
한신생아학회지 :제7권 제2호 2000년 □원 □

-145-

낭종성 뇌실주 백질연화증 발생의

임상양상과 신경학 후

성균 학교 의과 학 마산삼성병원 소아과,계명 학교 의과 학 소아과학교실
*

김천수․이상락*․김 식*

=Abstract=

CysticPeriventricularLeukomalacia:ClinicalFeaturesinthe

DevelopmentandNeurologicOutcome

ChunSooKim,M.D.,SangLakLee,M.D.
*
andJoonSikKim,M.D.

*

DepartmentofPediatrics,SungkyunkwanUniversity,CollegeofMedicine,

SamsungHospital,Masan,DepartmentofPediatrics
*
,KeimyungUniversity,

CollegeofMedicine,Taegu,Korea

Purpose:Cysticperiventricularleukomalacia(PVL)remainsasignificantproblem in

theprematureinfant,despiterecentadvancesinneonatalintensivecare.Thisstudywas

undertakentoinvestigateclinicalfeaturesinthedevelopmentandneurologicoutcomeof

cysticPVL.

Methods:Thisstudyinvolved24newborninfantswithcysticPVLonbrainultra-

sonographywhowereadmittedtoDongsanMedicalCenterbetweenJan.1993andAug.

1997.Weinvestigatedsexratio,developmentrateaccordingtogestationalageorbirth

weight,occurrencesites,riskfactorsandneurologicsequelaerelatedtocysticPVL.

Results:MostcaseswithcysticPVLwereprematureinfants.Theincidenceofcystic

PVLwas4.5% inbabieslessthan32weeksgestationalage,4.6% inbabieslessthan

1,500gbirthweightand1.3% inallprematurebabies.Among24cases,22caseshad

bilaterallesionsand 2had unilaterallesion.Twocasesamong 15extensivelesions

showedexpansionoflesiontosubcorticalwhitematterand5showedmicrocysticPVL

among9localizedlesions.Occurrencesitesof9localizedlesionswerefrontalareain2,

parietalareain5andoccipitalareain2.Neurologicoutcomeofchildrenwithcystic

PVLshowedcerebralpalsy:68.2%,normaldevelopment:22.7%,epilepsyandhearingde-

fect9.1%,motordisturbanceandvisualdefect:4.5% respectively.Typesofcerebralpal-

sy showed spastic diplegia:66.7%,spastic quadriplegia:20%,spastic hemiplegia and

mixedform:6.7% respectively.Cerebralpalsyandotherneurologicsequelaedeveloped

morehighlyinextensiveorbilateralcysticPVL.

Conclusion:MostchildrenwithcysticPVL haddevelopmentofcerebralpalsyor

otherneurologicdeficit.Thusestabilishmentofadequatefollow-upcareprogram isneed-

edtominimizeneurologicsequelaeandscreeningtestforearlydiagnosisofcysticPVL

inhighrisknewborninfants,forexampleverylow birthweightinfant.(JKoreanSoc

Neonatal2000;7:145-153)
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서 론

낭종성 뇌실주 백질연화증(Periventricularleu-

komalacia:PVL)은 측뇌실 외각 주변의 백질부 에

동맥 의 허 성 조직괴사로 인해 발생하며,생존 환

아에서 강직성 운동장애,실명,간질,발달장애 등의

신경학 휴유증이 발생하는 것으로 알려져 있다.
1-4)

과거 이 질환은 발생 원인은 모르는 채 사망 에 조

산,심정지,무호흡,태반의 이상 등의 병력을 가진 환

아들에서 단지 부검에 의해서만 설명되는 뇌백질조직

의 괴사성 병변으로 이해되었으나,
5)
1980년 이후

고해상력의 실시간 음 상술(real-timeultraso-

nography)이 개발되어 신생아 기부터 낭종성 PVL

의 조기진단과 추 찰이 용이해졌다.
6)
뇌손상을 받

은 신생아의 음 소견은 생후 첫 수일경에는 측뇌

실 주변 백질부 에 미만성 음 음 의 증가를 보

이다가 약 2-3주 후에는 PVL의 객 소견인 낭종

성 병변으로 진행하며 약 1-3개월이 지나면 낭종은

없어지고 뇌백질 소실에 한 보상 상으로 뇌실 확

장이 찰된다고 알려져 있다.
6,7)

미숙아들은 해부학 으로 뇌실주 의 백질부 가

동맥 공 의 경계 는 종착지역에 해당하고 산 증,

압, 산소증 등에 노출되기 쉬운 생리 취약성

을 가지기 때문에 뇌세포의 산소성 허 성 손상에

의한 낭종성 뇌실주 백질연화증의 발생율이 높다고

알려져 있다.
8)
최근 신생아 집 치료술의 발달과 더불

어 낭종성 뇌실주 백질연화증을 동반하기 쉬운 심

한 미숙아의 생존율이 향상되면서 이 질환의 발생과

동반될 수 있는 신경학 휴유증에 한 심이 증가

하는 추세이다.
9,10)

이에 자들은 신생아 집 치료실

에 입원했던 환아들 낭종성 뇌실주 백질연화증

이 동반되었던 환아들을 상으로 임상자료와 이들의

추 찰을 통해서 낭종성 뇌실주 백질연화증의 발

생과 련된 임상양상을 알아보고 향후 신경학 장

애의 측과 책을 세우는데 도움을 주고자 본 연구

를 시행하 다.

상 방법

1. 상

1993년 1월부터 1997년 8월까지 계명 학교 동산

의료원 신생아 집 치료실에 입원하여 뇌 음 검사

소견상 낭종성 뇌실주 백질연화증이 있었던 환아들

을 상으로 하 다.오차를 이기 해서 Papile분

류상 III-IV등 이상의 뇌실출 이 있었던 환아들을

제외한 24명의 환아를 상으로 하 으며 산 병력,

출생 신생아 집 치료실 입원 의 병력,생후 13

개월 이후까지 추 찰을 통한 신경학 소견 등의

임상양상을 평가하 다.

2.방 법

1)낭종성 뇌실주 백질연화증의 검사 방법

뇌 음 검사(Acuson 128-XP,USA,탐 자:5,

7.5MHz)는 생후 2주이내에 는 환아에서 갑작스러

운 신경학 변화가 있을 때 시행한 후 병변 유무에

따라 1-2주 간격으로 반복 시행하 으며,추후에 뇌

자기공명촬 (1.5T Magnetom vision,Siemens,Er-

largen,Germany)을 시행하여 낭종성 PVL의 분포

크기,뇌실의 변화,심부 주변부 백질의 변화,

유수화(myelination)정도 등을 평가하 다.

2)낭종성 뇌실주 백질연화증의 정의 분류

뇌 음 검사상 추후에 낭종형성 없이 일시 으로

뇌실주 음 음 이 증가된 경우는 제외하 으며,

기에 뇌실주 음 음 의 증가가 있다가 추 검

사상 낭종으로 진행하 거나 처음 발견 당시 부터 낭

종으로 찰된 경우를 낭종성 뇌실주 백질연화증로

정의하 다(Fig.1).뇌 음 뇌자기공명 상 소

견상 뇌실주 백질연화증의 분포가 두엽,두정엽

는 후두엽 어느 한곳에 국한되어 있는 것을 국

소성, 두엽에서 두정-후두엽 까지 넓게 분포한 것을

범 병변으로 규정하 고,병소의 백질부 치에

따라 뇌실주 심부백질 병변,피질하백질 병변으로

구분하 으며 낭종의 직경이 3mm 이하인 것을 미세

낭종,그 이상을 낭종으로 분류하 다(Fig.2).
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Fig.1.Brainultrasonographicfindingsofperiventricularleukomalaciainthecoronalplane.A)Note
thebilateralincreased periventricularechogenicity.B)Notethedevelopmentofbilateralcystic
changesintheperiventricularwhitematter.

Fig.2.BrainMRIfindingsofperiventricularleukomalacia(PVL)inthecoronalplane.
A)Notethesmalllow signallesion(arrow)onT1-weightimageatleftposteriortrig-
onalareaindicatingmicrocysticPVL.B)Notethemultiplecysticlesionslocatedperi-
ventricularwhitematterindicatingextensivePVL.

3)추 찰 자료분석

낭종성 뇌실주 백질연화증이 동반된 환아는 퇴원

후 외래에서 1-3개월 간격으로 추 하여 뇌신경 검사,

심부건 반사,근력 평가,운동 감각 신경검사 등의

기본 인 신경학 검사를 하 고 뇌간 청각 유발

검사도 퇴원 후에 시행하 다.병력지와 방사선

검사소견의 후향 분석 생후 13개월 이후까지 추

찰을 통한 신경학 소견 등의 임상자료를 조사

하 고 통계학 비교는 Studentt-test를 이용하여

P<0.05인 경우 의의가 있는 것으로 정하 다.

결 과

1. 상환아의 성별 연령분포,발생율

연구군 24례의 성별은 남아가 16명(66.7%),여아가

8명(33.3%)이었고 이들 22명(91.7%)은 미숙아,나
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Table1.IncidenceofCysticPeriventricularLeuko-

malaciainthePrematurity

No.ofcases Incidence
(n=22) (%)

Gestationalage(wks)

<32 17(77.3%) 4.5

≥32 5(22.7%) 0.3

Birthweight(g)

<1,500 13(59.1%) 4.6

≥1,500 9(40.9%) 0.7

Table2.LocationandSeverityofCysticPeriventri-

cularLeukomalacia

No.ofcases
Size(mm)

<3 ≥3

Localized(n=9)

Frontal 2(22.2%) 1 1

Parietal 5(55.5%) 3 2

Occipital 2(22.2%) 1 1

Extensive(n=15)

Deepwhitematter 13(86.7%) 0 13

Subcortical 2(13.3%) 0 2

Table4.AgeandSexDistributionofPatientswith

CysticPeriventricularLeukomalaciaatLastExami-

nationTime

Age(momth) Male Female Total(%)

13-24 4 3 7(31.8)

25-36 6 2 8(36.4)

37-48 4 1 5(22.7)

>48 1 1 2( 9.1)

Total 15 7 22(100.0)

Table3.RiskFactorsofCysticPeriventricularLeu-

komalaciainthePrematurity

Riskfactors
No.ofcases
(n=22)

Antepartum factors

VLBW
*
infant 13(59.1%)

Multiplepregnancy 7(31.8%)

PROM† 4(18.2%)

GR‡ 3(13.6%)

Intrapartum orpostnatalfactors

Ventilatorcare 13(59.1%)

RDS∫ 10(45.5%)

Apnea 10(45.5%)

IVH∥ (gradeI/II) 9(40.1%)

Sepsis 5(22.7%)

Asphyxia 4(18.2%)

PDA¶ 3(13.6%)

*
verylow birthweight,†prematureruptureofmem-
brane,‡intrauterinegrowthretardation,∫respiratory
distresssyndrome,∥intraventricularhemorrhage,¶pa-
tentductusarteriosus

머지 2명(8.3%)은 만삭아 다.미숙아군의 평균 재태

주령은 31.2주,체 은 1,502g이었으며 만삭아군의

평균 재태주령은 38.5주,체 은 3,275g이었다.발생

율은 미숙아군은 1.3%,만삭아군은 0.08% 다.미숙

아군의 발생율 재태주령 32주 미만군의 발생율

(4.5%)이 32주 이상군(0.3%)보다 높았으며(P<0.001),

1,500g미만군의 발생율(4.6%)이 1,500g이상군(0.7

%)보다 높았다(P<0.001,Table1).

2.낭종성 뇌실주 백질연화증의 발생부 정도

총 24례 양측성(22례:91.7%)분포가 일측성(2례

:8.3%)보다 높았고(P<0.001),국소성 병변이 9례,

범 병변이 15례 다.국소성 병변 5례는 미세낭

종,4례는 낭종이었으며 발생부 는 두정엽이 5례로 가

장 많았고 두엽과 후두엽은 각각 2례 다. 범 병

변은 미세낭종은 없고 모두 낭종이었으며 이들 2례

는 피질하 백질까지 병변이 확장되어 있었다(Table2).

3.낭종성 뇌실주 백질연화증의 험인자

낭종성 뇌실주 백질연화증의 발생과 련된 험

인자는 미숙아군에서는 산 인자로 극소 출생체 아

가 가장 많았고(13례)그 외에 다태임신,조기양막

수,자궁내 발육지연 등이 있었으며 출생시 는 출생

후 인자는 생후 1일 부터의 환기요법이 가장 많았

고(13례)그 외에 호흡곤란증후군,무호흡,뇌실출

(grade:I,II),패 증,주산기 가사,동맥 개존증 등

이 있었으며 만삭아에서는 2명 모두 출생 당시 주산

기 가사와 생후 1일 부터의 환기요법 병력을 동반하

다(Table3).

4.추 찰에 따른 성별 연령분포

생후 2개월 4개월에 사망한 2명의 환아를 제외

한 22명(남아:15명,여아:7명)이 생후 13개월 이후까
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Table6.TypeofCerebralPalsyinPatientswith

CysticPeriventricularLeukomalacia

Type

Localized(n=9) Extensive(n=13)

<3mm
(n=5)

≥3mm
(n=4)

Deep
*

(n=12)
sub-C†

(n=1)

Spasticdiplegia 1 4 5 0

Spastic 0 0 2 1

quadriplegia

Spastichemiplegia 0 0 1 0

Mixed 0 0 1 0

Total 1 4 9 1

*
deepwhitematter,†subcorticalwhitematter

Table5.NeurologicOutcomesaccording toCystic

PeriventricularLeukomalaciaAspect

Outcomes

Localized(n=9) Extensive(n=13)

<3mm
(n=5)

≥3mm
(n=4)

Deep
*

(n=12)
sub-C†

(n=1)

Cerebralpalsy 1 4 9 1

Normal 3 0 2 0

Epilepsy 0 0 1 1

Hearingdefect 0 0 2 0

Motordisturbance 1 0 0 0

Developmental 0 0 1 0

delay

Visualdefect 0 0 0 1

*
deepwhitematter,†subcorticalwhitematter

지 추 찰 되었다.최종 추 찰 당시의 환아들의

연령분포는 13개월에서 60개월로 평균 31개월이었다

(Table4).

5.낭종성 뇌실주 백질연화증의 양상에 따른
신경발달 결과

신경발달 결과는 국소성 병변을 가진 환아들(9례)

의 경우 뇌성마비가 5례(55.6%)로 가장 많았고 운동

장애가 1례(11.1%) 으며,정상발달은 3례(33.3%)

는데 이들의 병변은 모두 미세낭종이었다.추 찰

도 생후 2개월 4개월에 사망한 2명을 제외한 13

례의 범 병변을 가진 환아들의 경우 뇌성마비가

10례(76.9%)로 가장 많았고 간질 청각장애가 각각

2례(15.4%), 증 발달지연 시각장애가 각각 1례

(7.7%) 으며 정상발달을 보인 경우는 2례(15.4%)

다(Table5).

6.뇌성마비의 종류

22명의 환아 15명(68.2%)에서 뇌성마비가 동반

되었다.이들 강직성 하지마비가 10례(66.7%)로

가장 많았으며 강직성 사지마비는 3례(20%) 는데 이

들은 모두 범 병변소견이었고 강직성 반신마비

혼합형이 각각 1례(6.7%) 다(Table6).

고 찰

뇌실주 백질연화증은 신생아기에 나타날 수 있는

산소성 허 성 뇌손상의 한 형태로 호발부 는 측

뇌실 삼각부(trigone)근처의 시방선(opticradiation)

부 와 몬로공(foramenofMonro)주변의 심부 백질

이며 양측성으로 잘 발생한다고 알려져 있다.
8)
1962

년 Banker와 Larroche
5)
가 신생아의 부검소견상 측뇌

실 주변의 백질에 육안 으로 흰 으로 보이는 조직

괴사에 따른 연화성 병소라는 병리학 에서

PVL이란 용어를 처음 사용한 이래 최근 뇌실주 백

질연화증의 세포병리학 변화가 밝 지고 있는데,

손상된 뇌세포는 6-12시간내에 응고괴사(coagulation

necrosis)가 일어나며 24-48시간 사이에 소교세포의

침윤이나 성상세포 내피세포의 증식이 찰되고 5

일-2주 후에는 식세포의 활동이 활발해지고,1-3주

후에는 조직의 액화괴사(liquefaction)에 따른 낭종이

형성되며,결국 이 낭종은 낭종내 액체의 흡수와 탐식

세포의 감소로 인한 동공내압의 감소로 허탈(collapse)

되고 신경교증(gliosis)과 탈수 화(demyelination)가

진행되어 병소는 신경교 반흔(glialscar)으로 남게 된

다.
8)
이러한 병변은 과거에는 단지 부검에 의해서만

설명되었으나 1980년 이후 고해상력의 음 상

술,자기공명 상술 등의 진단기술의 발달과 더불어

출생 기부터 조기진단 추 찰이 용이해졌다.

뇌 음 검사는 방사선 조사의 험이 없이 신생아

집 치료실 내에서 쉽게 용할 수 있으며 진단 특

이성은 90% 이상이고 감수성은 50-85% 정도로 고

험 신생아를 상으로 선별검사에 합하고,뇌자기공

명 상은 낭종형성과 련된 변화 뿐 아니라 유수화

의 정도를 평가함으로서 보다 정확한 신경학 후
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의 측에 유용하다고 알려져 있다.
11,12)

발생빈도는 부검소견상 생후 1개월 에 사망한 신

생아의 20%,생후 6일 이상 생존 후 사망한 미숙아의

88%에서 동반되었고 신생아기에 환기요법 병력이 있

는 군의 발생율이 38%인데 비해서 없는 군은 8%

다는 등의 다양한 보고가 있으며,
6,13)

최근에는 뇌

음 소견상 극소 출생체 아의 4-15%에서 뇌실주

백질연화증이 발생한다고 알려져 있다.
14)
본 연구

에서는 극소 출생체 아의 4.6%에서 발생하 는데

본 연구의 결과가 기존의 보고에 비해서 상 으로

발생율이 낮은 이유는 뇌실내 출 과 련된 뇌실질

병변이나 낭종형성 없이 뇌실주 에 일시 으로 음

음 이 증가된 경우는 통계에서 제외시킨 선택기

의 차이와 뇌실주 백질연화증의 험성이 있는 환

아들을 상으로 출생 기부터 엄격한 선별검사를

용하지 못해서 환아를 놓쳤을 가능성도 고려해야

할 것으로 생각되나 낭종성 병변에 국한하여 조사한

Perlman등
15)
의 보고와는 발생율이 비슷하 다.

뇌실주 백질연화증 발생의 병태생리 기 은 몇

가지로 나 어 생각할 수 있다.첫째,해부학 으로

뇌실주 백질부 는 뇌동맥 공 의 경계 종착

지역에 해당하는데 미숙아일수록 뇌실주 은 경

계 종착지역의 형태로 잘 형성되어 있어서 이 부

가 산소성 허 성 손상에 노출되기 쉽다.
8,13)

둘

째,뇌 자동조 (autoregulation)기능의 장애로서

정상 으로 뇌 류량은 신 압의 변동에 따라서

능동 인 자동조 이 이루어져야 하나 주산기 가사,

심부 증,무호흡 등으로 인해 산소증,과탄산 증,

산 증 동반시 이러한 자동조 기능이 상실되어

압에 한 수동 인 뇌 류량 감소로 허 성 뇌손상

을 받게 되며,특히 미숙아에서는 뇌 벽 근육의 미

발달로 인하여 뇌 류 자동조 체계가 아직 미성숙하

다는 생리 취약 을 더불어 가진다.
8,16)

셋째,뇌실

주 백질부 은 압, 산소증,과탄산 증

등의 순환 사성 변화에 응하는 확장 능력

이 뇌의 다른 부 보다 제한되어 있어서 뇌 류 순

환장애를 잘 일으킬 수 있을 뿐 아니라 산소증에

한 기성 해당작용이 활발하여 에 지 결핍에 의

한 뇌세포 손상도 쉽게 일어날 수 있다고 한다.
17-19)

이외에도 세균의 내독소(endotoxin)가 발생기 이 될

수 있다고 하는데 Gilles등
20)
에 의하면 뇌실주 백

질연화증의 기형태인 perinataltelencephalicleu-

koencephalopathy (PTL)가 있었던 신생아군의 약

50%에서 균 증이 동반되었는데 이 수치는 PTL이

없었던 조군의 균 증 동반율 보다 3배가 높은 것

이며,실제로 신생 고양이의 복강내에 장균 내독소

의 주입시 뇌실주 백질병변이 발생하 다고 한다.

한 Leviton등
21)
도 패 증이나 괴사성장염을 가진

신생아에서 뇌실주 백질연화증의 발생율이 증가한

다고 보고하 다.내독소가 뇌실주 백질연화증을 일

으키는 기 은 유수화 장애,세포막 지질 손상에 의한

세포독성,백 구 interleukin-2,tumornecrotic

factor-α 등의 cytokine분비에 의한 세포 손상 등

이 제기되고 있으며,
8,22)

신생 개를 이용한 실험에서

내독소는 동맥 압에 의한 뇌실주 백질손상을

일으킨다는 보고도 있다.
23)
특히 재태주령 28-32주에

는 뇌발달 과정 핍지교세포(oligodendroglialcell)

의 활발한 분화와 신경섬유의 수 발생(myelinogene-

sis)이 일어나는 시기로서 산소성 허 성 손상에 더

욱 민감하다고 한다.
14)

분자생물학 인 에서 산소성 허 성 뇌손상

은 진행단계에 따라 산소증과 허 증에 의한 1차

손상(primaryinjury),심폐소생술 등에 의한 재 류-

재산소화 시기에 발생하는 손상(reperfusioninjury)

1차 손상 후 수시간에서 수일의 잠복기를 거쳐

나타나는 지연성 손상(delayedinjury)의 과정으로 구

분할 수 있는데,1차 손상은 세포내 고인산 에 지

의 결핍,세포막 투과성의 장애,세포내 칼슘농도의

증가 등에 의해 세포 부종 괴사가 일어나는 단계

이고,재 류 는 지연성 손상에는 glutamate등의

흥분성 신경 달물질 nitricoxide에 의한 세포독

성,산소 유리 라디칼에 의한 손상,염증성 cytokine에

의한 손상,소교세포 식세포의 침윤,세포자살

(apoptosis)등의 기 들이 복합 으로 여한다.
24-26)

뇌실주 백질연화증은 주로 주산기 출생 후에

발생한다고 알려져 있으나 산 에도 발생할 수 있으

며,
27)
환아의 80% 이상이 미숙아에서 발생하고 산모

의 산 출 ,주산기 가사,심폐기능 장애,패 증,

경련,무호흡,환기요법, 당, 산소증,산 증 등

이 유발 험인자로 알려져 있다.
28,29)

최근에는 모체

의 자궁내 감염이 요한 험인자 의 하나로 알려

졌는데 Perlman등
15)
은 미숙아에서 낭종성 뇌실주
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백질연화증의 가장 독립 인 험인자는 조기양막

수나 융모양막염 등과 련된 자궁내 감염이며,산모

의 자궁내 감염에 노출된 미숙아는 주산기 가사 등의

다른 험인자가 없더라도 생후 기부터 뇌실주

백질연화증 발생에 한 극 인 선별검사가 필요하

다고 하 는데 본 연구에서도 뇌실주 백질연화증을

가진 22례의 미숙아 4례에서 조기양막 수의 병력

이 있었다.

낭종성 뇌실주 백질연화증에 의한 신경학 증상

은 아 기에는 과도한 보챔,진 등의 비특이

증상과 근긴장도의 감소를 보이다가 차 으로 근긴

장도가 증가하여 생후 약 6개월 부터 특징 인 양쪽

하지의 강직성 마비가 잘 동반되는데,이러한 증상은

뇌실주 백질연화증에 의해 운동피질에서 하지로 가

는 원심성 신경섬유인 뇌피질-척수로(cerebralcor-

ticospinaltract)가 손상 받기 때문이며 병변이 외측

으로 넓게 확장됨에 따라 상지,어깨,몸통부 까지

운동장애가 생길 수 있다,신경학 장애의 정도는 병

변의 크기,발생부 ,분포범 등에 따라 다르게 나

타날 수 있는데 양측성 병변을 가진 환아들은 추후

강직성 하지마비 등의 뇌성마비가 거의 부분에서

발생하나, 두엽에 국한된 미세낭종이나 일측성 병변

을 가진 경우는 상 으로 후가 양호해서 일부 환

아들은 정상 발달소견을 보인다고 한다.
30,31)

이러한

병변이 좋은 후를 나타내는 기 은 병변이 작을수

록 백질섬유의 완 성(intactness)을 기 할 수 있으

며,일측성 병변의 경우에는 손상 받지 않은 뇌 피

질-척수로에 의한 병변측의 보상작용이나 일부의 뇌

손상에 따른 운동기능 회복능력이 신생아와 아

기에서는 강하게 일어나기 때문이라고 추측하고 있

다.
32)
병변이 두정엽이나 후두엽에 분포시에는 청방사

(auditoryradiation)나 시방사(opticradiation)를 침

범하여 청력이나 시력손상을 남길 수 있으며,
33,34)

병

변이 범 할수록 사지마비 등의 증 운동장애나

지능 하,간질,인지장애,감각기능 장애,학습장애

등의 다양한 휴유증을 동반할 가능성이 높다.
30,35,36)

한 뇌동맥 공 의 경계부 는 재태주령이 증가할수

록 뇌실주변의 심부백질에서 외측으로 이동됨에 따라

산소성 허 성 손상시 만삭에 가까울수록 피질하

백질연화증이 동반되기 쉬운데 이러한 병변은 신경학

후가 더욱 나쁘다고 알려져 있다.
37)
본 연구에서

는 22명 15명(68.2%)에서 뇌성마비가 발생하 는

데 범 병변을 가진 경우(76.9%)가 국소성 병변을

가진 경우(55.6%)보다 뇌성마비의 발생율이 더 높았

고,강직성 사지마비와 같은 증 운동장애나 청력

는 시력장애,간질,발달지연 등의 휴유증도 범

병변을 가진 환아들에서 주로 발생하 다. 한 피질

하 병변이 동반된 2례는 모두 재태주령이 34주 이상

이었으며 이들 추 찰된 1례에서는 강직성 사지

마비와 강직-간 성 경련,실명 등의 증 장애가 동

반되었다.

본 연구는 뇌 음 자기공명 상 소견상 낭종

성 뇌실주 백질연화증을 가진 환아들을 상으로

출생 후 13개월 이상의 추 찰을 통한 후향 조사

로서 낭종성 뇌실주 백질연화증의 발생양상과 신경

학 후에 해 알아보고자 하 다. 조군 조사가

병행되지 않아서 험인자의 규명에 미흡한 면이 있

으나 낭종성 뇌실주 백질연화증을 가진 부분의

환아들이 뇌성마비 등의 신경학 휴유증을 보 으며,

병변이 범 할수록 장애의 정도가 심함을 알 수 있

었다.따라서 낭종성 뇌실주 백질연화증 발생의

험성이 높은 극소 출생체 아 등의 환아들을 상으

로 병변의 조기발견을 한 선별검사와 더불어 뇌성

마비 등의 신경학 휴유증에 한 측과 장애를 최

소화하기 한 환아의 리 재활 로그램의 확립

이 필요하다고 생각된다.

요 약

목 :신생아 집 치료실에 입원했던 환아들

낭종성 뇌실주 백질연화증이 동반되었던 환아들을

상으로 임상자료와 추 찰을 통해서 낭종성 뇌실

주 백질연화증의 발생양상과 신경학 후에 해

알아보고자 본 연구를 시행하 다.

방 법:1993년 1월부터 1997년 8월까지 계명 학

교 동산의료원 신생아 집 치료실에 입원해서 뇌 음

검사 소견상 낭종성 뇌실주 백질연화증이 있었던

환아들 Papile분류상 III-IV 등 이상의 뇌실출

이 있었던 경우를 제외한 24명의 환아를 상으로

임상자료와 생후 13개월 이후까지 진행된 추 찰

결과에 한 후향 조사를 통하여 재태주령 출생
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체 에 따른 낭종성 뇌실주 백질연화증의 발생양상

과 험인자,발생부 와 병변의 정도에 따른 신경발

달 결과 등을 조사하 다.

결 과:24례의 성별은 남아가 16명(66.7%),여아가

8명(33.3%)이었고 이들 22명(91.7%)은 미숙아,나

머지 2명(8.3%)은 만삭아 다.미숙아군의 평균 재태

주령은 31.2주,체 은 1,502g이었으며 만삭아군의

평균 재태주령은 38.5주,체 은 3,275g이었다.발생

율은 미숙아군은 1.3%,만삭아군은 0.08% 다.미숙

아군의 발생율 재태주령 32주 미만군의 발생율

(4.5%)이 32주 이상군(0.3%)보다 높았으며(P<0.001),

1,500g미만군의 발생율(4.6%)이 1,500g이상군(0.7

%)보다 높았다(P<0.001).발생양상은 양측성(22례:

91.7%)분포율이 일측성(2례:8.3%)보다 높았다(P<

0.001).국소성 병변(9례) 5례는 미세낭종,4례는

낭종이었고 발생부 는 두정엽이 5례, 두엽과 후두

엽 각각 2례 다. 범 병변(15례)은 미세낭종은 없

고 모두 낭종이었으며 이들 2례는 피질하 백질까

지 병변이 확장되어 있었다.유발 험인자는 미숙아

군에서는 산 인자로 극소 출생체 아가 가장 많았

고(13례)그 외에 다태임신,조기양막 수,자궁내 발

육지연 등이 있었고 출생시 는 출생 후 인자는 생

후 1일 부터의 환기요법이 가장 많았고(13례)그 외

에 호흡곤란증후군,무호흡,뇌실출 (grade:I,II),패

증,동맥 개존증 등이 있었으며 만삭아에서는 2명

모두 출생 당시 주산기 가사와 생후 1일 부터의 환기

요법 병력을 동반하 다.22명(남아:15명,여아:7명)

이 생후 13개월 이후까지 추 찰 되었고,최종 추

찰 당시 환아들의 연령분포는 13개월에서 60개월로

평균 31개월이었다.신경발달 결과는 국소성 병변을

가진 환아들(9례)의 경우 뇌성마비가 5례(55.6%)로

가장 많았고 운동장애가 1례(11.1%),정상발달은 3례

(33.3%) 는데 이들의 병변은 모두 미세낭종이었다.

생후 2개월 4개월에 사망한 2명을 제외한 13례의

범 병변을 가진 환아들의 경우 뇌성마비가 10례

(76.9%)로 가장 많았고 간질 청각장애가 각각 2례

(15.4%), 증 발달지연 시각장애가 각각 1례(7.7

%) 으며 정상발달은 2례(15.4%)에서 보 다.뇌성마

비는 15명(68.2%)에서 동반되었는데 강직성 하지마비

가 10례(66.7%)로 가장 많았으며 강직성 사지마비는

3례(20%) 는데 이들은 모두 범 병변이었고,강

직성 반신마비 혼합형이 각각 1례(6.7%) 다.

결 론:낭종성 뇌실주 백질연화증을 가진 부분

의 환아들은 뇌성마비 등의 신경학 휴유증을 보

으며,병변이 범 할수록 장애의 정도가 심했다.따

라서 낭종성 뇌실주 백질연화증 발생의 험성이

높은 극소 출생체 아 등의 고 험 환아들을 상으

로 병변의 조기발견을 한 선별검사와 더불어 신경

학 휴유증에 한 측과 장애를 최소화하기 한

환아의 리 재활 로그램의 확립이 필요하다고

생각된다.
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