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길랑-바레 증후군은 임상양상과 전기진단검사를 바탕

으로구분되며, 여러가지이형으로나누어진다. 이런이

형들은 전형적인 증상이 나타나기 전에이형양상으로 시

작하여, 질병이환중비전형적인양상을유지하며, 초기

진단을어렵게한다. 임상 양상중 안구증상으로양안의

완전외안근마비와완전내안근마비를동시에보인증례

는드물다. 또한순수하게길랑-바레증후군의이형양상

을 보이면서 중추신경계와 말초신경계를 같이침범한 경

우도드물다. 저자들은다발성하부뇌신경마비와건반사

소실, 소뇌성실조증을보인길랑-바레증후군의이형환

자에서 완전 외안근 마비와 완전 내안근 마비, 시신경염

이동반되어문헌고찰과함께보고한다.

증 례

평소건강했던 5 3세 여자환자가내원 5일전상기도감

염이있어약을복용하였고, 내원 3일전부터구음장애와

연하곤란, 복시, 시력저하가 발생하여 입원하였다. 과거

력 상 당뇨, 간염, 결핵 소견은없었고, 6년 전부터 고혈

압을 진단받고 간헐적으로 투약 중이었다. 입원 당시 신

경계검사상 양측동공이 6 mm 정도로산대되어있었

고, 대광반사는 없었고, 안구운동은 정상이었다. 구역반

사는 감소되어 있었고, 구개수가 좌측으로 편위 되었다.

운동계와 감각계는 정상이었으나, 건반사가 감소되었다.

소뇌기능은정상이었다. 입원3일째환자는어지러움증을

호소하였고, 신경계검사상 동공변화는없었고, 안구운

동은양측외전장애를보였고, 말초성의안면신경마비가

의심되었으며, 우측안검하수가동반되었다. 소뇌성실조

증도나타났다. 입원 5일째동공은 8 mm 정도로커졌으

며 대광반사는 없었고, 안구운동은 양측 내전을 제외한

완전 안구 마비를 보였고, 각막반사도 소실되었다. 상쇄

유돌근과 승모근의 근력 약화가 나타났고, 양쪽 손의 감

각은 저리고 멍한 느낌이었다. 잇몸도 역시 감각이 저하

되었고 입주위 근육마비도 나타났다. 입원 7일째 환자의

안구는 고정되어대광반사에 반응이 없는완전한 안구운
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Two separate cranial nerve variants of Guillain-Barre syndrome(GBS) have been reported. One is Miller-Fisher syn-
drome, the other is polyneuritis cranialis. Involvement of the extraocular muscles in variants of GBS is well recognized,
but complete external and internal opthalmoplegia is rare. Optic neuritis remains the only consistent, albeit very uncom-
mon, evidence of inflammation of central nervous system myelin in GBS. This propose that GBS is part of a spectrum
of central and peripheral inflammation.

This case is an unusual clinical variant who had ptosis, opthalmoplegia, areflexia, ataxia, optic neurritis, marked
oropharyngeal, and neck and shoulder weakness. This combined regional from is able to misdiagnose initially as botu-
lism or diphtheria and less so, myasthenia. So if we were consider variant from of GBS, it is possible for make a correct
diagnosis more easily and treatment without delay.
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동 마비를 보였고, 우측에서 더 심한 양측의 안검하수와

혀의 위축이 관찰되었다(Fig. 1). 환자의 산동된 동공에

0.1% pilocarpine을 투여하였을 때 동공의 수축을 보였

다. 검사실검사에서입원시시행한혈액검사는백혈구가

1 2 , 8 0 0 / m m3로증가되었고, ESR이47 mm/h 로증가되

었다. 생화학검사상이상소견은없었다. 입원3일째시행

한 뇌척수액 검사에서는 단백은 36.5 mg/dL 로 정상이

었고, 당은 107 mg/dL, Cl는 142 mEq/L로 약간 증가

되었으나세포는보이지않았다. 뇌척수액내마이엘린염

기단백질과 올리고클론띠는 없었다. 입원 4일째 시행한

시각유발전위검사에서양쪽P 1 0 0의 잠복기가연장되고

진폭이 감소되었다(Tabel 1). 전기 생리검사는 감각신경

검사에서양측요골과척골신경은측정되지않았고, 비복

신경은 우측에서 진폭이 감소하고 양측에서 신경전달 속

도가감소되었다. 운동신경검사는양측정중신경은말단

잠복기가연장되고, 주관절부위에서신경전달속도가감

소하였으나 진폭은 정상이었다. 비골신경은좌측에서 말

단잠복기가연장되고신경전달속도가좌측근부위(무릎-

골반)에서 감소되었으나 진폭은 정상이었다. 후경골신경

은 우측에서 발목-무릎에서 진폭과 신경전달 속도가 감

소되었다. F 파는양측정중신경에서연장되었고, 척골신

경은정상이나좌측비골신경과후경골신경에서는측정되

지않았다. H 반사는양측후경골신경에서연장되었다.

이상의 소견을종합해보면 본 환자는 III, IV, V, VI,

VII, X, XI, XII의다발성뇌신경마비와, 건반사소실, 소

뇌성 실조증을 나타냈고 시신경염이 동반된, Miller-

Fisher 이형과하부뇌신경마비가중첩되어나타난경우

로 생각되었다. 치료는내원 4일째부터 i m m u n o g l o b u-

lin(0.4 g/kg)을정주로5일간치료하였다.

내원 1 1일째연하장애가약간회복되었고, 하지측건반

사는 정상으로 회복되었고, 좌측 안구의 내전은 약간 회

복 되었으며, 소뇌 실조증도 호전되었다. 외안근 마비는

불완전하게 회복되었다. 2주 후 환자는 퇴원하여 외래를

다니면서증상의변화를관찰했고, 6개월후신경계결손

없이정상으로회복되었다. 

고 찰

길랑-바레증후군에대한논문들은기본적인임상양상

을토대로분류된다. Ropper에의한분류는침범부위계

통에따라운동계와감각계, 자율신경계만을침범하는경

우와 신체부위에 따라 p h a r y n g e a l - c e r v i c a l - b r a c h i a l

이형과 p a r a p a r e t i c이형, oculomotor이형으로 나누고,

Fisher 증후군을 다른 형태로 구분하였다.1 최근에는 임

상양상과 전기진단 검사의 조합으로 이차성의 축색변성

을 동반하는 급성 염증성 탈수초성 다발성 신경병증

(AIDP with secondary axonal degeneration)과축색

병변 형태인 급성 축색성 운동신경병증(acute motor

axonal neuropathy), 이형태가진행한 급성 축색성운

동감각 신경병증(acute motor sensory axonal neu-

ropathy), Fisher 형, 기타등으로분류한다.2

길랑-바레증후군의여러이형들은질병이환중 비전

형적인 양상을유지하며, 전신적 근력 약화와 건반사 소

실이나타나기 전에이형양상으로 시작하여 초기 진단을

어렵게 한다. 이런 이형들 중 뇌신경을 침범하는 이형은

안구마비와 소뇌실조증, 건반사 소실을 특징으로 하는

Miller-Fisher 이형과대칭적으로빠르게진행하는하부

뇌신경만을침범하는다발성뇌신경염이있다.3

길랑-바레증후군에서나타나는안구증상은외안근마

비와 내안근 마비를 생각할 수 있다. 외안근 마비는

Miller-Fisher 이형의 주요 임상양상으로 나타난다. 안

구운동장애는이환초기에대칭적인외전신경마비가흔

하고 때때로 눈벌림마비와 수평복시가 동반된다. 완전한

외안근마비가회복되면서수직주시가수평주시보다먼저

회복되기시작한다. 완전한외안근마비가있는환자에선

모든 환자에서 안검하수가 동반된다. 특히 안검하수는

cervico-brachial-pharyngeal 이형과 상지의 건반사

소실이동반된환자에서흔하다.4 내안근 마비에의한동

신병수·오선영·서만욱·김영현
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Figure 1. The patient showing bilateral external and internal
opthalmoplegia with tongue atrophy.

Table 1. The full-field pattern reversal visual evoked potentials

right left normal

P100 absolute latency(msec) ipsilateral 131.6 132.2 90-110
contralateral 128.2 129.2

inter eye difference(msec) 0.6 1

P100 amplitude(uV) ipsilateral 5.17 3.7 10
contralateral 5.13 3.02
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공이상은대부분심한외안근마비와안검하수를동반한

다. 어떤경우는빛에반응을하지않는고정된동공을보

인다. 외안근 마비환자에서 비정상적인 동공은 일반적으

로 비대칭적으로확장되고대광반사가소실되며대광-근

접반사해리가회복기에 보고되기도 하지만 몇 년간 지속

되기도 한다, 약물학적 검사에서 양측의 A r g y l l -

Robertson type의 동공이 기술되기도 한다.5 그러나 일

반적으로완전한외안근마비에동반된완전한내안근마

비는드물다. 양안의완전외안근마비와완전내안근마

비를 동시에 보인 증례는 국내에서는 1례 보고 되었고,6

국외에서는불완전한동공마비와불완전한내안근마비를

보인경우와완전한외안근마비와완전한내안근마비에

대해서 1례보고되었다.7 본환자는완전한외안근마비와

완전한내안근마비에의한동공마비를보였다. 동공마비

는 0.1% pilocarpine 점안에의해양쪽모두수축되는탈

신경과민성을나타냈다. 이것은절전후 부교감신경의병

변에의한 것으로 생각되지만 안구마비와 안검하수가 동

반되어 절전 전 병변의 가능성도 배제할 수 없음을 시사

한다. 일반적으로동공마비보다는수직주시의회복이먼

저 시작되고 외안근 마비는 오랜 기간을 두고 회복되는

경향을 보였으나 본 증례는 회복기간중동공마비가 동안

신경마비보다먼저회복되었고, 수직주시회복보다는좌

측의내전이불완전하지만먼저회복되었고, 하방주시가

회복되어 안구마비의 회복에대해서는 좀더 많은증례를

통해비교관찰이필요할것으로생각된다.

길랑-바레증후군환자의병태생리를살펴보면본증례

의환자에서보였던시신경염소견은단지말초병변만을

의미하지는 않는다. 이런 중추신경과 말초신경 탈수초화

가 연관된경우의 분류는 다발성경화증과 길랑-바레 증

후군, 다발성 경화증과 만성 재발성 탈수초성 신경병증,

급성 뇌척수신경근신경염( e n c e p h a l o m y e l o r a d i c u-

loneuritis), 중추신경계를 침범한 길랑-바레 증후군 증

후군, 유전성질환등 이다.8 시신경염과말초신경계의탈

수초화가동반된보고들을살펴보면길랑-바레증후군과

병발된 시신경염과 척수염의 소견을 보인 증례, 일측의

시신경염이 동반된 길랑-바레 증후군을 보인 증례가 있

다.9 , 1 0중추신경계와말초신경계가같이침범된주장은과

거문헌에도있었다. 그예로Fisher 증후군이뇌간부뇌

염이라는 보고와 소뇌성 실조증과 중추신경계 기원의 다

른 징후들이 뇌간부 뇌염과 연관되어 나타난다는 보고가

있다.1 1 그러나 구음 장애나 소뇌성 안구운동장애가 없었

고 의식의 보존, 건반사 소실, 비공액성 안구운동 장애,

바빈스키징후의결여등은중뇌나소뇌를침범하지않았

다고볼수있다. 또한실조증이나완전한외안근마비증

상은뇌간병변이광범위해야나타난다. 이런경우의식

장애는없으면서완전한외안근마비를보이는것은불가

능하다. 그러므로 순수하게 길랑-바레 증후군의 이형양

상을보이면서 중추신경계의병변과동반된 양상을 보이

는경우는드물다. 이런의미에서길랑-바레증후군과동

반된시신경염은탈수초화병변이중추신경과말초신경이

공동항원에의해동시에발생한다고생각할수있다. 양

측의시신경병증은임상적인검사와시각유발전위검사

로 확인된다. 시신경염은흔하게동반되는소견은아니지

만 길랑-바레 증후군 증후군에서 중추신경계의 염증을

나타내는 확고한 증거로 생각된다. 본 증례에서는 뇌 자

기공명영상상정상이었으나, 시각유발전위검사에서양측

의시신경염을보여중추와말초의신경계가같이침범된

예로생각된다.

저자들은길랑-바레증후군이형환자에서완전외안근

마비와내안근마비를보인환자에서시신경염이동반되어

병태생리적으로중추 신경계와 말초 신경계가 같이 침범

된 환자로 생각하였다. 이런 경우 안구증상에 대해 중증

근무력증이나 보툴리누스 중독증, 디프테리아 등을 먼저

생각하게 되는데 길랑-바레 증후군의 이형 가능성을 생

각한다면 초기 감별진단과치료를 용이하게 할 수 있을

것이다.
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