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모야모야병(moyamoya disease, MMD)이란 특징적으로 두개강 내 양측 내경동맥의 협착 혹은 폐

색 소견과 뇌기저부의 동맥성 측부 순환 소견을 보이는

질환이다. 본 질환에 대한 산발적 보고는 1950년대부터

찾아볼수있으나(1, 2), 1963년 Jiro Suzuki 교수가6예

에대한특징을정리하여발표하고, 이후본질환의뇌혈

관 조영술상 시간 경과에 따른 변화 등의 특징을 체계적

으로정리하여발표하면서비로소하나의독립된뇌혈관

질환으로알려지게되었다(3, 4). 

본질환의공식명칭은‘윌리스환의자발적폐색(spon-

taneous occlusion of the circle of Willis)’이었으나,

1967년 Jiro Suzuki 교수가문헌에‘모야모야’라는명칭

을최초로사용하고1969년영문국제문헌에서공식적으

로본질환을‘모야모야병’이라명명하면서(5) 현재세계

적으로‘모야모야병’이라는명칭으로통용되고있다. ‘모

야모야’란연기가피어오름과같은양상을묘사하는일본

어로, 본 질환의 뇌혈관 조영술상 관찰되는 뇌기저부의

미세하고풍부한측부순환혈관을묘사한단어이다.

모야모야병의 뇌영상 진단

모야모야병은 특히 아시아 지역에 빈발하고 소아기에
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Abstract

Moyamoya disease is characterized by bilateral progres-
sive obliteration of the terminal internal carotid arteries.

It is relatively common in Asian populations and is found more
frequently in children, who present with symptoms and signs
of cerebral ischemia, often provoked by hyperventilation dur-
ing crying or eating hot food. In adult age, more patients pre-
sent with intracranial hemorrhage. To differentiate moyamoya
disease from other cerebrovascular diseases, the diagnosis
has been defined according to a guideline provided by the
‘Research Committee on Spontaneous Occlusion of the Circle
of Willis’. Bilateral stenosis and/or occlusion with moyamoya
vessels documented by cerebral angiography or MRA/MRI
are the key points in diagnosis. Since its etiology is still un-
known, prevention of progressive cerebral ischemic insult is
the current target of treatment. Revascularization surgery,
such as indirect or direct extracranial－intracranial bypass
surgery can fulfill this goal. Early detection and treatment,
especially in childhood, is most important for the better prog-
nosis of this disease.   
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뇌허혈 증상을 발현하는 경우가 많으며, 아직 그 정확한

병인이 밝혀지지 않았다. 따라서 현 시점에서 본 질환의

진단은 뇌혈관 조영술, 핵자기공명영상(MRI), 핵자기공

명혈관조영술(MRA) 등뇌영상에의존하고있다. 그러나

이와유사한뇌영상소견은다른뇌혈관질환에서도관찰

될수있다. 이러한혼돈을피하기위하여 1977년일본에

서 구성된‘윌리스환의 자발적 폐색에 대한 연구 위원회

(Research Committee on Spontaneous Occlusion of

the Circle of Willis)’에서는1978년본질환의진단지침

을작성하였으며, 이를수정하여 1988년및 1995년다시

발표하였다(6). 초기 진단기준과 최근 진단기준의 가장

큰 차이는 전자의 경우 뇌혈관 조영술을 진단의 필수 조

건으로하였으나후자에서는MRI, MRA를 이용한비침

습적 진단이 가능하여진 것이며, 모야모야병과 유사하나

이와 구분되어야 할 질병들을 명시한 것이다. 최근의 진

단지침은다음과같다.

1. 진단기준

1) 뇌혈관조영술진단기준(그림1)

(1) 내경동맥말단부혹은전대뇌동맥이나중대뇌동맥

기시부에협착혹은폐색이있어야한다. 

(2) 협착 혹은 폐색부위부근에서혈관조영술동맥기

(arterial phase)에 비정상적인 혈관 망상소견(abnor-

mal vascular network)이관찰되어야한다.

(3) 이러한소견이양측성으로관찰되어야한다.

2) MRI 및 MRA 진단기준(그림2, 3)

(1) MRA상 내경동맥말단부혹은전대뇌동맥이나중

대뇌동맥 기시부에 협착 혹은 폐색이 있고, 기저핵 부위

에비정상적인혈관망상소견이관찰되어야한다.

(2) 비정상적인혈관망상소견은MRI 소견상동측기

저핵에서두개이상의신호소실(signal void) 소견을보

이는경우에도진단이가능하다.

(3) 상기두조항이양측성으로관찰되어야한다. 

3) 다음질환이동반된경우모야모야병으로진단하지

않는다

동맥경화, 자가면역 질환, 뇌막염, 뇌종양, 다운 증

후군, Recklinghausen병, 두부 외상, 두부 방사선 조

사 등.

4) 참고적인병리학적소견은아래와같다

(1) 협착 및 폐색부위에 혈관 내막 비후(intimal

thickening) 소견이 관찰되며, 간혹 지방 침작이 동반될

수있다. 

(2) 윌리스환을구성하는혈관에서내막의섬유－세포

성 비후(fibrocellular thickening), 내탄성막의 파동 양

상(waving), 중막의감소등의소견을흔히보인다.

(3) 윌리스환부근에서작은혈관들이관찰된다.

그림 1. 뇌혈관조영술소견상양측내경동맥말단부의폐색과
모야모야 혈관이 관찰된다.
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그림 2. MRA상 양측 내경동맥 말단부의 폐색과 인접 부위의 모야모야 혈관이 관찰된다.

(4) 뇌연막(pia mater)에서 작은

혈관으로 구성된 망상 구조물이 흔

히관찰된다.

2. 진 단

1) 확진성(確診性) 모야모야병

(Definite Cases)

모야모야병의확진을위해서는뇌

혈관조영술혹은MRI 및 MRA 소

견상 양측성으로 상기 진단기준을

충족하고 다른 뇌혈관 질환이 없어

야 된다. 그러나 소아의 경우 편측

뇌혈관이전형적인소견을보이고, 반대측내경동맥말단

부에명확한협착만관찰되어도다른뇌혈관질환이동반

되지않은경우에는모야모야병으로확진할수있다.

2) 의진성(疑診性) 모야모야병(Probable Cases)

다른 뇌혈관 질환은 동반되지 않았으나 전형적인

뇌혈관 검사 소견이 편측성으로만 관찰되는 경우‘의

진성 모야모야병(probable moyamoya disease)’으로

진단한다.

MRI 및 MRA를 이용한 진단의 경우 비침습적이므로

진단과정의합병증이적고특히소아기환자의진단에유

용하다. 그러나 성인의 경우 검진(screening) 목적으로

는 적절하나, 동반된 다른 뇌혈관 질환이 있을 가능성이

높으므로최종진단은뇌혈관조영술을이용하는것이적

절하다. 수술을요하는환자의경우, 안전한수술을위하

여수술전두개강내부및외부의동맥과측부순환로의

그림 3. MRI상 기저핵에 모야모야 혈관에 의한 신호 소실이 관찰된다.



모야모야병의 뇌영상 진단과 치료182

Continuing Education Column의 학 강 좌

형성양상을정확히파악하는것이중요하므로성인및소

아 모두에서 수술 전 뇌혈관 조영술을 실시하는 것이 일

반적이다. 또한 진단을 위하여 필수적인 것은 아니지만

동반된뇌경색을진단하기위하여성인및소아모두에서

통상적으로MRI 혹은CT가시행되고있다.

모야모야병의 진단과 관련하여 공식적인 진단지침상

제시된것은‘확진성모야모야병’과‘의진성모야모야병’

뿐이지만그이외의많은용어들(unilateral moyamoya

disease, quasi－moyamoya, akin－moyamoya,

moyamoya syndrome, moyamoya phenomena,

moyamoya－like vasculopathy)이 뇌혈관 조영술상모

야모야병과 유사한 양상을 보이는 질환의 진단에 사용

되어 혼돈을 주고 있다. 이 중 이러한 질환들을 통칭하

여‘준－모야모야병(quasi－moyamoya disease)’이라

호칭하는것이특히많이통용되고있으며, 이러한질환

들은 모야모야병의 병인 연구에 도움이 될 것으로 기대

된다.

3. 뇌혈관조영술소견의변화

3. (Suzuki Stages)

Jiro Suzuki 교수등(5)은소아기

모야모야병 환자들을 추적관찰하여

뇌혈관조영술상변화를기술하였으

며, 이를 6기(stages)로나누어분류

하였다(표 1)(그림 4). 이러한 기준

은모야모야병의진행정도를기술하

기위하여흔히사용되고있으나, 제

1기와 제6기는 현행 모야모야병의

진단기준에 부합되지 않는다는 문제

점이있다. 

4. 뇌혈류의측정

모야모야병의 진단을 위하여 필수적인 사항은 아니지

만, 예후및치료방법의결정을위하여뇌혈류및뇌대사

상태를측정한다. 뇌혈류의정량적측정및정확한뇌대

사상태의 파악을 위해서는 PET(positron emission

tomography)를 통한 rCBF(regional cerebral blood

flow), rCMRO2 (regional cerebral metabolic rate of

oxygen), rOEF(regional oxygen extraction fraction)

등의 산출이 이상적이지만, 현실적으로 뇌혈류를 측정할

수있는 PET 기기의보급이매우제한되어있으므로실

제 임상에서의 활용이 곤란하다. 현재 국내에도 많은

PET 기기가 보급되어 있으나, 뇌혈류를 측정할 수 있는

곳은 전무한 상태이다. 따라서 통상적으로 SPECT(sin-

gle photon emission computed tomography)를 이용

하여 기본 뇌혈류(rCBF) 및 acetazolamide 정맥 주사

후 혈류 예비능(perfusion reserve)을 측정하고 있으며,

그결과를토대로치료방침을결정하고있다(그림 5). 국

소 뇌혈류(rCBF)가 감소한경우는물론, 혈류 예비능이

표 1. 뇌혈관조영술의 Suzuki stages

Suzuki stage 뇌혈관조영술소견

I
내경 동맥 발단부위의 경미한 협착만 관찰되며 모야모야 혈관은 생성

되지않았음.

II
내경동맥발단부위의협착과그원위뇌피질혈관의확대가관찰되며,
모야모야혈관이생성되기시작함.

III
중대뇌동맥, 전대뇌동맥시작부위의폐색이나타나며모야모야혈관이
증가됨.

IV
중대뇌동맥, 전대뇌동맥이 관찰되지 않으며, 후대뇌동맥도 폐색되기
시작하고, 모야모야 혈관이 감소되며, 사골 모야모야 혈관(ethmoidal
moyamoya vessels)이증가됨.

V
내경동맥에서 기시하는 모든 대뇌동맥이 관찰되지 않으며, 모야모야
혈관이 더 감소되어 아주 소량만 관찰되고, 외경동맥으로부터 측부
순환이증가됨.

VI
모야모야혈관은소실되며, 모든대뇌혈류는외경동맥혹은추골동맥이
공급함.
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낮은 경우에도 뇌경색의 발생 가능성이 높으며, 이러한

경우 수술적 치료를 통하여 뇌혈류 및 혈류 예비능을 개

선함으로써 뇌경색의 발생을 예방할 수 있다. 뇌허혈 증

세를보이는환자에서기본적인국소뇌혈류는정상이나

혈류예비능이감소되어있는경우가흔히관찰된다.

모야모야병의 치료

1. 임상적특성

일본에서조사된바에의하면, 치료대상이되는모야모

야병의 인구 100,000명당 연간 유병률과 발병률은 각각

3.16명및 0.35명이며, 여성에서 1.8배더호발하고있다

(7). 연령별로는 5세 전후에가장빈발하며, 30~49세에

다시한번높은발병률을보인다. 약 8~10%에서는모야

모야병의 가족력이 있으며, 10세 이하의 소년기 환자

(juvenile type)가 약 50%이고, 성인기 환자(adult

type)와는 다른 임상양상을 보인다. 즉, 전자의 경우 대

부분 뇌허혈성 증세로 발현되며, 후자의 경우 뇌출혈로

발견되는경우가더많다. 소아기에모야모야병으로진단

된 환자 중 약 44%에서 성인기에 출혈을 보였으며, 본

그림 4. Suzuki stage에 따른 뇌혈관 조영술 소견의 변화

Ⅰ

Ⅲ

Ⅴ

Ⅳ

Ⅵ

Ⅱ
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질환의 급성 허혈 및 출혈시 사망률은 각각 2.4% 및

16.4%로보고되었다(8).

소아에서반복적인일과성허혈발작(transient ische-

mic attack, TIA)이 관찰되는경우, 특히 심하게울거나

다른 원인의 과호흡에 의하여 증상이 유발되는 경우에는

모야모야병일 가능성이 매우 높다. 모야모야병 환자에서

뇌혈관 조영술을 반복 시행하여 뇌혈관 협착이 진행되는

것이 확인된 바 있으며(4, 5), 특히 소아기 환자의 경우

성인기 환자보다 혈관 협착 및 임상증세의 진행 경향이

강하므로(9) 가능한조기에진단하여치료하는것이뇌기

능 장애를 최소화 하기 위하여 중요하다. 한 연구보고에

의하면 소아기 환자에서 수술 치료 없이 관찰한 경우 약

26%에서경증의인지기능장애혹은마비가나타났으며,

11%에서 10대에특수학교혹은특수기관의요양이필요

하였고, 7%는 24시간개호를요하는중증장애를보였으

며, 3%의 사망률을보였다(9). 특히 5세 이전환자의경

우 예후가 불량하였고(10) 대체적으로 시간이 경과함에

따라서지능장애및신경학적결손을보였다(11, 12).

2. 치료방법

모야모야병의원인적치료는아직불가능하며, 수술치

료로 뇌허혈로 인한 뇌경색 및 뇌기

능 장애를 예방하는 것이 치료의 주

된 목적이다. 약물치료는 급성 뇌허

혈 혹은 뇌출혈 발생시 보존 목적으

로 시행되며, 뇌허혈의 진행을 예방

하지는 못한다. 모야모야병에서 뇌

허혈 증세의 예방을 위하여 뇌 재관

류수술(cerebral revascularization

surgery)이 효과가 있음은 잘 알려

져 있다(13~16). 모야모야병에서

뇌재관류수술은크게두가지방법으로분류할수있다.

1) 직접재관류(Direct Revascularization) 수술

직접재관류수술은천측두동맥(superficial temporal

artery)과 중대뇌동맥(middle cerebral artery)의 문합

술(anastomosis)을시행하는방법이다(그림 6). 이수술

법은 수술 후 즉시 허혈 부위의 혈류량을 증가시키는 장

점이있다(그림 7). 특히성인기모야모야병의경우간접

재관류 수술의 치료 효과가 상대적으로 낮은 관계로(17,

18) 직접 재관류수술을시행하는것이보편적인추세이

며(19, 20), 재관류 영역을 넓게 하기 위하여 간접 재관

류수술을추가하는경우가많다.

2) 간접재관류(Indirect Revascularization) 수술

간접 재관류 수술은 혈관 분포가 풍부한 표재조직, 즉

뇌경막, 측두근육, 중경막동맥, 모상건막(galea aponeu-

rotica), 천측두동맥을 뇌 표면과 접촉하도록 한다(그림

8). 이수술법은신생혈관생성(angiogenesis or neovas-

cularization)을 유도하여 외경동맥의 분지(천측두동맥,

중경막동맥, 심부 측두동맥)와 뇌피질 내경동맥 분지간

에혈류통로(synangiosis)를 생성함으로써재관류를달

그림 5. (A) SPECT 기본 뇌혈류
그림 5. (B) 혈류 예비능(acetazolamide 정맥 주사 후 영상)

A B
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그림 6. 직접 재관류 수술(STA－MCA anastomosis)

그림 7. 직접 재관류 수술 7일 후 외경동맥 혈관 조영술 소견
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그림 8. 간접 재관류 수술(EDAS=encephalo－duro－arterio－sysangiosis)

그림 9. 간접 재관류 수술 6개월 후 외경동맥 혈관 조영술 소견
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성하며(그림 9), 수술 수 개월 후 관류량이 증가된다

(21). 간접재관류수술은특히소아기환자에서치료효

과가좋으며(17), 30~40대이후환자에서는상대적으로

재관류성공률이낮다. 

3. 치료대상의선정

모야모야병 환자에서 재관류 수술이 효과가 있음은 잘

알려져있으나, 수술대상환자의선정과적절한수술법에

관련해서는다양한의견이제시되고있다. 뇌허혈증세가

반복되는환자의경우, 특히 큰뇌경색혹은뇌출혈이없

는 경우 재관류 수술의 가장 좋은 시술 대상이 된다(14,

21, 22). 이러한 환자에서도허혈증세를보이고있는대

뇌반구에대한수술치료의필요성에대해서는의견이일

치되고있으나(21, 23), 증세가 없으며뇌혈관조영술및

뇌혈류검사상이상을보이는대뇌반구의수술필요성에

대해서는의견이엇갈리고있다. 그러나현행수술기법의

안전성을고려할때, 특히장기적으로뇌허혈성증세발현

의가능성이높은소아기환자에서는이러한경우에도수

술치료를시행하는것이적절할것으로사료된다.

재관류수술이모야모야병환자의뇌출혈을예방할수

있는지의여부는불명확하다(19, 21). 다만, 재관류수술

후뇌출혈의원인이되는것으로추정되는모야모야혈관

의 감소가 관찰되며, 따라서 재관류 수술이 뇌출혈을 예

방하는 효과도 있을 것이라는 의견이 제시되고 있다(7,

21). 현재 일본에서는 뇌출혈로 발현된 모야모야병 환자

에서 재관류 수술의 효과를 검증하기 위한 연구(Japan

Adult Moyamoya Trial)가진행중이다.

4. 수술치료의결과

심각한뇌경색이발생하기전적절한치료를받은모야

모야병환자의예후는대체적으로양호하다. 소아기환자

의 경우 수술 후 수 일 이내 약 3~5%에서 뇌경색이 발

생할 수 있으나, 이후 장기 추적결과에서는 뇌경색의 발

생이 거의 없었으며(15, 23), 이는 모야모야병의 자연경

과와 비교하여 현저한 차이를 보이고 있는 것이다. 그러

나예상되는바와같이치료전이미심각한뇌경색이발

생한경우에는치료후에도그예후가좋지않았다. 따라

서 특히 소아기 환자에서 뇌경색이 발생하기 전 조기에

발견하여적절한치료를시행하는것이가장중요하다.

상술한바와같이뇌출혈의예방과관련하여수술치료

의 효과는 아직 명확히 밝혀지지 않았다. 그러나 뇌출혈

이있는환자에서도재관류수술치료를받은경우뇌허

혈성손상발생을예방하는효과는있는것으로보고되고

있다(21).̀
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