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연수마비로 시작하여 지연성 안근마비가 순차적으로 발생한 항GQ1b와 
항GT1a 양성 길랭-바레 증후군
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A Guillain-Barré Syndrome with Anti-GQ1b and Anti-GT1a Antibodies 
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In Guillain-Barré syndrome (GBS) and its variant, anti-GQ1b antibody has a pathogenic role for 
ophthalmoplegia. In addition, anti-GT1a antibody is related with lower cranial nerve involvement. This 
report describes a 60-year-old male patient with GBS manifesting with initially isolated dysphagia and 
subsequently developed ophthalmoplegia. Both immunoglobulin G type anti-GQ1b and anti-GT1a 
antibodies were detected in the patient’s serum. A mechanism regarding subsequent involvement of 
respective cranial nerves remains to be elucidated.

길랭-바레 증후군(Guillain-Barré syndrome, GBS)은 신체

의 상하지를 침범하는 다발신경병의 형태 외에도 다양한 

뇌신경병 또는 다발 뇌신경병 증후군으로 발현할 수 있다. 

그중에서도 Miller Fisher가 기술한 주로 외안근운동과 연관

된 뇌신경을 침범하는 Miller Fisher 증후군(Miller Fisher 

syndrome, MFS)1
과 Ropper가 기술한 인두근육과 연관된 뇌

신경의 침범이 특징적인 인두-목-위팔(pharyngeal-cervical-

brachial, PCB)아형
2
이 대표적인 예이다. 또한 뇌신경을 침

범하는 GBS의 아형은 다양한 중복 증후군으로 발현함도 

알려져 있다. 이처럼 복잡한 임상 표현형을 GBS의 아형으

로 진단하는 데 있어서 항강글리오시드항체의 중요성이 강

조되고 있으며, MFS에서는 항GQ1b항체가, PCB아형에서

는 항GT1a항체의 양성이 이 두 아형의 진단에 중요하다.3 

저자들은 근래에 감염 후 삼킴장애로 시작하여 회복 과정

에서 지연성의 외안근 운동마비가 발생한 환자에서 항GT1a

와 항GQ1b항체의 양성을 확인하였다. 이에 본 증례를 드문 

임상 양상과 경과를 보이는 GBS아형으로서 보고하는 바이

다.
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Figure 1. Extraocular movement of the patient. Left ptosis and bilaterally remarkable limitation of adduction can be seen.

증 례

60세 남자가 1주일 전 감기증상 후, 2일 전부터 어지럽고 

양쪽 손이 저리다고 왔다. 과거력, 가족력에서 특이 병력은 

없었다. 신경계진찰에서 전반적인 심부건반사의 감소 소견 

외에 다른 특이 소견은 없었다.

입원 2일째, 환자는 침을 흘리고 음식을 삼키기 어렵다고 

호소하였다. 뇌신경진찰에서 구역반사가 관찰되지 않았고 

연구개마비가 확인되었다. 양 손바닥 저린 증상이 있었으나 

다른 감각 및 운동진찰에서 이상 소견은 없었고 심부건반

사는 관찰되지 않았다. 안면신경 및 사지 신경전도 검사, 반

복신경자극 검사, 아세틸콜린 수용체 항체와 뇌 magnetic

resonance imaging (MRI) 검사는 정상이었다.

류마티스인자(rheumatoid factor)는 16.4 IU/mL로 약간 증

가되어 있으나 다른 면역혈청 검사에서 특이 사항은 확인

되지 않았다(항핵항체: 음성, 항호중구세포질항체: 음성, 항

카디오리핀항체: 음성, 항베타2-글리코프로테인 항체: 음성, 

보체 C3: 99 mg/dL, 보체 C4: 24.1 mg/dL). 다른 감염을 시

사하는 소견도 확인되지 않았다(인간면역결핍바이러스항체: 

음성, 라임항체: 음성, 매독항체: 음성).

후두내시경 검사에서 성대마비는 확인되지 않았다. 이외 

비디오투시연하 검사(videofluoroscopic swallow study)를 시

행하였고 연인두폐쇄부전을 확인하였다. 환자를 특발성 하

운동신경원성 연수마비(idiopathic lower motor type bulbar 

palsy)로 진단 후, 보존적 치료를 하며 경과 관찰하였다.

이후 연하곤란 증상은 입원 7일째 저절로 부분 호전되었

으나 입원 10일째부터 갑자기 복시를 호소하였으며 좌측 

안검하수와 양안내전장애가 관찰되었다(Fig. 1). 동공은 침

범되지 않았다. 재시행한 뇌 MRI 검사는 정상이었다. 뇌척

수액 검사에서는 단백질세포해리현상이 관찰되었다(뇌척수

액 적혈구: 0/mm3, 뇌척수액 백혈구: 0/mm3, 뇌척수액 알부

민: <1.5 mg/dL, 뇌척수액 단백질: 64.0 mg/dL).

연수마비가 단독으로 있을 당시 환자의 혈청을 이용하여 

강글리오시드(GM1, GM2, GD1a, GD1b, GD3, GT1a, GT1b, 

GQ1b)에 대한 immunoglobulin (Ig) G와 IgM항체 검사를 효

소결합면역흡착측정법(enzyme-linked immunosorbent assay)

으로 시행하였다. 이들 중 항GT1a IgG와 항GQ1b IgG항체

의 양성(3+, 3+)이 확인되었다. 다른 모든 항체는 음성이었

다(광학밀도 0.1을 기준으로 하여 0.1-0.3: 1+, 0.3-0.5: 2+, 

0.5-1.0: 3+, 1.0 이상: 4+로 판정함).

이후 환자는 보존적 치료를 유지하였고, 퇴원 후 6일째

(증상 시작부터 27일째) 외래에서 추적 관찰하였을 때, 신

경학적 이상 소견은 보이지 않았다.

고 찰

본 증례는 연수마비의 단독 발생 후, 이의 회복 후에 통

증 없는 안근마비가 발생한 경우로 뇌 영상 검사나 신경전

도 검사에서 정상 소견을 보여 처음에는 특발성 다발성 뇌

신경병으로 진단하였으나 항강글리오시드항체 검사를 통하

여 GBS의 아형으로 최종 진단한 예이다.

GBS에서 항강글리오시드항체의 종류와 임상 양상의 연관

성은 잘 알려져 있다.3 그중에서 항GQ1b IgG항체는 MFS, 

안근마비를 동반한 GBS (ophthalmoplegic GBS), Bickerstaff 

뇌간뇌염(Bickerstaff’s brainstem encephalitis), 실조를 동반

하지 않는 급성 안근마비(acute ophthalmoplegia without 

ataxia)에서, 항GT1a IgG항체는 PCB아형에서 양성을 보이

며 연수마비와의 관련성이 알려져 있다.

이와 같은 면역학적-임상적 연관성의 기전은 일반적으로 

특정 강글리오시드의 분포 정도에 기인하는 것으로 추정한
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다. GQ1b 강글리오시드는 눈돌림신경, 도르래신경, 갓돌림

신경, 근방추, 뇌간의 망상체에서 많이 분포하여,4 실조, 의

식 저하, 안근마비와 같이 항GQ1b항체 양성 증후군에서 나

타나는 임상 증상을 일으킨다. 반면 GT1a 강글리오시드는 

연수와 설하신경핵에 상대적으로 많이 분포하여 연수마비

와의 연관성을 뒷받침해준다.5

GBS의 아형들은 빈번하게 증상이 중복되거나 불완전하

게 발생하는 경우가 있으며 이의 원인은 각 항강글리오시

드항체의 구조적 유사성과 연관된 교차반응이나 근래에 제

시된 강글리오시드 복합체의 개념에서 설명되고 있다.3 강

글리오시드 GT1a와 강글리오시드 GQ1b의 구조적 유사성

은 이에 대한 항강글리오시드항체끼리의 교차반응을 가정

할 수 있으며 이러한 경우에는 연수마비 증상과 외안근마

비 증상이 동시 또는 시간적으로 근접하여 발생하는 것이 

합당할 것이다.6,7 본 증례의 경우는 연수마비의 첫 발생 후 

회복기(10일 경과 후)에 갑자기 외안근마비가 발생한 점이 

특이한 점이라 할 수 있다. 이전의 MFS-PCB 중복 증후군

에 대한 보고들
8
과도 임상 양상이나 질병 경과가 다르다.

본 증례의 연수마비 후 순차적 지연성 안근마비와 이와 

연관된 항강글리오시드항체의 병태 기전은 명확하지 않다. 

다만, 일반적으로 항GQ1b IgG항체는 GT1a와 교차반응을 

하고 항GT1a IgG항체는 GQ1b와 교차반응을 하지 않기 때

문에 이러한 항체 결과를 보였을 가능성과 강글리오시드 

복합체의 개념에서 항원-항체 복합체 후 새 항원결정기

(epitope)의 형성과 연관된 가능성을 가정할 수 있다.3,9

결론적으로 드물지만 원인 미상의 뇌신경병 또는 다발성 

뇌신경병증에서 GBS의 아형을 의심해야 하듯, 순차적 다발

성 뇌신경병증으로 발현하는 GBS의 아형도 존재함을 보고

하며, 이의 진단에 있어서 항강글리오시드항체 검사가 중요

함을 제시한다. 
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