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양성 국소성 근위축증은 양성 예후를 가지며감각 장애

는 없이 일정기간 서서히 진행하는 상지 혹은 하지의 비

대칭적인 근력약화와 근위축을 특징으로 하는 원인 미상

의 운동신경 질환이다. 이 질환은 H i r a y a m a와

T o y o k u r a1가 연소성 일측성 상지 근위축( j u v e n i l e

muscular atrophy of unilateral upper extremity)으

로 보고한 이후 Adornato 등2이 양성 국소성 근위축

(benign focal amyotrophy)이라 명명하였고 G o u r i -

Devi 등3은 상지 또는 하지의 편측만 침범하는 특징으로

미루어 일지성 근위축(monomelic amyotrophy)이라명

명하였다. 현재까지 1 5 0예 이상이주로 일본, 인도, 및 말

레이시아 등 아시아에서 주로 보고되고 있으며 국내에서

도 드물게 보고된 바 있다.4 , 5

그러나 아직 이 질환의 특성에 대해서는 잘 모르는 상태

로서 방사선 소견이나 전기 진단 검사 소견에 대하여도

이견이 많다. 보통 양성 국소성 근위축의 진단기준은 근

위축 및 근력 약화가 상지 혹은 하지중 주로 한쪽편에 국

한되어 있으며 처음 발병시에는 수개월에서 수년간 서서

히 진행하다가 그 후 진행이 정지하는 임상 경과를 보이

거나 혹은 매우 서서히 진행하는 만성경과를 나타내고 뚜

렷한 감각장애나 중추 신경계의 외인성 병변이 없는 경우

라 하였다.5 저자들은 양성 국소성 근위축증의 소견을 보

이나 양쪽 대퇴직근(rectus femoris)에만 국한되어 밴드

모양의 근위축이 나타난 환자를 경험하였기에 문헌고찰과

함께보고하는 바이다.

증 례

평소 건강하던 4 9세 여자가 양쪽 대퇴직근에 생긴 밴드

모양의 근위축을 주소로 내원하였다. 환자는 백화점에서

판매직으로 근무하는 여성이며 내원 1개월전 앉아서 책을

읽던 도중에 우연히 자신의 양쪽 허벅지가 위축된 소견을

발견하였으며 위축소견은 다리를 편 상태에서나 일어서

있는 상태에서 더 뚜렷하게 관찰되었다. 그러나 이러한

증상이 언제부터 시작되었는지는 정확히 알지 못하였다.

그리고 근무하면서 장시간서 있으므로 오는 하지의 피로

외에는 하지 통증이나 근력 약화, 부종, 및 압통 등의 증

상은 전혀 관찰되지 않았다. 과거력상 신경근 질환의 병

력이나 스테로이드나 헤로인 또는 그 외 약물의 근육주

사, 수술, 골절, 및 인대손상 등은 없었으며 내과적으로도

당뇨나 결핵등의 과거력은없었다.

입원당일 환자는 외견상 건강해 보였으며 이학적 검사

상 활력징후는 정상이었고 심폐 청진상 이상은 없었으며

양쪽 대퇴직근의 밴드 모양의 근위축을 관찰할 수 있었다

(Fig. 1). 양쪽 대퇴부는 대칭적이었으며 위축은 띠를 두

른것처럼 양쪽 대퇴직근에 국한되어 수평 방향으로 보였

고 대퇴부의 둘레는 우측이 45 cm, 좌측이 46 cm으로

서로 큰 차이가 없었다. 신경학적 진찰에서도 양쪽 대퇴

직근의 근력은 정상이었고 감각 및 건반사도 정상이었다.

또 한 하지를 쭉 편 상태에서 각각 들어올리는 검사도 정

상이었다. 

혈액학적 검사에서는 전혈구수, 적혈구 침강 속도, 및

hemoglobin 등의 기본 검사와 creatine phosphoki-

nase, aldolase, lactate dehydrogenase, 및c r e a t i n e

kinase-isoenzyme 등은모두 정상이었다. 일단 양성국

소성 근위축증으로 진단하고 신경전도검사와 근전도검사

를 시행하였으나 이상소견은 관찰되지 않았다.
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입원후에도 더 이상 진행소견은 보이지 않았으며 입원

3일째 근생검을 시행하였다. 근생검은 우측 대퇴직근 위

축부위에서 시행하였으며 결과상 근병증이나 신경병증을

시사하는 소견은 없었다. 환자는 근생검 후 퇴원하였으며

외래에서 6개월간의 추적관찰 중에도 더이상의 진행은 없

는 상태였으며 그 후 근생검부위의 위축은 약간 호전되

는 소견을 보였다. 

고 찰

양성 국소성 근위축증이라는 용어는 운동신경원 질환중

에서 전반적이고 대칭적인 운동신경 손상을 특징으로 하

는 척수성 근위축증(spinal muscular atrophy)이나 발

병 후 평균3 ~ 5년에사망하는 악성경과를 취하고 상하운

동신경을 모두 침범하는 근위축성 측삭 경화증과 감별하

기 위해Adornato 등2이 제시한 병명이다.

이 질환의 원인이나 치료방법은 아직 모르며 또한 상지

에 국한된 경우와 하지에 국한된 경우가 과연 한가지 질

환군으로 취급될 수 있는가에 대한 견해도 연구자에 따라

다른데 증례가많이 보고된 일본에서는 상지만 침범된 경

우를 따로 분리하는 경향이 있고 그 외 지역에서는 보고

마다 차이가 있지만 하지를 침범하는 경우도 포함하는 경

향이 있다. 본 경우에서는 병변은 대칭적으로 대퇴직근에

만 국한되고 6개월간의 관찰에서도 더 이상의 진행 소견

은 보이지 않았다. 

이 질환은 일본, 인도, 및 말레이시아 등 아시아 지역에

서 흔히 보고되고 있는 반면 그 외 지역에서는 산발적인

증례보고에 불과하여 빈도가 비교적 드문 것으로 생각되

는데6 - 1 0 우리 나라에서는 최4 및 정과 조5의 증례보고가 있

어 우리 나라도 다른 아시아권에 속하는 나라와 마찬가

지로이 질환이 드물지는 않음을 알 수 있다.

이 질환의 임상적 특징은 성별 및 발병 연령에 있어서

상지만 침범한예와 하지만 침범한 환자간에 약간 차이를

보이는데 상지 침범예는 1 4 ~ 2 5세의 남자에서 주로 나타

나는데 비하여하지 침범예는 남녀간 발생 빈도가비슷하

고 발병 연령이 2 0대 후반에서 3 0대로 약간 나이가 더 많

다.1 1 - 1 4

이 병의 임상증상은 본인도 모르는 사이에 발병하여 수

개월 및 수년에 걸쳐 서서히 진행한 후 정지된다고 하며

국내 증례 보고에서는 언제 발생하였는지도 모르게 우연

히 근위축과 근력 감퇴가 발견되어서 병원을 방문했고 그

이후 추적 관찰에서는 대부분 진행이 없어서 실제 질병의

경과는 정확히 판단할 수 없다하였다. 

저자들의 증례에서도 환자의 증상이 언제부터 시작되었

는지는 정확히 알 수가 없었으며 병변이 발견되고 난 후 6

개월간의 추적 관찰에서 더 이상의 진행소견은 관찰되지

않았다. 국내 보고에서 근위축은 대개 한쪽 상지나 하지

에만 국한되는 경향이 많았으나 저자들의 증례에서는 양

쪽 대퇴직근에만 국한된 밴드모양의 근위축이 특징적이었

기에보고하는 바이다. 

REFERENCES

01. Hirayama K, Toyokura Y. Juvenile muscular atropy of

unilateral upper extremity:a new clinical entity. Psychiatr

Neurol 1959;61:2190.

02. Adornato BT, Engel WK, Kucera J, Bertorini TE. Benign

focal amyotrophy. Neurology 1978;28:399.

03. Gourie-Devi M, Suresh TG, Shankar SK. Monomelic

amyotrophy. Arch Neurol 1984;41:388-394.

04. Kaeser HE, Feinstein R, Tackmann W. Unilateral scapulo-

humeral muscular atropy. Eur Neurol 1983;22:70-77.

05. Pilgaad S. Unilateral juvenile muscular atrophy of upper

limbs. Acta Orthop Scand 1968;39:327-331.

06. Riggs JE, Schochet SS, Gutmann L. Benign focal amy-

otrophy. Arch Neurol 1984;41:678-679.

07. Schlegel U, Jerusalem W, Tackmann W. Benign juvenile

focal muscular atrophy of upper extremities- a familiar

case. J Neurol Sci 1987;80:351-353.

08. Hirayama K. Juvenile non-progressive muscular atrophy

localized in the hand and forearm observations in 38 cases.

박재한·이동국

122 J Korean Society for Clinical Neurophysiology / Volume 7 / November, 2005

Figure 1. Frontal and lateral view of both thighs.
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