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□원저 :임상□

1)

서 론

가역성 후두부 백질 뇌증 증후군은 다양한 원인에 의해 초래

되는 복합 증후군이다. 특히 급성 고혈압 혹은 면역 억제 치료

를 받고 있는 환아에서 흔히 일어나며 대개 경련, 시력장애, 두

통, 구토, 의식 상태 변화 등의 신경학적 증상을 동반한다
1-3)

. 이

증후군의 병태 생리는 아직 명확하게 밝혀지지 않았으며, 아마도

혈관 내로부터 수액의 이동 및 혈관-뇌 장벽의 국소적인 파괴와

관련이 있다고 여겨진다
2, 4)

. 이 질환의 특징은 급성기에 뇌 자기

공명 상에 나타나던 대뇌 피질 및 피질 하 백질의 부종이 혈

압이 정상화되거나 면역억제제를 끊은 후에는 저절로 호전된다

는 점이다
4)
. 이 질환에 대한 보고가 점차 많아지고 있으나 소아
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에서의 경험은 아직 극히 제한적이다
3)
. 이에 저자들은 이 질환

을 가진 소아 환자를 대상으로 임상적, 방사선학적 특성을 분석

하 다.

대상 및 방법

1998년 1월부터 2006년 5월까지 동안 경북대학교 병원 소아

과에 입원하 던 환자 중 임상적, 방사선학적 소견이 가역성 후

두부 백질 뇌증 증후군을 시사하는 총 15명의 환아를 대상으로

하 다. 대상 환아는 급성 고혈압을 가지고 있거나 싸이클로스포

린이나 스테로이드 복용 등 면역 억제 치료를 받고 있었고, 여

러 가지 범주의 신경학적 증상 즉 경련, 시력 장애, 두통, 구토,

행동 변화 등의 증상을 보 다.

각 환아에서 급성기 동안의 평균 동맥압을 측정하 으며 신경

학적 사건이 발생하기 수일에서 수주 전 안정 상태의 평균 동맥

압을 조사하여 비교하 다.

신경학적 증상 혹은 징후가 생긴 지 수 시간에서 수일 이내

소아에서 가역성 후두부 백질 뇌증 증후군의 임상적, 방사선학적

특성에 대한 고찰
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Purpose : Reversible posterior leukoencephalopathy syndrome is a complex disorder with characteristic

clinical and radiologic findings that mainly involve the white/gray matter of the parieto-occipital lobes.

The purpose of this study was to determine its clinical and radiological characteristics.

Methods : A total of 15 pateints were involved in the study. Their medical records and radiological

features of brain MRI were retrospectively reviewed and analyzed.

Results : Fifteen pateints were involved. (9 males and 5 females). The patients' ages ranged from

2-20 years (mean age : 10 years). The brain MRI revealed fairly symmetric areas of increased T2

signal involving both white and gray matter of parieto-occipital regions. The condition seemed to be

associated with cyclosporin A and steroid therapy or a variety of other conditions in which blood

pressure rises acutely.

Conclusion : Reversible posterior leukoencephalopathy syndrome is a complicated neurological condition,

but a better understanding of this complex syndrome may obviate unnecessary investigations and lead

to prompt and appropriate management of the associated problems. (Korean J Pediatr 2007;50:901-

904)
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에 모든 환아들에서 뇌 자기공명 상을 시행하 으며, 조 전

과 후, T1-weighted image 및 T2-weighted fast spin echo

image, FLAIR image 모두를 시행하 다. 총 15명의 환아 중 4

명에서는 신경학적 사건 동안에 핵자기공명 분광 상을 시행하

다. 모든 환아에서 증상이 호전된 후 수주 이내에 추적 뇌자

기공명 상을 시행하 으며 3명에서는 추적 핵자기공명 분광

상을 시행하 다.

결 과

대상 환아 총 15명 가운데 남자 9명, 여자 6명이었고, 연령군

은 2-20세(평균 : 10.2세) 다. 원인으로는 총 15명 중 8명이 골

수 이식이나 신 이식 시행 후 혹은 신증후군으로 싸이클로스포

린이나 스테로이드를 복용 중이었으며, 3명이 복강 내 신경인성

종양이 있었다. 그 외 용혈성 요독 증후군이 2명, 심장 시술 중

이 1명, 간질 중첩증 환아가 1명이었다.

첫 신경학적 증상은 경련발작 8명(53%), 시력 변화 6명(40%),

두통 4명(3%), 의식 변화 1명(6%) 등 있었으며 이들 중 일부는

두 가지 이상의 증상을 나타내었다.

각각의 환아에서 신경학적 사건 전과 당시의 평균 동맥압을

비교한 결과 이전의 평균 동맥압에 비해 급격하게(18-111%, 평

균 57%) 상승하 다. 거의 모든 환아에서 즉각적인 조치 후 신

경학적 증상이 호전되었지만, 그 중 한 명은 시력 장애가 지속

되었다(Table 1).

신경학적 사건 당시의 뇌자기 공명 상 소견은 다수의 환아

에서 대뇌 두정-후두엽에 대칭적으로 T2-weighted image에서

피질하 백질 및 피질의 신호 강도가 증가하 다(Fig. 1). 반면에

4명에서는 소뇌, 2명은 기저핵, 1명은 전부 두정엽, 1명은 전두

엽에서 신호 강도가 증가하 다(Table 2). 피질이 우세하게 침

범된 환아가 전체 중 4명, 피질 만 침범된 환아는 2명이었다. 이

런 변화는 치료 후 추적 뇌자기 공명 상에서 거의 완전하게

호전되었으나 1명에서는 두정-후두엽에 소량의 혈철색소(hemo-

siderin) 침착이 추적 뇌자기 공명 상에서 관찰되었다.

Fig. 1. Reversible posterior leukoencephalopathy syndrome in a
7-year-old male (patient 2). Axial T2-weighted fast spin-
echo image (TR=2900/TE=102) demonstrates high signal inten-
sity in both occipital regions (A). Follow up MRI shows com-
plete resolution on the affected areas (B).

Table 2. Affected Areas in Brain MRI

Region No.

Parieto-occipital lobe

Cerebellum

Basal ganglia

Anterior parietal lobe

Frontal lobe

7

4

2

1

1

Table 1. Clinical Features of Subjects

No/sex/age (yrs) Sympton/sign Underlying cause MAP max/bas

1/M/2

2/M/7

3/F/7

4/F/20

5/M/1

6/M/11

7/M/14

8/M/13

9/M/11

10/M/10

11/F/17

12/F/4

13/M/10

14/F/14

15/F/12

seizure

headache, N/V

visual change

headache, visual change

visual change

headache, visual change

headache, visual change

seizure

seizure

seizure

seizure, behavioral change

obtundation

seizure, visual change

seizure

staus epilepticus

ganglioneuroma

steroid/CSA for NS

steroid for ALL

CSA for BMT

cardiac procedure

pheochromocytoma

paraganglioma

CSA for KT

steroid for NS

HUS

CSA for BMT

HUS

CSA for KT

steroid/HD, ESRD

?

137/70

153/83

112/87

117/87

106/53

143/93

190/90

113/77

123/93

120/83

133/87

97/82

120/83

150/80

110/82

Abbreviations : ALL, acute lymphocytic leukemia; BMT, bone marrow transplantation; CSA, cyclosporin A; HUS, hemolytic uremic
syndrome; KT, kidney transplantation; MAP, mean arterial pressure; N/V, nausea/vomiting; NS, nephrotic syndrome; HD, hemo-
dialysis; ESRD, end stage renal disease; max/bas; maximal/base
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전체 중 4명에서 핵자기공명 분광 상을 시행하 는데 이중

2명은 lactate peak가 1.33 ppm에서 증가되어 있었고, N-acetyl

aspartate(NAA), choline, creatine peak는 정상이었다(Fig. 2).

신경학적 증상이 호전된 후 추적 핵자기공명 분광 상에서는

모든 peak가 정상으로 회복되었다.

고 찰

자기 공명 상이 널리 사용됨에 따라 가역성 후두부 백질

뇌증 증후군은 전 세계적으로 그 보고가 많아지고 있으나 소아

에서의 종합적인 연구는 아직도 제한적이다
3)
. 처음에 가역성 후

두부 백질 뇌증 증후군이 알려질 때는 고혈압, 신질환 등에 의

하거나 싸이클로스포린, 스테로이드와 같은 면역 억제 치료에 의

해 2차적으로 발생하는 질병이라고 생각하 다
1, 2, 6, 11-15)

. 그러나

최근에는 보다 광범위한 원인 즉 자간증, 용혈성 요독 증후군,

항암 요법, 수혈, 인체 면역 결핍 바이러스 감염, 면역 로불린

정맥주사, 혈관염, erythropoietin 주사 등에 의해서도 생긴다고

보고되어 있다
5, 7, 10, 16-23)

. 본 연구에서는 싸이클로스포린 및 스

테로이드 복용과 관련된 경우가 8례, 용혈성 요독 증후군이 2례,

심장 시술이 1례 다. 흥미로운 점은 총 15명 중 3명이 비교적

드문 질환인 복강 내 신경인성 종양과 관련되었다는 점이며
23)
,

이 환아들이 만일 가역성 후두부 백질 뇌증 증후군의 증상을 보

이지 않았다면 진단이 늦어졌을 가능성이 높다.

이 연구에서 저자는 급성기 동안의 평균 동맥압과 급성기 수

일에서 수주 전의 평균 동맥압을 조사했다. 급성기에 이전보다

평균동맥압이 18-111%(평균 57%) 증가하 으며 이 신경학적

사건 동안 경련 발작이 53%, 시력 변화가 40%, 두통이 27%, 6

% 환자에서 의식 변화를 보 다. 거의 모든 환아가 즉각적인

치료 후 신경학적 증상이 호전되었으나 단 한명은 시력 장애가

지속되었다.

가역성 후두부 백질 뇌증 증후군의 급성기에 시행한 뇌 자기

공명 상은 회질 및 백질 모두에 전반적으로 이상이 나타나며,

두정-후두엽이 우세하고 회질 보다는 백질이 더 우세하다고 알

려져 있다
2, 10)

. 이번 연구에서도 다수의 환아에서 뇌 자기공명

상의 처음 소견은 가역성 후두부 백질 뇌증 증후군의 특징적

인 방사선학적 소견에 부합하 지만 4명은 소뇌, 2명은 기저핵,

1명이 전부 두정엽, 1명이 전두엽에 이상 소견이 나타났다. 그리

고 대뇌 피질이 우세하게 침범된 경우가 4례, 대뇌 피질만 침범

된 경우가 2례 다. 본 연구 결과 이 증후군에서 병변이 후부

두정-후두엽 외에 존재하는 경우가 종종 있어서 가역성 후두부

백질 뇌증 증후군라는 용어는 지나치게 제한적일 수 있겠다.

이 증후군은 때로 비가역적인 신경학적 손상을 남기는데
2, 8,

26)
, 저자들의 연구 환아 중 두정-후두엽에 소량의 출혈을 보

던 갈색 세포종을 가진 환아는 종양의 수술적 절제 이후 추적

자기공명 상에서도 작은 혈철색소 침착이 관찰되었고 신경학

적 후유증이 동반되었던 경우 다. 그러나 대다수의 환아에서 혈

압이 조절되거나 원인 약제를 끊은 이후 뇌 자기공명 상은 호

전되었다.

가역성 후두부 백질 뇌증 증후군에서 핵자기공명 분광 상

소견은 지금까지 거의 보고된 바가 없었다
25)
. 본 연구에서 일부

이긴 하지만 lactate peak가 증가된 소견이 관찰되었고 그 외

NAA, choline, creatine peak는 정상 범위 다. 이런 결과는 일

과성 에너지 대사 장애로 인하여 lactate가 증가하며, NAA

peak가 정상 범위인 것은 이 증후군에서 신경학적 손상이 비교

적 적은 것으로 해석할 수 있으며, 이것이 가역성 후두부 백질

뇌증 증후군의 좋은 예후와 관계가 있다고 생각한다. 이 증후군

의 가역성은 추적 핵자기공명 분광 상에서 모두 회복되는 것

으로도 설명이 된다. 앞으로 더 많은 연구 결과를 필요로 하긴

하지만, 핵자기공명 분광 상이 가역성 후두부 백질 뇌증 증후

군의 예후를 예측하는데 중요한 역할을 할 것으로 생각한다.

우리는 아직 가역성 후두부 백질 뇌증 증후군에 대해 제한적

인 연구 결과만 가지고 있으며 추후 더 많은 연구와 노력이 필

요하다. 결론적으로 이 복합적인 증후군에 대해 더 많은 이해를

함으로써, 불필요한 검사를 줄이고, 즉각적이고 합당한 치료를

환아에게 행할 수 있을 것으로 생각한다.

요 약

목 적:가역성 후두부 백질 뇌증 증후군은 두정-후두엽의 백

Fig. 2. Proton Magnetic Resonance Spectroscopy (TR=1500/TE=
135) obtained from the region reveals inverted lactate (Lac)
peak at 1.33 ppm with normal N-acetyl aspartate (NAA),
creatine (Cr), and choline (Cho) peaks.
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질 혹은 회질을 침범하는 특징을 가지는 복합 증후군이다. 이번

연구에서는 이 증후군의 임상적, 방사선학적 특징을 분석하 다.

방 법:총 15명의 환아를 대상으로 하 으며. 각 환아에서 급

성기 동안의 평균 동맥압을 측정하고 신경학적 사건이 발생하기

수일에서 수주 전 안정 상태의 평균 동맥압을 조사하여 비교하

다. 그리고 이들의 뇌자기 공명 상을 분석 비교하 으며 모

든 연구는 후향적으로 이루어졌다.

결 과: 15명의 환아(남아 : 9명, 여아 : 6명)의 연령은 2-20세

(평균 연령:10세) 다. 뇌 자기공명 상은 두정-후두엽의 백질

및 피질에 T2-weighted image에서 신호 강도의 증가를 보

다. 대개의 경우에서 스테로이드나 싸이클로스포린 복용 혹은 급

격하게 혈압이 증가하는 사건과 관련성을 보 다.

결 론:가역성 후두부 백질 뇌증 증후군은 복합적인 신경학

적 질환으로 이 복합 증후군에 대한 더 많은 연구를 함으로써

불필요한 검사를 줄이고 즉각적이고 합당한 치료를 환아에게 행

할 수 있을 것으로 생각한다.
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