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Background: Moyamoya disease is characterized by a progressive stenosis or occlusion of the intracranial internal car-
otid artery and/or the proximal portion of the anterior cerebral artery and middle cerebral artery. Whether the onset 
time was childhood or adulthood, the bony carotid canal diameter might be different, but reflects the size of internal 
carotid artery passing through the bony carotid canal. In this study, we aimed to identify the relationship between bony 
carotid canal diameter and clinical manifestation. Methods: 146 consecutive patients diagnosed with moyamoya disease 
by brain imaging studies were included. We measured the diameter of a transverse portion of bony carotid canal on 
bone window of a brain computed tomography(CT) image. Patients were divided into two groups, ischemic or hemor-
rhagic stroke according to clinical manifestation. As a result, 115 patients were included. The Suzuki stage was used 
as criteria for disease progression. Results: Bony carotid canal diameter was 3.6 ± 0.5 (right) and 3.6 ± 0.4 (left) in 
the hemorrhagic stroke group, and 3.7 ± 0.4 (right) and 3.6 ± 0.4 (left) in the ischemic stroke group. The bony carotid 
canal diameter of the moyamoya vessels (3.6 mm) was smaller than the diameter of non-moyamoya vessels (3.8 mm), 
significantly (p = 0.042). However, there was no difference in the collateral patterns and clinical manifestation in a 
comparison of both groups. Conclusions: In our study, there was no significant difference of clinical manifestations and 
collateral patterns depend on the bony carotid canal diameter in patients with moyamoya disease. These findings suggest 
that the clinical presentations of moyamoya disease are not related to the onset time of the disease. (Korean J Clin 
Neurophysiol 2016;18:1-6)
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서   론

모야모야병은 내경동맥의 말단부위와 윌리스환을 구성

하는 내경동맥의 주요 가지인 앞대뇌동맥과 중대뇌동맥의 

근위부가 점차적으로 협착되거나 폐쇄되는 드문 뇌혈관질

환이며 이런 혈관협착 및 폐색은 뇌의 기저부위에 미세한 

혈관 연결망을 포함하여 여러 곁순환 형성한다.1,2 모야모
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야병의 발병은 아직까지 불명확하며 역학 조사에서는 5-15

세(유년기 모야모야)와 30-39세(성인 모야모야)에서 두 정

점을 보였다고 하지만 아직까지 병태생리에 대한 전체적

인 내용은 명확하게 알려져 있지 않다.3-5 그러나 발병 시점

이 유년기인가 아니면 성인기인가에 따라 뼈목동맥관(bony 

carotid canal)의 크기가 다를 수 있을 것이다.6 또한 뼈목동

맥관의 크기에 따라 임상양상이 다르게 표현될 수도 있을 

것이라 추정할 수도 있다. 한국인에서 명확한 해부학적 측

정치는 아직까지 알려져 있지 않지만 대체적으로 목동맥

관은 생후 2세경에 완성되며 정상의 경우 4 mm 이상이라

고 알려져 있다.7 이런 구조적인 성장 발달 때문에 뼈목동

맥관의 크기는 내부를 지나는 내경동맥의 말단부의 상황

을 간접적으로 반영할 것이며 몇몇 전산화단층촬영을 통

한 연구들이 내경동맥 말단부의 무발생(agnesis)이나 저형

성(hypoplasia)의 증거로 뼈목동맥관의 상태를 제시하였다.6,7 

Motoshima 등6은 모야모야병의 조기 발견 방법으로 추체목

동맥관(petrous carotid canal)이 좁아진 소견을 제시하기도 

하였다. 이런 근거를 중심으로 본 연구는 말단부 내경동맥

의 점진적 협착이나 폐색의 발생 시작 시점이 뼈목동맥관

의 크기와 연관된다는 가설에 근거를 두고 뼈목동맥관의 

크기에 따라 임상증상의 표현 형태에 차이가 있는지 분석

하여 유년기 모야모야병과 성인 모야모야병의 구분에 대

한 이해를 넓히고자 하였다.

대상과 방법

1. 대상

본 연구는 2005년 1월 1일부터 2015년 5월 31일까지 강

동성심병원과 춘천성심병원에 입원 진료 또는 외래 진료

를 받았던 환자들의 전자차트(electronic medical record, EMR) 

기록에 모야모야병 코드가 있는 경우와 영상시스템(picture 

archiving and communication system, PACS)의 판독기록지

에 ‘모야모야(moyamoya)’란 단어가 들어간 환자들의 의무 

기록과 영상들을 분석하여 모야모야병의 진단 기준에 합

당한 환자들을 선택하였다. 이 과정에서 동맥경화, 자가면

역질환, 뇌막염, 뇌종양, 다운증후군, Recklinghausen병, 두

부 외상, 두부 방사선 조사 등의 질환이 동반된 경우는 모

야모야병으로 진단하지 않고 연구 대상에서 제외하였다.

대상 환자는 임상양상에 따라 증상성 및 무증상성으로 

구분하였고, 증상성 환자군은 뇌경색성 뇌졸중, 뇌출혈성 

뇌졸중 및 기타(두통, 경련, 운동성 질환)로 분류하였다. 뇌 

전산화단층촬영영상은 모든 환자에서 시행하였고 뇌 자기

공명영상촬영 및 뇌혈관조영술은 일부 시행하지 않은 환

자도 포함되었다.

2. 모야모야병의 진단 기준

본 연구에서 모야모야병의 진단은 윌리스환의 자발적 폐

색에 대한 연구 위원회(Research Committee on Spontaneous 

Occlusion of the Circle of Willis)에서 작성한 진단지침을 참

고로 하였다.8,9 본 연구에서 모야모야병을 진단한 기준은 

다음과 같다.

1) 뇌혈관조영술 진단 기준

(1) 내경동맥 말단부 혹은 전대뇌동맥이나 중대뇌동맥 

기시부에 협착 혹은 폐색이 있어야 한다.

(2) 협착 혹은 폐색부위 부근에서 혈관조영술 동맥기

(arterial phase)에 비정상적인 혈관 망상소견(abnormal vas-

cular network)이 관찰되어야 한다.

(3) 이러한 소견이 양측성 또는 편측성으로 관찰되어야 

한다(편측성 모야모야병 포함).

2) 뇌 자기공명영상(혹은 뇌 컴퓨터단층촬영) 및 뇌 자기

공명혈관조영술(혹은 뇌 컴퓨터단층혈관조영술)의 진단 

기준

(1) 뇌 자기공명혈관조영술(혹은 뇌 컴퓨터단층혈관조영

술)상 내경동맥 말단부 혹은 전대뇌동맥이나 중대뇌동맥 

기시부에 협착 혹은 폐색이 있고, 기저핵부위에 비정상적

인 혈관 망상소견이 관찰되어야 한다.

(2) 비정상적인 혈관 망상소견이 뇌 자기공명영상의 동

측 기저핵에서 두 개 이상의 신호 소실(저음영)을 보이는 

경우에도 진단이 가능하다.

(3) 이러한 소견이 양측성 또는 편측성으로 관찰되어야 

한다(편측성 모야모야병 포함).

3. Suzuki 병기 및 측부순환(collateral circulation) 기준

본 연구는 모야모야병의 진행 정도를 기술하기 위하여 

뇌혈관조영술을 기준으로 Suzuki 병기를 분류하였으며 측

부순환 양상은 Liu 등이 기술한 9개의 형태로 분류하였다

(Table 1).10,11 뇌혈관조영술을 시행하지 않은 일부 환자에

서는 뇌 자기공명혈관조영술을 기준으로 분류하였다.

4. 뼈목동맥관 크기 측정 방법

뼈목동맥관의 직경은 뇌 컴퓨터단층촬영 뼈중심영상(bone 

window)에서 뼈목동맥관의 횡측 부분을 측정하였다(Fig. 1). 

처음 증상이 발현되어 병원에 내원하여 시행한 뇌 전산화

단층촬영을 기준으로 하였고 반복적으로 영상검사를 시행
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Figure 1. Measurement of bony carotid canal diameter. Bony 
carotid canal diameter was measured by transverse portion of 
bony carotid canal on bone window setting of brain CT 
(diameter of bidirectional arrow). CT; computed tomography.

Table 1. Classification of collateral pattern of moyamoya vessel 

Collateral pattern of moyamoya vessel

1 Anterior cerebral artery → meningeal arteries → Middle cerebral artery 

2 Dilation and extension of the anterior choroidal artery beyond the choroid fissure

3 Patent posterior communicating artery → posterior cerebral artery → meningeal arteries → Anterior cerebral artery and/or Middle 
cerebral artery 

4 posterior choroidal artery → the posterior pericallosal artery → Anterior cerebral artery 

5 Posterior cerebral artery → meningeal arteries → Anterior cerebral artery and/or Middle cerebral artery

6 Ophthalmic artery → neovessels → Anterior cerebral artery

7 Middle meningeal arteries → Anterior cerebral artery and/or Middle cerebral artery

8 Superficial temporal artery → Middle cerebral artery

9 Occipital artery → Anterior cerebral artery and/or Middle cerebral artery

한 경우 첫 번째로 시행한 영상을 기준으로 측정하였다.

5. 통계 분석

뇌졸중으로 발현한 모든 환자를 뇌출혈성 뇌졸중 및 뇌

경색성 뇌졸중 군으로 분류하였다. 각 군에서 범주형 변수

는 상대적 빈도(%)로 표시하였고, 연속형 변수는 평균(means 

± standard deviations [SD]) 및 중앙값으로 표시하였다. 양측

성 모야모야병 환자군은 양측의 혈관을 포함하였고 편측

성 모야모야병 환자의 혈관은 병변 쪽의 혈관만을 포함하

여 분석하였다. 범주형 변수는 Chi Square 분석을 사용하였

고, 연속형 변수는 t-test와 ANOVA를 이용하여 분석하였

다. P 값 0.05 이하에서 통계적 유의성이 있는 것으로 판단

하였다. 통계 프로그램은 SPSS 21 (IBM corp, Armonk, New 

York, USA)을 이용하여 분석하였다.

결   과

2005년 1월 1일부터 2015년 5월 31일까지 강동성심병원 

및 춘천성심병원에서 뇌 영상에서 모야모야병을 진단받은 

총 160명의 환자 중 뇌 컴퓨터단층촬영이 없거나 뇌혈관조

영술 영상이 없는 14명을 제외한 146명의 환자를 대상으로 

하였다. 그중 여자 101명, 남자 45명이었고, 연령은 평균 53

세였다. 또한 뇌 자기공명혈관조영술을 시행한 환자는 104

명, 뇌 컴퓨터단층혈관조영술을 시행한 환자는 67명, 뇌혈

관조영술을 시행한 환자는 99명이었다. 임상양상에 따른 

분류에서는 뇌졸중이 115명(78.8%)으로 가장 많았고 두통

으로 발현된 환자는 20명, 경련 8명, 무증상 2명, 이상운동 

1명 순으로 나타났다. 임상양상에 따른 분류에서 무증상 

및 두통, 경련, 이상운동 등의 기타 증상을 보였던 31명의 

환자를 제외하고 뇌경색 혹은 뇌출혈로 발현된 115명을 대

상으로 뼈목동맥관의 직경을 분석하였다. 115명 중 여자가 

76명(66.1%)이었다. 뇌출혈성 뇌졸중은 57명, 뇌경색성 뇌

졸중은 58명으로 양 군 모두 여성이 더 많은 비율을 차지

하였다. 모야모야병이 양측인 경우가 뇌출혈성 및 뇌경색

성 뇌졸중의 두 군 모두에서 일측보다 많았다.

연령을 맞춘 정상인 30명을 대상으로 측정한 뼈목동맥

관의 평균 직경은 4.52 ± 0.28 (SD) (우), 4.51 ± 0.39 (SD) 

(좌)였다. 모야모야병이 있는 환자의 뼈목동맥관의 직경은 

뇌출혈성 뇌졸중군이 3.6 ± 0.5 (우), 3.6 ± 0.4 (좌), 뇌경색

성 뇌졸중군이 3.7 ± 0.4 (우), 3.6 ± 0.4 (좌)로 양 군에서 

비슷한 크기를 보였고, 좌우 비교 시에도 차이를 보이지는 

않았다. Suzuki 병기에 따른 분류에서 뇌출혈성 뇌졸중군

에서는 type III가 가장 많았고, 뇌경색성 뇌졸중군에서는 

type IV-V가 가장 많았다(Table 2). Suzuki 병기에 따라 나

뉜 type I-II, III, IV-V 그룹과 뼈목동맥관 직경과의 상관관

계를 비교한 결과 뇌출혈성 및 뇌경색성 뇌졸중 두 군 모

두에서 비슷한 분포를 보였으며 통계적으로 유의미한 차

이는 없었다(Fig. 2).

총 115명의 환자 중 일측성 모야모야병 환자 40명에서 
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Figure 3. Relations of bony carotid canal size and collateral 
patterns. Bony carotid canal size was divided into two groups. 
Average of moyamoya disease vessel diameter (3.6 mm) was 
the standard of small and large groups. Each group showed dif-
ferent collateral patterns. BCC; bony carotid canal.

Figure 4. Relations of clinical manifestation and collateral 
patterns. Clinical manifestation was divided into two groups, 
ischemic and hemorrhagic stroke group. Each group showed 
different collateral patterns.

Figure 2. Relations of Suzuki stages and bony carotid canal 
diameter. Bony carotid canal diameter was compared in each 
ischemic and hemorrhage group according to Suzuki criteria. 

Table 2. Baseline characteristics of moyamoya disease patients

Hemorrhage 
(n = 57)

Ischemia 
(n = 58)

p

Age, years 53.3 ± 12.0 46.9 ± 18.2 0.029

Female 36 (63.2) 40 (69.0) 0.511

Type 0.646

Unilateral 21 (36.8) 19 (32.8)

Bilateral 36 (63.2) 39 (67.2)

Suzuki criteria 0.694

I-II 12 (20.7) 11 (19.3)

III 26 (44.8) 22 (38.6)

IV-V 20 (34.5) 24 (42.1)

Bony carotid canal diameter

Right, mm 3.6 ± 0.5 3.7 ± 0.4 0.502

Left, mm 3.6 ± 0.4 3.6 ± 0.4 0.838

Values are presented as mean ± SD or n (%). 

건측과 환측 각각의 뼈목동맥관 직경을 비교하였을 때 환

측 뼈목동맥관 직경이 평균 3.6 mm (95% CI, 3.5-3.6)로 건

측 평균값인 3.8 mm (95% CI, 3.6-3.9)와 비교하여 통계적

으로 유의하게 작았다(p = 0.042). 모야모야 혈관의 뼈목동

맥관 직경의 평균값 3.6 mm을 기준으로 작은 뼈목동맥관 

직경과 큰 뼈목동맥관 직경 두 군으로 나누어 비교하였을 

때, 두 군 모두에서 5. 뒤대뇌동맥 → 뇌막동맥 → 앞대뇌

동맥 또는 중대뇌동맥 형태의 측부순환 양상이 가장 많았

다. 8. 얕은측두동맥 → 중대뇌동맥 형태의 측부순환 양상

은 큰, 작은 뼈목동맥관 직경 두 군에서 동일하게 나타났

다. 2. 맥락틈새 위쪽 앞맥락동맥의 확장 및 늘어남, 4. 뒤

맥락동맥→ 뒤뇌량주위동맥 → 앞대뇌동맥 형태의 측부순

환 양상은 두 군 모두에서 관찰되지 않았다. 뼈목동맥관 직

경 크기에 따른 측부순환 양상의 차이는 없었으며, 결과적

으로 뼈목동맥관 직경의 크기와 측부순환 양상에서는 통

계적으로 유의미한 상관관계를 보이지 않았다(Fig. 3). 또

한 뇌출혈성 뇌졸중과 뇌경색성 뇌졸중에서 측부순환 양

상에 따른 임상양상의 차이는 보이지 않았다(Fig. 4).

고   찰

뇌 전산화단층촬영의 뼈중심 영상에서 뼈목동맥관은 내

경동맥의 무형성이나 형성부전을 진단하는데 많이 이용된

다.12-14 그러나 현재까지 뼈목동맥관에 대한 형성부전에 대

한 정확한 진단 기준은 없다. 다만 단발적으로 발표된 일본

의 연구 결과 직경 4 mm 이하의 경우로 정의되고 있지만 

한국인에서의 정상 크기는 규명되어 있지 못한 실정이다.6,7 

본 연구에서는 연령을 맞춘 정상인의 뼈목동맥관의 직경

은 4.52 ± 0.28 (우), 4.51 ± 0.39 (좌)였으며 모야모야병 환

자의 뼈목동맥관의 직경은 뇌출혈성 뇌졸중군이 3.6 ± 0.5 

(우), 3.6 ± 0.4 (좌), 뇌경색성 뇌졸중군이 3.7 ± 0.4 (우), 3.6 

± 0.4 (좌)로 양 군에서 비슷한 크기를 보였고 두 군 모두 
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형성부전의 기준에 맞는 결과를 보였다. 본 연구의 결과는 

Motoshima 등6이 모야모야병이 있는 환자들의 뼈목동맥관

이 정상인의 그것보다 크기가 작다고 발표한 결과와 일치

하며 동시에 모야모야병의 임상표현이 어느 연령 때에 발

현한다 하더라도 질환의 시작은 상당수의 환자에서 유년

기부터 시작되었다고 추정을 할 수 있다.

일반적으로 모야모야병의 뇌혈관조영술에 의한 Suzuki 

병기는 제1기와 제6기가 현행 모야모야병의 진단 기준에 

부합되지 않는다는 문제점이 있지만 질병의 진행 정도를 

분류하는 방법으로 흔히 사용한다. 뼈목동맥관의 크기는 

내경동맥의 발달 정도를 반영하는 간접적인 지표가 될 수 

있으므로 뼈목동맥관의 크기는 성장 단계에서 모야모야병

의 시작 시점을 간접적으로 표현한다고 할 수 있다.7 그런

데, 흥미롭게도 본 연구 결과는 Suzuki 병기와 뼈목동맥관

의 직경과 통계적으로 유의한 연관관계를 보이지 않았다.

이런 결과는 모야모야병의 시작 시점과 질환의 진행 기

간은 서로 연관관계가 없다는 것을 반영한다고 할 수 있다. 

이런 사실은 무증상의 모야모야병 환자의 추적 관찰 연구

들과도 일맥상통하는 결과이며 모야모야병의 진행이 개인

별로 차이가 있다는 반증이지만 이에 대한 명확한 기전이

나 원인은 아직까지 밝혀져 있지 않다.15-19

모야모야병은 만성적인 시간 경과와 함께 여러 형태의 

측부순환 양상을 보인다고 하나 현재까지 표준적 형태의 

기술은 드물고 체계적으로 기술한 것은 앞에서 기술한 Liu 

등11이 발표한 9개의 형태가 있다. 이런 측부순환이 만성적

인 경과를 거치며 형성된다면 뼈목동맥관의 크기와 측부

순환이 연관을 가질 수 있을 것으로 추정하였지만 본 연구 

결과에서는 차이가 없는 것으로 나타났다. 이 결과 역시 모

야모야병의 시작 시점과 측부순환의 형성과 진행도 서로 

연관관계가 없다는 것을 반영한다고 할 수 있다. 또한 Liu 

등11은 측부순환의 양상에 따라 뇌졸중의 형태가 달라진다

고 하였으나 그들의 기술을 자세히 살펴보면 뇌졸중의 형

태는 측부순환의 양상들보다 신생혈관의 형성 정도에 따

라 다르다고 기술되어 있어 본 연구 결과인 뇌출혈성 뇌졸

중군은 Suzuki 병기 III가 가장 많았고, 뇌경색성 뇌졸중군

은 Suzuki 병기 IV-V가 가장 많았다는 결과와 어느 정도 상

응한다고 할 수 있겠다.

본 연구는 뼈목동맥관의 발달 여부에 따라 모야모야병의 

임상표현 및 측부순환 양상이 다르게 나타날 것이라는 가

설을 세우고 이를 확인하기 위해 데이터를 수집하였다. 총 

146명의 환자 중 뇌졸중으로 발현된 115명의 환자를 분석

한 결과 기존의 연구 결과와 동일하게 모야모야병이 없는 

혈관(3.8 mm)과 비교하였을 때 모야모야병의 혈관(3.6 mm)

이 더 작은 것을 확인할 수 있었다. 그러나 통계적으로 유

의하나 절대값의 차이가 거의 나지 않았으며 측부순환 양

상의 차이에 따른 임상양상의 차이도 거의 없었다. 따라서 

초기에 세웠던 가설처럼, 뼈목동맥관의 발달 여부와 모야

모야병의 임상양상 및 측부순환의 상관관계는 확인할 수 

없었다. 그러나 뼈목동맥관 직경이 모야모야병의 임상증상 

발현이나 측부순환과 상관관계가 없다는 점에서 오히려 모

야모야병의 발생 시점 당시의 나이가 어리다고 하더라도 

증상이 발현되는 시점에서는 측부순환 양상이나 임상증상

에는 차이가 없다는 것을 의미한다. 결과적으로 모야모야

병의 발생으로 인해 뼈목동맥관의 직경이 좁아지거나 혹

은 좁아지지 않더라도 모야모야병의 발생 연령과 임상증

상 발현에는 유의한 차이가 없음을 유추할 수 있다. 결론적

으로 모야모야병에서 뼈목동맥관 직경의 차이에 따른 임

상증상 표현에는 유의미한 상관관계가 없었으며 측부순환

에서도 별다른 차이를 보이지 않았다. 뼈목동맥관 직경은 

모야모야병 발생 시점부터 좁아질 것으로 생각되므로, 모

야모야병의 발생 시점 당시 연령이 어리다고 하더라도 증

상이 발현되는 시점에서의 임상양상이나 측부순환에서는 

차이가 없을 것으로 생각된다.

마지막으로 본 연구의 한계점으로는 첫째, 샘플 크기가 

작고, 두 개의 종합병원에서만 환자들을 선택하였다는 점

이다. 둘째, 모야모야혈관 대조군 선정시 정상 대조군을 선

별하지 못하고 일측성 모야모야병 환자에서 건측의 혈관

과 비교하여 연구를 수행하였다는 점이다. 일측성 모야모

야병 환자에서 좁아지지 않은 건측이라 하더라도 정상 대

조군과 비교시 차이점이 발생할 가능성을 배제할 수 없으

므로, 향후 이런 연구의 한계점을 극복하기 위해 더 많은 

환자를 대상으로 한 대조군 연구가 지속적으로 필요할 것

이라 생각된다.
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