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과암모니아뇌증 1예
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Hyperammonemic Encephalopathy with Diffuse Cortical and Thalamic Signal Changes 
on Diffusion-Weighted Brain MRI

Soo Jin Yoon, MD, Seo Young Choi, MD, and Jae Guk Kim, MD

Department of Neurology, Eulji University Hospital, Eulji University School of Medicine, Daejeon, Korea

Background: Hepatic encephalopathy is usually accompanied by high signal intensities in the bilateral globus pallidus and the cerebral 
peduncle on T1-weighted brain images. Here, we present a case of fulminant hepatic failure along with hyperammonemia. 
Case Report: A 47-year-old man was admitted to our hospital due to decreased mental status. The laboratory tests showed increased 
aspartate transaminase, alanine transaminase, total bilirubin, ammonia levels and positive hepatitis A virus IgM antibody. Diffusion-
weighted brain imaging revealed high signal intensities in diffuse cortical areas, including the insular cortex, cingulate gyrus, and bilateral 
thalami. However, there was no involvement of the perirolandic area and the occipital cortex. We diagnosed the patient with hyperam-
monemic encephalopathy with fulminant hepatitis A infection. 
Conclusion: We described a case of hyperammonemic encephalopathy with diffuse cerebral and thalamic involvement. This case em-
phasized the obvious implication that signal changes in the insular cortex and the cingulate gyrus could be a ‘sentinel sign’, and increased 
diffuse cortical and thalamic involvement may point to a more severe status.
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서     론

간성 뇌병증(hepatic encephalopathy)은 만성간염이나 간경

화, 알코올남용에 의한 만성적인 간질환의 병력이 있는 환자

에서 의식 변화나 경련발작의 신경계 증상, 혈액 검사상 간수

치 상승, 암모니아 증가, 뇌 MRI상 T2강조영상에서의 신호 변

화 없이 T1강조영상에서의 담창구(globus pallidus)와 대뇌다

리(cerebral peduncle)의 신호 강도 변화를 보이면 의심하는 질

환으로 단백질 제한 식이, 락툴로스 관장, 감염조절과 같은 보
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전치료로 증상의 호전을 보인다. 저자들은 의식 저하로 내원한 

급성 전격간염 환자에서 전형적인 간성 뇌병증의 영상 대신, 

확산강조영상에서의 미만성 피질 신호 강도 변화를 보이는 과

암모니아뇌증(hyperammonemic encephalopathy) 환자 1예를 

경험하여 이를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증     례

47세 남자 환자가 의식 저하를 주소로 응급실을 방문하였다. 

내원 8일 전부터 발열감과 근육통, 4일 전부터 전신 위약감, 설

사, 구역, 구토, 내원 전일 몸 상태가 안 좋다며 밤에 운동을 하

였는데, 다음 날 아침 보호자가 깨워도 일어나지 않아 병원으

로 이송되었다. 환자는 B형 간염 보균자로 약 7년 전부터 매주 

4-5차례, 소주 한 병씩을 마셔왔다.

응급실 도착 당시 의식은 혼미하였고, 혈압 150/100 mmHg, 
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맥박 48회/분, 호흡 18회/분, 체온 36℃였다. 혈액 검사상 백혈

구 수치는 11,350/㎕이었고, 혈소판 수치는 58,000 /㎕로 감

소, AST, ALT, ALP, γ-GTP는 각각 1755 IU/L, 5359 IU/L, 233 

IU/L, 277 IU/L로 증가, 총 빌리루빈 11.39 mg/dL, 암모니아 63 

uMol/L, PT INR 4.37로 증가, 혈당 70 mg/dL, CRP 0.34 mg/dL

이었다. 응급실 내원시 시행한 뇌 확산강조영상과 T1강조영상

에서 이상 소견은 관찰되지 않았으나, 간성 뇌병증 의심 하에 

내과 입원하여 중환자실 치료 중 신경과로 협진되었다.

환자는 피부와 공막이 노란색을 띄었고, 스스로 눈을 뜰 때도 

있었으나 자극에는 반응을 보이지 않았다. 동공반사는 양측 대

칭적이었고 심부건반사는 정상이었으나, 양측에서 chaddock 

징후 양성이었다. 혈액검사상 AST, ALT, ALP, γ-GTP, 총 빌리

루빈 수치는 차츰 호전을 보였으나, 암모니아는 169 uMol/L로 

오히려 증가하였다. 내원 이틀 후 뇌 확산강조영상을 다시 시

행하였고, 양측 뇌섬엽(insular cortex)을 포함하여 전두엽, 측

두엽, 두정엽과 시상부위에서 대칭적인 고신호강도가 관찰되

었으며, 겉보기확산계수지도(apparent diffusion coefficient 

map)에서는 저신호강도를 보였고, 조영증강은 되지 않았다

(Fig. 1A, B, C).

혈액검사상 HAV Ab IgM (+), HAV IgG (+), HBs Ag (+), HBs 

Ab (-), HBcAb Ig G (+), HBe Ag (-), HBe Ab (+), HBV DNA 

PCR 정량 <6 IU/mL, HCV-Ab (-), Triple Ab (-), αFP 21.9 ng/

mL 만성적으로 술을 마시는 B형 간염 보균자에서 급성 A형 간

염으로 인한 전격간염이 고암모니아 뇌병증의 원인으로 진단

되었다. 환자는 간 이식이 필요한 상태로 전원되었다.

A 

B 

C

Figure 1. On admission, diffusion-weighted images and T1-weighted images revealed no abnormalities. Two days later, diffusion-weighted 
images (A) unveiled high signal intensities on the bilateral insular, temporoparietal, frontal cortices, and thalami. The same areas had low 
signal intensities on apparent diffusion coefficient map (B). No lesion enhancement or hyperintensities of the globus pallidus on T1-weighted 
enhanced images (C) but cerebral swelling was observed.
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고     찰

만성 간질환으로 인한 뇌 MRI 소견은 T2강조영상의 신호 변

화 없이 T1강조영상에서의 담창구와 대뇌다리에서의 신호강

도 증가가 대표적이며, 이 때 항상 혈중 암모니아 상승을 동반

하지는 않는다.1 비록 암모니아가 간성 뇌병증 발생에 중대한 

역할을 하는 것으로 알려져 있으나, 약 10%의 간성 뇌병증 환

자에서 혈중 암모니아가 정상 수치를 보이고 있고, 암모니아 

수치가 올라간 간경화 환자에서 간성 뇌병증을 보이지 않는 경

우도 있다.2

그런데 급성 간부전 환자에서 의식장애, 경련발작, 실조증 같

은 신경학적 문제를 보이며, 혈중 암모니아 수치가 상승되고, 

뇌 확산강조영상상 뇌섬엽과 띠다발이랑(cingulate gyrus)에서

의 고신호강도를 동반하는 경우 과암모니아뇌증을 고려해야 

한다.3-7 과암모니아뇌증은 전격간염으로 인한 급성 간부전, 과

다한 아세트아미노펜이나 발프로익산 등의 약물 복용이나 술 

등의 독성 물질, 요로감염, 패혈증, 소화기 출혈, 자가면역 질

환, 폐나 골수 이식, 선천성 대사질환 등에서 발생한다고 보고

되어 왔다.5

간부전이 발생하면 혈중 암모니아가 상승하고 확산에 의하

여 혈액뇌장벽을 통과한 뇌 안의 암모니아도 증가한다. 암모니

아는 별아교세포에서 글루타민합성효소에 의해 글루타메이트

를 글루타민으로 대사하는 과정에 이용되는데, 뇌 안 암모니아

의 증가로 글루타민도 따라서 증가하게 된다. 글루타민은 삼투

작용으로 세포 내로 물을 끌어 당기고, 뇌부종과 두개 내 고혈

압, 뇌관류저하, 심한 경우 뇌탈출을 일으킨다. 여기에 더하여 

산화 스트레스, 뇌혈류 증가, 염증성 싸이토카인 분비, 젖산 증

가, 대뇌의 자동조절 손상으로 뇌 손상이 발생한다고 한다.8-11

과암모니아뇌증 환자에서 왜 뇌섬엽과 띠다발이랑이 더 먼

저 쉽게 손상되는지에 대한 기전은 아직 밝혀진 바 없으나, 뇌

섬엽과 띠다발이랑을 포함한 전반적인 뇌 피질 손상을 일으킬 

수 있고, 심부 회백질의 변화를 일으킬 수 있으며, 상대적으로 

후두엽은 덜 침범한다고 한다.3,5,10,12,13 과암모니아뇌증에서 관

찰되는 피질의 변화는 대개 미만성이고 대칭적이다. 만약 뇌 

확산강조영상에서 뇌섬엽과 띠다발이랑뿐만 아니라 전반적인 

대뇌피질의 고신호강도를 보인다면, 저산소증, 저혈당, 뇌전증

지속상태에 의한 경우를 배제하여야 한다.7,10-12,14

물론 대사성 질환의 진단은 단순히 뇌 영상에 의존한다기 보

다는 임상증세와 검사실 결과가 이를 뒷받침해 주어야만 하는

데, 저산소증에 의한 경우는 롤란딕 주변 부위(peri-rolandic 

area, sensorimotor cortices), 두정엽, 후두엽 (visual cortex), 그

리고 미상핵(caudate nucleus)을 포함한 기저핵, 시상의 심부 

회색질에서 신호 변화가 자주 관찰되는 것으로 알려져 있다.15

본 증례는 만성 알코올 섭취, B형간염 보균자에서 급성 A형

간염으로 인하여 과암모니아뇌증이 발생한 경우로 사료된다. 

임상적으로도 저산소증/허혈성 원인을 의심할만한 소견을 보

이지 않았으며, 혹시 수면 도중 발생하였을 질식에 대한 가능

성도 고려하였으나 흡인폐렴 소견은 동반하지 않았고, 임상적

으로 경련발작이나 혈액검사상 저혈당 소견 역시 동반하지 않

았다. 뇌 영상 소견 역시 롤란딕 주변 부위와 후두엽은 침범하

지 않았고, 뇌섬엽과 양측 시상의 신호변화가 관찰되어 과암모

니아뇌증에 합당한 소견으로 생각되었다.

추가적으로, 환자가 의식저하로 응급실을 방문하였을 때 시

행한 뇌 확산강조영상에서는 이상 소견이 관찰되지 않았으나, 

간 손상에 대한 보존치료 이틀 후에도 환자의 의식이 회복되지 

않고, 혈중 간 수치가 낮아지는데도 암모니아 수치는 지속적으

로 상승하여 재시행한 뇌 확산강조영상에서 과암모니아뇌증

의 특징적 뇌 영상소견인 양측 뇌섬엽과 시상부위 및 미만성피

질의 대칭적 이상 소견이 관찰되었다. 이는 고암모니아혈증 환

자에서 뇌 확산강조영상 변화를 보이는데 일정 시간이 소요됨

을 시사한다.4

과암모니아뇌증의 치료로는 뇌 부종을 가라앉히고 뇌탈출 

발생을 억제하기 위해 만니톨을 사용하거나, 항생제와 항진균

제 사용으로 기저 감염을 치료하고 면역저하 상태로 인한 중복

감염을 예방하는 것이 중요하다.8 또한, 암모니아 생산을 차단

하기 위해 단백질 섭취를 제한시키며, 궁극적으로 간이식을 기

다리는 동안 혈액투석이나 복막투석을 통해 암모니아를 제거

해야 한다.8 저체온 요법도 고암모니아혈증의 치료가 될 수 있

는데 뇌부종과 간성 뇌병증의 기간을 감소시키는 것으로 알려

져 있고, 이는 뇌혈류와 자동조절을 개선시키고 단백질 대사를 

늦추어 암모니아 생산을 감소시킨다고 한다.2,8

과암모니아뇌증은 사망률이 50%에 이를 정도로 치명적인 

결과를 초래하기 때문에 뇌 확산강조영상에서 뇌섬엽, 띠다

발이랑, 피질, 시상 부위에서의 신호 변화를 보이는 과암모니

아뇌증의 경우 응급집중치료의 대상이다.12 또한 질환의 급성

기 과암모니아뇌증이 의심된다면, 처음 뇌 확산강조영상 결

과가 음성이더라도 뇌 영상 재검을 고려해야 할 것으로 여겨

진다.
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