진폭과전도속도는정상인경우를명명

하였다. 병리 소견상 AMAN 은 신경근과 원위신경에서

염증과 탈수초 소견 없이 심한 축삭 변성을 보이며

Campylobacter jejuni의선행감염과항GM1 항체등이

발병에연관이있는것으로생각되어진다.8

본 환자에서 A M A N을 시사하는 소견으로는 입원 7일

째 이완성사지마비와심부건반사의소실, 양측성안면

마비가 관찰되었고, 2개월 후에도 계속되는 심부건 반사

의소실과이완성사지마비가관찰되었다. 그리고, 전기

생리 검사와 E M G상 에서 운동 축삭형 다발성 신경병증

(motor axonal polyneuropathy) 소견을 보인 점은

G B S의 아형인급성운동축상형신경병증에합당한소견

이다. 또한, 본 환자에서관찰된간헐적인부정맥이나발

한, 홍조, 빈맥등은Guillain-Barre 증후군에서종종관

찰되는 자율신경계 실조증으로 인해 발생했을 것으로 생

각된다.

본 증례의 환자에서 GBS 진단에 전기생리검사와신

경학적 검사 등을 통해 진단할 수 있었으나 위장관 증상

이 선행하지 않았고혈청검사를 통해 G B S에 대한자가
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Table 1. Nerve conduction study

Day 14 Day 3 months

NCV Amplitude NCV Amplitude

Motor nerve conduction
Median nerve (Lt) 3.42 ms

terminal latency 3.0 ms 51.3 m/s 1.95 mV
wrist- elbow 55 m/s 1.229 mV 23.2 ms
F-wave

Ulnar nerve (Lt)
terminal latency 2.6 ms 3.04ms
wrist - B.E 58 m/s 4.018 mV 52.4 m/s 4.96mV
B.E-A.E 67 m/s 4.037 mV 46.5 m/s 4.42mV
F-wave 30.5 ms

Post tibial nerve (Rt)
terminal latency 4.5 ms 3.50 ms
knee-ankle 43 m/s 1.146 mV 45.9 m/s 1.32 mV
F-wave 49.2 ms
H-reflex NR

Peroneal nerve (Rt)
terminal latency 3.5 ms NR
knee-ankle 50 m/s 0.602 mV NR NR
F-wave NR

Sensory nerve conduction
Median nerve (Lt)

Finger-Wrist 60 m/s 44.38 uV 41.8 m/s 30.8 uV
Ulnar nerve (Lt)

Finger-Wrist 55 m/s 43.08 uV 39.7 m/s 39.0 uV
Sural nerve (Rt)

Lat.malleolus-Calf 47 m/s 16.21 uV 35.1 m/s 22.1 uV

NCV: Nerve Conduction Velocity, NR: No Response
B.E: Below Elbow, A.E: Above Elbo



항체검사로항 ganglioside (GM1, GD1a, GQ1b) 항체

검사와Campylobacter jejuni에대한항체검사가되었

다면진단에좀더확실한도움을줄 수 있었을것으로생

각된다.

본 환자에서보인운동축삭성다발성신경병증양상은

위험질병 다발성신경병증 (Critical illness polyneu-

ropathy, CIP)와감별이필요한데 C I P는 폐혈증이나중

환자실 치료를 받고있는 환자 또는 다발성 기능 부전을

동반한환자에서관찰되는신경병증으로축삭성다발신경

병증소견을보인다. 하지만, 본환자에서보인다발성신

경병증소견이C I P와감별되는점은CIP 의경우안면신

경등두개내신경(cranial nerve)은잘 침범하지않고자

율신경계기능은비교적 정상이며 뇌척수액 검사상 단백

증가는 잘 관찰되지 않는다. 또한 전신증상이 회복되면

다발성 신경병증도 함께 호전되는 양상을 보인다.2 , 1 2 본

환자에서도 초기에 의식변화나 호흡 곤란등 전신상태가

좋지않았지만폐혈증이나다발성기능부전등으로진행

하는소견은보이지않았고, 곧 회복하였으며, 전신상태

가 회복된후에도사지마비증상이유지되었고, 성대마비

와 양측성안면마비소견을보인점등이C I P와 감별되는

점으로여겨진다. 

A D E M과 Guillain-Barre 증후군이함께나타나는경

우는매우드물며, 이는중추신경계와말초신경계의탈수

초성 병변의 발생이 각기 서로 다른 항원성으로 인해 서

로독립적으로발생하기때문으로생각되었다.3 , 4

저자들이 경험한 A D E M과 G u i l l a i n - B a r r e증후군의

아형으로여겨지는급성운동축삭형신경병증이함께동

반된예는 1 9 9 9년 Huber 등9 이발표한1례만이보고되

어있다.

Huber 등이 발표한증례를살펴보면 3주간 설사증상

이 있던 2 3세의 남자에서 A형 간염 예방 접종후 두통과

고열등이동반된뒤, 3일후 갑자기복시와구음장애, 이

완성 사지마비, 심부건 반사의감소 등이 관찰된 환자의

예를보고하였다. Huber 등은이 질환의발생기전을간

염예방접종과Campylobacter jejuni의각기다른항원

에의한자가면역반응에의한것으로추정하였다.

중추신경계와말초신경계의병변이함께나타나는기전

은 아직까지 명확하지 않으나 병태생리학적인측면을 고

려할 때 G B S와 ADEM 모두 주로 감염 후에 나타나며,

면역학적으로 매개되어 수초나 축삭을 공격하면서 생기

며, 중추신경계와 말초신경계에 함께 나타나는 면역학적

매개체인 공통적인 pathogenic epitope가 존재할 것으

로사료된다.1 3

A M A N의 경우에는병리소견상에서많은수의다핵구

( m a c r o p h a g e )가 수초의Ranvier node의축삭주위에서

관찰 되는데 이러한 소견은 중요한 e p i t o p e가 축삭초나

축삭주위공간에국한되어있음을시사한다.1 0 IgG type

G M 1항체와 GD1a 항체가 급성 운동 축삭형 신경병증에

서 주로 발견되는 것으로 알려져 있는데 이것은 축삭과

수초에 대한 ganglioside 항체의 특이성이 존재한다는

것을알 수 있다.1 1 이처럼, 특이적인GM1 과 G D 1 a가 운

동신경특히, 수초화된신경섬유의 node of Ranvier 에

밀집되어 있고, AMAN이 Campylobacter 등의 감염과

연관되어 특이항원과 공유하는 교차면역 매개기전으로

발생되는 점으로 보아 본 환자에서 A D E M과 A M A N이

함께 발생한 것은 G M 1이나 G D 1 a와 유사한 e p i t o p e가

중추신경계에존재하거나GM1, GD1a가아닌다른종류

의공통항원이존재하는경우또는H u b e r의 증례에서처

럼 각기다른항원에의한면역작용으로발생했을가능성

등을생각해야할것으로보인다.

중추신경과말초신경의수초, 축삭등에공통적으로나

타나는 e p i t o p e에 대해서는아직분명히밝혀진것은없

으나 저자들의 증례를 통해 이에 대한 공통 병인론에 대

한연구가더필요할것으로생각된다. 

결 론

저자들은급성파종성뇌수막척수염환자에서급성운동

축삭형신경병증이 동반된예를경험하였기에문헌고찰

과함께보고하는바이다. 
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