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Posterior Reversible Encephalopathy Syndrome 
in a Patient with Lupus Nephritis

Hyun Kyung Kim, Hyoun Ah Kim, Eun Jung Jang, Chang Hee Suh

Department of Allergy and Rheumatology, Ajou University Hospital, 
Ajou University School of Medicine, Suwon, Korea

  Posterior reversible encephalopathy syndrome (PRES) has been described in various clinical 
settings, including severe hypertension, eclampsia, lupus and immunosuppressive therapy. We 
report a 27 year-old female systemic lupus erythematosus patient who developed severe 
headache, seizure and hemiparesis during her lupus nephritis flare. Magnetic resonance image 
(MRI) showed multi-focal high signal intensity lesions in the parieto-occipital cortex bilaterally and 
in the subcortical white matter. Her condition improved with immunosuppressive treatments, 
antihypertensives and hemodialysis. The extent of her lesions decreased on follow-up MRI 2 
months later. This case suggests that PRES can be treated with immunosuppressive drugs that 
do not increase blood pressure.

  Key Words: Systemic lupus erythematosus, Posterior reversible encephalopathy syndrome, 
Lupus nephritis

서      론

  가역적 후두부 뇌병증 증후군(posterior reversible 

encephalopathy syndrome, 이하 PRES)은 두통, 의식 

변화, 경련, 시력 이상 등의 증상과 신경 방사선 영

상에서 두정-측두-후두엽 후측 영역에 백색질이나 

피질에 가역적인 부종이 특징인 질환으로, 주로 갑
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Fig. 1. Subcortical low-density edema is noted in the 

parieto-occipital areas bilaterally which is more 

prominent on the left side.

작스런 혈압 상승, 신부전, 산욕기자간, 수분 축적, 

전신홍반루푸스(이하 루푸스) 등의 자가면역질환 및 

면역억제 치료 등과 연관되어 발생하는 것으로 알려

져 있다. 예후는 대부분 양호하며 고혈압을 치료하

거나 원인 약물을 중단하면 수 주 이내에 완전히 회

복되지만, 일부 심한 경우나 조기에 적절한 치료를 

받지 못할 경우 비가역적인 신경학적 손상을 남길 

수 있다 (1). 1996년 Hinchey 등이 2예를 처음으로 

보고한 이후 드물게 보고되었으며, 국내에서는 루푸

스의 악화(flare) 중 발생한 PRES 1예와 cyclosporine 

투여 중 발생한 PRES 2예가 각각 보고된 바 있다 

(2-4). 

  저자들은 전신 부종으로 내원한 루푸스신염 환자

에서 신부전으로 고혈압이 악화되어 나타난 PRES를 

혈압의 조절과 면역억제 치료로 호전된 1예를 경험

하였기에 보고하는 바이다.

증      례

  환  자: 27세 여자

  주  소: 내원 1개월 전부터 발생한 전신 부종

  현병력: 14세에 피부 발진을 주소로 내원하여 항

핵항체 및 항dsDNA항체 양성, 관절염, 나비상 발진 

증상 있어 루푸스로 진단 받았으며, 18세에 신장 조

직검사에서 미만 증식 루푸스신염(diffuse proliferative 

lupus nephritis)으로 진단받았다. 11차례 싸이클로포

스파마이드 충격요법 치료 후 6개월 간 치료를 받지 

않고 지내다 발진, 발열 주소로 다시 내원해 루푸스 

악화(flare)로 진단 받고 4회 추가로 싸이클로포스파

마이드 충격요법을 받았다. 이후 다시 9년간 병원을 

다니지 않으면서 전혀 치료 받지 않고 지내다 1개월 

전부터 시작된 전신부종이 심해져서 내원하였다.

  과거력 및 사회력: 특이 사항 없음.

  가족력: 특이 사항 없음.

  계통적 문진 및 신체 검진 소견: 내원 당시 혈압 

155/103 mmHg으로 높았고, 맥박 70회/분, 호흡수 20 

회/분, 체온 36.8oC였다. 외관상 만성 병색을 보였으

나 의식은 명료하였고, 피부에 발진은 없었으나 전

신부종, 특히 하지의 함요 부종이 관찰되었다. 흉부 

청진에서 양측 하폐야의 호흡음이 감소되어 있었고, 

복부는 평활하고 부드럽게 만져졌다. 신경학적 검사 

결과에서도 특이 소견은 없었다. 

  검사실 소견: 말초혈액검사에서 백혈구 13,100/mm
3
 

(중성구 78.9%, 림프구 9.8%), 혈색소 7.4 g/dL, 혈소

판 568,000/mm3이었고, 적혈구침강속도 70 mm/hr이

었다. 혈청생화학검사에서 혈액요소질소 35.4 mg/dL, 

크레아티닌 1.6 mg/dL, AST 11 U/L, ALT 5 U/L, 총 

단백질 8.0 g/dL, 알부민 2.3 g/dL이었다. C3/C4는 각

각 23 mg/dL, 3 mg/dL로 감소되어 있었고, C-반응단

백은 0.30 mg/d (정상 0.02∼0.80 mg/dL)이었다. 소변

검사에서 요단백 3+, 요혈 3+, 요침사 결과 적혈구 

24개, 백혈구 6개가 관찰되었고, 원주체, 결정체는 

없었으며, 일중 단백뇨는 19.37 g/dL로 검출되었다. 

면역학적 검사에서 항핵항체 1：2,560 이상 양성

(homogenous type), 항dsDNA 항체 95 U/ml 이상(정

상 0∼7 U/ml)이었으며, 루푸스 항응고인자는 음성이

었고, 항cardiolipin 항체 IgM은 23.9 MPL로 양성, 항

cardiolipin 항체 IgG 는 35.1 GPL로 양성이었다. 흉

부 방사선 촬영에서 심비대 및 양측 늑골횡격막각에 

둔화가 관찰되었다.

  임상경과: 루푸스신염이 동반된 루푸스 악화로 판

단되어 SLEDAI 21, 내원 2일째에 스테로이드 충격

요법(solumedrol 500 mg/day, 2일)을 시행하였으며, 4

일째부터 마이코페놀레이트(mycophenolate mofetil 1 g/ 
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Fig. 2. Multi-focal high signal intensity lesions in the parieto-occipital areas bilaterally are more prominent on the left 

side than the right side on T2WI (A). Cortical infarction in the occipital cortex bilaterally is noted on 

diffusion-weighted image (B) with a focal low signal intensity lesion, suggesting possible hemorrhagic change.

day)와 함께 고용량 스테로이드 치료(prednisolone 60 

mg/day)를 시작하였다. 고혈압 및 전신 부종의 조절

을 위해 amlodipine, telmisartan, furosemide를 사용하

였다. 항고혈압약제 투약에도 혈압은 150/90 mmHg

으로 높았고 전신부종이 지속되었으며, 내원 13일째

에 크레아티닌 2.9 mg/dL로 상승되어 스테로이드 충

격요법(solumedrol 1 g/day 1일)을 추가 시행하고 tel-

misartan 투약을 중단하였다. 내원 16일째에 오심과 

심한 두통 호소하여 촬영한 뇌 컴퓨터단층촬영에서

(그림 1) 양측 두정엽과 후두엽의 피질하백질에 부

종이 보였다. 간헐적으로 심한 두통이 지속되면서 

환자가 왼손목과 팔을 수분간 긴장성으로 천천히 굽

히고 어깨 위로 들어올리는 형태의 부분 발작이 두 

차례 발생했으며 하루 뒤인 17일째에 두통 호소 후 

기면 상태에 빠지면서 전신긴장간대발작이 일어났

다. 당시의 혈압은 220/110 mmHg까지 높게 측정되

었고 크레아티닌은 4.3 mg/d으로 상승했으며, 이뇨제

를 계속 증량했으나, 전신 부종은 더 심해졌다. 항경

련제(phenytoin) 투여 후에 발작은 중단되었으나, 의

식은 혼수 상태였다. 뇌 자기공명영상의 T2 강조영

상(그림 2A)과 확산강조 영상(그림 2B)에서 양측 후

두엽, 두정엽에 혈관 분포 영역에 맞지 않는 부종이 

피질과 피질하 백질에 관찰되었고 일부 경색 소견이 

함께 관찰되었다. 임상양상과 방사선학적 소견으로 

PRES를 진단하고 중환자실로 옮겨 혈압강하제로 la-

betalol, nicardipine을 지속적 정주 투약하였으며 지속

적 정맥-정맥간 혈액투석(continuous veno-venous he-

modialysuis)으로 저류된 체액을 제거하여 상승된 혈

압을 정상으로 조절하였다. 환자는 전신 발작 1일 

후 의식은 회복하였으나 오른쪽 팔다리가 마비증상

을 보였고 상지는 근력이 grade II, 하지는 grade I 

이었으며 감각 저하가 동반되어 있었다. 뇌신경 검

사에서 동공은 좌우 대칭이었고 대광반사는 정상적

으로 관찰되었으나, 대면 검사(confronting test)에서 

우 외측에 있는 사물을 인지하지 못해 우측 시야결

손이 의심되었다. 발작 후 마이코페놀레이트는 중단

했으며, 내원 20일째에 싸이클로포스파마이드 충격 

요법(cyclophosphamide 1 g/day, 1일)을 시행하였고 

정주 스테로이드 고용량 치료(methylprednisolone 62.5 

mg/day, 7일) 후에 경구 스테로이드(prednisolone 40 

mg/day)로 유지하였다. 4일후 항고혈압약을 경구약

으로 변경하고 혈액투석은 주 3회 간헐적으로 시행

하며 일반병실로 이동하였으며 phenytoin은 용량을 

지속적으로 줄여 내원 31일째에 완전히 중단하였다. 

혈액투석 시작 후부터 전신 부종은 호전된 상태였고 

혈압도 정상으로 유지되었다. 우측 팔다리 마비 및 
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Fig. 3. Follow-up MRI 2 months later shows much decreased multi-focal high signal intensities, bilateral parieto-occipital 

and small lesions in other areas of the brain parenchyma.

시야결손은 전신 발작 발생 38일째에 호전되어 신경

학적 후유증이 없는 상태로 회복되었다. 환자는 1차 

싸이클로포스파마이드 투여 후 백혈구 감소증(백혈

구 800/mm3)이 발생하여 2차 싸이클로포스파마이드 

충격 요법은 감량하여(750 mg/day, 1일) 시행 후에 

prednisolone 40 mg 및 고혈압약을 복용하며 퇴원하

였다. 퇴원 1주 후에는 prednisolone 30 mg으로 감량

하였고, 3차 싸이클로포스파마이드 충격요법 후에는 

크레아티닌이 2.0 mg/dL로 감소하고 배뇨량도 충분

하여 혈액 투석 치료를 중단하였다. 발작 발생 2개

월 후 촬영한 뇌 자기공명영상(그림 3A, B)에서 이

전에 있던 양측 후두엽, 두정엽의 병변이 줄어든 것

을 확인할 수 있었다. 퇴원 1개월 후 prednisolone 25 

mg으로 추가 감량하여 외래 추적관찰 중이며 싸이

클로포스파마이드 충격 요법을 주기적으로 시행하고 

있다.

고      찰

  PRES는 주로 고혈압을 동반하나 비교적 정상 혈

압인 환자에서도 발생할 수 있어, 고혈압 뇌병증이

나 전자간증 환자 이외에도 급성 간헐 포르피린증, 

루푸스, 용혈요독증후군, 수혈, 만성 신장애, 장기 이

식 후 환자와 면역억제 치료제나 항암제를 투여 받

은 환자 등에서도 보고되고 있다. 특히 cyclosporine 

A, cytarabine, interferon-α와 cisplatin과 같은 세포독

성 약제를 사용한 환자에서 정상이거나 경도의 혈압 

상승에도 PRES가 발생한 보고가 다수 있다 (1-8). 

자기공명영상 검사의 보편화와 함께 PRES 증례 보

고들이 늘었으나 발병율은 아직 명확히 알려져 있지 

않으며 전 연령대에서 발병하고 여자에서 좀더 흔하

게 관찰되고 있다 (1,9). 

  PRES의 병인은 아직 완전히 밝혀져 있지 않으나 

만성고혈압보다 갑작스런 혈압상승이 주된 원인으로 

뇌혈관자동조절(cerebrovascular autoregulataion)능력의 

과부하에 의해 혈액뇌장벽(blood-brain barrier)이 손상

되어 발생하는 것으로 생각되고 있다. PRES의 호발

부위인 뇌후엽부위는 교감신경세포들이 비교적 덜 

분포되어있어 갑작스럽게 자동조절 능력 이상으로 

혈압이 상승하게 되면 수축된 혈관이 이완하여 부종 

발생에 취약해진다. 또한 뇌피질이 뇌백질보다 구조

적으로 더 촘촘하기 때문에 피질밑 백색질과 인접한 

회백질에 부종이 더 잘 발생하게 된다 (10,11). 루푸

스 환자에게 발생하는 PRES 해외 보고에서는 대부

분의 환자들에게 높은 루푸스 활성도가 관찰되고 있

어 높은 루푸스 활성 상태 자체가 중추신경 혈관내

벽 기능에 자가면역성 혹은 저산소성 기능 장애를 

일으킨다는 가능성이 제기되고 있다 (8,12,13).
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  신경영상 검사는 PRES의 진단에 필수적으로 뇌 

전산화단층촬영에서는 병변 부위가 저음영으로 나타

나고, 자기공명영상에서는 후두엽과 두정엽의 피질

하백질과 인접한 회백질에서 점상 혹은 융합성 형태

로 관찰되는데, T1 강조영상에서는 등강도 혹은 저

신호 강도를, T2 강조영상과 FLAIR (fluid-attenuated 

inversion recovery) 영상에서는 고신호 강도를 보이며 

확산강조영상(diffusion-weighted image)에서는 등 혹

은 저신호 강도로 보이고, 겉보기 확산계수 지도

(apparent diffusion coefficient. ADC map)에서는 고신

호 강도로 대부분 혈관성 부종 형태로 관찰된다. 전

형적인 부위 외에도 기저핵, 전두엽과 측두엽의 뒤

쪽 부분, 대뇌부챗살(corona radiata), 뇌간과 소뇌에

도 신호 변화가 다양하게 관찰될 수 있다. 적절한 

치료를 하면 수일에서 수주면 임상적인 호전과 더불

어 영상검사 소견도 좋아지므로 타 질환과 감별을 

위해 재촬영이 필요할 수도 있다 (13,14).

  본 증례에서는 환자가 루푸스신염이 악화되면서 

발생한 고혈압과 전신부종이 고용량 스테로이드와 

항고혈압약, 이뇨제를 투약한 이후에도 더 나빠졌고 

심한 두통이 발생한후 부분 발작과 전신긴장간대발

작이 발생하였다. 당시 시행한 뇌 자기공명영상에서 

PRES로 진단했으나, 병변 일부에서 혈관분포 영역

에 맞지 않는 비전형적인 뇌경색 소견도 함께 관찰

되어 신경정신 루푸스(neuropsychiatric lupus)와 혈관

염이 동반되었을 가능성을 배제할 수 없었다. 먼저 

투약된 고용량 스테로이드가 고혈압 악화에 기여했

을 가능성이 있었으나 (15), 루푸스 활성이 조절 안

되는 상태에서 루푸스신염이 악화되고 신부전에 빠

지면서 발생한 PRES로 진단하였으며, 신경정신루푸

스도 배제할 수 없어 스테로이드를 유지하면서 싸이

클로포스파마이드를 투약하게 되었다. 발작 이전과 

이후에 스테로이드 충격요법을 시행했고, 발작 이후 

싸이클로포스파마이드 충격요법을 1달 간격으로 시

행하는 동안 호전되는 경과를 보였으며 3차 충격요

법 시행 후에는 혈액투석을 중단해도 될 정도로 신

부전이 호전되었다. 따라서 스테로이드보다는 루푸

스신염의 악화가 PRES의 주된 원인으로 판단되며 

싸이클로포스파마이드 치료가 루푸스신염 뿐만 아니

라 동반되었을 가능성 있는 신경정신루푸스의 호전

에도 도움이 되었을 것으로 추측된다. 해외 증례에

서도 고용량 스테로이드 혹은 싸이클로포스파마이드 

충격요법 병행으로 루푸스 활성도를 조절해 PRES를 

함께 호전시킨 경과가 보고된 바 있다 (8). 또한 발

작 후 바로 혈액투석을 시행한 것이 빠른 회복에 도

움이 되었으며, 루푸스신염 환자에게 신부전이 진행

되면서 이뇨제만으로 부종이 조절되지 않는다면 조

기에 혈액투석을 시행하는 것이 PRES 예방에 도움

이 될 것으로 판단된다. 중등증의 신증후군 환자에

게 cyclosporine 투약 후 발생한 PRES 예에서 신기능 

저하 외에도 낮은 혈청 알부민, 전신 부종, 증가된 

전신 혈관 투과성으로 인한 체액 불균형을 PRES 발

생의 위험인자로 제시했는데 이는 조절되지 않는 루

푸스신염 환자에게도 흔한 임상 소견이다 (5). 따라

서 높은 루푸스 질병 활성도를 보이는 루푸스신염 

환자의 경우 신경학적 증상 발생시 감별진단으로 신

경정신루푸스 외에도 PRES가 합병되었을 가능성을 

염두에 두어야겠다. 또한 조기에 시행하는 자기공명

영상이 진단에 도움이 될 것으로 생각되며 불필요한 

검사들을 피할 수 있겠다. 

요      약

  루푸스 환자에서 두통, 발작 등의 신경학적 증상

이 발현하는 경우, 감별진단으로 PRES를 포함하여

야 하며 자기공명영상을 조기에 시행하는 것이 진단

에 도움이 될 것으로 생각된다. PRES의 예후는 대

부분 양호하여 적절한 조기 대응으로 수 일이나 수 

주 내에 회복을 기대할 수 있으나 조기에 적절한 치

료를 받지 못할 경우 비가역적인 뇌손상을 일으킬 

수 있으므로 빠른 진단과 함께 혈압 조절, 항경련제

의 투여, 혈액 투석과 같은 보존적 치료가 신속히 

이루어져야겠다. 루푸스의 악화(특히 루푸스신염)에 

의해서 PRES가 발생할 수 있고, 본 증례에서처럼 

싸이클로포스파마이드 치료가 PRES에서 회복하는데 

부정적인 영향을 주지 않았으므로 필요하다면 조기

에 시행하는 싸이클로포스파마이드 치료가 도움이 

될 것으로 생각된다.
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