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Even though the origin and nature of nocturnal paroxysmal dystonia (NPD) remains unclear, it has been considered 
as a manifestation of the nocturnal frontal lobe epilepsy. We report a 17-year-old man with abnormal stereotyped 
movement during sleep. Video-EEG monitoring, ictal SPECT and night polysomnography did not show any evidence 
of epilepsy. However, the partial response to large dose of carbamazepine and the scoring according to the frontal lobe 
epilepsy and parasomnias (FLEP) scale suggest his events could be classified as epilepsy. Therefore we think the FLEP 
scale might be a useful tool for differential diagnosis in a patient presenting NPD.
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야간발작성근육긴장이상(Nocturnal paroxysmal dys-

tonia; NPD)은 수면 중에 사지나 체간에 근육긴장이상성 

자세를 보이는 이상운동장애이다.1 현재까지 NPD가 수면

과 동반된 새로운 종류의 운동장애인지, 간질발작에 기인

하는 증상인지에 대해서는 논란이 있지만, 발작시 보이는 

상동적인 운동 양상, 짧은 운동 발작 기간, 항경련제인 

carbamazepine 치료에 효과적인 점 등의 이유로 간질발

작에 의한 현상이라는 의견이 더 받아들여지고 있다. 또한 

뇌파검사상 이상이 없는 NPD 환자와 뇌파검사상 확인된 

야간발작성전두엽간질(nocturnal frontal lobe epilepsy; 

NFLE)의 증상이 임상적으로 감별할 수 없을 정도로 유사

하다는 점이 간질 병인론의 가능성을 더욱 높여주고 있

다.1,2
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Figure 1. Electroencephalography (EEG) -polysomnography during paroxysmal attack. EEG shows generalized 
slowing suggesting sleep stage 3 and numerous muscle artifacts. There is no epileptiform discharge. 

저자들은 10세경부터 반복적으로 NPD의 증세를 보인 

17세 남자에서 발작기 및 발작간기 SPECT를 이용한 sub-

traction ictal SPECT coregistered with MRI (SISCOM)

과 비디오-뇌파 수면다원검사(video-EEG polysomno-

graphy)를 한 결과와 전두엽간질 및 사건수면척도(Fron-

tal Lobe Epilepsy and Parasomnias scale; FLEP 

scale)의 결과를 보고한다.

증   례

17세 남자가 수면 중 수회 발생하는 이상 행동을 주소로 

내원하였다. 환자는 잠이 든 지 30분 정도 지나서부터 양

쪽 팔다리가 뻣뻣해지는 행동을 보이며 잠에서 깬다고 하

였다. 증상의 지속 시간은 1분 이내였으며, 증상이 나타난 

후 자리에서 일어나 침실 밖으로 걸어 나가기도 하였고, 

발작 후 혼돈을 보이는 경우도 있었다. 증상 발현 중 방뇨

나 혀를 깨무는 일은 나타나지 않았다. 환자는 잠에서 깨

어난 후 자기가 보였던 행동을 기억하지 못하였고, 증상은 

피곤할 때 더 자주 발생한다고 하였다. 환자의 증상은 약 

10세경부터 발생하였다. 환자는 11세에 다른 대학병원 소

아과에 방문하여 측두엽간질 의증 진단 하에 carbama-

zepine을 투여받았으며, 증상이 차츰 호전되어 13세경부

터 4년간은 증상이 한 번도 나타나지 않은 채로 지냈다고 

하였다. 17세경부터 서서히 carbamazepine의 용량을 줄

여서 8개월 후 완전히 중단하였다. 항경련제 복용 중단 2

개월 후부터 위 증상이 재발하여 다시 carbamazepine 

800 mg을 투여받았으나 증상의 개선은 없었고, 거의 매일 

밤 3~5회 정도 증상이 나타나서 topiramate 50 mg을 추

가로 복용하고 있는 상태로 본원에 전원되었다.

환자는 정상 분만으로 태어났으며, 과거력에서 열성경

련, 중추신경계 감염, 부상의 병력은 없었고 성장 발달 상

황 및 학습 능력은 정상적이었다. 그 외 특별한 과거력이

나 가족력은 없었다.

이학적검사 및 신경학적검사, 혈액검사, 인지기능검사

는 정상이었고, 일반 뇌파검사와 MRI도 정상이었다. 환자

의 FLEP scale은 5점이었다(Table 1). 

내원 후 비디오-뇌파 수면다원검사에서 총 수면 시간은 

7시간 23분이었으며, 전체 비렘(Non-Rapid Eye Move-

ment; NREM) 수면은 73.6%, 렘(Rapid Eye Movement; 

REM) 수면은 26.4%였다. 수면무호흡은 없었다. 수면기간 

중 총 4회의 근육긴장이상성 자세와 이상운동 발작이 관찰

되었다. 이 중 한 번은 수면 제2기에서, 세 번은 수면 제

3~4기에서 관찰되었다. 첫 증상은 잠이 든 후 20분만에 

발생하였고, 당시 수면단계는 수면 제3~4기의 비렘수면

이었다. 환자는 자다가 오른손을 천천히 들고, 이어서 왼

손을 천천히 든 후, 잠에서 깨는 양상을 보였으며, 증상의 

지속 기간은 20초 정도였다. 증상 발현 중 특별한 소리를 

내지는 않았다. 증상 발현 당시 뇌파검사에서 간질양파형

이 관찰되지 않았다(Fig. 1). 나비뼈전극을 이용한 뇌파검

사(Sphenoidal EEG)는 환자의 보호자가 거부하였다.

환자는 다음날 두 번째 비디오-뇌파 수면다원검사

를 하였고, 증상 발현 10초 이내에 technetium-99m 

(99mTc)으로 표지된 740 MBq의 ethyl cysteinate dimer 

(ECD)를 정맥주사한 후 SPECT를 하였다. 발작간기 

SPECT는 3개월 뒤 하였고 발작기 SPECT에서 발작간기 

SPECT의 관류 상태의 차이를 구하여 MRI와 결합시켜 그 

차이를 관찰하였다. 발작기 SPECT와 발작간기 SPECT에

서는 특별한 과관류 또는 저관류 소견이 없었고, SISCOM 
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Table 1. The Frontal Lobe Epilepsy and Parasomnias (FLEP) scale in this patient

Clinical Feature 　 Score Case

Age at onset
At what age did the patient have their first clinical 

event?
<55 y 0 ○

≥55 y -1

Duration

What is the duration of a typical event? <2 min 1 ○

2~10 min 0

>10 min -2

Clustering
What is the typical number of events to occur in a 

single night?
1 or 2 0

3~5 1 ○

>5 2

Timing
At what time of night do the events most commonly 

occur?
Within 30 min of sleep onset 1 ○

Other times (including if no clear pattern identified) 0

Symptoms

Are the events associated with a definite aura? Yes 2

No 0 ○

Does the patient ever wander outside the bedroom 
during the events?

Yes -2

No (or uncertain) 0 ○

Does the patient perform complex, directed behaviors 
(eg, picking up objects, dressing) during events?

Yes -2

No (or uncertain) 0 ○

Is there a clear history of prominent dystonic posturing, 
tonic limb extension, or cramping during events?

Yes 1 ○

No (or uncertain) 0

Stereotypy

Are the events highly stereotyped or variable in nature? Highly stereotyped 1 ○

Some variability/uncertain 0

Highly variable -1

Recall

Does the patient recall the events? Yes, lucid recall 1

No or vague recollection only 0 ○

Vocalization
Does the patient speak during the events and, if so, 

is there subsequent recollection of this speech?
No 0

Yes, sounds only or single words 0 ○

Yes, coherent speech with incomplete or no recall -2

　 Yes, coherent speech with recall 2 　

Total score 　 　 5

영상에서도 이상이 없었다(Fig. 2). 또한 발작간기에 한 
18F-fluorodeoxyglucose (FDG)을 사용한 PET에서도 대

사가 증가되어 있거나 감소되어 있는 소견은 없었다.

환자는 carbamazepine을 1,200 mg으로 증량하여 복용

하도록 하였고, 이후 수면 중 운동 발작의 횟수는 1개월에 

1회 정도로 감소하였다.

고   찰

NPD는 주로 비렘수면 중에 복잡한 양상의 근육긴장이



(A)

(B)

Figure 2. Subtraction of ictal- 
interictal SPECT coregistered 
with MRI (SISCOM) image. 
The ictal SPECT performed 10 
seconds after ictus shows no 
perfusion abnormalities (A). The 
subtraction of ictal- interictal 
SPECT coregistered with MRI 
(SISCOM) axial images demons-
trates no difference in perfusion 
between ictal and interictal peri-
ods (B). 
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상성 자세와 이상운동 발작이 나타나는 질환으로, 증상의 

발현은 일반적으로 유아기나 청소년기에 시작되며, 남성

에서 흔하다.3 NPD의 임상증상은 1분 이하의 짧은 도리깨

운동(ballistic movements) 그리고 무도곰지락운동(cho-

reoathetoid movements)으로 증상이 발생한 후 각성뇌파

가 나타나는 경우가 많으며, 대부분은 carbamazepine 등

의 항경련제에 잘 반응한다.4

NPD는 발작 기간에 따라 두 군으로 나누는데, 드물지만 

긴 발작기간을 가진 군은 항간질제를 포함한 치료에 반응

하지 않아 수면과 연관된 운동질환으로 생각되고,5,6 짧은 

발작기간을 가지는 NPD는 전두엽간질의 한 형태로 추정

하고 있다.1 또한 임상적으로 증상이 하룻밤에 여러 번 발

생하거나 증상이 언제나 일정한 형태로 나타날 때, 증상이 

성인에서 발생하거나 소아에서 생긴 증상이 성인까지 지

속될 때, 증상 발현 중 진전, 근육긴장이상, 무도증 등의 

다른 이상운동증상이 동반될 때에는 수면각성장애보다는 

전두엽간질일 가능성이 높다고 보고되어 있다.3 이에 따르

면 우리 환자는 발작 기간이 짧고, 증상이 하룻밤에 여러 

번 발생하며, 언제나 일정한 형태로 나타나는 등의 전두엽

간질을 시사하는 특징이 관찰되었다. 하지만 많은 경우에 

근육긴장이상이 간질의 한 형태로 발현된다 하더라도, 모

든 근육긴장이상을 간질의 일종으로 성급히 단정지을 수

는 없다. 왜냐하면 많은 수의 NPD 환자에서 발작기 두피

뇌파 소견은 정상이기 때문이다.3,7,8

이런 경우 간질발작의 증후학(semiology)을 분석하는 

데 간질발작기 SPECT나 발작기/발작간기 SPECT를 이용

하는 것이 도움이 된다.10,11 일반적으로 발작 중 근육긴장

이상자세를 보인 환자의 발작기 SPECT에서 증상의 반대

쪽 기저핵의 활성화가 나타나며,12 subtracted postictal 

SPECT에서는 근육긴장자세가 나타난 팔다리의 반대쪽 조

가비핵에 과관류가 보인다고 보고되어 있다.13 Schindler 

등은 NPD의 양상을 보인 복합부분발작 환자에서 발작기

/발작간기 SPECT와 SISCOM 분석을 하여 양쪽 전방대상

이랑(anterior cingulate gyrus)의 과관류 소견을 보고하

였다. 전방대상이랑을 전기자극하거나 대상이랑에서 시작

되는 간질(cingulate epilepsy)의 경우, 지속 시간이 짧은 

양측성의 복합운동 및 상하지의 근육긴장 자세를 보이기

에, 저자들은 전방대상이랑으로부터 기저핵에 이르는 강

한 흥분성 섬유로 인해 NPD의 특징적인 증후가 나타난다

고 추정하였다.14

우리 환자는 임상적으로는 전두엽간질을 시사하는 소견

이 많았지만, 발작기 및 발작간기 비디오-뇌파 수면다원

검사에서 간질발작을 시사하는 이상 소견을 전혀 보이지 

않으면서 발작기 및 발작간기 SPECT와 SISCOM 영상, 

PET에서도 간질발작을 시사할 만한 특별한 이상이 없었

다. 그 이유는 명확하지 않지만, 일반적으로 비측두엽간질

에서 발작기 및 발작간기 subtraction SPECT의 예측도가 

58% 정도밖에 되지 않기 때문에,15 발작간 SPECT에서 과

관류가 없고, SISCOM 분석에서 유의한 신호가 없다고 하

여 환자가 보인 NPD를 간질이 아니라고 단정짓는 것은 무

리이다. 

이런 의미에서 최근 Derry 등이 제시한 FLEP scale이 

감별에 도움이 될 것으로 생각한다.9 연구에 따르면, 총 62 

명의 전두엽간질 및 사건수면 환자에서, 증상에 따른 점수

의 총점을 구하였을 때 FLEP scale이 전두엽간질 환자는 

+1점에서 +11점 사이에, 사건수면 환자는 -12점에서 +3

점 사이에 분포하였다. 총점이 0점 이하이면 간질일 가능

성이 거의 없고, 총점이 4점 이상이면 간질일 가능성이 매

우 높으며, 총점이 1점 이상 3점 이하일 때에는 간질일 가

능성이 비교적 높지만 확진을 위해서는 더 많은 검사가 필

요하다고 하였다. 본 환자의 증상을 FLEP scale에 준하여 

평가하였을 때 총점은 5 점으로 임상적으로 사건수면보다

는 간질일 가능성이 매우 높은 환자 군에 해당된다. 또한 

전형적인 NPD보다 상대적으로 높은 용량의 carbamaze-

pine (1,200 mg)에 반응이 있다는 것은 간질에 더 가까운 

소견으로 생각한다.  

이러한 소견이 한 환자에서 이루어진 제한적인 결과이

지만, 본 환자와 같이 NPD를 나타내는 경우에 비디오-뇌

파 수면다원검사나 다른 영상검사에서 전혀 이상 소견을 

보이지 않더라도 야간 전두엽간질의 감별을 위해 임상적

으로 확인할 수 있는 FLEP scale을 의미 있는 도구로 활용

할 수 있음을 시사한다고 할 수 있다. 
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