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  We r eport a  ca se of  na rcolepsy. A 25 -year-old man h as ha d e xcessive d aytime sl eepiness o f a bout 1 0 ye ars 
durations. He awak ens dai ly f eeling exhausted and  continually f alls asleep dur ing t he day  while engaged in 
such si tuation li ke r eading and  watchi ng tel evision. H e h as exh ibited cataplexy, a su dden l oss o f m uscular 
tone, br ought on b y em otion, usu ally l aughter. Pol ysomnogram r evealed i ncreased sleep stage 1, 2 and  
decreased deep sleep . Multiple sleep laten cy test (M SLT) show ed that sleep lat ency w as 1 .33 m inutes and 
there w ere 3 not ed sl eep onse t r apid e ye movement ( SOREM) on 5 t rials. The  ep worth s leepiness sc ale ( ESS) 
was 17/24. Ty ping o f H LA hap lotype that w as p ositive f or the DQB1*0602 all ele, and  hy pocretin-1 ( orexin 
A) could not b e d etected in cerebrospinal f luid ( CSF). B rain M RI showed no rmal image. W e di agnosed hi s 
case as narcolepsy b ased on histo ry of cataplex y, and three o ccurances of  SO REM, and po sitive of HLA 
haplotype.

Key Wo rds : Exessive dayt ime sleepi ness, P olysomnogram, Multiple sleep l atency test, H LA hapl otype
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1)I. 서      론

기면증은 신경과  질환으로 렘(REM)수면과 주간 졸

음의 기 을 이해하는데 요한 모델질환으로 알려져 있

다. 기면증은 낮에 과도한 졸음(sleepiness)과 수면발작

(sleep attack),  탈력발작(cataplexy)  입면시 환각

(hypnagogic hall ucination)과 같은 렘수면 장애를 나타내

고(Bassetti와 Aldrich, 1996; Okun 등, 20 02), 이러한 증상

들은 “수면 경계 조 의 손실”(loss of  stat e bou ndary 
control) 개념으로 설명할 수 있다(Broughton, 19 89).
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통계에 의하면 국내에서도 40만 명 정도의 기면증 환

자가 있을 것으로 추정되나 재 병원을 찾아와 치료 받

고 있는 환자 수는 만 명 이내로 이는 부분의 기면증 

환자들이 그들 증세를 병으로 생각하지 않고 치료받지 

않은 채 생활하고 있음을 시사하는 것이다.
이러한 기면증은 정상인에 비해 렘수면행동장애(REM 

sleep b ehavior disorder)와 추신경계, 특히 시상하부의 

이상으로 발생하며, 최근에 뇌척수액의 hypocretin의 농

도 감소가 기면증을 유발시키는  다른 원인으로 밝

졌다(Sakurai 등, 199 8).
자들은 기면증 환자의 병력, 수면다원검사  다 수

면잠복기 검사, 수면척도 검사, 수면의 질 지수, 뇌자기공

명 상, 청 HLA haplot ype 검사를 통하여 기면증 환자

를 진단한 1 를 보고하고자 한다.
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Table 1 . Nocturnal po lysomnographic findings i n t his pat ient

Time(min) % fo  T ST
Stage 1 57.88 14.02
Stage 2 224.5 54.37
Stage 3 19 4.6
Stage 4 44 10.66
REM 67.5 16.35
TST 412.88 100
Latency to S leep O nset 2.5
Latency to  REM S leep 6
Sleep E fficiency 89.1
Apnea H ypopnea Index 0.29
Total A rousal Index 12.06
Spontaneous A rousal Index 11.48

Ⅱ. 증      례 

25세 남자환자로 10년 부터 발생한 과도한 주간 졸

음증 증세로 내원하 다. 환자는 화 이나 컴퓨터 작

업 , 텔 비 을 보거나 운  에도 심한 졸음 증상을 

나타내었고 편안한 자세를 취하거나 을 감고 있으면 

바로 잠들게 되었다. 환자의 직업은 건설회사 사무원으로 

사무실에서 일하는 도  낮에 무의식 으로 2회 정도 수

면에 빠져버리는 증상이 자주 발생하고 이때 잠에 빠지

는 것을 도 히 참을 수 없다고 한다. 10 분 정도 자고 나

면 정말 개운해진다고 한다. 환자는 가끔 기분이 좋을 때

나 갑자기 다른 행동을 취할 때 몸의 힘이 쭉 빠지고, 주
앉는 것은 아니지만 다리를 휘청거리는 것이 수 간 

지속된다고 한다. 밤에 꿈을 많이 꾸지만 악몽은 아니라

고 하고 밤에 자는 것은 꿈을 많이 꾸기 때문에 편안하게 

자는 느낌은 아니라고 한다. 환자는 근무  잠에 빠져버

리는 증상 때문에 회사에서 잦은 핀잔과 무능력자로 오

인 받았고 이로 인해 약 3년 간 정신과에서 우울증 약을 

복용하 다고 한다. 
환자는 2004년 11월 서울아산병원 수면클리닉 외래를 

방문하 고, 내원 당시에도 졸린 상태 으나, 이학  검

사  신경학  검사에서 특이 소견은 없었다. 검사실 소

견상 심 도  일반 액 검사는 모두 정상범주 다. 입
원하여 시행한 뇌자기공명검사의 T2 강조 상과 FLAIR 
(FLuid A ttenuated In version R ecovery Image) 상 역시 

정상 이미지를 나타내었다. 면역 청 HLA hap lotype 검
사 시 HLA-DQB1*0602  HLA-DQB1*1501의 아형이 

표 되었다. C SF-Hypocretin (orexin)은 검사를 시행하지 

못했다. 다면  인성검사(Minnessota M ultiphasic 
Personality I nventory, MMPI) 에서는 신체화 경향을 동반

한 경도의 우울 삽화가 찰되었지만, 본원 정신과 의뢰

결과 경도의 우울증 삽화와 과수면 이외에는 우울증에 

합당한 다른 증세가 없고, pro zac, sero xat 치료에도 조

이 없어 우울증에 의한 과수면증은 배제되었다.
주간 졸음증 평가 척도(Johns, 1 991; G uilleminault, 

2001)는 일상생활  흔히 경험하게 되는 8가지 상황에서 

졸린 정도를 선택하는 평가항목으로 9  이상 시 수면 장

애가 있음을 나타낸다. 본 환자는 17 으로 심한 주간 졸

림을 시사하 다. 수면다원검사에서는 무호흡  호흡 

지수(Apnea/Hypopnea I ndex, AHI)는 0.29/hr로 수면  

무호흡 이상소견은 찰되지 않았고, 수면 구조(sleep 

architecture)는 1, 2  단계 수면이 68.3%, 3, 4 단계 수면이 

15.2%, 수면 효율성은 89.1% 다(Table 1 ).
수면잠복기 반복검사에서 입면 잠복기는 1.33분, 입면 

시  REM 수면은 총 5회의 검사에서 15분 이내에 3번의 

REM 수면 상태를 나타내었다. 
환자는 2004년 12월부터 Modafinil 300 mg을 사용하면

서 주간 과다수면은 90% 이상 감소하 고, 정상 인 수

면 생활이 가능하여 졌다. 직장에서도 주간 졸음증에 시

달리지 않고 정상 으로 업무를 시행할 수 있었다. 5개월 

후 재 시행한 주간 졸음증 평가 척도는 6 으로 정상 인 

범 를 나타내었다.

Ⅲ. 고      찰

기면증의 4  증상은 심한 주간졸음증(excessive 
daytime sleepin ess), 탈력발작(cataplexy), 수면마비(sleep 
paralysis), 입면환각(hypnagogic h allucination)과 같은 렘

수면(rapid eye movement, R EM sleep) 장애로 1997년 국

제 수면장애 분류(international clas sification of s leep 
disorder)에서 새로이 개정하 다(Rochester, 1 997).

주간과다수면은 불충분한 수면, 수면무호흡증이나 수

면  주기  사지운동증, 만성통증, 심증, 천식, 장

 질환 등 수면을 지속시키지 못하게 하는 질환에서 흔

히 나타날 수 있다. 한 기면증이나 특발성 과다수면

(idiopathic hyp ersomnia), Klei n-Levin syndrome 과 같은 

각성을 유지 못하는 질환이나 수면주기 장애, 키슨병, 
노인성 치매 등과 같은 신경퇴행성 질환에서도 발생할 
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수 있다(Guilleminault 와 Brooks, 200 1).
삼환계 항우울약제나 선택  세로토닌 흡수 해제

(selective sero tonin reu ptake in hibitors)는 렘수면을 억제

하는 약물로 장기간 복용하다가 갑자기 끊는 경우 렘수

면 반동(REM r ebound)이 나타나서 수면잠복기 반복검사

에서 SOREMP이 2회 이상 출 할 수 있다. 기면증에서 

수면다원검사 소견은 10분 이하의 수면 잠복기, 
SOREMP 출 과 이에 동반되는 입면기 환각, 제 1단계 

수면의 증가, 수면구조의 분열 등을 보인다(American 
academy, 1 992). 수면잠복기 반복검사에서는 형 으로 

평균 5분 이하의 수면 잠복기와 2회 이상의 SOREMP의 

출 을 보인다. 기면증 환자에서 수면잠복기 반복검사 결

과는 매우 요하고, 탈력발작을 동반하는 기면증 환자에

서 수면잠복기 반복검사 결과의 민도는 85% 정도이다

(Mignot 등, 2 003). 본 증례에서 환자의 수면잠복기 반복

검사 결과는 3회의 SOREMP 출 과 평균 수면 잠복기는 

1.33분 이 다. 환자는 3년  약 1년 정도 항우울제를 복

용하 으나 2년 부터 끊은 상태여서 렘수면 반동은 아

니라고 생각된다. 야간수면다원 검사에서 환자는 1, 2 단

계의 수면이 증가하고, 3,  4 단계의 수면이 감소되어 있었

으며, 수면  무호흡이나 코골이, 주기  사지 운동 증후

군의 각성지수는 0.2/hr이하 으나 자발  각성지수는

11.48/hr로 이는 기면증 환자에서 흔히 볼 수 있는 상

의 하나 다(Table 1 ).
1999년 쥐와 개에 한 기면증 동물모델에서 시상하부

에 치하는 hypocretin 수용체의 유 자 변이를 통한 

hypocretin의 분비 하가 발견되었다(Chemeli 등, 19 91). 
이후 특발성 기면증 환자에서도 뇌척수액의 hypocretin의 

농도 감소가 확인됨으로써(Nishino 등, 20 03) 시상하부에

서 분비되는hypocretin에 의해서 각성이 유지되며, 이 물

질의 결핍에 의해서 기면증 는 수면과다 증상이 유발

될 수 있음이 밝 졌다. 
최근에 뇌척수액에서 hypocretin 농도 측정이 가능함으

로써 수면잠복기 반복검사와 함께 기면증 진단에 이용되

고 있다(Mignot 등, 200 3). 기면증 환자의 뇌척수액 내 

hypocretin-1의 수치가 비정상 으로 낮았고, 특히 탈력발

작을 동반하는 경우에는 hypocretin-1가 검출할 수 없을 

정도로 낮았으며, 이는 높은 특이도(99%)와 민도(87%)
를 보인다(Moscovitch 등, 19 93). 본 증례에서 환자의 

hypocretin-1의 농도 검사는 시행하지 못했다. 이는 아직

까지 우리나라에서 기면증 환자를 진단하기 해 

hypocretin-1 측정을 일상 검사로 분류하지 않았기 때문

이다. 향후 기면증의 정확한 진단을 해 우리나라에서도 

반드시 시행되어야 할 검사라고 생각된다.
Hypocretin 분비세포는 시상하부의 후측부에서 분비되

며, 각성계와 련되는 단아민계 신경세포군(mono-
aminergic cell grou p)과 콜린계 세포군(cholinergic cell  
group), 입면에 여하는 배외측 시교차앞구역(preoptic 
area)을 포함하여  시상하부(anterior h ypothalamus)로 

투사되어 각성을 증진시키고, 렘수면을 억제하게 된다

(Peyron 등, 2000). 따라서 hypocretin 계의 손상은 각성에 

련된 아민계와 콜린계를 억제하거나 뇌(forebrain) 부
의 입면계(hypnogogic sy stem)를 탈 억제함으로써 수면

과다를 유발하게 된다. 본 증례에서 환자의 뇌자기공명

상 이미지는 정상소견을 보여 뇌 구조 인 문제는 배제

되었다.
여러 가지 신경과 질환들과 련하여 기면증 유사증상

을 유발할 수 있으며, 이를 2차성 기면증(secondary 
narcolepsy)이라고 한다. 2 차성 기면증의 원인 질환들은 

시상하부를 침범하는 질환들에 사르코이도증(sarcoido-
sis), 뇌하수체 질환, 두개인두종(craniopharygioma)이 있

고, 시상하부의 뇌졸 이나 동정맥기형(arteriovenous 
malformation), 수두증과 련되거나, 뒤 시상하부를 침범

하는 공간 유 병변들, 라더 리 증후군(prader-willi 
syndrome), 근육긴장퇴행 축(myotonic dy strophy) 등이 

2차성 기면증을 유발할 수 있다(Clavelou 등, 1995; Malik 
등, 2 001; M anni 등, 200 1).

본 증례의 경우 뇌자기공명 상에서 정상소견을 보여

서 기질 인 이상을 배제할 수 있었고, 청 HLA- 
DQB1*0602  HLA-DQB1*1501의 아형이 표 되었고, 
환자의 임상증상에서 탈력발작을 보이고, 수면잠복기 반

복검사 결과상 5회의 수면 검사에서 3회가 15분 이내에 

REM 수면을 보여서 기면증으로 진단되었다.
이상으로 자들은 청 검사와 수면다원검사, 다 수

면잠복기 검사에서 이상 소견을 보인 기면증 환자의 증

례를 보고하는 바이다.
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