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- Abstract -

Background & Objectives : Motor evoked potentials(MEPs) to magnetic trans cranial stimulation were
performed to evaluate upper motor neuron involvement and relationship to lower motor neuron involve-
ment in motor neuron disease patients. M e t h o d : MEPs were obtained in the 17 consecutive patients with
motor neuron disease. These patients were divided into three group based on clinical evidence of upper and
lower motor neuron involvement, bulbar symptom; amyotrophic lateral sclerosis(ALS), progressive mus-
cular atrophy(PMA), progressive bulbar palsy(PBP). MEPs were recorded from abductor pollicis brevis
and abductor hallucis muscles. Abnormal MEPs were defined by delayed central motor conduction time or
absent MEP. R e s u l t s : MEPs were abnormal in 64%(11/17) of patients; 100%(7/7) in ALS, 64%(4/7) in
PMA, 0%(0/3) in PBP respectively. In 68 total recording muscles, 34 muscles had evidence of motor
weakness and showed abnormal responses in 59%(20/34). Whereas 34 muscles with normal strength, only
3%(1/34) of muscles showed abnormal response. C o n c l u s i o n : MEPs are well correlated with upper motor
neuron signs in ALS and may detect masking upper motor neuron signs in PMA. The muscles with lower
motor neuron sign(weakness) usually relate with abnormal MEPs reponses.

Key Words : Amyotrophic lateral sclerosis, Motor evoked potential, Upper motor neuron

서 론

운동 신경원 질환(motor neuron disease)에서 상부
운동 신경원(upper motor neuron:UMN)의 침범 여

부를 판단하는 것은 매우 중요하다. 이는 일반적으로
UMN 침범의 증거가 없는 진행성 근육 위축증( p r o-
gressive muscular atrophy)의 경우 전형적인 상부와
하부운동신경원을 침범하는 근위축성 측삭 경화증에 비
하여 비교적 양호한 예후를 보이며1, 특히 하부 운동 신
경원(lower motor neuron:LMN)만 침범하는 운동



신경원 질환 환자의 일부는 면역 억제 치료에 반응을 보
이는 경우가 있어2 이를 감별하는 것이 임상적으로 중요
한 의미를 갖기 때문이다.

일반적으로 LMN 손상의 증거는 임상적인 신경학적
검사나 근전도 검사에서 쉽게 판단이 가능하다. 그러나
과반사( h y p e r r e f l e x i a )와 강직( s p a s t i c i t y )으로 대표
되는 U M N의 침범은 질병의 말기에만 나타날 수가 있
고, 반대로 질병의 초기에 나타난 UMN 침범 징후가
말기에 LMN 침범이 매우 심해지면 확인이 어려울 수
도 있기 때문에 UMN 침범을 임상적으로 발견하는 것
은 어려울 때가 있다3 , 4.

경두개 자기 자극(transcranial magnetic stimula-
t i o n )을 이용한 운동 유발 전위(magnetic evoked pote-
nial) 검사는 운동 신경원 질환에 있어 U M N의 기능을
평가 할 수 있는 유용하고 비침습적인 검사법으로 알려져
있다5 - 8. 저자들은 운동 신경원질환을임상 양상에 따라서
근위축성 측삭 경화증, 진행성 근육 위축증, 진행성 연수
마비(progressive bulbar palsy)로 나누어서 각각의 질
환에서 중추성 운동 경로(central motor pathway)의 침
범여부를 운동 유발 전위 검사를 통하여 평가함으로써 임
상 양상과의 연관 관계를 분석하고자 하였다. 또한 L M N
침범의 대표적인 증상인 근력 약화의 정도와 UMN 침범
과의 관계를알아보기 위하여본 연구를 진행하였다.

대상 및 방법

1. 연구대상

1 9 9 9년 7월부터 1 0월까지 본 병원 근전도실에 의뢰
된 운동 신경원 질환 환자를 대상으로 하였으며 총 1 7
명의 환자가 대상에 포함되었다.

2. 진단기준

모든 환자들은 신경과 의사에 의하여 검진을 받았으
며 신경전도 검사와 근전도 검사를 시행하였고 적절한
방사선 검사를 시행하였다. 환자들은 각각의 임상 양상
에 따라 근위축성 측삭 경화증, 진행성 근육 위축증, 진
행성 연수 마비로 분류하였다9. 근위축성 측삭 경화증은
두부, 경추부, 흉부, 요추부로 나눈 신체부위의 최소한
2부위에서 U M N과 LMN 침범의 임상적인 증거가 있
을 때로 정의하였다1 0. 진행성 근육 위축증은 상기 2부
위 이상에서 L M N의 침범의 증거가 있지만 UMN 징후
를 보이지 않을 때로 정의하였다. 진행성 연수 마비는
연수 근육에 비교적 심한 침범을 보이면서 사지의 근육
에는 침범이 없거나 미미한 경우를 기준으로 하였다. 모
든 환자들은 근전도 검사 상 적어도 3부위 이상에서 탈

신경(denervation) 소견을 보여 전기 생리학적으로 광
범위 탈신경(wide spread denervation) 소견에 부합
하였다.

3. 운동유발전위검사

대상 환자 모두에서 정중 신경계(median nerve)와
후경골 신경계(posterior tibial nerve)의 운동 유발 전
위검사를 시행하였다. 검사 기계는 Cadwell MES-10
을 사용하였으며, 직경 9 c m의 원형 코일로써 최대 자극
강도는 2.0 Tesla였다. 기록은 Cadwell Excel 근전도
기계를 사용하였다. 운동 유발 전위의 기록은 상지에서
는 단모지 외전근(abductior pollicis brevis)에 배부건
방식(belly-tendon method)으로 기록 전극을 부착하
고 두정부와 제 5 - 6경추 부위 및 주관절 내측에서 전기
자극을 시행하였다. 하지에서는 모지외전근( a b d u c t o r
h a l l u c i s )에 기록전극을 시행하였다. 하지에서는 모지외
전근(abductor hallucis)에 기록전극을 부착하고 두정
부와 제 3-4 요추 부위 및 슬와(popliteal fossa)에서
전기자극을 시행하였다. 자극은 최대 자장 강도의 6 0 %
부터 시작하여 최대 반응을 얻을 수 있을 때까지 자극
강도의 6 0 %부터 시작하여 최대반응을 얻을 수 있을 때
까지 자극강도를 증가하였으며, 코일의 각도와 위치를
조절하여 최대 반응을 얻을 수 있도록 하였다. 자극의
빈도는 매 3초당 1회를 넘지 않도록 하였으며, 최소한 4
회 이상 실시하였고, 환자에게 최대 운동 유발 전위 반
응을 얻기 위해 기록 근육을 약 20% 정도로 세기로 자
발적 근수축을 하게 한 상태에서 시행하였다. 잠복기와
전위 폭은 재현성을 가진 가장 짧은 시작 잠복기( o n s e t
l a t e n c y )와 최대의 peak-to-peak 진폭을 측정하여 이
용하였다. 중추성 운동 전도 시간(central motor con-
duction time)은 운동 피질 자극시 잠복기에서 척수 자
극시의 잠복기를 뺀 값으로 하였다.

4. 운동유발전위검사이상의판단기준

정중 신경계와 후경골 신경계 운동 유발 전위의 비정상
소견의 기준은 첫째, 경추부 및 요추부 자극시에 파형은
정상이나, 대뇌 피질 작극시 전위 형성이 이루어지지 않
거나 전위 형성이 극히 불량한 경우 둘째, 중추성 운동 전
도 시간이 본 검사실의 정상 치의 평균에서 2 표준 편차
이상 벗어나는 경우로 하였다(정중 신경계: 11.6msec,
후경골 신경계: 21.7msec)1 1.

5. 통계적처리

통계적인 처리는 χ2- t e s t를 이용하였다.
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결 과

1. 임상양상(Table 1)

본 연구에 포함된 환자는 근위축성 측삭 경화증, 진행
성 근육 위축증, 진행성 연수 마비가 각 각 7명, 7명, 3명
으로 총 1 7명이었다. 각 군 환자들의 임상 양상은 T a b l e
1과 같다. 근위축성 측삭 경화증 환자 7명 중 UMN 징후
는 심부건 반사 항진 이외에 5명에서는 바빈스키 징후가
양성이었고, 3명에서는 발목클로누스(ankle clonus)가
양성이었으며 4명에서는 임상적으로 호홉곤란이 있었다.

2. 운동 신경원 질환 환자의 운동 유발 전위 이상

(Table 2, 3)

근 위축성 측삭 경화증 환자 7명 중 7명 모두에서 운동
유발 전위의 이상을 얻을 수 있었다. 진행성 근육 위축증
환자에서는 4명에서 이상 소견이 있었으며, 진행성 연수
마비 환자 3명에는 이상 소견이 관찰되지 않았다. 운동

유발 전위 각 각의 기록 부위에 따른 이상 소견은 t a b l e
2에 정리하였다. 운동 유발 전위의 전기 생리학적인 이상
을 파형성이 관찰되지 않은 경우(absent MEPs)와 중추
성 전도 시간이 연장된(abnormal central conduction
time) 경우로 구분하였을 때 이상이 있었던 2 2곳의 기록
부위 중 1 9곳에서 파형성이 관찰되지 않았고, 3곳에서는
중추성 전도 시간이 연장되어 있었다. 이를 환자군 및 부
위별로 Table 3에 정리하였다.

3. 운동유발전위에서기록된상부신경원침범과

근위약의상관관계(Table 4, Fig. 1, 2)

각 각의 기록 근육의 근력을 측정하여 MRC grade IV
이하의 근력을 보이는 근육을 위약이 있는 근육으로 정
의하였다. 이를 운동 유발 전위의 이상 소견과 비교 하였
을 때, 근위축성 측삭 경화증에서는 정상인 근육 1 4곳에
서 기록한 운동 유발전위 중 2곳에서 이상을 보였으며,
위약이 있는 근육에서 기록한 1 4곳 중 1 0곳에서 이상을
보였다(p=0.01). 진행성 근육 위축증에서는 정상인 곳
1 0군데 중 1 0곳이 모두 정상이었으며, 위약이 있는 근육
부위 1 8곳 중 1 0곳에서 이상을 보였다(p=0.01). 진행
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Table 1. Clinical features of motor neuron disease patients

Patients number Sex(M;F) Age(years) Disease duration(months) Appel Score* Bulbar signs

ALS 7 4:3 46.1°±11.1 30.6°±30.1 76.2°±18.9 2
PMA 7 5:2 52.3°±10.5 47.7°±39.6 84.6°±32.6 3
PBP 3 2:1 48.6°±15.9 7.7°±4.5 46.0°±17.3 1

Total 17 11:6 50.4°±11.8 33.6°±33.9 74.1°±24.8 6

*See reference 12. Briefly, this scale indicates 30 points for normal and 164 points for maximal dysfunction
ALS: Amyotrophic Lateral Sclerosis, PMA: Progressive Muscular Atrophy, PBP: Progressive Bulbar Palsy

Table 2. Patients with MEPs alteration

Patinets
Abnormal at Abnormal at Abnormal at Abnormal at Abnormal at

one limb two limb three limb four limb least one limb

ALS(n=7) 2/7 4/7 0/7 1/7 7/7
PMA(n=7) 1/7 2/7 1/7 0/7 4/7
PBP(n=3) 0/3 0/3 0/3 0/3 0/3

Total(n=17) 3/17 6/17 1/17 1/17 11/17

Table 3. MEPs findings in motor neuron disease patients

Patients Normal MEPs Absent MEPs Abnormal CCT

ALS(n=7)
UL(n=14) 7/14 7/14 0/14
LL(n=14) 7/14 5/14 2/14

PMA(n=7)
UL(n=14) 12/14 1/14 1/14
LL(n=14) 8/14 6/14 0/14

PBP(n=3)
UL(n=6) 6/6 0/6 0/6
LL(n=6) 6/6 0/6 0/6

Total n=68 46/68 19/68 3/68

UL: Upper Limb,  LL: Lower Limb, CCT: Central Conduction Time



성 연수 마비에서는 기록 근육 모두에서 위약은 없었으
며, 운동 유발 전위의 이상도 관찰되지 않았다. 전체적으
로는 근력이 정상인 기록 근육 3 6곳 중 3 4곳에서 정상
소견을 보였고, 근위약이 있는 기록 근육 3 2곳 중 1 2곳
에서 정상 소견을 보여 통계적으로 유의한 차이가 있었
다( p＜0.01). 이를 Table 4에 정리하였으며, 각 기록
근육과 운동 유발 전위 소견과의 상관관계를 Fig. 1과
Fig. 2에 도시하였다.

고 찰

본 연구에 포함된 근위축성 측삭 경화증 환자 7명 중
7명 모두에서 운동 유발 전위의 이상을 발견할 수 있어
운동 유발 전위 검사가 임상적으로 나타나는 UMN 징후
를 발견하는 데 민감한 검사라는 것을 확인할 수 있었다.
이는 근위축성 측삭 경화증에서 운동 유발 전위의 유용
성을 보고한 과거의 연구들과 부합되는 결과이다6 , 1 3 , 1 4.
본 연구 대상에 포함된 근위축성 측삭 경화증 환자는 모
두 전형적인 UMN 징후와 LMN 징후를 포함하는 전형

적인 임상 양상을 보이는 환자였기 때문에 높은 검사의
양성율을 보였을 것으로 사료된다. 또한, 환자 중에 4명
에서는 호홉곤란이 있었고 평균 유병 기간도 3 0 . 6개월로
비교적 병이 진행된 시기에 검사를 시행한 것도 한 원인
일 것이다. 이는 근위축성 측삭 경화증 환자에게 발병 초
기에 운동 유발 전위 검사를 시행하는 경우 오히려 운동
피질(motor cortex)의 과흥분성( h y p e r e x c i t a b i l i t y )을
보이다가 병이 진행할수록 운동 피질의 흥분성이 감소한
다는 과거의 보고들이 있기 때문이다1 5 , 1 6.

본 연구에서는 운동 유발 전위 이상의 기준으로 일반
적으로 받아들여지는 피질 자극시 파형성의 불량이나
중추성 전도 시간의 연장을 이상의 기준으로 하였다. 근
위축성 측삭 경화증 환자군에서 이상이 있는 기록부위
1 4곳 중 1 2곳에서는 파형성이 관찰되지 않았고, 환자
를 기준으로 하였을 때도 중추성 전도 시간만 연장되어
있었던 환자는 없었다. 피질 자극시 파형성이 되지 않는
것이 운동 피질 흥분성의 감소의 극단에 해당되고 자기
장을 이용한 자극이 주로 시납스전(presynaptic) 구조
를 흥분시킨다는 점을 고려할 때1 7 , 1 8, 본 연구에 포함된
근위축성 측삭 경화증 환자는 운동 피질 세포의 파괴가
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Table 4. The relationship between weakness of recording muscles and MEPs abnormalities

Patients Muscles power Normal MEPs Abnormal MEPs p-value

ALS
Normal(n=14) 12/14 2/14

0.01
Weak*(n=14) 4/14 10/14

PMA
Normal(n=10) 10/10 0/10

0.01
Weak(n=18) 8/18 10/18

PBP
Normal(n=12) 12/12 0/12

Weak(n=0) 0/0 0/0

Total
Normal(n=36) 34/36 2/36

0.00
Weak(n=32) 12/32 20/32

*Weak refers to muscle weakness less than MRC grade IV.

Figure 1.Relationship between central motor conduction time
(CMCT) and weakness of recording muscle in upper limbs.

Figure 2. Relationship between central motor conduction time
(CMCT) and weakness of recording muscle in lower limbs.



진행된 상태의 환자라는 것을 알 수 있다.
진행성 근육 위축증은 L M N만 선택적으로 침범하는

운동 신경원 질환의 한 분류이다. 이 질환이 전형적인 근
위축성 측삭 경화증의 아형인지, 아니면 다른 질환인지
는 아직까지 논란의 여지가 있다1 9 , 2 0. 임상적인 측면에서
볼 때 진행성 근육 위축증의 경우 남자에 더 많고 발병
연령이 더 빠르며 병의 진행이 전형적인 근위축성 측삭
경화증에 비해 느린 것으로 알려져 있다2 1 , 2 2. 그러나 임상
적으로 U M N의 침범이 없는 운동 신경원 질환도 병리학
적으로는 운동 피질의 신경 세포 소실이나 피질척수로
(corticospinal tract)의 변성을 비교적 흔히 발견할 수
있다1 9 , 2 0 , 2 3. 본 연구에 포함된 7명의 진행성 근육 위축증
으로 분류된 환자가 과연 근위축성 측삭 경화증과 다른
질병 분류를 가지는 환자인지, 아니면 질병의 경과 중에
일시적으로 UMN 징후를 나타내지 않는 근위축성 측삭
경화증 환자인지는 확실하지는 않으나, 중요한 점은 임
상적으로 UMN 징후를 발견할 수 없었던 환자 7명 중 4
명에서 U M N의 전기 생리학적인 이상을 발견할 수 있었
다는 점이다. 이 환자들의 경우 일반적인 신경전도나 근
전도 검사만으로는 치료가 가능할 수도 있는 질병인 운
동 신경병증(motor neuropathy)를 완전히 배제할 수
없는 소견이었으며, 운동 유발 전위 검사를 통해 이 가능
성을 배제하는 데 도움을 받았다고 할 수 있다.

운동 신경원 질환에서 U M N의 기능을 평가할 수 있는
또 다른 방법으로는 양성자 자기 공명 분광술( p r o t o n
M R S )를 이용하여 운동 피질을 검사하는 방법이 있다2 4 , 2 5.
그러나 이 방법은 아직 시행된 환자 수가 적어 완전히 정
립된 방법이 아니고, 비록 환자군과 대조군 사이에 통계적
으로 유의한 차이가 있더라도 상당 부분 결과치가 겹치는
부분이 있고 아직까지는 많은 수의 정상 대조군을 통해 얻
은 정상치의 기준이 없는 실정이다. 따라서 이 검사로 운
동 신경원 질환 환자의 UMN 침범 여부를 판단하는 것은
임상적 유용성이 제한될 수 밖에 없다.

진행성 연수 마비 환자 3명에서는 운동 유발 전위의 이
상을 발견할 수 없었으며, 이 중 1명에서는 임상적으로
UMN 징후가 있는 환자였다. 이는 검사를 시행한 진행성
연수 마비 환자의 평균 유병 기간이 7 . 7개월로 다른 군보
다 짧았으며 증상이 없는 사지에서 검사를 하였던게 원인
일 것으로 보여진다. 본 연구에서는 시행하지 않았지만 이
환자들에게 교근 운동 유발 전위 검사(masseter MEPs)
를 시행한다면 검사의 민감도는 더 높아질 것이다2 6.

운동 유발 전위 검사에서 이상의 기준으로 판단할 수
있는 지표는 파형성의 불량이나 중추성 전도 시간의 연
장만 있는 것은 아니다. 그 외 측정할 수 있는 지표로는
운동 유발 전위 파형성의 역치(threshold), 운동 유발
전위에 의해 유발된 근수축의 침묵기(silent period), 피
질 촉진 현상(cortical facilitation), 운동 유발 전위 진
폭 등이다. 근위축성 측삭 경화증 환자에서는 역치의 상

승, 침묵기의 감소, 촉진 현상의 소실, 진폭의 감소 등이
보고되고 있다1 5 , 2 7. 그러나 이러한 지표들의 이상은 상당
부분 다른 지표의 이상과 중복되며, 그 이상을 운동 신경
원 질환에 있어 UMN 침범의 독립적인 증거로 보기에는
아직까지는 충분히 연구되어 있지 않다. 향후 운동신경
원 질환 환자에 있어 다양한 운동 유발 전위의 생물학적
변수들에 대한 연구가 있어야 할 것으로 사료된다.

UMN 침범의 임상적 증거가 없는 운동 신경원 질환
환자에 있어 운동 유발 전위의 이상의 생리학적 의미를
정확하게 규명하기 위해서는 병리학적인 부검을 통해
U M N의 침범 여부를 조사하거나, 이상이 있는 환자들
을 대상으로 임상 소견을 추적해야 한다. Misico 등의
보고2 8에 따르면 진행성 근육 위축증 환자 1 0명을 처음
검사하였을 때 5명에서는 이상이 있었고 5명에서는 이
상이 없었는 데 이 환자들을 1년간 추적하였을 때 이상
이 있었던 5명 중 2명에서 임상적으로 UMN 침범의
징후가 나타났으며 이상이 없었던 5명 중에서는 1명도
UMN 침범의 징후가 나타나지 않아 운동 유발 전위 검
사를 통하여 운동 신경원 질환의 임상 경과를 예측할
수 있었다고 주장하였다. 본 연구에서는 운동 유발 전
위에 이상이 있는 4명의 진행성 근육 위축증 환자를 외
래에서 6개월 간 추적한 결과 임상적인 UMN 징후를
나타내는 환자는 없었으나(결과에 따로 제시하지는 않
음), 대상 환자수가 적고 추적기간이 짧아 큰 의미를 부
여하기는 어렵다. 운동 유발 전위 검사의 진행성 근육
위축증 환자에 대한 정확한 양성 예측도를 규명하기 위
해서는 보다 많은 환자를 대상으로 하는 장기간의 연구
가 필요하다.

본 연구에서는 LMN 침범의 대표적인 증상인 근력의
저하와2 9 UMN 침범의 증거인 운동 유발 전위 이상과의
상관 관계를 분석한 결과 운동 유발 전위를 기록한 근육
의 근력이 약하면 운동 유발 전위에서 이상이 나올 가능
성이 높다는 것을 알 수 있었다(Table 4, Fig. 1, 2). 이
결과는 근위축성 측삭 경화증에서 U M N과 L M N의 변성
이 연관될 수 있다는 것을 제시하고 있다. 운동 피질의
추체 세포(pyramidal cell)에서 출발하는 피질 척수로는
수초( m y e l i n )로 둘러싸인 큰 직경을 가지는 연결로로 근
위축성 측삭 경화증에서 선택적으로 파괴된다고 알려져
있다3 0. 피질 척수로는 척수의 전각 세포(anterior horn
c e l l )와 중간신경원( i n t e r n e u r o n )을 통하거나 혹은 직접
연결되며, 특히 직접 연결로는 사람에게서 풍부한 것으로
알려져 있다3 1. Eisen 등은 근위축성 측삭 경화증의 주된
병변 부위는 운동 피질 세포이며 척수 전각 세포의 침범
은 피질 세포와 전각 세포와의 단일시납스( m o n o s y n a p-
tic) 연결에 의한(직접 연결로) 이차적인 변성의 결과라
는 가설을 제시하였으며2 1 , 3 2, 본 연구의 결과는 이 가설을
뒷받침하는 전기 생리학적인 증거가 될 수 있을 것이다.

그러나 전기 생리학적으로 피질성 운동 유발 전위의
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파형 및 역치를 결정하는 요인은 매우 복잡하고 다양하
다3 3. 그 요인으로는 척수 전각 세포의 흥분을 결정하는
피질 척수로의 크기, 숫자, 동조성(synchrony), 피질 운
동 세포와 전각 세포의 세포막의 성상, 기타 자발적 근수
축, 근강직 등의 여러 가지 중추성 및 말초성 요인들을
고려할 수 있다. 이를 참조할 때 본 연구의 결과에 나타
난 U M N과 LMN 침범의 상관 관계를 단순히 U M N의
변성에 따른 L M N에 대한 전방향(antegrade) 효과에
의한 것이라고 단정하기에는 무리가 있다. 더구나 L M N
의 기능이 되먹임촉진 현상(feedback facilitation)등을
통해 U M N의 흥분성에 영향을 미칠 수 있기 때문에3 1,
U M N과 LMN 사이의 전기생리학인 연관관계를 정확히
규명하기 위해서는 좀더 선택된 환자군(UMN 혹은
LMN 침범만 있는 군)에서 다양한 측정 척도를 이용한
연구가 필요할 것이다.
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