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동공근을 침범한 항 GQ1b 항체 양성의 비전형적 밀러피셔증후군 1예

안재환⋅이슬기

인제대학교 의과대학 부산백병원 안과학교실

목적: 동공근을 침범한 비전형적 밀러‐피셔증후군 1예를 경험하였기에 보고하고자 한다.
증례요약: 18세 여자가 내원 하루 전부터 조이는 듯한 두통과 시야 흐림 증상 지속되어 내원하였다. 안과적 검사상 양안 교정 시력은 
1.0이었고 양안 동공 지름 7.5 mm로 산대되어 있었다. 양안에 대광반사의 소실과 근접시 축동의 소실이 나타났다. 안운동 검사상 양안
의 외전장애, 상전장애 및 경미한 내전장애 나타났다. 신경학적 검사상 사지에 심부건반사가 소실되어 있었으며 조화운동못함증은 
나타나지 않았다. 뇌자기공명영상, 신경전도 검사, 뇌척수액 검사, 갑상선 기능검사상 특이소견 보이지 않았으며 혈청학적 검사상 항 
GQ1b항체 양성이었다.
결론: 심부건반사소실과 양안 외안근부분마비, 동공근을 침범한 비전형적 밀러‐피셔증후군 1예를 항 GQ1b항체 양성소견으로 확진하였
기에 보고한다.
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1932년 Collier가 조화운동못함증, 심부건반사소실, 외안

근마비의 3대 증상을 나타내는 질환을 길랑‐바레증후군의 

변형으로 처음 기술한 이래로 1956년 Miller Fisher1가 말

초신경증상이 뚜렷하지 않으면서 이러한 3대 주증상을 보

이는 3명의 환자를 발표하면서 길랑-바레증후군과는 다른 

질환으로 간주해야 한다고 보고하였고 이후로 그러한 특징을 

보이는 환자들은 밀러-피셔증후군으로 발표되었다.
Chiba et al2은 급성 감염 후 안운동마비를 보이면서 항 

GQ1b 항체 양성이고 조화운동못함증은 나타나지 않은 5명
의 환자를 보고하였고 이를 “비전형적 밀러-피셔증후군

(atypical MFS)”이라고 명명하였다. 후에 Yuki et al3은 이

와 유사한 양상을 보이는 21명의 환자를 보고하였고 “급성 

안운동마비(acute ophthalmoplegia)”로 명명하였다.
국내에서는 현재까지 밀러-피셔증후군에 대한 몇몇 보

고가 있었으나4-7
 전형적인 임상양상이 다 나타나고 임상

적 징후로만 진단한 예들이었고 2007년 Sohn et al8에 의

한 비전형적 증례 또한 임상적으로 진단한 예이다. 이에 저

자들은 삼징후 중 조화운동못함증 없이 심부건반사소실과 

외안근마비가 나타나면서 동공근을 함께 침범한 비전형적 

밀러-피셔증후군을 항 GQ1b 항체 양성소견으로 확진하

였기에 보고하고자 한다.

증례보고

18세 여자가 내원 하루 전부터 조이는 듯한 두통과 시야 

흐림 증상 지속되어 내원하였다. 과거력상 특이소견 없었고 

약 7일전 수차례의 설사가 있었다고 하였다. 안과적 검사상 

양안 교정시력은 1.0이었고 양안 동공 지름 7.5 mm로 산대

되어 있었다. 양안에 대광반사의 소실과 근접시 축동의 소실

이 나타났으며 0.125% pilocarpine test상 음성이었다. 안운

동 검사상 양안의 경미한 외전장애 관찰되었다. 그 외 안구

돌출 검사 및 안저 검사는 정상 소견 보였다. 신경학적 검사

상 왼팔을 제외한 사지에 심부 건반사가 소실되어 있었으며, 
종슬경 검사, 일렬보행 검사, 손가락-코 시험, 빠른 엇갈림 

운동 검사 등에서 조화운동못함증은 나타나지 않았다.
내원 3일째부터는 복시 증상 나타나면서 정위에서 약 30 

프리즘 디옵터의 내측편위를 보였고 안구운동 검사상 양안 

외전의 완전마비, 상전장애와 경미한 내전장애 소견이 나타

났다(Fig. 1).
내원 5일째 양안 눈감기지 않는 등 안면신경 마비 증상이 

나타났다.
뇌전산화단층촬영, 뇌자기공명영상, 신경전도 검사, 뇌척

수액 검사, 갑상선 기능검사상 특이소견 보이지 않았고 혈

청학적 검사상 항 GQ1b항체 양성이었다. 5일간 정맥 내 면

역글로불린 투여 후 경과 관찰하였다.
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Figure 1. On the 3rd day of hospitalization, both pupils were dilated and ocular motor examination revealed bilateral 
complete limitation of abduction and supraduction and mild limitation of adduction.

Figure 2. Eight weeks after the onset of symptoms, pupil diameters reduced to 4 mm, and oculomotor examination 
revealed only mild bilateral limitation of abduction.

증상발현 후 2주째 외안근 마비증상은 호전을 보이지 않

았으나 동공 크기 6.5 mm로 줄어들었고 안면신경 마비 증상 

호전되었다. 6주 후 내원 시 더 회복되어 동공크기 4 mm로 

감소하였고 안운동 검사상 경미한 양안 외전장애 소견만 

관찰되었으며 정면주시 시 복시 증상 인지하지 못하였고 

양측방 주시 시에만 경미한 복시를 호소하였다(Fig. 2).

고 찰

밀러-피셔증후군은 조화운동못함증, 무반사, 눈근육마

비 등의 삼징후가 특징인 질환으로 발생은 남녀비가 2:1정
도로 남자가 많고 남녀 모두 모든 연령대에서 발생하며 평

균 발생연령은 43세 정도로 알려져 있다. 환자들의 71.8%
정도에서 호흡기 및 위장관의 바이러스 감염이 선행하고 

평균 10일 후에 신경증상이 뒤따르며 첫 증상은 주로 복시

(39%)나 조화운동못함증(21%)으로 나타나고 두통(3.1%)
이나 연하장애(3.1%)가 첫 증상으로 나타나는 경우도 있다.9 

다른 안과적 증상으로 양측성 혹은 일측성의 안검하수, 
개산마비, 상안검 연축, 핵간 안운동마비(internuclear oph-
thalmoplegia), 모임연축(convergence spasm), 파리노드증

후군(Parinaud’s syndrome), 모임장애(convergence failure) 
등이 보고된 바 있다.9-13

 57%에서는 동안신경 외 다른 뇌신

경인 얼굴신경(46%), 설인신경과 미주신경(40%), 혀밑 신경

(13%)도 침범될 수 있다.9 본 예에서도 증상발현 5일째 양안 
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눈감기지 않는 등의 안면신경마비 증상이 나타났다.
밀러-피셔증후군에서 길랑-바레증후군과 마찬가지로 

동공의 근육도 침범되는 속눈근육마비가 있을 수 있고 드

물지만 대광-근접반사해리도 보고된 바 있다. Berlit and 
Rakicky9에 의하면 순수한 외안근마비가 32.3%, 동공괄약

근으로 가는 부교감신경의 마비를 동반한 완전한 눈근육마

비가 48.9%였다고 보고하였다. Son et al6은 1997년 11명
의 밀러-피셔증후군 환자를 발표하였고 이 중 3명이 대광

반사가 소실되어 있었다.
1993년에 Chiba et al2은 급성 감염 후 안운동마비를 보이

면서 항 GQ1b 항체 양성인 5명의 환자를 보고하였고 “비전형

적 밀러-피셔증후군(atypical MFS)”이라고 명명하였는데 5
명 모두 양측성 외전장애를 보였고 2명은 심부건반사의 저하

가 있었고 5명 모두에서 조화운동못함증은 나타나지 않았다. 
후에 Yuki et al3은 이와 유사한 임상양상을 보인 21명의 환자

를 보고하였고 “급성 안운동마비(acute ophthalmoparesis)”라
고 명명하였다. 21명의 환자 모두 항 GQ1b 항체를 가지고 있

었고 조화운동못함증은 나타내지 않았다. 11명의 환자에서 

심부건반사 저하나 소실을 보였다. 이처럼 특징적 3징후가 모

두 나타나지 않는 이러한 비전형적인 임상양상을 보이는 환

자들을 밀러-피셔증후군의 덜 심한 형태 혹은 길랑-바레증

후군의 국소적 변형이라고 생각하였다.
밀러-피셔증후군의 진단은 대개 조화운동못함증, 무반사, 

눈근육마비의 삼징후를 포함한 임상증상에 기초하여 내려지

게 되지만 위에서 설명한 바와 같이 특징적 삼징후가 모두 나

타나지 않는 경우도 있고 최근 밀러-피셔증후군과 혈청내 항

체 특이성과 관련하여 이와 연관된 지식이 증가하면서 혈청

내 항 GQ1b항체 검사가 진단에 중요한 역할을 하게 되었다.14 
Chiba et al2은 전형적인 밀러피셔증후군 환자 19명중 18명
에서, 그리고 비전형적 밀러피셔증후군 환자 5명 모두에서, 
그리고 안근육마비 소견을 보인 길랑바레증후군 환자 6명 

중 5명에서 IgG GQ1b 항체가 발견되었고 안근육마비가 없

는 길랑바레증후군을 포함한 다른 질환을 가진 대조군에서

는 발견되지 않았음을 보고하였다. 이러한 예들에서 보듯이 

항 GQ1b 항체는 외안근 마비를 동반한 밀러-피셔증후군 

환자의 90% 이상에서 양성으로 나타나고 정상 대조군에서

는 거의 검출되지 않아 밀러-피셔증후군의 진단에 민감도

와 특이도가 매우 높은 진단적 표지자로 사용되게 되었다.15
 

하지만 항 GQ1b 항체는 밀러-피셔증후군에서만 나타나는 

고유의 표지자가 아니라 외안근 마비 및 조화운동못함증을 

가지는 다른 질환들에서도 나타날 수 있기 때문에 2001년에 

Odaka et al16은 이러한 질환들, 즉 밀러-피셔증후군, 외안근 

마비가 동반된 길랑-바레증후군, Bickerstaff's brainstem 
encephalitis (BEE), acute ophthalmoparesis라는 질환들을 

묶어 “anti-GQ1b IgG antibody syndrome”이라 명명하고 

각 질환들을 감별하려는 노력을 하였다.
밀러-피셔증후군은 세 위의 질환들군 중에는 항 GQ1b 

항체의 양성 비율이 가장 높으며, 임상적 감별점으로는 외

안근마비와 동반된 조화운동못함증, 무반사 및 사지의 근력

저하가 5 또는 4단계(Medical Research Council scale)인 

경우, BEE는 외안근 마비와 동반된 조화운동못함증, 의식

의 장애 또는 과반사 또는 비정상적인 건반사와 근력저하가 

5 또는 4단계 있는 경우이며 Odaka et al17은 66%의 환자

에서 항 GQ1b항체가 양성이었다고 보고하였다. 길랑-바레

증후군은 밀러-피셔증후군과 임상증상은 흡사하지만 사지

의 근력저하가 3단계 이하이며 Carpo M et al18의 연구에 

따르면 26%의 환자에서 항 GQ1b 항체가 양성이었다.
안근육운동과 관련된 3번, 4번, 6번 뇌신경에는 생화학

적으로 다른 신경에 비해 GQ1b의 비율이 유의하게 높게 나

타난다.19
 따라서 감염 후 급성으로 나타나는 밀러피셔증후

군과 길랑바레증후군의 안근육마비에 GQ1b가 중요한 역할

을 함을 예상할 수 있으며 GQ1b 항체의 역가는 질병의 심

한 정도와 연관이 있기 때문에 예후와 치료의 효과를 예상

하는데 도움을 줄 수도 있다.18

밀러 피셔 증후군의 치료는 치료하지 않거나 스테로이드 

혹은 정맥 내 면역글로불린의 투여, 혹은 혈장교환술이 시행

되기도 한다. 혈장교환술은 GQ1b 항체를 제거하는 효과를 

보여주는 가장 널리 연구된 치료법이고 최근 tryptophan- 
immobilized column을 이용한 면역 흡착 치료가 혈청 내 항 

GQ1b 항체를 제거하는데 효과적인 치료법으로 보고된 바 있

다.20 Yeh et al21은 중추신경계를 침범한 두 명의 밀러피셔증

후군 환자에서 혈장교환을 통해 항 GQ1b 항체를 제거하는 

치료 후에 신경학적 이상소견이 감소하였다고 보고하였다. 
본 예에서는 첫 증상으로 동공근이 침범되었으며 이어서 

조화운동못함증 없이 심부건반사의 소실 및 외안근 마비 

증상이 뒤따랐던 비전형적인 Miller Fisher 증후군을 항 

GQ1 항체 양성으로 확진하여 정맥 내 면역글로불린 투여로 

치료하였기에 이를 보고하고자 한다.
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