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모야모야병은 양측 내경동맥 말단부의 협착이 진행되면서

뇌기저부에 다수의 측부 순환을 형성하는 것이 특징으로 그

원인이 아직 밝혀지지 않은 질환이다. 일본과 한국에서 많이

발생하며1 - 3 6 ~ 9 %가 가족성으로 발병하여4 , 5 유전적 원인이

관여할 것으로 생각되고 있다. 여성에서 더 많이발생하고 어

느 연령에서나 증상이 나타날 수 있지만, 연령 분포 양상을

보면 1 0세 미만에서 가장 많이 발생하고 다시 3 0대에 2번째

정점을 나타낸다.1 소아의 증상은 허혈성으로 인한 경우가

8 0 %이고출혈성인 경우는 10% 미만인 반면, 성인은 오히려

출혈성이 60% 이상으로 더 흔하다고 알려져 있다.1 , 6 , 7 또한

일측성 모야모야병이 소아보다 성인에서 더 많고, 소아와 달

리 양측성으로 진행하는 경우는 드물고 계속일측성을 유지하

는 경우가 많다.5 , 8 어떠한 인자에 의해서 성인이 되어서야 발

병하고, 발병 양상이 다른지에 대해서 여러 가지가설들이 있

으나아직 명확하지 않은상태이다. 임상 양상이나 진행 정도

가 성인과 소아에서 차이가 있다면 예후나 치료도 다르겠으나
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Background : The age distribution of patients with moyamoya disease (MMD) forms two characteristic peaks in
children and adults. It is well known that hemorrhagic presentation is more frequent in adults, while hemorrhage is rare
in children. There is controversy in the management of adult-onset MMD and its natural course is not well defined. We
investigated the clinical features and outcomes of adult onset MMD to clarify its characteristics. M e t h o d s : Fifty
patients with MMD whose first manifestation appeared later than 15 years of age were studied retrospectively. The first
manifestations were divided into ischemic and hemorrhagic categories. The types of reattack and their frequencies
according to treatment type, as well as the differences between probable (unilateral) and definite (bilateral) MMD, and
current clinical outcomes by the Modified Rankin Scale were investigated. Results : The mean follow-up duration was
24.4±25.9 months. The female/male ratio was 1.5. The most frequent age of onset was in the 4th decade. Ischemia was
more frequent (58%) than hemorrhage (40%) at the initial presentation. Reattack occurred in 20 (41%) patients and
more frequently in the ischemic type (55%) than the hemorrhagic (20%). Patients with probable MMD had a later onset
age (39 vs. 31.5 years old) and more frequent reattacks (50%) than patients with definite MMD (38%). Reattack
occurred in 2 patients (9.5%) among 21 patients who received surgical revascularization during mean follow-up of
15.1±21.7 months. One patient had ischemic reattack and the other had hemorrhagic reattack after operation. Thirty
five (71%) of 50 patients had good outcomes but 3 patients with hemorrhagic reattacks had poor outcomes (6%).
Conclusions : Probable and definite MMD have some differences in clinical features such as onset age and reattack.
Regardless of initial manifestations, most of the adult MMD patients had good outcomes. However, patients with recur-
rent attacks had worse outcomes than those without reattacks, especially of the hemorrhagic type. Therefore, prevention
of rebleeding should receive more attention in the management of adult MMD.
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성인 모야모야병에 대한정립된 치료방법은 아직없는상태

이다. 그 이유로 성인의 모야모야병에 대한임상 양상, 재발

빈도와 그 예후등 자연사에 대해알려진 바가많지 않기때

문이기도 하다.9 본 연구는 비교적 지속적으로 추적 관리가

되었던 성인모야모야병 환자들의 첫 임상양상과 재발의 양

상, 재혈관화 수술 후의재발 예방 효과여부, 현 임상 상태

들을 조사하여 본 질환의 특징을 명확히 하고 앞으로 성인

모야모야병의치료목표와 방법에도움이되고자하였다.

대상 및 방법

1. 연구 대상

1 9 8 5년부터 1 9 9 8년까지 서울 대학교 병원 신경과에 내

원하여 모야모야병으로 진단 받고 1개월 이상 추적 관리가

되고 1 6세 이후에 첫 증상을 보였던 5 0명의 환자들을 대

상으로 하였다. 고혈압, 당뇨 등 동맥경화증의 위험 인자를

가졌거나 자가면역질환, 뇌막염, 뇌종양, 다운 증후군, 신

경섬유종증, 두부외상, 방사선조사 등 모야모야 증후군을

보일 수 있는 환자들은 모두 제외시켰다.1 0 모든 환자들에

서 뇌혈관 조영술이 실시되었으며 이 소견에 따라 d e f i-

n i t e ( b i l a t e r a l )와 p r o b a b l e ( u n i l a t e r a l )로 구분하였다

(Table 1).

2. 방법 (임상양상 조사) 

1) 첫 임상 양상

과거력상 또는내원당시의 첫 증상의 양상을 허혈성과 출

혈성으로 구분하였으며, 신경학적 증상이 있었으나 환자가

당시의 양상을 모를 경우에는 뇌촬영상 출혈성의 증거가 없

으면 허혈성으로 간주하였다. 허혈성은 일과성허혈발작

(transient ischemic attack)과 뇌경색( c e r e b r a l

infarction) 을 포함하였으며, 출혈성은 뇌내출혈( i n - t r a c-

erebral hemorrhage)과 일차성 뇌실내출혈( p r i m a r y

intraventricular hemorrhage)로 구분하였다. 뇌내출혈

은 2차성 뇌실내출혈이 있는 경우도 포함하였다. 일측성

( p r o b a b l e )과 양측성( d e f i n i t e )의 양상을 비교하였다.

2) 재발의 양상 및 빈도

재발의 경우도 허혈성과 출혈성으로 구분하였으며 첫 임

상 양상과 재발의 양상을 비교하였다. 재발은 첫 증상이 안

정화된 이후 같은 증상이 생겼거나 다른 신경학적 증상을

보이는 경우로 정의하였다. 재혈관화 수술이 재발에 미치는

영향을 알아보기 위하여 수술 후 재발을 따로 구분하였다.

일측성과 양측성의 차이점을 알아보았고 통계적 분석은

Chi-square 검정, t-검정을 이용하였다.

3) 현 임상 상태

마지막으로 신경과 외래 방문 당시의 신경학적 임상 상태

를 Modified Rankin Scale(MRS: Grade 0, no

symptom at all; 1, no significant disability

despite symptoms: able to carry out all usual

duties and activities; 2, slight disability: unable

to carry out all previous activities but able to

look after own affairs without assistance; 3,

moderate disability: requiring some help, but

able to walk without assistance; 4, moderate dis-

ability: unable to walk without assistance, and

unable to attend to own bodily needs without

assistance; 5, severe disability: bedridden, incon-

tinent, and requiring constant nursing care and

a t t e n t i o n )1 1로 등급화 하였다. 이를 Grade 0-1, 2-3, 4-

5의세 군으로 나누어 각각양호(good), 보통( m o d e r a t e ) ,

불량 상태(poor outcome)로 단순화하였다. 재발 여부에

따라환자군을 나누어 M R S를 비교하였다.

결 과

1. 인구학적 특징

남자는 2 0명, 여자는 3 0명으로 성비는 1 : 1 . 5로 여자가

더 많았다. 증상 발생의 연령분포는 1 7세에서 5 5세 사이로

평균 3 3±8 . 7세였고 3 0대에서 가장 많이 발생하였다( F i g .

1). 반대편의 병변이 전혀없는일측성(Table 1의 c r i t e r i a

3을 만족하지 않는 경우)이 1 0명, 양측성이 4 0명이었다.

일측성 1 0명 중 남자가 2명, 여자는 8명으로 여자가 4배

더 많았고 평균 발생 연령은 3 9±1 0 . 7세로 양측성 3 1 . 5±

7 . 7세에 비하여 늦게 발생하였다. 후부 순환( p o s t e r i o r

c i r c u l a t i o n )을 침범한 경우 양측성은 9명( 2 2 . 5 % )이었고

일측성은 없었다. 추적 기간은 3 3일에서 7년 사이로 전체

평균 추적 기간은 2 4 . 4±25.9 개월이었다. 일측성 1 0명

중 3명에서 각각 3개월, 5개월, 8개월 간격으로 추적 혈관

조영술을시행하였으나양측성으로 진행한 예는없었다. 2예

는 가족성이었다( 4 % ) .

2. 첫 임상 양상 (Table 2) 

허혈성이 2 9명( 5 8 % )으로 출혈성( 2 0명, 40%)보다 많았

으며, 연령이 증가할수록 출혈성의 비율이 좀 더 많았다

(Fig. 1). 후부 순환이 침범된 9명중 허혈성 증상이 8명으
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Table 1. Angiographic findings for the diagnosis of moyamoya disease (Yonekawa et al., 1992) 

1. Stenosis or occlusion is observed at the terminal portion of the intracranial ICA and/or at the proximal portion of the ACA and/or
the MCA.

2. Abnormal vascular moyamoya networks are observed in the vicinity of the above-mentioned areas in the arterial phase.
3. These findings are recognized bilaterally.

Abbreviations: ICA, internal carotid artery; ACA, anterior cerebral artery; MCA, middle cerebral artery.
Notes: Definite case, fulfills all the above findings; Probable case, dose not fulfill the criteria 3.



로 출혈성( 1명)보다 많았다. 허혈성에서 일과성허혈발작은

1 3명, 뇌경색은 1 6명이었다. 출혈성에서는 뇌내출혈( 1 1

명, 22%)이 일차성 뇌실내출혈( 9명, 18%)보다 약간 더

많이 발생하였다. 1명은 안면 경련을 주소로 내원하여 우연

히 진단된 예였다. 일측성 1 0명의 환자 중 6명( 6 0 % )이 출

혈성으로 발생하여 양측성( 3 6 % )보다 출혈성의 빈도가 더

많았으나 통계적으로유의하지 않았다.

3. 재발의 양상과 빈도 (Table 3) 

증상을 보인 4 9명중 2 0명( 4 1 % )에서 재발이 있었다. 허

혈성 발생 2 9명중 1 6명( 5 5 % )에서 재발이 있었고 1 3명은

첫 임상 양상과 같은 허혈성 재발(뇌경색 1 1명, 일과성뇌허

혈 2명)이었고 3명에서 출혈성 재발(뇌내출혈 2명, 뇌실내

출혈1명)을 보였다. 출혈성 발생 2 0명 중 4명( 2 0 % )이 재

발하였으며 모두 출혈성 재발이었다. 재발 간격은 2 0일에서

1 4년 사이로 평균 4 . 2±4 . 6년이었다. 일측성 환자 1 0명

중 5명( 5 0 % )이 재발하였고 이중 4명이 출혈성 재발이었

다. 양측성 환자는 3 9명 중 1 5명( 3 8 % )이 재발하였고 1 5

명중 1 2명이허혈성 재발로 재발율과 출혈성 재발이 일측성

에서 더 높았다(Table 4). 3번 이상 증상이 있었던 환자는

3명이었고 이중2명은 출혈성 재발이었다.

재혈관화 수술 후의재발을 따로조사하였다. 수술을 시행

받은 2 1명중 2 0명은 e n c e p h a l o - d u r o - a r t e r i o - s y n a n-

g i o s i s ( E D A S )를 시행받았고, 1명은 출혈성 양상으로 시작

하여 천측두동맥-중대 뇌동맥 문합술(STA-MCA anasto-

m o s i s )을 시행 받았다. 20명의 EDAS 수술군 중 1 2명(허

혈성9명, 출혈성3명)이 증상을 유발한 측에수술을 받았고

8명(허혈성 5명, 출혈성 3명)이 증상 유발 측에 먼저 시행

후 평균 8 . 4±4.2 개월의 간격을 두고 반대측도 수술을 받

았다. 21명 중 1 0명에서 수술 전 재발이 있었다. 수술 후

평균 추적 기간은 1 5 . 1±2 1 . 7개월( 1개월에서 8년 사이, 1

년 이상인 경우6명)이었고 2명( 9 . 5 % )이 수술 후 재발하였

다. 수술후 재발한 2명은 모두 출혈성 양상으로 시작하였고

수술 전 재발은 없었던 환자들로, 이 중 1명은 일측성 모야

모야병으로 일측 EDAS 시행 후 1 3개월 뒤에 허혈성 재발

이 있었고, 다른 1명은 가장 많은 횟수의 재발을 보였는 데
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Table 2. Initial manifestations of adult-onset moyamoya dis-
ease

Features Number %

Ischemic 29 58
TIA 13 26
Infarction 16 32

Hemorrhage 20 40
ICH 7 14
ICH with IVH 4 8
IVH 9 18

Incidental (facial spasm) 1 2
Total 50 100

Abbreviations: TIA, transient ischemic attack; ICH, intracere-
bral hemorrhage; IVH, intraventricular hemorrhage.

Figure 1. Onset-Age distribution of adult moyamoya
disease

Table 3. Type of reattack in adult-onset moyamoya disease

First Attack
Second Attack Reattack 

t y p e number of patients rate (%)

Ischemia  i s c h e m i a 1 3 *
( N = 2 9 ) h e m o r r h a g e 3 * 16/29 (55) 
Hemorrhage  h e m o r r h a g e 4 *
( N = 2 0 ) i s c h e m i a 0 4/20 (20) 
T o t a l 20/49 (41) 

* A patient who had episodes more than two was included.

Table 4. Comparison between patients with definite and probable moyamoya disease in adult

Definite Probable p value

Number of Patients 40 10
Male:Female 18:22 2:8 0.133
Onset Age (years) 31.5±7.7 (17-49) 39±10.7 (17-55) 0.014
Initial Manifestation 

ischemia:hemorrhage 25:14 (1:incidental) 4:6 0.167
Reattack

ischemia 12 1
hemorrhage 3 4
total 15/39 (38) 5/10 (50) 0.058

Recurrence interval (mean±SD, months) 50±63.3 49.8±17.2



양측성 모야모야병으로 STA-MCA anastomosis 시행 받

고 2 3개월뒤 2번째 출혈성증상이 있었으며 이후다시3번

째, 4번째 출혈성 증상으로 첫 진단 후 8년만에 사망하였다

(Table 5).

4. 현 임상 상태 (Table 6) 

전체 환자의 7 1 %가 임상적으로 양호하였다. 재발이 없었

던 환자군과 2회 이상의 재발 환자군을 비교해 보면 임상적

으로 양호한 상태는 각각 8 1 %와 5 9 %로 과반수 이상이었

으나, 재발 환자군은 그 수가더 감소하였다. 재발이 없었던

환자군의 현 임상 상태는 첫 발현 양상에 따른 차이를 보이

지 않았고 불량상태는 한 명도없었다. 재발 환자군은 재발

양상에 따라 현 임상 상태의 차이를 보이는데, 허혈성 재발

은 모두 양호와 보통 상태였던 반면, 출혈성 재발은 8명 중

3명( 3 8 % )이 불량상태로 출혈성 재발이 가장나쁜 임상상

태를 보였다. 또 3번 이상 증상이 있었던 환자 4명 중 3명

이 출혈성 재발로 양호한 임상 상태는 없었다. 사망한 예는

5 0명 중 2명( 4 % )으로 2명 모두출혈성으로 시작하였고 출

혈성재발후 사망하였다.

고 찰

모야모야병의 발생 연령은 소아와 성인에서 뚜렷한 2개

의 정점을 보이고 나이에 따라 발생 양상도 다르지만, 소아

기에는 무증상이었다가 성인이 되어서 증상이 나타나는 이

유가 무엇인지, 또 연령에 따른 발생 양상이 다른 이유가

무엇인지는 아직 뚜렷하지 않다. 현재까지 제시되고 있는

설명은 소아와 성인의 측부 순환의 발생 정도1 , 1 2와 뇌척수

액의 basic fibroblast growth factor(bFGF) 양의 차

이점 등이 있다.1 3 , 1 4

소아의 경우 2 ~ 3년 내에 후부 순환까지 침범된 후 안정

화 상태를 보이나1 3 , 1 5 - 1 7 성인은 진행 속도가 완만하고1 비교

적 안정적이며 대부분 후부 순환이 보존되어 있다.1 8 따라서

이 후부 순환이 앞쪽 혈류까지 공급하므로 소아기에는 증상

이 나타나지 않다가 성인이 되어서야 발현되는 원인 중의

하나로 생각되어지고 있다.1 8 본 연구도 후부 순환을 침범한

예는 2 2 . 5 %에 불과하여 대부분 후부 순환이 보존되어 있

고, 후부 순환을 침범한 경우는 대부분 허혈성 증상( 8 9 % )

을 보여 소아 환자와 유사한 임상 양상을 보였다. 모야모야

병의 특징인 뇌기저부 측부 순환의 발달도 소아와 성인에서

차이를 보이는 데, 소아는 외경동맥과 선조 동맥들( s t r i a t e

a r t e r i e s )을 통하여 발달하는 반면, 성인은 이 부위의 측부

순환보다는 맥락 동맥(choroidal artery)의 m e d u l l a r y

a r t e r y들을 통한 측부 순환의 발달이 더 현저하여 일차성

뇌실내출혈의 빈도가 높은 것으로 보고있다.1 2

뇌척수액내 bFGF 양의 변동에 따른 일차적 의미로써,

b F G F가 증가하면 이 물질이 혈관 내피 세포의 증식을 유

도하여 Willis 환의 주요 동맥의 협착성 변화를 일으키고,

b F G F가 감소하면 맥관형성( a n g i o g e n e s i s )을 유도하여

측부 순환을 발달시키는 역할을 한다.5 모야모야병에서

b F G F가 의미 있게 증가되어 있어 비교적 특이적인 소견이

라는 연구도 있다.1 3 그러나 소아와 성인에서 비교해 보면,

성인은 b F G F의 증가를 보이지 않아 이러한 차이도 성인

발생의 한 인자로 추측된다.1 3

성인은 출혈성의 빈도가 더 높고그 중에서 일차성 뇌실내

출혈이 가장 많다고 알려져 있다.6 , 9 출혈의 원인은 뇌실막하

( s u b e p e n d y m a )와 기저핵, 시상 부위의 모야모야 혈관

(moyamoya vessels)의 미세동맥류( m i c r o a n e u r y s m )

파열에 의한 것으로 생각되고 있다.1 , 1 9 본 연구는 이와 달리

허혈성의 빈도가 5 8 %로 출혈성( 4 0 % )보다 더 높았고 출혈

성은 뇌실내출혈보다 뇌내출혈이 더 많았는데(Table 2) 이

박은미·윤병우·장지훈·김호진·노재규

Table 5. Reattack following revascularization surgery in adult-onset moyamoya disease

Initial Manifestation
Surgical methods Reattack (%) 

EDAS STA-MCA anastomosis Ischemia Hemorrhage Total (%) 

Ischemia (N=14) 14 0 0 0 0/14 (0) 
Hemorrhage (N=7) 6 1 1 1* 2/7 (29) 
Total (N=21) 2/21 (9.5) 

Abbreviations: EDAS, encephalo-duro-arterio-synangiosis; STA-MCA, superficial temporal artery-middle cerebral artery.
* The patient had total 4 hemorrhagic episodes and died.

Table 6. Modified Rankin Scale (MRS) according to reattack in adult-onset moyamoya disease

Clinical outcome
without reattack with reattack*

Total (%) 
I H total (%) I-I I-H H-H H-I total (%) 

Good (MRS 0-1) 10 12 22 (81) 8† 2 2 1 13 (59) 35 (71) 
Moderate (MRS 2-3) 3 2 5 (19) 5 0 1† 0 6 (27) 11 (23) 
Poor (MRS 4-5) 0 0 0 (0) 0 1†‡ 2†‡ 0 3 (14) 3 (6) 
Total 13 14 27 13 3 5 1 22 49

Abbreviations: I, ischemia; H, hemorrhage.
* Recurrence of post-operation was included.
† A patient with episodes more than two is included. ‡ A dead patient is included.



는 환자의 선택편견(selection bias) 때문이라고생각된다.

즉, 출혈성 양상보다는 허혈성 양상의 환자들이 신경과와 더

많이 접촉되었을 가능성이 있고, 뇌내출혈의 증거가 없었던

과거력상의 신경학적 결손을 허혈성으로 간주하여 허혈성 양

상이더 높게나타났을 가능성도있다. 그러나소아의출혈성

빈도가10% 미만인 보고와비교하여보면성인의 출혈성빈

도는높았으며, 나이의증가와더불어출혈성 경향이 더 뚜렷

하였다(Fig. 1).

모야모야병의 성인의 재발율에 대한 보고는 많지 않으나,

소아의 5~80% 정도가 신경학적 결손 여부와 관계없이

2 ~ 3년내 허혈성 재발의 발생을 보인다고 알려져 있으며 출

혈성은 15~30% 정도가 재발하고 이중 1 0 %가 사망하여

출혈성 재발이 사망의 선도원인(leading cause)으로 알려

져 있다.2 0 - 2 2 본 조사에서는 전체 환자 중 4 1 %가 재발하였

고 허혈성은 55%, 출혈성은 2 0 %가 재발하였다( T a b l e

3). 3명이 3번 이상의 증상을 보였고 이 중 2명이 출혈성

재발이었다. 허혈성으로 시작된 3명은 출혈성 재발로 나타

나 항상같은양상의 재발을 보이지는 않았으며 국내의 다른

연구도 이러한 현상을 보고하였는데9 이는연령의 증가나 병

의 진행에 따라 모야모야병이 출혈성 양상의 기전으로 변하

는 것과관련될 것으로 생각된다.

한쪽내경동맥만 침범된 일측성 모야모야병이 과연양측성

모야모야병과 같은 질병인지에 대해서는 의문이 제기되어 왔

다.2 3 소아의 일측성인 경우 1 ~ 2년내 대부분이 양측성으로

진행되는 데 반해 성인은 지속적으로 일측성으로 남는 경우

가 많다.5 , 8 , 2 4 , 2 5 모야모야병의 정의상 양측성 내경동맥의 변화

를 보여야 함으로, 소아의 일측성은 모야모야병의 초기 상태

라고할 수 있으나 성인에서는 이러한 병명 자체가 옳은지에

대해서도 논란이 있다. 임상적으로도 차이가 있어서, 양측성

과 비교하여 일측성에서 발생연령이 더 높고여자가 3배정

도로 더 많으며 출혈성 발생도 더 많다고 한다.2 6 본 조사도

비슷한 결과를 보였는데, 통계적 의미가 있었던 인자는 나이

와 재발로 일측성의 발생 연령이 4 0대에 가깝고 재발이 더

많았으며 양측성의 재발이 허혈성이 대부분인 반면 일측성은

출혈성 재발이 훨씬 많았다(Table 4). 일본의 연구에 의하

면,5 뇌척수액내 bFGF 양도 양군에서 차이를 나타내는 데

일측성은그 양이높지않아양측성과 서로다른병태생리를

가질 것으로 생각되고 있다. 본 연구의 일측성 환자군 1 0명

중 3명만이수술후 변화를보고자 1년미만의 간격으로 혈관

조영술을 시행하였는데 여전히 반대측 병변은 관찰되지 않았

다. 따라서 지속적으로 일측성으로 남는지에 대해서는 장기

간에 걸친 추적 검사가 필요하며 양측성과의 차이를 규명하

기 위해서는좀 더 많은환자의관찰이필요하다고생각된다.

환자의 예후를 보면, 전체의 70% 이상이 양호 상태를 보

이고, 재발이 없었던 경우허혈성이나 출혈성에 관계없이 모

두 8 1 %의 양호 상태를 보였다(Table 6). 그러나 재발이

있었던 환자들은 5 9 %가 양호 상태를 보여 20% 정도로 그

수가 감소함을 알 수 있었다. 재발이 없었던 환자들은 불량

상태가 없었던 반면, 재발이 있었던 환자들은 3명이 불량

상태를 보였는데, 3명 모두 출혈성 재발이 있었던 환자들이

었고 그 중 2명은 3번 이상 출혈성 증상이 있었다. 50명

중 2명( 4 % )이 모야모야병과 관련되어 사망하였는 데 1명

은 2번의 출혈성 증상 후 사망하였고 다른 1명은 4번의 출

혈성 증상 후 사망하여 역시 출혈성 재발이 사망의 주요한

원인으로 생각된다. 따라서 모야모야병의 예후를 좌우하는

것은 재발 여부와 그 중에서도 특히 출혈성 재발임을 알 수

있었고 성인 모야모야병의 치료 측면에서는 출혈성 재발의

예방이 가장중요하다고 생각된다.

모야모야병의 치료는 내과적, 외과적 치료 모두 가능하

며 내과적 치료는 급성기 상태에서는 도움을 줄 수 있으나

스테로이드, 항혈소판제제 등을 사용한 보고에 따르면 재발

이나 뇌혈관조영술상의 병의 진행을 변화시키지는 못한다

고 하였다.2 7 재혈관화 수술치료의 일차목적은 인위적으로

측부 순환을 형성시켜 모야모야 혈관의 혈역학적 부하

(hemodynamic stress)를 줄이고 모야모야 혈관들의 발

생을 저지시키는 데 있다.2 8 , 2 9 수술 방법으로는 크게 두 가

지로 대별된다. 첫째 천추측두동맥-중뇌동맥 문합 등의 직

접재혈관화 방법으로 문합의 성공률이 높고 즉각적으로 측

부 순환을 발생시키는 장점이 있다. 둘째 E D A S와 같은

간접재혈관화 방법으로 수술 수기가 비교적 간단하고 피질

동맥 혈류의 일시적 차단이 필요 없어서 안전한 것이 장점

이다.3 0 소아는 진단 후 빨리 수술을 시행할수록 신경학적

결손을 줄일 수 있다고 하나,3 0 성인은 수술 적응증, 수술

방법, 수술 시기 등이 확실하지 않은 상태이다.3 1 - 3 4 그 이유

로는 성인 모야모야병의 진행 경과에 대한 자연사( n a t u r-

al history)가 알려져 있지 않기 때문이기도 하다. 만약

양성의 경과를 보인다면 보존적 치료만으로도 만족할 수 있

겠으나 반대의 경우 보다 적극적인 치료가 요구되기 때문이

다. 일본의 경우, 소아에 비해 성인에서 모야모야병의 사망

률이 더 높고(각각 4 . 3 %와 10%) 성인 사망 원인의 6 3 %

가 출혈성으로 조사되어, 성인에서의 발생이나 출혈성 발생

이 나쁜 예후와 관련이 있다고 하였다.3 5 본 연구도 재발의

빈도로 볼 때는 허혈성 재발이 더 많았으나 3번 이상의 다

발성 재발은 출혈성 재발이 많았고 또 임상 상태도 출혈성

재발에서 불량 상태를 보여 출혈성 재발의 예방이 무엇보다

중요하다고 생각된다. 현재 시행되고 있는 재혈관화 수술은

대부분의 소아의 허혈성 증상과 일부 성인의 허혈성 증상에

효과가 있다고 알려져 있으나3 6 - 4 3 출혈성의 수술적 치료 효

과는 불분명하다.1 9 , 2 9 , 3 1 , 4 4 본 연구는 수술의 재발 예방의 효

과를 보기 위해 수술군의 재발 빈도를 따로 조사하였다. 수

술군의 전체 재발은 2 1명중 2명( 9 . 5 % )으로(Table 5) 수

술 전 재발을 포함한 대증적 치료군의 4 1 % ( 4 9명 중 2 0

명)보다 낮았으나, 수술 후 재발이 있었던 2명의 환자들은

모두 출혈성으로 시작된 환자들로 출혈성 환자군만의 수술

후 재발율을 본다면 2 9 % ( 7명 중 2명)로, 출혈성 환자의

수술적 치료가 대증적 치료(20%, Table 3)에 비해 예방

효과가 있다고 할 수 없었다. 특히 STA-MCA anasto-

m o s i s를 시행 받은 환자는 수술 후 3번의 출혈성 재발로

사망하여 재발을 예방하지 못하였다. 본 연구의 대상이 된

환자들의 일부는 외부에서 수술을 시행 받았거나 환자들의

성인 모야모야병 : 임상 양상과예후



수술전 상태가 일정하지 않아 수술 적응증과 수술 방법의

선택에 대한 분석을 할 수 없었다. 또한 수술 후 추적 기간

이 평균 1 5개월 정도로 짧았고, 예후에 있어서도 대증적

치료군과 수술군의 수술전 재발 빈도가 달라 수술 여부에

따른 예후의 비교가 가능하지 않아 수술 효과를 정확히 판

단하기에는 여러 가지 제한점이 있었다. 수술 효과 여부의

판단을 위해서는 단순 재발 비교보다는 뇌혈관조영술의 소

견과 예비 혈량의 연구가 종합적으로 이루어져야 되겠고,

장기적인 추적 관찰과 좀 더 많은 환자에서의 연구와 신경

외과 의사와의 협력이 필요하겠다.

모야모야병은 일본과 우리 나라에서 많이 보고되고 있으

나 우리나라의 정확한 역학 조사나 질병 과정, 치료에 있어

서는 연구가 불충분하고 일본의 연구 결과를 사용하는 경우

가 많다. 그러나 성인의 발생이 일본보다 많다는 보고3와

유전적 원인을 규명하려는 연구들이 진행되고 있는 점4 5 - 4 7

들을 고려해 본다면, 우리나라의 성인 모야모야병의 특징에

대한 연구 관찰이 더욱 필요하며, 비침습적인 방법에 의한

추적 관리와 재발 방지에 대한 다각적 접근 방법이 모색되

어져야 하겠다.

결론적으로 성인 모야모야병의 임상적 양상과 예후를 알

아보고 그 특징을 명확히 하여 치료 방침에 도움이 되고자

5 0명을 대상으로 수행한 본 연구 결과, 성인은 소아보다

출혈성 양상의 빈도가 많았고 재발은 허혈성 양상에서 더

많았다. 일측성 모야모야병은 양측성에 비하여 발생 연령이

더 늦고 재발율이 더 높게 나타났다. 임상적 결과는 대부분

양호 상태를 보였으나 재발을 보인 환자들에서 상대적으로

예후가 나빠졌고 소수의 불량 상태는 모두 출혈성 재발이

있는 환자들로 출혈성 재발의 예방을 위한 효과적인 치료방

법이 요구된다.
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