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- Abstract -

Both myasthenia gravis and Guillain-Barré syndrome are autoimmune disorder, but it is very rare that
both of them occur together. A 53-year old woman with history of myathenia gravis complained of weak-
ness of extremities, worsening progressively for several days. Electrophysiologic study showed findings
of motor axonal neuropathy without sensory involvement. She became improved in aspect of clinical
symtoms and electrophysiologic findings after infusion of immunoglobulin. This is a case of Guillain-
Barré syndrome in a patient with myasthenia gravis.
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서 론

중증근무력증(myasthenia gravis)은 아세틸콜린 수
용체에 대한 비정상적인 면역 반응에 의하여 일어나는
자가면역성 질환으로, 다른 자가면역질환이 동반되는
경우를 드물지 않게 관찰할 수 있다1 , 2. 병리학적으로 감
각 신경은 침범하지 않으면서 다양한 정도의 운동 신경
축삭 변성을 특징으로 하는 축삭형 길랑-바레 증후군
( G u i l l a i n - B a r ré s y n d r o m e )도 그 병인에 보체나 면역
글로불린 등이 관여하는 자가면역질환이다3 , 4. 하지만 두
질환이 동시에 발생하는 것은 매우 드문 경우로서 보고
된 예2 , 5가 극히 적다.

저자들은 중증근무력증으로 수년간 유지 치료 중이던
환자에서 급성 진행성 근력 저하를 주소로 하는 길랑-바
레 증후군이 발생한 증례를 경험하였기에 문헌고찰과
함께 이를 보고하는 바이다.

증 례

5 3세 여자 환자가 약 5일 전부터 시작된 진행성 사지
근력 저하를 주소로 내원 하였다. 과거력상 1 9 9 4년 구
음장애, 연하곤란, 안검하수, 복시 등의 증상을 주소로
내원하여 시행한 tensilon 검사, 아세틸콜린 수용체 항
체 검사, 반복신경자극 검사 및 단섬유 근전도 등을 통
해 중증근무력증으로 진단 받았었다. 이후 흉선제거술



을 시행하고 현재까지 항콜린에스터라제( a n t i c h o l i n e
e s t e r a s e )를 증상에 따라 복용해 왔고, 당시 신경전도
검사 상 이상 소견은 없었다(Table 1). 약 6년간의 외
래 통원 치료 기간중 현저한 체중의 감소나 근위축 소견
은 보이지 않았었다.

환자는 1 0일 전부터 기침과 미열 등 상기도 감염증세
가 있어 인근 병원에서 세파(cephalosporin) 계열의
항생제를 포함한 약을 복용하였으나 증상의 호전이 없
었고, 약 5일 전부터는 전신무력증과 하지로부터 상지
로 진행하는 대칭성 근력저하가 있어 내원하였다. 내원
시 생체징후는 정상이었으며 진찰 소견 상 양측 폐 하부
에서 악설음이 관찰되었고, 신경학적 검사 상 안구근 운
동을 포함한 뇌신경 검사에서는 이상소견이 없었고, 근
력검사 상 양측 상지의 근력은 grade Ⅳ, 하지의 근력
은 grade Ⅲ로 감소되어 있었다. 감각검사 상 이상소견
은 없었으나 사지 말단의 저린 증상을 호소하고 있었고,
사지의 심부건 반사는 소실되어 있었다. 바빈스키 징후
나 다른 병적 반사는 나타나지 않았다.

일반 혈액 검사 상 백혈구 치는 1 0 , 4 0 0 /㎕로 증가된
소견 외 혈색소치, 혈소판, 간기능 검사, 혈청 전해질 검
사 및 갑상선 기능 검사는 정상이었다. 입원 당일 시행한
흉부 단순촬영 검사 상 양측 폐 하부에 증가된 음영이 관
찰되었다. 입원 2일 째, 37.8℃의 미열이 나타나 폐렴에
의한 중증근무력증의 악화를 의심하여 항콜린에스터라
제의 용량을 증량하고, 3세대 세파 계열의 항생제 치료

를 시작하였다. 입원 3일 째, 호흡곤란을 호소하기 시작
하였고, 신경학적 검사 상 상지의 근력은 grade Ⅰ, 하
지의 근력은 grade 0으로 감소되었다. 당시 시행한 동맥
혈 가스검사는 pH 7.59, pCO2 29mmHg, pO2

58mmHg, HCO3 27.2mmol/L, O2 S a t u r a t i o n
9 4 . 1 %였다. 이날 시행한 운동신경전도 검사 상 척골신
경과 후경골신경의 복합유발전위가 유발되지 않았다. 정
중신경 및 비골신경은 말단 잠복기가 증가되어 있었고,
복합활동전위의 진폭은 감소되어 있었으며, 구간별 신경
전도 속도는 정상이었다. 모든 신경의 F - w a v e는 유발되
지 않았다(Table 2). 감각신경전도 검사 결과는 모두 정
상 범주였다. 중환자실에서 인공호흡기 치료와 길랑-바
레 증후군의 의심하에 정주 면역글로불린 치료를 시작하
였다. 입원 1 0일째 시행한 흉부 X -선 검사 상 폐렴은 호
전되었고, 자발 호흡이 가능해져 인공 호흡기를 제거하
였다. 이때 시행한 뇌척수액 검사 상 단백질은 6 1 m g / d l
로 약간 증가되어 있었고, 백혈구는 1 /㎕가 발견되었다.
입원 당일 시행했던 항아세틸콜린 수용체에 대한 항체는
양성이었다.

입원 2 8일째 시행한 신경학적 검사 상 근력은 양측 상
지의 근위부 근력은 grade Ⅲ+, 원위부 근력은 g r a d e
Ⅲ, 양측 하지의 근위부 근력은 grade Ⅲ, 원위부 근력
은 g r a d eⅡ+로 호전되었다. 다시 시행한 운동신경전도
검사 상 우측 정중신경, 척골신경, 비골신경 및 후경골
신경의 말단 잠복기는 증가되어 있었고, 복합유발전위의
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Table 2. Motor nerve conduction study

Admission
Nerve

Terminal Amplitude Velocity F-wave
date latency(msec) (mV) (m/sec) latency(msec)

Median nerve, right 6.4 0.987 45 NP*
Ulnar nerve, right NP

#3 Peroneal nerve, right 7.3 0.589 37 NP
Posterior Tibial
nerve, right

NP

#23
Median nerve, right 4.4 2.260 49 NP
Ulnar nerve, right 4.4 0.372 35 NP
Median nerve, right 4.3 2.562 52
Ulnar nerve, right 4.2 0.492 45

#45 Peroneal nerve, right 6.5 1.505 39
Posterior Tibial
nerve, right

5.2 0.529 37

*not provoked

Table 1. Motor nerve conduction study of initial time diagnosed with myasthenia gravis.

Nerve
Terminal Amplitude Velocity F-wave

latency(ms) (mV) (m/s) latency(ms)

Median nerve 3.0 6.1 59.5 21.2
Ulnar nerve 2.4 7.2 61.1 22.1
Peroneal nerve 4.8 7.2 56.5 40.0



진폭은 감소되었으나, 입원 3일째 시행한 검사보다는 호
전된 소견이었고, 감각신경 전도 검사는 역시 정상 소견
이었다. 저빈도 반복신경자극 검사 상 유의한 감소양상
은 관찰되지 않았고 고빈도 반복신경자극 검사상에서도
유의한 진폭의 증가 소견은 보이지 않았다.

환자는 증상이 현저히 호전되어 입원 4 5일 째에 다시
신경전도 검사를 시행하였으나 증상 호전에 비해 검사
결과의 호전 정도는 미약한 편이었다. 입원 5 0일째에
좌우 상지의 경한 정도의 미세 운동 장애를 남긴 채 퇴
원하였다. 현재까지 병발 약 1년이 경과된 상태에 안검
하수, 연하곤란 등의 증세는 없이 사지 원위부의 미세한
근력저하와 전반적인 심부건 반사의 감소를 보이는 채
중증근무력증에 대한 약물치료를 유지하고 있다.

고 찰

중증근무력증과 자주 동반되는 자가면역성 질환들로
는 갑상선 질환이 가장 흔하고, 류마티스성 관절염, 전
신성 홍반성 낭창 등이 있다1 , 2 , 6. 길랑-바레 증후군도 자
가면역질환의 일종으로 신경 결절에서의 보체( c o m-
p l e m e n t )의 침착과 신경 결절에서의 면역글로불린의
증가 및 축삭 주위 공간으로의 대식세포의 침입 등 면
역 반응이 축삭을 침범하는 질환이다3 , 4. 그러나 중증근
무력증과 동반되는 길랑-바레 증후군에 관한 보고는 극
히 드물다2 , 5. 모두 텐실론(Tensilon) 검사와 아세틸콜
린 수용체 항체 검사등으로 중증근무력증을 진단하고
환자의 임상 증상 혹은 신경전도 검사로 길랑-바레 증
후군을 확인한 증례들이었다.

중증근무력증 환자에게서 길랑-바레 증후군이 병발하
는 것에 대한 몇가지 가설이 있다. 첫째는 말초 신경과
아세틸콜린 수용체 사이에 항원의 유사성이 있어 두가
지 구조물을 동시에 파괴하는 항체가 만들어졌을 것이
라는 가설, 둘째는 면역학적 반응에 의한 전접합부신경
(presynaptic nerve) 말단의 이상이 이차적으로 아세
틸콜린 수용체의 변화를 초래 할 수 있다는 가설5이나
이는 증거가 없을뿐더러, 본 증례와 같이 중증근무력증
이 발생한 이후에 생긴 신경병증은 설명할 수 없다. 또
한 급성 운동 축삭형 신경병증의 경우 단섬유근전도 상
j i t t e r를 증가시키는 양상으로 나타나 중증근무력증과
혼동할 수 있다는 문제7가 있으나 본 증례에서는 이미
중증근무력증의 진단을 받은 경우이며, 이번 삽화에서
도 아세틸콜린 수용체 항체의 증가 등 중증근무력증의
증거가 함께 나타났었다. 반면에 이론적으로 심한 중증
근무력증에서 축삭형의 운동 신경병증으로 오인할 수
있는 신경전도 검사소견을 보일 수도 있으나 문헌상 보
고된 례는 없었다.

본 증례에서는 중증근무력증 환자에서 상기도 감염
이후 수일에 걸쳐 대칭성으로 빠르게 진행하는 사지의
근력 약화가 나타났고, 이는 주로 하지에서 먼저 시작되
어 상행성으로 나타났으며, 심부건 반사는 모두 소실되
었고, 회복기에도 균일한 분포가 아닌 말단의 근력이 지
체되어 향상되는 양상을 보였다. 또한 검사실 소견에서
는 아세틸콜린 수용체 항체 검사 상 중증근무력증을 시
사하는 소견과 함께 신경전도 검사 상 축삭 변성을 시사
하는 소견이 있었으며 척수액 검사상 단백질이 약간 증
가된 단백-세포 해리의 소견을 보였다. 정주 면역글로불
린을 사용한 후 임상 증상과 더불어 신경전도 검사소견
도 어느 정도 호전되었다. 본 증례와 같은 증상 및 신경
전도 검사 소견을 보일 수 있는 질환은 축삭형의 길랑-
바레 증후군 뿐만 아니라, 이튼-람버트 증후군, 심한 근
위축과 연관된 중증근무력증 위기(myasthenic crisis)
등을 고려해야 하나, 본 증례의 환자는 고빈도 반복 신
경 자극 검사에서 복합활동전위의 진폭이 증가하는 양
상을 보이지 않아 이튼-람버트 증후군을 감별할 수 있었
고 이는 초기 중증근무력증으로 진단받을 당시에도 확
인되었던 소견이다. 근력저하로 심한 불용성 위축이 있
었다면 중증근무력증 위기의 증상이 호전되었어도 신경
전도 검사 소견은 변화가 없었어야 하지만 본 증례에서
는 임상 경과에 따라 전반적인 호전이 관찰되었으므로
근위축에 의한 진폭저하는 아니었음을 확인할 수 있었
고, 또한 복합활동전위가 유발되지 않을 정도로 현저한
근위축이나 이를 시사하는 체중감소는 없었다. 또한 중
증근무력증 위기에 의한 신경-근 접합부 전도차단으로
위상취소(phase cancellation)가 일어나 진폭이 저하
되었을 가능성은 입원 2 8일째 시행한 반복신경자극 검
사와 신경전도 검사 소견을 통해 감별 할 수 있다. 일반
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Figure 1. Motor nerve conduction studies of right ulnar nerve
recorded at right abductor digiti minimi muscle. A, B:
No compound motor action potential is seen at stimula-
tion of right ulnar nerve on admission day 4 (A: stimulat-
ed at the wrist, B: at the elbow) ; C, D: Low amplitude
CMAP is seen 19 days later with temporal dispersion.
(C: stimulated at the wrist, D: stimulated at the elbow)



적으로 축삭형의 길랑-바레 증후군은 정주 면역글로부
린에 대한 반응이 좋지 않은 것으로 알려져 있으나 최근
의 논문들에 의하면 길랑-바레 증후군의 아군들간에 치
료방법에 따른 효과의 차이가 없다는 증거가 제시되고
있고8, 축삭형 길랑-바레 증후군에서도 정주 면역글로부
린이 효과적이라는 보고도 있었다9.

저자들은 중증근무력증으로 외래 추적 치료중이던 환
자에서 발생한 축삭형 길랑-바레 증후군을 경험하였기
에 보고하는 바이다.
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