
J Korean Neurol Assoc / Volume 22 / August, 2004

대한신경과학회지 22권 4호 410

Sjögren 증후군은 주로 외분비선을 침범하는 만성 진

행성 자가면역질환으로서 다양한 신경학적 증상을 보일 

수 있는데1,2 특히 중추신경계를 침범할 경우 임상 양상

이 다발성경화증과 유사하게 나타날 수 있기 때문에
3-8
 

감별 진단이 어렵다. 저자들은 다발성경화증으로 진단 

받고 치료하는 중 Sjögren 증후군이 확인된 2예를 관찰

하였기에 이를 보고하고자 한다. 

증례 1

35세의 여자가 구음장애, 하지 근력약화 및 배뇨장애

로 내원하였다. 비교적 건강하던 환자는 내원 5개월 전 

좌측의 시력저하가 나타나 타 병원에서 시신경염으로 

스테로이드 고용량 치료를 받고 호전되었는데 당시 뇌

자기공명영상에서 좌측 내포에 T2 고신호 강도가 관찰

되었다고 한다. 그리고 4개월 후에는 우측의 시력저하가 

나타나서 스테로이드 고용량 치료와 인터페론 치료를 

받기 시작하였는데 다시 구음장애와 하지 근력약화 및 

배뇨장애가 나타나 입원하였다. 방사선검사상 척수자기

공명영상에서 경수 부위에 약간의 조영 증강을 보이는 

T2 고신호 강도가 관찰되었고 뇌자기공명영상에서는 

양측 내포와 뇌량에 T2 고신호 강도가 관찰되었다(Fig. 

1A). 척수액검사상 백혈구 103/uL (단핵구 72%) 및 단

백 수치가 168 mg/dL로 증가되었지만 IgG index는 0.74

였고 oligoclonal band는 관찰되지 않았다. 스테로이드 

고용량 치료를 5일간 다시 하였고 다발성경화증 재발 

방지를 위한 인터페론 투여를 계속하였다. 그러나 2개월 

후 환자는 우측 반맹 시야장애와 구음장애가 더 심해져

서 다시 입원하였는데 뇌자기공명영상상 이전에 관찰되

던 병변은 그 범위가 더 넓어졌고 후두엽 및 뇌실주위 

백질과 중뇌에 새로운 병변이 관찰되었다(Fig. 1B). 항

핵항체가가 1:40으로 양성이었고 항 Ro 항체는 40.2 

u/mL, 항 La 항체는 58.8 u/mL로 증가되었다. 문진상 

안구 및 구강건조는 현저하지 않았지만 Schirmer 검사

상 5분 동안 양안이 3 mm 이하였고 타액섬광도검사

(salivary scintigraphy)에서는 양측 이하선의 활성
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Sjögren's syndrome is a slowly progressive autoimmune disorder that predominantly affects major exocrine glands, and 
may also involve the central nervous system (CNS). It is sometimes very difficult to differentiate the CNS Sjögren's 
syndrome from  multiple sclerosis. Here, we report two cases of Sjögren's syndrome who developed variable neurological 
symptoms mimicking the relapsing-remitting form of multiple sclerosis. There had been several relapses during the course 
of interferon-beta treatment but no relapses have occurred after steroid maintenance therapy. 
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Figure 1. MRIs of the patient on the first admission. (A) Brain MRI shows lesions involving bilateral internal capsules and corpus 
callosum. (B) Follow-up brain MRI reveals extension of previous lesions and development of new lesions in midbrain, occipital lobe 
and periventricular white matter. (C) Spine MRI shows intense lesion involving whole cervical cord.

Figure 2. MRIs on the second admission. (A) Brain MRI shows white matter lesions involving cerebral peduncle in midbrain, internal 
capsule and deep white matter. (B) Spine MRI shows T2-high signal lesion in lower cervical cord. (C) Follow-up spine MRI shows 
new lesion in upper cervical cord and atrophy of lower cervical cord. (D) Follow-up spine MRI shows patchy lesion involving 
thoracic cord. 
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도가 감소되어 타액선염이 의심되었다. 소타액선 생검

에서는 만성 염증 소견이 관찰되었다. 다시 스테로이드 

고용량 치료 후 경구 스테로이드 유지요법과 인터페론 

치료를 2년 6개월 동안 계속하고 있는데 더 이상의 재발 

없이 현재까지 비교적 양호한 상태를 유지하고 있다. 

증례 2

55세의 여자가 양하지의 근력약화를 주소로 내원하였

다. 비교적 건강하던 환자는 내원 2년 전 우하지 근력약

화가 나타나 타병원에서 뇌 및 경수 자기공명영상을 하

였는데 좌측 중뇌와 내포 그리고 C5-T2 사이의 척수에

서 T2 고신호 강도가 관찰되었고(Fig. 2A, 2B) 약 3주 

동안 경구 스테로이드 치료를 받았다. 그러나 약 5개월 

후 좌하지 근력약화가 나타나서 다시 척수 자기공명영

상을 하였는데 T3-T9 부위에 새 병변이 관찰되었다. 다

발성경화증으로 진단하고 스테로이드 고용량 치료와 인

터페론 치료를 시작하였고 간효소 수치가 상승하여 인

터페론 투여는 5개월 후 중단하였다. 약 1년 후 우상지 

근력약화와 우반신 감각장애가 발생하여 다시 MRI를 

하였고 연수 하부에서 C3에 걸친 새로운 병변이 발견되

었다(Fig. 2C). 당시 뇌척수액검사상 IgG index는 0.76

이고 oligoclonal band는 음성이었다. 5일간 스테로이드 

고용량 치료를 한 다음 다시 인터페론 투여를 시작하였

다. 그러나 7개월 후 다시 양하지의 근력약화가 나타났

는데 척수 자기공명영상상 T3-T10 흉수에 새로운 병변

(Fig. 2D)이 관찰되었다. 문진상 안구 및 구강건조가 있

었으며 항핵항체가 1:640이었고 항 Ro 항체가 68.4 

u/mL로 증가되어 있었다. 항 La 항체는 음성이었다. 

Schirmer 검사상 양안에서 각각 5분 동안 3 mm/6 mm 

이었고 소타액선 생검상 2개의 타액선 소엽에서 50개 

이상의 림프구 침윤이 있는 4개의 병소가 관찰되었다

(Fig. 3). 스테로이드 고용량 치료 후 경구 스테로이드를 

유지하면서 인터페론 치료를 1년 3개월 동안 계속하고 

있는데 더 이상 재발이 없었다. 

고  찰

Sjögren 증후군이 다발성경화증과 유사한 임상 양상

을 보일 수 있다는 사실은 1986년 Alexander 등3이 처음 

보고한 이후 여러 증례 보고가 있어서
4-8
 비교적 잘 알려

져 있다. 그러나 임상 양상이 비슷하더라도 원인이 다발

성경화증인지 Sjögren 증후군인지의 구별은 치료 방침

의 결정에 있어서 매우 중요하다. 다발성경화증에 있어

서 장기간의 스테로이드 유지요법은 그 예방이나 치료 

효과에 대해서 매우 회의적이지만 중추신경계를 침범한 

Sjögren 증후군에서는 스테로이드나 면역억제제의 지속

적인 치료가 도움이 된다고 알려져 있다.4 특히 최근 

Tsai 등6은 베타 인터페론 치료에도 불구하고 다발성경

화증과 유사한 재발 양상을 보이다가 스테로이드를 유

지한 후 재발하지 않은 Sjgren 증후군 1예를 보고하였

는데 저자들의 증례들도 같은 경과를 보여 인터페론 투

여 도중에는 여러 번 재발하였지만 스테로이드 유지요

법을 시작한 다음에는 재발이 없었다. 

Sjögren 증후군의 진단에 사용되는 진단 기준은 연구

마다 다양한데, 이 중 널리 쓰이는 진단 기준의 하나가 

European classification criteria9이고, 최근 American- 

European consensus group criteria가 European classi-

fication criteria를 보강하여 민감도와 특이도를 높였

다.10 이에 따르면 1) 안구 건조 증상(3가지 중 적어도 

한 가지가 양성일 경우: 3개월 이상 안구 건조가 지속적

으로 있거나, 반복적으로 눈에 모래나 자갈이 들어 있는 

것처럼 느끼거나 하루에 3회 이상 인공 누액을 사용하

는 경우) 2) 구강 건조 증상(3가지 중 적어도 한 가지가 

양성일 경우: 3개월 이상 구강 건조를 매일 느끼거나 성

인에서 반복적이거나 지속적으로 타액선 종창이 있거나 

마른 음식을 삼킬 때 음료를 자주 마시는 경우) 3) 

Shirmer 검사상 5분 동안 5 mm 이내이거나 Rose 

Figure 3. Biopsy of lip reveals four foci of lymphocytic infiltrates in two salivary gland lobules (H&E stain, (A) ×30, (B) ×200).
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bengal이나 다른 염색 점수가 4 이상일 때 4) 소타액선 

생검상 focus score가 1 이상인 촛점성 림프구성 타액선

염이 있는 경우 5) 타액량이 15분 동안 1.5 mL 이하이거

나 이하선 조영 검사(parotid sialography)상 미만성 타

액선 확장증이 있거나 타액섬광도검사상 섭취가 연장되

거나 농도가 저하되거나 tracer의 배출이 연장된 경우 

6) Ro나 La 항원에 대한 자가항체가 양성일 때 등 6가

지 항목 중 4가지가 양성이고 이 중 Sjögren 증후군에 

비교적 특이적인 4)나 6)이 포함되어 있는 경우와 주관

적인 증상이 없는 환자에서 3)-6)의 객관적인 기준 4가

지 중 3가지가 양성인 경우 Sjögren 증후군을 진단할 수 

있고 이러한 양상을 보일 수 있는 다른 질환이나 약물 

복용력이 없어야 한다. 

저자들은 이 진단 기준을 이용하여 Sjögren 증후군으

로 진단하였는데 두 증례에서 모두 C형 간염이나 림프

종 등 Sjögren 증후군과 유사한 증상 및 징후를 보일 

수 있는 질환의 증거는 찾을 수 없었고 항콜린성 약

물을 복용한 적도 없었다. 증례 1은 안구 및 구강건

조는 없으나 객관적인 검사 4가지 항목 중 3가지

(Schirmer 검사, 타액 섬광도 검사, 자가항체)가 양성이

었고 증례 2는 진단 기준에 부합하는 자세한 병력은 없

었으나 안구 및 구강 건조가 있었고 객관적인 검사 4가

지 항목 중 3가지(Schirmer 검사, 자가항체, 소타액선 

생검)가 양성이었다.

상기 증례들은 후일 Sjögren 증후군이 확인되었다는 

사실을 제외하면 임상적으로 재발형 다발성경화증의 

전형적인 특성을 보이고 있다. 이 경우 다발성경화증

과 Sjögren 증후군 두 질환이 동시에 존재할 가능성

과 Sjögren 증후군에 의한 다발성 중추신경계 병변의 

재발 양상을 고려할 수 있다. 그러나 이 두 질환이 모두 

임상 증후군이기 때문에 임상에서 이를 정확하게 구분

하는 것은 현실적으로 불가능하다고 생각한다. 상기 증

례들을 Sjögren 증후군으로 진단한 것은 여러 가지 검

사에서 Sjögren 증후군에 합당한 소견이 관찰되었을 뿐 

아니라 재발 방지에 있어서 인터페론 베타보다 스테로

이드 유지요법이 더 효과적이었다고 생각되었기 때문이

다. 그러나 실제 이들 환자의 치료에 있어서 스테로이드

와 함께 인터페론을 유지하고 있는 것은 다발성경화증

의 가능성을 완전히 배제하지 못한 주치의로서의 고민 

때문이었다. 

저자들은 처음에는 다발성경화증으로 진단되었으나 

인터페론 치료 도중 계속 재발이 반복되는 2명의 환자

에서 자가항체 및 소타액선 생검으로 Sjögren 증후군을 

확인하였기에 이를 보고하였다. 
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