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이상운동질환의 진단과 치료

박 정 호
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An Update on Diagnosis and Treatment of Movement Disorder
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Recently, there have been several significant forward steps in the diagnosis and treatment of movement disorders, especially in 

Parkinson disease. Advance of molecular biology, genetics, neuroimaging, and surgical techniques enabled more accurate diagnosis 

and widened the scope of treatment options. For instance, success with deep brain stimulation in advanced Parkinson disease has 

been extended to the treatment of many hyperkinetic movement disorders. Here, we summarize the recent updates on the diagnosis 

and the treatments in movement disorders focusing on Parkinson disease.
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신경퇴행성 원인에 의한 이상운동질환들의 진단과 치료

는 이들 질환의 기저 병리소견에 대한 더 깊은 이해와 분자

생물학, 유전학 그리고 뇌영상검사의 발전과 기능적 뇌수술

의 발전에 의해 진전을 이루어 왔다.1 여기서는 최근 진단과 

치료 분야에서 뚜렷한 발전이 이루어진 파킨슨병 및 관련 

질환을 중심으로 간략히 기술한다.

파킨슨증후군(Parkinsonian syndromes)의 감별 진단

파킨슨증후군은 파킨슨병, 진핵핵상마비, 다계통위축증, 

피질기저핵변성, 혈관성 파킨슨증 등을 포함하는 불완전한 

진단명이므로 무분별한 사용은 바람직하지 않다. 파킨슨병

의 진단은 UK Parkinson’s Disease Society Brain Bank cri-

teria (QSBB criteria)와 같은 임상 진단기준을 이용하여 진

단 정확도를 향상시킬 수 있으나,2,3 파킨슨병 및 비전형파

킨슨병들은 매우 다양한 임상 형태로 나타날 수 있으므로 

임상 진단기준만으로는 초기 감별이 어려울 수 있다.4 이러

한 임상 진단의 한계를 극복하기 위해 과거의 약물부하검사 

외에도 최근에는 후각기능 및 자율신경기능검사, 뇌자기공

명영상, 경두개초음파(transcranial ultrasound), 양전자방출

단층촬영(PET), 단일광자방출컴퓨터단층촬영(SPECT)와 같

은 신경영상검사, 그리고 분자유전학검사가 보조적으로 이

용될 수 있다.5-11 일반적으로 초기 파킨슨증을 보이는 환자

의 진단 과정에는 기저핵을 침범하는 구조적 병변, 혈관성

파킨슨증, 정상압수두증, 전두엽 종양의 유무를 확인하기 

위한 뇌 컴퓨터단층촬영 또는 자기공명영상 검사가 강력히 

권고된다. 한편, 최근 국내에서도 사용되고 있는 도파민운

반체 영상은 본태떨림 및 심인성 파킨슨증 이외에도, 약물

유발성 파킨슨증 같은 시냅스후 이상에 의한 파킨슨증

(post-synaptic form of parkinsonism)과 파킨슨병, 다계통

위축증, 진행핵상마비, 피질기저핵변성, 광범위레비소체병

과 같은 시냅스전 이상에 의한 파킨슨증(pre-synaptic par-

kinsonism)의 감별에 유용하지만 비용효과적 측면을 고려

하여 가능하면 이상운동질환 전문가의 진찰이 선행되는 것

이 바람직하다.10 퇴행성 비전형파킨슨증 질환 중에서 진행

핵상마비와 피질기저핵변성에는 매우 다양한 임상 표현형
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Table 2. Phenotypes associated with pathology-proven corticobasal degeneration

Main Phenotype Key Features

Asymmetric parkinsonism, ideomotor apraxia, dystonia, myoclonus 
(classic phenotype)

CBD-CBS: 50% of all pathologic diagnoses of CBS

Symmetric parkinsonism, postural instability, oculomotor 
disturbances(PSP-like)

CBD-PSP: More executive and behavioral abnormalities than in 
pathology-proven PSP patients

Posterior cortical atrophy (PCA) syndrome
(visuospatial disturbances, apraxia, myoclonus)

CBD-PCA: More frequent myoclonus than in other CBS phenotypes 
(more common Alzheimer disease pathology)

Frontotemporal dementia (FTD) (behavioral, visuospatial, and 
language disturbances)

CBD-FTLD: Sporadic and familial FTLD-Tau and FTLD-TDP pathologies

Progressive nonfluent agrammatic aphasia (PNFA) CBD-PNFA: most common aphasia subtype in CBD, but other 
pathologies are also found in PNFA

CBD; corticobasal degeneration, CBS; corticobasal syndrome, PSP; progressive supranuclear palsy, FTLD; Frontotemporal lobar degeneration, 
TDP; TAR DNA-binding protein (TARDBP) coding for TDP-43.

Table 1. Subtypes of progressive supranuclear palsy pathology

Main Phenotype Designation

Classic phenotype
Progressive supranuclear palsy(PSP)-Richardson syndrome (sometimes known as 
Steele-Richardson-Olszewski syndrome)

Parkinson disease-like PSP-parkinsonism

Pure akinesia (no appendicular rigidity) PSP-pure akinesia with gait freezing

Asymmetric parkinsonism PSP-corticobasal syndrome

Frontal-predominant dementia PSP-frontotemporal dementia

이 있고(Table 1, 2), 이들 질환은 파킨슨증후군과 전두측두

엽치매 증후군의 임상특징을 공유하고 있어 임상 소견만으

로는 두 질환을 명확히 구별하기 어렵기 때문에 현재는 병

리적 진단명으로 인식되고 있다. 이와 관련하여, 최근 피질

기저핵변성에 대한 새로운 임상 진단기준이 제시되기도 하

였으나 여전히 진단 기준의 타당성과 관련된 추가 연구가 

필요한 실정이다.
12

 다계통위축증은 기본적으로 병력 청취

와 진찰 소견에 근거하여 진단하게 되는데, 1989년 Quinn 

등이 처음 진단기준을 제시한 이후 현재는 1998년 국제협

의체의 1차 개정을 거쳐 2008년 2차 개정된 진단기준이 사

용되고 있다.
13

 그러나, 개정된 임상 진단기준에도 불구하고 

소뇌실조증에 비해 파킨슨증이 주증상인 다계통위축증의 

경우(MSA-parkinsonism), 운동증상뿐만 아니라 대부분의 

비운동성증상이 파킨슨병과 흡사할 수 있으므로 초기 감별 

진단이 매우 어렵다.
14

 이러한 경우, MIBG심근섬광조영술 

또는 뇌포도당대사 양전자방출단층촬영 영상이 감별진단에 

도움이 된다.
15

초기 파킨슨병의 치료

파킨슨병 진단 이후 적절한 약물치료 시작 시기 및 약물 

치료의 선택에 대해서는 여전히 논란이 있을 수 있으나 치

료계획에서 가장 고려되어야 할 사항은 환자의 일상 생활 

수행능력을 유지할 수 있도록 하는 것이다.
16-18

 초기 파킨슨

병의 운동증상 완화를 위한 대표적인 약물로 알려진 레보도

파와 도파민 작용제의 효용성에 대해서는 과거 다양한 형태

의 비교 임상 연구 결과가 있었으며
19-24

 최근 장기간 비교 

결과를 살펴보면 도파민 작용제가 초기 파킨슨병 약물 치료

로 사용된 경우 레보도파로 시작된 경우에 비해 단기적으로

는 운동합병증 발생이 적었으나 결과적으로 장기간의 운동

불능(disability) 및 삶의 질에 있어서는 비슷한 결과를 보였

는데 이는 초기 치료 약물 결정시 추가적으로 고려되어야 

할 점이다.
25-27

 선택적 단가아민산화억제제(MAO-B)인 sele-

giline (L-Deprenyl)과 rasagiline은 단독 사용시 약한 도파

민성 효과를 가지며 도파민성 제제와 함께 사용시 레보도파

의 작용시간을 연장시키는 효과가 있어 파킨슨병의 약효소

진현상 완화 목적으로 사용될 수 있다. 또한, 이들 단가아민

산화억제제들은 propargylmamine 유도체로서 세포자멸사

를 억제하는 효과가 있음이 알려져 있으나(anti-apoptotic 
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effect) 실제 임상시험에서는 아직 명확한 증거가 확인되지 

않고 있다.
28

 한편, 중등도 이상의 규칙적인 운동을 통해 환

자들의 운동기능과 삶의 질을 향상시키고 질병의 진행을 늦

추는 효과도 있을 수 있음이 일부 연구결과를 통해 확인되

었으나 적절한 운동의 종류와 효과에 대해서는 여전히 추가

적인 연구가 필요하다.
29-31

진행된 파킨슨병의 치료

진행된 파킨슨병에 주로 나타나는 운동성 및 비운동성 합

병증 치료에 대한 근거중심약물치료의 권고 사항이 미국신

경과학회(American Academy of Neurology, AAN)와 이상

운동질환학회(Movement Disorder Society, MDS)에서 각각 

제시되어 기존의 약물 처방 패턴에도 일정부분 변화가 요구

되고 있다.
32-34

 최근 기능적 뇌수술 분야의 눈부신 성장에 

따른 뇌심부자극술은 진행된 파킨슨병 환자의 운동 기능을 

향상시키고, 운동동요와 이상운동증을 감소시키며, 레보도

파 필요량을 줄일 수 있는 것으로 인정되고 있다.
35-38

파킨슨병의 비운동성 증상에 대한 치료

파킨슨병 환자는 다양한 비운동성 증상을 겪게 되는데 특

히 진행된 파킨슨병 환자의 경우, 이로 인한 불편이 더욱 가

중될 수 있다. 최근 MDS (Movement disorder society)의 

보고에 의하면
34
 논란이 되어 왔던 우울증상에 대한 치료 약

물로서 Pramipexole이 “임상적으로 유용한” 약물로 분류되

었을 뿐 SSRI 계열과 TCA 계열의 약물들은 여전히 “연구중”

이거나 “유용할 가능성이 있는” 약물로 분류되었다. 파킨슨

병에 동반된 치매의 약물 치료제로는 Rivastigmine만이 “임

상적으로 유용한” 약물로 분류되었고, 기타 아세틸콜린에스

터라제 억제제와 NMDA 수용체대항제의 경우 “연구중”인 

약물로 분류되었다. 파킨슨병에 동반되는 정신증상의 치료 

약물로는 Clozapine이 규칙적인 혈액 검사 하에 “임상적으

로 유용한” 약물로 분류되었다. Quetiapine 은 안정성은 인

정되었으나 아직까지 임상 연구 결과가 불충분하여 “연구

중”인 약물로 분류되었다. 자율신경기능 관련 증상들에 대

해서는 침흘림 증상에 대해 보톡스 치료가 “임상적으로 유

용”하였으나 다른 자율신경증상들에 대한 대다수 약물들은 

여전히 “연구중” 이거나 “유용할 가능성이 있는” 정도로 분

류되었다. 불면증을 포함한 수면장애에 대해서는 모든 약물

이 “연구중”이거나 “임상적으로 유용성이 없는” 것으로 분류

되었다. 그러나 비운동성 증상을 개선하기 위해 현재에도 

많은 임상 시험이 진행되고 있으므로 이들 결과를 임상에 

적용시 신중하여야 한다.

결론적으로, 이상운동질환의 진단은 임상적 기준에만 의

존하던 과거와는 달리 각종 생물학적 지표 개발, 분자유전

학의 발달, 최신 영상기법 등을 활용함으로써 조기 진단 정

확도가 향상되고 있으며, 치료적 측면에서는 새로운 약물 

개발과 기능적 뇌수술이 도입되어 과거에 비해 보다 적극적

인 치료가 가능해졌다. 아울러 세포 및 유전자 기반 치료법

의 임상 연구를 통해 퇴행성 이상운동질환들에 대한 치료 

전략의 새로운 변화가 기대되고 있다.
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