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세포외액의 칼슘농도 유지는 세포 기능 유지와 생존에 매우 중요하며 칼슘감각수용체 부갑상선호르,

몬 및 비타민 에 의해 그 항상성이 유지된다 선천성 부갑상선저하증은 이러한 칼슘 항상성 유지기D .

전의 유전자적 결함으로 초래되며 신생아기 경련을 특징으로 한다 저자들은 신생아기 부갑상선저하.

증을 진단 받았으나 적절한 치료를 수년간 시행 받지 않은 환자에서 심한 두개강 내 석회화 및 불수

의적 운동장애를 동반한 증례를 경험하였기에 보고하고자 한다.

세 여자로 신생아기 긴장간대발작으로 가성부갑상선저하증을 진단받았으며 치료에도 불구하고16

경련은 간헐적으로 발생했다고 한다 환자는 약 년 전부터 약을 전혀 복용하지 않았으며 내원 수. 5

일전 상기도감염 후 갑자기 보행 장애가 발생했다고 한다 정신지체가 있었고 내반슬 및.

치아형성부전이 있었으며 자발적인 보행은 불가능하였다 골형성장애의 소견은 보이지. Albright

않았으며 환자의 불수의적인 손과 발의 회전운동 고집증 은 수면 시에만 소실되었다(perseveration, ) .

혈청 칼슘 이온화칼슘 인 였고5.4 mg/dL(8.4~10.2), 2.4 mg/dL(4.4~5.2), 7.6 mg/dL(2.5~5.5)

부갑상선호르몬 소견으로 원발성 부갑상선저하증을 진단하였다 를 배제하기 위한< 1 pg/ml . CATCH 22

검사에 이상소견은 없었으며 뇌전산화단층 검사 소견에서 기저핵 소뇌의 치상핵 및FISH ,

대뇌부챗살 부위를 침범하는 심한 석회화 소견을 보였다 그림 경구 칼슘 및(corona radiate) ( ).

을 투여에 의해 혈청 칼슘 치가 개선되었으나 환자의 보행 장애 및 불수의적 운동은alfacalidol

큰 호전을 보이지 않았으며 현재 외래에서 재활치료 중이다.

저칼슘혈증에 관련되어 발생하는 역설적인 두개강 내 석회화는 그 기전이 정확히 밝혀지지 않았으며

본 증례처럼 그 결과로 심한 운동 장래를 동반하는 경우는 매우 드물다 유전적인 증후군과. Fahr

미토콘드리아병증에서 유사한 두개강 내 석회화를 보일 수 있으나 그 병리기전에 대해서는 보다

근본적인 연구가 필요하리라 생각한다.

Figure.Severe intracranial calcifications involving basal ganglia, dentate nucleus and corona

radiata revealed by CT.
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세 남자로 최근 수주간 지속되는 발열과 오한을 주 증상으로 본원 응급실로 전원 되었고 전원이29

유는 부신출혈 이었다 이는 전원 전 병원에서 복통 때문에 시행되었던 복부 상 발견된 소견이. CT

었고 이 때문에 응급실에서 내분비내과로 분류되었다 본원에서의 외부필름 재 판독 소견도 급성.

부신염 및 부신 출혈이 의심되었고 좌측 폐에 흉수도 동반되어 있어서 흉수검사 및 늑막생검을 시

행하였으나 결핵성늑막염에 대한 근거는 찾을 수 없었다 지속되는 오한과 저나트륨혈증 자. , ACTH

극검사 소견상 상대적인 부신 기능 저하증 동반 의심 하에 스테로이드 치료를 시작하였고 경한 증

상의 호전은 있었으나 추적 검사한 복부 소견상 더 심해진 부신의 출혈소견이 관찰되었고 결핵MRI

에 의한 부신염이 배제진단으로 판독되었다 혈액검사상 백혈구감소증도 동반되어골수 검사를 시행.

하였으나 진단적 도움을 받지는 못했고 다시 지속되는 발열 때문에 경험적 결핵치료를 호흡기내과

와 상의하여 시작하였다 환자의 증상은 변화가 없었고 추적 검사한 초음파와 복부 촬영상 부신. CT

주위에 이 동반되었고 외과와 상의 후 개복을 하여 부신조직을 얻었다 그러나fluid collection . ,

이 또한 괴사된 조직외에 진단에 도움이 될만한 소견이 없었고 다만 수술적 소견이 출혈소견보다는

종양이 침범된 양상을 보이고 다시 검토한 와 상 의 가능성도 배제할 수 없어CT MRI lymphoma

를 시행하였다 상 전신에서 다양한 을 보이는 가PET-CT . PET-CT hypermetabolism lymphadenopathy

관찰되었고 경부 임파절에서 를 시행 후exisional biopsy non-Hodgkin lymphoma, T cell phenotype

으로 진단되었다 이후 항암제 치료를 시작하였으나 증상의 악화와 보호자들의 치료 거부에 의해.

더 이상의 치료는 이루어 지지 못했고 내원 후 일째 사망하였다49 .


