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Intracranial hypertension is characterized by raised intracranial pressure (ICP) with lumbar puncture opening pressures of 25 cm cere-

brospinal fluid (CSF) or greater in adults. There are identifiable causes such as tetracyclines, retinoid, vitamin A, tumor, cerebral ve-

nous sinus thrombosis, and structural lesions. Idiopathic intracranial hypertension (IIH) is a rare but important condition with sig-

nificant complications. Obesity, and reproductive female are consistent risk factors for the development of IIH. But the pathophysiol-

ogy of IIH is unclear. Headache and ophthalmic-related symptoms are common presenting symptoms of IIH. Early therapeutic ap-

proach is important to preserve visual function. There are various treatments for IIH such as weight loss, carbonic anhydrase inhibitor, 

lumbar puncture, surgery and transverse sinus stenting. The patients should be considered for aggressive treatment for prevent their 

visual loss.
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두개내압상승은 요추천자나 경막외 또는 뇌실내압 감시로 

측정한 뇌척수압이 250 mmCSF (cerebrospinal fluid) 이상

으로 상승한 경우를 말한다. 국제두통질환분류 제3판 베타버

전에서는 두개내신생물에 속발한 두개내압 또는 수두증에 

기인한 두통은 두개내신생물에 기인한 두통으로 따로 분류

하며, 특발성, 대사성, 독성, 호르몬 원인, 그리고 신생물에 

의하지 않은 수두증은 두개내압상승에 기인한 두통(headache 

attributed to increased cerebrospinal fluid pressure)에 포함

된다.
1
 테트라사이클린, 독시사이클린과 같은 항생제, 갑상

선 호르몬, 성장호르몬 등의 호르몬 이상, 비타민 A 과다, 스

테로이드, 리튬, 빈혈, 수면무호흡증, 다운증후군, 전신성홍

반성루푸스, 신기능 장애, 정맥동혈전증 등 다양한 원인에 의

해 두개내압상승이 발생할 수 있고 두통 등의 증상을 보일 

수 있다.
2
 이러한 질환이나 상태를 치료하면 두개내압상승과 

임상증상은 호전된다. 원인이 밝혀지지 않은 두개내압상승

은 특발두개내압상승(idiopathic intracranial hypertension)

이라 하며 빈도는 드물다. 그러나 진단과 치료를 제대로 하

지 않을 경우 지속되는 두통뿐만 아니라 시력 소실 등의 안

과적 합병증을 초래할 수 있으므로 특발두개내압상승에 대

해 정확히 이해가 필요하다. 

정  의(Definition)

특발두개내압상승은 과거 양성두개내압상승(benign in-

tracranial hypertension), 뇌거짓종양(pseudotumor cere-

bri), 장액수막염(serous meningitis) 등으로 불렸던 질환으

로 다른 질환 가능성을 배제한 후 진정제 없이 횡와위에서 
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Table 1. Diagnostic criteria for idiopathic intracranial hyper-

tension

To make a diagnosis of idiopathic intracranial hypertension, criteria A-E 
must be satisfied and no known secondary causes should be present. 
A probable diagnosis of idiopathic intracranial hypertension can be 
made if only criteria A-D are fulfilled.
A) Papilledema
B) Normal neurological examination except cranial nerve abnormalities
C) Neuroimaging: normal brain parenchyma without hydrocephalus, 

mass, or structural lesion, and no abnormal meningeal 
enhancement or venous sinus thrombosis on MRI or MR 
venography; if MRI is unavailable, contrast-enhanced CT can be 
used

D) Normal CSF composition
E) Raised lumbar puncture opening pressure (> 250 mmCSF in lateral 

decubitus)

Table 2. Diagnostic criteria of headache attributed to idio-

pathic intracranial hypertension

A. Any headache fulfilling criterion C
B. Idiopathic intracranial hypertension (IIH) has been diagnosed, with 

CSF pressure >250 mmCSF (measured by lumbar puncture 
performed in the lateral decubitus position, without sedative 
medications, or by epidural or intraventricular monitoring)

C. Evidence of causation demonstrated by at least two of the 
following:

  1. headache has developed in temporal relation to IIH, or led to its 
discovery

  2. headache is relieved by reducing intracranial hypertension
  3. headache is aggravated in temporal relation to increase in 

intracranial pressure
D. Not better accounted for by another ICHD-3 diagnosis.

실시한 요추천자나 경막외 또는 뇌실내압 감시로 측정한 뇌

압이 250 mmCSF 이상일 때 진단할 수 있다(table 1). 그러나 

소아와 같은 일부 환자에서는 280 mmCSF까지 개방압이 정

상범위일 수 있다. 두통은 형태는 특별한 양상은 없다. 전두

부, 안구 뒤쪽에 압력을 가하는 듯한 혹은 터질듯한 양상으로 

자주 묘사한다. 또한 특발두개내압상승에 기인한 두통은 특

발두개내압상승과 명확한 시간적 인과관계가 입증되어야 한

다(table 2).
1

역  학(Epidemiology)

특발두개내압상승은 매우 드물며 지역 마다 다양한 발생

률을 보인다. 우리나라를 포함한 아시아인에 대한 역학 연구

는 없지만 일반적으로 0.5-2 /10만/년의 낮은 발생률을 보인

다. 영국의 여러 연구에서 볼 때 한 국가에서도 지역 마다 발

생률은 다르게 나타났다. 최근의 연구 결과들을 살펴보았을 

때 과거에 비해 비만인구의 증가에 따라 발생률은 급격히 올

라가고 있다. 남성이나 소아에서는 매우 드물며 가임기 비만 

여성에서는 흔한 편인데 이 여성들에서는 12-20 /10만/년으

로 발생률이 급격히 증가한다. 따라서 25세에서 36세 사이의 

가임기 여성, 비만이 강력한 특발두개내압상승 발생의 위험

인자이다.

 

병태생리(Pathogenesis)

특발두개내압상승의 병태생리는 명확하지 않다. 하나의 

원인에 의해서 발생할 것으로 생각되지는 않고 다양한 인자

가 관여할 것으로 생각되고 있다. 뇌척수액의 과다분비, 뇌

척수액 통로 폐쇄, 정맥동압, 뇌부종, 비만, 호르몬 등이 영향

을 줄 것으로 판단된다.

1) 뇌척수액 과다분비(CSF hypersecretion)

맥락얼기(choroid plexus)에서 생성되는 뇌척수액이 과다

하게 분비되어 특발두개내압상승을 초래할 수 있다. 뇌척수

액 과다분비는 맥락얼기의 크기가 크거나 그 활동이 증가되

면 발생할 수 있다. 그러나 특발두개내압상승에서는 맥락얼

기의 비대가 관찰되지 않는다. 또한 뇌척수액이 과다하게 분

비되면 뇌실의 크기가 증가되는데 특발두개내압상승에서는 

뇌실 크기 증가나 수두증이 발생하지 않는다.6

따라서 과다분비보다는 뇌척수액 조절장애가 원인일 것이

라는 가설이 있다. 아쿠아포린(aquaporin) 4와의 관련성이 

있을 것으로 생각되었으나 최근 연구에서 특발두개내압상승 

환자에서 이에 대한 항체는 발견되지 않았다.
7
 Aquaporin 1

과 관련성이 최근 대두되었는데 이 통로는 레티노이드

(retinoid)나 스테로이드 등에 영향을 받는 것으로 알려져 있

어 aquaporin 4보다 더 관련있을 것으로 보인다.
8

2) 뇌척수액 통로 폐쇄(CSF outflow obstruction)

뇌척수액의 흡수는 거미막과립(arachnoid granulation)에

서 이루어지는데, 거미막과립 무생성증이 있는 소아에서 뇌

척수액압력이 증가하지 않은 것을 볼 때 거마막과립이 특발

두개내압상승에 큰 연관은 없을 것으로 생각되고 있다. 그보

다는 림프 배액이나 glymphatic 배액 이상이 특발두개내압상

승과 더 연관 있을 것으로 동물실험 등을 통해 보고되고 있

다.9,10
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Table 3. Symptoms in the idiopathic intracranial hypertension; 

common to rare.

Headache
Transient visual obscurations
Pulsatile tinnitus (two-thirds presenting bilaterally)
Back pain
Dizziness
Neck pain
Visual loss or blurring
Cognitive disturbances (affecting reaction time and processing speed)
Radicular pain
Horizontal diplopia (abducens nerve palsy)

Table 4. Differential diagnosis of idiopathic intracranial hyper-

tension

Diseases or conditions

Iatrogenic
 Antibiotics

 Vitamin A
 Hormonal agents
 Others

Tetracycline, minocycline, doxycycline, nitrofurantoin, 
etc.

Isotretinoin, all-trans-retinoic acid
Thyroxine replacement, growth hormone
Lithium, rofecoxib, cimetidine, cyclosporin

Diseases
 Hematological
 Respiratory
 Renal
 Endocrine

 Genetic
 Venous

 Structural
 Autoimmune

Anemia
Obstructive sleep apnea
Renal failure
Cushing's disease, Addison's disease, 

Hypoparathyroidism
Turner syndrome
Cerebral venous sinus thrombosis, superior vena 

cava obstruction
Tumor
Systemic lupus erythematosus

3) 비만(Obesity)

비만은 특발두개내압상승의 위험인자이며 신체질량지수

(body mass index; BMI)와 특발두개내압은 상당한 연관성

이 있다. 체중 감소가 하나의 치료법일 정도로 비만은 중요

하며, 체중을 감소할 경우 시력 호전을 포함한 임상증상이 개

선된다. 렙틴(leptin)이 특발두개내압상승에서 증가되어 있

다는 보고는 있지만 그 기전은 명확하지 않다. 일종의 염증 

질환인 비만에서는 인터루킨(interleukin) 1, 8, 종양괴사인

자(tumor necrosis factor) α 등이 더 많이 분비되어 특발두개

내압상승 발생과 관련 있을 것으로 생각되었으나 유의한 결

과를 보이지 않았다.11-13 

4) 호르몬(hormone)

가임기 여성에서 호발되는 양상을 볼 때, 여성호르몬이 연

관이 있을 것으로 판단된다. 뇌척수액에서 에스트로겐 증가

가 있다는 보고는 있으나 추가적인 연구가 필요하다.14 글루

코코르티코이드(glucocorticoid) 사용으로 두개내압상승이 

발생했다는 많은 연구 결과가 있었다. 따라서 코르티손

(cortisone)을 활성 코티솔(cortisol)로 변환시키는 효소인 11

β-hydroxysteroid dehydrogenase type 1(11β-HSD1)이 특발

두개내압상승과 관련 있을 것으로 판단된다. 실제 이 효소는 

비만조직에서 많이 활성화되어 있으며 뇌척수액 조절에 중

요한 역할을 할 것으로 기대되고 있다.
15-17

5) 정맥동협착(venous sinus stenosis)

영상 기술의 발달도 횡정맥동(transverse sinus) 협착과 특

발두개내압상승과 관련이 있음이 밝혀졌다. 그러나 횡정맥

동 협착의 정도와 두개내압 및 임상증상은 비례하지 않는

다.18

임상증상(Clinical manifestations)

임상증상은 매우 다양하나 두통이 가장 흔하다. 75-94%의 

특발두개내압상승 환자에서 두통을 호소한다. 전두부, 안구 

뒤쪽, 혹은 뇌 전체에 조이고 압박을 가하는 양상의 두통이 

가장 흔하나 다양한 형태로 나타날 수 있다. 한쪽에 국한된 

욱씬거리는 양상의 편두통 형태로 나타날 수도 있다. 발살바 

수기를 하였을 때 악화될 수 있으며 환자에 따라 허리나 목

의 통증도 호소한다. 이러한 두통은 일반적으로 뇌척수액 천

자를 하면 호전된다.

양쪽 혹은 한쪽에 일시적 시력 감소를 보일 수 있고 자세 

변화에 따라 이러한 증상이 변할 수 있다. 뇌압상승으로 인

한 시신경 유두부위의 혈류 장애로 이런 시각 증상이 발생하

는 것으로 알려져 있다. 치료를 제대로 하지 않을 경우 드물

게 영구적 시력소실을 유발할 수 있다.

박동성 이명 역시 52-60%로 흔히 발생하는 증상이다. 60% 

이상에서 양쪽으로 나타난다. 이명은횡정맥동의 와류로 인

해 발생하는 것으로 알려져 있다. 그 외 외전신경마비로 인

한 복시, 어지러움 등도 보일 수 있다. 인지기능장애도 보일 

수 있는데 주로 반응속도나 수행능력 저하의 형태로 나타난

다(table 3).2,19,20 
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Table 5. Neuroimaging findings in idiopathic intracranial hy-

pertension

Empty sella
CSF leak
Meningocele/meningoencephalocele
Foramen ovale widening
Posterior flattening of the posterior poles
Optic nerve head protrusion
Distention of the optic nerve sheath
Vertical tortuosity of the optic nerve
Tranverse sinus venous stenosis
Enhancement of the optic nerve head
Tonsilar herniation

진  단(Diagnosis)

유두부종(papilledema)을 확인하고 외전신경마비가 있는

지, 시야장애가 있는지 살펴봐야 한다. 다양한 형태의 암점, 

후비측 시야장애 등이 보일 수 있다. 정확한 진단을 위해 op-

tic coherence tomography (OCT)를 하는 것도 도움이 된다. 

혈액검사와 두부 영상촬영을 통해 이차 원인에 의한 두개

내압상승을 감별해야 한다(table 4).
8
 

이차적인 원인을 배제하면 뇌척수액압 측정을 통해 특발두

개내압상승을 진단할 수 있다. 성인의 경우 250 mmCSF 이상, 

소아는 280 mmCSF 이상일 경우 진단할 수 있다. 임상증상 및 

유두부종이 저명하여 특발두개내압상승이 강력히 의심된다

면 필요에 따라 뇌실내압 감시를 고려해 볼 수 있다.2,8 

두부 영상촬영을 통해 안구 주변과 시신경 주변 이상 여부

를 확인하며 뇌탈출, 수막류(meningocele) 유무 및 안장부위

도 관찰한다. 경우에 따라 정맥촬영을 통해 횡정맥동 협착을 

감별해야 한다. 횡정맥동 협착은 다른 영상 소견에 비해 강

력한 특발두개내압상승을 시사하는 소견이다(table 5).21

치  료(Management)

명확한 치료에 대한 가이드라인은 없지만 다양한 치료법

이 있다. 체중감소와 같은 행동요법, 약물치료, 뇌척수액 배

액술과 같은 수술치료가 있다.

1) 체중감소

저칼로리 식단과 저염식이가 도움이 된다. 이러한 식이는 

체중감소를 유발하여 특발두개내압상승의 임상증상과 유두

부종을 호전시킨다. 체중감소 후에 다시 체중이 증가하면 특

발두개내압상승이 재발되기도 한다. 비만치료제를 사용하거

나 비만수술을 시행해 볼 수도 있으나 아직 권장하지는 않는

다.
22-24

2) 약물치료

 아세타졸라미드(acetazolamide)가 보편적으로 사용하는 

약물이다 탄산탈수소화효소(carbonic anhydrase) 억제를 통

해 뇌척수액 분비를 억제시킨다. 250-1500 mg 정도의 용량

을 사용하며 최대 4 g까지 사용해 볼 수 있다. 부가적으로 체

중감소 효과가 있어 치료에 도움이 된다. 두개내압감소는 물

론 시야장애 호전 등의 임상증상 개선 효과도 있다. 고용량

을 사용해야 하므로 저림증, 설사, 구토, 피로 등의 부작용을 

주의해야 한다.8 

토피라메이트(topiramate)는 항뇌전증약물 중 하나로 역

시 탄산탈수소화효소 억제를 시키는 효과가 있다. 아세타졸

라미드보다 체중감소 효과는 뛰어나고 100-150 mg의 용량을 

사용하였을 때 아세타졸라미드 1000-1500 mg 사용군과 동

등한 효과를 보였다. 그러나 인지기능저하의 부작용이 있어 

유의하여야 한다. 토피라메이트는 편두통이 동반된 특발두

개내압상승 환자에서 효과적이다.25 

그 외 푸로세미드(furosemide), 옥트레오티드(octreotide) 

등을 사용해볼 수도 있다.2

3) 수술치료

수술적 방법으로는 시신경집천공술(optic nerve sheath 

fenestration), 뇌척수액배액술, 횡정맥동스텐트 등이 있다. 

시신경집천공술은 일측 시각 증상이 있는 환자에게 효과적이

며 두통의 호전도 기대할 수 있다. 그러나 동공이상과 복시의 

합병증이 있을 수 있다.
26

 배액술은 복강내로 뇌척수액을 배

출시키는 방법으로 감염이나 배액관 폐쇄, 복부 통증 등의 합

병증이 있을 수 있고 50%에서는 재시술을 해야할 수도 있

다.
27

 횡정맥동 협착이 있는 경우, 횡정맥동 스텐트를 고려할 

수 있는데 이때는 반드시 항혈전치료와 병행해야 한다. 두통, 

유두부종, 시력감소 등의 임상증상의 호전을 시술을 통해 기

대할 수 있다. 87%에서 시술후 증상 호전을 기대해 볼수 있으

나 중대한 출혈 및 탈출증의 합병증이 발생할 수 있다.28

유두부종이 없는 특발두개내압상승

유두부종이 없으며 시력과 연관된 합병증이 발생하지 않
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는 특발두개내압상승을 말한다. 일반적인 특발두개내압상승

의 두부자기공명영상에서 보이는 안구의 변화, 빈안장(empty 

sella), 횡정맥동 협착 등이 관찰된다.8

예  후

예후는 비교적 양호하다. 유두부종 정도가 심할수록 예후

는 좋지 않다. 반면 두개내압이 높을수록 예후는 좋다. 이는 

두개내압이 높은 경우 진단과 치료가 빨라 예후가 좋은 것으

로 판단된다. 그 외 다양한 불량한 예후 인자가 있는데 남성

에서 시력 소실이 있는 경우, 시력 저하가 빠른 경우, 흑인 등

이 있다.2

결  론

우리나라 연구는 없지만 서양인에 비해 체구가 적고 고칼

로리 식단이 적어 발생률이 높지 않을 것으로 판단된다. 그

러나 서구화된 식습관과 고염식이는 다른 나라와 같이 특발

두개내압상승의 급격한 발생률 증가를 보일 수 있다. 아직 

명확한 가이드라인은 없지만 체중감소의 효과는 명확하므로 

행동요법은 매우 중요하다. 최근 여러 연구들도 이러한 체중

감소와 관련된 약물 및 수술적 치료법에 중점되어 있다. 특

발두개내압상승은 대부분 양호한 결과를 보이지만 시력소실 

등의 중대한 합병증이 있을 수 있으므로 임상 현장에서 유의

하여야 할 질환이다. 또한 두개내압상승은 다양한 이차 원인

에 의해 발생하므로 특발성으로 진단하기 전에 철저한 감별

진단을 해야한다. 
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