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심정지 이후 심한 젖산산증이 발생한 멜라스증후군 
환자에서의 목표체온유지 치료
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Mitochondrial encephalomyopathy, lactic acidosis, and stroke-like episodes (MELAS) syndrome is known as a maternally 

inherited mitochondrial disease with a m.3243A>G mutation in the MT-TL1 gene. Here, we report a case of targeted 

temperature management in a MELAS patient who had a cardiac arrest and severe lactic acidosis after recurrent seizures.
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멜라스(mitochondrial myopathy, encephalopathy, lactic acido-

sis, and stroke-like episodes)증후군은 가장 빈번하게 발생하는 모계 

유전 사립체질환 중의 하나로 주로 사립체(mitochondria) tRNA를 

암호화하는 MT-TL1유전자의 m.3243A40>G 돌연변이에 의해 사립

체에서 에너지 생성이 감소되어 뇌졸중 유사 증세, 뇌전증, 두통, 

청력저하, 당뇨, 젖산산증, 저신장 등의 다계통장기의 기능부전이 

나타나는 질환으로 알려져 있다.1,2 사립체유전자의 돌연변이는 복합

체I과 IV를 포함한 사립체 호흡사슬(respiratory chain)에 영향을 

미쳐 산화인산화에 장애를 유발하고 이는 젖산의 축적, 아데노신삼인

산(adenosine triphosphate)의 고갈 및 대뇌 에너지부전을 일으키게 

된다.3 저자들은 반복되는 경련으로 내원하여 심정지 및 심한 젖산산

증이 발생한 멜라스 환자에서 목표체온유지 치료(targeted temper-

ature management)의 적용 사례를 경험하여 이를 보고하고자 한다.

증 례

36세 남자가 반복되는 전신 발작을 주소로 본원 응급실에 내원

하였다. 환자는 13년 전 본원에서 m.3243A>G 돌연변이 양성 멜

라스증후군으로 진단되어 항경련제를 복용하던 자로, 두통 및 근

육이 조여오는 느낌이 든다며 가족들에게 연락하였고 이후 119에 

신고되어 이송 중 각 1-2분 미만으로 지속되는 세 차례의 전신 발

작이 발생하였다. 보호자에 따르면 환자는 최근 여행으로 인해 수

일간 항경련제를 잘 복용하지 못하였다고 하며 응급실 도착 시에도 

이송 중과 비슷한 양상의 전신 발작이 1분 가량 지속, 이후 자발호흡

이 관찰되지 않으며 경동맥의 맥박이 촉지되지 않아 심폐소생술 및 

기도삽관을 시행하였다. 총 6분간의 심폐소생술 이후 자발순환이 

회복되었으나 신경계진찰상 의식상태는 혼수, 동공은 4 mm/4 mm 

고정되었고 전정안반사 및 각막반사가 소실되었다. 환자는 유해자

극에도 전혀 반응을 보이지 않았고, 비디오뇌파검사상 지속적인 
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Figure. PR, BT, water temperature changes during TTM. TTM; targeted temperature management, PR; pulse rate, BT; body temperature.

Table. Lactate, ABGA, NSE level pre and post TTM 

HD 1 
(pre-TTM)

HD 1 
(post-TTM)

HD 2 HD 3 HD 4 HD 5 HD 6 HD 7 HD 8 

Lactatea, 0.7-2.5 mmol/L >31   8.2 4.9   4.7 8.6   9.5   4.6   2.1   2.8

pH, 7.38-7.46    <6.750       7.391     7.359       7.315 7.315       7.271        7.304       7.351       7.380

pCO2, 32-35 mmHg 58.4 16.5 32.2 41.0 34.8 42.7 39.8 36.6 33.4

HCO3, 21-29 mmol/L -   9.8 17.8 20.4 17.3 19.2 19.3 20.4 19.3

NSE, 0-16.3 ng/mL 34.29 - 31.64   26.48 24.11 21.56 -   16.96 -

ABGA; arterial blood gas analysis, NSE; neuron specific enolase, TTM; targeted temperature management, HD; hospital day.
aPre-TTM lactate measured by ABL90 FLEX PLUS (Radiometer, Brønshøj, Denmark), post-TTM lactate measured by VITROS (ORTHO).

광범위한 대뇌기능저하(diffuse cerebral dysfunction) 소견이 관찰

되었다. 또한, 현장검사 장비인 ABL90 FLEX PLUS (Radiometer, 

Brønshøj, Denmark)로 초기에 응급실에서 시행한 동맥혈기체분석 

결과 심한 산증(pH, <6.750; pCO2, 58.4 mmHg) 및 혈청 젖산

(lactate) (>31 mmol/L, 정상 범위 0.7-2.5 mmol/L)과 신경세포특

이엔올분해효소(neuron specific enolase, NSE) 농도(34.29 ng/mL, 

정상 범위 0-16.3 ng/mL)의 증가가 보고되었으며, 심폐소생술 직

후 측정한 환자의 체온은 36.7℃로 정상 범위 내에 있었으나 수시

간 동안 점차 상승하여 39.7℃에 달하는 발열이 관찰되었다. 환자

는 뇌신경계중환자실에 입원하여 항경련제, 진정을 위한 미다졸람

(midazolam), 진통 목적의 레미펜타닐(remifentanil), 오한과 젖산

산증 예방 목적의 신경근차단제로서 cisatracurium을 지속정맥 주

입하며 심부온도 하강을 위한 차가운 생리식염수 주입과 함께 

33℃ 목표의 목표체온유지 치료를 시작하였다. 목표체온유지 치료 

시작 약 3시간 후 목표체온인 33℃에 도달, 총 17시간 30분 동안 

목표체온을 유지하였고, 치료 시작 시점으로부터 26시간 후 37℃
를 목표로 시간당 0.1℃의 속도로 재가온(rewarming)을 시작하였

으며, 총 35시간 20분 동안 정상체온(normothermia)을 유지 후 

목표체온유지 치료를 종료하였다(Fig.). 목표체온유지 치료 기간 

동안 환자의 활력징후는 안정적이었으며 동맥혈기체분석 결과 및 
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혈청 젖산, NSE 농도는 점차 정상화되어 목표체온유지 치료 종료 

후 입원 7일째는 각각 pH 7.351, pCO2 36.6 mmHg, lactate 2.1 

mmol/L, NSE 16.96 ng/mL로 측정되었다(Table). 이후 환자는 점

차 회복되어 입원 13일째부터는 Cerebral Performance Category 

(CPC) score 1의 지남력이 온전하고 명료한 의식상태로 원활한 대

화가 가능하였고 양측 상하지 근력 Medical Research Council 

grade 4의 심정지 이전과 비슷한 신경계 상태로 입원 16일째에 퇴

원하여 외래를 통한 추적 관찰 중에 있다.

고 찰

목표체온유지 치료는 심정지 이후 이차적인 뇌손상을 최소화하

기 위해 일정 기간 동안 심부온도를 조절하는 치료 방법으로, 일반

적인 저체온 치료(therapeutic hypothermia)는 32°C에서 34°C의 

심부온도를 유지하는 것으로 정의되고 있다.4 심정지 발생 시 일차

손상은 심정지 직후 뇌내 산소 공급 감소로 인한 아데노신삼인산 

생성의 중단으로 세포독성부종, 혐기성 대사, 젖산 축적, 세포 내 

산성화에 의해 일어나고, 뿐만 아니라 세포 허혈로 사립체가 손상

되어 아데노신삼인산의 추가적인 고갈에 의해 발생하게 된다.4,5 이

차손상은 자발순환회복 직후부터 수시간에서 수일에 걸쳐 발생하

는 뇌혈류 감소로, 주로 미세혈전, 산화질소(nitric oxide) 생성의 

감소 및 혈액뇌장벽(blood brain barrier) 손상으로 인한 혈관내 점

도 증가에 따른 미세순환 혹은 혈관운동(vasomotor) 조절의 장애

로 발생하며, 두 가지 손상 기전은 모두 발열에 의해 더욱 유발되

고 저체온 치료에 의해 억제되는 것으로 알려져 있다.4-6 본 증례의 

환자의 경우 병원 내에서 심정지가 발생하였음에도 병원밖심정지

(out of hospital cardiac arrest) 환자들을 대상으로 시행한 연구에

서의 median pH 6.89와 lactate 12.5 mmol/L 값보다 훨씬 더 심한 

젖산산증(pH <6.750, lactate >31 mmol/L)이 관찰되었고, 비슷한 

예로 젖산산증을 유발하는 것으로 알려진 옥사졸리디논계 항생제

인 linezolid를 멜라스 환자에서 투약하였을 시에도 빠르게 시작되

는 매우 심한 젖산산증이 발생한 것으로 보고된 바 있다.3,7,8 또한, 

본 증례의 환자는 뇌전증지속상태가 의심되는 반복적인 경련을 주

소로 내원하였고, 일반적인 뇌전증지속상태 환자군에서의 가장 낮

은 pH 7.05와 비교하였을 시에도 심한 산증이 관찰된 바 있어 멜

라스증후군 환자에서의 기저 사립체유전자의 돌연변이로 인한 젖

산의 축적 및 아데노신삼인산의 고갈, 반복되는 경련 그리고 이어

진 심정지가 일반적인 심정지 혹은 뇌전증지속상태보다 더욱 심한 

젖산산증 유발에 기여했을 것으로 사료된다.2,3,7 추가로, 증례의 환

자의 경우 멜라스에 동반된 심근병증 여부 확인 위해 입원 중 심초

음파검사를 함께 진행하였고 광범위 동심(diffuse concentric) 좌심

실 비대 및 경미한 좌심실 수축기능이상(박출률: 46%)이 관찰되었

던 바 있어 부정맥에 더 취약할 수 있을 것으로 추정하였다. 이에 

심정지 이후 발생 가능한 이차적 뇌손상을 최소화함과 더불어 멜

라스증후군의 병태생리를 고려, 심한 발열 및 젖산산증으로 인한 

무산소대사가 증가한 상태에서 전반적인 대사를 감소시켜 앞서 언

급한 일차손상을 최소화하기 위하여 33℃로의 목표체온유지 치료

의 적용을 결정하였다. 또한 목표체온유지 치료 동안 신경근차단

제로서의 cisatracurium를 투약함으로써 골격근 활동(skeletal mus-

cle activity)을 줄여 젖산산증의 심화를 막고 저체온에서 자주 발

생하는 오한(shivering)을 최소화하였다. 그 결과 환자는 CPC 

score 1의 심정지 이전과 비슷한 상태로의 신경계 회복을 보였고, 

상기 증례가 추후 반복되는 경련 이후 심정지가 발생한 멜라스 환

자의 신경계 회복을 위한 목표체온유지 치료 적용에 조금이나마 

도움이 될 것으로 사료되어 이를 보고하는 바이다.
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