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서 론

Rasmussen 뇌염(Rasmussen’s encephalitis, RE)은 한쪽

대뇌 반구만을 침범하여 진행성 일측대뇌반구위축증(cerebral

hemiatrophy)을 보이는 원인 불명의 만성 뇌염으로, 난치성 부

분 발작, 편마비, 언어장애 및 인지장애 등의 대뇌기능장애를 특

징으로 하는 매우 드문 염증성 대뇌 질환이다[1]. Rasmussen

등(1958)이 처음 보고한 이후 많은 RE 증례에서 인기기능의 저

하가 흔하게 동반될 수 있다고 알려져 있지만, 대부분의 기존 보

고에서는인지기능저하의유무에대해서만기재되어있었고, 장

애의 양상 및 정도에 관한 체계적인 결과가 보고된 적은 없었다.

또한, RE의 시간 경과에 따른 뇌 자기공명영상(magnetic res-

onance image, MRI) 및 단일광자단층촬영(single photon

emission computed tomography, SPECT) 소견에 대한 국외

보고는 있으나, 아직까지 국내에서 보고된 적이 없다.

이에 저자들은 우반구의 인지기능 손상이 저명한 성인형 RE

증례를 5년간 추적 관찰하였기에 임상소견, 신경심리검사와 함

께 뇌 MRI와 SPECT 소견의 임상 경과에 따른 변화를 보고하

고자 한다.

증 례

37세남자가길찾기와관련된기억력및집중력이점진적으로

떨어지고 숫자에 대한 개념이 감소하여 직무수행의 어려움을 보

여 외래를 경유하여 본원 신경과에 입원하였다. 환자는 대졸학

력의 오른손잡이로 32세 때 경련이 처음 발생하기 전까지 정상

적인 생활을 하였다. 처음 발생한 경련은 단순부분운동발작의

양상이었다. 당시 T2강조영상(T2-weighted image, T2WI) 및

fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) MR 영상에서

우반구의 난형중심(centrum semiovale)과 피질하 영역에 부

종을 동반한 고신호 강도의 병변 및 다발성 조영증강 소견이 관

찰되었다(Fig. 1A). 이후 경련 발작 빈도가 점차 증가하여 하루

에도10회가넘는단순혹은복합부분발작이발생하였고, 34세

때에는 지속부분간질(epilepsia partialis continua) 및 좌측 편

마비를 보였다. 뇌 MRI에서는 우측 해마를 포함한 측두엽과 두

정엽 부위에 새로운 병변이 관찰되었지만, 2년 전에 시행되었던

MR영상과 비교할 때 우반구에서 보이던 고신호강도의 병변 및

조영증강 병변은 호전된 양상을 보였으며 뇌위축이나 뇌부종을

의심할만한 소견은 없었고(Fig. 1B), 뇌 SPECT에서는 우측 반

구 측두-두정엽 부위의 혈류감소가 관찰되었다(Fig. 2A). 뇌파

검사에서는 우측 측두엽 부위에서 지속적인 극파와 서파가 출
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현하고 T6에서 위상역전(phase reversal)이 관찰되었다. 항경

련제 증량과 함께 고용량의 스테로이드를 투여한 이후 경련 발

작의 빈도가 점차 감소하여 carbamazepine 600 mg, valproic

acid 1,200 mg, phenytoin 300 mg을 하루 용량으로 투여하였

다. 36세 때 시행된 추적 MRI에서는 우측 대뇌 피질의 뇌위축

과 고신호강도의 병변이 관찰되었지만, 조영증강 병변 소견은

없었다(Fig. 1C).

37세 때에 인지기능 저하를 호소하였을 때, 2년 동안 경련 발

작이 없었으며 항경련제인 carbamazepine 600 mg 투여 중이

었다. 환자가 주로 호소하는 인지기능 저하의 내용은 버스를 타

고 가다가 이미 알고 있던 장소에 내렸을 때 방향감각이 없어서

한참동안해매는증상과이미방문했던장소를혼자서찾아가는

데 어려움이 있는 것이었다. 내원 시 활력징후 및 치매선별을 위

해 시행된 혈액학적 검사 결과는 정상이었고, 신경학적 검사에

서는좌측상지및하지의운동능력이medical research coun-

cil (MRC) grade IV+의 소견이었고, 좌측에서 Babinski 징후

및발목 간대경련(ankle clonus) 양성을 보였다. 뇌 MRI에서는

새로운 병변이 관찰되지는 않았으나 전두엽 영역을 제외한 우측

대뇌반구의 저명한 뇌위축 소견이 관찰되었고(Fig. 1D), 추적

뇌 SPECT에서도 우측 대뇌반구의 전반적인 혈류 감소를 보여

(Fig. 2B), 이전 결과(baseline brain SPECT)와 비교할 때 통

계적으로 의의있게 감소된 소견이 있었다(Fig. 2C). 인지기능저

하의 정도와 손상부위를 알기 위해 시행된 신경심리검사(Seoul

Neuropsychological Screening Battery, SNSB)상 한국판 간

이정신상태검사(Korean version of minimental status exam-

ination, K-MMSE)는 26/30이었고, 주의집중력 및 언어기억

은지연회상에서경미한저하를보였다. 시공간능력및비언어적

기억력은 1% 미만으로 뚜렷한 기능장애를 보였는데, 레이-복

합 도형 베끼기(Rey Complex Figure Test)에서는 덧칠하여

Fig. 1. Serial brain MR images of the patient (A-D). Axial T2-
weighted MR images, FLAIR images and contrast T1-weighted
MR images at the same level, respectively. The images were
obtained at the age of 32 (A), 34 (B), 36 (C) and 37 (D). They show
the sequence of the right-sided brain swelling and hyperintense
signal (stage 1; A), normal volume with hyperintense signal (stage
2; B), atrophy with hyperintense signal (stage 3; C), and marked
atrophy with normal signal (stage 4; D).

A

B
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Fig. 2. Serial axial image of 99mTc-ECD SPECT
(A, B) and Substracting image (C). The images
were obtained at the age of 34 (A) and 37 (B).
They show mild to moderate hypoperfusion
areas in right temporo-parietal lobes (A), ma-
rked hypoperfusion areas in right fronto-pari-
eto-temporal lobes (B). The image (C) subtr-
acted follow-up (B) from baseline (A) shows si-
gnificant differences of cerebral perfusion. 

A

B

C
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겹쳐서그리거나모양과위치가정확하지않고빠진부분들이많

았으며 좌측공간을 무시(neglect)하는 소견이 보였고(Fig. 3), 철

자취소과제(letter cancellation task)에서는 좌측에서 2개의

error가 발생하였다. 반면에 재인회상 검사 및 전두엽 및 집행

기능은 정상적인 수행을 보였다. 신경심리검사 결과는 이해력

(comprehension)과 계산력(calculation)이 감소된 소견을 보이

지만 전반적으로 우반구 뇌위축으로 인한 인지기능장애로 요약

된다(Table 1).

고 찰

본 증례는 RE의 발병에서부터 진행되는 임상양상, 추적 뇌

MRI 및SPECT의변화된소견및뇌병변부위와관련된인지기

능저하를관찰할수있었다. RE에서의일반적인뇌MRI 소견은

본증례에서보이는소견과일치된편측대뇌반구의진행성뇌위

축을 보이는 것이 특징이다. RE에서 뇌병변의 진행순서는 일차

적으로편측대뇌피질및백질의비정상신호강도및뇌위축, 꼬

리핵 머리(head of caudate nucleus)의 위축을 보이며, 이차적

으로동측해마및뇌간의위축및반대측소뇌반구의위축을보

인다고알려져있다[2, 3]. 본증례에서RE 발병시기인32세때에

촬영한 뇌 MRI 소견(Fig. 1A)은 질병초기(early stage)에 T2WI

및 FLAIR MR 영상에서 고신호 강도를 동반한 대뇌 피질 부종

을보이는소견과일치되었으며, 이는뇌MRI가조기에RE를진

단하는데매우유용한검사로알려진사실[4]을뒷받침하였다. 한

편, Paladin 등은 early stage의 RE에서 정상 MRI 소견을 보일

수 있는데 반해, SPECT 및 양전자단층촬영술(positron emis-

sion tomography, PET)에서는 초기부터 혈류 감소 및 대사저

하(hypometabolism)를보일수있어서MRI보다RE를조기진

단하는데 더 유용하다고 하였다[5]. 본 증례의 뇌 SPECT에서도

우뇌의 현저한 혈류저하를 관찰할 수 있었다(Fig. 2A).

뇌 MRI 및 SPECT는 RE를 진단하는 데 있어 매우 중요하지

만, 지금까지 serial MRI 및 SPECT 결과에 대한 보고는 많지

않다[6]. Bien 등은 10명의 RE 환자를 대상으로 serial MRI를

시행 후 MR 신호강도 및 뇌용적 측정을 토대로, 0기는 정상, 1

K-MMSE 26 Memory
Attention SVLT 1st/2nd/3rd 4/7/7

Digit span: forward/backward 5/3 Delayed recall 4
Letter cancellation AB Recognition: TP/FP 10/0

Language and related functions Recognition score 22
Spontaneous speech Fluent RCFT immediate recall 7/36
Contents NL RCFT delayed recall 9.5/36
Comprehension AB RCFT recognition: TP/FP 12/5
Repetition 15/15 RCFT recognition score 19
S-K-BNT 14/15 Frontal executive functions
Reading NL Motor impersistence NL
Writing NL Contrasting program 20/20
Praxis NL Go-no-go test 20/20
Finger naming NL Fist-edge-palm NL
Right-left orientation NL Alternating hand movement AB
Calculation AB Alternating square and triangle D
Body part identification NL Luria loop NL

Visuospatial functions Word fluency animal/supermarket 11/17
Interlocking pentagon NL Word fluency ㄱ/ㅇ/ㅅ 7/8/6
RCFT 22.5/36 K-CWST word/color reading NL

S-K-BNT, short form of Korean version of the Boston Naming Test; RCFT, Rey complex figure copy test; SVLT, Seoul verbal learning test; K-CWST,
Korean-color word stroop test; K-MMSE, Korean version of minimental status examination; AB, abnormal; D, deformed; NL, normal; TP, true positive;
FP, false positive. 

Tests Response Tests Response

Table 1. Results of neuropsychological tests (SNSB)

Fig. 3. Rey complex figure (RCF) copy test of the patient at the
age of 37. It shows the neglect at the left side of RCF.
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기는 고신호 강도와 뇌부종을 동반하는 경우, 2기는 고신호 강

도와 정상 뇌용적을 보이는 경우, 3기는 고신호 강도와 뇌위축

을 보이는 경우, 4기는 정상 신호강도와 진행성 뇌위축을 보이

는 경우로 각각 구분하였다[4]. 본 증례의 경우 32세 때는 1기에

해당되며, 34세 때는 2기, 36세 때는 3기, 37세 때는 4기에 합

당한 소견으로(Fig. 1), Bien 등이 보고한 RE의 자연경과와 일

치하는 소견이었다.

RE의 임상 경과는 경련 발작의 빈도와 신경학적 결손 여부에

따라, Montreal Neurological Institute (MNI) 1기는 간질 발

작이 발현된 이후 2기가 시작하기 전까지, MNI 2기는 발작 빈

도의 증가(하루 10회 이상의 단순 부분 발작)와 편마비가 발생하

거나 진행하며 신경학적 결손이 안정화되기 전까지, MNI 3기는

2기에 비해 발작 빈도가 감소하고 영구적인 편마비를 보이는 비

교적 안정화된 시기로 구분된다[7]. 본 증례의 경우 32세부터

33세까지는 MNI 1기, 34세부터 35세까지는 MNI 2기, 36부터

는 MNI 3기에 합당하였다.

RE에서 나타나는 인지기능 저하에 대해 언급된 수 편의 국외

보고가 있지만 대부분 뇌 수술 전후로 간단히 평가된 수준에 머

물러 있다[8-10]. 이는 RE의 자연경과를 서술하는데 있어서 인

지기능 장애는 경련 발작, 편마비 및 serial MRI 등에 가려서 제

대로 평가되지 않았기 때문으로 생각된다. 그러나, RE 환자의

경우 약물 불응성 간질로 장기간 약물 투약을 하거나 뇌수술을

하는 경우가 많다는 것을 고려한다면, RE에서 나타나는 인지기

능 장애가 RE의 특징인 편측 대뇌반구의 손상으로 나타날 수도

있지만, 항경련제나수술후합병증으로나타날가능성도있다. 이

를감별하는것은RE의자연경과를이해하는데중요하며, 향후

치료방침을 정하는데 중요할 수 있다. 본 증례는 길 찾기와 관

련된 기억력감소와 신경심리검사 결과 우측 대뇌 반구의 병변

에 의한 인지기능 손상에 합당한 소견을 보여 환자에서 보이는

인지기능 장애는 RE의 진행에 따른 자연경과임을 설명해 준다.

결론적으로, 본 증례는 RE의 전형적인 임상 경과 및 serial

MRI, SPECT 변화를 보이고, 신경심리검사 결과에서 편측 대

뇌 반구의 기능장애에 따른 특징적인 인지기능 저하를 보여 문

헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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