
신경정신학적 루푸스는 중추 신경계, 말초 신경계 및 자율

신경계의 신경학적 증상을 포함하며 다른 모든 기질적 원인을

배제한 전신성 홍반성 낭창 환자에서 관찰되는 신경정신학적

증후군이다 (1). 이러한 신경학적 증상은 전신성 홍반성 낭창

의 발현 초기에 나타날 수도 있고 질환의 경과 중에도 나타날

수 있으며, 한번 또는 여러 번의 신경학적 증상을 초래할 수도

있다. 전신성 홍반성 낭창의 중추 신경계 침범 여부는 환자의

이환율과 매우 관계가 있기 때문에 조기에 이 질환을 진단하

는 것이 중요하다. 또한 신경정신학적 루푸스는 전신 홍반성

낭창의 합병증이고 모든 전신 홍반성 낭창 환자의 많은 수에

서 일어 나는데 단지 신경정신학적 이학 검사에서만 이상 소

견을 보이거나 약간의 신경정신학적 이상 소견을 보이는 경우

가 많아 임상적으로 진단하기 어려우며, 고혈압성 뇌증, 뇌 감

염, 기존의 질환 등 다른 중추 신경계 이상 원인들을 감별 진

단하는 것도 중요하다. 따라서 저자들은 이 질환의 특징적인

자기공명영상 소견을 알아 보고자 하였다.

대상과 방법

1995년 1월부터 1998년 12월까지 전신성 홍반성 낭창 환

자로 조직 병리학적 또는 임상적으로 확진 되고 뇌 자기공명

영상을 촬영한 환자들 중 임상적으로 신경정신학적 루푸스로

진단된 26명을 대상으로 하였다. 나이는 9세에서 48세까지 평

균 27세였으며 남녀 비는 2:24였다. 모든 환자들의 임상 기록

과 뇌 자기 공명 영상을 후향적으로 분석하였다. 

자기공명영상은 전 예에서 1.5 T Signa MR기종(General

Electric Medical System, Milwaukee, U.S.A.)을 사용하여 고

식적 스핀 에코 T1강조 영상(TR 600 msec/ TE 35 msec),

T2강조 영상(TR 2500 msec/ TE 80 msec), 양자농도 영상

(TR 2500 msec/ TE 30 msec)을 얻었고, 모든 환자에서 체

중 1 kg당 0.1 mmol의 가돌리늄(Gd-DTPA)을 정맥 주사한
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목적: 신경정신학적 루푸스로 진단된 전신성 홍반성 낭창 환자의 특징적인 뇌 자기공명영상 소

견을 알아보고자 하였다.

대상과 방법: 전신성 홍반성 낭창으로 임상적 또는 조직학적으로 확진 되고, 임상적으로 신경정

신학적 루푸스로 진단된 26명의 환자를 대상으로 뇌 자기공명영상을 후향적으로 분석하였다.

환자는 남자가 2명, 여자가 24명으로 나이는 9세에서 48세 사이였다. 자기공명영상의 분석은

뇌 경색 또는 허혈에 의한 병변의 분포, 위치, 크기 및 수, 그리고 뇌 위축의 유무 등을 알아보

고, 뇌 실질 또는 혈관 내 조영 증강 소견의 정도 및 분포 등을 알아 보았다.

결과: 가장 많은 소견은 뇌 경색 또는 허혈에 의한 병변으로 18예(69%)에서 보였다. 뇌 경색

또는허혈의분포는뇌실주위백질(n=10), 피질하백질(n=8), 대뇌 피질(n=7), 기저절(n=7),

뇌간 또는 소뇌(n=2) 등 이었으며, 단발성이 3예(17%), 다발성이 15예(83%) 이었다. 뇌 경

색 또는 허혈에 의한 병소의 크기는 17예가 피질하 또는 뇌실 주위 심부 백질, 기저절, 소뇌,

뇌간 등에서 1 cm 이하의 작은 병소로 보였으며, 이 중 6예는 대뇌 피질에 1-4 cm 크기의

병소가 동반되어 있었으며, 한 예는 대뇌 피질에만 4 cm 크기의 병소가 있었다. 뇌 위축은 16

예(62%)에서 보였다. 이들 중 10명에서는 6개월 이상의 스테로이드 치료 병력이 없었다. 조

영 증강 영상에서 기저절의 미만성 또는 혈관 내 조영 증강 소견이 15예(58%)에서 보였다.

MRI에서 이상 소견이 없는 경우는 한 예도 없었다.

결론: 신경정신학적 루푸스는 일차적으로 대뇌 피질, 피질하 또는 심부 백질의 다발성 뇌 경색

또는 허혈 소견과 뇌 위축 소견을 보였으며, 조영 증강 영상에서 뇌 혈류의 정체에 의한 울혈

로 생각되는 기저절의 미만성 조영 증강 또는 혈관 내 조영 증강이 동반되었다.
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후 T1 강조 영상을 얻었다.

자기 공명 영상의 분석은 루푸스 혈관염에 의해 초래된 뇌

허혈 또는 뇌 경색의 T2강조영상의 고신호 강도 병변의 분포,

위치, 크기 및 수 그리고 뇌 위축 등을 알아 보고, 조영 증강

영상에서는 뇌 실질 또는 혈관 내 조영 증강의 범위와 정도 등

을 알아보았다. 이러한 자기공명영상 소견은 방사선과 전문의

2인이 합의하여 결정하였다.

결 과

총 26예 중 뇌 허혈 또는 경색을 보인 예는 18예(69%)로

가장 많이 보인 소견이었다. 뇌 허혈 또는 뇌 경색 병소들의

분포는 뇌실 주위 심부 백질에서 관찰된 경우가 10예(56%)로

가장많았고, 피질하백질에8예(44%), 대뇌피질에7예(39%),

기저절에 7예(39%), 뇌간 또는 소뇌에 2예(11%)이었다. 이중

단발성이 3예(17%), 다발성이 15예(83%)로 대부분 병소들이

여러군데에중복되어있었다. 병소의크기는 17예(94%)가 피

질하 또는 뇌실 주위 심부 백질, 기저절, 소뇌, 뇌간 등에서 1

cm 이하의 작은 병소로 보였으며, 이 중 6예는 대뇌 피질에

1-4 cm 크기의 병소가 동반되어 있었으며, 한 예(6%)는 대

뇌 피질에만 4 cm 크기의 병소가 있었다. 즉 대뇌 피질에는 7

예(39%)에서 1-4 cm 크기의 병소들이었다. 각각의 모양은 1

cm 이하는 점상 이었으며, 좀 더 큰 것은 원형, 타원형, 또는

불규칙한 융합 형태를 보였다.  대뇌 피질에서의 위치는 전두

엽, 두정엽, 측두엽, 후두엽 등 다양하게 있었다. 

미만성 뇌 위축은 16예(62%)에서 보였으며, 이중 6개월 이

상의 스테로이드 치료를 받은 기왕력이 있는 환자는 6예 있었

으나, 스테로이드 치료 기왕력이 없는 10예에서도 뇌 위축 소

견을 보였다. 또한 뇌 위축 16예 중 11예에서 뇌 경색이 동반

되었으며, 뇌 경색이 없이 뇌 위축을 보인 경우도 5예가 있었

다. 이들 5예 중 2예는 조영 증강 영상에서도 이상 소견이 없

이 뇌 위축 만 보였다.

조영 증강 영상에서는 15예(58%)에서 기저절의 조영 증강

또는 혈관 내 조영 증강을 보였다 (Fig. 1). 기저절의 조영 증

강과 함께 혈관 내 조영 증강을 보인 경우는 7예, 기저절의 조

영 증강만 보인 경우는 5예, 혈관 내 조영 증강 만 보인 경우

는 3예이었다. 이들 조영 증강되는15예 중 3예는 뇌 경색과,

3예는 뇌 위축과, 6예는 뇌 경색과 뇌 위축이 동시에 동반되

었고, 3예는 조영 증강 영상에서만 이상 소견을 보였다.

T1 강조 영상에서 기저절의 고신호 강도를 보인 경우는 3

예로, 한 예 (Fig. 2)는 일측에서만 보였고 조영 증강 T1강조

영상에서 기저절에 중등도 이상의 조영 증강을 보였으며, 다른

한 예 (Fig. 3)는 양측에서 보였고 기저절의 조영 증강은 뚜렷

하지 않으나 혈관 내 조영 증강 소견을 보였다. 두 예 모두 T2

강조 영상에서도 고신호 강도를 보였다. 또 다른 한 예는 T1

강조 영상에서양측기저절의고신호강도는보였으나조영증

강 또는 T2 강조 영상에서 고신호 강도 등은 보이지 않았다. 

결국 자기공명영상에서 하나 이상의 이상 소견이 전 예에서

보였는데, 6예에서는 뇌 경색, 뇌 위축 및 기저절 또는 혈관 내

조영 증강을 모두 보였고, 5예에서는 뇌 경색과 뇌 위축을, 3

예에서는 뇌 경색과 조영 증강 영상에서 이상 소견을, 3예에서

는 뇌 위축과 조영 증강 영상에서 이상 소견을, 4예에서는 뇌

경색 만, 3예에서는 조영 증강 영상에서 만 이상 소견을, 2예

는 뇌 위축 만 보였다.  

고 찰

전신성 홍반성 낭창은 순환 자가 항체와 면역 복합체에 의

한 여러 장기를 침범하는 자가면역성 질환으로 전신성 홍반

성 낭창 환자의 25-75%에서 여러 병인론과 연관되어 신경정

신학적 질환을 일으키는 것으로 알려져 있다 (2-4). 또한 중

추 신경계 증상의 발현과 전신 홍반성 낭창의 발현 시기와의
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Fig. 1. A 24-year-old woman with neu-
ropsychiatric lupus.
T1-weighted axial image (A) shows
mild brain atrophy. Gd-enhanced T1-
weighted axial image (B) shows mild
diffuse enhancement in both basal
ganglia with strong intravascular en-
hancement of cortical vessels.
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관계는없으며, 환자의 5-10%는 이러한신경정신학적증상이

초기 증상으로 나타난다 (5, 6). 신경정신학적 루푸스의 주요

임상 증상은 경련, 기질성 뇌 증후군, 뇌졸증, 중추 또는 말초

신경 마비 등이고, 그 외에도 소뇌 실조, 무도증, 횡단 척수증,

무균성 뇌막염 등도 자주 보고되고 있다 (3, 7, 8). 대부분의

보고에서루푸스환자의중추신경계침범은거의 50%라는데

동의하고 있고 (3), 병이 발생되고 일년 내에 일어난다고 보고

하였다 (9). 신경정신학적 루푸스를 진단하는데 확실한 단일

진단 기준이 없기 때문에 임상 검사와 함께 전산화단층촬영,

자기공명영상, 단일광자방출전산화단층촬영(SPECT) 또는 양

전자방출단층촬영(PET) 등을 이용한 뇌의 구조 및 기능과 자

가 항체 등의 조사에 의존하게 된다. 그 중 자기공명영상은 국

소 병변 특히 백질 병변의 발견에 많이 이용되어 대부분의 연

구에서비교적비특이적인소견을보여주었으며 (2, 5, 7, 10-

12), 조영 증강 소견에 대한 보고는 흔치 않았다.

본 연구에서도 지금까지의 많은 보고자들과 마찬가지로 뇌

경색 또는 허혈로 생각되는 T2 강조 영상에서 단발성 또는 다

발성의 고신호 강도로 보이는 병변들이 신경정신학적 루푸스

의 주 소견이었으며, 그 위치는 심부 백질에 가장 많았으며, 피

질하 백질, 대뇌 순으로 많이 관찰되었다. 그 크기는 대부분에

서 1cm 미만이었으며 소 혈관 주위의 미세 경색 또는 허혈이

었다. Johnson과 Richardson (13)은 전신성 홍반성 낭창 환자

24명의 사후의 뇌조직 검체에서 80%가 현미경에서 이상 소견

을 보였다고 하였다. 그 소견으로 다발성 미세 경색과 모세 혈

관 주위의 소교세포의 증가가 주 소견이고, 그 외에 100 cm

이하의 작은 동맥을 침범하여 혈관 내에 섬유소 혈전에 의한

폐색과 혈관 주위에 임파구의 침윤, 내피 세포의 증식, 혈전,

모세 혈관 벽의 비후, 혈관염 등을 보였으며, 염증 세포와 함

께 혈관염이 혈관 벽 내에 있는 경우는 3예 밖에 없었다고 하

였다. 다시 말해 신경정신학적 루푸스의 중추 신경계 침범의

핵심은 작은 혈관의 폐색이다. 그러나 이러한 병리적 소견이

다양한 임상 양상과 직접적 관계를 맺는다고 설명하기에는 어

려움이 있어 면역 복합체에 의한 혈관염, 신경원 반응성 자가

항체, 항 지질 항체와 연관된 혈전, 사이토카인 증강 자가면역

(cytokine enhanced autoimmunity) 등의 가설로 전신 홍반성

낭창의 중추 신경계 침범을 설명하고 있다 (4). 

뇌 위축은 62%에서보였으며대부분경미한대뇌피질의위

축이 전반적으로 보였다. 이러한 소견은 이전의 여러 연구보다

높은 비율로 보였다 (14, 15). 전신성 홍반성 낭창 환자의 뇌

위축은 스테로이드 치료에 의한 소견인지 전신성 홍반성 낭창

자체에 의한 소견인지는 아직도 논란이 있으나 (3, 15, 16),

활동성 신경정신학적 루푸스 환자의 83%에서 뇌 위축 소견을
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A B C
Fig. 3. A 27-year-old woman with neuropsychiatric lupus. 
T1-weighted axial image (A) reveals ill-defined high signal intensity in both basal ganglia. Gd-enhanced T1-weighted axial image (B)
reveals faint enhancement in both basal ganglia and intravascular enhancement. The homogeneous high signal intensities are seen
in both basal ganglia on T2-weighted axial image (C).

A B C
Fig. 2. An 11-year-old man with neuropsychiatric lupus.
T1-weighted axial image (A) reveals slightly increased signal intensity in left basal ganglia. Gd-enhanced T1-weighted axial image
(B) reveals unilateral enhancement in left basal ganglia. In T2-weighted axial image(C) the diffuse high signal intensity is seen in
left basal ganglia.



보였다는 보고가 있으며 (2), 특히 중등도 이상의 뇌 위축은

전신성 홍반성 낭창 자체의 병변과 더 관련이 있다는 보고가

있다 (15, 16). 저자들의 증례들도 뇌 위축을 보인 16예에서

는 6개월 이상의 스테로이드 치료를 받은 기왕력이 있었으나

10예서는 기왕력이 없었다. 

또한 저자들은 조영 증강 T1강조 영상에서 양측 기저절의

미만성 조영 증강 또는 혈관 내 조영 증강을 58%에서 보여 지

금까지의 보고에서는 언급되지 않았던 소견을 보였다. 박 등

(10)은 전신성 홍반성 낭창 환자의 T1강조 영상에서의 양측

기저절의 대칭적인 고신호 강도를 보인 1예를 만성 간 질환에

의한 소견으로 보고하였다. 저자들의 증례에서도 T1 강조 영

상에서 기저절의고신호 강도를 3예에서 보였으나 T1 강조 영

상에서 기저절의 고신호 강도를 보일 수 있는 만성 간 질환,

망간 독성, 칼슘 대사 장애 등의 증거는 없었다. 이들 3예 중

2예는 T2 강조 영상에서 고신호 강도를 보여 출혈성 경색 또

는 점상 출혈 등의 소견 일 수 있으나 병소에 합당한 신경학

적 소견이나 임상 증세 등은 보이지 않았다. 지금까지 보고는

없지만 이러한 신호 강도의 변화를 일으킬 만한 다른 원인이

없기 때문에 신경학적 루푸스에 의한 소견일 수 있다고 생각

된다. 또한 양측 기저절의 미만성 조영 증강 또는 혈관 내 조

영 증강은 전신성 홍반성 낭창의 병리 기전으로 생각되는 작

은 혈관의 혈관염 또는 혈전에 의한 폐색으로 뇌 혈류의 정체

에 의한 울혈 소견으로 생각된다. 

Mark 등 (11)에 의하면 신경정신학적루푸스의병력이없는

전신성 홍반성 낭창 환자의 뇌 자기공명영상에서는 일반 인구

와 비슷한 정도로 이상 소견을 보였다는 보고가 있다. 그러나

저자들의 증례에서는 신경정신학적 루푸스로 진단된 환자에서

는 뇌 경색, 기저절 또는 혈관 내 조영 증강 소견, 그리고 뇌

위축 등의 이상 소견을 전 환자에서 하나 이상 보였다. 결론적

으로 신경정신학적 루푸스 환자의 뇌 자기공명 영상 소견은 대

뇌 피질 또는 피질 하부, 심부 백질 등에 다발성의 작은 뇌 경

색 또는 허혈이 대부분이었으며, 많은 수에서 미만성 뇌 위축

을 보인다. 또한 기저절의 미만성 조영 증강 또는 혈관 내 조

영 증강으로 보이는 뇌 혈류 정체 또는 울혈 소견을 보일 수

있다. 
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Purpose: To evaluate the brain MRI findings in patients with neuropsychiatric lupus.
Materials and Methods: In 26 patients (M:F=2:24; aged 9-48 years) in whom the presence of systemic lupus
erythematosus was clinically or pathologically proven and in whom neuropsychiatric lupus was also clinically
diagnosed, the findings of brain MRI were retrospectively evaluated. MR images were analyzed with regard to
the distribution, location, size and number of lesions due to cerebral ischemia or infarction, the presence of
cerebral atrophy, and the extent and degree of brain parenchymal and intravascular enhancement.
Results: The most common MRI findings were lesions due to cerebral ischemia or infarction occurring in 18
patients (69%), and located within deep periventricular white matter (n=10), subcortical white matter (n=8),
the cerebral cortex (n=7), basal ganglia (n=7), or brain stem or cerebellum (n=2). The lesions were single
(n=3) or multiple (n=15), and in 17 patients were less than 1 cm in diameter in regions other than the cerebral
cortex. In six of these patients, lesions of 1-4 cm in diameter in this region were combined, and one occurred
in the cerebral cortex only. Cerebral atrophy was seen in 16 patients (62%), in ten of whom there was no past
history of treatment with steroids for more than six months. In 15 patients (58%), contrast-enhanced MR im-
age revealed diffuse enhancement of the basal ganglia or intravascular enhancement. In no case were MRI
findings normal.
Conclusion: The primary manifestations of neuropsychiatric lupus are multifocal ischemia or infarctions in
the cerebral cortex, and subcortical and deep white matter, and the cerebral atrophy. Contrast-enhanced MR
images also demonstrated diffuse enhancement of the basal ganglia and intravascular enhancement, both
thought to be related to the congestion due to the stagnation of cerebral blood flow.
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