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Sjögren’s syndrome (SS) is an autoimmune disease characterized by keratoconjunctivitis sicca and xerostomia. About 
thirty percent of patients with Sjögren’s syndrome experience nervous system involvement such as myelopaty, optic 
neuropathy, and peripheral neuropathy. The most common pattern of peripheral nerve involvement is axonal poly-
neuropathy. We present a case of demyelinating polyneuropathy in a patient with Sjögren’s syndrome, which had been 
proven by electrophysiology and pathology. 
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쇼그렌증후군은 주로 외분비샘을 침범하는 자가면역 질

환으로 임상적으로 건조각막결막염과 입안마름증 등을 보

이며1 약 30% 정도에서 신경계 침범이 있는 것으로 알려져 

있다.2-4 쇼그렌증후군 환자에서 신경계의 침범은 말초신

경계와 중추신경계 모두에서 가능하며 중추신경계 침범 

시에는 척수병증 또는 운동신경원성 질환, 시신경병증, 편

마비, 소뇌실조 등이, 말초신경계 침범 시에는 대칭성 감

각운동다발신경병증, 삼차신경병증, 다발성 단신경병증 

등이 주로 보고되어 있다. 쇼그렌증후군에서 다발신경병

증의 경우 주로 축삭 신경병증이 발생하는 것으로 알려져 

있으나 드물게 일부의 외국 증례에서는 전기신경생리학적

으로 탈수초성 신경병증을 보이는 증례보고가 있다.2-5 하

지만 아직까지 병리학적으로 확진된 쇼그렌증후군에서 탈

수초성 신경병증의 보고는 국내외에 없으므로 이를 보고

한다. 

증   례

57세 남자가 6년 전부터 시작된 사지의 이상감각을 주
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Table 1. Nerve conduction study findings in the right upper and both lower extremities

Motor NCV (m/s)
Rt/Lt

Latency (ms)
Rt/Lt

Ampliture (mV)
Rt/Lt

F-latency (ms)
Rt/Lt

Median nerve wrist-elbow 43 3.4 19.8 31.9

elbow-axilla 50 19.1

Ulnar nerve wrist- elbow 49 2.5 18.8 31

elbow-axilla 53 17.6

Posterior tibial nerve ankle 4.4/4.7 15.3/18.4 54.8/55.6

ankle-knee 36/37 10.6/10.6

Peroneal nerve ankle 6.6/6.6 5.1/4.2 NP/NP

ankle-knee 38/38 4.7/4.1

H-wave 31.2/30.9

Sensory (Right) NCV (m/s) Ampliture (uV)

Median nerve finger-wrist 40 24.4

wrist-elbow 44 47.8

elbow-axilla 46 45.7

Ulnar nerve finger-wrist 35 14.6

wrist-elbow 42 25.6

elbow-axilla 52 41.6

Sural nerve calf 33/34 11.6/20.8

Rt/Lt; Righ/Left, NCV; nerve conduction velocity, NP; no potential

소로 내원하였다. 이전에 고혈압이나 당뇨병 등의 병력 없

이 건강하였던 환자는 7년 전부터 왼쪽 다섯 번째 발가락 

끝에 저리는 증상이 발생하였다. 이후 점차 저린 증상은 

확대되었고 3~4년 전부터는 왼쪽 발가락 전체와 오른쪽 

발가락에도 증상이 나타나기 시작하였다. 이와 비슷한 시

기에 양쪽 손가락 끝에도 저린 증상이 나타나기 시작하였

다. 증상은 점점 심해지면서 1년 반 전부터는 저린 감각과 

함께 통증이 동반되기 시작하였다. 환자는 평소 눈마름 증

상은 호소하지 않았고 언제인지 정확하지 않으나 수년 전

부터 입마름 증상이 있다고 하였다.

내원 당시 활력징후는 정상이었고 심전도검사와 흉부단

순촬영도 정상이었다. 이학적검사에서도 이상 소견은 발

견되지 않았다. 신경학적검사에서 뇌신경검사는 정상이었

고 양측 팔과 다리의 근력도 정상이었다. 감각검사에서는 

양측 손가락 끝과 발가락 끝에 이상감각(paresthesia)을 

호소하였으나 양측 대칭적이었다. 심부건반사는 모두 감

소되어 있었다. 소뇌기능검사와 보행은 정상이었다. 

일반혈액검사, 간기능 및 신장기능검사는 정상이었다. 

혈청검사에서 간염바이러스 항원은 음성이었고 인간면역

결핍바이러스 항체도 음성이었다. 자가항체검사에서 항이

중가닥디엔에이항체(anti-double strand DNA antibody)

는 5.3 IU/mL (정상치 0~10 IU/mL)로 정상이었고 류마

티스인자(rheumatoid factor)는 16 IU/mL (정상치 <15 

IU/mL)로 증가되어 있었으며 정성적 항-로항체(anti- 

Ro), 항-라항체(anti-La), 항알엔피항체(anti-RNP anti-

body)검사는 모두 양성이었다. 소변과 혈청의 단백면역전

기영동검사(immunoelectrophoresis)는 모두 정상이었다. 

뇌척수액검사상 압력은 110 mmH2O로 정상이었고 백혈구

는 없었으며 적혈구는 3/mm3 단백 수치가 47.5 mg/dL, 

당수치는 64 mg/dL (혈액 100 mg/dL)로 정상이었다. 타

액섬광도검사는 정상이었으나 침샘조직검사에서는 염증세

포의 침윤이 관찰되었다. 쉬르머(Shirmer)검사에서는 5분 

동안 0 mm (정상치 >5 mm)로 비정상이었다.

신경전도검사(Table 1)상 양하지에서 F파 전위가 형성

되지 않았고 양측 뒤정강신경(posterior tibial nerve)에서 

전도차단이 의심되었다. 그 외 우측 상지의 정중신경(me-

dian nerve)과 자신경(ulnar nerve)에서 신경전달속도가 

감소되었고 양측 하지의 종아리신경과 정강신경에서 역시 

신경전달속도가 감소되었다. 이에 비해 복합근활동전위는 

비교적 잘 유지되고 있었다. 좌측 장딴지 신경조직검사에

서는 광학현미경검사상 경도의 말이집신경섬유가 감소되

었고 전자현미경상 말이집의 탈락으로 인해 말이집신경섬

유의 굵기가 일정하지 않은 양상이었다. 또한 성숙되지 않

은 양파껍질모양구조도 관찰되어 이는 탈수초성 신경병증
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Figure 1. Electron microscopic view of sural nerve shows
mildly decreased number of large myelinated nerve 
fibers. There are many nerve fibers with thin myelin, 
suggesting demyelination. Original magnification ×1,600.

에 합당한 소견이었다(Fig. 1).

이에 상기 환자는 쇼그렌증후군에서 병발한 탈수초성 

신경병증으로 진단받았고 스테로이드와 대증적 치료를 5

개월간 병용하였으나 증상의 변화가 없었다.

고   찰

일반적으로 쇼그렌증후군의 진단에는 revised version 

of the European criteria를 많이 사용한다. 이 진단기준

에 따르면 3개월 이상 매일 지속되는 1) 안구건조, 2) 구강

건조, 3) 최소 하나 이상의 건성 각결막염의 객관적 증거

(비정상 쉬르머검사 소견 또는 각막, 결막의 로즈벵갈

(Rose Bengal) 염색에서 비정상 소견), 4) 조직학적 증거 

- 작은침샘생검에서 림프구 침윤 소견, 5) 타액선 침범의 

객관적 증거- 타액섬광도, 이하선 조영검사, 무자극타액

유속검사에서 최소 하나 이상의 비정상 소견, 6) 항-로

(anti-Ro) 또는 항-라(anti-La) 자가항체의 존재, 여섯 

가지 항목으로 이루어져 있고 이 중 조직학적 소견 또는 

자가항체 양성 소견이 포함된다면 6가지 항목 중 4가지 항

목이 충족되거나 1)과 2)의 항목을 제외한 4가지 항목 중 

3가지 항목이 양성이고 C형간염, 후천성면역결핍증, 림프

종, 유육종, 항콜린제의 사용이 없다면 원발성 쇼그렌증후

군으로 진단할 수 있다.6

본 증례는 경우 3개월 이상 매일 지속되는 구강의 건조

증상과 비정상 쉬르머(Shirmer) 검사, 타액선 조직검사에

서 림프구의 침윤, 항-로(anti-Ro)와 항-라(anti-La) 자

가항체의 존재가 있으므로 revised version of the Eu-

ropean criteria에 합당하다

1935년 Sjȍgren이 처음으로 쇼그렌증후군 환자에서 신

경학적 증상을 언급한 뒤 중추신경계와 말초신경계의 침

범에 대한 다양한 연구가 있었다. 그 중 말초신경병증은 

비교적 흔하게 발생하는 것으로 알려져 있고 보고마다 그 

빈도는 다양하지만 보통 10~60% 정도이다.2-4 여러 다양

한 양상의 말초신경병증이 보고되었지만 그 중 가장 흔한 

것은 원위부 축삭다발신경병증(distal axonal polyneuro-

pathy)으로 알려져 있다.2-4 그러나 그 병리기전은 아직 

정확히 밝혀지지 않은 상태이며 허혈성 혹은 면역반응으

로 인한 신경독성이 가능한 가설로 제기되고 있다.3 2005

년에 Keiko 등이 쇼그렌증후군으로 진단받은 92명을 대상

으로 임상양상을 분류하여 각각의 전기생리학적검사 및 

신경조직검사 소견을 기술하였다. 감각신경병증(sensory 

neuropathy), 다발성 홑 신경병증(multiple mononeu-

ropathy), 뇌신경병증(cranial neuropathy), 자율신경병

증(autonomic neuropathy), 근신경병증(radiculoneu-

ropathy)으로 나누어 보고하였고 그 중 근신경병증에서 

만성염증탈수초신경병증을 모방하는 증례를 4명 보고하였

고 이러한 증례의 환자들은 신경전도검사나 조직검사에서 

탈수초성 신경병증에 합당한 소견을 보였다.7 본 증례의 

신경근전도검사 소견은 EFNS에서 제시한 전기생리학적 

진단기준에 완전히 부합하지는 않았다.8 그러나 H반사는 

정상임에도 불구하고 양측 하지에서 F파의 전위가 형성되

지 않은 점과 복합근활동전위는 상지와 하지에서 잘 유지

가 되고 있는데 신경전달속도가 감소된 점은 탈수초신경

병증을 시사하는 소견이라 할 수 있었다. 또한 신경조직검

사에서도 병리학적으로 탈수초신경병증을 보였다.

탈수초말초신경병증의 경우 그 병리기전에 자가면역반

응으로 인한 만성염증이 주된 역할을 하는 것으로 알려져 

있고 그 진행과정에 분자모방(molecular mimicry)이 중

요한 기전으로 작용할 것으로 생각하고 있다.9 쇼그렌증후

군에서 탈수초신경병증을 보이는 증례들이 외국에서 보고

가 되고 있는 것은 쇼그렌증후군에서 보이는 신경병증의 

기전이 면역반응으로 인한 만성염증임을 뒷받침 하는 증

거라 할 수 있겠다. 쇼그렌증후군에서는 다양한 자가 항체

들이 보고되고 있고 그러한 자가 항체 또한 분자모방의 기

전을 통해 만성염증탈수초신경병증과 같은 방식으로 말초

신경병증을 유발할 수 있을 것으로 생각한다. 또한 최근 

쇼그렌증후군의 말초신경병증에서 면역글로불린을 사용

한 뒤 좋은 효과가 있었다는 증례보고도 있어 이를 더욱 

잘 설명해주고 있다.10
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본 증례와 같이 쇼그렌증후군 환자에서 탈수초신경병증

을 보인 경우에 대한 국내 보고는 아직 없으며 외국의 경

우 소수의 증례가 보고되었다. 이러한 보고들은 쇼그렌증

후군의 병리기전을 밝힐 수 있는 단초가 될 수 있을 것으

로 생각하며 않으나 앞으로 여러 증례들과 임상연구가 이

루어진다면 쇼그렌증후군의 신경병증에서 더욱 적절한 치

료 방침을 확립하는 데 도움이 될 것이다. 
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