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급성 범자율신경장해성신경병증
(Acute Pandysautonomic Neuropathy) 2개증례
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Acute Pandysautonomic Neuropathy 2 Cases
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- Abstract -

Acute pandysautonomic neuropathy(APN) is an uncommon clinical entitiy involving vasomotor, sudomotor, pupi-

lomotor, secretomotor and other autonomic systems. Both sympathetic or parasympathetic fibers are involved with

relative preservation of somatic sensory and motor function. Although APN shares several clinical features with

GBS, it is not clear whether APN is a subvariety of GBS. We report two young patients with APN. Patient 1 was a

18-year-old girl with recurrent fainting spells. Patient 2 was a 23-year-old man sufferring from unexplained nausea

and vomiting. Both had a history of previous upper respiratory infection. They presented with gastroparesis, anhydro-

sis and orthostatic hypotension. Mild numbness and tingling sense was present, but motor power was intact.

Neurologic examination showed bilateral tonic pupil, decreased pain and vibration sense, and absent tendon reflexes.

Nerve conduction study indicated diffuse sensorimotor polyneuropathy. Nerve biopsy in patient 2 revealed axonal

degeneration. After conservative management, gastrointestinal symptoms were improved in patient 2, however,

patient 1 suffered from the symptoms lasting more than several months. These cases suggest that post-infectious

dysautonomic symptoms in young patient may indicate the diagnosis of APN. Although the natural course is general-

ly benign, accurate diagnosis and proper management may be mandatory for the better clinical outcome.
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급성 범자율신경장해성 신경병증(Acute Pandysau-
tonomic Neuropathy)은 혈관운동(Vasomotor), 발한운
동(Sudomotor), 동공운동(Pupilomotor), 분비운동( S e -
cretomotor), 기타 자율신경계를 광범위하게 침범하는 별
로 흔하지 않은 임상질병이다. 이 질환은 교감신경계와 부
교감 신경계가 모두 침범될 수 있으면서 상대적으로 체성
감각 및 운동신경은 침범하지 않는 특징을 가지고 있다.
1 9 6 9년 Young. et. al이 처음으로 보고한 이래 수백건의

증례보고가 있었고, 그 실체에 대한 논란이 있어왔으나 아
직 정확한 발병 원인과 질병의 구분에 관해서는 확정된 바
가 없다. P.A. Low. et. al에 의하면 길랑-바레씨 증후군
( G u i l l a i n - B a r r e’s Syndrome)의 특징을 가지고 자율신
경장해( D y s a u t o n o m i a )가 심한 경우부터 전혀 체성신경
에 대한 침범이 없는 경우까지 다양한 경우가 존재하고 체
성신경에 대한 침범정도에 따라서 길랑-바레씨 증후군의
일부로 혹은 독립된 질병으로 분류되기도 한다. 여기서 우



리는 특징적인 자율신경계 침범을 보이면서 체성신경에
대한 침범 정도가 다른 두 가지 증례를 보고 그 질병의 실
체에 대하여 생각해 보고자 한다.

증례 1

1 8세의 여자환자가 한 달 전부터 시작된 반복되는 졸도
증상을 주소로 내원하였다. 환자는 1개월 전에 전신쇠약,
발열, 설사 등의 상기도 감염 증상이 생겼으나 스스로 투
약하면서 사라졌다. 5일이 경과한 후에 양하지에 간헐적
인 저림(intermittent numbness), 이상감각( t i n g l i n g
sensation), 둔한 통증(dull aching pain) 등이 생겼다.
상기도 감염증상이 생긴지 1 0여일 만에 2 ~ 3분간 이상운
동을 동반하지 않은 의식소실이 생겼고, 이후로 반복적으
로 시각 흐림(blurred vision), 기좌성 현기증( o r t h o s t a-
tic light-headedness) 등의 증상과 함께 졸도를 하는 일
이 지속되었다. 환자는 이에 동반하여 심한 변비와 복부팽
만이 생겨서 응급실을 방문하였고, 단순복부촬영 결과 심
한 마비성 장폐색증(Paralytic Ileus) 양상이 발견되어
(Fig. 1) Levin Tube를 삽입한 후 호전되었다. 이후 신
경과에 의뢰되어서 신경학적 검사를 시행하였고 양쪽 눈
에서 산동과 함께 심한 배뇨장애와 변비가 수개월간 지속
되었으며 양쪽 눈에 안구건조증이 있는 사실을 확인할 수
있어서 신경과로 전과되었다.

환자는 심한 상기도 감염의 병력이외에 약물에 노출
되거나 독성물질에 노출된 경력은 부정하였고, 가족력
상에도 특이한 사항은 발견되지 않았다. 이학적 검사상
심한 기좌성 저혈압을 보여서 누워서 100/60 mmHg,
서서 40/18 mmHg로 측정되었고 기립 시에도 반사성
빈맥(reflex tachycardia)을 관찰할 수 없었다. 신경학
적 검사상 양측 눈에 직접, 간접 대광반사상 반응이 경
미하였으며 모두 심한 산동이 관찰되었으나 운동마비나
일간변동(diurnal variation)은 없었다. 사지에서 심부
건반사가 모두 나오지 않았고, 양측 허벅지와 손목이하
에서 촉각, 통각, 진동감각 등이 감소되어 있었다. 그러
나 위치감각은 정상이었고, 전신에서 무한증( a n h y d r o-
s i s )이 나타났다.

기타 혈액검사에서 상색소성 상세포성 빈혈( n o r m o c h -
romic normocytic anemia)이 발견된 것 이외에 혈청내
비타민 B 1 2와 엽산(Folate) 농도, 항핵성항체( A n i t i n u -
clear Ab), 류마티스 양 인자(Rheumatoid Factor), 소
변내 마(Urinary Porphyrin) 농도, 비소(Arsenic), 납
(Lead), 혈청단백질 전기영동(serum PEP), 면역전기연
동(IEP), 갑상선 기능검사(TFT), 종양 표식자( T u m o r
Marker), 뇌척수액 분별세포검사(CSF Differential
Cell count), 뇌척수액 세포검사(CSF Cytology) 등은
전부 정상범위였다. 다만 희석 필로칼핀(Dilute Pilocar-
pine 0.1%)에 의한 동공의 반응에 대한 검사에서 축동이
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Figure 1. Simple Abdomen of Case 1 shows paralytic ileus with dilated colon.



지속되어서 콜린성 과민상태(Cholinergic supersensi-
t i v i t y )에 의한 아디씨 긴장성 동공( A d i e’s Tonic Pupil)
의 양상을 보여주었다. 신경전도검사에서는 양 하지를 침
범한 탈수초성(demyelinating type)의 감각운동 다발신
경병증(sensorimotor polyneuropathy)을 보여주었다.
비복신경(sural nerve) 생검 결과 임파구의 침투와 탈수
초양상을 보여주었다(Fig. 2).

환자는 혈압과 심전도 모니터를 위하여 중환자실로 입
원하였고 혈장교환술을 고려하였으나 저체적증( h y p o v-
o l e m i a )의 위험이 있고 당시 혈장교환술을 할 만한 기구
가 없어서 IVIG(0.4 g/kg/day)로 5일간 치료하였다. 상
기치료후에도 midodrin, fluorocortisone 등을 사용하고
Jobst Stocking을 착용하는 등 기좌성저혈압에 대한 치
료를 지속하였는데, 2개월에 걸쳐서 점차 회복되어서 기
좌성저혈압, 시각흐림(visual blurring), 마비성 장폐색,
배뇨장애, 변비 등은 사라졌으나 식사 후 설사증상이 지속
되었고, 무한증도 부분적으로 지속되었다.

증례 2

2 4세의 남자환자가 두 달 전부터 시작되어 반복되는
구토와 복통을 주소로 내원하였다. 환자는 두 달 전부터
심한 복부팽만과 구토가 생겨서 가까운 병원에 입원하
여 치료 후 귀가하기를 반복하였고 한 달 전부터는 상기
증상이 더 심하여져서 내원하였다. 당시부터 2 - 3분정도
이상운동을 동반하지 않는 의식소실이 생겼다. 단순복
부촬영 결과 마비성 장폐색을 발견하였으나 다른 이상
이 없어서 신경과에 의뢰되었고, 신경학적 검사결과 사
지의 감각저하와 양측성 산동이 발견되었으며 하지에
무한증이 있음이 확인되어서 전과되었다.

환자는 과거력상 상기도 감염증상의 여부는 확실하지
않았고, 염색공장에서 아세톤( a c e t o n e )과 자이롤( x y l o l )

등의 유기용제에 장기간 노출된 경력이 있었으나 가족력
은 없었다. 이학적 검사상 기좌성 저혈압이 발견되었으나
견딜 수 있는 정도였고 갑자기 일어섰을 때 반사성 빈맥이
생기지 않는 것이 관찰되었다. 신경학적 검사상 산동과 직
접 및 간접 대광반사가 경미한 것이 양측 모두에서 관찰되
었으나 운동마비증상이나 일간변동(diurnal variation)
은 없었다. 심부건반사는 사지에서 전부 소실되었고 양
말-장갑양(stocking-glove pattern)의 통각, 냉온감각,
촉각의 감소가 상지에서는 60%, 하지에서는 3 0 ~ 4 0 %정
도로 관찰되었다. 위치나 진동감각은 정상적이었다. 우측
하지에 현저한 무한증이 보였고 다른 부분은 비교적 정상
적이었다.

기타 혈액검사에서 상색소성 상세포성 빈혈( n o r m o c h -
romic normocytic anemia)이 발견된 것 이외에 혈청내
비타민 B12/ 엽산(Folate) 농도, 항핵성 항체( A n i t i n u -
clear Ab), 류마티스양 인자(Rheumatoid Factor), 소변
내 마(Urinary Porphyrin) 농도, 비소(Arsenic), 납
(Lead), 혈청단백질 전기영동(serum PEP), 면역전기연
동(IEP), 갑상선 기능검사(TFT), 종양 표식자( T u m o r
Marker), 뇌척수액 분별세포검사(CSF Differential
Cell count), 뇌척수액 세포검사(CSF Cytology) 등은
전부 정상범위였다. 그러나 뇌척수액내 단백질이 9 2
m g / d l로 증가되어 있었고. 신경전도검사에서 신경전도속
도( N C V )가 감소되어 있으며 시간적 분산(temporal dis-
p e r s i o n )을 보여서 사지를 모두 침범하는 탈수초성 감각
운동성 다발신경병증(demyelinating sensorimotor
p o l y n e u r o p a t h y )이 관찰되었으며 주로 하지에서 심한 양
상을 보였다.

환자의 마비성 장폐색은 입원하여 실시한 대증 요법
후 완전히 사라졌고 기좌성 저혈압과 감각 저하 등의 증
상도 서서히 회복되어서 양측성 산동만 남아 있는 상태
에서 퇴원하였다.

고 찰

자율신경계를 침범하는 신경변증으로는 종양성( p a r a-
neoplastic) 신경병증, 마중독성 신경병증( p o r p h y r i c
neuropathy), 길랑-바레씨 증후군(GBS), Vincristine
등 항암제에 의한 신경병증 등이 있으나 급성 범자율신경
장해성 신경병증은 대단히 드물게만 관찰된다. 1969년에
Young 등1이 처음 기술한 뒤로 급성의 경과를 밟으면서
교감신경계와 부교감 신경계를 동시에 침범하면서 상대적
으로 체성 신경계에는 커다란 문제가 없는 특징을 갖는 이
질환의 실체에 관한 많은 논란이 있어왔다. Melvin
(1975) 등3은 감염성 단구세포증(infective mononucle-
o s i s )과의 관련성을, Benett(1997) 등4은 EB Virus 감
염증과의 관련성을, 또한 Fagius(1983) 등5은 헤르페스
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Figure 2. Light micrograph of sural nerve in case 1 shows infil -
trated lymphocyte(H & E, ×200).



바이러스 감염증과의 관련을 주장하였으나 L o w ( 1 9 8 3 )
등6이 병리검사 소견을 토대로 주장한 길랑-바레씨 증후군
의 아형이라는 의견이 가장 설득력이 있는 상태이다.

본 첫 번째 증례에서는 상기도 감염력이 있었으며, 두
증례 모두에서 뇌척수액내 단백질 양이 증가하고, 신경전
도 검사에서 탈수초성 감각운동성 다발신경병증의 양상을
보여 준 것은 자율신경계 뿐만 아니라 체성신경계도 침범
한 길랑-바레씨 증후군의 일종이라는 L o w의 주장과 잘
부합하는 소견이다. 또한 첫 번째 증례에서는 I V I G를 사
용하고, 두 번째 증례에서는 지지적 치료만으로도 비교적
짧은 시간 안에 거의 완전히 회복되었다는 것도 이와 잘
맞는다 하겠다. 그러나, 첫 번째 증례에서는 자율신경계의
장애와 동반하여서 비교적 뚜렷한 이상감각을 호소하였
다. Faigus(1983) 등5은 주로 콜린성 자율신경장애가 뚜
렷하며 통증과 이상감각을 동반하면서 상대적으로 기좌성
저혈압 등이 없는 급성 범자율신경장해성 신경병증을 보
고하였는데, 이 환자의 경우와 어느 정도 일치되는 점이
있다고 하겠다. 최근에 Yokota(1994) 등7은 여러 증례를
종합하여서 급성 특발성 자율신경병증을 다음과 같이 분
류하고 있다.

1) 급성 범자율신경장해성 신경병증(acute pandysau-
tonomic neuropathy): 운동 신경 증상이나 감각
신경 증상이 경하거나 없고 자율 신경 장애 증상만
두드러진 경우.

2) 급성 자율-감각신경병증(acute autonomic and
sensory neuropathy): 자율 신경과 감각 장애 증상
이 현저한 경우

3) 현저한 자율 신경 장애를 동반한 길랑-바레씨 증후
군( G u i l l a i n - B a r r e’s Syndrome with prominent
autonomic symptom): 자율신경계 장애와 체성 운
동 신경의 손상을 동반한 경우.

4) 급성 자율-감각-운동신경병증(acute autonomic
sensory and motor neuropathy): 현저한 자율신
경계 장애와 체성 운동, 감각 신경병증을 특징으로
하는 경우.

본 첫 번째 증례는 자율신경계 장애가 현저하기는 하
나 분명히 감각 장애 증상을 보이고 있었고, 자율신경계
증상이 호전된 다음에도 감각이상이 남아 있는 점 등으
로 국내에서 박(1999) 등8이 보고한 급성 자율-감각신
경병증 으로 분류할 수도 있겠으나, 비록 임상적으로 운
동신경의 장애가 없었다 하더라도 신경전도 검사상 분
명한 운동신경의 침범이 있었기에 현저한 자율 신경 장
애를 동반한 길랑-바레씨 증후군으로 보는 것이 더 타당
할 것으로 보인다. 두 번째 증례는 손(1988) 등9이 보

고한 환자와 임상적으로 뚜렷한 감각장애나 운동신경의
이상을 보이지는 않고 자율신경계 장애만 현저하다는
점에서 유사하나 신경전도 검사상의 이상을 종합하여
보면 역시 첫 번째와 같은 질환으로 분류할 수 있을 것
이다. 그러나 이러한 Yokota 등의 분류는 임상적 소견
과 병리소견만을 종합하여 임의로 정한 성격이 짙어서
질병의 원인에 따른 분류로 보기는 어렵고 본 증례에서
보듯이 각각의 특징을 공유하는 경우가 많기 때문에 과
연 어떤 의미가 있을지는 의문이다.

자율 신경계 증상은 일반적으로 발병 1 ~ 2년 후에 회
복된다고 하고 감각 장애는 더 오래 지속된다고 하는데,
본 증례에서도 자율신경계 증상이 수개월내에 비교적
일찍 회복되었고, 감각 장애는 지속되는 양상을 보였으
며, 운동신경의 장애는 임상적으로 거의 볼 수 없을 정
도로 경미하였고, 곧 회복되었다.
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