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진행성 전신성 경화증(progressive systemic sclero-

sis; 이하 P S S )은 피부나 혈관 그리고 심장, 간, 폐, 신장

등의 여러 가지 내장 기관을 침범하는 전신성 질환으로

다른 교원성 질환들과는 달리 신경계 합병증은 드물게 오

는 것으로 알려져 있다.1 - 3 신경계 합병증으로는 삼차신경

병이나 말초신경병, 수근관 증후군 및 자율신경병등이 보

고되었는데1 , 4 - 6 저자들은 최근 PSS 환자에게서 동통성 삼

차신경병증을 경험하였기에 임상양상과 신경생리검사 소

견을 보고하고자 한다.

증 례

3 5세 남자 환자가 2주전부터 발생한 양측 안면부의 동

통과 이상감각을 주소로 내원하였다. 동통의 양상은 칼로

찌르는 듯한 통증이 약 3초간 지속 되었고 우측보다 좌측

에서, 하악신경부 보다 안신경부나 상악신경부에서 더 심

하였다. 

환자는 2년 전 다발성 관절통과 레이노 현상 있어

Subcommittee for scleroderma criteria of the

American Rheumatism Association Diagnostic and

Therapeutic Criteria Committee의 P r e l i m i n a r y

criteria for the classification of systemic sclerosis

( s c l e r o d e r m a )에 따라 전신성 경화증( P S S )으로 진단 받

고 스테로이드(prednisolone 10mg daily)와면역억제제

(methotrexate 16 mg weekly)로치료 중이었고 특별한

가족력은 없었다.

내원 당시 활력징후는 정상 이었으며 신체 검사상양측

수부와 안면부에 피부 경화가 관찰 되었고양측 슬관절과

주관절, 손목관절에압통이 있었다.

신경학적 검사상 안면부의 이상 감각과 온도와 통각에

대한 감각 감소가 있었고 저작근등의 운동 검사는 정상이

었으며 각막반사나 악 반사역시 모두정상이었다.

뇌자기공명영상에서 뇌간 부위에 특별한 이상 소견은

없었고 좌우 안면 신경에 대한 운동신경전도검사상 복합

근육활동전위( C M A P )의 잠복기와 진폭은 정상 범위 안에

속하였으나, 순목반사검사상 양측 상안와 신경 자극에 대

해 동측 R1, R2와 반대측의 R2 반응이 모두 형성되지 않

아 양측삼차신경장애를시사하는소견을보였다(Fig. 1).

P S S의 신경계 침범에 의한 삼차신경 병증으로 진단하
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A Case of Painful Trigeminal Neuropathy as a Complication of
Progressive Systemic Sclerosis
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Progressive systemic sclerosis (PSS) is a multi-systemic disorder characterized by abundant fibrosis of the skin, blood
vessels, and visceral organs. But it rarely affects the peripheral nervous system. We report a 36-year-old man of painful
trigeminal neuropathy as a complication of PSS. He was referred from Rheumatology for the evaluation of abruptly
developed bilateral facial pain. He had facial hypesthesia and paresthesia on neurologic examinations. In the blink
reflex, ipsilateral and contralateral R1 and R2 responses were not detected during bilateral supraorbital stimulation. But
normal latency and CMAP amplitude of facial NCV were found. Under the impression of trigeminal neuropathy caused
by PSS, steroid therapy was tried, and his clinical symptoms and electrophysiologic findings were improved. PSS could
be the cause of the painful trigeminal neuropathy.
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고 p r e d n i s o l o n e을 하루 30 mg으로 증량 하였고 c a r-

bamazepine 600 mg을추가하였다. 

3개월 후 좌측 안면부의 동통과 이상감각은 현저히 호

전되었지만 우측에는 여전히 동통과 이상감각이 남아 있

었다. 이때 시행한 순목반사검사상 좌측 상안와 신경 자

극에 대해 이전 검사상 전혀 나타나지 않았던 동측의 R 1

(잠복기=11.0 msec), R2 (잠복기=31.5 msec) 반대측R 2

반응(잠복기=30.9 msec)이 나타났고 우측 상완와 신경

자극에 대해서는 동측 R 1반응이 (잠복기 18.3 msec) 나

타났지만 잠복기가 증가 되었고 동측과 반대측의 R 2반응

은 미비하였다. 

고 찰

삼차신경병은 종양이나, 골질환, 감염, 혈관기형 등의

여러 가지 질환에 의해 발생할 수 있고 드물게 교원성 질

환에 의해서도 올 수 있는데 미분류결체조직질환( 4 7 % ) ,

혼합결체조직질환(26%) 및진행성 전신성 경화증( 1 9 % )이

그 원인으로 알려졌다.1 , 7 S o u b r i e r등1 0은 4명의PSS, 4명

의 쇼그렌 증후군, 4명의 혼합결체질환 총 1 2명의 삼차신

경병환자들을 보고하였다. 

P S S의 신경계 합병증은 다른 교원성 질환에 비해 드물

게 발생하는데( 0 . 8 %8 ~ 18.5%4) Farrell 등7은 4 4 2명의

PSS 환자를 대상으로 삼차신경병을 동반한 1 6명의 환자
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Figure 1. Blink reflex (A: right, B: Left) and facial
NCV (C). In the blink reflex, ipsilateral R1 and R2
and contralateral R2 responses are not detected dur-
ing right and left supraorbital nerve stimulation
respectively. Normal latency and amplitude of
CMAP are noted during right and lest facial nerve
stimulation.

Figure 2. Follow up blink reflex after 3 months later. The ipsilateral R1 and R2 and the contralateral R2 responses, which were not
found initially are detected during the left supraorbital nerve stimulation. However, the R1 response is prolonged and the ipsilateral
and contralateral R2 responses are still not detected during the right supraorbital nerve stimulation. 
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를 보고하였다. PSS환자에게서삼차신경병의 임상양상은

천천히 발생하는 안면감각마비를 주 특징으로 하고 동통

이나 이상감각이 동반 되기도 한다. 일측 혹은 양측모두

올 수 있고 대부분 운동 기능은 보전되어 순수감각 말초

신경병의 양상을 보인다.7 또한 삼차신경병은 보통 P S S를

진단받은 후 잘 오는데드물게는 P S S보다먼저 진단되거

나 P S S의 첫 번째임상 양상으로도 보일수도 있다.7

P S S에서 삼차신경병이 발생하는 기전은 아직 확실히

밝혀지지 않았지만 신경혈관의 면역학적 손상에 의한 말

초신경의 허혈성병변에 의해발생한다는 설명과,6 삼차신

경절이나 삼차신경 근위부에 부종을 동반한 염증반응으로

인하여 발생하는 일종의 포착성 신경병증( e n t r a p m e n t

n e u r o p a t h y )이라는 설명이 있다.1 , 9 후자의 경우 뇌 자기

공명영상에 의해 삼차신경 절전 부위의 비후나 T1 영상에

서 가돌리늄 조영증가를 볼 수 있다.1 , 9 이외에도 F i s c h o f f

등2은 P S S환자에서 하악골의 흡수와 신경압박에 의한 삼

차신경병을 보고하였다. 

국내에서는 P S S에서 말초신경병의 보고는 있었으나3

삼차신경병의 보고는 아직 없어 삼차신경병이 P S S의 가

장 많은 신경계합병증을 차지하고 있는 구미와는 상이한

양상을 보여 이에 대한 더 많은 연구가 필요할 것으로 생

각된다. 
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