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서 론

대다수의 뇌혈관질환은 고혈압, 동맥경화 및 기타 혈관벽의

퇴행성변화와 연관되어 발생하며 이는 세포와 개체의 정상적인

노화 현상과 깊이 관련되어 있기 때문에 나이가 들수록 증가하는

특성이 있다. 하지만 뇌혈관기형과 같은 선천적인 질환은 소아와

젊은 성인에서 흔히 발견되며, 모아모야병과 같이 주로 소아기에

증상이 발현되는 질환도 있다. 또한 성인에 주로 발생하는 동맥

류와 같은 질환은 드물지만 소아에서 발생하기도 한다. 특히 이

러한 경우 그 발현 양상이 비특이적인 경우가 많아서 진단과 치

료에 있어서 어려움을 초래한다. 저자들은 소아기에 발생하는 뇌

혈관질환 중에서 수술이 중요한 역할을 하는 세 가지 질환, 즉

모야모야병, 혈관기형 및 동맥류성 뇌출혈에 대하여 기술하고자

한다.
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본 론

1. 모야모야병(moyamoya disease)

모야모야병은 소아기의 가장 흔한 뇌혈관질환이다. 뇌 혈관조

검사(cerebral angiography)에서 양측 경동맥(internal carotid

artery)의 말단부위에 점진적인 폐색이 보이는 것으로 정의되며,

이 때 두개저 및 뇌기저핵 부위에 가느다란 측부 신생혈관들, 일

명 모야모야 혈관 (moyamoya vessels)이 자라서 올라가는 모양

이 연기가 올라가는 것 같은 데서 병명이 유래하 다. 주로 5-10

세 소아에서 많이 발생하나 성인의 예가 드물지 않아서 두번째

호발 연령이 40세로 알려져 있다
1)
. 소아에서는 주로 뇌경색으로,

성인에서는 뇌출혈로 많이 나타나는 임상적인 차이가 있다.

모야모야병은 1960년대에 일본 의사들이 처음으로 국제학계

에 보고하 으며 이후 한국과 일본, 즉 동북아시아에 집중적으로

발생하고 있음이 알려졌다. 모야모야병에 대하여 주기적으로 전

국적인 역학조사를 시행하고 있는 일본의 자료를 보면, 2003년에

는 인구 10만 명 당 0.54명의 환자가 발생하여 총 7700명의 유병

인구를 보고하 다
2)
. 우리나라에는 아직 전국적인 역학조사가 이

루어지지 못했으나 1995년, 대한뇌혈관질환학회에서 시행한 주

요 병원에 대한 표본조사에서 1994년까지 약 500명의 환자가 발

견되었다고 보고되었다
3)
. 최근에는 우리나라에서 연간 적어도

150명 이상의 환자가 진단되고 있는 것으로 추정된다. 한국과 일

소아 뇌혈관질환
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본 모두 발생률과 유병률이 공히 증가하고 있는 바, 이는 일차진

료에서 이 질환에 대한 인식이 높아지고 진단장비, 특히 MRI의

발달과 보급이 확대된 것에 기인한 것으로 보인다.

지금까지 모야모야병의 발병 원인은 유전적 이상, 자가면역

및 혈관의 물리적 손상 등 여러 가설이 제시되고 있으나 아직은

명확히 규명되지 못하 다. 약 7-10%의 환자가 가족력이 있으며

이 경우 가족성 모야모야병(familial moyamoya disease)로 불

린다
4)
. 형제자매 중에 모야모야병 환자가 있는 경우 발병 위험율

이 30-40배 증가한다고 알려져 있다. 이러한 가족력과 동북아시

아 지역적 편중현상은 모야모야병의 발생에 유전적 요인이 관여

할 가능성을 시사하고 있다. 가족성 모야모야병 환자에 대한 연

구에서 3p, 8q, 17q 등 다수 염색체에서 유전자 위치가 추정되었

으나 아직까지 특정 원인유전자를 찾지는 못하고 있다
5-7)
. 뇌종

양 등으로 인하여 두개방사선치료(cranial irradiation)를 받은 이

후에 모야모야병과 유사한 증상과 혈관조 패턴을 보이는 경우

가 많이 보고되어 왔으며, 다운증후군(Down syndrome), 신경섬

유종증(neurofibromatosis), 겸상적혈구빈혈(sickle cell anemia)

에서 모야모야병이 동반되는 경우가 많으며 이 경우 원발성 모야

모야병과 구별하여 모야모야증후군(moyamoya syndrome)이라

부른다
8)
.

특징적인 일과성 허혈성 발작(transient ischemic attack;

TIA)이 가장 흔한 증상이며, 전대뇌동맥과 중대뇌동맥의 혈류감

소로 인하여 뇌의 운동 역에 허혈이 일어나 한쪽 팔이나 다리의

마비, 편마비, 혹은 사지마비의 형태로 나타난다. 뇌의 감각 역

의 허혈로 감각이상을 호소하는 경우도 흔하다. 후대뇌동맥이 침

범되면 뇌의 후두엽의 허혈로 일과성 시력상실 혹은 시야협착을

경험하기도 한다. 대부분의 경우에 유발요인이 있는데 심한 울음,

노래부르기, 리코더 불기, 격렬한 운동과 같이 과호흡을 동반하

는 상황과 연관된다. 라면과 같이 뜨겁고 매운 음식을 먹으면서

호호 불다가 증상이 나타나는 경우도 흔하다. 야단맞고 울다가

증상이 나타나는 경우 부모가 심리적인 요인으로 생각하여 병원

을 찾지 않아 진단이 늦어지기도 한다. 허혈성 발작은 수 분 정

도 지속되며 대게 완전히 회복되지만 때로는 지속시간이 길어지

면서 뇌경색으로 진행할 수 있다. 무증상의 작은 뇌경색이 흔히

발생하며, 때로는 허혈성 발작이 없거나 경미하 으나 갑자기 심

한 뇌경색이 발생하기도 한다. 약 20%의 환자에서 만성적인 중

등도의 두통을 호소하는데 이는 뇌허혈의 한 증상으로 보인다
9)
.

간혹 무도병(chorea)이나 다리흔들기(limb-shaking)와 같은 불

수의적 운동이 나타날 수 있으며 이로 인해 간질이나 다른 이상

운동질환으로 오진되는 경우가 있다
10, 11)
.

모야모야병이 뇌출혈로 발현되는 경우가 있다. 가는 신생혈관

인 모야모야혈관에 과부하가 걸려 뇌기저핵 출혈, 뇌실출혈이 발

생하는 것으로 생각되며 주로 성인기에 발생하나 간혹 소아에서

도 나타난다. 대부분 뇌경색보다 위중한 상황으로 응급수술을 요

하기도 한다.

전형적인 증상을 보이는 소아가 내원하 을 때 진단검사로서

보통 뇌 MRI가 선별검사(screening test)의 역할을 하게 된다.

T2-강조 상에서 윌리스환(circle of Willis)의 주요혈관들 -내

경동맥 원위부, 전대뇌동맥 및 중대뇌동맥의 근위부- 이 잘 보이

지 않고, T1-강조 상에서 기저핵과 시상부위에 모야모야혈관에

의한 작은 신호공백들(signal voids)이 보이며 조 증강 T1-강

조 상에서 연수막을 따라 조 증강(leptomeningeal enhance-

ment)이 뚜렷하게 보이는 것이 전형적인 소견이다(Fig. 1).

확진은 뇌 혈관조 검사로 하게 된다. 양측 내경동맥 조

상에서 내경동맥 원위부 및 전대뇌동맥과 중대뇌동맥의 근위부

가 좁아져 있거나 막혀있는 것이 확인되면 모야모야병으로 진단

한다(Fig. 2). 척추동맥 조 상에서 후순환계(posterior cir-

culation)가 침범되지 않았는지 확인하는 것이 수술계획을 세우

는데 도움을 준다. 거의 모든 환자에서 기저부 및 두개에서 모야

모야혈관이 자라 있는 것을 확인할 수 있으나 그 정도는 매우 편

차가 심하다. Suzuki가 뇌 혈관조 검사 소견으로 병의 진행 정

도를 판별하는 등급을 제시하여 많이 쓰이고 있으나 이것이 환자

Fig. 1. Moyamoya disease. (A) An axial T2-weighted MR image shows
diminished flow voids in the middle cerebral arteries. (B) An axial T1-
weighted MR image shows punctuate flow voids of the moyamoya vessels
in both basal ganglia.
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의 임상적 상태와 잘 맞지는 않는 것으로 알려져 있다.

간혹 혈관 폐색과 모야모야혈관이 한쪽에만 보이는 경우가 있

는데 이 때는 일측성 모야모야병(unilateral/probable moyamoya

diasease)으로 진단한다. 일측성 모야모야병에서는 50% 미만에

서 양측성 모야모야병으로 진행하고 나머지는 진행하지 않는다

고 보고되었다
12)
.

뇌혈류량에 대한 기능적 평가를 위해서는 뇌 Diamox-SPECT

나 Perfusion MRI 검사가 필요하다. 좁아진 혈관의 관류 역에

서 뇌혈류량이 감소하거나 혈관 예비능이 감소한 것을 확인할 수

있다.

현재까지 모야모야병의 치료는 전적으로 수술에 의존하고 있

다. 수술을 뇌의 혈류공급을 늘려주는 것을 목표로 하며, 허혈에

빠져있는 뇌조직을 구하고 앞으로 발생할 수 있는 뇌경색을 예방

하는 목적을 가진다. 수술방법은 매우 다양하나 크게 직접 문합

술(direct anastomosis)과 간접 문합술(indirect anastomosis)로

나뉜다. 직접 문합술은 두피 아래에 있는 외경동맥(external

carotid artery)의 분지를 뇌 표피 동맥분지에 직접 문합하여 외

경동맥을 통하여 뇌로 혈액을 공급하는 방법이다. 간접 문합술은

혈관과 혈관을 직접 연결하지 않고 혈류공급이 풍부한 두피하의

모상건막(galea aponeurotica), 측두근, 골막 등을 넓게 박리하

여, 뇌표면에 접촉하도록 두개강 안으로 넣어주는 방법으로 이

접촉면에서 신생혈관이 자라 들어가 혈류공급이 이루어진다. 직

접 문합술의 경우 즉각적인 혈류개선이 가능하나, 과혈류에 의한

뇌출혈이나 뇌부종이 있을 수 있으며 혈관연결부위가 막혀서 기

능을 하지 못하는 경우가 있다. 또한 수술의 난이도와 위험성이

간접 문합술에 비하여 높은 편이며, 특히 소아에서는 뇌 표피동

맥분지의 직경이 매우 작아 직접 문합술이 기술적으로 어려운 경

우가 많아서 간접 문합술이 많이 시술되고 있다.

수술의 시기와 수술부위 선정이 중요한데, 뇌허혈이 있으면서

뇌경색이 오기 전이 수술 후 신생혈관이 잘 자라 들어가는 가장

적절한 시기로 보인다. 2세 이하의 유아에서는 특징적으로 모야

모야병의 진행이 매우 급속도로 진행되어 발작성 허혈이 없이 바

로 뇌경색이 오는 경우가 흔하다. 뇌경색의 범위가 넓고, 짧은 시

간 안에 양측 대뇌에 반복적인 뇌경색이 발생하므로 빠른 수술적

치료를 요한다
13)
.

수술 중, 혹은 수술 직후에 수술 통증, 스트레스, 실혈로 인한

뇌경색이 오기 쉬우므로 수술 전후에 정상 이산화탄소 분압과 정

상혈압을 유지하고, 충분한 수혈을 하며 수술후 적극적인 통증관

리로 울음으로 인한 과호흡을 예방해야 한다.

현재까지 보고된 수술의 성적은 좋으며 간접문합술의 경우 약

Fig. 2. A right carotid angiography (A: AP view, B: lateral view) shows
stenotic change in the terminal portions of the internal carotid artery
and proximal anterior cerebral artery and total occlusion in the middle
cerebral artery. A left carotid angiography (C: AP view, D: lateral view)
reveals stenotic change in the terminal portions of the internal carotid
artery and the middle cerebral artery and total occlusion in the anterior
cerebral artery.
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80%에서 수술전보다 허혈성 발작의 호전, 뇌혈류 검사의 개선을

볼 수 있다
14)
. 불수의적 운동도 뚜렷이 호전되나 허혈성 두통의

경우 약 1/3에서만 호전되어 수술 후 환자들이 호소하는 주 증상

으로 남아있다
9)
. 수술한 환자와 수술받지 않은 환자의 전향적인

비교연구가 없어서 뇌경색의 예방효과를 확증하기 어렵지만, 동

일 환자의 수술 전후의 비교에 있어서는 예방효과가 충분히 있다

고 보고있다.

2. 뇌의 혈관기형 (Cerebral vascular malformations)

뇌의 혈관기형은 그 조직학적 구조와 혈류역학적 특성에 따라

뇌동정맥기형(cerebral arteriovenous malformation), 해면상혈

관종(cavernous angioma), 정맥혈종(venous angioma) 및 모세

혈관확장증(capillary telangiectasia)의 4가지 종류로 흔히 구분

한다. 이들 중 뇌동정맥기형과 해면상혈관종은 뇌출혈, 간질발작

과 같은 문제를 흔히 일으킬 수 있어 치료의 대상이 된다. 정맥

혈종과 모세혈관확장증은 거의 무증상이며 대부분 다른 이유로

MRI를 찍고 우연히 발견되므로 특별한 치료없이 경과를 관찰할

수 있다(Fig. 3).

1) 뇌의 혈관기형: 뇌동정맥기형

뇌동정맥기형은 선천적인 혈관기형으로서 동맥과 정맥 사이의

모세혈관의 발달이 이루어지지 않아서 동맥에서 정맥으로 직접

연결되는 단락(shunt)이 존재하는 것을 말하며, 다수의 단락과

확장된 혈관들이 응집된 핵(nidus)을 이루고 있다. 전형적인 형

태는 측뇌실벽에서 뇌표면의 연막까지 거꾸로 된 쐐기 모양

(inverted wedge shape)으로 되어있으며 핵의 내부에는 뇌조직

을 거의 포함하지 않는다. 보통 다수의 유입동맥이 존재하고 때

로는 수백 개에 이르기도 하나 유출정맥은 보통 한두 개로서 뇌

반구 표면을 지나 상시상정맥동으로 들어가거나, 뇌심부를 통하

여 갈렌 정맥계(Galenic venous system)에 이른다. 과거에는 뇌

동정맥기형을 정적인 선천성 병변으로 생각하 으나 최근에는

혈관신생(angiogenesis)과 혈관재형성(vascular remodeling)이

끊임없이 일어나는 동적인 병변으로 이해하고 있다
15)
. 소아환자

에서 환아의 나이가 들어 뇌의 크기가 증가하면 뇌동정맥기형의

크기도 증가하며, 수술로 완전히 제거하고 수술 직후 혈관조

상에서 보이지 않던 뇌동정맥기형이 수년 뒤 다시 나타나는 경

우도 있다
16)
.

뇌동정맥기형의 병태생리는 만성적인 단락현상과 과부하로 인

한 출혈로 요약할 수 있다. 동정맥간 단락이 존재하면 주변의 뇌

조직이 만성적인 허혈상태에 빠지며 장기간 지속되면 신경세포

가 죽고 교세포증식(gliosis)이 일어난다. 이렇게 손상된 뇌조직

에서 간질발작이 발생하여 만성간질로 진행하기도 한다. 동정맥

기형의 박동성 팽창과 같은 혈류역학의 이상으로 만성두통이 발

생할 수 있으며, 과부하가 지속되면서 약한 부위(weak point)에

서 뇌출혈이 발생하게 된다. 뇌동정맥기형 환자의 약 25%에서

동맥류(aneurysm)가 발견되며 대부분 동정맥기형의 유입동맥의

근위부에 위치하며 일부는 동정맥기형 내부에서 발견되거나 관

계없는 다른 동맥분지에 위치하기도 한다
17)
. 일반적으로 크기가

작은 뇌동정맥기형이 내부의 압력이 높아 출혈 위험이 더 높다고

알려져 있다. 뇌동정맥기형의 출혈 위험은 연 1-4%로 알려져 있

으며 첫 출혈 후 1년 동안 6-33%의 재출혈 위험이 있다고 알려

져 있다
18)
.

뇌동정맥기형은 선천성 병변이나 젊은 성인기에 가장 많이 증

상을 발현하여 20-40세 사이에 흔히 진단된다. 소아에서 진단되

는 경우가 비교적 적어 병변이 증상을 나타내기까지 ‘성숙(matu-

ration)’ 과정을 거치는 것으로 추정되며 소아에서 뇌동정맥기형

의 크기가 성인보다 작다는 점도 이를 지지한다. 일반적으로 만

성 두통, 간질 발작 및 뇌출혈이 뇌동정맥기형의 3대 증상이라고

알려져 있으나 소아에서는 다른 양상을 보인다. 성인보다 훨씬

높은 비율의 소아환자가 급성 뇌출혈로 발현되고 비교적 소수만

이 두통이나 간질 발작에 대한 검사를 통해 진단받는다. 소아의

뇌동정맥기형의 크기가 작은 것이 높은 출혈빈도의 원인으로 추

정되고 있다
19)
.

뇌동정맥기형에 의한 뇌출혈은 소아와 젊은 성인의 뇌출혈의

가장 흔한 원인 중 하나이다. 뇌내출혈(intracerebral hemorr-

Fig. 3. Venous angioma. MR images show a branching, contrast-enhancing
structure in the right frontal lobe (A: gadolinium-enhanced T1-weighted
axial image, B: gadolinium-enhanced, T1-weighted sagittal image).
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hage) 혹은 뇌지주막하출혈(subarachnoid hemorrhage)의 형태

로 나타나며, 의식저하, 사지마비, 뇌신경이상과 같은 급성 신경

학적 이상을 흔히 동반한다. 이 경우 보통 CT를 통해 뇌출혈이

진단되며 동맥류가 잘 생기지 않는 환아의 연령과 뇌엽 부분의

출혈양상으로 미루어 보아 뇌동정맥기형의 존재를 추정할 수 있

다. MRI에서 동정맥기형의 특징적인 신호소실(signal void)을

발견하거나, 뇌 혈관조 검사를 하여 구조체나 단락이 보이면 정

확한 진단과 치료계획을 세우는데 도움이 되나, 혈괴(blood clot)

로 인하여 동정맥기형이 잘 보이지 않거나 뇌출혈로 인한 응급상

황에서 검사를 시행하기 어려운 경우가 많다. 뇌동정맥기형의 출

혈은 뇌동맥류성 출혈보다 뇌실질을 찢는 힘이 약하다고 알려져

있으며 환아의 상태도 상대적으로 양호하나 출혈량이 많은 경우

역시 치명적인 경과를 밟을 수 있다.

일반적으로 뇌출혈로 인하여 뇌압상승과 신경학적 이상이 뚜

렷한 경우, 응급수술로서 혈괴를 제거하고 출혈부위를 지혈하여

뇌압을 안정시켜야 한다. 이후 환아의 신경학적 상태가 호전되는

것을 보면서 뇌 혈관조 검사를 하여 정확한 진단과 동정맥기형

에 대한 치료계획을 세우게 된다. 단순 뇌출혈로 생각한 응급수

술에서 혈괴에 묻혀있는 동정맥기형이 함께 제거되는 경우도 있

으며, 때로는 혈관조 검사에서 보이던 작은 동정맥기형이 혈괴

에 묻혀 수술 중 구별하기 어려운 경우도 있다.

작은 뇌출혈, 만성 두통, 간질 발작으로 발견된 경우, 우연히

발견된 경우, 혹은 뇌출혈로 인한 응급수술 후 환아가 안정된 경

우에 뇌동정맥기형의 치료에는 세가지 방법이 있다. 세가지 방법

이 조금씩 적응증이 다르나 일반적으로 크기가 크고 뇌의 중요부

위에 위치한 경우 모든 치료방법의 위험성과 실패율이 함께 증가

하는 특징이 있다.

수술 : 수술로 동정맥기형을 전적출하여 근본적인 치료가 가능

하다. 반드시 전적출해야 하며 부분 적출한 경우 오히려 뇌출혈

의 위험이 높아질 수 있다. 수술의 위험도를 평가하기 위한 지표

로서 Spetzler-Martin grade를 주로 사용한다. 동정맥기형의 크

기, 심부유출정맥의 유무 및 뇌의 주요기능 역(eloquent area)

에 위치여부를 기준으로 다섯 등급으로 분류하며 등급이 높을수

록 수술후 사망률 및 신경학적 장애의 가능성이 높아진다. 수술

은 뇌동정맥기형의 주변부에 존재하는 교세포증식층(gliotic

plane)을 따라서 조심스럽게 박리하고 유입동맥을 하나씩 제거하

는 과정으로 진행된다.

방사선수술 : 방사선이 혈관폐색을 일으키는 특성을 이용하여

감마나이프나 linear accelerator (LINAC)을 이용한 방사선수술

이 뇌동정맥기형의 치료에 널리 사용되고 있다. 방사선 용량의

문제로 크기 3 cm 이하의 작은 동정맥기형의 치료에 적합하며,

장기간 추적관찰 하 을 때, 65-85%의 폐색을 보인다고 보고되

어 있다
18)
. 수술에 비하여 덜 침습적인 장점이 있으나 혈관폐색

이 서서히 진행되므로 2-3년의 관찰기간이 필요하며 이 기간 동

안 동정맥기형의 출혈률은 치료받지 않은 환자와 같다고 알려져

있다. 방사선에 의한 뇌조직 손상으로 부종, 낭종 형성이 발생할

수 있다(Fig. 4).

혈관내색전술(endovascular embolization) : 중재방사선과학

의 발달로 다양한 색전물질로 뇌동정맥기형의 폐색을 시도하여

왔으나 현재까지 그 효과는 제한적이다. 단일 동정맥루(arterio-

venous fistula)는 색전술로 높은 치료율을 보이나 동정맥기형은

수많은 유입동맥의 존재로 인하여 상당부분을 막더라도 새로운

혈관을 끌어와 재개통되는 현상을 관찰할 수 있다. 뇌동정맥기형

을 색전술 단독으로 치료 하 을 때, 완전 폐색은 5-10% 정도에

서만 가능하다고 알려져 있다
20)
. 현재로서 색전술의 단독 치료는

효과적이지 못하나 뇌동정맥기형에 동반된 뇌동맥류를 치료하거

나, 수술전 유입동맥의 수를 줄여 수술 중 출혈량을 감소시키는

데 중요한 역할을 하고 있다.

소아에서의 뇌동정맥기형의 적절한 치료법의 치료 시기의 선

택은 명확하지 않으나 일반적인 원칙에 따르면, 뇌출혈로 발현된

대다수의 경우 출혈량과 환자의 상태에 따라 응급수술 여부를 결

정하고, 수술 후 재평가하게 되며, 간질 발작으로 발현한 경우 뇌

Fig. 4. Arteriovenous malformation (AVM). (A) Cerebral angiogram demonstrates an AVM supplied from the prerolandic artery
of the right middle cerebral artery with drainage to the cortical vein to the superior sagittal sinus. (B) Target of radiosurgery
is defined in the MR images. The nidus was 4.9 cm3 in volume. A radiation dose of 17 Gy was given to the 50% isodose line.
(C) Cerebral angiogram 36 months after radiosurgery shows complete obliteration of AVM.
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필요하다. 일반적으로 뇌의 중요 기능 역이 아닌 곳에 있는 작

은 동정맥기형에는 수술이 추천되며 중요 기능 역에 위치한 경

우 방사선수술이 추천된다. 3 cm 이상의 중간 크기 동정맥기형

은 색전술로 크기를 줄인 후에 수술을 하거나 방사선수술을 반복

적으로 시행하여 볼 수 있다. 6 cm 이상의 대형 동정맥기형은 어

떠한 치료도 실패할 가능성이 높으므로 신중하게 치료여부를 결

정하여야 한다
18)
.

2) 뇌의 혈관기형: 해면상혈관종

해면상혈관종은 복잡하게 얽혀있는 혈관동(vascular sinus-

oid) 구조로 되어 있으며 단락현상을 일으키지는 않으나 쉽게 출

혈하는 경향을 보인다. 반복적인 출혈로 인하여 주변에 교세포 증

식층이 생기고 혈관종 내부에는 뇌조직이 없는 것이 특징이다. 약

90%가 천막상부에 위치하고 약 10%가 천막하부의 소뇌나 뇌간

에 위치한다. 젊은 성인에서 가장 흔하게 발견되나 소아의 비율이

전체 환자의 25%까지 비교적 높게 보고되고 있다. 서양인에서는

10-20%가 가족력이 있으며 특히 히스패닉계에서는 50%에 달한

다
21)
. 가족력이 있는 경우 상염색체 우성으로 유전하는 경향을 보

이며 더 어린 나이에 발생하며 다발성인 경우가 대부분이다. 지금

까지 가족성 해면상혈관종에 관계된 3개의 유전자가 밝혀져 있으

며 히스패닉계 미국인에서 CCM1 유전자가 7q11-22에 있고 후에

이것이 혈관발생에 관여하는 KRIT1 유전자임이 밝혀졌다. 비히

스패닉계 백인에서 CCM2 (7p13-15)와 CCM3 (3q25.2-27)이 추

가로 발견되었으나 아직 동양인이나 우리나라 환자에서의 유전이

상에 대해서는 잘 밝혀져 있지 못하다
22, 23)
.

선천성 병변으로 여겨져 왔으나 추적관찰 중에 크기변화가 심

하고 없던 위치에 새로 생기는 경향이 보여 후천적인 요인도 있

는 것으로 생각된다. 특히 방사선치료를 받고 새로 발생하는 예

들이 잘 알려져 있어서 해면상혈관종이 진정한 혈관기형인지 신

생물(neoplasm)인지에 대한 논란이 있다
24)
. 현재로서는 신생물

은 아니나 출혈부위가 기질화(organization)되면서 혈관내피세포

의 증식이 일어나고 크기와 모양이 변하는 것으로 추정된다.

증상은 간질 발작과 출혈로 인한 국소 신경학적 증상이며 해

면상혈관종이 대뇌의 표피에 가까이 위치한 경우 초점성 간질 발

작으로 흔히 나타나며, 뇌의 심부나 천막하부에 위치한 경우 국

소 신경학적 증상으로 나타난다. 특히 중뇌나 교뇌와 같은 뇌간

부위에 위치한 경우 소량의 출혈에도 심한 신경학적 증상을 일으

킨다. 한번 증상을 유발하는 출혈이 있으면 이후 출혈의 빈도가

증가한다고 알려져 있으며 특히 심부에 위치한 해면상혈관종의

출혈빈도가 높으며 증상도 심하다
25)
.

대부분의 해면상혈관종에서 소규모의 점상출혈(microhe-

morrhage)이 발생하며 이는 MRI의 T2-강조 상에서 종괴주위

로 검은색의 헤모시데린(hemosiderin)이 침착된 띠가 존재하는

것으로확인할수있다. 때로는출혈량이많아서종괴내부를채우

거나 종괴의 경계를 넘어 확장되는 모습을 보이는데(macrohe-

morrhage), 이 경우 대부분신경학적증상이발생한다. MRI로 가

장 정확한 진단이 가능하며 해면상혈관종의 수, 위치, 크기 및 출

혈여부에 대한 비교적 상세한 정보를 제공해준다. 또한 MRI는 치

료후에 해면상혈관종의 변화 및 새로운 혈관종의 출현에 대한 추

적관찰용으로 널리 쓰인다(Fig. 5). 해면상혈관종은 일반적으로

뇌혈관조 상에서보이지않아뇌의정상적인동정맥계통과유

리되어 있는 것처럼 보이나 실제로 수술시야에서 보면 작은 유입

동맥과 유출정맥이 있는 것을 관찰할 수 있다.

증상을 동반한 대부분의 해면상혈관종의 경우 치료가 필요하

며 현재로서는 수술이 거의 유일한 치료법이다. 수술이 어려운

심부의 해면상혈관종에 대하여 방사선수술이 일부 사용되고 있

으나 치료효과에 대한 논란이 많고 재출혈의 빈도가 줄지 않는다

는 보고가 있어서 제한적으로 적용되고 있다
26)
. 출혈과 헤모시데

린의 침착으로 해면상혈관종의 주변에 교세포증식층이 형성되어

있으므로 정상 뇌조직으로부터 비교적 안전하게 박리가 가능하

며 수술후 후유증도 적은 편이다. 간질 발작으로 발현된 해면상

혈관종의 경우, 간질 발작을 조절하기 위해 해면상혈관종만을 제

거해야 하는지 주변의 뇌조직을 함께 제거해야 하는지 논란이 있

다. 측두엽외 다른 부위에 발생한 해면상혈관종의 경우 수술전

간질에 대한 두피 뇌파검사, 비디오동 상 뇌파검사 및 뇌 상

검사들에서 병변부위를 제외한 다른 간질 초점이 발견되지 않는

다면 혈관종만을 제거하는 것이 추천된다. 측두엽에 발생한 경우

다른 경우와 마찬가지로 내측 측두엽을 포함한 측두엽절제술을

Fig. 5. Cavernous malformation. MR image shows a well-demarcated lesion with
evidence of subacute hemorrhage (A: T2-weighted axial image, B: T1-weighted
axial image).

- 1287 -



JH Phi, KC Wang, BK Cho, et al.

시행해야 할 가능성이 높다
27)
. 임상적으로 큰 문제가 되는 것은

뇌간, 시상, 소뇌각에 위치한 심부 해면상혈관종이며 출혈 빈도

가 높고 신경학적 장애가 심하나 수술적 접근이 어렵다. 같은 부

위에 생기는 뇌종양보다는 수술의 후유증이 덜 심하나 수술의 위

험도와 출혈로 인한 장애를 충분히 고려하여 수술여부를 결정하

여야 한다.

3. 뇌 동맥류

동맥류 파열에 의한 뇌출혈, 특히 지주막하출혈은 성인에서

매우 높은 빈도로 발생하나 소아에서는 매우 드물다. 외국의 통

계로는 전체 동맥류 파열 환자 중에서 0.5% 불과하다고 보고되

었다
28)
. 동맥류는 맥압에 의한 물리적 작용에 의해 동맥의 분지

부위에 발생하는 후천적인 병변으로서 나이, 고혈압, 동맥경화,

흡연 등과 연관되어 있어서 소아에서 발생률이 적은 것으로 이해

하고 있다. 대부분이 뇌출혈로 진단되지만 일부 큰 동맥류의 경

우 두통이나 신경이상과 같은 종괴 효과(mass effect)에 의하여

도 진단된다. 최근에 건강검진에 MRA를 많이 포함하면서 증상

이 없는 비파열성 뇌동맥류(asymptomatic unruptured aneury-

sm)도 많이 발견되고 있다. 이유는 분명하지 않으나 소아에서는

증상이 없는 비파열성 뇌동맥류가 거의 없다고 알려져 있다. 캐

나다 토론토의 어린이병원(Hospital for Sick Children)에서 1만

5천 예의 뇌 혈관조 검사를 시행한 결과 단 한 예의 비파열성

뇌동맥류도 발견하지 못했다고 하 다
19)
. 출혈로 발견된 뇌동맥

류도 그 전에는 비파열성이었을 것이 분명하므로 소아에서 생기

는 뇌동맥류가 성인과 달리 빨리 출혈로 진행하는 것으로 추정해

볼 수 있다.

다낭성 신질환(polycystic kidney disease), Ehlers-Danlos

disease, Marfan syndrome과 같이 혈관의 결합조직에 이상이

있는 몇몇 유전성 질환에서 뇌동맥류가 잘 생기는 것으로 알려져

있다. 그러나 이러한 질환이 있을 때, 뇌 혈관조 검사를 해야 하

는지에 대하여 논란이 있는데, 이러한 환자들에서 뇌 동맥류의

빈도가 아주 높은 것은 아니며 뇌 혈관조 검사의 위험은 일반인

보다 높기 때문이다. 최근에는 MRA로 선별검사를 하는 것을 추

천하고 있다.

소아에서는 성인과 달리 내경동맥과 후순환계에서 생긴 뇌동

맥류가 약 50%를 차지하며, 전교통동맥과 후교통동맥 동맥류의

비중이 작다. 특이한 점은 외상성 뇌동맥류(traumatic aneurysm)

의 비율이 소아에서 상대적으로 높다는 것이다. 전체 외상성 뇌

동맥류의 절반이 소아환자로 알려져 있다. 외상성 뇌동맥류는 총

칼에 의한 관통손상(penetrating head injury) 뿐만 아니라 교통

사고와 같은 비관통손상(cloased head injury)으로도 발생할 수

있으며, 증상의 발현이 늦고 비전형적이라 놓치기 쉽다. 두부손

상을 입은 소아에서 지연성 뇌출혈이 발생하는 경우 반드시 외상

성 뇌동맥류의 파열을 의심하고 혈관조 검사를 해야 하며 외상

성 뇌동맥류는 일반적인 뇌동맥류에 비하여 출혈율이 매우 높으

므로 즉시 치료를 해야 한다
29)
.

동맥류에 의한 뇌출혈은 뇌동정맥기형과 달리 높은 압력의 대

량의 출혈을 동반하며 환자의 상태가 훨씬 더 위중하다. 처음 병

원에 도착하 을 때, 환자의 신경학적 상태에 따라 예후를 추정

할 수 있으며 혼수상태(coma)에 있는 경우 치료를 하더라도 사

망률이 매우 높다. 뇌동맥류 파열 후 최대의 위험은 재출혈 (re-

bleeding)로서 파열 후 24시간 이내가 가장 위험하고 2주까지 약

20%의 위험이 존재한다
30)
. 재출혈시 사망률이 매우 높으므로 신

속한 치료가 필요하다.

1990년대 후반까지 수술로서 동맥류를 직접 클립으로 결찰하

는 것이 표준적인 치료 으나 코일을 이용한 혈관내 색전술이 발

달하여 현재는 두 가지 치료법 모두 비슷한 치료성적을 내고 있

다. 혈관내 색전술이 덜 침습적이고 뇌실질에 대한 손상을 주지

않는 장점이 있으나 동맥류를 막은 코일이 혈압에 의해 조금씩

려서 동맥류가 부분적으로 재발하는 경향이 있어 추적관찰과

재시술이 필요할 수 있다(Fig. 6). 새로운 코일의 개발과 색전기

술의 발전으로 점차 수술이 색전술로 해결하기 어려운 거대한 뇌

동맥류로 한정되어 가는 느낌이나 아직까지는 두 가지 방법이 상

호보완적인 관계에 있다고 볼 수 있다.

결 론

소아의 뇌혈관 질환은 비교적 드물지만 심각한 신경학적 장애

Fig. 6. Aneurysm. (A) Cerebral angiogram demonstrates a left bifurcation aneurysm. (B)
The transarterial coil embolization was performed. (C) Post-embolization cerebral angiogram
shows complete occlusion of the bifurcation aneurysm.
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를 일으킬 수 있다. 특히 소아에서 잘 나타나는 모야모야병의 경

우 우리나라에 상대적으로 많은 질환이므로 이의 진단과 치료에

일차진료의들의 관심이 필요하다. 뇌동정맥기형과 뇌동맥류의 경

우, 소아에서 발현되는 양상의 성인의 경우와 다르므로 이에 주

의를 요한다.
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