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Monoclonal gammopathy of undetermined sig-

nificance (MGUS)는 I g M형이 6 0 %로 가장 많고 I g G형

은 30%, 그리고 I g A형은 1 0 %로 가장 빈도가 적다.

M G U S에서 만성 염증성 탈수초성 다발성 신경병증

( C I D P )과 임상적으로 유사한 신경병증은 몇 차례 보고된

적이 있는데 이중 I g G형과 I g A형 M G U S는 감각이상이

나 진전, 실조증이 I g M형 M G U S보다 적고 전기생리학

검사에서 더욱 뚜렷한 탈수초 소견을 보이고 치료에 좋은

반응을 보인다고 한다.1 저자는 이미 보고된 적이 있는

C I D P와 유사한 임상 양상을 가진 M G U S가 아닌 급성 염

증성 탈수초성 다발성 신경근신경병증( A I D P )의 임상 양

상을 보인 IgA λ형의 M G U S환자를 경험하였기에 문헌

고찰과 함께보고하는 바이다.

증 례

5 2세 남자 환자는 내원 전날 잠에서 깨어난 후부터 발

생한 양측 발에서 시작하여 상행성으로 진행하는 마비를

주소로 내원하였다. 과거력 및 가족력 상 특이사항은 없

었다. 내원 당시 생체활력징후는 안정적이었고 이학적 검

사상 전신에 걸쳐 외상 등은 관찰되지 않았다. 신경학적

검사 소견상 의식은 명료하였고 뇌신경검사에서는경도의

양측성 안면신경 마비 이외에 이상 소견은 보이지 않았

다. 근력은 양측 상지가 M R C등급 III, 양측 하지가 I I로

감소되어 있었고 굴근과 신근 근위부와 원위부의 차이는

뚜렷하지 않았다. 감각저하나 이상감각은 보이지 않았으

며 심부건 반사는 사지에서 감소되었고 병적반사는 나타

나지 않았다. 종양 표식자는 모두 음성이었고 두개골 및

척추 X선 촬영에서도 이상 소견은 보이지않았다. 경추부

M R I에서 경도의 변형성 척추증이 관찰되었으며, 뇌척수

액 검사소견에서는 R B C ( 0 / m m3), WBC(2/mm3), 그리고

Glucose(72 mg/dl, Serum glucose 124 mg/dl)는 정

상범위였으나 P r o t e i n이 59 mg/dl로 약간 증가되었다.

신경전도 검사 및 근전도 검사상 양측의 정중신경, 척골
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A Case of IgA λMonoclonal Gammopathy of 
Undetermined Significance Mimicking Acute Inflammatory

Demyelinating Polyradiculoneuropathy
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Polyneuropathy that is associated with monoclonal gammopathy of undetermined significance (MGUS) similar to
chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) has been reported before, whereas a connection to acute
inflammatory demyelinating polyneuropathy (AIDP) has not been. A 52 year-old man was presented with ascending
paralysis beginning 1 day ago. Neurological examinations showed facial diplegia and decreased motor power and deep
tendon reflexes in all extremities. On electrophysiologic study, sensorimotor polyneuropathy was observed. Protein-
and immunoelectrophoresis revealed IgA λmonoclonal gammopathy. High dose steroid therapy was given and the
symptoms improved slightly. 
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신경, 경골신경 및 비골신경의 말단 잠복기의 연장과 감

각운동신경 전도 속도와 양측의 F -파와 H -반사가 측정

되지 않았다. 면역단백 정량검사상 I g A의 증가와 혈청면

역 전기영동 검사상 IgA lamda(λ)형의 단일 클론성 감마

병증의 소견을 보였다(Fig. 1). 입원 다음 날 사지마비가

MRC 등급 O로 진행하였고 안면마비 및 감각저하와 호흡

부전이 발생하여 기관내 삽관 및 기계호흡 치료가필요하

였고 정맥내 immunoglobulin 및 3회에 걸친 혈장 교환

술( p l a s m a p h e r e s i s )을 시행하였으나 증상의 호전은 보

이지 않았다. 고용량의 스테로이드 투여 후 1개월 정도 지

나 경도의 호전을 보이기 시작하였으며 1년 6개월정도에

걸쳐 사지, 두부 그리고 안면근육은 수의적인 움직임이

가능하였다. 

고 찰

M G U S에서 다발성 신경병증이 종종 나타나며 만성 염

증성 탈수초성 다발성 신경염( C I D P )과 임상적으로 유사

한 형태가 가장 흔하다고 보고되고 있으나 A I D P와 같은

경과를 보인예는 없었다.1 

M G U S는 주로 IgM, IgG, IgA형이많고 I g M형은 항-

M A G항체 (Myelin-Associated Glycoprotein

Antibody, anti-MAC)의 유무에 따라 구분한다.2

M G U S에 의한 말초 신경병증에 관한 발병기전은 가족성

만성 탈수초성 신경병증 환자에서 IgM MUGS 발현이드

물게 있어 말초신경병의 병리기전이 유전적 소인으로도

생각할 수 있으나 I g A나 IgG MGUS의 발병기전에 대해

서는더욱 알려진 바 없다. 

말초신경 수초항원에 MGUS 항체가 특이반응을 하면

서 보체를활성화하는 항원-항체-보체 복합체에 의한 면

역기전에 의한 병인도 생각해 볼 수 있다.3 M G U S에 의한

다발성 신경병증은 주로 5 0세 이상의 남자에서 많으며 수

개월에 걸쳐 무감각, 이상감각, 불균형, 보행실조 등이 나

타나고, 원위부 하지의 위약과 다양한 정도의 근 위축이

나타날 수 있으며, 절반 이상에서 통증을 동반하며 뇌척

수액 검사에서는 단백의 증가를 보일 수 있다.1 본 예에서

는 심한 사지마비가 2일에 걸쳐 급격히 진행하였고 감각

이상은 없었으나 신경전도 검사에서 감각 신경의 이상이

관찰되었다.

전기생리 검사에서는 I g M형 MGUS 환자에서

I g G / I g A형 환자 보다 정중신경과 척골신경에서 복합근

육활동전위의 감소를 보이고 비복 신경의 신경전달속도의

심한 감소를 보이며 척골신경의 감각신경전달 속도의 감

소와 감각신경활동전위의 감소가 관찰되며, 감각소실, 진

전, 실조증이 우세하다고 보고되었다.3 I g M형 MGUS 환

자에서 I g G / I g A형 환자 보다 신경전도전도 검사에서 더

욱 심한 탈수초성 결과를 보이며 면역치료에 효과가 적

다.3 본 예에서도 정중신경과 척골신경의 잠복기가 연장되

었으나 심한탈수초성 소견은 관찰되지않았다.

M G U S중 IgG 형이 가장 많으며 신경병증의 발현은

IgM 형에서 다른 t y p e보다 말초신경병증 유병률이 높았

고 그 중에서 k a p p a형이 많았다. MGUS의 유병률은 7 0

세에서는 3%, 80세의 경우 4 %로 연령에 따라 증가하고

악성으로의 전환에 따라 사망률은 증가하며 정상인에 비

해 다발성 골수종에서는 2 5배, macroglobulinemia의

경우 4 6배, 일차성 아밀로이드증의 경우 8 . 4배의 악성 전

환을 보이며, 악성으로의 전환은 혈청 M -단백질의 농도

가 높을수록 많았고, IgM/IgA MGUS에서 IgG MGUS
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Figure 1. Protein(A) and Immunofixation(B) Electrophoresis These electrophoreses show abnormal zone of restrictions in IgA(white
arrow, Alpha 2) and lambda(black arrow) chains. 
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보다 더 많은 악성 전환을 보인다.4 이번 증례에서도 악성

소견은 관찰되지않았다.

MGUS 환자의 치료에는 스테로이드, 면역글로불린 정

맥주사, 혈장교환술, 세포독성 약제(Cyclosporin A,

Chlorambucil 등)나 인터페론 등이 사용되고 있는데 면

역글로불린을 정맥 주사하였을 때 IgM 형에서 IgG 또는

IgA 형보다 뚜렷한 증상의 호전이 있었고 혈장교환술을

시행하였을 경우는 IgM 형보다 IgG 또는 IgA 형에서 더

좋은 효과가 있었다는 보고가 있었다.5 하지만 본 예는면

역글로불린과 혈장교환술에 효과가 없는 반면 고용량의

스테로이드 치료에 반응이 있었다.

저자들은 안면신경을 동시에 침범하고 급성 염증성 탈

수초성 다발성 신경병증( A I D P )과 유사한 임상 증세를 보

인 환자에서 감각운동 다발성 신경병증의 원인이 I g A

l a m d a (λ)형 M G U S로 판단되어지고 면역글로불린 정맥

주사나 혈장교환술에는반응이없었으나 고용량의 스테로

이드 치료에 호전을 보인 환자를 경험하였으며 이는 아직

까지 국내에 보고된 적이 없어 문헌고찰과 함께 보고하는

바이다. 
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