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서 론

뇌 아밀로이드 혈관병증(cerebral amyloid angiopathy)은 피

질과 연수막의 뇌혈관 벽에 아밀로이드가 침착되는 질환이다.

아밀로이드의 침착은 뇌혈관에 무증상의 경한 침착에서 혈관벽

의 심한 침착까지 다양하게 나타날 수 있다[1]. 임상 양상은 엽

상뇌출혈이 가장 흔하나, 뇌경색과 백질변성을 일으키기도 한다.

흔히 신경병리학적 확진을 하지 못하여 진단을 못하는 경우가

많다. 뇌 아밀로이드 혈관병증에서 치매도 흔히 볼 수 있는데,

이는 뇌졸중 병소와 백질 변성으로 인한 것으로 여겨진다.

국내에서는 치매로 발병한 뇌 아밀로이드 혈관병증에 대한 보

고는 있었지만[2], 아직 이에 대한 보고와 인식이 부족한 상태

이다. 이에 저자들은 진행성 치매와 연속적으로 소뇌출혈과 뇌

경색을 보인 뇌 아밀로이드 혈관병증을 경험하였기에 이를 보고

하고자 한다. 

증 례

66세 남자가 갑자기 생긴 심한 어지러움과 구음장애를 주소

로 내원하였다. 내원 1년 6개월 전부터 사소한 일에 고집을 피

우고, 부인이 외출하고 오면 어디 갔다 오는지를 자세히 물어보

며, 부인을 자주 의심하였고, 하고 싶은 말이나 표현이 금방 떠

오르지 않는 현상이 나타났다. 내원 1년 전에는 물건 이름이 생

각나지 않는 모습이 자주 있었고, 사진기를 분해했다가 조립했

다가 하는 행동을 반복적으로 하였다. 내원 8개월 전에는 이유

없이 갑자기 화를 내는 행동을 보여 부인과의 다툼이 잦아졌고,

가스불을 끄지 않는 현상이 자주 나타났다. 이전에는 사진기의

분해와 조립을 잘 했었는데 다시 조립할 때 어려움을 느꼈다.

내원 7개월 전에는 약속을 자주 잊고, 어떤 일을 해 놓고도 잊

어버려 다시 반복하는 행동을 하며, 가르쳐 준 일을 금방 잊어

버리고, 잘 기억하던 제삿날도 잊어버렸다. 부인과의 다툼이 더

욱 잦아졌고, 화를 자주 내며, 욕설을 하는 등의 성격 변화를 보

였다. 과거에 잘 사용하던 기구의 사용이 둔해졌고, 밤에도 잠을

잘 자지 않는 행동을 보였다. 내원 2개월 전에는 통장 관리가

어려워졌고, 비밀번호를 잘 기억하지 못하였으나, 돈에 대한 강

한 집착을 보였다. 외출을 거의 하지 않고 집안에서만 생활하였

고, 특별한 목적 없이 반복적으로 집안을 왔다갔다하는 행동이

있었다. 내원 당일에는 아침에 화장실에서 일어서는데 갑자기
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Cerebral amyloid angiopathy can cause intracerebral hemorrhage, progressive dementia,
seizure and transient ischemic attacks. Dementia is a relatively common manifestation and
associated with the presence of recurrent strokes and leukoencephalopathy. A 66-year-old
right-handed man with hypertension and recurrent strokes presented with rapidly progressive
dementia and sudden onset of dysarthria and dizziness. He showed memory impairment,
personality and behavioral changes, and executive dysfunction for one and a half years. These
symptoms developed insidiously and quite rapidly without fluctuation. Brain CT showed a small
hemorrhage in the right cerebellum. Brain MRI, especially gradient-echo images revealed
multiple cortical and cortico-subcortical microbleeds. Four weeks later, right hemiparesis sud-
denly developed and a repeated MRI showed a new left corona radiata infarction. We learn
from this case that gradient-echo MR images should be performed in patients with rapidly
progressive dementia and recurrent strokes.
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심한 회전성의 어지러움, 오심, 구토, 구음 장애 등이 생겨 내원

하였다.

과거력에서 5년 전에 3개월의 간격을 두고 두 차례의 뇌졸중

의 병력이 있었으나 특별한 치료와 진단은 받지 않았고 저절로

회복되었다고 한다. 고혈압은 4개월 전에 진단받고 항고혈압제

를 복용하고 있었다. 치매에 대한 가족력은 없었다. 환자는 오른

손잡이로, 학력은 고졸이었고, 59세까지 경찰공무원을 하였다.

담배를 하루 반 갑씩 40년 정도 피웠고, 약물과 독성 물질에 노

출된 적은 없었고, 음주는 하지 않았다. 

이학적 검사에서 혈압은 120/80 mmHg, 심박동수 70회/분,

체온 36.5℃, 호흡수는 16회/분으로 정상이었다. 경동맥에서 잡

음은 청진되지 않았고, 그 외의 검사도 이상은 없었다. 신경학적

검사에서 의식수준은 명료하였으나, 발음은 어둔하였다. 시간과

장소, 사람에 대한 지남력에 장애가 있었고, 기억등록, 기억회

상, 장기 기억에 모두 장애가 있었다. 뇌신경검사에서 우측으로

볼 때 수평 안진이 관찰되었다. 운동신경계와 감각신경계는 이

상이 없었다. 양측으로 grasp 반사, snout 반사, palmomental

반사 등의 전두엽방출징후가 관찰되었다. 환자의 부인과의 면담

으로 알아본 내원전의 신경심리학적 평가는 단축형 삼성치매설

문지(Short Form of Samsung Dementia Questionnaire)는

30점 중에 25점이었고, Clinical Dementia Rating (CDR)은 2

점, Global Deterioration Scale (GDS)은 5점이었고, Barthel

및 intrumental ADL (Activities of Daily Living)은 각각

15/20 및 17/9였다. Hachinski 점수는 8점, Rosen 점수는 7점

이였다. 

일반혈액검사, 일반화학검사, 소변검사, 혈액응고검사 등은 정

상이었다. 갑상선기능검사, VDRL, AIDS, 비타민 B12, 엽산 수

치 등도 이상이 없었다. 뇌척수액검사는 압력이 70 mmH2O였

고, 백혈구와 적혈구는 관찰되지 않았으나, 단백은 66 mg/dL

로 약간 증가되어 있었다. 아포지방단백(apolipoprotein) 유전형

검사에서는 3/3을 보였다. 입원 당시에 시행한 뇌컴퓨터단층

촬영에는 우측 소뇌에 작은 뇌출혈과 기저핵의 열공경색이 관찰

되었다(Fig. 1). 컴퓨터단층 혈관촬영술(CT angiography)에서

는 뚜렷한 이상은 관찰되지 않았다. 

내원 4일 후에 잠을 자지 않고 일어나 나가려고 하고, 혼자서

계속 말을 하며, 보호자에게 고함을 지르며, 공격적인 행동을 하

였다. Risperidone과 lorazepam으로 치료하였으나 임상 증상이

지속되었다. 내원 15일 후에는 위의 이상 행동은 조금씩 호전되

었으나, 정신 상태가 자주 변동을 보였고, 구음장애와 말더듬은

지속되었다. 간단한 질문에도 적절한 대답을 하지 못했고, 복잡

Fig. 1. Brain CT of the patient. Brain CT images show right cerebellar hemorrhage (arrow) and lacunar infarction in both basal ganglia.

Fig. 2. Brain MRI of the patient. Axial FLAIR (fluid attenuated inversion recovery, A) and gradient-echo (B, C, D) images demonstrate sub-
cortical white matter changes and multiple microbleeds in cortical, cortico-subcortical and subcortical regions.

A B C D
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한 질문은 거의 이해하지 못했다. 그 후 거의 하루 종일 누워있

고, 질문에 대해 적절한 대답은 하지 않고 웃기만 하였다. 입원

후 환자의 신경심리학적 평가는 환자의 정신 상태의 저하로 자

세한 검사가 불가능하였다. 뇌자기공명 경사에코(gradient-

echo)영상에서 뇌단층촬영에서 보이는 우측 소뇌 출혈과 대뇌

피질, 피질-피질하, 피질하에 걸친 미세출혈(microbleeds)이 광

범위하게 산재되어 있었고, FLAIR (fluid attenuated inver-

sion recovery)영상에서는 광범위한 백질 변성이 관찰되었다

(Fig. 2). 뇌단광자방출단층촬영(brain SPECT)은 이상이 없

었다.

내원 1개월 후, 아침에 자고 일어나보니 우측 팔, 다리 및 안

면에 마비가 있었고, 구음 장애도 더욱 심해졌다. 응급으로 시행

한 뇌자기공명 확산강조(diffusion-weighted)영상에서 좌측 대

뇌부챗살(corona radiata)에 뇌경색으로 여겨지는 고신호강도가

관찰되었다(Fig. 3). 그 후 충분히 수면을 취하지 않았거나, 열

이 나는 경우에는 전혀 알아들을 수 없는 말을 중얼거리며, 보

호자들을 잘 알아보지 못하는 현상이 자주 나타났다. 내원 2개

월 후에는 부인과 다른 가족들은 알아보나, 다른 질문을 하는데

도 거의 같은 대답만 하고, 하루 종일 침대에 누워서 지내는 상

태가 되었다.

고 찰

본 증례는 내원 전의 두 차례의 뇌졸중 병력, 빠르게 진행한

치매, 연속적으로 발생한 소뇌출혈과 뇌경색, 경사에코 영상에

서 대뇌 피질과 피질-피질하에 걸쳐 광범위하게 산재된 미세출

혈이 있었던 점으로 보아, 병리학적으로 확진은 되지 않았지만

뇌 아밀로이드 혈관병증으로 여겨진다.

뇌 아밀로이드 혈관병증은 대뇌 피질과 연수막의 작거나, 중

간 크기의 동맥의 중막과 외막(adventitia)에 아밀로이드가 침착

되는 질환이다. 이때 아밀로이드가 뇌에서만 침착되는 것이지 전

신적으로 침착되는 것은 아니다. 뇌 아밀로이드 혈관병증은 산발

성 뇌 아밀로이드 혈관병증, 정상 노인, 알쯔하이머병, 다운증후

군, dementia pugilistica, 무산소뇌병증(post-anoxic encepha-

lopathy) 등에서 나타날 수 있다[1]. 산발성이 가장 흔하나, 가

족형도 보고 되고 있다. 가족형으로는 Icelandic 형, Dutch 형,

Flemish 형, British 형 등이 있고, 그 외에 일본, 이탈리아, 북

미 등에서의 보고도 있다[1]. 본 증례는 가족력이 없고, 발병 연

령이 60대에 나타난 것으로 보아 산발성 뇌 아밀로이드 혈관병

증으로 여겨진다.  

뇌 아밀로이드 혈관병증의 빈도는 알쯔하이머병으로 확진된

환자의 25-100%를 차지한다고 하며, 일반인에서도 65-74세

2.3%, 75-84세 8%, 85세 이상 12.1%, 90세 이상에서는 75%

를 차지한다고 한다[1]. 병리기전은 대뇌 피질과 연수막 혈관의

중막과 외막에 아밀로이드가 침착되어, 혈관 내경의 협착, 내탄

성판(internal elastic lamina)의 분절 더불어 기저막을 두껍게

하여, 섬유소성괴사(fibrinoid necrosis)와 미세동맥류를 초래하

게 된다[3]. 이런 구조적인 변화가 뇌출혈을 잘 초래하는 해부

학적 근거가 된다. 

뇌 아밀로이드 혈관병증과 관련된 뇌출혈은 전두엽, 두정엽,

측두엽, 후두엽, 심부 회백질, 소뇌, 뇌량 순으로 흔하게 나타나

며, 피질과 피질-피질하를 주로 침범한다[4]. 주로 표재 및 피

질에 위치한 한 개의 엽상출혈이 대표적이나, 엽에 국한된 다발

성 출혈도 볼 수 있다. 조가비핵, 시상, 뇌간 등을 침범하는 경

우는 드물다. 이런 점에서 고혈압성 뇌출혈과 차이가 있다. 대부

분의 뇌출혈은 저절로 발생하나, 동맥경화증, 고혈압, 혈관염,

미세동맥류, 신경외과적 수술, 항응고제 및 혈전용해제 등으로

인해 생길 수도 있다[4, 5]. 고혈압은 약 1/3 환자에서 동반될

수도 있다. 따라서 고혈압이 있다고 해서 뇌 아밀로이드 혈관병

증을 임상적으로 배제할 수는 없다[6]. 본 환자의 소뇌 출혈은

고혈압으로 발생하는 뇌출혈의 흔치 않은 위치에 생겼고, 혈압

이 정상이었고, 출혈이 표재 쪽에 가깝게 위치하고 있는 점, 다

발성 미세출혈이 피질과 피질-피질하에 주로 보이는 점 등으로

보아 뇌 아밀로이드 혈관병증으로 인한 것으로 여겨진다. 

치매는 뇌 아밀로이드 혈관병증 환자의 약 40%에서 관찰되

는 흔한 증상이고, 부검에서도 44% 정도에서 알쯔하이머 병리

가 동반된다고 한다[6]. 뇌 아밀로이드 혈관병증이 치매를 일으

킬 수 있는 경우는 첫째, 다발성 뇌경색, 뇌출혈, 백색질뇌증

(leukoencephalopathy)으로 인한 혈관성치매, 둘째, 알쯔하이

머병, 셋째, 뇌졸중, 알쯔하이머병, 백색질뇌증으로 인한 혼합성

치매 등으로 나타날 수 있다[7]. 뇌 아밀로이드 혈관병증과 관

련된 뇌출혈 환자의 약 40%에서 인지기능의 장애를 호소하며,

Fig. 3. Axial diffusion-weighted MRI at 1 month after admission.
The image shows high signal intensity in left corona radiata.



어떤 경우에는 인지기능의 장애가 뇌출혈보다 선행되어 나타나

기도 한다. 어떤 환자에 있어서는 수일이나 수주에 걸쳐 인지기

능이 급속히 나빠지는 경우가 있는데, 이는 심한 혈관 아밀로이

드 침착, 피질 출혈 및 경색, 백질 파괴, 신경반의 축적의 상승

작용으로 나타난다고 생각된다. 본 증례는 과거에 두 차례의 뇌

졸중의 병력이 있었기 때문에 치매가 뇌 아밀로이드 혈관병증의

첫 증상으로 나타난 것은 아니며, 치매가 있는 상태에서 소뇌출

혈이 생겼다. 인지기능이 갑자기 급격히 나빠진 것은 치매와 대

뇌 피질과 피질-피질하에 걸쳐 광범위하게 산재된 미세출혈이

있는 상태에서 뇌출혈과 뇌경색이 연속적으로 발생하여 상승작

용을 일으킨 것으로 여겨진다. 

알쯔하이머병은 병리학적으로 우연히 동시에 공존할 수 있는

확률보다 많은 빈도로 뇌 아밀로이드 혈관병증과 동반되어 나타

난다. 뇌 아밀로이드 혈관병증에서 39개의 아미노산의 혈관 베

타아밀로이드는 노인반의 42개의 아미노산의 베타아밀로이드와

거의 동일하다[8]. 그러나 두 질환의 직접적인 인과관계는 아직

잘 밝혀져 있지 않고 있으나, 아포지방단백 E와 같은 위험요소

를 공유하면서 나타나는 결과가 아닐까하는 주장도 있다[4]. 

임상양상은 증상이 없는 경우, 뇌출혈, 치매, 일시적인 신경학

적 증상, 뇌경색 및 백색질뇌증 등으로 나타난다[1, 4]. 뇌출혈

은 일시적인 위약감에서 혼수까지 빠질 수 있고, 재발도 흔하게

일어난다. 치매는 수년 만에 중증으로 빠르게 진행되는 경우와

알쯔하이머병과 같이 오랜 경과를 취하는 경우가 있다. 일시적

인 신경학적 증상은 대개 피질의 작은 경색이나 미세출혈로 인

해 생긴다. 뇌의 허혈성 변화는 뇌출혈보다 자주 나타날 수 있

으며, 주로 다발성으로 회백질을 침범하는 작은 경색이 흔하다.

백질 변화는 흔한 병리소견이며, 다른 백질 변성과 뚜렷한 차이

는 없고 Bingswanger병과 유사하다[9]. 이런 백질 변성은 백질

혈관에 아밀로이드가 침착되어 나타나는 것이 아니고, 피질 pen-

etrating 혈관의 협착으로 인한 저관류의 결과로 여겨진다[9].

다른 흔히 않은 증상으로 혈관염, 혈관 기형, 방사선후 괴사, 해

면뇌병증(spongiform encephalopathy), dementia pugilistica

등과 동반되는 경우가 있고, amyloidoma의 덩어리 형태로 나타

날 수도 있다. 본 증례에서는 내원 전 두 차례의 뇌졸중 병력이

있었고, 그 후 1년 6개월 동안에 빠르게 진행하는 치매가 생겼

고, 새로운 뇌졸중의 발생으로 인지기능이 갑자기 심하게 나빠

지는 임상증상을 보였다. 과거의 뇌졸중 병력이 있는데도 불구

하고 내원시 신경학적 장애가 뚜렷하지 않은 것은 작은 뇌졸중

으로 인한 것으로 사료된다. 뇌자기공명영상에서도 Bingswanger

병에서 볼 수 있는 심한 백질 변성을 보였다.  

검사실 소견은 특이한 것은 없고, 다른 질환들을 배제하기 위

해 검사를 시행한다. 뇌척수액에서 단백질이 증가되는 경우가

종종 있다. 뇌 아밀로이드 혈관병증의 경중은 아포지방단백 E

다형태(polymorphism)와 관련이 있다고 한다. 아포지방단백 E

의 4와 2 대립유전자(allele)는 뇌 아밀로이드 혈관병증의 위

험 요소이다. 아포지방단백 E의 2는 뇌출혈의 위험을 증가시

키고, 4는 첫번째 뇌출혈의 발병을 조기에 유발시키며 알쯔하

이머병을 동반할 가능성을 높인다. 엽상 출혈과 4와 2를 가

진 뇌 아밀로이드 혈관병증은 조기에 증상이 재발될 가능성이

높다[10]. 그러나 아포지방단백 E 유전자형 검사는 뇌 아밀로

이드 혈관병증의 진단에 있어서는 민감도와 특이도가 낮기 때문

에 선별 및 진단적 가치는 낮다. 본 증례에서는 3/ 3이었으나

임상경과와 뇌사진으로 보아 수차례의 재발을 하였다. 

자기공명영상에서는 피질과 피질-피질하에 미세출혈이 다발성

으로 나타난다. 경사에코 영상에서의 미세출혈은 혈철소(hemo-

siderin)를 의미하며[11], 작은 출혈 외에도 손상 받은 혈관을

통한 혈액의 유출로도 생긴다. 또한, 경사에코 영상은 질병의 진

행과 치료 효과의 판정에도 이용될 수 있는 중요한 영상이다[12].

즉, 엽상 출혈 환자에서 오래된 미세출혈이 관찰되면 뇌 아밀로

이드 혈관병증으로 진단하는데 도움이 되는 소견이다. 미세출혈

은 건강한 노인의 6%, 과거 허혈성 뇌졸중의 병력이 있는 환자

26%, 일차적 대뇌출혈(primary intracerebral hemorrhage)의

38-66%에서 나타날 수 있고[5], 고혈압과 뇌 아밀로이드 혈관

병증, 다른 원인의 소혈관병증 등을 감별해야 한다. 그러나 피질

과 피질-피질하 부위에서 관찰되는 미세출혈은 고혈압과 관련된

경우에 볼 수 있는 것은 아니다[13]. 뇌 아밀로이드 혈관병증에

서 조가비핵, 시상, 뇌간 등에 미세출혈이 나타날 수는 있으나

흔하지 않고, 환자가 고혈압을 동반하고 있는 경우에는 나타날

수 있을 것이다[14]. 그 외의 미세출혈의 원인으로는 다발성으

로 연수막에 조형 증가를 보이는 경우도 있는데, 이는 혈관염이

동반된 경우에 볼 수 있다. 본 증례도 피질, 피질-피질하, 기저

핵에 작은 미세출혈이 다른 보고들보다 광범위하고 심하게 관찰

되었다. 특히, 피질과 피질-피질하에 주로 위치하는 미세출혈은

뇌 아밀로이드 혈관병증을 강력히 시사하는 소견이며, 기저핵의

미세출혈은 뇌 아밀로이드 혈관병증 외에 고혈압이 있었기 때문

에 나타난 현상일 수 있다. 

진단은 일반적으로 사후 부검에서 확인되며, 혈종제거나 뇌조

직검사시 우연히 발견되기도 한다. 그러나 이런 방법 외에 뇌

아밀로이드 혈관병증을 진단하기 위한 신뢰성이 있고 비침습적

인 방법이 필요하게 되었다. 최근의 유용한 진단기준으로 보스

톤 뇌 아밀로이드 혈관병증 그룹에서 만든 것이 있다[15]. 뇌

아밀로이드 혈관병증은 사후 부검을 통해서만 확진할 수 있고,

probable 뇌 아밀로이드 혈관병증은 55세 이상으로, 뇌 자기공

명영상이나 컴퓨터단층촬영에서 엽상, 피질, 피질-피질하에 국

한된 다발성 출혈로 출혈의 다른 원인, INR 3 이상의 와파린

사용, 선행한 뇌외상 또는 허혈성 뇌졸중, 뇌종양, 혈관기형, 혈

관염, 혈액질환 등이 없어야 한다. Possible 뇌 아밀로이드 혈관

병증은 엽상, 피질, 피질-피질하에 국한된 출혈이 다발성이 아

닌 하나뿐일 때 진단한다[15]. 본 증례는 나이가 66세였고, 피

질과 피질-피질하의 다발성 출혈로 이런 출혈을 일으킬 만한 다

른 원인이 없어 probable 뇌 아밀로이드 혈관병증에 합당한 것

으로 사료된다.

진행성 치매와 반복되는 뇌졸중을 보인 뇌 아밀로이드 혈관병증 1예  63



저자들은 급속히 진행하는 치매와 연속적으로 소뇌출혈과 뇌

경색을 보인 뇌 아밀로이드 혈관병증을 경험하여 이를 보고하는

바이다. 진행성 치매가 있는 경우에 반드시 경사에코 영상을 검

사해 보는 것이 뇌 아밀로이드 혈관병증에 대한 진단율을 높이

는 방법이 될 것이다. 
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