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모야모야병(Moyamoya disease)은 특별한 원인없이

대뇌에 혈액을 공급하는 내경동맥의 말단부나 그 분

지부위에협착과폐색이일어나고뇌기저부에이상혈관들

이관찰되는만성뇌혈관질환이다. 1957년첫증례가보고

된이후 Suzuki와 Takaku(1)가“모야모야”라는용어를사

용하면서그임상증상과뇌혈관조영술영상소견을체계적

으로기술하였다. “모야모야”란병명은일본말로서뇌혈관

조영술 영상에서 뇌의 기저부에 작은 혈관들이 마치‘모락

모락 담배연기(pop of smoke)’처럼 희미한 모양으로 보

인다고 해서 붙여진 이름이다. 병명과 관련해서 전형적인

양측성인 경우는 확정적 모야모야병(definite moyamoya

disease), 일측성일 경우는 추정 모야모야병(probable

moyamoya disease), 혈관폐색를일으킨원인이있거나동

반된 질환이 있을 때에는 모야모야 증후군(moyamoya

syndrome) 혹은조영술상의모야모야를동반한전신적질

환(a systemic disease with angiographic moyamoya)

(2) 등으로기술되고있다. 임상발현은어린이에서는주로

반복적인 일과성 뇌허혈 발작(transient ischemic attack,
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Moyamoya disease is characterized by bilateral stenosis or occlusion of distal internal carotid

artery (ICA) bifurcation including its proximal branches and abnormal vascular network

(moyamoya vessel, MMV) in the vicinity of the arterial occlusions. It is the most common pediatric

cerebrovascular disease in Eastern Asia, particularly in Korea and Japan. The etiology is still

unknown, but much about the pathology from autopsies, factors involved in its pathogenesis, and

its genetics have been studied and reported. It may cause ischemic attacks or cerebral infarctions

in children and cerebral hemorrhage in adults. Because of its aggressive clinical course in very

young children, the need for early detection and treatment has been recognized. Magnetic

resonance imaging (MRI)/MR angiography (MRA), cerebral hemodynamic studies, and cerebral

angiography are used for the diagnosis. The treatment basically focuses on prevention of further

ischemia and infarction through revascularization. Technically, direct and indirect bypass methods

are used. The treatment strategy needs to be individualized in each patient. Outcomes of

revascularization procedures are excellent in preventing transient ischemic attacks (TIAs) in most

patients.
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TIA) 형태로 나타나고 성인에서는 뇌출혈이 흔하다(3, 4).

그발병기전이나병인은명확히알려져있지않아근본적인

치료법은없으나뇌허혈에대한수술적치료의효과는여러

보고를통해입증되어있다(5).

역학 및 병인

모야모야병 발병의 지역적 차이는 매우 커서 한국, 일본

등의 극동아시아에서 호발하고 유럽과 미대륙의 사람들에

는 드물다. 일본 후생성의 모야모야병에 관한 역학조사 결

과에따르면유병률과발생률은인구10만명당3.16과 0.35

명이며남녀성비는 1:1.8이고 호발연령곡선에는두개의

정점이있어높은정점이5세부근에있고또하나의정점이

30~40세 사이에 존재한다(6). 전체 모야모야병 환자의

50% 정도가 10세 이하의 어린이며 가족력이 있는 경우는

8~10%이고 환자의 부모나 형제의 발병 위험도는 일반 인

구에비해 30에서 40배높다(7). 한국과일본의모야모야병

임상적 특징에는 큰 차이가 없으나 한국에서 전체 환자 중

성인 연령의 비율이 20% 가량 높으며 어린이의 뇌경색 발

생정도와전체환자군에서출혈의발생정도가통계적으로

더 높았다(3). 모야모야병은 수술을 시행한 어린이 뇌혈관

질환의 62% 정도를 차지하여 가장 흔한 어린이 뇌졸중의

원인으로보고되기도하였다(8). 

실험연구는부검에서얻은혈관조직을이용하여모야모

야병의 기본적인 병리소견이 intimal thickening, smooth

muscle cell proliferation임이밝혀졌다(9). 발병기전과관

련된 인자에 대한 연구도 활발하게 진행되어 basic fibro-

blast growth factor (bFGF), transforming growth factor

(TGF)-1, platelet derived growth factor (PDGF), inter-
leukin-1, -2, cellular retinoic acid-binding protein
(CRABP)-I 등의인자와수용체가모야모야병환자의표재

측두동맥(superficial temporal artery), 혈액 혹은 뇌척수

액에서 과발현됨이 보고되었다(10~12). 발병기전에서 감

염또는자가항체와의관련성도제안된바있다(13).

가족성 모야모야병 환자를 대상으로 시행한 genetic

linkage analysis에서는 chromosome 3p, chromosome

6, chromosome 17q에 모야모야병의 유전자가 linkage되

었을 가능성이 시사되었다(14). Single nucleotide poly-

morphism을시행한연구에서는 tissue inhibitor of metal-

loproteinase (TIMP) 유전자의다형성(polymorphism)이

가족성 모야모야병과 관련되어 있음이 보고된 바 있다

(15).

임상증상 및 징후

모야모야병의 임상증상은 일과성 뇌허혈 발작, 뇌경색,

간질, 두통 그리고 출혈 등으로 나타나며 빈도는 연령군에

따라 큰 차이를 보인다. 뇌허혈에 의한 증상은 어린이에서

두드러져서 10세 이하 어린이 환자의 약 70%(일과성 뇌허

혈 발작: 40%, 뇌경색: 29%)를 차지한다. 특히 3세 이하의

어린이에서 뇌경색이 더 흔하며 병의 진행양상이 더 빠른

것으로 알려져 있다(16). 증상으로는 운동마비, 의식저하,

언어장애, 감각 이상 등이 흔하고 이런 증상은 반복되고 진

행하기도하여초기발현후몇년이지나면뇌경색으로악

화되어심각한지능장애를초래한다. 이러한뇌허혈성증상

은과호흡에의해유발되어하모니카를불거나뜨거운음식

을불며식히는과정에서혹은심하게울때자주발생하게

된다. 이는과호흡에의해동맥혈탄산가스분압 (PaCO2)이

감소함에 따라 뇌혈류량이 줄어들어 발생하는 것으로 생각

된다(17). 대개 선행하는 상기도 감염이 있을 때 뇌허혈성

증상이악화되어나타난다. 

간질은 전체 모야모야병 환자의 5%에서 발생하였고 이

환자들중 80%가 10세이하의어린이환자군에속했다. 어

린이의 경우 두통이 흔하게(21.6%) 나타나는 것으로 알려

져있다(18).

뇌출혈은 전체 환자군의 30%에서 보이는데 연령군으로

는 성인의 65%, 어린이의 5%에서 나타난다(19, 20). 뇌출

혈 환자의 70%는 여성으로 유의한 성별 차이도 관찰되었

다. 특별한 유발인자는 밝혀진 바 없으며 고혈압, 노화, 혈

류역학적 스트레스나 미세 동맥류 혹은 뇌동맥류나 동정맥

기형등의다른동반된혈관기형등이관련이있을수있다

(21). 재출혈은수일에서 10년후까지발생할수있으며일
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본에서의한보고에따르면평균5년동안17% 환자에서재

출혈이 발생했으며 이 중 초기 출혈 후 1년간 가장 그 빈도

가 높았고, 5년 이상 지난 이후에 다시 빈도가 높아졌다

(19). 재출혈의 발생률은 초기 출혈시 어떤 치료를 받았는

가와는무관한것으로알려져있다. 

진 단

MRI/MRA는 어린이 환자의 진단에 유용하고 성인의 경

우도 선별(screening)의 목적으로 적절하다. MRI에서는

circle of Willis의정상적인대뇌동맥들의signal void가보

BA

DC

Figure 1. An axial T2-weighted MR image shows diminished flow voids in the internal carotid and middle cerebral arteries (A) and huge
cortical infarction in the right hemisphere and left frontal lobe (B). An axial T1-weighted MR image demonstrates punctuate and
curvilinear flow voids of the hypertrophied moyamoya collateral in the basal ganglia (C). An axial T1-weighted MR image with
gadolinium enhancement reveals prominent leptomeningeal enhancement in the right hemisphere (D).
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이지 않고 기저핵 부위에 확장된 모야모야 혈관들이 작은

원형의 signal void로 다발성으로 관찰된다. 또한 뇌경색,

뇌출혈, 연질뇌척수막의 조영증강 등이 나타날 수 있다

(Figure 1). MRA는대뇌동맥들의협착혹은폐색성변화와

모야모야 혈관을 직접 관찰할 수 있다는 장점이 있으나 혈

관의 협착에 대한 sensitivity는 높은 반면 specificity가 낮

아 진단에 주의를 요한다(22). 특히 성인에서는 MRA만으

로는 모야모야병과 다른 뇌혈관 질환과의 감별진단이 어려

운경우가많다. 

모야모야병의 특징적인 뇌파는 과호흡시에 규칙적인 고

진폭의 서파가 출현하고(Build-up), 과호흡이 끝난 수 분

후에불규칙해진고진폭의서파가다시나타나는(Rebuild-
up 현상) 소견으로이는어린이에서더빈번하게관찰되며

과호흡에 의해 유발된 과이산화

탄소 혈증에 의한 뇌허혈이 그 원

인으로추측된다(23). 

모야모야병의 치료방침과 예후

를 결정하기 위해서는 뇌혈류 및

뇌대사 상태를 측정하기 위한 기

능적 검사가 필요하다. 양전자방

출단층촬영(positron emission

tomography, PET)에서는 국소

뇌혈류(regional cerebral blood

flow, rCBF)와 국소 산소 대사율

(regional cerebral metabolic

rate of oxygen, rCMRO2)이 감

소하고 국소 뇌혈류량(regional

cerebral blood volume, rCBV)

과 국소 산소추출률(regional

oxygen extraction fraction,

rOEF)은증가된다(24). 단광자방

출단층촬영(single photon emis-

sion computed tomography,

SPECT)은 국소뇌혈류와 aceta-

zolamide 정맥 주사 후 혈류 예

비능(vascular reserve)을 측정

하기 위하여 사용된다(Figure 2). Perfusion MRI 혹은

perfusion CT에서는 국소 뇌혈류량의 증가와 최고점 도

달 시간(time to peak, TTP)의 지연이 관찰되는데 이는

환자들의 뇌혈류 상태를 평가하는 데 유용하다(Figure 3)

(25).

뇌혈관조영술은 모야모야병의 진단과 치료방침 결정, 수

술결과를평가하기위한표준적인방법이다. 특징적인내경

동맥 말단부 혹은 전대뇌동맥이나 중대뇌동맥 기시부의 협

착 혹은 폐색이 양측성으로 보인다. 또한 뇌기저부 근처에

비정상적인 혈관 망상소견(abnormal net-like vessel,
ANV), 즉 모야모야혈관(MMV)이 동반된다(Figure 4).

Suzuki 등(4)은뇌혈관조영술영상소견을통하여질병의진

행양상을다음과같이6단계로분류하였다.

BA

Figure 2. Rest (A) and acetazolamide (B) SPECT images show decreased perfusion with
disturbed vasoreactivity to the acetazolamide injection in the right hemisphere.

BA

Figure 3. A perfusion MRI demonstrates an increased rCBV (A) and delayed TTP (B) in the right
hemisphere.
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䤎Stage I : 두개강내 내경동맥분지 부위에 협착이 나타

나는시기

䤎Stage II: 뇌기저부 모야모야혈관들이 나타나고 내경

동맥 협착부 이후의 뇌동맥들이 확장되어 있

는시기

䤎Stage III: 뇌기저부 모야모야혈관들이 증가되고 중대

뇌동맥과 전대뇌동맥의 진행 협착이 관찰되

는시기

䤎Stage IV: 뇌기저부 모야모야혈관들이 줄어들고 후대

뇌동맥의협착이관찰되는시기

BA

DC

Figure 4. A right carotid angiography (A: AP view, B: lateral view) shows stenotic change in the terminal portion of the internal carotid artery, total
occlusion in the middle cerebral artery and stenotic change in the proximal anterior cerebral artery. A left carotid angiography (C: AP view,
D: lateral view) reveals stenotic change in the terminal portion of the internal carotid artery and the middle cerebral artery, and total
occlusion in the anterior cerebral artery. 



䤎Stage V: 뇌기저부 모야모야혈관들이 감소되고 모든

대뇌동맥들의결손이관찰되는시기

䤎Stage VI: 뇌기저부 모야모야혈관들의 소실과 외경동

맥만으로뇌혈류공급이이루어지는시기

치 료

모야모야병의 치료 목표는 일과성 뇌허혈 발작의 반복,

진행이나 뇌경색의 예방

및 재출혈을 막는 것이

다. 자연 경과를 보면

40~50%에서 정도의 차

이는있으나병의진행으

로신경학적장애가발생

한다(3). 현재 무작위대

조시험을통해증명된바

는없으나뇌혈류량과관

류 예비능(perfusion

reserve)을 호전시키기

위해서는 보존적인 치료

보다 재관류술인 수술적

치료가더효과적인것으

로 알려져 있다(24, 26).

모야모야병은 환자 상태

에 따라 수술 시기와 수

술 방법 및 그 적응증이

달라진다. 뇌허혈발작의

환자에서는 광범위한 뇌

경색이없고뇌허혈에의

한 증상만 있어 SPECT

등의뇌혈류검사에서기

저 상태의 뇌혈류량(ce

rebral blood flow)이

감소되어 있으면서 뇌혈

관확장효과를가진 ace-

tazolamide (diamox)

주사시 vasoreactivity가 저하되어 있는 경우가 수술의 좋

은 적응증이 된다. 뇌혈관조영술에서는 모야모야병에 부합

되나증상이없는반구에대해서는뇌혈류검사결과에따라

어린이에서는 대개 수술을 하고 성인에서는 하지 않게 된

다. 추정모야모야병의경우, 2세이하의어린이에서는양측

성으로 진행하는 경우가 많으나 나머지 환자군에서는 이러

한진행을보이지않는경우도있어증상이있는반구에대

해서만수술을해주고나머지반구에대해서는집중적추적
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Figure 5. Operative illustrations of EDAS operation. 
A) The skin incision was made along the course of the right STA.
B) The STA-galeal flap laid on the exposed cortex was sutured to the incised edge of the dura mater

after dissection of the arachnoid membrane (Modified from (33) with the permission from
Ilchokak). 

STA-frontal
branch

STA-parietal
branch

Dura

STA-parietal
branch

Scalp incision
A B

A B

Scalp
incision

Coronal
Suture

Left galeo
(-periosteal) flap

Superior
sagittal sinus

Right galeo
(-periosteal) flap

Figure 6. Operative illustrations of bifrontal EG(P)S. 
A) S-shaped scalp incision was made 2 cm anterior to the coronal suture. 
B) The prepared galeo (-periosteal) flap was inserted into the cerebral cortex and sutured to the dura

(Modified from (35) with the permission from Ilchokak).
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관찰을 하는 것이 권유된다(27). 광범위한 뇌경색이 있는

경우의 수술 적응증은 환자의 일상 생활 능력(activities of

daily life, ADL)에 따라 결정하게 된다. 환자의 ADL이 높

은 경우, 뇌경색이 있는 뇌의 주변으로 추가적인 뇌허혈을

예방하기위한수술을시행하게된다. 또 3세이하의어린이

의경우병의진행이더빨라발견당시뇌경색이있는경우

가많고수술을기다리는기간동안에도추가적인뇌경색이

발생하는경우가 39%까지나타나조기에수술을해주는것

이필요하다(16).

출혈형의경우재관류수술의효과에대한논란이많으며

수술의효용성이이중맹검연구에서보고된바는아직없다.

수술 후에 재출혈이 생기는 경우도 있다. 그러나 혈관재형

성이충분히된경우모야모야혈관이감소하고혈류역학적

스트레스가 줄어들어 미세동맥류도 사라질 수 있어 수술이

도움이될수있겠다는의견이지배적이다(22). 

직접 재관류 수술은 표재측두동맥과 중대뇌동맥의 피질

분지 사이의 문합을 통해 이루어지는데, 수술 직후부터 혈

류량이 증가된다는 장점이 있다. 성인의 경우 간접 재관류

수술의 효과가 제한적이어서 직접 재관류술을 시행하게 된

다(28). 

간접재관류수술은여러가지방법이있는데혈관분포가

풍부한표재조직, 즉뇌경막, 측두근육, 중경막동맥(middle

meningeal artery), 모상건막(galea aponeurotica), 표재

측두동맥을뇌표면과접촉하도록한다. 이를통해신생혈관

형성(neovascularization)을 유도하여 외경동맥의 분지와

뇌피질 내경동맥 분지간에 혈류 통로를 생성함으로써

(synangiosis) 재관류를 이루게 된다(29, 30). 어린이의 경

우 직접 문합술의 기술적 어려움으로 간접 문합술이 많이

사용되고있으며성인에서도재관류영역을넓히기위해직

접문합술과함께시행되는경우가많다. 그런데이러한재

관류수술은주로중대뇌동맥의영역만을포함하게되어전

대뇌동맥영역의혈류를증가시키기위한별도의수술의필

요성이대두되고여러시도가있었다(31). 전대뇌동맥영역

은발달과정에있는어린이환자의인지기능에중요한역

할을 하는데 모야모야병 어린이의 상당수에서 IQ는 정상

범위이나인지기능은저하되어있는것이밝혀졌다(8). 중

대뇌동맥영역뿐아니라전대뇌동맥영역에대한혈류량의

증가를 위한 수술적 방법으로 기존의 encephaloduroarte-

riosynangiosis (EDAS)(Figure 5)(29, 32)와 함께 전두엽

에 모상건막을 삽입하는 bifrontal encephalogaleo (-pe-
riosteal) synangiosis (EG(-P)S)(Figure 6)(30, 33)이 시

행되어임상적효율성이보고되기도하였다. 

모야모야병은기본적으로 anterior circulation이침범되

는 질환이지만 만성적인 뇌허혈은 병의 진행에 따라 pos-

terior circulation까지파급되기도한다. 후대뇌동맥영역의

뇌혈류 증강을 위한 수술로는 occipital artery를 이용한

EDAS나multiple burr holes 수술등이시행된다(34, 35).

수술에 의한 사망률은 1% 미만이다. 모야모야병 환자는

마취와 수술에 따른 뇌혈류의 변화에 예민하게 반응하므로

수술 전후에 정상 이산화탄소 분압과 정상혈압을 유지시키

는 것이 중요하다. 수술과 관련되어 뇌경색은 7~12%에서

발생하는 것으로 알려져 있으나 이 중 절반에서는 뇌의 기

능적장애없이회복되었다(30).

예 후

적절한수술적치료시 80% 이상에서추가적인신경학적

결손 없이 일과성 뇌허혈 발작의 소실을 기대할 수 있다

(30).수술후뇌기능과관련된연구에서는 IQ 83 이상의정

상지능이60% 이상의환자에서보고되었다(36).

그러나질환자체가비교적최근에알려져서대부분의연

구가단기추적검사결과만포함하고있고질병의진행이만

성적인 경과를 취하기 때문에 모야모야병의 장기적인 예후

는아직까지잘알려져있지않다. 
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Peer Reviewer Commentary

본 논문은 모야모야병의 발견부터 현재까지의 발전된 치료 과정을 잘 기술하고 있다. 최근에 모야모야병의 진단에서

MRI가 쉽게 적용되어, 확실히 근래에는 모야모야병으로 진단되는 경우가 많이 늘어난 것으로 판단된다. 따라서 우리나

라에서도 그 진단과 치료 그리고 이와 관계된 연구가 많이 늘어나고 있다. 필자들은 많은 자료를 주로 일본에서 발표한

논문을 인용하였는데, 이는 모야모야병이 극동 아시아에서 호발하므로 그 연구 자료가 주로 일본의 보고자료가 근간이

되어 왔다. 그러나 최근에는 국내에서도 점차적으로 연구 자료들이 축적되고 있으므로 앞으로는 적극적으로 우리의 연

구 자료를 분석하고 보고하는 것이 필요하다고 하겠다. 본 논문에서와 같이 아직까지는 모야모야병의 원인이 밝혀지지

않았는데 조만간 우리의 연구로 원인이 밝혀졌으면 한다. 

신 형 진 (성균관의대 신경외과)

본 논문은 어린이 뇌졸중의 중요한 원인의 하나인 모야모야병에 관하여 기존의 역학, 병인, 임상 증상과 징후, 분류방법,

진단과 치료 방법, 및 예후에 대하여 체계적으로 기술하고 있을 뿐만 아니라 분자생물학적인 고찰까지 포함하고 있다.

모야모야병의 치료는 뇌허혈발작의 반복, 진행, 뇌경색 및 뇌허혈 등을 방지하기 위하여 재관류수술(직접 혹은 간접)을

하고 있으나 몇 가지 허점이 있는 치료법이라고 할 수 있다. 그러나 모야모야병의 발병기전이 아직 정확하게 규명되어

있지 않아서 원인 규명을 통한 예방, 조기진단, 진행방지 및 근원적 치료는 불가능한 실정이므로 분자생물학적인 연구성

과에 많은 기대를 하고 있다. 한편 임상적으로는 필자도 지적하였듯이 모야모야병의 발병연령 및 발병양상, 뇌혈관조영

술상의 진행 정도 및 분자생물학적 특이성 등에 따른 세밀한 분류를 하고, 이들 소집단 각각에 대한 장기적인 추적검사

를 통하여 각 소집단에 대한 최선의 치료법이 개발되어야 할 것으로 기대한다.

정 진 명 (경상대학교 의학전문대학원 신경외과)


