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시신경척수염(neuromyelitis optica, NMO)은 중추신경계

의 염증성 탈수초성 질환으로 시신경과 척수를 흔히 침범

한다. NMO의 발생에 NMO-IgG 항체 혹은 anti-aquaporin-4 
항체가 중요한 역할을 하고, 혈장 등에서 이 항체의 발현

이 NMO의 진단에 있어 중요하게 여겨진다.1 NMO의 임상

양상은 다발경화증과는 차이를 보이고 발병 초기의 고용

량 스테로이드에 대한 반응과 다발경화증의 재발 방지를 

위해 사용하는 인터페론베타에 대한 치료효과도 차이가 

있다. NMO는 초기재발이 빈번하고 심한 신경학적 결손을 

보이기 때문에 초기치료가 중요한데 고용량 스테로이드에 

효과를 보이지 않는 경우가 많다. 최근 고용량 스테로이드

에 효과가 없는 NMO의 초기 발병 시 혈장분리교환술

(plasmapheresis)을 통해 회복을 보인 증례들이 보고되면서 

혈장분리교환술이 새로운 치료로 여겨지고 있다.2,3

저자들은 시신경염으로 좌안의 시력이 소실된 후 우안

에 시신경염이 재발되어 고용량 스테로이드를 투여하였으

나 치료 실패한 NMO환자에서 혈장분리교환술을 시행하

여 우안의 완전한 시력회복을 보인 증례를 경험하여 보고

하고자 한다.

증   례

28세 여자가 하루 전 발생한 우측 안구통증과 시력저하

를 주소로 내원하였다. 1년 8개월 전에 양 하지의 위약과, 
배뇨장애가 발생하였고, 증상은 2개월에 걸쳐 호전되었다. 
6개월 후 좌안의 안구통과 함께 좌안의 시야장애와 시력

저하가 발생하였다. 발병 3일 째 좌안의 시력은 0.3이었고, 
안구 자기공명영상에서 좌측 시신경을 따라 조영 증강

되어 시신경염 진단하에 고용량 스테로이드투여를 시작하

였다. 발병 5일 째 시력은 0.02였고, 고용량 스테로이드를 
5일간 투여 후에도 시력은 회복되지 않았다. 면역글로블린
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Figure 1. MRI, visual field and illustration for the visual acuity of the patient with neuromyelitis optica. Gadolinium 
enhanced T1-weighted image of the orbit showed enhancement of right optic nerve (white arrows) (A). The graph 
showed the change of visual acuity in both eyes during treatment (B). Automated visual field examinations of the 
patient with neuromyelitis optica showed complete recovery of visual field defect in right eye after treatment (C). 
D; day, FC, finger count, HIMP; high dose intravenous methylprednisolone, PP; plasmapheresis, OD; right eye, 
OS; left eye, VA; visual acuity.

G지수(IgG index)는 0.4, 올리고클론띠는 음성, NMO-IgG 
항체 양성으로 NMO로 진단하여 경구 스테로이드를 유지

하였으나 시력은 더 감소하여 손가락세기 정도만 가능하

였다.
환자는 좌안의 시력저하가 발생한지 1년 2개월 후 우안

의 시력저하로 다시 내원하였다. 시력은 우안에서 0.2, 좌
안은 손가락세기 정도만 가능하였다. 동공은 양쪽에서 대

칭이었고, 직접대광반사는 우측에서는 정상이었으나 좌측

에서는 느렸다. 교대불빛검사에서 좌안의 상대구심성동공

운동장애가 확인되었다. 안저검사에서 좌측은 시신경의 

위축이 보였고, 우측은 정상이었다. 자기공명영상에서 우

측 시신경에 조영증강이 확인 되었고, 시신경염에 준하여 

고용량 스테로이드 투여하였다(Figure 1A). 5일간 스테로

이드를 투여 한 후 시력의 변화는 없었고, 좌안의 시력소

실이 있었던 환자로 양측 실명을 막기 위해 증상 발현 1주
일째 혈장분리교환술을 시작하였다. 혈장분리교환술은 처

음 3일간 매일 시행하였고, 이후 3일에 한번씩 총 6회 시

행하였다. 1회 교환량은 5,500-6,000 mL 정도였다. 
혈장분리교환술을 1회 시행한 후 우안의 시력은 0.3

이었고, 이후 시력회복을 보여 6회의 혈장분리교환술을 

끝내고 측정한 시력은 1.0으로 회복 되었다(Figure 1B). 좌
안의 시력도 약간의 변화를 보였는데 치료 시작 전에 손가

락세기만 가능하였으나 혈장분리교환술 시행 후 0.02로 측

정되었다. 우안의 시야검사에서도 완전한 회복을 보였다

(Figure 1C). 이후 경구 스테로이드를 감량하고 azathioprine 
75 mg/day을 유지하며 퇴원하였다.

CA

B



서재득․김선혜․박경필․정재호․장철훈

Korean J Clin Neurophysiol / Volume 13 / December 2011116

고   찰

NMO환자는 초기 재발이 흔하고 신경학적 결손 정도가 

심하며 불완전한 회복으로 인해 예후가 좋지 않은 것으로 

알려져 있다.4 특히 NMO에서 보이는 시신경염은 양측성

이 흔하고 시력소실의 정도가 심하지만 고용량 스테로이

드에 대한 반응이 뚜렷하지 않다. 
최근 고용량 스테로이드 치료에 반응을 보이지 않는 

NMO에서 혈장분리교환술을 시행하여 회복을 보인 증례

들이 보고되고 있다. 국내에서도 스테로이드치료에 반응

이 없었던 환자에서 혈장분리교환술을 통해 근력이 MRC 
등급 I에서 III으로 회복되었고, 불빛만 감지하던 정도의 

시력이 3주 후 0.3정도로 회복된 환자에 대한 보고가 있

다.2 그러나 혈장분리교환술이 모든 환자에서 효과가 있는 

것은 아니다. 고용량 스테로이드에 반응이 없었던 6명의 

NMO-IgG 양성 NMO환자에서 혈장분리교환술을 시행하

였을 때 3명의 환자는 1-2회의 혈장분리교환술 직후부터 

증상의 회복을 보였으나, 나머지 3명에서는 증상의 호전이 

거의 없었다.3 아직 혈장분리교환술의 치료기전은 명확히 

밝혀지지 않았지만 혈장에서의 항체와 염증에 관여하는 

사이토카인 등의 체액면역 구성 요소들을 제거함으로써 

치료 효과를 보이는 것으로 알려져 있다.5

이번 증례에서는 고용량 스테로이드를 사용하였으나 시

력의 회복이 없었던 환자에서 혈장분리교환술 시행 직후

부터 시력회복을 보이기 시작해 치료 2주 째에는 완전한 

시력회복을 보였다. 이는 환자의 초기 시력이 0.2로 완전

한 시력소실이 아니었기 때문에 시력의 회복 정도가 좋았

을 수 있고, 또 다른 가능성으로 환자의 시력회복이 이전 

증례에서 언급한 것처럼 스테로이드의 지연효과에 의한 

것일 수도 있을 것이다. 그러나 이전의 증례에서도 혈장분

리교환술 1-2회 시행 후 증상의 회복을 보였던 점을 고려

할 때, NMO의 초기 발병 시에 혈장분리교환술이 효과적

인 치료가 될 수 있을 것이다. 또한 이번 증례에서도 1년 

2개월 전에 발생한 좌안의 시력저하가 혈장분리교환술 후 

약간의 호전을 보였는데, 이는 이전의 국내 보고에서와 

같은 결과이다. 이를 통해 혈장분리교환술이 고용량스테

로이드 치료에 효과가 없는 NMO에서 급성발생뿐만 아니

라 만성적 신경학적 결손도 어느 정도 회복을 가져올 수 

있을 것으로 여겨진다.

NMO의 발병 초기 치료로서 혈장분리교환술에 대한 임

상 연구는 많지 않다. 혈장분리교환술의 횟수나 치료 간격

에 대한 기준이 현재 없고, 증상 발병 후 며칠 이내에 해야 

효과가 있는지에 대해서도 알려진 것이 없으나, 증상이 심

한 시신경염인 경우 4-6주 안에 혈장분리교환술을 시행할 

것을 권고하였다.6 또한 혈장분리교환술을 시행하는 동안 

혈청에서 제거되는 IgG의 정도가 치료의 지표가 될 수 있

는지, 혹은 예후나 재발과의 연관성이 있는지에 대한 연구

가 거의 없어 혈청 IgG의 정도로 치료의 종결을 결정하기

에 어려움이 있다. 
최근 신경계 질환에서의 혈장분리교환술의 역할에 대한 

지침을 살펴보면 스테로이드에 반응이 없는 재발성 다발

경화증에서 2차 치료로 사용될 수 있고(Level B), 고용량스

테로이드 치료에 실패한 NMO를 포함한 중추신경계의 전

격 탈수초성 질환에서는 혈장분리교환술을 권장하고 있

어(Level C)7 여러 가지 제한 점이 있지만 고용량 스테로이

드 치료에 반응을 보이지 않는 NMO 환자에서는 혈장분

리교환술을 고려해 볼 수 있을 것이다.
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