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Neuromuscular emergencies

신 경 진
인제의대

심한 근력감소, 호흡마비, 삼키기 장애와 흡인성폐렴, 심근병, 자율신경병 등은 신경근육질환 환자들이 중환자실로 입원하는 주요 

원인이다
1, 2

. 신경근육질환이 일차적인 원인이 되어 중환실에 입원하는 경우는 전체 중환자실 입원의 0.5% 이하로 적지만 중환자실 

환자들은 다양한 원인에 의해 근력감소, 호흡마비, 심키기 장애와 같은 신경근육 증상과 징후가 발생한다
1, 3

. 폐혈증, 폐렴, 다기관부

전 등으로 중환자실에 입원한 환자들에서 발생하는 중환자신경병 (Critical illness polyneuropathy, CIP) 과 중환자근육병(Critical 

illness myopathy, CIM)은 중환자실 입원환자들의 1/3 정도에서 보인다고 보고되고 있다. 특별한 원인이나 기저 질환이 없이 기계환

기에서 자가호흡으로 전환이 안되는 경우나 심한 근위축과 근력감소가 발생하여 오랜 기간 침상생활을 해야 하는 경우에 CIP 혹은 

CIM을 의심해야 한다
4-7

. 

중환자실에서 신경근육질환의 치료와 처치는 내과 중환자 치료와 다른 측면이 있어 신경계질환에 대한 전문적인 지식을 가진 전문의

를 포함해 전문간호사, 재활치료사, 호흡치료사, 심리치료사 등의 다양한 의료인력들의 협동에 의해 적시에 적절한 치료가 이루어져

야 한다. 본 장에서는 중환자실에서 신경근육질환의 평가와 처치에 대해 알아보고 중환실에 입원하는 일차성 급성 신경근육질환의 

대표적인 질환인 길랑-바레증후군과 근무력증 그리고 중환자실에서 발생하는 CIP/CIM에 대해 기술하고자 한다.

1. 중환자실에서 신경근육질환의 평가 

신경근육질환 환자가 중환자실로 입원하는 경우는 대부분 호흡근의 근력약화로 호흡마비가 발생하거나 구강인두근의 근력약화로 호

흡곤란이나 흡인폐렴이 발생할 때이다. 다양한 급성원발신경근육질환들이 원인이 될 수 있는데 길랑-바레증후군, 근무력증, 급성근

염 등이 여기에 해당하고 운동신경원질환, 일부 샤르코마리투드병, 근육디스트로피병 등의 만성 신경근육질환의 진행도 원인이 될 

수 있다. 하지만 이런 신경학적 질환의 진단에 앞서 독성물질이나 근신경억제약물의 노출 여부를 확인하는 것이 필수적이다
2
.  

신경근육질환에서의 호흡마비 평가는 기관지삽관과 기계환기가 필요한지 여부를 결정하는 중요한 지표이다. 급성호흡마비를 평가하

는 가장 빠른 방법 중 하나는 동맥혈 검사이다. 일반적으로 심한 호흡부전을 동반하면서 동맥혈에서 부분이산화탄소분압이 50mmHg 

이상이 되거나 pH 7.25 이하의 급성호흡산증을 보일 때는 주저하지 말고 기관지삽관 후 인공환기를 시행해야 한다. 하지만 호흡근마

비가 진행되어 부가적호흡근의 부전이 발생하면 부분이산화탄소분압이 정상으로 보일 때가 있는데 이를 간과해서는 안된다. 또한 

흡기 중 복부가 안으로 들어가고 폐가 전혀 팽창하지 않은 역설호흡의 양상을 보이는 경우 응급으로 기관지삽관과 기계환기를 시행해

야 한다
1, 2

. 호흡기능검사는 신경근육질환에서 호흡의 기능을 평가하는 가장 객관적인 검사 중 하나이다. 일반적으로 급성 신경근육

질환의 경우 강제폐활량이 20 mL/kg 이하일 때, 최대흡기압력이 –30 cm H20 이하일 때, 최대호기압력이 40 cm H20 이하로 떨어질 

때 이다 (20-30-40 rule)
1, 2, 8

. 최대흡기 압력이 80 cmH2O 이상이면서 강제폐활량이 정상범위일때는 신경근육질환으로 호흡부전이 

오는 경우는 거의 없다. 만성신경근육질환의 경우 폐기능검사는 예후를 예측 하는데 도움을 줄 수 있는데 근위축측삭경화증(ALS)환



신경진

254 대한신경과학회 2019년 춘계 전문의 평생교육

자에서 최대흡기압력이 정상인 경우는 6 개월 이내에 기계환기를 시행할 가능성이 낮다는 보고가 있다
1, 9

. 횡경근약화를 호소하는 

환자들은 대부분 누워서 측정하는 강제폐활양이 감소되어 있지만 정상과 비정상을 나누는 지점이 확실하지 않는 단점이 있다. 또한 

질환의 만성도에 따라 나쁜 호흡기능지표를 보이는 환자라 할지라도 비교적 잘 적응해 비침습적호흡치료로 호흡기능이 유지되는 경

우도 많다. 따라서 호흡평가는 환자의 명확한 증상호소로 이루어 져야 한다. 이를테면 1에서 20까지 중간호흡 없이 세기가 가능한지, 

평평하게 누울 수 있는지, 삼키는 능력, 기침, 머리를 숙이는 힘 등을 평가하거나 빈호흡, 기좌호흡(orthopnea), 보조호흡근 사용 

유무를 평가하는 것이 더욱 중요할 수 있다
1, 2

. 

대부분의 호흡치료는 기관지삽관과 양압인공환기를 통해 이루어 지는데 몇몇 질환의 경우 비침습적 호흡치료가 더 효과적일 수 있다. 

근무력증이나 운동신경원 질환의 경우 positive inspiratory pressure support나 bilevel positive airway pressure와 같은 비침습

적 호흡치료의 사용은 기관지삽관이나 기관지 절개와 같은 침습적 시술을 피하게 할 수 있고 장기적으로 자기호흡으로 더 나은 삶의 

질을 가능하게 할 수 있다.
1, 2, 10

 

양압기계환기를 시행하는 환자의 경우 정상호흡으로의 빠른 이행계획을 세워야 하는데 보통 사지의 근력 회복보다 호흡근의 근력 

회복이 빠르기 때문이다. 따라서 사지의 근력 회복이 이루어 질 때까지 기계환기의 weaning을 미룰 이유가 전혀 없다. 가장 흔한 

방법이 Continuous positive airway pressure (CPAP)로 전환하면서 매일 양압을 1-3 mmHg씩 낮추는 것이다
2, 8

. 

2. 길랑-바레 증후군 

길랑-바레 증후군은 비교적 급성으로 진행하는 자가면역 말초신경질환으로 1-2주에 걸쳐 상행하는 대칭적 근력감소와 심부건반사 

소실이 특징적이다. 보통 위장관 감염이나 상기도 감염 후 발생하고 급성염증탈수초다발말초신경병(AIDP), 급성운동축삭신경병

(AMAN, 급성운동감각축삭신경병(AMSAN), 밀러-피셔 증후군 등의 아형이 있고 임상양상과 진행도 다양하다
11
. 

길랑-바레증후군의 약 30%는 중환자실 치료가 필요하는데, 호흡마비를 포함한 빠른 근력감소, 연수마비로 인한 호흡곤란과 흡인폐

렴, 자율신경부전, 그리고 그 외 중심정맥혈전, 폐색전, 심근경색, 페혈증과 같은 내과적 합병증이 그 원인이다. 길랑-바레 증후군에

서는 호흡부전의 합병증을 예방하기 위해 기관지삽관과 기계환기의 치료를 주저해서는 안된다. 일반적으로 기관지삽관의 적응증으로 

호흡기능검사에서 앞에서 언급한 20-30-40 rule을 적용할 수 있다. ((1) vital capacity < 20 mL/kg (2) maximal inspiratory 

pressure < –30 cm H20 (3) maximal expiratory pressure < 40 cm H20) 기계환기의 weaning은 환자상태가 호전되면 시행 할 

수 있는데 탈관(extubation)의 적응증은 다음과 같다. ((1) vital capacity > 15 mL/kg, (2) maximal inspiratory pressure > –30 

cm H2O, (3) satisfactory xygenation)
8
. 기계환기의 기간이 늘어나면 대부분 기관지 절개를 시행해야 한다. 신경전도검사에서 

CMAP 파형부전, 근전도에서 광범위한 fibrillation이 보일 때, 중환자실에 입원할 당시 발목의 뒤굽힘이 안될 때, 기관지삽관 1주일 

후에도 팔을 위로 들 수 없을 때가 오랜기간의 기계환기를 예측할 수 있는 임상 인자로 알려져 있다
12
. 

길랑-바레 증후군에서 자율신경기능부전은 사망률과 연관된 예후의 중요한 요인 중 하나이다. 빈맥, 서맥, 고혈압, 혈압변동 등이 

흔하게 보이고 보통의 경우는 특별한 치료가 필요하지 않다. 하지만 심한 서맥이 발생하여 활동징후가 불안정한 경우에는 일시적인 

심박조율기를 삽입해야 하고 저혈압이 발생하는 경우는 충반한 수액공급과 혈압상승약물을 투여해야 한다
1, 2, 13-15

. 

길랑-바레증후군의 치료로 혈장교환술과 정맥면역글로불린 투여가 잘 알려져 있다. 두 치료 모두 길랑-바레증후군의 치료에 좋은 

결과를 보이는 것으로 보고되고 있고 두 치료의 성적은 유의한 차이가 없는 것으로 알려져 있다. 면역글로불린은 400mg/kg/d 을 

5일간 혹은 1g/kg/d를 이틀간 사용하는 것이 보통의 용법이고 혈장교환술에 비해 간편하고 특별한 시설과시술이 필요 없는 장점이 

있는 반면 가격이 비싸고 심부전환자나 신부전 환자에서 사용할 수 없는 단점이 있다. 혈장교환술은 특별한 장비가 필요하고 중심정

맥에  굵은 관을 삽입해야 하는 번거로움이 있다. 면역글로불린의 경우 초기 요법에 반응이 없는 경우 2차 치료를 시도해 볼 수 있고 

면역글로불린과 혈장교환술을 모두 시행한 환자의 경우 그 효과가 아직 입증되지 않았다. 환자의 상태와 의료기관의 준비에 적절한 

치료법을 시행하는 것이 필요하다
2, 12, 16-21

. 

길랑-바레증후군의 나쁜 예후 인자로는 60세 이상 고령, 7일 이내의 빠른 진행, 인공환기치료, distal CMAP amplitude < 20% of 

lower normal range 등이 있다
2, 22

. 

3. 근무력증 

근무력증은 신경-근육접합부의 기능부전을 일으키는 자가면역 질환이다. 피로가 동반된 복시, 안검하수, 발음장애, 삼키기장애, 근
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력감소, 호흡마비 등이 주 증상이고 증상의 일주성을 보인다. 대개 아침에 증상이 호전되거나 사라지는 경우가 많다고 한다. 신경-근

육접합부에서 후시냅스의 니코틴 아세틸콜린 수용체(AChR)에 자가항체에 의해 발생하는 경우가 전체 근 무력증의 85%를 차지하고 

AChR자가항체가 없는 근무력증 환자의 50%에서 Muscle specific kinase (MUSK) 항체가 원인이 된다. 그 외에 Low density 

lipoprotein receptor-related protein (LRP4) 항체도 근무력증의 원인으로 알려져 있다
2, 23-26

.  

근무력증위기는 호흡마비가 진행하거나 심한 연수마비증상으로 기도확보가 어려워 24시간 이상 인공환기가 필요할 때로 정의되는데 

근무력증 환자가 중환자실에 입원하는 가장 흔한 원인이다. 근무력증 위기는 근무력증의 첫 진단 후 1년 내로 20% 환자에서 발생하는 

것으로 알려져 있다. 동반되는 폐질환, 수술, 약물 등에 의해 근무력증 위기가 유발된다. 특히 aminoglycosides, quinolones, 

lithium, calcium channel blockers, chlorpromazine, cephalosporons, penicillin 등이 근무력증을 악화시킬 수 있는 약물들 이므

로 가능한 사용을 하지 말아야 한다. 콜린에스터라제억제제의 사용과 연관된 콜린위기는 과도한 침과 눈물분비, 배뇨, 배변, 위장관

장애, 구역, 구토 등의 증상을 보이는데 근무력증위기와 달리 호흡마비를 동반하는 것은 드물다. 콜린위기와 근무력증위기는 얼음검

사로 간단하게 감별할 수 있다. 

근무력증위기의 치료에서 가장 중요한 것은 기관지삽관과 인공환기의 시행여부이다. 근무력증은 길랑-바레증후군과 달리 가능한 늦

게 기관지삽관가 인공환기를 시행하는 것이 좋은 것으로 알려져 있는데 먼저 비침습적 호흡치료를 시도해 볼 것을 권유하고 있다. 

비침습적 호흡치료로는 BiPAP이 가장 유명하고 BiPAP의 시행으로 불필요한 삽관과 인공호흡의 사용을 막을 수 있다. 하지만 심한 

고이산화탄소혈증, 저산소증, 무기폐 등이 발생하거나 BiPAP이 금기인 경우에는 인공환기를 시행해야 한다. 인공환기를 시행할떄는 

아세틸콜린에스터라제 억제제를 금지하여 기도분비물의 생성을 억제해야 하고 탈관을 시행하기전 아세틸콜린에스터라제 억제제를 

정주하여 근력의 회복을 시도해야 한다. 근무력증위기떄는 길랑-바레증후군과 마찬가지로 면역글로불린정주와 혈장교환술을 시행할 

수 있다. 두 치료 모두 호흡부전의 치료에 효과가 있는 것으로 알려져 있고 두 치료 간의 치료성적 차이는 잘 알려져 있지 않다. 

근무력증 위기떄 고용량의 스테로이드 정주 (1g methylprednisolon IV)와 경구용 스테로이드로의 감량치료도 가능하다. 근무력증 

위기의 급성 치료 후 대부분 스테로이드 치료를 시행하고 스테로이들의 용량을 줄이기 위해 이차적인 면역억제제의 사용이 권고되고 

있다
2, 27, 28

. 

MUSK 항체와 연관된 근무력증의 경우 안면부와 목근육의 근력감소사 주증상이고 고개의 신전과 굴전약화가 특징적이다. MUSK 

양성 근무력증은 아세틸콜린에스터라제억제제가 효과가 없거나 되려 증상을 악화시킬 경우가 많아 급성기 치료 후 면역치료를 바로 

시행해야 한다. 

4. CIP/CIM

ICU-acquired weakness로 알려진 이 질환군은 비교적 최근 기술된 질환군으로 대개 중환자실 입원환자의 1/3에서 발생하는 것으로 

알려져 있다. 문헌에 따라서는 중환자실 입원환자의 50%이상 발생하기도 한 CIP/CIM은 아직까지 정확한 병인은 잘 알려져 있지 

않으며 인공환기를 시행하던 비-신경과 질환 환자들이 weaning에 실패하고 심한 근력감소와 근위축이 발생하여 보행이 불가능할 

때 CIP와 CIM을 의심해 볼 수 있다. 두 질환의 감별진단은 임상적으로는 불가능 하고 심지어 신경전도 검사와 근전도 검사로도 어려

울 경우가 많다. 두 질환은 병리학적인 소견에 의해 구별되는 것으로 두 질환이 동시에 나타날 수도 있어 두 질환을 감별하기 위해서

는 신경생검과 근생검을 시행해야한다. 유발인자로는 오랜침상생활, 페혈증, 다기관부전, 혈압상승약물사용, aminoglycosides사용, 

폐혈성뇌병증, 고혈당, 스테로이드사용, 고령, 고삼투압혈증, 저알부민혈증, renal replacement therapy 등이 있다. CIP/CIM의 근

력약화는 양측에서 대칭적으로 근위부에 더 호발하고 기계환기에서 weaning을 어렵게 만든다
1, 2, 4

. 

신경전도 검사에서 CMAP 감소가 특징적인 소견으로 중환자실 입원 8일 후 정상적인 CMAP  amplitude를 보이는 경우는 CIP/CIM이 

아닐 가능성이 높다는 보고가 있다. Nerve-to muscle CMAP ratio가 CIP와 CIM을 감별하는데 도움을 줄 수 있다. 이 비율이 0.5 

이하일 때는 isolated CIP 가능성이 높다
1, 2

. 

치료는 원인 유발인자의 제거와 빠른 움직임이 중요하다. 가능한 수면제 사용은 피해야 하고 기계환기 기간을 최소화 하는 것이 

CIP/CIM 예방에 중요하다. 고혈당이 아주 중요한 인자로 알려져 있는데 중환자실 치료기간 중 인슐린을 투여한 군이 그렇지 않은 

군에 비해 CIP/CIM의 발생빈도를 낮췄다는 보고가 있다. 
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