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베체트병은 구강궤양, 외음부궤양 및 포도막염을 특징으로 
하는 전신염증성질환이다. 피부와 눈뿐만 아니라 관절, 위장관, 
심장 등 장기에서도 질환이 나타날 수 있으며, 중추신경계 침범
은 비교적 드물지만 이환율과 사망률이 높다는 점에서 중요하
다.1,2 신경베체트병은 대뇌반구, 뇌간, 척수 등 뇌 실질을 침범하
는 경우와 실질 밖 혈관을 침범하는 경우, 신경 또는 근육 등 말
초를 침범하는 경우로 분류할 수 있다.3 혈액검사, 뇌척수액검
사, 영상검사 등을 시행하여 다발성경화증, 시신경척수염범주
질환, 뇌경색, 뇌수막염 등을 배제 진단함으로써 진단한다.2,3 치
료는 일반적인 베체트병의 치료와 유사하게 글루코코티코이드, 
아자싸이오프린, 메토트렉세이트, 사이클로포스퍼마이드와 같
은 면역억제제를 투여하며, 치료저항성의 경우 생물학적 제제
도 사용하고 있다.3,4 저자들은 베체트병 환자에서 반복적으로 
뇌간 및 대뇌반구를 침범하는 병변이 발생하였으나 특별한 신
경학적 증상 없이 반복적인 두통을 호소하였고 빠른 스테로이
드 치료 이후 호전되는 증례를 경험하였기에 이를 보고하는 바
이다.

■■ 증례

27세 여자가 하루 전부터 지속되는 두통, 발열, 구역감으로 
응급실에 방문하였다. 12년 전 강직척추염 및 8년 전 베체트병
을 진단받아 류마티스내과 추적 중으로, 생물학적 제제인 에타
너셉트 주사 치료와 함께 콜히친과 경구 프레드니솔론 5 mg을 
복용 중이었다. 환자는 5년 전부터 세 차례 반복적 뇌염이 있어 
신경베체트병 진단으로 신경과에 입원하였던 병력이 있었고, 
가장 최근 입원은 5개월 전이었다. 5년 전 처음 신경베체트병을 
진단하였을 때에는 두통, 발열과 함께 시력이상을 호소하였고, 
4년 전 및 5개월 전 증상 재발로 내원하였을 때에는 두통, 발열 
이외에 동반되는 신경학적 이상은 없었다. 세 차례 모두 뇌척수
액검사에서 뇌척수액세포증가증과 단백질의 상승이 있었다. 뇌 
자기공명영상검사에서는 모두 시상 및 뇌간 주변 위치에 병변
이 있었으며, 5개월 전 재발 시에는 대뇌피질에서도 새로운 병
변이 발생하기도 하였다(Fig. 1A-C). 매 입원 시마다 메틸프레
드니솔론 주사 치료(3일간 1 g/day) 후 모든 증상이 호전되어 신
경학적 장애 없이 퇴원하였으며, 추적한 뇌 자기공명영상검사에
서 기존 병변이 호전되었음을 확인하였다.

이번 방문 시 활력징후에서 체온이 섭씨 38.4도로 상승되어 
있었고, 맥박, 호흡수, 혈압은 정상 범위였다. 신경학적 진찰에
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서 의식은 명료하였으며, 환자는 국소신경이상결손 없이 두통
만을 호소하였다. 두통은 머리 전체적으로 지끈거리는 양상으
로, 구역 및 구토가 동반되었다. 응급실에서 시행한 혈액검사에
서 특기할 만한 이상은 없었다. 뇌척수액검사에서 두개내압은 
170 mmHg였고, 백혈구 270/mm3 (중성구 90%), 단백질 139 
mg/dL로 증가되어 있었으며, 포도당은 정상 범위였다. 뇌척수
액에서 시행한 균배양검사 및 바이러스 중합효소사슬반응검

사(polymerase chain reaction) 등은 모두 음성이었다. 뇌 자
기공명영상검사에서 오른쪽 소뇌다리, 양측 교뇌, 오른쪽 전두
엽 및 후두엽에서 한 달 전에 검사한 뇌 영상검사에서는 보이지 
않던 새로운 병변이 확인되었다. 뇌정맥동혈전증과 같이 혈관
의 침범을 시사하는 소견은 없었다. 신경베체트병의 재발로 판
단하고, 메틸프레드니솔론 주사 치료(3일간 500 mg/day)를 시
행하였다. 이전 입원 시와 같이 환자의 증상은 곧 호전을 보였

Figure 1. Brain magnetic resonance imaging (MRI) of the patient. (A) Fluid-attenuated inversion recovery (FLAIR) imaging shows 
high signal intensity lesions affecting the left posterolateral thalamus, pons, and right middle cerebellar peduncle during the initial 
attack (5 years ago). (B) FLAIR imaging shows high signal intensity lesions in the left posteromedial thalamus, midbrain, pons, right 
middle cerebellar peduncle, and right lateral medulla during the second attack (4 years ago). (C) FLAIR imaging shows high signal 
intensity lesions in the right frontal, left parietal cortex, left thalamus, and right pons during the third attack (5 months ago). (D) 
FLAIR imaging shows high signal intensity lesions in the right cerebellar peduncle, dorsal aspect of the bilateral pons, and right 
frontal and occipital regions during the current attack. (E) Brain MRI performed 1 month after the current attack shows resolution 
of the previously noted multifocal FLAIR high signal intensity lesions.

A

B

C

D

E



대한신경면역학회지  제14권 제1호, 202366

성의현   전종현   김영서

고, 기존 투여하던 에타너셉트는 중단 후 경구 프레드니솔론 60 
mg으로 약제를 변경하여 퇴원하였다. 1개월 뒤 추적한 뇌 자기
공명영상검사에서는 기존 병변의 호전을 확인하였다(Fig. 1D, 
E). 프레드니솔론 유지용량 감량 이후 다른 생물학적 제제인 인
플릭시맵 치료를 계획하고 있으며, 약 3개월간 재발의 징후는 
없이 신경학적 징후는 모두 호전되었다.

■■ 고찰

베체트병은 구강 및 외음부의 아프타궤양이 특징적인 질환
이나 안구, 위장관, 혈관 침범도 흔하며, 신경학적 증상이 동반
되는 경우 신경베체트병이라고 이야기 한다.3 신경베체트병의 
진단은 신경학적 증상과 함께 혈청학적 검사에서 염증표지자의 
활성도, 뇌 영상검사, 뇌척수액검사, 신경생리검사, 신경조직검사 
등의 검사 결과를 종합적으로 고려하고, 다른 진단을 배제함으
로써 하게 된다.5 두통, 보행장애, 어지럼증, 구음장애, 의식저하, 
안구운동장애, 경련이 대표적인 증상으로 나타나며, 뇌 영상검
사에서 확인되는 병변의 위치에 따라 뇌 실질 내 신경베체트병
과 실질 밖 신경베체트병 그리고 말초를 침범한 경우로 구분한
다.1,3 한국 연구에서 뇌 실질 내에서 주로 침범하는 위치는 사이
뇌, 뇌간, 대뇌백질, 소뇌 순이었으며, 대부분의 환자에서 스테
로이드 치료 후 좋은 반응을 보였다.1

본 증례 환자는 두통과 함께 뇌 영상검사 및 뇌척수액검사의 
이상으로 발현한 신경베체트병이 수차례 재발한 경우이다. 환
자는 면역억제 치료를 통하여 최근 수년간 다른 베체트병의 증
상은 큰 악화 없이 안정적으로 유지되었음에도 불구하고, 신경
베체트병만이 반복되었다. 뇌동맥 또는 정맥 모두에서 혈관 침
범의 증거는 없었고, 뇌실질내 병변만 반복적으로 발생하였다. 
뇌실질내 침범 위치로 시상 및 뇌간의 병변이 반복되었다는 점
에서 전형적이었다고 할 수 있으나 대체적으로 광범위한 뇌실
질 병변에도 불구하고, 특별한 신경학적 증상 없이 두통과 구
역, 구토만을 보인 점은 특이할 만하다. 환자가 본인 스스로 질
환에 대한 인식이 반복적 경험으로 인해 획득되었고, 빠른 시간 
안에 응급실에 내원하여 스테로이드 치료를 시작하였기 때문

에 다른 신경학적 증상이 동반되지 않았을 수도 있을 것이라 생
각한다. 따라서 신경베체트병 환자를 잘 교육하여 뇌수막 자극 
증상이 있는 경우 빠르게 응급실을 방문하도록 하고, 빠르게 치
료하는 것이 중요하다고 할 수 있다.

신경베체트병의 치료는 일반적 치료원칙에 따라 면역억제제 
치료를 하며, 치료 반응이 좋지 않은 경우 생물학적 제제의 사
용을 고려한다. 하지만 본 증례의 환자와 같이 에타너셉트와 스
테로이드 유지 치료에도 반복적으로 재발하는 경우도 있을 수
도 있고, 신경베체트병이 영구적 신경학적 장애를 남길 가능성
도 있다는 점에서 유의가 필요하다.1,4,6 본 환자의 경우도 에타너
셉트의 치료 효과가 부족한 것으로 판단되어 다른 생물학적 제
제로의 변경을 고려 중인 상태로 이러한 환자들에서 신경베체
트의 재발을 줄일 수 있는 효과적 유지약물에 대한 연구가 필요
할 것으로 생각한다.

■■ REFERENCES

  1.	 Yoon DL, Kim YJ, Koo BS, Kim YG, Lee CK, Yoo B. Neuro-be-

hçet’s disease in South Korea: clinical characteristics and 

treatment response. Int J Rheum Dis 2014;17:453-458.

  2.	 Uygunoğlu U, Siva A. Behçet’s syndrome and nervous system 

involvement. Curr Neurol Neurosci Rep 2018;18:35.

  3.	 Borhani-Haghighi A, Kardeh B, Banerjee S, Yadollahikhales G, 

Safari A, Sahraian MA, et al. Neuro-Behcet’s disease: an up-

date on diagnosis, differential diagnoses, and treatment. Mult 
Scler Relat Disord 2019;39:101906.

  4.	 Herrero-Morant A, Martín-Varillas JL, Castañeda S, Maíz 

O, Sánchez J, Ortego N, et al. Biologic therapy in refractory 

neurobehçet’s disease: a multicentre study of 41 patients 

and literature review. Rheumatology (Oxford) 2022;61:4427-

4436.

  5.	 Kalra S, Silman A, Akman-Demir G, Bohlega S, Bor-

hani-Haghighi A, Constantinescu CS, et al. Diagnosis and 

management of neuro-behçet’s disease: international con-

sensus recommendations. J Neurol 2014;261:1662-1676.

  6.	 Hirohata S, Kikuchi H, Sawada T, Okada M, Takeno M, Ku-

wana M, et al. Recommendations for the management of 

neuro-behçet’s disease by the Japanese National Research 

Committee for behçet’s disease. Intern Med 2020;59:2359-

2367.


