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Nerve conduction study and nerve biopsy are the most important diagnostic tools for the diagnosis of

peripheral neuropathy. Even the nerve conduction study is the electrophysiological aspect of structural

changes of the peripheral nerve, there is some advantages and disadvantages in each study. Comparing

with the nerve conduction study which reveals the function of large myelinated fibers of peripheral nerve

only, the nerve biopsy has clear advantages in observing the change of small nerve fibers as well as large

myelinated nerves and also picking-up the pathology of supportive structures. However the nerve biopsy

is an invasive and complicated study which need several technical and clinical cautions and there is sever-

al limitations in clinical application. In this review, these technical and clinical points of the nerve biopsy

are described on which every EMGist has to know, and also the relationship of these two studies.
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말초신경 질환의 진단에 있어서 임상에서 가장 중요

한 검사가 신경전도검사와 신경생검이다 . 신경전도검

사는 말초신경의 전기생리학적 기능을 측정하는 방법

이고 신경생검은 말초신경의 구조적인 변화를 관찰하

는 검사이다. 따라서 신경전도검사는 신경생검에서 관

찰되는 말초신경의 이상 소견을 전기생리학적으로 나

타내는 것이라고 할 수 있는데 전기진단 검사를 시행하

는 의사는 이 두 가지 검사의 상관 관계 및 각 검사의 상

호 보완적인 의미를 정확히 이해할 필요가 있다. 여기에

서는 신경생검을 중심으로 생검 처리과정과 문제점 및

말초신경질환에서의 병리학적 변화와 신경전도검사의

상관관계를 살펴보고자한다.

말초신경 생검의 개요

말초신경계는중추신경계에서갈라져 나온 1 2쌍의 뇌

신경과 3 1쌍의 척수신경 및 자율신경으로 구성되어 있

다. 말초신경은 종축으로 길게 뻗어있는 구조물로서 신

체에서 가장 긴 신경은 엄지발가락의 pacinian corpuscle

의 구심성 신경이다. 이 신경은 제 5요추 추간 공에 위치

하는감각신경절에있는신경세포의축삭으로서중심성

축삭은 척수의 박속(fasciculus gracilis)으로 상행하여서

연수와 경수 경계부에서 연접하기 때문에 발끝에서 경
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수 연접부까지의총 길이는약 1 . 5미터정도이다. 그런데

그 직경은 1 0㎛에불과해서신경섬유를직경 1미터의도

관으로 환산하면 길이가 1 5 0킬로미터에 달하는 기형적

인 형태가된다. 신경생검은이 긴신경중에서극히일부

를 관찰하는 것이기 때문에 신경세포와 축삭 전체의 변

화를 파악하는 데는 한계가 있을 수 밖에 없다. 더욱이

임상에서 신경생검에 이용할 수 있는 신경은 특별한 경

우를 제외하면 감각신경(주로 비복신경)에 국한되기 때

문에 운동신경만 침범하는 질환에서는 진단적 가치가

별로 없을 뿐 아니라 추적검사가 거의 불가능하다는 문

제점도있다. 그뿐 아니라일반조직 검사실에서시행하

는 파라핀 고정 절편 염색만 시행하고 신경갈래분리검

사(teased nerve fiber preparation)나, semithin section 및 전

자현미경 소견 등이 종합적으로 관찰되지 않으면 말초

신경계의 변화를 정확하게 분석하기 어렵다. 따라서 신

경생검을 위하여는 무엇보다도 이 검사의 적응증과 한

계성을 정확히 이해하여야 하며 또한 병리학적 변화를

판독하는데있어서는말초신경을제대로처리하기위한

여러 가지검사기술이선행되어야한다. 다른 조직생검

처럼 말초신경을 처리하는 것은 오진의 가장 큰 원인이

될 수있다는사실을명심할필요가있다.1 - 3

정상 말초신경의 해부학적 구조

1. 결체조직

말초신경은 그 전체가 신경외막( e p i n e u r i u m )으로 둘러

쌓여 있으며 여러개의 신경다발( f a s c i c l e )로구성되어 있

는데 각 신경다발을 둘러싼 결체조직이 신경주막( p e r-

i n e u r i u m )이다. 또한 각각의 신경섬유는 신경내막( e n d o -

n e u r i u m )에의하여분리된다(Fig. 1).1 , 4

신경외막은틈새가벌어진교원조직(areolar connective

t i s s u e )으로서 신경 절단면의 30 내지 7 5 %를 차지하는데

신경다발의 수가 많을수록 신경외막의 양도 증가하며

관절 부위에서는 부분적으로 결체조직의 양이 많아진

다. 신경외막은교원섬유다발(collagen bundle), 탄성섬유

(elastic fibers), 섬유아세포(fibroblast), 신경내 혈관( v a s a

nervorum) 및 지방조직(fat tissue) 등으로 구성된 구조로

서 말초신경이 어느 정도 움직일 수 있는 유동성을 부여

하며근위부에서는경막(dura mater)과연결된다.1 , 4

신경주막은 개 개의 신경다발과 신경절을 둘러 싸고

있으며 여러 층의 판상 구조로 형성된다. 신경다발의 크

기에 비례해서 그 두께도 증가하는데 큰 신경다발에서

는 15층까지 두꺼워진다. 신경주막의 구성 세포들은 납

작한 다각형의 형태로서 세포끼리 밀접하게 연결( t i g h t

junction)되어있고 신경외막과 신경내막 쪽 양면에서 기

저막으로 경계를 이루어서 신경주위 장벽( p e r i n e u r i a l

barrier)의 기능을가지고 있다.1,4

신경내막은신경다발 안의 결체조직을의미하는데 종

적 배열을 보이는 교원섬유다발, 섬유아세포, 대식세포

(macrophage), 비만세포(mast cell) 및미세혈관(microvas-

culature) 등으로 구성된다. 신경생검에서 가장 흔히 이

용하는 발목 부위의 비복신경은 6 ~ 1 4개의 신경다발로

구성되어있으며 면적은 0.6~1.2mm2 정도이다.1,4

2. 혈관조직

말초신경계의혈액 공급은 신경외막과신경주막 사이

에 존재하는 풍부한 혈관 문합과 신경내막의 미세혈관

망(micro-vascular networks)에 의하여 이루어 진다. 아주

가는 말단부 신경가지에서는 혈관 분포가 관찰되지 않

는데 여기에서는 신경주막을 통한 단순 확산이 중요한

영양 공급 루트라고 알려져 있다. 신경내막의 미세혈관

을 전자현미경으로 관찰하면 혈관뇌장벽과 유사한 밀

접한 연결(tight junction)을 보이는데 이 구조적 특성은

혈관신경장벽기능에 중요한역할을 한다.1

3. 신경섬유

말초신경의신경섬유는 수초의 유무에따라 유수신경

과 무수신경으로 나눈다. 무수신경은 여러 개의 무수신

경이 한 개의 슈반세포에 의하여 둘러싸여 있다. 이에

비하여 유수신경은 랑비에결절(node of Ranvier) 부위에

서만 축삭이 노출되고 나머지는 모두 수초에 의하여 둘

러싸여 있다 (Fig. 2). 이 결절사이의 길이 ( i n t e r n o d a l

length)는 성인의 말초신경에서 0.2mm 내지 1.8mm로 다

양한데 한 개의 신경섬유에서도 일정하지 않다. 일반적

으로 직경이 굵은 섬유는 가는 직경의 섬유에 비해 결절

사이의 길이가 길다고 알려져 있다. 결절 사이( i n t e r n-

ode)의 수초는 한 개의 슈반세포(Schwann cell)가 둘러싸

고 있으며 두개 이상의 슈반세포가 관찰되면 비정상적

이다 . 수초의 두께는 g ratio (axon diameter/total fiber

diameter)에 의해 상대적으로 표현되는데 성인의 g ratio
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Fig. 1. Diagram of peripheral nerve cross section



는 0.7 정도이다. 신경섬유의 직경을 기준으로 g ratio의

분포도를 그리면 말초신경병에서 신경 섬유 그룹간의

변화를알 수있다.1

4. 유수신경 섬유의 밀도와 크기 분포

신경조직검사의판독에서 유수신경 섬유의밀도와 크

기의 분포를 파악하는 것이 매우 중요하다. 유수신경 섬

유의 밀도는 1 0 ~ 6 0세 사이의 정상 인에서 약 7 5 0 0 ~

10000/mm2로 비교적 일정한 범위에 있으며 신경섬유의

크기는 대부분 직경 1㎛에서 22㎛의 범위에 속한다. 신

경섬유의 분포는 가는 직경의 섬유는 3 ~ 4㎛에서 굵은

직경의 섬유는 대략 10㎛ 근처에서 정점이 관찰되는 이

정점곡선(bimodal curve)의 형태를 보인다. 가는 직경 섬

유와 굵은 직경 섬유의 비율은 대개 3:1 정도이다( F i g .

3). 무수신경 섬유는 전자현미경을 이용하여야만 측정

이가능한데 대부분직경이 2㎛이하이다(Fig. 4).1,4

말초신경 조직의 처리

말초신경 조직은 일반 조직과는 달리 처리과정이 복

잡하고 예민하기 때문에 세심한 주의를 요한다. 말초신

경 조직검사에서 흔히 야기될 수 있는 첫번째 문제는 생

검이나 조직처리 과정에서 파생되는 인공산물(artifacts)

이다. 어렵게 얻은 조직이 처리과정의 잘못으로 판독을

신경생검과 신경전도검사 : 선우일남 등
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Fig. 2. Electron microscopic finding of a normal sural nerve

with myelinated and unmyelinated axons.

Fig. 3. Histogram and morphometric data of a human proximal sural nerve.

Fig. 4. Frequency distribution of unmyelinated axon diameter

in a sural nerve.
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할 수 없게 되면 법적인 문제와 함께 다시 조직을 얻을

수 없다는 어려움이 뒤따른다. 또한 수초의 주성분은 지

방단백이기 때문에 조직 처리 과정에서 가벼운 압박이

나 견인 같은 작은 손상에도 쉽게 영향을 받을 수 있다

는 사실도 명심할 필요가 있다. 두 번째 문제점은 생검

조직의 양이 너무 적으면 병리 변화를 충분히 관찰할 수

없다는 것이다. 비복신경 생검의 경우 생검 조직의 길이

와 관계 없이 감각장애는 남을 수 밖에 없기 때문에 적

어도 3cm 이상의 길이로 절제하여야 한다. 세 번째 문제

점은 불완전한 조직 처리 과정이다. 파라핀 절편에서는

간질 조직의 변화는 알 수 있지만 신경섬유의 자세한 변

화를 관찰하는데는 한계가 있고 전자현미경으로는 전

체적인 변화를 관찰하기 어렵다는 문제가 있다. 따라서

신경 생검에서는 파라핀 절편과 함께 신경갈래분리검

사(teased fiber preparation), semithin section등이 필수적

이고 필요하면 냉동절편이나 전자현미경 관찰 등이 모

두 포함되어야 한다.1 , 2 - 5 일반적으로 조직병리 검사실에

서는 신경갈래분리검사는 시행하지 않기 때문에 여기

에서는 임상의사로서 알아야 할 생검 직후의 처리과정

과 신경갈래분리검사과정만 설명하고자한다.

1. 생검 직후의 처리

절제된 조직은 가능한 빨리 고정액에 담가서 변성을

방지하여야 한다. 또한 고정할 때 나타날 수 있는 신경

수축에 의한 인공산물(artifact)을 예방하기 위해서는 조

직을 고정액에 담근 상태로 추를 달아서 당기거나 sili-

conepad에놓고 양쪽끝을 핀으로고정하기도 한다.

약 3cm 정도로절제된조직에서반은파라핀절편으로

나머지 반은 신경갈래분리검사와 epoxy section을 위해

사용하는데 만일 신경조직에 여유가 좀 있으면 일부 조

직을동결절편하여서관찰한다. 파라핀절편에사용되는

조직은 2% paraformaldehyde buffer 용액에담그는것이원

칙이지만다른조직검사에서사용하는포르마린용액을

사용하여도 큰 무리는 없다. epoxy section과 신경갈래분

리검사에 사용되는 조직은 1 0℃의 2.5% glutaraldehyde in

0.025mol/L cacodylate buffer(PH 7.38) 용액에 담그는데

cacodylate buffer대신 phosphate buffer를 사용할 수도 있

다. 이 때 1 0℃를유지하는것이중요한데상온에서는자

가융해( a u t o l y s i s )가 될 수 있고 4℃ 이하에서는 신경섬유

의 미세관( m i c r o t u b u l e )이 해중합(depolymerization) 될 수

있기때문이다.1 , 2

2. 신경갈래분리검사와 epoxy semithin 절편 처리

전술한 바와 같이 glutaralydehyde 용액에 담근 조직에

서 0.5cm는 semithin 절편 및 전자현미경 관찰을 위하여

사용하며 1cm는 신경갈래분리검사에 사용한다. 신경갈

래분리검사를 위해서는 세심한 주의가 요구되는데 말

초신경 전체를 절제한 경우에는 glutaraldehyde 용액에

1~2시간 정도 고정하고 신경다발 일부만 절제한 속상생

검(fascicular biopsy)에서는 그 두께에 따라 2 0 ~ 4 5분 정

도 고정한다. 너무 오래 고정 하면 신경섬유가 굳어져서

신경섬유를 분리하는 도중 자주 끊어지는 현상이 나타

나고 고정시간이 너무 짧으면 신경섬유를 분리할 때 랑

비에 결절이 벌어지는 인공산물이 발생한다. glutaralde-

hyde fixation후 2 ~ 4시간 osmium tetroxide로 염색하고

glycerol 용액에 보관하였다가 신경갈래분리검사를 시

행한다.1,2

조직 처리 방법에 따른 임상 유용성

1. 동결절편 및 파라핀절편

동결 절편은 생검후 1 ~ 2시간 이내에 신경을 관찰할

수 있어서 응급을 요하는 괴사성 혈관염의 진단 및 동결

절편에서 염색이 잘되는 변색성 과립 ( m e t a c h r o m a t i c

g r a n u l e s )을 관찰하는데 장점이 있는 반면 절편의 두께

가 두꺼워서 조직을 자세히 관찰하기 어렵다는 단점이

있다.1,2

파라핀 및 동결 절편은 종단면과 횡단면을 h e m a-

toxylin-eosin(HE), trichrome, luxol fast blue(LFB), congo

red 등으로 염색하여 관찰한다. HE 염색은 신경섬유 보

다는 괴사, 염증세포 침윤 등 간질조직의 변화를 관찰하

는데 더 유용하며 trichrome과 LFB 염색은 수초가 각각

붉은색과 보라색으로 염색되어서 신경섬유의 소실을

관찰하는데 도움이 된다(Fig. 5). congo red 염색은 모든

환자에서 시행할 필요는 없지만 유전분 침착을 식별하

는데 유용함으로 임상적으로 유전분증이 의심되는 경
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Fig. 5. Frozen section of the sural nerve from a CIDP patient

shows markedly decreased density of myelinated nerve

fibers(modified Gomori trichrome ×100).



우는이 염색을시행하여서 확인하여야한다.1,2

Semithin section은 유수신경 섬유의 밀도와 크기 분포,

축삭변성과수초의 변화(탈수초 및수초재생), 재생섬유

군집(regenerating cluster) 및 대식세포 침윤( m a c r o p h a g e

infiltration) 등 미세구조를 관찰하는데 유용하다. 또한

생물형태계측(morphomerty)과 같은 정량적 검사에도 사

용된다(Fig. 6).1,2

3. 신경갈래분리검사

이검사는 정상 유수신경섬유(Fig. 7)를비롯하여 축삭

변성(Fig. 8, 9), 분절성 탈수초변화 (Fig. 10), 수초재생

(Fig. 11)을 정량적으로 관찰하는 방법으로서 특히 탈수

초성 병변이 의심될 경우 가장 도움이 된다. 그러나 조

직 준비 과정에 세심한 주의를 요하며 검사 소요 시간이

길다는점과 많은경험이 필요하다는문제점이 있다.1,2
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Fig. 6. Cross-section of three fascicles of a normal nerve(plas-

tic embedded section stained with osmium tetroxide

and paraphenylenediamine ×25).

Fig. 7. Consecutive length of a teased nerve fiber without spe-

cific abnormality(osmium tetroxide. ×400).

Fig. 8. Consecutive length along one teased nerve fiber from the

sural nerve of a patient with the vasculitis shows very

early axonal degeneration(osmium tetroxide ×4 0 0 ) .

Fig. 9. Consecutive length along one teased nerve fiber from the

sural nerve of a patient with the vasculitis demonstrates

early axonal degeneration(osmium tetroxide ×4 0 0 ) .

Fig. 10. Consecutive length along one teased nerve fiber from

the sural nerve of a patient with CIDP demonstrates seg-

mental demyelination and remyelination(osmium

t e t r o x i d e× 2 5 0 ) .
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4. 전자현미경 검사

전자현미경 관찰은 진단보다는 연구 목적으로 주로

이용한다. 그러나 임상적으로도 Krabbes disease, Fabry

disease, Tangier’s disease 등의 환자에서 봉입체(inclusion

body)를 관찰하거나 neuroaxonal dystrophy(giant axon) 환

자에서 축삭 내 신경사상체( n e u r o f i l a m e n t )의 축적을 확

인하는데 이용된다. 특히 무수신경 섬유의 변화를 관찰

하는 데는필수적이다(Fig. 12).6

말초신경을 침범하는 질환에서의 병리소견

말초신경 생검에 있어 관찰되는 병리 소견은 신경섬

유 자체의 변화와 간질의 변화로 나눈다. 신경섬유의 변

화는 섬유의 수적 변화나 크기 분포의 변화, 축삭과 수

초의 변화를 의미하며 간질의 변화는 부종, 출혈, 염증

반응, 혈관염 소견, 대사성 산물이나 혹은 종양세포의

침윤등을 뜻한다.

1. 혈관염성 신경병증

병리학적으로 혈관염은 혈관 벽이나 혈관 주위에 염

증세포의침윤과혈관벽의괴사 및이에수반되는신경

섬유의 이차적 변화로 정의할 수 있다. 혈관염은 신경다

발에 급성 혹은 아급성 허혈성 변화를 유발하는데 신경

섬유들은 신경갈래분리검사상 비교적 심한 축삭변성

(침범된 시기에 따라 조기 혹은 후기 축삭변성 소견을

보임)을 보이며 semithin section에서는 신경섬유의 소실

이 나타난다. 혈관염에서는 특징적으로 어떤 신경다발

은 신경섬유 소실이 별로 뚜렷하지 않지만 다른 신경다

발에서는 아주 심한 신경섬유의 소실을 보이는 다발 국

소성 신경섬유 소실 형태(multifocal fiber loss pattern)가

나타나는데 때로는 이런 변화가 한 개의 신경다발 안에

서도 관찰된다(central fascicular fiber loss). 파라핀 절편

에서는혈관벽및 혈관주변에염증세포의침윤( p e r i v a s-

cular cuffing)과 함께 혈관벽의 fibrinoid necrosis, 내막 상

피 세포의 변화, 혈전, recannalization, 동맥벽 비후 등이

관찰된다(Fig. 13). 7 - 1 0 혈관벽이 파열되어서 출혈이 되면

혈관 주위에서 hemosiderin laden macrophages가 보일 수

도있다. 드물게는신경주막의비후가동반되기도한다.

혈관염성 신경병증의 임상 특성은 다발성단신경병

(multiple mononeuropathy)이기 때문에 신경전도검사에

서는 일반적으로 비대칭적인 축삭성 이상소견을 보인

다. 그러나 다발성말초신경병의 소견을 보일 수도 있고
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Fig. 11. Consecutive length of a teased nerve fiber from the

sural nerve of a patient with CIDP demonstrates

remyelination(osmium tetroxide ×400).

Fig. 12. Electron microscopic finding of the sural nerve with

hereditary sensory autonomic neuropathy thpe IV

shows characteristic absence of unmyelinated nerve

fibers.

Fig. 13. Paraffin section of the sural nerve from a patient with

polyarteritis nodosa shows fibrinoid necrosis and

prominent infiltration of in flammatory cells around a

small epineurial vessel(H & E ×250).



보통 탈수초성 말초신경병의 특징이라고 하는 전도차

단(conduction block)을보이는 경우도있다(Fig. 14).

2. 자가면역성/염증성 말초신경병

급성염증성탈수초성말초신경병 (acute inflammatory

demyelinative polyneuropathy; 이하 AIDP), 만성염증성탈

수초성말초신경병 (chronic inflammatory demyelinative

polyneuropathy; 이하 CIDP), 형질세포악액질과 동반되

는 신경병(neuropathy associated with plasma cell dyscra-

sia), 후천성면역결핍증과 동반되는 말초신경병 ( H I V

neuropathy) 및 Lyme’s disease 등이 이 범주에 속하는 질

환이다.

A I D P나 C I D P에서는 신경갈래분리검사상 분절성 탈

수초 변화나 수초재생이 특징이며(Fig. 10, 11) semithin

s e c t i o n에서는 유수섬유의 감소와 함께 축삭의 직경에

비하여 수초의 두께가 얇은 신경이 관찰된다(Fig. 15).

혈관 주위나 신경내막에 T-임파구 염증 세포 침윤도 드

물게 나타날 수 있다.11 이 환자들의 일부에서는 수초 변

화 보다도 축삭 변성이 더 현저한 경우도 있는데 이것이

원발성 축삭 변성인지 혹은 신경 근위부에서의 심한 탈

수초성 변화 때문에 신경 말단부에서 나타난 이차적인

축삭 변성인지는 구별하기가 어렵다. CIDP에서는 드물

지만 onion bulb formation이나 신경주막하 부종(subper-

ineurial edema)이 관찰되기도 한다.1 탈수초성 말초신경

병에서는 신경갈래분리검사에서만 수초의 변화가 관찰

되는 경우가 많기 때문에 파라핀 절편으로는 진단에 별

로 도움이 되지 않는 경우가 흔하다. 형질세포 이상과

연관된 신경병증에서는 축삭 변성이나 탈수초성 변화

가다양하게 관찰될수 있다.

탈수초성말초신경병의 신경전도검사에서는 신경전

달속도의 현저한 지연과 함께 특징적인 복합활동전위

의분산(dispersion)과전도차단이 관찰된다(Fig. 16).

3. 유전성 신경병

최근 분자유전학의발달로 많은 유전성말초신경병의

진단이 가능해졌지만 아직 모든 유전자가 규명된 것이

아니기때문에 신경생검이 진단에도움이 된다.

유전성운동감각성신경병 (hereditary motor sensory

neuropathy; 이하 HMSN) type I, type III, Refsum's disease
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Fig. 14. Ulnar motor nerve conduction study in a patient with

Churg-Strauss syndrome(eosinophilic vasculitis)

shows definite conduction block but without changes

of CMAP duration.

Fig. 15. Semithin section of the sural nerve form a patient with

CIDP shows relatively thin myelin sheath comparing

to the axon diameter(toluidine blue ×400).

Fig. 16. Ulnar motor nerve conduction study of a patient with

AIDP shows markedly slow NCV with conduction

block and dispersed CMAPs.
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에서는 비후성 말초신경병이 나타나는데 신경비후는

onion bulb formation과 같은 신경의 변화에 의해 발생한

다(Fig. 17, 18).1,4 onion bulb formation은 슈반세포가 방사

상으로 증식하여서 형성되는데 Schwann cell process 사

이에는 교원섬유로 채워지며 이 현상은 신경섬유의 탈

수초화와 수초재생이 만성적으로 반복되어서 나타난다

고 생각되고 있다.1 2 신경다발 내에서 슈반세포의 증식

과 교원섬유의 증가로 신경다발의 전체 면적이 증가하

면 임상적으로 신경비후가 나타나게 된다. 따라서 생검

상 연령에 비하여 신경다발의 면적이 현저히 증가한 경

우에는 유전성신경병이나 말초신경 종양, 혹은 나병을

의심하여야 하는데 국소성비후성신경병 (focal hyper-

trophic neuropathy)13과 일부 신경섬유종(neurofibroma)에

서 관찰되는 onion bulb like structure, microfasciculation

과는 onion bulb formation과 감별할 필요가 있다. HMSN

type I 및 type III에서는 semithin 절편 관찰상 신경섬유

의 감소 및 크기 분포의 변화가 흔히 관찰되며 신경갈래

분리검사에서 탈수초성 변화가 특징이다 . 신경전도검

사에서는 탈수초성 다발성 말초신경병의 소견을 보이

지만 보통 하지에서는 복합활동전위가 관찰되지 않고

상지에서만관찰되는 경우가흔하다.

Hereditary neuropathy with liability to pressure palsies

(이하 H N P P )에서는 신경갈래분리검사상 소시지 모양

으로 수초가 비후된 t o m a c u l a가 높은 빈도로 관찰되는

것이 특징적인 소견이다(Fig. 19, 20). 이 질환은 다양한
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Fig. 17. Semithin section of the sural nerve from a patient with

HMSN type 1A shows numerous onion bulb forma-

tions(toluidine blue ×400).

Fig. 18. Semithin section of the sural nerve from a patient with

Dejerine-Sottas disease shows numerous onion bulb for-

mations and demyelinated fibers(methylene blue ×4 0 0 ) .

Fig. 19. Teased myelinated nerve fibers of the sural nerve

from a patient with HNPP shows typical tomacular

changes(toluidine blue ×400).

Fig. 20. Semithin section of the sural nerve from a patient with

HNPP shows a large nerve fiber with loose myelin

sheath(osmium tetroxide ×4 0 0 ) .



임상 양상을 보이기 때문에 원인 미상의 신경병을 감별

할때 항상 염두에 두어야 하는데 PMP22 유전자의 결손

(deletion)이나 돌연변이(mutation)가 없는 환자에서는 신

경 생검이 가장 확실한 진단 수단이 된다. HNPP는 대부

분 상완신경총병의 증상으로 내원하지만 신경전도검사

에서는 증상 부위와는 무관하게 포촉성 말초신경병

(entrapment neuropathy)이 흔히 발생하는 부위에서 신경

전도속도의 저하와 함께 복합할동전위의 지연이 관찰

된다(Fig. 21).14

HMSN type II에서는 다른유형과는달리 onion bulb 형

성이나 수초 변화가 거의 없는데 굵은 유수신경 섬유가

선택적으로소실된다는보고가 있다. 신경전도검사에서

는만성축삭성다발성말초신경병의양상을보인다.

4. 유전분성 신경병증

유전분은 광학현미경상 HE 염색에서 분홍빛으로 염

색되는 무정형의 균질성 물질로서 주로 혈관 주위부에

침착되는 경향이 있으며 methyl violet나 congo red 염색

에서 변색성( m e t a c h r o m a s i a )을 보이는 특징이 있다. 유

전분의 침착이 의심되면 congo red 로 염색한 조직에서

polarized microscope으로 apple green bi-refringence를 확

인 하여야 한다(Fig. 22). 이 질환에서는 신경갈래분리검

사에서 만성 축삭변성 소견이 관찰되는데 초기에는 작

은 직경의 유수신경 섬유가 먼저 소실되지만 질병이 진

행되면서 전반적인 신경섬유의 소실을 보인다. 면역화

학적 염색법이 유전분증의 아형을 감별하는데 도움이

되는데 amyloid P protein에 대한 항혈청은 모든 유전분

증에서 양성 반응을 보이지만 κand λchain에 대한 항혈

청은 원발성 유전분증에서, transthyretin에 대한 항혈청

은가족성 유전분증에서양성 반응을보인다.1,4,15

신경전도검사에서는 축삭성 다발성말초신경병 소견

을 보이지만1 6 원발성 유전분증에서는 손목굴증후군만

보이는 경우도 있다. 확진을 위해서는 신경생검이 필수

적이다.

5. 유육종증

유육종증에서의 말초신경 침범은 근육 보다 발생 빈

도가 훨씬 낮다. 유육종(sarcoid granuloma)은 non-caseat-

ing granuloma로 epithelioid cell, lymphocyte, Langerhan's

giant cell로 구성되며 주로 신경외막과 신경주막에서 관

찰된다. 혈관 주위 염증 세포 침윤으로 인한 granuloma-

tous periangitis가 보이는경우도 있다(Fig. 23).1,4,17,18

신경생검과 신경전도검사 : 선우일남 등

– 147 –

Fig. 21. Median sensory and mixed nerve conduction study of

a patient with HNPP shows prolonged duration of

CNAPs with slow NCV over transcarpal tunnel.

Fig. 22. Congophilic amorphous infiltrations are seen in

endoneurium of the sural nerve from a patient with

primary amyloidosis(congo red ×250).

Fig. 23. Noncaseating granulomas with giant cells are noted in

epineurium in a patient with sarcoid neuropathy(H &

E ×250).
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6. 나병

나병은 항산균(acid fast bacilli; 이하 AFB)인 Mycobac-

terium leprae에 의하여 발병하는 전염병으로서 주로 피

부와 말초신경을 침범하며 피부 생검에서 확진이 되지

않을 경우신경 생검이진단에 도움이될 수있다.

조직 소견 상 육아종(granuloma)이 관찰되는데 치즈화

(caseation)가 동반되어서 농양 형태를 보이는 경우도 있

다. AFB 염색 상 적색으로 염색되는 cocco-bacilli가 관찰

되면 확진할 수 있는데 이 세균에 침범당한 대식세포나

슈반세포는 formy cell을 형성한다(Fig. 24).1,4

신경전도검사에서는 흔히 비대칭성 축삭성 말초신경

병의 소견을 보이며 특히 피부에 근접한 감각신경이 침

범 되는 경향이 있지만 확진을 위해서는 생검이 필수적

이다.

7. 기타

유전성 대사 질환의 하나인 metachromatic leukodystro-

phy는 sulfatase 결핍이 원인으로서 뇌와 신장 및 신경 조

직에 galactosyl-3-sulfate가 축적되어서증상이 나타난다.

Cresyl violet 염색으로슈반세포의 세포질에서 관찰되는

변색성 과립(metachromatic granule)이 특징이다.1,4

신경전도검사와 말초신경 생검의 비교

신경전도검사는 비침습적이며 운동신경과 감각신경

을 둘 다 쉽게 검사할 수 있고 반복 검사가 가능하기 때

문에 추적 검사에 적용할 수 있다는 장점이 있다. 이에

비하여신경생검은침습적이며특별한경우를 제외하면

감각신경만 검사가 가능하고 고도의 검사 기술과 설비

가 필요하며 추적검사가 사실상 불가능하다.1 , 4 , 1 9 , 2 0 그러

나 신경전도검사는 신경섬유 중에서 주로 큰 유수신경

(large myelinated fibers)의 기능만을 평가할 수 있는 반면

신경생검은 직경이 작은 신경섬유의 변화는 물론 결체

조직이나 혈관까지 직접 관찰할 수 있다는 장점이 있다.

따라서 임상의사는 이 두 가지 검사의 장단점을 명확하

게이해한다음각검사의적응여부를결정하여야한다.

결 론

말초신경 생검은 침습적이기 때문에 다른 검사로 확

진이 어려운 환자에서 선택적으로 시행하여야 한다. 그

러나 선택적으로 시행된 생검 조직이라도 처리 과정에

서 오류가 있으면 정확한 정보를 얻을 수 없기 때문에

주의를 요하며 가능한 모든 조직학적 검사방법을 시행

할 수 있는 표준화된 검사실에서 생검을 시행하는 것이

바람직하다. 또한 신경생검은 말단 부위의 국소적인 감

각신경만 관찰할 수 있다는 한계성과 함께 대부분 비특

이적인 축삭이나 수초의 변화를 나타내기 때문에 임상

적으로 유용한 판독을 위해서는 임상 소견과 전기진단

검사및 다른검사실 결과가종합되어야 한다.
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