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Bickerstaff’s brainstem encephalitis (BBE) is an autoimmune central nervous system disorder. It can occur in more limited 
forms and may overlap with Guillain-Barré syndrome (GBS). A 49-year-old female presented with rapidly progressive para-
lytic ileus, urinary retention, deep drowsiness, ophthalmoplegia, dysarthria, ataxia, quadriparesis and hyporeflexia after viral 
meningitis. She was diagnosed as BBE with GBS and treated with immunoglobulin. She was completely recovered after 
1 month. It is a rare case of BBE overlapping with GBS presenting with severe paralytic ileus.
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Bickerstaff 뇌줄기뇌염(Bickerstaff’s brainstem en-

cephalitis, BBE)은 급성 눈근육마비와 실조증을 주 증상

으로 하고 의식장애나 심부건반사 항진, 바빈스키 반응 등

이 나타날 수 있는 드문 중추신경계 자가면역성 질환이

다.1,2 일반적으로 선행되는 감염이 있고 상기 증상과 더불

어 양쪽 안면마비, 동공이상, 감각장애 등의 중추신경계 

침범을 나타내는 증상들이 동반된다. BBE는 제한된 형태

로 나타날 수 있고 사지 마비를 보이는 길랑바레증후군

(Guillain-Barré syndrome, GBS)이 동반되어 발생할 수

도 있다.2 BBE와 GBS가 동반된 국내 보고는 드물며3,4 심

한 마비성 장 폐색을 보인 경우는 없었다.

저자는 BBE에서 GBS와 동반하여 마비성 장 폐색을 포

함한 심한 자율신경기능이상을 보였으며 면역글로불린 치

료에 좋은 반응을 보인 증례를 보고하고자 한다.

증   례

49세 여자가 바이러스성 뇌수막염 후 의식저하와 복부

팽만을 주소로 내원하였다. 내원 12일전부터 발생한 두통, 

발열로 9일 전 인근병원에서 뇌척수액검사(백혈구 181/ 

mm2-림프구 80%, 단백 100 mg/dL, 당 61 mg/dL) 등을 

통해 바이러스성 뇌수막염으로 진단받고 치료하였다. 내

원 6일전 발열이 소실된 후 졸려 하고 대답을 잘 하지 못하

는 등의 의식장애가 발생하였으며 4일전부터 심한 복부팽

만 소견을 보였다. 그 후 환자의 상태는 점차 악화되어 배

뇨장애가 발생하여 자가 배뇨를 전혀 하지 못하고 팔다리 
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Figure 1. Simple abdomen x-rays show 
diffuse distended small and large bowel 
gas without evidence of obstruction on 
admission (A). Three days later, there is 
significant improvement (B).

A B

Figure 2. Contrast-enhanced T1-weighted 
spine MR images show prominent en-
hancements in the spinal nerve roots of 
the conus medullaris and cauda equina 
(A, B).

힘은 있으나 정확히 움직일 수 없는 실조증이 생기고 근력

저하가 발생하여 걸을 수 없었으며 의식장애는 더 뚜렷해

져 계속 잠만 자고 발음장애가 발생하여 전원 되었다.

내원 당시 발열은 없었으며 신체검진에서 반점 등 피부 

병변은 없었으며 심한 복부팽만과 장 운동 저하가 관찰되

었다. 신경학적 진찰상 의식은 깊은 기면 상태였고 동공반

사에서 반응은 있으나 느렸으며 좌측 눈의 눈꺼풀 처짐이 

관찰되었고 양측 눈근육마비와 주시마비눈떨림이 있었으

며 발음이 불분명하였으나 안면마비는 뚜렷하지 않았다. 

상하지의 몸쪽 부위의 근력은 Medical Research Council 

(MRC) grade III, 먼 쪽 부위의 근력은 grade 0으로 대칭

적인 근력저하를 보였다. 감각은 의식장애로 인해 정확한 

평가가 불가능하였다. 심부건반사는 사지에서 대칭적으로 

감소되었으며 바빈스키 반사는 보이지 않았다.

단순 복부촬영과 컴퓨터단층촬영에서 심한 마비성 장 

폐쇄를 보였으며(Fig. 1A), 뇌자기공명영상(MRI)에서 특

이소견 관찰되지 않았으나 척수 MRI에서 GBS를 시사하는 

척수원뿔 주변의 신경근과 말총뿌리의 조영증강 소견이 

관찰되었다(Fig. 2A,B). 뇌척수액검사에서 백혈구 수는 

23/mm2이었으며, 단백은 96 mg/dL로 염증세포 수는 뚜

렷한 감소를 보였으나 단백 수치는 여전히 높게 유지되었

다. 뇌척수액의 herpes simplex virus,varicella zoster 

virus, cytomegalovirus에 대한 종합효소연쇄반응(PCR) 

검사와 결핵균에 대한 도말검사, 배양검사, 종합효소연쇄

반응 검사는 모두 음성이었다.

혈청과 뇌척수액에서 GM1, GM2, GD1a, GD1b, GD3, 

GT1b, GQ1b, GT1a에 대한 각각의 IgG, IgM 항체는 관찰

되지 않았다. 

신경전도검사에서 양쪽 종아리신경의 복합운동활동전

위의 진폭과 신경전도속도가 감소되었으며 왼쪽 정강신경

의 복합운동활동전위의 진폭이 감소되었다. F파는 양쪽 

종아리신경, 정강신경에서 잠복기가 늘어나 있었으며 H반
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사는 나오지 않았다. 상지의 운동신경 및 상하지의 감각 

신경 검사는 정상 범위였다. 하지만 2주 후에 시행한 추적 

검사와 비교할 때, 상하지 운동 및 감각신경의 신경전도속

도는 약간 감소(5~10%)되었고 복합운동활동전위와 감각

신경활동전위의 진폭은 뚜렷이 감소(60~85%)되어 축돌기

형 감각운동여러신경병증으로 판단되었다. 

임상증상, 신경생리검사 및 척수 MRI 소견 등을 고려 

시 BBE에 GBS가 동반된 것으로 판단하고 면역글로불린 

치료를 시행하였다.

입원 3일째, 의식 상태와 복부팽만은 호전되었으며 양

측 주시마비눈떨림은 없어졌다. 단순 복부촬영에서 내원 

당시와 비교하여 마비성 장 폐색은 현격히 호전되었다

(Fig. 1B). 입원 4일째, 관찰되지 않던 바빈스키 반사가 양

쪽에서 관찰되었으나 사지마비는 입원 당시보다 호전되었

다. 입원 5일째 마비성 장 폐색 소견은 관찰되지 않았으나 

배뇨 장애는 지속되어 자가 배뇨가 전혀 되지 않았다. 입

원 10일째 부축 보행이 가능하였으며 양측 바빈스키 반사

는 소실되었다. 입원 15일째 추적검사한 신경전도검사결

과는 호전되어 정상 소견을 보였으나 자율신경기능검사상 

교감신경피부반응에서 소리, 접촉, 전기 자극 모두에 대해 

반응이 전혀 관찰되지 않았고 깊은 호흡 시 심박동수 변화

(heart rate variation during deep breathing)는 1.06 

(정상범위: 1.11 이상)으로 감소, Valsalva비는 1.31 (정상

범위: 1.45 이상)로 감소되어 있어 교감신경과 부교감신경 

모두에서 기능이상을 보였다. 마비는 점차 호전되어 정상

화 되었으며 입원 1개월 후 배뇨장애도 완전히 정상화 되

었다.

고   찰

BBE의 정립된 진단 기준은 없으나 Odaka 등은 BBE의 

진단 기준으로 4주 이내의 진행성이며, 비교적 대칭성으로 

오는 눈근육마비와 실조증, 의식장애 또는 심부건반사 항

진을 제시하였다.2 이를 바탕으로 한 연구에서 BBE 환자 

62명 중 37명에서 사지마비를 보이는 GBS가 동반되었고 

BBE와 GBS모두에서 선행하는 상기도 감염이 흔하고 뇌척

수액 소견이 유사하며 anti-GQ1b와 같은 면역학적으로 

동일한 항체가 발현된 것을 근거로 BBE와 GBS는 서로 밀

접하게 연관된 임상적 연속 질환으로 판단하였다.2

증례의 환자는 바이러스성 뇌수막염 후 의식장애, 동공

이상, 눈근육마비, 발음장애, 삼킴 장애, 실조증, 양성 바

빈스키 반사 등 BBE의 특징적인 증상 및 중추신경계를 침

범하는 소견을 보였다. 또한 사지의 심한 마비, 심부건반

사 감소와 함께 신경전도 검사결과에서 말초신경 침범 소

견, 척수 MRI에서 척수원뿔 주변의 신경근과 말총뿌리의 

조영증강 소견 등이 있어 GBS에 합당하였다. 의식 장애 

등 중추신경계 침범소견과 심한 사지의 마비와 축돌기형 

감각운동여러신경병증 등 뚜렷한 말초신경계 침범 소견이 

함께 있어 BBE에 GBS가 동반된 것으로 판단된다. Miller- 

Fisher증후군(Miller-Fisher syndrome, MFS)의 경우 급

성 눈근육마비, 실조증, 심부건반사 저하가 주된 증상으로 

의식장애, 자율신경계증상, 신경전도검사에서 경미한 이

상소견이 있을 수 있다.5 하지만 MFS에서는 증례처럼 뚜

렷한 의식장애, 양성 바빈스키 반사 등 중추신경계 침범 

소견은 드물어 BBE와는 구별이 되며, 증례의 경우 심한 

사지 마비와 신경생리검사결과에서 뚜렷한 말초신경 침범

을 보여 MFS보다는 GBS에 좀 더 합당하다.

증례에서 보였던 심한 복부팽만을 동반한 마비성 장 폐

쇄, 자가배뇨 장애로 인한 소변정체는 자율신경계 침범 증

상들이며 자율신경기능 검사에서 교감신경과 부교감신경 

모두 기능이상을 보였다. 빠른 맥, 기립성 저혈압, 심한 혈

압 변동 등의 자율신경계 증상들은 GBS에서 흔하지만 마

비성 장 폐쇄증은 심한 GBS에서 드물게 발생한다. GBS에

서 마비성 장 폐쇄증은 면역 매개성 염증에 의한 자율신경

계 침범에 의해 사지의 근력저하가 진행하는 시기에 발생

하거나, 심한 마비로 인한 인공호흡기 치료와 움직임 저하

에 의해 다른 자율신경계 침범 없이 질병후기에 발생하는 

것으로 알려져 있다.6 현재까지 BBE와 동반하여 심한 마

비성 장 폐색이 오는 경우는 아직 보고된 바가 없으며 사

지의 근력저하가 발생하기 전 첫 증상으로 발현한 것과 면

역글로불린 치료에 조기 회복을 보였다는 것이 특이할 만

한 사항들이다. 또한 배뇨 장애는 GBS에서 비교적 흔하지

만 도뇨관이 수일 이상 필요한 경우는 드물다고 알려져 있

다.7 하지만 증례의 경우, 다른 증상이 모두 호전되었음에

도 불구하고 배뇨장애는 늦게까지 지속되어 3주 이상 도뇨

관이 필요하였으며 1개월 후 완전히 회복되었다. 환자의 

심한 마비성 장 폐색과 배뇨 장애는 척수 MRI에서 보였던 

요천추 조영증강 병변과 관련된 것으로 판단된다. 

BBE의 병인은 anti-GQ1b 항체 양성, 혈장교환술, 면역

글로불린, 스테로이드의 치료효과 등을 바탕으로 자가 면

역기전에 의한 것으로 알려져 있다.8,9 본 증례에서는 an-

ti-GQ1b를 포함한 ganglioside항체들이 관찰되지 않았지

만 면역글로불린 치료 시작 후 3일만에 의식과 마비성 장 

폐쇄가 뚜렷한 호전을 보였으며 치료 시작 16일만에 하지

의 힘이 MRC grade 2에서 MRC grade 4로 자가보행이 가

능할 정도까지 회복되었다. GBS에서, 면역글로불린과 고
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용량의 스테로이드 병합치료가 장기적인 예후에는 차이가 

없으나 회복을 빠르게 한다는 보고가 있어10 지속되는 배

뇨장애 호전을 위해 스테로이드 치료를 고려하였으나 요

로감염이 있어 시행하지 않았다. 스테로이드를 추가 시 회

복속도가 더 빨라졌을 가능성이 있으나 면역글로불린 단

독 요법으로도 뚜렷한 호전을 보여 병합 요법에 대한 명확

한 연구가 필요할 것으로 생각된다.

본 증례는 BBE와 동반된 GBS에서 마비성 장 폐쇄로 발

현하여 심한 자율신경기능이상을 보인 드문 예로 면역글

로불린 단독치료에 좋은 반응을 보였다. 또한 본 증례는

BBE와 GBS는 밀접하게 연관된 자가면역질환으로 임상적 

연속 질환임을 뒷받침한다.
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