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1)

서 론

요독성 뇌병증은 말기신부전 환자에서 잘 알려진

신경계 합병증으로 단순한 감각 이상이나 손의 진전

과 같은 경미한 것에서부터 의식 혼탁, 섬망 그리고

혼수 증상까지 그 임상 양상이 다양하다
1)
. 장기간의

투석중인 말기 신부전 환자에서 전산화 단층 촬영 소

견상 대뇌 피질 위축과 뇌실 확장 소견이 나타날 수

있으며
2)
, 뇌파 검사 이상을 보이기도 하나 임상적인

의미에 대해서는 뚜렷하게 알려지지 않았다
3)
.

Okada 등이 말기신부전 환자에서 대뇌 피질은 정

상이면서 기저핵에 특징적인 가역성 병변을 보이고

급성 운동 이상증을 보인 증례를 처음 보고한 후
4)
,

Wang 등이 당뇨병성 말기신부전 환자들에서 자기 공

명 영상에서 양측 기저핵에 대칭적으로 T2 영상에서

고신호, T1 영상에서 저신호 병변을 보이는 증예 12

개를 모아 급성 기저핵 증후군 (syndrome of acute

bilateral basal ganglia)으로 보고하였다
5)
. 이와 같은

요독성 뇌병증의 정확한 병인은 아직까지 밝혀지지

않았으나 대부분의 증례에서 당뇨병과 심한 요독증이

동반되어, 당뇨병에 의한 기저핵 미세혈관의 손상 또

는 악화된 신부전으로 인한 요독소의 축적이 양측성

기저핵 병변 발생에 기여할 것으로 추정되고 있다
5)
.

지금까지 국내에서 보고된 증례 2예는 모두 당뇨병

성 말기신부전증으로 투석 치료 (복막 투석 1명, 혈액

투석 1명)를 받고 있던 환자로
6, 7)
국내에서는 아직까

지 비당뇨병성 말기신부전 환자에서 보고된 요독성
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뇌병증은 없었다.

저자들은 다낭 신장증에 의한 신부전증으로 혈액투

석 치료를 받고 있던 환자에서 급성 운동 장애 발생

후 시행한 자기 공명 영상 촬영에서 기저핵 및 소뇌

병변을 동반한 요독성 뇌병증을 경험하였기에 문헌고

찰과 함께 보고하는 바이다.

증 례

환 자: 45세, 남자

주 소:내원 2일전부터의 전신 근육통

현병력:환자는 상염색체 우성 다낭신으로 인한 만

성신부전증으로 4년 전부터 혈액투석을 시작하여 외

부 인공 신장실에서 주 3회의 지속적인 혈액투석 치

료를 받아 왔다. Kt/V는 측정되지 않았으며 일일 요

량은 0-50 mL 정도였다. 고혈압이 있어 atenolol 50

mg qd 투여 받았고 그 외의 약물로 수용성 비타민제

제, ferrous sulfate 512 mg bid, aspirin 100 mg qd,

calcium carbonate 3,000 mg tid, allopurinol 100

mg qd를 복용하였으며 그 외에 다른 약제는 복용하

지 않았다. 내원 14일전 일시적인 의식 소실로 타 병

원 내원하여 뇌 전산화 단층촬영 시행하였으나 특이

소견 관찰되지 않아 퇴원하여 지내던 중 내원 2일 전

부터 전신적 근육통을 주소로 본원으로 전원되었다.

과거력:고혈압이 있었고 당뇨병은 없었다. 음주는

하지 않았으나 흡연력이 10갑-년이었다. 신경과 및

정신과적 질환의 과거력은 없었다.

가족력:어머니와 이모가 상염색체 우성 다낭신 질

환 진단 받았음.

진찰 소견:내원시 혈압은 134/80 mmHg, 체온은

36.2℃, 분당 호흡수 20회였으며, 신장 163 cm, 체중

63 kg으로 만성 병색을 보였으며 의식은 명료하였다.

비당뇨병성 말기신부전증 환자에서 양측성 기저핵 병변과

소뇌 병변을 동반한 요독성 뇌병증
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심장과 폐 청진상 특이 소견은 관찰되지 않았다. 복부

촉진 시에 압통이나 반사통은 없었으나 우측 늑골 하

방으로 간이 2 cm 촉지되었고, 양하지 전경골 부종은

없었다. 사지의 운동장애나 감각장애 등 신경학적 이

상은 보이지 않았다.

검사 소견:내원 당시 일반 혈액검사에서 백혈구

5,010/mm
3
(중성구 53.7%, 림프구 32.8%, 단핵구 9.7

%), 혈색소 10.0 g/dL, 헤마토크릿 34%, 혈소판

390,000/mm
3
이었고, 혈청 전해질 검사에서 나트륨

137 mmol/L, 칼륨 4.3 mmol/L, 염소 101 mmol/L,

총 CO2 16 mmol/L이었으며, 생화학검사에서 혈중요

소질소 18.6 mg/dL, 크레아티닌 6.9 mg/dL, 총단백

질 5.5 g/dL, 알부민 3.3 g/dL, 총콜레스테롤 130

mg/dL, 칼슘 9.6 mg/dL, 인 3.1 mg/dL, 요산 3.7

mg/dL, AST 44 IU/L, ALT 14 IU/L, 아밀라제 373

U/L, 리파아제 460 U/L, 혈당 67 mg/dL, 부갑상선

호르몬 99.5 pg/mL, 알루미늄 2.92 ug/dL 이었다. 면

역혈청검사에서 혈청 크레아틴 인산활성효소 4,427

U/L, 혈청 마이오글로빈 3,055 ng/mL이었고 동맥혈

가스 검사에서 pH 7.359, PO2 96.1 mmHg, PCO2

28.0 mmHg, HCO3
-
16.0 mmol/L, SaO2 97.3 % 였

다. 흉부 단순 엑스선 검사에서 경미한 심비대가 관찰

되었고 심전도 검사는 정상이었다.

치료 및 경과:내원 당시 전신 근육통을 호소하였

고 혈액 검사 결과 크레아틴 인산활성효소가 증가되

어 있어 횡문근 융해증으로 진단하였다. 특이 유발 약

제는 복용하지 않고 있었다. 복부 통증 없었으나 아밀

라제, 리파제 증가된 소견보여 췌장염 감별 위해 복부

전산화 단층 촬영 시행하였으나 이상소견 보이지 않

았다. 내원 2일째부터 동맥혈 가스 분석에서 pH

7.264; PO2 103.4 mmHg; PCO2 25.2 mmHg; HCO3
-

11.5 mmol/L로 심한 대사성 산증 소견을 보였고 내

원 7일째 대사성 산증과 동반된 저혈당 증세를 보였

다 (Table 1). 혈액 투석을 주 3회로 시행하여 보존

적 치료를 계속 시행하던 중 내원 9일째에 대사성 산

증 및 저혈당 증세가 혈액 검사상 지속되고 있어 보

존적 치료 중 환자에게 말더듬증, 보행시 왼쪽으로 치

우치는 보행장애, 운동완만증 (bradykinesia) 등이 관

찰되었다. 응급으로 시행한 뇌 전산화 단층 촬영

(Fig. 1) 결과 양측 기저핵과 소뇌 벌레엽 (cerebellar

vermis)에 저음영 소견 보여 정확한 진단 위해 자기

공명 검사 (Fig. 2) 시행하였다. 그 결과 T1 영상에서

저신호 소견이 보였던 양측 기저핵과 소뇌 벌레엽 부

위가 T2 영상에서 고신호로 나타났다. 대산성 산증으

로 혈액투석을 일주일간 매일 시행하였고 뇌 부종 증

Table 1. Change of Laboratory Data of the
Patient

Hospital day 1 7 10 12

BUN (mg/dL)

Cr (mg/dL)

Na (mmol/L)

K (mmol/L)

Cl (mmol/L)

TCO2 (mmol/L)

Glucose (mg/dL)

CPK (IU/L)

18.6

6.9

137

4.3

101

16

67

4,427

27.9

8.5

134

4.4

93

10

54

244

23.7

7.5

133

4.7

88

14

56

160

19.7

3.7

137

3.7

87

18

168

－

Fig. 1. Brain CT shows low attenuation of bilateral basal ganglia and
cerebellar vermis on hospital day 9.
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상을 개선하기 위해 스테로이드와 만니톨을 투여하는

보존적 치료를 시행하였다. 투석 17일째 의식수준이

정상에서 기면 상태 (drowsy)로 변화하는 증상이 수

차례 반복되어 뇌 전산화 단층 촬영을 재 시행하였으

나 이전 시행한 방사선 소견과 특별한 차이를 보이지

않았다. 내원 20일째부터 의식이 점차로 회복되었고

타인의 도움 없이 보행이 가능하였다. 내원 63일경 느

리고 어눌한 말투와 운동완서증 및 보행시 왼쪽으로

Fig. 3. Follow-up brain CT 3 months later shows decreased size of
low attenuation on bilateral basal ganglia and cerebella
vermis.

Fig. 2. MR image (A) T1-weighted image shows hypointensity over
the bilateral basal ganglia and inferior vermis of cerebellum.
(B) T2-weighted image shows hyperintensity over the same
regions and peri-basal ganglia brain edema.
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치우치는 보행장애도 개선되었다. 내원 3개월 후에 시

행한 추적 뇌 전산화 단층 촬영상 (Fig. 3) 양측 기저

핵과 소뇌 벌레엽의 저음영의 병변은 현저하게 감소

하였다. 환자는 퇴원하여 외래에서 경과 관찰 중이다.

고 찰

본 증례는 혈액투석을 받고 있는 비당뇨병성 말기

신부전 환자에서 보행장애와 운동완만증 등의 급성

요독성 뇌병증이 발생하여 뇌 자기 공명 영상검사를

시행한 결과 양측성 기저핵 병변과 소뇌 병변이 동반

된 증예이다.

1991년 Okada 등은 근경련, 보행 장애, 언어 이상

이 동반된 말기신부전 환자의 자기공명영상 촬영에서

T1 영상에서 저신호, T2 영상에서 고신호로 나타나

는 기저핵의 뇌병변이, 보존적 치료 후 가역성 호전을

보이는 요독성 뇌병증을 최초로 보고하였다
4)
. 이후

Wang 등이 뇌 자기 공명 영상의 가역적 변화와 함

께 증상의 호전을 보인 12명의 당뇨병성 신부전증 환

자에 대한 증례를 모아 급성 기저핵 증후군으로 진단

하고, 혈액투석과 보존적 치료로 증상의 호전이 있음

을 보고하였다
5)
.

본 증예는 다낭성 신증에 의한 말기신부전으로 혈

액 투석을 받고 있는 말기신부전 환자였고 가역적 운

동 장애는 보존적 치료로 호전을 보였으며 자기 공명

영상 시행 결과 기저핵 병변과 함께 소뇌에도 특징적

이 병변이 함께 동반된 증례로 양측 기저핵과 소뇌

병변을 함께 동반한 요독성 뇌병증 진단에 합당하였

다.

그러나 기저핵 병변만을 동반한 기존 증례들과 달

리
4-10)
, 소뇌 벌레엽에도 병변이 동반되어 특징적인

뇌 병변을 나타내었다. 소뇌 벌레엽은 시상하부, 기저

핵, 대뇌 피질, 뇌간과 더불어 정상 뇌 발달시 포도당

의 대사 활성도가 가장 활발한 곳으로
11-13)

안구 운동

의 조절에 중요한 역할을 하며 이 부위에 이상이 있

을 경우 안구 운동 실행증, 안진, 급속 안구운동 장애

등을 보이는 것으로 알려져 있다
14, 15)
. 그러나 본 증례

의 환자에서 이러한 증상들을 관찰할 수는 없었으며

보행 시 왼쪽으로 치우치는 보행장애만 관찰되었다.

이전 증례보고에서 보이지 않았던 소뇌 벌레엽 병변

의 병태생리는 뚜렷이 알려져 있지 않지만 뇌내 활성

부위의 대사 이상 및 저혈당이 소뇌에 영향을 주었을

것으로 추정된다.

본 증례는 다낭성 신증에 의한 말기신부전 환자로

당뇨병이 없었다. Okada 등의 최초의 증례 보고 이후

기존의 보고된 증례는 모두 10년 이상의 당뇨병력이

있는 환자에서 발생하였다
6-7)
. 그러나 본 증례는 다낭

성 신증에 의한 말기신부전으로 비 당뇨성 말기신부

전 환자에서 발생하였다. 비 당뇨성 신부전 환자에서

발생한 요독성 뇌병증의 위험인자는 아직까지 보고된

바 없지만, 증례에서 지속적인 혈액투석으로 동반된

심한 대사성 산증을 교정한 결과, 운동장애의 호전을

보인 것으로 보아 대사성 산증이 질환 발생의 원인으

로 추정해 보았다. 실제 이러한 대사성 산증은 이전

증례 보고들에서도 대부분 동반되어 있었고
4-6, 8-9)

, 기

존 보고에 의하면 말기신부전 환자에서 대사성 산증

의 악화가 뇌 조직의 대사 작용을 방해하여 뇌 병증

을 유발할 수 있어
8, 9)
, 대사성 산증을 질환 발생의 병

인으로 생각해 보았다.

또한 기저핵 병변을 보이는 요독성 뇌병증의 발병

에 저혈당이 직접적인 상관관계가 있다는 보고는 아

직 없으나, 신경계 중 기저핵, 해마, 피질, 시상하부가

저혈당에 취약한 부위로 알려져 있고, 저혈당에 의한

뇌 혈관장벽 손상이 유해 물질의 투과성을 증가시키

므로, 뇌 병변을 일으킬 수 있다고 하였다
16, 17)
. 특히

심한 저혈당과 저혈당 혼수가 동반된 기존 증례들에

서 본 증례의 자기공명영상 결과와 유사한 기저핵 병

변을 보였기에
18, 19)
, 증례에서 나타난 지속적인 저혈당

과 동반된 뇌 병증과의 관련성을 고려하였고, 이는 추

후의 증례들 및 연구들로 밝혀져야 할 것이다.

결론적으로 혈액투석을 받고 있는 비당뇨병성 말기

신부전 환자에서 급성 운동 장애가 나타날 경우, 기저

핵 병변을 동반한 요독성 뇌병증을 반드시 감별해야

한다. 본 질환에 대한 정확한 원인과 치료방침은 알려

져 있지 않지만 대사성 산증 혹은 저혈당과 같은 대

사적 이상을 빨리 진단하여 신속히 교정하는 것이 중

요할 것이다.

- 1064 -



―심성록 외 10인 : 비당뇨병성 말기신부전증 환자에서 양측성 기저핵 병변과 소뇌 병변을 동반한 요독성 뇌병증―

= Abstract =

Uremic Encephalopathy Associated with

Bilateral Basal Ganglia and

Cerebellar Lesion in a Non-diabetic

Hemodialysis Patient

Soung Rok Sim, M.D., Sang Hun Lee, M.D.

Jae Hoon Jahng, M.D., Jae Yun Lim, M.D.

You Kyoung Choi, M.D., Ki Sun Bae, M.D.

Woo Il Park, M.D., Ki Joong Kim, M.D.

Kyung Yul Lee, M.D.
*
, Hyeong Cheon Park, M.D.

and Sung Kyu Ha, M.D.

Department of Internal Medicine, Neurology
*
,

College of Medicine, Yonsei University, Seoul, Korea

Involvement of central nervous system is a well-

known compication in uremic patients. However, de-

velopment of acute extrapyramidal symptoms with

bilateral basal ganglia involvement (acute basal ganglia

syndrome), especially in non-diabetic hemodialysis

patient is very rare. We report a case of acute basal

ganglia syndrome in a non-diabetic hemodialysis patient.

A 45-year-old man with autosomal dominant poly-

cystic kidney disease (ADPKD) on chronic hemodia-

lysis treatment for the last 4 years was admitted

due to generalized myalgia. On admission, the pa-

tient was found to have rhabdomyolysis and intrac-

table metabolic acidosis. Nine days after admission,

he suddenly developed dysarthria, lateralizing ataxia,

and bradykinesia. Brain MRI demonstrated low and

high signals in bilateral basal ganglia and cerebellar

vermis in T1-weighted and T2-weighted images,

respectively. Intensified hemodialysis treatment com-

bined with general supportive therapy resolved the

severe metabolic acidosis and the neurologic mani-

festations gradually improved. Follow up brain CT

scan taken 3 months later showed decreased size of

initial low attenuation lesions in bilateral basal

ganglia and cerebellar vermis. Although no definite

pathophysiology is yet established, severe metabolic

disorder is believed to play an important role in de-

velopment of acute basal ganglia syndrome. Cor-

rection of metabolic acidosis and hypoglycemia in

our patient lead to improvement in neurologic mani-

festations and organic brain lesions. Our case suggests

that severe metabolic acidosis and hypoglycemia in

uremic patient may act as risk factors for acute basal

ganglia syndrome even in non-diabetic patient.

(Korean J Nephrol 2006;25(6):1061-1066)

Key Words : Bilateral basal ganglia, Cerebellar

vermis, Metabolic acidosis, Non-dia

betic ESRD, Uremic encephalopathy
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