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Case Report

치명적으로 만발한 신경베체트병

경희대학교 의과대학 신경과학교실

나부석․권영남․송수진․송종민․우호걸․이도경․안태범

A Fatal Case of Full-Blown Neuro-Behcet Disease

Boo Suk Na, Young Nam Kwon, Soo Jin Song, Jong Min Song, Ho Geol Woo, Dokyung Lee, Tae-Beom Ahn

Department of Neurology, College of Medicine, Kyung Hee University, Seoul, Korea

We reported a 48-year-old man with Behcet disease, who presented with right hemiparesis. His first brain MRI 
showed multiple enhanced lesions. During the recovery, he had an episode of left 6th nerve palsy without new lesions 
in a follow-up MRI. Third episode was cervical myelitis, resulting in respiratory difficulty and quadriplegia without any 
reflexes. The myelitis was not responsive to immunotherapy. He died of respiratory failure complicated with pneumonia. 
This is a rare case of full-blown neuro-Behcet disease. (Korean J Clin Neurophysiol 2015;17:28-30)
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베체트병(Behcet disease, BD)에서 신경계 침범(neuro-Bechet 

disease, NBD)은 베체트병의 예후를 나쁘게 하는 중요한 인

자다. NBD의 빈도는 연구에 따라 다르기는 하지만 BD환

자의 약 9.4%에서 발생하며 터키 환자를 대상으로 한 연구

에서는 남자가 여자보다 많았다(13% 대 5.6%).1,2 뇌영상에

서는 상부 뇌간을 중심으로 시상이나 기저핵이 침범되는 

경우가 흔하며,2,3 척수 침범은 NBD 환자의 10%에서 보고

되었으나 척수에서만 단독으로 발생하는 경우는 드물다.2,4,5 

척수 침범 환자에서 뇌병변이 같이 있는 경우 뇌병변의 분

포는 제한적이고 뇌병변과 관련된 독립 증상은 따로 분리

해내기 어렵다.4

저자들은 뇌, 연수막, 안구뇌신경 등에 병변이 먼저 발생

하였고, 임상경과 호전 중에 척수염이 발병하여 척수쇼크

(spinal shock)를 초래하였으며 집중적인 면역치료에도 불

구하고 사망한 예를 경험하여 보고한다. 

증   례

48세 남자환자가 갑자기 발생한 반신 마비로 입원하였

다. 환자는 15년 전부터 반복적인 생식기 및 구강 궤양과 

포도막염이 있어서 BD로 진단되어 경구 프레드니솔론과 

사이클로스포린을 복용하고 있었고, 심부정맥혈전증(deep 

vein thrombosis)의 병력도 있어서 와파린을 함께 복용하고 

있었다. 

입원 당시 신경학적 검진에서 구음장애, 우측 중추성 안

면마비, 우측 상하지 반신마비(Medical Research Council Grade 

4, MRC Grade 4) 및 감각 저하가 있었으며, 입원 다음날 우

측 반신마비가 악화되었다(MRC Grade 2). 뇌엠알아이(brain 

magnetic resonance imaging, brain MRI)에서 양측 대뇌다리 

및 중뇌와 교뇌, 양측 후두엽, 좌측 소뇌의 다발성 병변이 T2
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Figure 1. Brain magnetic resonance imaging (MRI) shows multiple lesions in the left pons and the temporo- 
occipital cortices on gadolinium (Gd)-enhanced T1 weighted images. Tentorium cerebelli are also enhanced 
by Gd (A). Spine MRI shows high signal intensity on T2 weighted image in the cervical cord (B).

강조영상과 액체감쇠역전회복영상(fluid-attenuated inversion 

recovery imaging, FLAIR imaging)에 있었고, 좌측 교뇌 병변

의 일부는 확산강조영상(diffusion weighted imaging)에서 고

신호강도 그리고 겉보기확산계수(afferent diffusion coefficient)

에서는 저신호강도였다. 조영증강 T1강조영상에서는 양측 

소뇌천막(tentorium cerebelli)을 포함한 연수막, 좌측 교뇌 및 

우측 후두엽 병변이 조영증강 되었다(Fig. 1A).

혈액검사에서는 적혈구침강속도(57mm/hr), C-반응성 단

백질(2.03mg/dL), 백혈구(15,460/uL)가 증가되었다. 뇌척수

액 검사에서 백혈구, 단백, 당 모두 정상이었으나 수초염기

성단백질(myelin basic protein = 270pg/mL)와 면역글로불린

G지수(IgG index = 1.1)는 증가되었다. 코티코스테로이드 정

맥주사(methylprednisolone 1 g/day)를 5일 동안 시행 후 우측 

반신마비는 점차 호전되었다. 

입원 21일째 갑자기 두통과 복시가 발생하였으며 좌측 

외직근 마비가 새로 발생하였다. 뇌척수액 검사에서 백혈

구(760/mm3; neutrophil = 84%), 단백질(75.6mg/dL), 포도당

(67.2 mg/dL)이 증가되었다. 재시행한 뇌 MRI에 새로운 병

변은 없었다. 코티코스테로이드를 다시 주사하기 시작하였

고 복시와 좌측 외직근 마비는 호전되었다.

그러나 입원 37일째, 코티코스테로이드 주사 중단 후 6

일이 지난 시점에서 뒷목의 극심한 짓누르는 듯한 통증을 

호소하였는데 압통이 동반되었고 비스테로이드성항염증제

를 포함한 통증 치료로 조절이 되지 않았다. 통증 발생 이

틀 후에 사지 마비 및 소변 저류, 대변 실금이 발생하였다. 

감각저하는 양쪽에서 L2 피부분절 이하에 있었고 양쪽 발

목 클로누스와 바빈스키 징후가 있었다. 세 번째 시행한 뇌

척수액 검사는 정상이었다. 세 번째 시행한 뇌MRI에서 기

존 뇌병변의 크기와 조영증강되는 병변은 감소하였고, 연

수막의 조영증강은 전반적으로 감소하였으나 소뇌천막의 

조영증강은 변화가 없었다. 척수 MRI에서 경수 1번에서 5

번에 이르는 척수 부종이 있었다(Fig. 1B). 

사이클로포스파미드(cyclophosphamide, 1,000 mg 1회) 정

맥주사를 추가하였고 코티코스테로이드 정맥주사 치료를 

유지하였다. 그러나 C3-4 피부분절 이하로 감각이 없었고, 

사지마비는 더욱 심해져서 오른쪽 엄지손가락의 미세한 움

직임 외에는 완전 마비 상태였으며, 심부건반사도 전혀 나

타나지 않고 병적 반사도 없었다. 면역치료에도 불구하고 

증상은 악화되면서 호흡곤란이 발생하였고 폐렴이 병발한 

후 호흡부전으로 사망하였다. 

고   찰

NBD 발병 후 장기적 10년 사망률은 10%로 알려져 있으

나 급성경과를 밟는 NBD에 대해서는 연구자료가 없다.6 척

수 침범은 치료에 잘 반응하지 않으며 나쁜 예후인자에 속

한다.4 이 환자에서는 경수 5분절에 걸친 병변이 있었다. 3

분절 이상의 척수 병변이 있는 종단광범위 횡단성척수염

(longitudinal extensive transverse myelitis; LETM)은 시신경

척수염(neuromyelitis optica)에서 먼저 기술되었는데 NBD에

서는 척수 전장에 걸쳐 병변이 있는 LETM이 보고된 바도 

있다.5,7,8

이 증례에서 뇌척수액 검사는 모두 3회를 시행하였다. 그

런데 외직근 마비 당시에 시행한 검사에서만 백혈구 증가 
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등 염증 소견이 있었고 소뇌천막을 포함한 연수의 광범위

한 조영증강이 있었던 첫 발병 시에나 척수염 발병 당시 뇌

척수액 검사는 정상이었다. 임상 증상과 뇌척수액 검사의 

불일치의 원인은 불분명하다.

NBD에서 발생한 척수염은 일차 발병 후 이차로 증상이 

진행하는 경우가 가장 많으며 후유증을 남기게 된다.4 이 

환자와 같이 사지의 근력과 심부건반사가 완전 소실된 척

수쇼크가 초래된 경우가 보고된 바는 없다. 외상에 의한 척

수쇼크의 경우에는 손상 시에 하행하는 촉진(facilitation)신

호가 없어지면서 반사가 소실되었다가 하루 이상 지나면 

반사가 돌아오는 경과를 밟는 것으로 알려져 있으나,9 이 

환자의 척수쇼크 상태는 사망할 때까지 20일 동안 변화가 

없었다. 이는 척수염 병변으로 인해 경수를 통과하는 모든 

신경전달체계가 완전히 차단되었기 때문일 것으로 추정된

다. 호흡곤란은 척수병변의 하부 연수 쪽 확장보다는 경수 

횡격막신경핵(phrenic nerve nucleus) 침범 때문에 발생하였

을 것으로 생각되며, 병발한 폐렴으로 인해 급속도로 악화

되었다. 

뇌와 척수의 병변을 뇌실질침범 NBD (parenchymal NBD, 

p-NBD)라고 한다면, 연수막과 소뇌천막의 조영증강, 우측 

외직근 마비 등은 뇌실질을 직접 침범하지 않는 뇌실질비

침범 NBD (non-parenchymal NBD, np-NBD)로 분류될 수 있

다.6 소뇌천막의 조영증강은 연수막의 전반적인 조영증강

과 같이 기전에 의해 일어난 현상으로 생각되며 뇌정맥동

혈전증(cerebral venous sinus thrombosis)이 병발한 증거는 

없었다. NBD의 20%정도에서 np-NBD와 p-NBD가 병발할 

수 있다.6

NBD환자의 2/3는 단회 또는 재발성이지만 호전되는 경

과를 밟는데 비해 나머지 1/3에서는 진행성 경과를 밟고 신

경학적 후유증을 남길 수 있는 것으로 알려져 있다.6 NBD

의 치료 방법은 발병 시에 코티코스테로이드 투여 외에는 

잘 정립되어 있지 않으며, 조기 재발을 막기 위해 갑작스런 

치료 중단은 피하는 것이 좋다. 질병 경과 및 중증도, 코티

코스테로이드에 대한 반응, 이전 발병력에 따라 코티코스

테로이드 치료와 동시 혹은 후에 면역역제제 혹은 항종양

괴사인자길항제(anti-TNF drugs)를 사용하는 경우도 있다.6 

이 환자에서도 초기 증상과 외직근 마비는 코티코스테로

이드 정맥주사가 효과적이었다. 그러나 척수염은 코티코스

테로이드로 호전되지 않았고 사이클로포스파미드도 효과

가 없었다. 척수염이 다른 병변에 비해 치료효과가 미흡한 

이유는 불분명하다.

흔하지는 않지만 이 증례와 같이 급성 중증 경과를 밟는 

NBD의 경우 일반적 임상적 특징이나 적절한 치료법 등에 

대해서 향후 추가 연구가 필요할 것으로 사료된다. 
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