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서      론

  간뇌 증후군(diencephalic syndrome)은 성장장애의 

드문 원인으로 식욕이 좋은데도 불구하고 심한 전

신쇠약(emaciation), 성장장애(failure to thrive)와 피

하지방 소실이 나타나며, 다행감(euphoria), 안구진

탕 등이 동반될 수 있다
1,2). 주로 시상하부와 시신경 

교차부위 및 제 3 뇌실의 종양이 원인이며, 10세 미만 

특히 2세 미만에서 많이 나타나는 것으로 되어 있다2). 

내분비계적 특징으로는 혈중 성장 호르몬의 증가 및 

성장 호르몬 자극 검사에 역설적인 반응 등이 알려져 

있다
2,3). 저자들은 생후 3개월부터 시작된 성장 장애

를 주소로 병원에 다니던 14개월 남아에서 간뇌 증후

군을 진단하고, 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례
  

  환  아: 이○모, 14개월, 남아

  주  소: 내원 10분 전에 시작된 의식 저하

  현병력: 내원 약 30분 전 가볍게 부딪쳐서 넘어진 

A Case of Diencephalic Syndrome Presented as Failure to
Thrive from Three Month of Age

Seung Soo Kim, M.D., Sung Shin Kim, M.D., Jae Ock Park, M.D. and Chang Whi Kim M.D.

Department of Pediatrics, Sunchunhyang University Hospital, Bucheon, Korea

A 14-month-old child visited emergency room with stuporous mental state. He had been suffering 

from failure to thrive (FTT) and emaciation since three months of age, but he had good appetite 

and had been euphoric. A large mass was found in the third ventricle by brain CT and MRI. His 

parents refused operative removal of the mass and he expired 14 days after admission. It is necessary 

to include diencephalic syndrome in the differential diagnosis of failure to thrive when infants show 

FTT despite of good appetite and euphoric status. (Korean J Pediatr Gastroenterol Nutr 2003; 

6: 215∼220)
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후 수 차례 구토를 하였고 내원 10분 전부터 의식 

소실을 보여 본원 응급실로 내원하였다. 환아는 생

후 3개월 이후 먹어도 줄곧 지속되는 성장장애로 인

하여 수차례 병원에 와서 상담을 한 적이 있었고 원

인을 찾지 못 한 채 지내고 있었다. 만삭에 출생 체

중 3.8 kg (50∼75 백분위수)으로 태어나 3개월까지

는 체중 6.4 kg (50∼75 백분위수), 키 65.8 cm (90∼

97 백분위수)로 정상적인 성장을 보였으나 그 후부

터 성장장애가 나타나기 시작했다고 하였다. 생후 

4개월에 체중 6.3 kg (10∼25 백분위수), 키 67.5 cm 

(75∼90 백분위수), 생후 5개월에 체중 6.2 kg (3∼10 

백분위수), 키 70.0 cm (90∼97 백분위수)로 체중은 

오히려 감소하였고 키도 성장이 불량하였다. 생후 

5개월부터 병원에 다니면서 검사를 받았으나 원인

을 찾을 수 없었고, 생후 6개월에는 하루 600∼1,200 

mL 정도의 수유에도 불구하고 체중 6.16 kg (3 분위

수 미만), 키 71.5 cm (90∼97 백분위수)로 점점 심해

지는 체중감소와 성장장애(failure to thrive)를 보였

다(Fig. 1). 환아는 성장장애가 진행되고 있었지만, 

얼굴 표정은 밝았고 항상 웃는 모습으로 기분이 좋

았다. 생후 11개월부터 안구 진탕이 있어 검사를 권

고받은 적이 있다고 하였다. 

  과거력 및 가족력: 재태 연령 38주, 출생 체중 3.8 

kg (50∼70 백분위수), 질식 분만으로 태어났으며, 

최근 10일 전부터 감기 증상이 있어 치료받고 있던 

중이었다. 먹는 양은 적당하였고 밥도 잘 먹었다고 

하였다. 부모 양 가계에 특이한 병력은 없었다.

  진찰 소견: 내원 당시 환아는 체중 6.3 kg (3 백분

위수 미만), 키 78 cm (25∼50 백분위수)이었다. 활

력  징후는 혈압 130/90 mmHg, 맥박 140회/분, 호홉

수 22회/분, 체온 38
oC였고 전신 쇠약과 피하지방의 

소실이 현저하였다. 의식은 반혼수 상태였고, 심부 

건반사는 항진되어 있지 않았으며, 숫구멍(fontanelle)

은 팽륜되어 있지 않았다(Fig. 2).

  검사 소견: 입원 당시 혈액 검사상 백혈구수 

16,700/mm
3, 혈색소 11.7 gm/dL, 적혈구 용적치 34%, 

Fig. 1. The growth curve of the patient shows no 

weight gain since 3 month of age. The height gain was 

not appropriate and no gain after 8 month of age.
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Fig. 2. General appearance of the patient shows 

severe emaciation and failure to thrive.
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혈소판 643,000/mm3, 혈침 속도는 17 mm/hr, C-반응 

단백 0.0 mg/dL으로 특이 소견은 보이지 않았다. 전

해질 검사에서는 나트륨 131 mmol/L, 칼륨 5.4 mmol/L, 

염소 98 mmol/L였고, AST/ALT 40/27 IU/L, 혈액 요

소 질소 9 mg/dL, 크레아티닌 0.5 mg/dL, 혈당 245 

mg/dL이었다.

  방사선 소견: 입원 후 시행한 뇌전산화 단층 검사

에서 시상하부에 6×5 cm 크기의 종괴가 보이고 종

괴 내부에는 불규칙한 고음영과 그 주위의 저음영

이 보였으며, 조영제 투여 후에는 고형 부분이 회색

질과 비슷한 정도의 조영 증강을 보였고, 측뇌실과 

제 3 뇌실은 종괴에 밀려서 폐쇄성 수두증 소견을 

보였다(Fig. 3). 뇌자기공명 영상 검사에서는 제 3 뇌

실 내에 3×3.4 cm 크기의 T1 강조 영상에서 고신호 

강도를 보이고 T2 강조 영상에서는 회색질 보다 약

간 저신호 강도를 보이는 종괴가 보였고 측뇌실과 

제 3 뇌실이 심하게 커져 있었다(Fig. 4).

  임상 경과: 내원하여 응급실에서 한차례 부분 발

작을 보여 뇌전산화 단층 촬영을 시행하였고 시상

하부의 종괴 및 폐쇄성 수두증 소견을 보여 뇌실외

배액술을 시행하였다. 입원 2일째에는 혈청 나트륨

이 153 mmol/L로 상승하고, 요 비중 1.005, 요삼투질 

농도는 205 mOsm/L로 떨어지는 요붕증(diabetes 

inspidus) 소견을 보여 전해질을 교정해주었다. 종양

Fig. 4. Brain MRI shows 3×3.4 cm sized mass in the 3rd ventricle. The mass had high signal intensity in T1 

weighted image (A) and slightly lower signal intensity than gray matter in T2 weighted image (B).

A B

Fig. 3. Brain CT shows 6×5 cm sized mass in hypo-

thalamus and the mass consisted of central irregular 

high density and peripheral low density.
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의 수술적 제거를 종용하였으나, 보호자 반대하여 

제거 수술은 하지 못하고, 중환자실에서 보존적인 

치료를 하였다. 입원 중 환아는 혼미한 의식 상태로 

여러 차례 부분발작을 보였으며, 입원 14일째 사망

하였다.

고      찰

  성장장애(failure to thrive)는 일반적으로 성장곡선 

상 3 백분위수 혹은 5백분위수 미만의 성장이 나타

날 때, 또는 짧은 기간에 2개 이상의 주 성장 백분위

수를 가로지르는 성장의 저하가 나타나는 경우로 

정의할 수 있다
4). 원인에 따라 기질적인 성장장애와 

비기질적인 성장장애
5) 및 잘 구분되지 않는 경우로6) 

나눌 수 있다. 서구의 경우는 비기질적인 원인이 전

체 성장장애의 15∼58%를 차지하고 있으며
4,5)
, 우리

나라의 경우 문 등
7)
은 74명을 대상으로 한 연구에서 

생리적인 원인이 47.8%, 병적인 원인이 52.2%로 보

고하였고, 임과 김
8)
은 83명을 대상으로 한 연구에서 

비기질적인 경우가 13.2%, 기질적인 경우가 78.4%, 

잘 구분되지 않는 경우를 8.4%로 보고하였다. 서구 

사회에 비해 기질적인 원인이 차지하는 비율이 큰 

이유에 대해서 문 등
7)
은 1) 짧은 기간의 관찰과 검

사를 통해 기질적인 측면을 주로 살펴본 것, 2) 대상

군이 3차 병원에 내원한 환자군이라 대표성이 없는 

점, 3) 우리 나라의 사회 경제적 수준이 낮아 병원을 

찾는 경우가 기질적인 원인이 더 많은 사실, 4) 가정

내 문제나 모자간 애정 결핍이 덜 문제시 되는 점 

등을 지적하였고, 임과 김
8)
은 1) 기질적인 원인의 

조기진단과 치료가 가능하여 기형이나 호홉기, 위

장계 질환 들에 의한 성장장애가 많이 감소하였으

나 우리나라에서는 아직 많은 점, 2) 사회경제적 수

준이 낮아 비기질적인 환경 요인이나 정서 및 애정 

부족 등으로 인한 성장장애가 부모나 의사의 관심

을 끌지 못하는 점, 3) 비기질적인 원인으로 추측되

는 경우에도 보호자와 의사간의 유대관계 부족과 

경제적 빈곤으로 추적관찰이 어려운 점을 제기하였

다.

  간뇌증후군(diencephalic syndrome)은 성장장애의 

드문 원인으로, 식욕이 좋은데도 불구하고 심한 전

신쇠약(emaciation)이 나타나고 과운동(hyperactivity), 

다행감(euphoria)을 보이는 것을 특징으로 한다
1,2). 

대부분 시상하부와 시신경 교차부위 및 제 3 뇌실의 

양성 종양에 의해 유발되며
9,10), 조직학적으로는 성

상세포종(astrocytoma), 희돌기 교세포종(oligodendrog-

lioma)를 비롯한 신경교종(glioma)이 많고 그 외 상의

세포종(ependymoma), 신경절신경교종(ganglioglioma) 

등도 보고되고 있으며 국내에서 유 등
11)이 보고한 

시신경 교종의 원인도 성상 세포종이 가장 많았다. 

드물게는 안배상(suprasella)에 위치한 표피낭
12)이나 

경추부 척수 손상후에도
13) 나타나는 것으로 알려져 

있고, 발병 연령은 보통 2 내지 5개월로 알려져 있다
14).

  증상은 심한 전신 쇠약과 피하 지방의 소실, 과도

한 각성, 행동 과다, 구토, 다행감(euphoria) 및 안구

진탕이 나타날 수 있다
2). 신경학적으로 가장 먼저 

나타나는 이상 소견은 안구진탕증 및 진전증으로 

약 25∼69%에서 나타나며
15), 시야 변화와 시력 감

퇴는 비교적 늦게 나타나는 것으로 되어있다. 본 환

아에서도 현저한 전신 쇠약과 피하지방의 소실이 

나타났으며, 환아는 성장장애가 진행되고 있었지

만, 얼굴 표정은 밝았고 항상 웃는 모습으로 기분이 

좋았다. 또한 내원 3개월 전인 11개월 경부터 안구

진탕을 보였었다.

  심한 피하지방 소실 및 성장장애의 원인으로는 

총 에너지 소비량의 증가
16) 및 시상하부의 구심성 

경로 차단으로 인한 구심성 자극의 부분적 억제가 

생각되고 있으며, 동물 실험에서 시상하부 전방부

의 자극 또는 제거 시에 비슷한 임상 양상을 나타낸

다는 보고가 있다
2).

  진단은 특징적인 임상 증상을 가진 환아에서 뇌

전산화 단층 검사, 뇌자기공명 영상 검사 등에 의해 

시상하부나 시신경 교차 부위, 제 3 뇌실의 종양을 

발견하면 가능하며, Burr 등
2)은 증상 발현 후 진단

까지의 평균 기간은 7개월이고, 증상 발현의 시기는 

60%가 첫 6개월 이내, 26%가 6개월에서 1년 사이, 

8%가 생후 2년, 6%가 생후 3년, 4%가 3세 이후인 

것으로 보고하였다. 21명의 시신경교종 환아를 연

구한 유 등
11)의 보고에서도 6명의 간뇌증후군 환아
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에서 증상 발현 시기는 모두 12개월 이내였고 본 환

아의 경우도 생후 3개월 이후부터 성장장애를 보이

기 시작했다.

  내분비 이상으로는 성장 호르몬의 기저치가 현저

히 증가되고, 성장 호르몬 검사에 역설적인 반응과 

혈중 코티졸의 일중변동 소실을 들 수가 있다
2,17). 이

는 시상하부 앞쪽에 가해지는 종양의 외압 및 침투

로 인한 성장 호르몬 조절 인자의 불균형이 원인으

로 고려되고 있으며, 종양을 성공적으로 제거한 후

에는 성장 호르몬의 분비가 정상화 되는 것으로 보

아 이런 추정이 타당하리라 생각된다
3,17,18).

  간뇌 증후군이 진단되면 종양에 대한 수술요법 

후, 방사선 치료와 화학요법이 가능하나, 예후는 좋

지 않은 것으로 알려져 있다. 그 이유에 대해 Bain 

등
19)은 종양의 위치상 수술적 접근이 어렵고, 일반

적으로 양성 성상세포종(astrocytoma)이 많은 조직

학적 특성 상 방사선 저항성인 경우가 많기 때문이

라고 하였고, 시신경 교차부위에 발생한 성상세포

종 환아에서 4.5년, 시상 하부에서 발생한 환아에서 

3년간 생존한 증례를 보고하였다. 수술 후 발생할 

수 있는 뇌하수체 호르몬 결핍에 대하여는 호르몬 

보충 요법이 필요하다.

요      약

  저자들은 생후 3개월부터 심한 성장장애를 보였

던 남아가 14개월에 두 개 내 종양에 의해 발생한 

간뇌증후군으로 진단되었기에 보고하는 바이다. 소

아에서 적당한 양을 섭취하고 식욕이 유지됨에도 

불구하고 현저한 성장장애와 체중 증가 부진을 보

이는 경우에는 간뇌증후군의 감별이 필요할 것으로 

사료된다.
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