
출혈성 쇽 및 뇌병증 증후군은 건강한 영아나 소아에서 갑

자기 발생하는 복합 증후군으로 특징적으로 이환된 영아나 소

아는 고열, 쇽, 혼수를 동반한 뇌병증, 경련 및 설사를 일으킨

다 (1-8). 1983년 영국에서 처음으로 증례 보고가 있었으며

이후 전 세계적으로 140예 이상의 증례 보고가 있었으나, 영

상소견에 대해 알려진 바가 적으며 (1, 2) 국내 보고는 아직

없다. 이에 저자들은 최근 1예를 경험하였기에 전산화단층촬

영 및 자기공명영상 소견과 함께 보고하고자 한다.

증례 보고

건강하던 10개월된 여아가 고열을 동반한 다량의 구토 증

상을 보인지 한 두 시간 중에 호흡곤란, 심계항진, 사지 혈액

순환 저하, 기면 상태를 주소로 응급실을 내원하였다. 환아는

내원 수일 전에 미열, 콧물, 기침 등의 경한 상기도 감염 증세

로 본원에서 통원 치료를 받고 있었으며 내원 당일 오전 보채

는 양상을 보인 후 상기 증상이 급속히 진행되었다. 환아 보

호자에게 문진상 고열, 구토, 호흡곤란을 호소하였으나 허혈성

뇌손상을 의심할만한 선행된 특별한 사건이나 증상은 없었다.

진찰상 환아는 의식 혼수 상태 이었고, 전신 청색증, 경련 증

상을 보였으며 활력 증후는 혈압 80/40 mmHg, 맥박수 230

회/분, 호흡수 68회/분 이었고, 39.7℃의 고체온을 보였다. 검

사실 소견상 입원 1병일째의 혈색소 및 혈소판 수치는 11.8

g/dl, 241×103/μl로 저하되었고, GOT/GPT가 183/58 u/l로 증

가되었으며, 혈중 요소 질소 및 크레아티닌이 46/1.3 ng/dl로

증가를 보였고 대사성 산증을 보였다. 혈중 암모니아 수치는

106 μg/dl으로 정상이었다. 입원 3병일째 혈색소/혈소판치가

8.9 g/dl,126×103/μl로 더욱 저하되었고 GOT/GPT는

11590/9460 u/l로 급격한 증가를 보였다.

입원시 및 입원중시행한뇌척수액검사에서뇌수막염의소

견은 보이지 않았고, 혈액배양이나 도말검사, 소변검사, 가래

및 비인두 면봉법을 이용한 도말검사에서도 균이 동정되지 않

았으며, 혈청검사에서 아데노 바이러스, 인플루엔자 및 파라인

플루엔자 바이러스, RSV가 음성으로 나왔고, 대변검사에서 로

타 바이러스가 음성으로 나왔다.

입원당시 환아의 증상은 출혈성 쇽 및 뇌병증 증후군, Reye

증후군 및 감염성 질환과 유사하였으나, Reye 증후군은 암모

니아 수치가 정상이었으므로 배제할수 있었고, 감염성 질환의

증거가 없었고, 뇌병증, 간기능 장애, 응고 장애, 혈소판 감소

증, 전 신장성 고요산증 등의 임상소견과 검사실 소견으로 임

상적으로 출혈성 쇽 및 뇌병증 증후군으로 진단되었다.

입원당시 시행한 뇌 전산화단층촬영 (CT) 소견상 전반적인

뇌부종의 소견을 보였고 (Fig. 1A), 입원 4병일째 시행한 추적

뇌 전산화단층촬영에서는 뇌부종이 좀 더 심해졌고 전두엽과

두정엽 및 후두엽에 허혈성 손상으로 생각되는 저밀도 부위가

뚜렷이 보였다 (Fig. 1B). 입원 14병일째 시행한 뇌 자기공명

영상 (MRI)에서 뇌부종의 소견은 호전되었으나 전두엽 및 두

정-후두엽에 허혈성 경색으로 생각되는 T1 강조영상에서 저

신호강도, T2 강조영상에서 고신호강도 영역이 보였다 (Fig.

1C, 1D). 그러나, 시상, 기저핵, 뇌간에는 이상소견이 보이지

않았다.

환아는 입원하여 기관내 삽관 및 호흡기 치료, 항 경련제 투

여, 다량의 수액과 전해질 보충요법을 시행하였고 파종성 혈관

내 응고증에 대해서는 신선 냉동 혈장과 적혈구를 수혈 하였

다. 환아는 입원 3병일째 혈중 요소질소 및 크레아티닌 수치가

정상화 되었고, 입원 5병일째는 경련을 보이지 않았고, 입원

13병일째부터 증가된 간 효소치가 낮아지기 시작하였으며, 입
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출혈성 쇽 및 뇌병증 증후군: 1예 보고1
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출혈성 쇽 및 뇌병증 증후군(hemorrhagic shock and encephalopathy syndrome: HSES)은

전에 건강하던 영아나 소아에서 갑자기 발생하는 복합 증후군이며 다 기관을 침범하여 뇌병증,

경련, 쇽, 전 신장성 고요산증, 간기능 이상, 응고장애, 점진적인 혈소판 감소증을 동반하는 질

환이다. 전 세계적으로 영상소견에 대한 보고는 많지 않으며 국내 보고가 아직 없어 출혈성 쇽

및 뇌 증후군으로 진단된 1예를 전산화단층촬영 및 자기공명영상 소견과 함께 보고하고자 한

다.

1을지의과대학 을지병원 방사선과
2을지의과대학 을지병원 소아과
이 논문은 2000년 8월 26일 접수하여 2001년 1월 31일에 채택되었음.

─ 385 ─



원 19병일째 가족을 알아보고 주위에 대한 반응이 호전되어

입원 25병일째 퇴원하였다.

고 찰

출혈성 쇽 및 뇌 증후군(HSES)은 전에 건강하던 소아에서

갑자기 발현하는 것이 특징적이며 보고된 예의 반수 이상에서

상기도 감염이나 소화기 증상 등의 짧은 전구 증상을 보이는

경우도 있다 (1-7). 보고에 의하면 약 85%에서 39℃ 이상의

고열을 보이며 60% 이상의 치사율과, 생존하더라도 70% 이

상의 신경학적 장애를 남기는 질환이다 (3). 임상 증상은 쇽,

혼수 및 경련을 동반하는 뇌병증, 출혈, 설사 및 감뇨증을 보

인다. 일부 보고에서는 출혈이 없다고도 하며 진단 기준에 꼭

필요한 것은 아니라는 주장도 있다 (2). 검사실 소견상 혈색소

치와 혈소판 수치의 감소, 파종성 혈관내 응고증, 혈중 요소질

소 및 크레아티닌의 증가, 간 효소치의 증가, 대사성 산증을 보

인다. 이 질환을 진단하기 위해서는 임상 증상이 유사한 열사

병, 용혈성 요독 증후군, 바이러스에 의한 출혈열, 감염, 대사

성 질환, Reye 증후군, 포도상 구균에 의한 독성 쇽 증후군등

의 다른 질환을 배제하는 것이 필요하다. 열사병은 쇽, 다기관

기능 부전, 파종성 혈관내 응고증, 높은 치사율등 출혈성 쇽 및

뇌 증후군(HSES)과 유사한 임상적, 병리적 양상을 보이며 출

혈성 쇽 및 뇌 증후군(HSES)의 병태생리와 밀접한 연관이 있

는것으로생각되고있다. 또한출혈성쇽및뇌증후군(HSES)

의 병태생리를 설명하기 위한 몇가지 요소중에 고열이 중요한

원인 인자로 생각되고, 열사병이나 악성 고열증이 출혈성 쇽

및 뇌 증후군(HSES)과 유사한 임상적 및 병리적 양상을 보이

고 있어서 몇몇 보고에서는 이들 질환을 같은 상황으로 여기

는 경우도 있다 (1, 3, 5).

출혈성 쇽 및 뇌 증후군의 영상소견은 뇌 전산화단층촬영과

자기공명영상 소견이 보고된 바가 있으며 (1, 2), 뇌 전산화단

층촬영 소견은 정상 소견, 국소적 혹은 미만성 저밀도 영역, 지

주막하 출혈, 뇌경색의 소견을 보인다고 되어 있다 (1). 초기

에 가장 특징적인 뇌 전산화단층촬영 소견은 기저핵과 소뇌,

윤숙자 외 : 출혈성 쇽 및 뇌병증 증후군

A B

C D

Fig. 1. A. Precontrast CT scan shows
diffuse low attenuation with loss of
gray and white matter differentiation.
B. Follow up CT scan shows efface-
ment of superficial sulci, loss of gray
and white matter differentiation and
small ventricles.
C. Axial T2 weighted MR image shows
improved cerebral edema and patchy
high signal intensities at the both
frontal and the occipital lobes.
D. Axial T2 weighted image at higher
level shows patchy high signal intensi-
ties at the both frontal and the left pari-
etal lobes.
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뇌간을 보존하는 뇌의 저밀도 영역과 다양한 정도의 뇌부종을

보일수 있다. 출혈성 쇽 및 뇌 증후군에서 뇌 손상의 기전은

뚜렷이 밝혀진 것은 없으나 뇌 전산화단층촬영 상에서 보이는

소견은 뇌의 저관류시에 보이는 허혈성 손상과 유사하다 (1).

본 증례 에서도 여러 보고에서와 같이, 입원시 시행한 뇌 전산

화단층촬영 소견상 경미한 전반적인 뇌부종의 소견이 보였고,

입원 4병일에 시행한추적뇌전산화단층촬영 (CT) 에서는 뇌

부종의 소견이 더 심해지고 전두엽 및 두정-후두엽에 허혈성

손상으로 생각되는 저밀도 부위가 뚜렷이 보였다. 그러나 시

상, 기저핵, 뇌간에 이상소견은 보이지 않았고, 지주막하 출혈

이나 뇌실질내 출혈 등의 소견은 보이지 않았다. 입원 14병일

에 시행한 뇌 자기공명영상 소견에서 뇌부종은 호전되었으나,

양측 전두엽과 두정-후두엽에 허혈성 경색으로 생각되는 T1

강조영상에서 저신호강도, T2 강조영상에서 고신호강도 영역

이 보였다. 뇌자기공명영상 소견상 시상과 기저핵에 T1 강조

영상 및 T2 강조영상에서 저신호강도 영역이 보인다는 보고

가 있으며, 이는 비혈철소(non-heme iron)의 침착을 시사한

다고 하나 (2), 본 증례에서는 그런 소견은 보이지 않았다. 이

러한 뇌 전산화단층촬영 소견과 자기공명영상 소견은 저산소

성 허혈성 뇌손상, 뇌염, 뇌경색 및 고혈압성 뇌병증 등의 질

환에서도 보일 수 있는 비 특이적인 소견으로서 이들 질환과

의 감별이 요구되지만 임상소견과 검사실 소견을 종합함으로

써 출혈성 쇽 및 뇌병증 증후군(HSES)을 진단할 수 있을 것

으로 생각된다.

결론적으로 뇌 전산화단층촬영 소견과 뇌 자기공명영상에서

기저핵과 소뇌, 뇌간을 보존하는 뇌의 저밀도 영역과 함께 뇌

부종의 소견이 보일 때 저산소성 허혈성 손상, 뇌염, 뇌경색 및

고혈압성 뇌병증 등의 여러 질환들 외에 출혈성 쇽 및 뇌병증

증후군의 가능성을 고려해야할 것으로 생각되며, 임상 증상과

검사실 소견을 종합하면 감별진단에 도움이 될 것으로 생각한

다.
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Hemorrhagic shock and encephalopathy syndrome (HSES) is a sudden-onset symptom complex that in-
volves multisystem failure and includes encephalopathy, shock, coma, convulsions, prerenal azotemia, hepat-
ic dysfunction, and bleeding coagulopathy and progressive thrombocytopenia in previously healthy infants
and children. Its radiologic findings have rarely been reported, and it has not been described in Korea. We pre-
sent a case of clinically diagnosed HSES, and include the CT and MRI findings.
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