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Miller Fisher 증후군(Miller Fisher Syndrome; MFS)의 주

증상은 안근마비, 운동실조, 심부건 반사 소실이다. MFS에서 

항GQ1b 항체가 증가되어 있어 처음에는 이 항체가 MFS의 생물

학적 표지로 제시되었다.1 그러나 운동실조 없이 안근마비만 

있는 비전형적인 MFS (acute ophthalmoparesis; AO)과 안근

마비를 동반한 Guillain-Barre 증후군(Guillain-Barre synd-

rome; GBS)에서도 이 항체의 역가가 증가되어 혈청 항GQ1b 

항체는 안근마비와 밀접한 관계가 있는 것으로 알려졌다.2 이 

후 항GQ1b 항체는 Bickerstaff 뇌간뇌염(Bickerstaff’s brain-

stem encephalitis; BBE)과 운동실조를 동반한 GBS에서도 증

가되어 있는 것이 밝혀지면서 MFS과 비전형적인 MFS은 서로 

동일한 면역학적 발생 기전을 가진 것으로 추정되고 있다. 

저자들은 외안근 마비와 내안근 마비가 있으면서 운동실조와 

심부건 반사 소실이 없었던 항GQ1b 항체 증후군 1예를 경험하

였다. 이 증례는 국내에서 이미 보고되었던 항GQ1b 항체 증후

군과 임상 소견이 다르므로 문헌 고찰과 함께 보고한다.      

증  례

48세 남자가 입원 2일 전부터 발생한 복시와 안구 통증으로 

내원했다. 증상 발생에 선행된 호흡기 질환, 장염 및 다른 감염

병은 없었고, 만성B형 간염이 있었다. 입원 당일 신경학적 검사

에서 양측 동공이 5 mm로 확장되었고, 빛반사와 근접반사가 

소실되었으며, 우측 눈의 외전이 제한되었고 안검하수는 없었

다. 시력 장애는 없었고, 안저 소견과 다른 뇌신경 기능은 정상

이었다. 사지의 운동과 감각 기능은 정상이었으며 심부건 반사

는 양측에서 대칭적으로 2+ 정도였고 바빈스키 징후는 없었다. 

상하지 모두에서 운동실조가 관찰되지 않았다. 외안근 마비가 

빠르게 진행하여 입원 1일 후 양측 안구가 어느 쪽으로도 움직

이지 않는 완전마비 상태로 되었고, 동공은 계속 확장된 상태

였다. 건반사는 감소없이 유지되었고 운동실조는 나타나지 

않았다. 0.125%와 0.25% pilocarpine을 양측 눈에 차례로 투

여하여도 동공의 변화는 없었다. 

뇌자기공명영상과 안와 컴츄터단층 촬영에서 이상은 발견

되지 않았다. 입원 1일 후 요추천자를 하였다. 뇌척수액 압력은 

250 mmH2O로 증가되었고, 백혈구 0개/mL, 단백 31.7 mg/dL

였다. 올리고클론띠는 관찰되지 않았다. 혈액 검사에서 B형 간염

바이러스 항원 양성이었고, AST와 ALT가 각각 51 IU/L와 53 

IU/L로 증가되었으며 다른 이상은 없었다. 신경전도 검사와 
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반복신경자극 검사도 정상이었다. 입원 2일 후 효소면역측정법

으로 측정한 혈청 항GQ1b IgG 항체가 1:400(정상 1:100 이하)

으로 증가되었고 항GM1 항체는 정상 범위였다. 입원 7일째

부터 5일간 면역글로부린(0.4 g/kg/day)을 투여하였다. 면역

글로부린 투여 시작부터 3일째 되는 날 동공이 4 mm로 작아지

면서 빛반사 반응이 미세하게 관찰되었고 우측 안구의 외전도 

호전되기 시작하였다. 증상은 점차 호전되어 내안근 마비는 

증상 발생 후 2주일만에 완전히 회복되었고, 외안근 마비는 3개

월에 걸쳐서 회복되었다. 이 기간 동안 운동실조는 발생하지 않

았으며 건반사의 변화도 없었다. 

고  찰

이 증례는 MFS의 세 가지 주증상 중에서 운동실조와 심부건 

반사 소실 없이 외안근마비와 내안근마비가 있고, 혈청 항GQ1b 

IgG 항체가 증가된 경우이다. Odaka 등3은 MFS, 안구마비가 

동반된 GBS, AO, 그리고 BBE가 같은 증상을 공유하며 혈청에

서 항GQ1b 항체가 증가되어 있으므로 이들을 ‘항GQ1b 항체 

증후군’으로 분류하면 병인 연구와 치료에 유용하다 하였다. 

GQ1b 강글리오시드가 동안신경, 활차신경, 외전신경의 결절옆

부위(paranodal region)에 많이 분포하고, 단클론성 항GQ1b 

항체와 반응하는 항원결정 인자가 안구 운동신경의 결절옆부위

에 주로 분포하므로4 외안근 마비를 동반한 전형적인 또는 비전

형적인 MFS에서 항GQ1b 항체가 증가되는 기전을 이해할 수 

있다. 또한 단클론성 항GQ1b 항체는 후신경근절의 세포체, 

척수와 뇌의 회질, 소뇌 심부에 있는 핵에서도 면역염색되므로4 

GQ1b 강글리오시드가 분포되어 있는 해부학적 구조들이 침범

되는 정도에 따라서 임상적으로는 전형적인 또는 비전형적인 

MFS으로 나타날 것이라는 것을 쉽게 짐작할 수 있다. 

내안근을 지배하는 신경 섬유의 축삭은 외안근을 지배하는 

축삭과 함께 주행하므로 MFS에서 내안근 마비도 흔히 발생할 

수 있을 것으로 생각되지만 임상적으로 내안근 마비가 흔하게 

발생하지는 않는다. Yuki 등5의 AO 21예 중에서 내안근 마비를 

보인 경우는 없었다. 이처럼 내안근이 외안근에 비해 드물게 

침범되는 이유는 신경섬유의 강글리오시드 구성이 서로 다르기 

때문일 것이다. Radziwill 등6은 항GQ1b 항체가 증가된 내안근 

마비에서 동공에 0.1% pilocarpine 용액을 투여하였을 때 동공

수축이 일어나며 이는 탈신경 과민감성(denervation super-

sensivity) 반응이므로 섬모체신경절이 침범되었음을 시사하였

다. 저자들의 증례에서는 0.125%와 0.25% pilocarpine 용액을 

투여하였는데도 동공 수축은 전혀 관찰되지 않았다. 이 결과는 

내안근 마비가 섬모체신경절 침범에 의한 것이 아니라 내안근 

지배 신경 섬유의 다른 부위의 침범으로부터 시작되었다거나, 

섬모체신경절이 침범되었음에도 불구하고 시기적으로 탈신경성 

과민감성이 나타나지 않았음을 시사한다. 

국내에서 내안근 마비를 동반한 항GQ1b 항체증후군을 보고

한 적 있다.7 이 보고에 포함된 3예는 모두 정도의 차이는 있으

나 내안근 마비와 외안근 마비가 있고, 그 중 1예는 운동실조와 

심부건 반사소실이 동반되었다. 나머지 2예는 안근 마비와 함께 

건반사가 소실되어 MFS의 세 가지 주증상 중 두 가지가 동반되

었다. 이에 비해 저자들의 증례에서는 내안근 마비와 외안근 

마비만 있고 심부건 반사는 유병 기간 동안 소실되거나 감소

되지 않았으며 운동실조도 없었다. 
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