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□특집 종설 :소아, 청소년기에 흔한 신경질환□

1)

서 론

다양한 양상의 발작들이 간헐적으로 반복되어 간질과 혼동되

거나 간질로 진단되어 불필요한 약물을 장기간 복용하거나 또는

이러한 약물에 의한 부작용에 노출되기도 한다. 환자의 연령과

발작의 정확한 양상, 발작 시기(수면 또는 각성) 등은 정확한 진

단에 도움이 된다. 그러나 일부 비간질성 발작은 실제로 간질발

작 시 동시에 나타날 수도 있어 비일상적인(unusual) 운동모양

은 간질로 오진되기도 한다. Prensky
1)
는 비일상적인 운동의 양

상을 긴장도(tone)의 소실, 호흡의 혼란(derangement), 인식의

혼돈과 행동의 변화와 특별한 질환과 관련된 행동 양상 등으로

분류하 다(Table 1). 연령은 이러한 유사 경련 질환의 분류에

가장 중요한데 Fejerman
2)
은 신생아 및 유아, 소아, 청소년 및

성인기로 나누어서 이들을 분류하기도 하 다(Fig. 1).

비간질성 발작은 급성기 간질 환자의 올바른 치료와 불필요한

약물로 인한 여러 가지 문제들을 피하기 위해 반드시 정확한 감

별 진단이 필요하다. 감별 진단에는 장시간의 비디오 뇌파(vid-

eo-EEG) 검사가 도움이 되며 Ribai 등
3)
은 심인성(psycho-

genic) 비간질 발작 환자의 75%에서 비디오 뇌파 검사로 확진

이 가능하 다고 보고하 다. 또한 Opherk와 Hirsch
4)
는 간질
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발작 시 심장 박동수의 증가가 비간질성 발작에서 보다 의미 있

게 증가함을 보고하여 장시간의 심박수의 관찰도 감별에 도움이

된다.

1. 양성 신생아 수면 근간대성 발작(Benign neonatal
sleep myoclonu, BNSM)

분만 첫 주부터 관찰되어 약 6개월간 지속된다. 사지 특히 상

지에서 시작되어 다리, 얼굴, 몸통으로 퍼지는 빠르고 강한 근간

대성 발작이 특징이다. 이 발작은 양측으로 또는 여러 군데 동

시에 나타날 수 있으며 경련 발작과는 달리 대부분 20-30초 정

도 지속되며 길게는 5-15분 지속된다. 모든 수면기 중에 관찰될

수 있으나 주로 비 램수면기에 잘 관찰된다. 잠에서 깨어나면

사라지고 신경학적 진찰과 뇌파 검사는 정상이다
5)
. 치료는 필요

없으나 발작이 길거나 너무 잦은 경우에는 clonazepam이나 다

른 benzodiazepam을 쓸 수 있다
6)
.

2. 호흡정지 발작(Breath holding spell, BHS)

호흡정지 발작은 6-18개월 사이에 가장 흔히 볼 수 있으며

놀라거나 좌절감 등의 감정적인 자극 후에 발생하는 반사적 무

산소성 발작으로 대개 불수의적으로 호기(expiration)에 발생한

다. 반사적 무산소성 발작, 아 실신 또는 비간질성 미주신경성

발작 등으로 불린다
7)
. 호흡정지 발작은 발작 동안의 피부 색깔

의 변화에 따라 청색성 정지발작(cyanotic BHS)과 창백 정지발

작(pallid BHS)으로 나눌 수 있는데 소아에서는 청색성 정지발

작이 더 흔하며 때로는 청색증과 창백함이 함께 나타나는 혼합

형도 있다
8)
. 합병증은 매우 드물지만 심장정지나 음식물의 흡인
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Epilepsy is the most common paroxysmal disorders seen in the childhood. But other nonepileptic

paroxysmal events are confused with epileptic seizures or have unusual clinical features. Nonepileptic

paroxysmal disorders tend to recur episodically. So differential diagnosis between epileptic and non-

epileptic disorders in fundamental not only to allow correct management of patients and but also

avoid of unnecessary antiepileptic medications. To accurate diagnosis of nonepileptic paroxysmal dis-

orders, the patients' age and accurate description of the events are need. (Korean J Pediatr 2006;

49:364-367)

Key Words : Nonepileptic paroxysmal disorders

- 364 -



Korean J Pediatr : 제 49 권 제 4 호 2006년

등이 발생할 수 있다.

청색성 호흡정지 발작은 분노나 욕구불만 등의 정서적인 자극

으로 유발되며 환자는 약 15초 동안 심하게 울고 난 후 호기를

멈추고 이어서 무호흡이 발생하며 빠르게 청색증이 초래된다. 일

부 환자에서는 활궁 모양의 사지의 강직을 보인 후 사지의 떨림

과 의식 소실이 발생하고 의식은 대개 1분 이내에 회복된다
3, 8)
.

청색성 호흡정지 발작은 호기 무호흡 후에 발생되는 과 호흡과

흉곽 내부의 압력과 호흡기내 작용 등의 기전으로 발생되는 것

으로 알려져 있다
7)
.

창백을 동반하는 호흡정지 발작은 갑자기 놀라거나 통증에 의

해 유발될 수 있으며 가벼운 낙상 같은 사고가 원인이 도기도

한다, 과도한 미주 신경의 흥분으로 대뇌의 혈류저하(hypoper-

fusion)를 초래하여 창백하게 된다. 이 발작 동안 심한 심박저하

나 심장의 무수축(asystolic)이 동반된다
8)
. 환자는 창백해지고

땀을 많이 흘리게 되며 때로는 멍한 상태가 되거나 잠에 빠진다.

안구를 압박하면 무산소성 발작을 일으키게 되는데 이는 안구를

압박하면 삼차신경과 미주 신경의 원심(efferent) 부교감신경 통

하여 뇌간으로 전달되어 안구-심장 반사를 유발하여 호흡정지를

일으키는 것으로 추정된다
8)
.

진단은 선행하는 분노나 흥분 상태가 대개 있으며 청색증을

초래한 후 이후에 의식 소실이 동반되는 것이 간질 발작과 다른

점이다. 뇌파 검사나 안구 압박검사 등을 실시하여 감별할 수

있으며, QT 연장 증후군도 무산소성 발작을 초래할 수 있으므

로 감별해야 한다.

치료는 발작에 관심을 두기보다는 환자가 느끼는 분노나 좌절

감을 이해하도록 해야 한다. 그러나 환자에게 벌을 주거나 야단

을 치는 것을 두려워 할 필요는 없다.

3. 아에서 무호흡과 명백하게 생명을 위협하는 상황
(Apnea and apparent life-threatenlng events in
infants, ALTE)

1세 미만의 아에서 수면 무호흡, 피부색의 변화와 근 긴장

도의 변화 및 기침과 토하는 등의 증상을 갑작스럽게 동반하여

때로는 소생술을 필요로 하기도 하는 응급 상황을 초래하는 일

Fig. 1. Nonepileptic disorders imitation idiopathic generalized epilepsies. Cited from
reference 2.

Table 1. Syncope and Other Nonepileptic Paroxismal Disor-
ders

Syncope

Cardiovascular-mediated syncope

Neurocardioenic syncope

Convulsive syncope

Reflex syncope

Situational syncope

Cough syncope

Defecation syncope

Deglutition syncope

Diving syncope

Hair-grooming syncope

Micturition syncope

Sneeze syncope

Trumpet-playing syncope

Weight-lifting syncope

Hyperventilation syncope

Suffocation syncope

Drug-induced syncope

Psychogenic syncope

Other nonepileptic paroxysmal disorders

Benign paroxysmal vertigo

Paroxysmal dystonic choreoathetosis

Paroxysmal kinesigenic choreoathetosis

Dopa-responsive dystonia with diurnal variation

Acetazolamide-responsive paroxysmal ataxia

Benign paroxysmal tonic upgaze

Benign paroxysmal torticollis

Sandifer's syndrome

Cyclic vomiting

Benign myoclonus of early infancy

Hyperekplexia

Spasmus nutans

Shuddering attacks

Hyperventilation syndrome

Rhythmic movements

Stereotypies

Gratification phenomena

Masturbation

Cited from reference 1
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종의 증후군이다. 미숙아나 respiratory syncytial 바이러스 감염

에 노출된 미숙아 또는 전신 마취를 받은 미숙아 등에서 그 위

험도가 증가한다
9)
. 환자는 호흡 부전과 또는 근 긴장 이상(dys-

tonia), 위식도 역류와 관련된 서맥이 동반된다
2)
.

4. 실신(Syncope)

실신은 뇌혈류가 일시적으로 감소하여 의식을 잃고 자세를 유

지하지 못하여 서있을 수 없는 상태를 말하며 이후에는 저절로

회복된다
8, 10, 11)

. 실신은 청소년기나 나이 많은 소아에서 간질과

구별이 필요한 가장 흔한 질환이다. 실신은 응급실로 내원하는

성인의 3% 정도이나 소아는 0.125-3% 정도로 보고되고 있으며

33-51%가 5년 이내에 재발한다
8, 10)
. 소아 환자의 약 75%는 혈

관미주신경성(vasovagal) 실신이며, 이 밖에 경련이나 편두통,

또는 심장 질환으로 실신이 초래될 수 있다
10)
.

환자는 앉아있거나 서 있을 때 메스껍거나 어지럽고 눈앞이

흐려지고 시야가 좁아지며 사고가 흐려지는 전조 증상이 동반되

며 이어서 안색이 창백해지고 얼굴과 전신에 식은땀을 흘린다.

침이 고이고 상복부의 불편감을 느끼거나 구토를 하기도 하며

환자들은 이러한 느낌을 감소시키기 위해 숨을 크게 쉬거나 한

숨을 쉬기도 한다. 주위에서 부르거나 통증에도 반응이 없는 의

식소실이 나타나고 경련의 양상과 비슷한 발작 후 혼동 등이 나

타날 수 있다
10)
.

실신의 원인은 심장에서 기인하는 경우와 심장 이외의 여러

가지 원인으로 인한 실신과 미주신경원성 실신 등으로 크게 나

눈다
6, 10)
. Rothner와 Menkes

12)
는 미주신경성, 반사성(reflex),

정맥류 감소에 의한 경우와 심장 질환으로 인한 실신 등 4가지

의 원인으로 나누었다. 심장 박출량이 감소하거나, 심근의 이상

이나 부정맥 등이 심장성 실신의 원인이 되며 대개 운동 중에

발생하기도 하며 생명이 위독할 수 있어 가장 심각하다
10)
. 강직

또는 간대발작은 실신은 동반하기도 하는데 실신과 달리 사지의

움직임이 더 흔하고 경련 후 혼동이 더 흔하며 경련 발작 때는

일반적으로 빈맥이 관찰된다. 호흡정지 발작이나 편두통 후에도

실신이 동반될 수 있어 자세한 병력 청취가 중요하다. 기립성

저혈압은 적어도 2분 이상 서있었을 때 수축성 혈압이 20

mmHg 이상 감소할 때 진단할 수 있으며 탈수가 있거나 장시

간 누워있을 때 유발될 수 있다. 과호흡은 뇌혈관의 수축을 일

으켜 실신의 원인이 되며, Valsalva법이나 흉곽의 압박 역시 뇌

의 저혈류를 유발하고 과호흡을 초래하여 실신을 일으킬 수 있

다
10)
. 기침이나 배뇨 또는 배변시 고개를 뻗을 때(stretching),

다이빙 할 때에도 실신할 수 있는데 이를 상황과 관련된 실신

(situation syncope)라고 한다
6, 8)
. 간질 발작의 첫 증상으로 실

신이 있는 경우도 있다. Aysun과 Apak
13)
은 원인을 알 수 없었

던 실신 환자 18명을 추적 관찰하여 7-19개월 후 4명의 여자

환자에서 전형적인 간질 발작이 초래된 것을 보고하 다.

미주신경원성 실신은 가장 흔한 형태의 실신으로 급성 질환이

나 빈혈, 통증, 두려움 또는 피곤하거나 배고플 때 또는 오랜 시

간 동안 서 있거나 숨쉬기 어려운 방안에 있거나 군중 속에 있

을 때와 정신적인 스트레스와 관련되어 잘 초래된다. 의식 소실

은 매우 짧아서 1-2분 정도이며 신경학적 후유증 없이 빨리 회

복되는 특징이 있어 이는 간질 발작과 구별된다
13)
. 과도한 말초

혈액의 유입이 심실내 정맥 환류를 감소시키고 이어서 catecho-

lamines의 증가를 초래하고 이는 교감신경을 억제하여 서맥과

혈관 확장 및 저혈압을 초래하게 된다. 기립시에 정상적인 반응

은 심박수와 확장기 혈압이 증가하고 수축기 혈압은 변화가 없

거나 약간 저하된다. 그러나 반복적인 실신이 있는 사람은 반사

적인 서맥과 말초의 혈관 확장이 일어나는 paradoxical 반사를

보인다
11, 14)
.

원인이 불분명한 모든 형태의 실신은 심전도 검사가 반드시

필요하며 간질 발작과 구별하기 힘든 경우는 뇌파검사나 비디오

-뇌파 검사 또는 뇌 상 검사가 필요하다, 일부 환자의 경우 혈

당이나 전해질 검사와 내분비적 검사가 필요하기도 한다. 또한

심장의 원인으로 인한 실신이 의심되는 경우 holter 감시나 운동

스트레스 검사 및 심장의 전기 생리적 검사를 해야 한다. 치료는

원인이나 유발 인자를 완화시키거나 피하고 수분과 전해질의 섭

취를 늘리고 식사를 규칙적으로 하도록 권장한다. 알코올을 삼가

고 atenolol(1-2 mg/kg/day), mineralocorticoid(hydroflurocor-

tisone 0.1-0.3 mg/kg/day), pseudoephedrine(4 mg/kg/day)

등의 약물이 신경원성 실신의 발작을 줄일 수 있다
10)
.

5. 심인성 경련(Psychogenic seizures)

심인성 가성 경련(psychogenic pseudoepileptic seizures,

PPS)은 전신성 강직 간대발작과 유사하다
2)
. 또한 전두부 간질에

서의 이상한 움직임이나 복잡 부분 발작과 혼동되기도 한다. 청

소년기의 여자에서 더 흔하다. 전형적인 양상이 부족하며, 통증

을 동반하는 자극은 피하고 발작 시 오줌을 싸거나, 발작 후 증

상이 거의 없는 점은 간질 발작과 다르다
2, 8)
.

6. 과호흡 증후군(Hyperventilation syndrome)

과호흡 증후군은 사춘기의 여자에서 흔하며 대개 분노와 관련

되어 나타난다
2, 6, 8)

. 만성 과호흡 증후군은 분노, 두통, 우울증과

과민성 장관 증후군과 자주 연관된다
15)
. 과호흡 발작 동안 환자

는 빈맥, 분노와 함께 숨쉬기가 힘들고 두통과 감각 이상 등을

호소한다. 2차적으로 실신할 수도 있으며, 소발작과 비슷한 양상

을 보이기도 한다
2)
. 많은 환자들이 과호흡 발작 이전에 정신과

적 문제를 가지고 있는 경우가 있다
8)
.

7. 기면증, 수면발작(Narcolepsy)/탈력발작(Cataplexy)

낮 동안의 짧은 시간의 수면의 반복으로 과도한 졸림이 있

는 것이 특징인데 놀다가 심지어는 대화 도중에도 잠을 잔다
6, 12, 16-19)

. 기면증에는 낮 동안의 과도한 수면, 탈력발작, 수면환

각(hypnagogic hallucination), 수면마비(hypnagogic paralysis)

등의 4가지 증상을 나타낼 수 있다. 이들 중 탈력발작이 간질과

구별되어야 하는데 탈력발작은 감정의 변화 등에 의한 갑작스러
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운 근육 긴장의 소실을 말하는데 이는 웃음이나 흥분, 놀람, 혹

은 운동 등으로 머리가 앞으로 숙여지거나 턱이 밑으로 쳐지거

나 무릎이 굽혀지거나 심하면 쓰러지는데 의식은 유지된다. 발작

은 1, 2분간 지속되며 대개 수면 발작 초기에는 잘 나타나지 않

는다
12)
.

Guilleminault와 Pelayo
19)
는 소아의 수면발작은 2.1-11.8세로

평균 7.9세에 나타나며 교실에서 갑자기 잠에 빠지거나 집중 결

여 등으로 병원을 찾게 되며, 많은 환자에서 학습부진이나 행동

과다 같은 증상을 동반한다고 보고하 다.

소아에서 수면발작은 비만과도 관련이 있는 것으로 보고되고

있으나 정확한 기전은 알려져 있지 않으나 과도한 수면으로 인

한 활동의 감소가 악화 요인으로 생각된다
16)
. 기면증의 원인은

불명이나 간질이나 편두통과 관련성은 없다. 기면증이 수면전환

단계와 관련이 있으며 대부분의 수면발작은 비 램수면보다는 램

수면과 동반된다. 대분의 일상 수면은 램 수면으로 시작되지 않

지만 기면이나 탈력발작은 램 수면으로 시작된다. 수면다원 검사

에서 2회 이상 램 수면으로 시작되면 확진할 수 있다
16, 20)
.

7. 기 타

Spasmus nutans는 아에서 비대칭적인 안구 탕진과 머리

끄덕임(nodding)과 머리의 이상한 자세(head tilt) 등의 특징적

인 3가지 증상을 가지며 저절로 좋아지는 양성의 경과를 가지는

질환이다
6, 8)
. 의식소실은 없으며 대개 2-3년 내에 좋아지는 것

으로 알려져 있으며 뇌파 검사상 비특이적인 이상을 보일 수 있

으나 간질 파는 없는 것으로 구분된다
6)
.

진전(tremor)나 jitterriness 등도 신생아나 유아에서 경련

발작과 반드시 구별해야 한다.

수면 동안에는 야경증이나 악몽 또는 몽유병, 수면 자동증도

간혹 간질발작으로 오인되는 경우도 있다.

결 론

여러 가지 비간질성 유사경련의 증상들은 간질 발작과 매우

유사하거나 간질 발작 시에 동반되기도 하여 그 정확한 진단이

매우 힘들거나 곤란할 수 있다. 그러나 불필요한 항 경련제의 사

용이나 그에 따른 부작용을 피하기 위해 유사경련 질환들의 일

반적인 임상 증상을 인지하고 자세한 병력과 임상 양상을 관찰

하여 보다 정확한 진단을 위한 노력이 필요할 것으로 사료된다.
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