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Neuro-ophthalmological findings are common and occasionally prominent features in movement disorders. Accordingly, 
careful evaluation of the ocular motor functions may provide valuable information in early detection of the diseases and 
monitoring of the progression. Furthermore, accurate assessment of the abnormal ocular motor findings aids in understanding 
the pathophysiology and mechanisms of the movement disorders, and in their differential diagnosis. Ocular motility examina-
tion should include bedside evaluation and laboratory recording of the fixational abnormalities, saccades, smooth pursuit, the 
vestibulo-ocular reflex, optokinetic nystagmus, and vergence eye movements. In this review, we will discuss various ocular 
motor findings in ataxia and parkinsonian syndromes, and hyperkinetic movement disorders.
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서   론

이상운동질환에서 안구운동장애는 비교적 흔하고 때로

는 특징적인 증상이다. 따라서, 안구운동에 대한 면밀한 

평가를 통해 질병의 조기 발견과 진행에 대한 귀중한 정보를 
얻을 수 있다. 또한, 안구운동에 대한 정확한 평가를 통해 

질병의 병태생리와 기전을 알고, 감별진단에 도움을 받을 

수 있다.1

안구운동에 대한 검사에는 주시고정이상(fixational abnor-

malities)에 대한 평가와 함께 수평 및 수직 방향의 신속

보기(saccades), 부드런따라보기(smooth pursuit), 전정안반사

(vestibulo-ocular reflex, VOR), 시선이동안진(optokinetic 
nystagmus, OKN)이 포함되어야 하며, 이향운동(vergence)
도 중요한 검사 항목이다.1 대부분의 안구운동이상은 임상

검사를 통해 평가가 가능하지만, 경미한 초기 이상을 발견

해 내거나 안구운동장애의 진행 정도를 정확하게 평가하

기 위해서는 안구운동의 측정을 통해 장애 정도를 계량화

하는 것이 필요하다.1

소뇌 질환

소뇌 질환에서의 안구운동이상은 크게 1) 타래(flocculus) 
및 부타래(paraflocculus) 증후군, 2) 소뇌결절(nodulus)과 배

쪽목젖(ventral uvula) 증후군, 3) 등쪽 벌레엽(dorsal vermis: 
VI, VII 소엽)과 꼬리쪽꼭지핵(caudal fastigial nuclei) 증후
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Figure 1. A patient with spinocerebellar type 2 shows slowed 
saccades especially in the vertical plane (A) and impaired 
smooth pursuit both in the horizontal and vertical planes 
(B). LH; horizontal position of the left eye, LV; vertical 
position of the left eye.

Table 1. Characteristic ocular motor abnormalities in spinocerebellar ataxia (SCA)

Diagnosis Saccadic velocity Pursuit/OKN gain VOR gain VOR-Fix gain

SCA1 Moderate Moderate Normal Moderate

SCA2 Severe Mild Normal Mild

SCA3 Mild? Moderate Moderate Mild

SCA6/EA Normal Severe Normal Severe

EA; episodic ataxia, OKN; optokinetic nystagmus, VOR; vestibulo-ocular reflex, VOR-Fix; VOR-fixation.

군으로 분류할 수 있다. 소뇌 반구 또한 눈운동의 조절에 

관여한다.2-10

타래와 부타래의 병변에서는 주시유발안진(gaze-evoked 
nystagmus, GEN), 반동안진(rebound nystagmus)과 하방안진

(downbeat nystagmus)이 발생한다.11 타래를 불활성화시키

면 부드런따라보기에 심한 장애가 발생하지만, 눈과 머리

를 같이 움직여 따라보는 데는(eye-head tracking) 별 지장

이 없다.3 일반적으로 신속보기는 정확하지만, 신속보기후 

눈흐름(postsaccadic drift)을 보이며, VOR에도 장애가 생긴

다.12 또한 한쪽 병변에 의해 동측으로의 부드런따라보기 

및 주시고정(gaze-holding)에도 장애가 생긴다.13 소뇌 질환

에서는 부드런따라보기, 눈-머리따라보기(eye-head tracking) 
그리고 주시고정장애가 자주 동반된다.14

소뇌결절과 배쪽목젖 병변에서는 체위안진(positional 
nystagmus), 특히 체위성 하방안진(positional downbeat 
nystagmus),15 주기교대안진(periodic alternating nystagmus, 
PAN),16 전정반응(vestibular response)의 연장 그리고 회전후

안진의 기울임-억제(tilt-suppression of post-rotatory nystagmus) 
소실이 유발될 수 있다.17,18

등쪽 벌레(dorsal vermis)와 꼬리쪽 꼭지핵에 병변을 만

들 경우, 벌레(vermis)만의 병변에서는 신속보기 측정이상

(saccadic dysmetria), 특히 측정감소(hypometria)가, 심부핵

(deep nuclei)의 경우에는 측정과대(hypermetria)가 발생한

다.6,9 또한, 등쪽 벌레의 병변에서는 부드런따라보기가 특

히 시작할 때 장애를 보이며,10 병변 쪽으로의 지속적인 부

드런따라보기에도 이상이 발생한다.19 이와 유사하게, 한쪽 

꼭지핵을 불활성화 시키면 병변쪽으로의 따라보기 가속

(acceleration of pursuit)이 증가하지만, 병변 반대편으로의 

따라보기 시작에는 장애가 발생한다. 
유전실조(hereditary ataxia)를 일으키는 유전자의 발견과 

더불어, 유전형과 표현형을 연관시키려는 노력들이 지속

되고 있다. 일부 안구운동이상이 특정 유전자 변이에 특징

적인 소견이라고 하더라도 그 표현형에는 변이가 많다. 따
라서 안구운동이상 소견만으로 어느 질환을 특정 유전자 

이상으로 판단하는 것은 주의해야 한다. 하지만, 안구운동

이상에 대한 연구는 질환의 발병기전에 대한 중요한 정

보를 제공해 줄 수 있다. 교뇌 돌발파세포(pontine burst 
neuron)의 병변에서 매우 특징적인 소견인 아주 느린 신속

보기는 제 2형 척수소뇌실조(spinocerebellar ataxia type 2, 
SCA2)를 시사한다(Figure 1).20-24 그러나 신속보기는 SCA1, 
SCA7, SCA28에서도 느려질 수 있다(Table 1).25-27 VOR의 

장애는 SCA3에서 흔한 소견이다.28,29 신속보기의 속도는 

정상이면서 하방안진, 주시유발안진, 반동안진이 관찰되면 

SCA6나 간헐실조(episodic ataxia)를 우선 고려하여야 한다

(Figure 2).30-34 Friedreich실조(Friedreich’s ataxia) 환자에서는 
주시가 안정되지 못하고, 신속보기의 장애에 의해 사각파
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Figure 2. A patient with spinocerebellar type 6 shows 
gaze-evoked and rebound nystagmus (A). Horizontal 
saccades exhibit mixed hypo- and hypermetria and horizontal
smooth pursuit is impaired in both directions (B). LH; hori-
zontal position of the left eye, LV; vertical position of the 
left eye, LT; torsional position of the left eye.

Figure 3. Frequent square wave jerks (A), slowed and 
hypometric saccades (B), and impaired smooth pursuit (B) 
are characteristic findings of progressive supranuclear palsy. 
Saccades and smooth pursuit are more severely impaired 
in the vertical direction (B). LH; horizontal position of the 
left eye, LV; vertical position of the left eye, LT; torsional 
position of the left eye.

눈떨림(square wave jerk, SWJ)이나 눈퍼덕임(ocular flutter)이 
나타난다.35 또한, 다양한 양상의 신속보기측정이상(saccadic 
dysmetria)이나 전정반응(vestibular response)의 감소가 나타

날 수 있다.

진행핵상마비(Progressive supranuclear 
palsy, PSP)

PSP 환자들은 흔히 시야가 흐릿하거나 눈이 부시다고 

호소한다.36 눈움직임의 장애는 질병 초기에 흔히 나타난

다.37-39 잦은 SWJ으로 인한 주시장애가 전형적이다.40 신속

보기의 삽입(saccadic intrusion)으로 인한 주시장애는 아마

도 위둔덕(superior colliculus)이나 이에 인접한 중심중뇌그

물체(central midbrain reticular formation)의 병변과 관련이 

있을 것으로 생각된다.41,42 가장 초기에 생기는 안구운동장

애는 수직 방향의 신속보기 이상이다(Figure 3). 초기에는 

수직 방향의 신속보기에서 눈이 목표를 바로 향하지 못하

고, 곡선이나 대각선의 궤도를 그리기도 한다(“round the 
houses” sign).39,43 또한 OKN의 속상(quick phase)이 감소되

거나, 사라질 수 있다.40,44 초기에 수직 방향 신속보기가 느

려지는 것은 안측세로다발입쪽사이질핵(rostral interstitial 
nucleus of the medial longitudinal fasciculus, riMLF)의 침범

을 시사한다.45 수직 방향의 부드런따라보기나 눈-머리따

라보기는 상대적으로 보존된다. 결국, 부드런따라보기와 

신속보기 모두에 마비가 생긴다. 하지만 VOR은 질병의 후

기까지도 보존된다. 벨현상(Bell’s phenomenon)은 일반적으

로 나타나지 않는다.
수평 방향의 신속보기는 측정과소를 보이는 경향이 있

으며, 질병의 후반기에나 느려진다. 반면 수직 방향의 신

속보기는 비슷한 정도의 수평 방향 신속보기와 비교

했을 때 비교적 초기에 느려진다.44 수평 방향 신속보기의 

잠복기는 연장되나, 일부는 잠복기가 짧은 급행신속보기

(express saccade)를 보이기도 한다.46 PSP 환자들은 항신속

A

B
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Table 2. Characteristics of ocular motor abnormalities in parkinsonian syndrome

Diagnosis Horizontal saccades Vertical saccades Smooth pursuit Blepharospasm or eyelid apraxia

PD Hypometric Hypometric Mild Very rare

PSP Slowed, late Slowed, early Severe Common

CBD Delayed Impaired, late Mild Common

MSA Hypometric Hypometric Moderate Rare

PD; Parkinson’s disease, PSP; progressive supranuclear palsy, CBD; corticobasal degeneration, MSA; multisystem atrophy.

Figure 4. In a patient with Huntington’s disease, the hori-
zontal saccades are markedly slowed (A). In the vertical 
plane, slowing is more prominent during downward saccades. 
In contrast, vertical smooth pursuit is severely impaired 
while the horizontal smooth pursuit is relatively spared (B). 
LH; horizontal position of the left eye, LV; vertical position 
of the left eye.

보기검사(antisaccade task)에서 이상을 보인다. 급행신속보

기와 항신속보기의 이상은 이마엽(frontal lobe) 기능장애를 

시사한다.47 수평 방향의 부드런따라보기와 눈-머리 따라 

보기도 손상되며, 신속보기삽입(saccadic intrusion)도 일부 

동반된다. 수평 방향의 VOR은 보존되지만, 눈모음운동

(convergence eye movement)은 흔히 침범된다. 시간이 흐르

면서 완전 눈근육마비(total ophthalmoplegia)로 진행한다.
PSP환자들은 또한 눈꺼풀연축(blepharospasm), 눈꺼풀운

동행위상실증(eyelid opening and closing apraxia), 눈꺼풀뒤

당김(eyelid retraction), 눈꺼풀지연(lid lag) 등과 같은 눈꺼풀 
이상도 보일 수 있다. 손전등으로 눈을 비추었을 때 환자

들은 눈깜박임을 억제하지 못한다(visual glabellar or Myerson’s 
sign).48

수평 방향 신속보기의 두드러진 이상, 이향운동(vergence) 
장애, 먼거리 주시에서 선-전정안반사(linear VOR)의 조절 

불능 등은 진화 단계에서 직립보행과 관련된 신경계통이 

침범되거나, 원거리 피사체와 가까이 위치한 손 사이의 

빈번한 주시이동(gaze shift) 체계에 이상이 생겼음을 시사

한다.49

피질바닥핵변성(corticobasal degeneration, CBD)은 종종 

PSP의 임상적 특징을 보이고, 수직핵상주시마비(vertical 
supranuclear gaze palsy), 발병 첫 2년 내에 보이는 자세불

안으로 인해 PSP로 오진되기도 한다. 하지만, CBD 환자들

은 수직 방향의 핵상주시마비가 비교적 늦게, 즉 증상 발

생 3년 이후에 생기며, 하방주시(downgaze)에서 두드러진 

이상을 보인다.

헌팅턴병(Huntington’s disease, HD)

HD에서는 신속보기의 잠복기가 길어지며, 시작이 되지 

않는 현상을 보인다. 특히 명령을 수행하고자 할 때와 예

측 가능한 물체를 주시하려 할 때 장애가 생긴다. 환자들

은 눈을 움직이기 위해 일부러 눈을 감거나 고개를 돌리기

도 한다.50 반면 주시하는 동안에는 신속보기를 억제할 수

가 없으며, 시각적인 주의력이 감소되기도 한다. 명령에 

의한 신속보기는 지연되는 반면, 시자극에 대한 신속보기

는 정상 잠복기를 갖는다. HD 환자들은 항신속보기검사에

서 이상을 보이는 경우가 많다.51 일부 환자에서는 수평 또

는 수직 방향 신속보기가 느려지기도 한다(Figure 4). 부드

런따라보기에도 장애가 생기지만, 주시유지(gaze holding)와 
VOR은 잘 보존된다.52 신속보기삽입으로 인해 주시(fixation)
는 비정상일 수 있다.53

파킨슨병(Parkinson’s disease)과 관련 질환

일반적으로 파킨슨병에서의 안구운동장애는 PSP나 HD
에서처럼 두드러지지는 않으며, 이상을 발견하기 위해서

A
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Figure 5. A patient with Wilson’s disease shows slowing of 
downward saccades while the horizontal saccades and smooth
pursuit in both horizontal and vertical directions are spared.

는 안구운동 측정이 필요한 경우가 많다(Table 2).54 파킨슨

병에서 주시(fixation)는 SWJ과 같은 신속보기삽입에 의해 

방해를 받을 수 있다.55 신속보기는 전형적으로 측정과소

를 보이며 특히 수직 방향으로 잘 발생한다.39,56-58 파킨슨

병에서 하방주시마비는 나타나지 않으며, 만약 나타날 경우 
PSP나 다계통위축증(multiple system atrophy, MSA)을 고려

해야 한다.59 파킨슨병 환자의 대부분은 두 목표물을 스스

로 번갈아 쳐다보는 데 어려움을 겪는다. 멀리 떨어진 두 

목표물 사이의 신속보기는 말로 지시를 받는 경우 거의 정

확하게 할 수 있지만, 본인 스스로 번갈아 쳐다보는 경우

에는 항상 측정과소를 보인다. 신속보기의 잠복기와 속도

는 대개 정상이다.39,58,60,61

파킨슨병에서는 부드런따라보기도 자주 손상된다.39,62 
파킨슨병 환자의 대부분에서 눈-머리따라보기도 부드런따

라보기와 비슷한 정도의 장애를 보인다.62-64 저빈도 회전

(low-frequency rotation)과 칼로리 자극에 대한 반응이 감소

될 수 있으나, 주위 사물을 쳐다보면서 활동하는 동안 발

생하는 높은 빈도의 머리회전에서는 VOR의 이득이 거의 

1에 가깝기 때문에 진동시(oscillopsia)를 호소하지는 않는

다. 파킨슨병에서는 신속보기가 느려지고 부드런따라보기

에 장애를 보이더라도 눈근육마비는 발생하지 않는다.
또한 파킨슨병 환자들은 눈깜박임 감소, 눈꺼품뒤당김, 

눈꺼풀지체 등과 같은 눈꺼풀 이상도 보일 수 있다. PSP와 

달리 파킨슨병 환자에서는 불빛을 계속해서 비출 때 눈깜

박임이 감소한다.48

레보도파 치료가 신속보기의 정확도, 부드런따라보기, 
눈모음(convergence)의 이상을 호전시킬 수 있다.57,65,66 창
백핵(pallidum) 또는 시상하부핵(subthalamic nuclei)을 전기 

자극하면 기억력을 필요로 하는 동작이나 항신속보기를 

향상시킨다는 보고가 있다.67,68 
PSP에서 신속보기의 속도가 감소하는 것과는 달리, CBD

에서는 수평 방향 신속보기의 잠복기가 상당히 길어진다. 
CBD의 초기에 부드런따라보기가 느려질 수 있으나, 일반

적으로 눈 움직임의 범위에는 제한이 없다. 질병이 진행함

에 따라 말로 지시할 때는 신속보기가 점차 감소하지만, 
자발적인 신속보기와 OKN은 유지된다. 눈꺼풀연축과 눈꺼

풀뜨기행위상실증(eyelid opening apraxia)이 생기기도 한다.

기타 질환

1. 본태성떨림(essential tremor)

부드런따라보기가 시작할 때 장애를 보이거나 머리기울

임(head tilt)에 의한 회전후안진(post-rotational nystagmus)의 

억제가 감소될 수 있다. 이러한 소견들은 소뇌기능부전을 

시사한다.69

2. 윌슨병(Wilson’s disease)

카이저-플라이셔고리(Kayser- Fleischer ring)를 찾는 것이 

진단적 가치가 있다. 주시산만(distractibility of gaze), 수직 

방향의 느린 신속보기, 눈꺼풀뜨기행위상실증을 보일 수 

있다(Figure 5).70-72

3. Whipple병(Whipple’s disease)

Whipple병은 바닥핵(basal ganglia)과 입쪽 중간뇌(rostral 
mesencephalon)를 침범하기 때문에 파킨슨증후군(parkinsonism) 
이나 PSP로 오인될 수 있다. 수평 방향 신속보기는 상대적

으로 보존되는 것에 비해 수직 방향 신속보기는 느려지고 

곡선의 궤도를 보이기도 한다.73 이러한 현상은 수직 방향 

주시마비와 거의 항상 동반된다. 결국에는 모든 방향의 눈

운동에 장애가 생긴다. Oculomasticatory myorhythmia는 이 

질환의 특이 증상으로, 저작근의 리듬운동과 함께 시계추

(pendular) 양상의 눈모음안진(vergence oscillation)이 발생

하는 현상이다.74,75 그러나 Whipple병 환자에서 이러한 안

진은 드물게 관찰된다.
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