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비후경수막염(hypertrophic pachymeningitis)은 두통과 뇌신경이

상을 주 증상으로 발현되는 드문 질환으로 주로 감염, 종양, 자가면

역질환 등이 원인이며 특별한 원인이 밝혀지지 않은 경우를 특발성

으로 분류한다.1,2 특징적인 검사 소견으로는 뇌 영상검사에서 경막

이 비후되어 있고 뚜렷하게 조영증강되고 조직검사에서 뇌경막의 

만성염증과 비후가 관찰된다.3 1형신경섬유종증(neurofibromatosis 

type 1)은 17번 염색체의 돌연변이로 인하여 발생되는 상염색체우

성 유전질환으로 임상증상은 다수의 담갈색 반점(cafe-au-lait spot), 

신경섬유종(neurofibroma), 겨드랑이와 사타구니 주근깨(freckling) 

및 리슈결절(Lisch nodule) 등을 보인다.4 골격계 이상으로는 경골의 

거짓관절증(pseudoarthrosis), 척추측후만증, 작은 키, 대두증 등이 

관찰되며 이외 혈관형성이상, 중추 및 말초신경계 종양을 동반한다.5 

저자들은 국내 보고가 없는 1형신경섬유종증과 동반된 특발비후경

수막염 환자를 경험하였기에 보고한다. 

증 례

당뇨를 동반한 63세 확진된 1형신경섬유종증 남자가 7년 전 발

견된 뇌수막종으로 추적 관찰 중 3개월 전부터 지속되는 두통으로 

진료 의뢰되었다. 증상은 묵직한 느낌의 통증이 머리 전체에 하루 

종일 지속되었으며, 진통제를 복용하면 낮 시간은 견딜 만하였지만 

2주 전부터는 두통으로 인하여 수면 중에 깨어나기도 하였다. 활력

징후는 정상이었으며 신체검사에서 다수의 담갈색 색소침착 및 리

슈결절이 피부에서 보였고 신경계진찰은 정상이었다. 외래에서 시

행한 뇌 자기공명영상에서 7년 전 검사와 비교하였을 때 경막이 

전체적으로 비후되어 있었고 조영증강되었다(Fig. A, B). 비후경수

막염에 의한 두통으로 판단하였고 원인질환을 찾기 위하여 추가검

사를 시행하였다. 혈액검사에서 감염과 관련된 사람면역결핍바이

러스항체, 매독혈청검사, B형간염바이러스항원검사와 자가면역질

환을 감별하기 위한 류마티스인자, 항핵항체, 루푸스항응고인자, 

항인지질항체를 포함한 모든 검사는 정상이었다. 뇌척수액검사에

서 압력 120 mmHg, 단백질 38 mg/dL, 포도당 86 mg/dL, 적혈구 

및 백혈구 0/μL였고 뇌척수액배양검사, 결핵균에 대한 중합효소연

쇄반응, 크립토코쿠스항원검사 및 면역글로불린 하위분석검사는 

정상이었다. 신경섬유종증 환자에서 동반될 수 있는 중추신경계 

종양 및 비후경수막염 원인감별을 위하여 경수막 조직검사를 시행

하였으며 광학현미경검사에서 수막 비후와 사종체 및 다수의 림프

형질 침윤이 동반된 섬유화 외에 이상 소견은 발견되지 않아 특발

비후경수막염 진단에 부합되었다(Fig. C).1,3 스테로이드 충격요법 

없이 경구 스테로이드 사용하였으며 두통은 약간 호전된 상태로 

퇴원하였고 이후 스테로이드 사용에도 경미한 두통은 지속되어 

4개월이 경과된 시점에 환자가 원하여 타 병원으로 전원하였다.
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Figure. Brain magnetic resonance imaging (MRI) and meningeal biopsy findings. (A) Initial brain MRI showing left parasagittal calcified mass 
without definite gadolinium enhancement, suggesting meningioma (arrow). (B) Brain MRI after 7 years revealing prominent diffuse dural 
thickening with gadolinium enhancement, suggesting hypertrophic pachymeningitis. No changes are observed in the left parasagittal calcified 
mass. (C) Meninges demonstrating infiltration of lymphoid cells with psammoma bodies in the fibrous meninges and meningothelial hyperplasia 
(H&E, ×100, ×200).

고 찰

특발비후경수막염은 진행하는 경뇌막의 만성 염증성 섬유변화

와 비후를 특징으로 하는 질환으로 대표적인 증상은 뇌신경을 침

범하거나 뇌실질을 압박하여 나타나는 두통과 다발뇌신경마비, 운

동실조 및 경련 등이다. 원인으로는 다양한 감염 및 자가면역질환

이 유발할 수 있으므로 원인질환 배제가 진단에 반드시 필요한데 

두통이나 뇌신경마비를 호소하는 환자에서 뇌 영상검사를 통하여 

비후된 경막 조영증강 소견이 보이고 뇌척수액검사에서 감염의 원

인이 배제되면 우선 비후경수막염으로 추정할 수 있다. 이후 육아

종성 질환을 야기시킬 수 있는 전신질환 동반 유무에 대한 평가가 

필요하며 동반질환에 따라 경수막 조직검사를 시행하기도 한다. 
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조직검사에서 건락성 괴사성 육아종, 국소성 비건락성 육아종 및 

원인균 확인, 결절다발동맥염(polyarteritis nodosa)과 류마치스관

절염에서 관찰 가능한 뇌혈관염증 소견 혹은 악성종양세포 등이 

관찰되지 않으며 형질세포와 단순 림프구만으로 구성된 만성염증 

소견이 관찰되면 확진할 수 있다. 치료는 경구 스테로이드가 초기

에 증상을 호전시키고 진행을 막는 데 효과적이며 필요에 따라 아

자티오프린이나 싸이클로포스파마이드 등의 면역억제제를 사용하

기도 한다.

1형신경섬유종증 환자는 중추신경계를 포함한 전신 양성 및 악

성종양 발생 가능성이 높다. 이 중 중추신경계에 발생하는 대표적

인 종양은 신경교종(glioma)으로 유아에서는 시신경 경로에 소아

에서는 뇌간 및 시신경 경로 이외 부위에 흔히 발생한다. 이와는 

대조적으로 성인에게서 발생하는 신경교종은 주로 대뇌반구에 발

생하며 대부분 교모세포종(glioblastoma)이며 이외에도 다양한 유

형의 종양이 발생될 수 있다.6 이러한 종양 발생 기전은 잘 알려져 

있지는 않으나 1형신경섬유종증 유전자는 17번 염색체의 중심체 

주위(peri-centromeric region)에 위치하고 있다. 이 부위의 유전자

는 정상인에서 단백질인 뉴로파이브로민(neurofibromin) 형성에 

관여하고 이는 종양형성유전자인 RAS의 생성을 억제하기에 1형

신경섬유종증 환자에서는 RAS 변이 또는 활성화가 종양을 유발하

는 것으로 알려져 있다.5

1형신경섬유종증 환자에서 발생한 특발비후경수막염에 대한 보

고는 없었다. 본 증례의 경우 임상증상과 혈액 및 뇌척수액검사에

서 특발비후경수막염 진단에 부합하는 결과를 보였으나 1형신경섬

유종증 환자의 경우 다양한 중추신경계 종양을 동반할 수 있기에 

경수막 조직검사를 추가로 시행하여 진단을 확인하였다. 본 증례

를 통하여 1형신경섬유종증 환자에서 특발비후경수막염에 부합되

는 임상증상 및 검사 결과가 관찰되면 조직검사 없이 스테로이드 

투여를 우선 고려해 볼 수 있다 생각한다. 
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