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Herpes simplex encephalitis is known to cause intracranial hypertension and cerebral edema. 

When cerebral edema occurs, venous sinuses are compressed, resulting in congestion and 

thrombosis. An arteriovenous fistula may form as a result, particularly in conjunction with 

superior sagittal sinus thrombosis. In this report, the authors describe a patient with protein 

S and C deficiency who developed venous sinus thrombosis and dural arteriovenous fistula 

after experiencing herpes simplex encephalitis. 
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단순포진뇌염은 두개내압의 상승과 뇌부종을 유발하는 것

으로 알려져 있다.1 동물 모델 연구에서 뇌부종이 생기는 경

우 정맥동이 압력을 받아 눌리면서 울혈이 생기고 결과적으로 

혈전이 생길 수 있음을 보인 바 있다.2,3 뇌정맥동혈전증 발생

에 따라 높아진 압력에 의해 동정맥샛길이 형성될 수 있고4 상

시상정맥동혈전증과 결합된 경우 가능성은 더 높아진다.5 최

근에는 염증이 뇌정맥 혈전 형성에 관여할 수 있음이 논의되

고 있기도 하다.6 저자들은 혈전 생성의 위험이 높은 C단백질,  

S단백질 결핍 환자에서 단순포진뇌염으로 인한 뇌부종이 발

생한 뒤 순차적으로 발생한 뇌정맥동혈전증과 동정맥샛길 증

례를 보고하고자 한다.

증    례

46세 남자가 38.9℃의 발열과 두통 이후 처음 발생한 경련

으로 타 병원 응급실을 내원하였다. 조영증강 액체감쇠역전회

복(fluid attenuated inversion recovery) 자기공명영상에

서 단순포진뇌염을 시사하는 해마를 포함한 좌측 내측두엽

의 조영증강 및 뇌부종이 확인되어 일 3회 아시클로비어 750 

mg 투약을 시작하였다(Fig. 1-A). 이후 뇌척수액 검사에서는  

410 mmCSF의 뇌압 상승 소견 및 백혈구 107/μL (단핵구 

99.1%), 적혈구 0/μL, 단백 101.4 mg/dL, 포도당 61 mg/dL 

(말초혈액 포도당, 103)가 확인되어 뇌압 상승에 대해 만니톨 
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100 mL를 일 3회 투약을 시작하였다. 뇌척수액 검사에서 1형

단순포진바이러스 중합효소사슬반응은 양성이었으며 진균, 

세균 배양 및 염색은 음성이었고 젖산, 아데노신 탈아미노효

소는 정상 범위였다. 뇌척수액의 바이러스 중합효소사슬반응

은 모두 음성이었다. 뇌파는 정상이었으나 뇌 자기공명영상에

서 병변이 있는 상태로 초회 용량으로 발프로산 300 mg 1회 

투여 후 유지 용량으로 일 2회 카바마제핀 200 mg 투약을 시

작하였다. 이후 뇌 자기공명영상에서 가로정맥동과 정맥굴 합

류의 혈전이 보여 본원 응급실로 전원되었다(Fig. 1-B). 병력

상 특이 내과적 과거력 및 최근 1년간 투약력은 없었다.

응급실 내원 당시 활력징후는 혈압 117/112 mmHg, 맥박

수 85회/분, 호흡수 22회/분, 체온은 38.2℃였다. 일반 혈액 

검사, 요 검사, 일반 화학 검사 및 흉부방사선 검사에서 D이

합체 0.92 외에 특이 소견은 없었다. 재원 중 시행한 검사에서  

C단백질과 S단백질은 각각 43.6% (참고치, 80.2-150.0), 32% 

(참고치, 62-150)로 낮은 수치를 보였다. 3개월 추적 검사에서

도 C단백질은 39.1%, S단백질은 37%로 여전히 낮은 소견을 

보였다. 정맥조영 자기공명영상에서는 등측 상시상정맥동, 우

측 가로정맥동, 우측 구불정맥동, 우측 경정맥구의 충만결손이 

확인되었으며(Fig. 1-C, D) 경한 부피 팽창을 동반하였다. 이

에 대해 저분자량 헤파린인 에녹사파린나트륨을 투약 시작하

였으며 이후 와파린으로 교체하였다. 내원 15일째, 환자는 증

상이 호전되어 와파린 6 mg을 유지하며 퇴원하였다.

2개월 뒤의 정맥조영 자기공명영상에서는 이전에 비해 정

맥 혈전이 감소되었으나 이전까지는 존재하지 않았던 가로S상

정맥동의 경막동정맥샛길이 발견되었다(Fig. 2-A, B). 1년 뒤 

우측 후두개와에 정맥 울혈이 보이고 박동성 이명을 호소하

여 시행한 뇌혈관 조영술에서는 가로S상정맥동의 경막동정맥

샛길 및 영양동맥으로 좌측 속목정맥으로 배출되거나 오른쪽 

피질로 역류하는 우측 중수막동맥, 우측 얼굴동맥, 좌측 후

수막동맥이 확인되었다(Fig. 2-C, D). 상기 소견으로 색전 치

료 물질인 Onyx® (Medtronic, Minneapolis, MN, USA)와 

Figure 1. The initial MRI FLAIR enhance shows left hippocampal 
edema (A), and T1 enhance shows contrast filling defect from 
dorsal superior sagittal sinus, right transverse sinus, right sigmoid 
sinus and right jugular bulb (B). The initial MRI sequential venog-
raphy (C, D) shows a contrast filling defect in the dorsal superior 
sagittal sinus, right transverse sinus, right sigmoid sinus, and right 
jugular bulb, with mild volume expansion. MRI; magnetic reso-
nance imaging, FLAIR; fluid attenuated inversion recovery.
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Figure 2. MR venography and cerebral angiography at the sec-
ond admission (A, B). MR venography taken 1 year after herpes 
encephalitis displays aggravation of venous engorgement in right 
posterior fossa, suggesting dural AVF. There is suspicion of arterial 
and venous collateral flow around right sigmoid sinus on MRA. 
Cerebral angiography revealed dural AVF that was fed by bilateral 
occipital artery, right middle meningeal artery, right facial artery 
and left posterior meningeal artery (C, D). The drainage was into 
left internal jugular vein and right cortical reflux. MR; magnetic 
resonance, AVF; arteriovenous fistula, MRA; magnetic resonance 
angiography.
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송유진  최화진  최윤영  조현겸  김동유  정요한 

N-butyl cyanoacrylate (20%)로 우측 중수막동맥, 우측 후

두동맥색전술을 하였으며 환자의 울혈 및 박동성 이명은 호전

되었다(Fig. 3).

고    찰

본 환자는 발열, 두통 발생 5일 뒤 발생한 경련으로 타 병원

을 경유하여 단순포진뇌염 및 뇌부종 진단 후 정맥동의 혈전이 

확인되어 본원으로 전원되었다. 1년에 걸친 경과 관찰 중 박동

성 이명과 함께 정맥 울혈, 새로이 생긴 경막동정맥샛길이 확

인되어 혈관 조영술 및 색전술을 하였고 이후 증상이 호전되었

다. 본 증례는 환자의 C단백질과 S단백질 감소를 고려할 때 혈

전 생성에 취약한 환자에서 뇌염 및 정맥 혈전이 생성된 후 혈

역학적 변화에 따른 경막동정맥샛길이 발생한 사례이다.

단순포진뇌염은 두개내압의 상승과 함께 심각한 뇌부

종을 유발할 수 있는 것으로 알려져 있다.1 본 증례의 환자  

역시 본원 응급실에 내원하여 시행한 척수천자에서 압력이 

410 mmCSF로 확인되어 뇌압강하제로 뇌압 감소 치료가 필

요하였다. 기존의 한 연구에서는 뇌부종으로 인해 정맥동이 

압력을 받는 경우 혈전이 생길 수 있고 대뇌의 정맥 배액은 약 

50%에서 비대칭성을 가져 약 40%에서 우측 가로동 우세, 약 

18%에서 좌측 가로동 우세를 보임을 보고하였다. 또한 우성동

의 폐쇄가 비우성동의 폐쇄보다 뇌압에 더 큰 영향을 미칠 수 

있다고 하였다.3

두개 내 고혈압 상태에서 두개 내 정맥의 혈역학적 반응을 

연구한 이전 동물 모델 연구에서는 두개내압이 상승함에 따라 

상시상정맥동의 혈류 속도는 감소하고 관류지수는 상승하는 

결과를 얻었으며, 이로부터 유출로의 폐쇄로 두개 내 정맥혈

의 배액이 차단되면 정맥혈관층에 울혈될 수 있음을 보여주었

다.2 해당 연구에서는 뇌정맥동과 대뇌피질정맥이 만나는 지점

에 위치한 뇌연결정맥이 뇌정맥 시스템의 말단에 위치하여 두

개 내 정맥혈이 가로동으로 배출될 수 있도록 하고 있으며 높

은 유출 저항, 혈류 속도 감소, 혈관 직경 팽창, 콜라겐섬유로 

구성되어 원주 방향 수축이 불가한 유출부의 커프 구조가 정

맥 배액 차단의 원인이 될 수 있음을 제시하였다.2

S단백질 결핍과 관련된 뇌정맥동혈전증 및 경막동정맥샛길

은 해외에서 몇 차례 증례 보고된 바 있으며 기존의 연구에서 

6명의 환자 중 4명에서는 발병 순서가 불분명했지만 2명에서

는 뇌정맥동혈전증이 생긴 이후 경막동정맥샛길이 발생한 것

으로 보고되었다. 따라서 정맥 배액 부위의 폐쇄에 의해 발생

한 높은 압력이 동정맥샛길을 형성하는 원인이 될 것으로 보

았다.4 쥐를 이용한 한 동물 연구에서는 정맥동 고혈압이 발생

한 경우 대뇌관류가 감소되고 허혈이 증가되어 직간접적으로 

혈관 신생 활동이 유도됨에 따라 새로운 누공 발생률이 증가

하는데 특히 상시상정맥동혈전증과 결합된 경우 이러한 가능

성이 올라감을 보여주었다.5

뇌정맥동혈전증의 위험인자로는 감염, 항응고인자 결핍, 전

신 자가면역질환 등이 알려져 있는데 이들 모두 염증 반응과 

관련되어 있어 최근에는 염증이 뇌정맥 혈전 형성에 관여할 수 

있음이 논의되고 있다. 아직 염증과 뇌정맥동혈전증 간의 관계

에 대해 자세히 알려진 바는 없지만 정맥혈전색전증과 유사하

게 염증에 의해 유발된 혈관 내피 손상이 혈소판 응집을 촉진

시키고 면역 체계를 활성화하여 혈전 형성에 관여하는 콜라겐

과 조직인자를 노출시킴에 따라 뇌정맥동혈전증이 유발될 것

으로 생각되고 있다.6 본 사례에서도 대상포진뇌염이 선행되었

다는 점에서 염증에 의해 뇌정맥동혈전증이 생겼을 가능성을 

배제할 수 없다.

본 증례의 경우 낮은 C단백질과 S단백질 수치로 혈전 발생

의 가능성이 높은 환자에서 단순포진뇌염에 의해 발생한 뇌압 

상승 및 뇌부종이 두개 내 정맥의 흐름을 막으며 정맥 혈전이 

Figure 3. Embolization was performed using Onyx (×6) and NBCA 
(20%), and angiography showed minimal dural AVF on the right 
transverse and sigmoid sinus. Angiography performed after 
embolization shows a small residual feeding arteries in the right 
transverse sinus with feeding artery of bilateral occipital artery and 
left posterior meningeal artery (A, B). NBCA; N-butyl cyanoacry-
late, AVF; arteriovenous fistula.

A B
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생겼고, 이로 인해 이차적으로 경막동정맥샛길이 생겼을 가능

성을 생각해 볼 수 있다. 다만 이미 15개월간 와파린을 복용한 

상태에서 C단백질과 S단백질 검사를 시행하게 되어 와파린 

사용에 따라 C단백질과 S단백질의 수치가 감소하였을 가능성

을 배제할 수 없다.7 저자들은 국내에서 처음으로 혈전성 질환

의 과거력 및 가족력 없이 낮은 C단백질과 S단백질을 보인 환

자에서 단순포진뇌염 후 뇌정맥동혈전증이 발생하고 이후 경

막동정맥샛길이 순차적으로 발생한 사례를 경험하여 이에 보

고하는 바이다.
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