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초로기 치매 증상으로 발현된 후천면역결핍증에서의 진행다초점백질뇌병증 증례
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A Case of Progressive Multifocal Leukoencephalopathy in Acquired 
Immune Deficiency Syndrome Initially Presented with Early Onset 
Dementia
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Progressive multifocal leukoencephalopathy (PML) is a very rare and often fatal demyelinating disease of 
central nervous system (CNS), which mostly occurs in patients with immunosuppression such as acquired 
immunodeficiency syndrome (AIDS) patients, transplant patients and patients receiving chemotherapy. 
PML usually manifests with acute or subacute neurologic deficit. and its late diagnosis may lead death or 
significant permanent disability. We report a 33-year old man diagnosed with PML in AIDS, who initially 
presented with gradual onset of dementia. Most symptoms of PML were progressed rapidly for several 
months, and characterized by focal neurological symptoms. On the other hand, we were experienced in 
patients without focal neurological symptoms and ongoing overall cognitive decline slowly. Patients with 
immunosuppression can be presented in a variety of neurological symptoms, detailed examinations for 
cognitive functions were needed in early stage of the disease.
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진행다초점백질뇌병증(progressive multifocal leukoencephalopathy, 

PML)은 사람에게 발생하는 중추신경계의 바이러스 감염질환으로 

사람 폴리오마바이러스(human polyomavirus)의 일종인 John Cun-

ningham (JC) 바이러스감염에 의해 뇌의 백색질에 발생하는 중추신

경계의 탈수초 질환이다. PML은 대부분 면역기능이 저하되어 있는 

후천면역결핍증후군(acquired immunodeficiencysyndrome, AIDS), 만

성백혈병, 림프종, 사르코이드증(sarcoidosis), 혹은 장기간 면역억제

요법을 받는 세포면역손상 환자에게 발생한다. 평균 생존기간은 신

경학적 증상이 나타난 후 3-6개월 정도로 매우 치명적인 질환이다

[1, 2]. PML은 병이 점차 진행하면 구음장애, 실행증, 시야결손, 운동

장애 등 다초점 병변이 침범하는 부위에 따라 다양한 국소신경계이

상이 나타날 수 있다. PML에 대한 국내보고는 만성 골수백혈병[3], 

AIDS [4], 전신홍반루푸스[5], 중증근무력증[6] 등에서 발병한 증례

가 있으며 각각 의식장애 및 반신마비, 경련 발작 등 다양한 기저질

환 및 증상으로 발현이 되었다. 또한 대부분 3개월 이내의 기간 동안 

급격히 증상이 진행하고 국소적인 신경학적 증상이 특징적이었다. 

이에 반해 저자들은 기존에 보고된 증례와는 달리 건강하게 지내

던 성인 남성에게서 국소적인 신경학적 증상 없이 전반적인 인지 기

능 저하가 서서히 진행하는 초로기 치매양상으로 발현한 PML 증례

를 경험하여 보고하고자 한다.

증  례

특별한 기저질환 없이 지내던 33세 남자 환자가 약 5개월 전부터 

서서히 진행하는 기억력장애 및 주의력장애로 본원 신경과에 방문

하였다. 환자는 대졸학력의 일반 회사원으로, 사무직으로 일하고 

있었다. 초기에는 자꾸 중요한 약속을 잊어버려서 건망증으로 생각

하였으나 점차 진행하면서 회사 업무에 차질이 생겼다. 회사 업무와 

일상 생활에서 집중력 저하 증상이 점차 현저해지면서 시간에 대한 
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지남력도 감소하고 계산 능력이 눈에 띄게 떨어져서 걱정이 되어 검

사를 위해 입원하였다. 과거력 및 가족력에서 특이한 병력은 없었다. 

흡연력은 없었고, 음주력은 일주일에 1-2회 소주 1병 정도 마시는 정

도였다. 활력징후는 혈압 120/60 mmHg, 맥박 75회/분, 호흡수 20회/

분, 체온 36.4°C이었다. 신체검사는 정상이었다. 신경계진찰에서 의

식은 명료하였고, 뇌신경검사는 정상이었다. 근력은 양쪽 상하지에

서 대칭적으로 차이는 없었으며 심부건 반사는 양쪽 상하지 모두 

대칭적으로 정상활동반사를 보였고, 바빈스키 징후도 없었다. 뇌막

자극징후로 경부경직 및 Kernig징후는 없었다. 환자의 인지 기능 저

하 증세의 자세한 확인을 위해 연령대가 규준 범위에 벗어나지만 서

울신경심리검사(Seoul Neuropsychological Screening Battery, SNSB)를 

시행하였다. 한국판간이정신상태검사(K-MMSE)에서는 23점으로 

인지 저하군에 속했으며 언어적 기억력과 시각적 기억력 모두 연령

과 학력을 고려하였을 때 정상범위(16% 이상) 이하로 저하되어 있었

고, 일부 executive functions과 주의 집중력, 시공간적 분석/구성 능

력 및 수리-연산 능력도 정상범위 이하로 저하되어 있었다. 언어능력

에서는 반복과 읽기는 가능하지만 이름 붙이기 및 Confrontational 

naming도 정상범위 이하로 저하되어 있었다(Table 1). 임상치매척도

(Clinical Dementia Rating, CDR)는 1점으로 측정되었다. 환자의 학력

이 대졸이고 증상이 발생하기 전에는 정상적인 사회생활이 가능했

던 과거력 및 인지기능검사 결과를 고려할 때 환자의 인지기능 저하

증상은 치매에 합당한 것으로 판단하였다. 전체 혈구 계산에서는 

백혈구 7,600/μL, 적혈구 11.2 g/dL, 혈소판 202,000/μL로 정상이었다. 

간기능검사에서 AST, ALT의 경미한 상승이 있었으나 신장기능검

사는 정상이었다. 뇌병변 유무 확인을 위해 뇌 MRI를 촬영하였고, 

뇌 MRI 영상에서는 왼쪽 전두엽과 두정엽의 피질 하 백색질에 다초

Table 1. Neuropsychological test profile of the patient

Score Percentile (%)

Barthel ADL 20 -
K-MMSE/CDR
Attention

23/1 -
Digit span forward/backward 4/1 1.66/0.6

Language & related functions Spontaneous speech Fluency/contents Fluent/Normal
Comprehension Normal
Repetition/naming (K-BNT) 15/30 > 16/0.01
Reading/writing/finger naming Normal
Right-left orientation/body part identification Normal/Normal
Calculation 9 < 16
Praxis Ideomotor 3 < 16

Buccofacial Normal
Visuospatial functions Pentagon drawing 1 ≥ 16

RCFT total score /time (sec) 30/350 2.81/12.3
Memory 3 word registration/recall 3/1 ≥ 16/ < 16

SVLT Immediate recalls Trial 1+2+3 = Total 16 33
Delayed recall 13 22.06
Recognition True/false positive

Recognition score
8/2
18

0.13/30.15
5.16

Discriminability index 75 5.16
RCFT Immediate recall

Delayed recall
16
13

33
22.06

Recognition True/false positive 6/2 16.35/48.01
Recognition score 16 17.62
Discriminability index 66.37 17.62

Frontal/executive functions Motor impersistence Normal
Contrasting program/go-no-no 17/16 < 16/ < 16
Alternating hand movement Borderline
Fist-edge-palm Borderline
Alternating square & triangle/luria loop Normal/Normal
K-CWST Animal/supermarket 17/14 24.83/19.77

ㄱ/ㅇ/ㅅ 7/7/9 11.31/16.6/23.89
Total score 23 12.3

Stroop test	 Word reading 100 < 16
Color reading 81 14.69

Barthel ADL, Seoul- Instrument Activities of Daily Living; K-MMSE, Korean-Mini-mental State Examination; CDR, Clinical Dementia Rating; K-BNT, Korean Boston naming test; 
RCFT, Rey Complex Figure Test; SVLT, Seoul Verbal Learning Test; K-CWST, Korean-Color Word Stroop Test.
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점 병변이 보였다. T1 강조영상에서는 저 신호강도, T2 강조영상과 

fluid attenuated inversion recovery (FLAIR) 영상에서 고신호 강도를 보

이며 조영 증강이 되지 않는 병변이 백색질에만 국한되어 관찰되었

고 주위에 종괴효과는 거의 없었다(Fig. 1). 뇌실은 모두 정상이었다. 

뇌병변의 원인을 확인하기 위하여 시행한 뇌척수액 검사에서는 개

방 압력 16 cmH2O, 백혈구 수 1/mm3, 적혈구 수 1/mm3, 단백질 37 

mg/dL, 포도당 56 mg/dL (혈청: 122 mg/dL)으로 정상 범위였다. 뇌척

수액 도말과 그람 염색에서 병원체가 발견되지 않았으며, 단순헤르

페스바이러스(herpes simplex virus, HSV-1, HSV-2), CMV, 엡스타인-

바바이러스(Epstein-Barr virus)에 대한 중합효소연쇄반응(polymer-

asechain reaction, PCR)검사는 모두 음성이었으나 Human Immuno-

deficiency Virus (HIV)에 대한 중합효소연쇄반응(PCR)검사는 45,200 

copies/mL로 양성소견이었다. 환자는 업무 특성상 해외 출장이 빈번

하였고, 해외 유흥가 출입을 통해서 HIV에 감염된 것으로 판단되었

지만 환자의 인지 기능 저하로 인하여 정확한 병력 청취는 불가능하

였다. JC 바이러스에 대한 중합효소연쇄반응을 통해 분석한 결과 JC 

바이러스에 합당한 DNA 염기 서열과 일치하는 것을 확인하여 PML

을 확진하였다. 환자는 입원 후 증상이 계속 진행하면서 실어증과 오

른쪽 반신 위약 증세와 같은 국소적인 신경계 증상이 뒤늦게 나타났

으며 HIV 감염에 대해서 highly active antiretroviral therapy (HAART), 

치료를 시작하였으며 이후 증세의 진행이 멈추었다. 

고  찰

PML의 임상 증상은 대뇌 반구의 백색질을 침범하는 다초점 병

변의 위치에 따라 다양하다. 후두엽의 피질하백색질병변이 있는 경

우는 시야 장애와 피질 시각 상실을 보이고, 병이 점차 진행함에 따

라 위약감, 행동 장애, 인지기능저하, 소뇌 실조, 구음장애, 감각장애 

등 다양한 증상이 나타날 수 있다[2, 7]. Berger 등[8]이 AIDS 환자에

서 PML이 발병하였을 때 발생한 초기증상들에 대하여 조사하였는

데, 진단된 25명의 환자에게서 처음에 발현되었던 신경계 이상은 주

로 운동장애(12명), 보행장애(10명), 시력장애(6명)였고 기억력 감퇴 

등의 치매증상(6명)도 발현이 되었었다. 기존 보고에 따르면 HIV 감

염과 연관된 PML에서 인지기능저하가 첫 증상으로 발현되는 경우

는, 대부분은 대부분 급성 내지 아 급성 양상으로 나타나는 것으로 

보고되고 있다[8, 12]. 하지만 본 증례에서는 특별한 기저질환 없이 

건강하게 지내던 성인 남성이 수개월에 걸쳐 서서히 진행하는 양상

의 기억력 및 지남력장애, 주의집중력장애 등의 전반적인 인지기능

의 저하를 주소로 내원하여, 뇌 MRI 영상을 촬영하였고, 뇌 MRI에

서 왼쪽 전두엽과 두정엽의 피질하백색질에 국한된 다초점 병변이 

발견되어 HIV 감염과 PML이 진단되었다. 본 증례에서 특이할 만한 

점은, 첫째로 환자의 뇌 MRI에서 왼쪽 대뇌 반구에 다발성으로 백

색질병변이 보였지만 임상적으로 발현된 신경학적 이상은 집중력 

및 주의력 장애와 함께 서서히 진행하는 기억력 감퇴였다는 점이었

다. 시야 결손, 운동 및 감각의 장애, 구음장애, 의식변화, 소뇌실조 

등의 다른 신경학적 증상의 동반 없이 기억력 및 주의력 장애만 호

소하였기 때문에 질환 초기에 정확한 진단을 내리기 어려웠다. 둘째

로 본 증례에서는 환자의 뇌 MRI를 통하여 PML을 의심하였고, 특

별한 기저질환 없이 지내던 젊은 환자였기 때문에 원인에 대한 검사 

중에 HIV에 감염되었음을 발견하였다. 이를 고려할 때 면역이 저하

된 환자에게서 비교적 이른 시기에도 PML이 발생할 수 있음을 유

추해 볼 수 있다. 마지막으로 환자는 점진적으로 발현된 기억력 및 

주의력 장애를 주소로 내원하였으며 HIV 감염이 확인되었기 때문

에 에이즈치매복합(AIDS-dementia complex)의 가능성도 배제할 수 

없었다. 하지만 뇌 MRI 사진에서 병변은 일측성이면서 PML의 초기 

소견으로 알려져 있는 피질하 백색질에 국한된 병변이었고, 조영증

강이 되지는 않았지만 급성 말이집탈락을 시사하는 확산 강조 영

상에서의 병변 주변의 고 신호강도 소견 등을 고려하였을 때 에이

즈치매복합(AIDS-dementia complex)보다는 PML에 합당할 것으로 

판단하였고 뇌척수액에서의 JC 바이러스에 대한 중합효소연쇄반

응검사를 통해 PML을 확진할 수 있었다[9]. 일반적인 PML의 진행 

양상과 차이를 보였으므로 타 증례와의 다른 점을 확인하기 위하여 

환자의 감염 경로와 감염 시기에 대한 추가 정보를 얻고자 하였으나 

환자의 인지 기능 저하로 인하여 이에 대한 추가 조사가 불가능하였

A B

C D

Fig. 1. There is no mass effect. No enhancement was present on contrast-
enhanced T1-weighted image (A), with some peripheral restricted on 
axial diffusion weighted images (B). A part of cortical gray matter was 
also involved. Brain MRI showed multiple patchy T2 white matter hyper-
intensities in the left fronto-parieto-temporal subcortical and bilateral 
periventricular white matter area (C, D).
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다.  PML의 치료는 아직까지 정해진 방법은 없다. AIDS 환자에서 

PML이 발병한 경우는 antiretroviral agent (레트로바이러스약)이 효

과적인 것으로 알려져 있으며, 면역기능이 정상인 환자에서 cidofo-

vir로 치료하여 증상이 호전되었다는 보고가 있다[10]. Antiretroviral 

agent가 개발되기 전에는 AIDS 환자에서 PML이 발병한 경우는 환

자의 10%만이 1년 이상 생존할 수 있었고, 대부분의 환자는 진단을 

받은 후 수 주 혹은 수개월 후에 사망하였으나 적극적인 HAART가 

이루어지는 최근에는 1년 이상 생존율이 50% 정도이며, AIDS 이외

의 면역 억제 환자의 경우는 예후가 여전히 불량한 편이다[11].

결론적으로 HIV 감염환자 등을 포함하여 면역이 저하되어 있는 

환자들을 진료할 때에는 세밀한 진찰과 신경학적 진찰을 통해서 환

자의 경미한 증상의 변화를 인지하고 조기에 뇌병변 유무를 확인하

는 것이 중요하며, 국소적인 신경 증상 이외에도 기억력 및 주의력 

장애 등의 다양한 증상이 나타날 수 있는 가능성을 항상 염두에 두

어야 한다. 또한 최근에는 본 증례와 같이 PML이 발병한 AIDS 환자

들이 HAART로 인해 치료의 효과와 환자의 예후가 좋아지고 있는 

추세이기 때문에 임상의사들의 조기진단 및 적극적인 치료가 더욱 

중요할 것이다. 
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