
원위부 상지의 비진행성 연소성 척수 근위축(Hirayama 질

환)은 7, 8번 경추신경과 1번 흉추신경이 분포하는 근육들의

편측 혹은 양측의 비대칭적인 약화를 동반한 국소적인 근위축

이다(1-3). 이는 처음에 서서히 시작되어 빠르게 진행하다 몇

년 내에 자연적으로 진행이 중단되는 특징적인 경과를 보이며

완요골근을 제외한 손과 상완을 침범하여 사위 근위축(oblique

amyotrophy)이라고도 한다(1, 4-6). 주로 15-25세 사이의

젊은 남자에서 호발하며 가족성이 몇 례에서 보고되었으나 대

부분 산발적이다(1, 4, 7). 감각 결손은 대부분 없으며 뇌신경

과 척추체로의 침범, 비정상 근신전 반사, 배뇨장애의 소견도

없다(7). 지금까지 대부분 일본과 인도에서 이 질환이 발표되

었으며 특히 일본에서만 300예가 보고되었으나 최근 미국과

유럽의 보고가 증가되고 있다(5, 8-10). 이에 저자들은 국내

에서 보고가 드문 Hirayama 질환의 특징적인 임상증상을 보

였던 7명의 환자를대상으로바로누운자세(neutral position)

와 굴곡 자세(neck flexion)의 경추 자기공명영상 소견을 비

교하여 하부 경척수의 특징적인 역동적 변화를 기술하고, 이

질환의 진단을 위한 경굴곡 자세의 자기공명영상 기법의 유용

성에 대해 알아보고자 하였다.

대상과 방법

2001년 1월부터 2002년 6월까지 임상적으로 Hirayama 질

환을 진단받은 7명의 남자 환자(17-43세, 평균 23.7세)를 대

상으로 하였다. 증상이 나타나기 시작한 평균 나이는 약 18.2

세(13-18세)이며 대부분 처음 발병시 빠른 임상경과를 보이

다가 몇 개월에서부터 3년 이내에 증상의 진행이 멈추었다. 7

명의 환자 중 4명은 좌상지에서만 근위축을 보였으며 3명에서

는 양측 상지의 위축을 보였으나 2명은 우측이 현저하고 나머

지 한명은 좌측이 현저한 비대칭적인 양상을 보였다. 신경생리
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비진행성 연소성 원위부 상지 근위축의 MRI 소견1
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목적: 임상적으로 원위부 상지의 비진행성 연소성 비대칭 척수 근위축(Hirayama 질환)의 진단

을 받은 환자에서 경굴곡시 경추 경막낭과 척수의 역동적 변화를 기술하고 이를 진단하기 위

한 경굴곡 자기공명영상의 유용성에 대해 알아보고자 하였다.

대상과 방법: 2001년 1월부터 2002년 6월까지 임상적으로 Hirayama 질환을 진단받은 7명의

남자 환자(17-43세, 평균 23.7세)와 대조군으로 5명의 건강한 남자(25-32세)에서 경추 MRI

을 시행하였다. 경추 MRI는 1.5T 시스템(Sonata, Siemens, Germany)를 이용하여 바로 누운

상태와 목을 굽힌 상태의 두 가지 자세에서 시행되었으며 각각의 영상에서 두 명의 방사선과

의사가 척수의 전후 길이, 후 경막외 공간의 변화와 조영증강양상을 조사하였다.

결과: 건강한 남자 5명의 경추 MR 영상은 바로 누운 자세와 목을 굽힌 자세 모두에서 척수와

척수외 공간에 특이한 소견을 보이지 않았다. 임상적으로 Hirayama 질환을 진단받은 7명의 환

자들 중 바로 누운 자세의 경추 MR 영상소견에서 경도의 척수 위축이 2명에서만 관찰되었다.

그러나 경굴곡시에는 모든 환자에서 C4에서부터 T1 범위에 걸쳐 후 경막벽의 전방전위와 함

께 척수의 전후 편평함이 관찰되었다. 특히 C5-6 위치에서 척수 전후 편평함이 현저하였으며

같은 위치에서 경막외 공간이 초생달 모양으로 증가되어 있었다. 또한 증가된 경막외 공간내에

경막외 정맥의 확장을 시사하는 작은 크기의 신호소실 음영이 다발성으로 관찰되었다.

결론: 임상적으로 Hirayama 질환이 의심되는 환자에서 경굴곡 MRI는 특징적으로 경막벽의 전

방전위와 경척수의 전후 편평함, 그리고 후 경막외 공간의 증가를 보여주어 이 질환의 확진에

유용하다.

1부산대학교 의과대학 진단방사선과학교실
2부산대학교 의과대학 신경과학교실
3인제대학교 의과대학 진단방사선과학교실
이 논문은 2002년 8월 27일 접수하여 2003년 5월 6일에 채택되었음.



학적 검사는 양 상지의 정중 신경, 요골 신경, 척골 신경의 신

경전도 속도를 측정하였고 근전도 검사는 침범된 근육을 포함

하여 상응하는 반대편 전완의 근육과 양쪽 상완 근육들 그리

고 양쪽 경골근에서 시행되었다. 근육부분수축(fasciculation)

이 5명의 환자에서 관찰되었으며 떨림(tremor)은 1명의 환자

에서만 보였다. 모두 감각의 결손은 없었으며 하부 경척수의

운동신경원 결손의 소견을 보였다(Table 1). MRI는 1.5 T 시

스템(Sonanta, Siemens, Germany)을 이용하여 바로 누운 자

세와 목을 굴곡 시킨 두 자세에서 촬영되었고, 목을 최대한 굴

곡시키기 위해 슬와 부위를 높이고 목뒤에 딱딱하지 않은 고

정물을 받쳐 턱이 앞으로 닿도록 자세를 고정하였다(Fig. 1).

바로 누운 자세에서 횡단면 지방억제 T2 강조영상(TR/TE

5160/122), 시상면 T1(TR/TE 410/11), T2 강조영상

(TR/TE 4000/131) 그리고 조영증강 T1 강조영상(700/11)

을 얻었고, 목을 굽힌 상태에서는 횡단면 지방억제 T2, 조영

증강 T1 강조영상, 시상면 T2 강조, T1 조영증강영상을 얻었

다. 대조군으로 5명의 건강한 젊은 남자(25-32세, 평균 27.2

세)에서 동일한 방법으로 MRI를 시행하였다. 얻어진 영상들은

두 명의 방사선과 의사가 판독하였고 경굴곡시 정상적인 소견

과 Hirayama 질환에서특징적인소견으로알려진경굴곡시경

막낭의 전방전위, 척수의 편평함, 그리고 후 경막외 공간의 확

장 등을 평가하였다.

결 과

Hirayama 환자와 비교를 위해 연구에 참여하게 된 건강한

남자 5명의 경척추 MR 영상은 바로 누운 자세와 목을 굽힌

자세모두에서척수와척수외공간에특이한소견을보이지않

았다. 임상적으로 Hirayama 질환을 진단받은 7명의 환자들 중

바로 누운 자세의 경추 MR 영상소견에서 경도의 척수 위축은

2명에서만 보였으며(Fig. 2) 나머지 환자에서 척수 위축은 관

찰되지 않았다. 그러나 경굴곡시에는 모든 환자에서 C4에서부

터 T1 범위에 걸쳐 후 경막벽의 전방전위와 함께 척수의 전후

편평함이 동반되어 있었다. 특히 C5-6 위치에서 현저한 척수

전후 편평함이 관찰되었으며 같은 위치에서 후 경막외 공간이

초생달 모양으로 증가되어 있었다. 또한 증가된 후 경막외 공

간내에 작은 크기의 신호소실 음영이 다발성으로 관찰되었다

(Fig. 2, 3). 횡단면 영상에서 척수의 전후 편평함이 5명의 환

자에서는 좌측이 현저하였고 나머지 2명에서는 우측이 현저한

소견을 보였으며 이는 위축을 보인 상지와 일치하는 쪽이 좀

더 편평한 비대칭적인 양상이었다. 즉 좌측 원위부 상지의 위

축을 가진 환자는 병변부위 척수의 좌측이 더욱 편평하였으며

양측상지의 침범시 우세한 쪽과 같은 쪽의 척수가 좀 더 앞뒤

로 편평한 양상을 보였다(Fig. 4). 목을 다시 폈을 시에는 후

경막외 공간의 증가와 척수의 편평함은 소실되었다.

고 찰

Hirayama 질환은 하부운동신경원질환의만성적변이로상

지의 원위부를 침범하는 비진행성 위축이다(3, 6, 11, 12). 특

히 완요골근만은 침범하지 않아 사위 근위축이라고 불리우기

도 한다(4, 6, 13). 본 연구에서도 모든 환자들이 특징적으로

전완과 손의 국소적 위축에서 완요골근만은 제외하고 침범되

었다(Fig. 2). 손이 안정적인 상태에서 근육부분수축(fascic-

ulation)은 없으나근력이떨어진손가락의신전은전완근의부

분수축성 꼬임과 손가락들의 떨림을 유발한다(7). 임상적으로

한랭부전마비(cold paresis)는 있으나감각이나척수추체로의

침범은 없다(6, 14). 1959년에 Hirayama 등이 이 질환을 가

진 12명의 환자를 처음으로 보고하였으며 임상적으로 퇴행성,

진행성 운동신경세포 질환과는 구별된다고 하였다. 이후로 같

은 저자들이 1963년에 20예, 1972년에 38예를 보고하여 이
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Fig. 1. Positioning on the MR table to obtain full flexion of the
neck. Maximal elevation of the head against the trunk is possi-
ble when the trunk is tilted down rostally using a pelvic
wedge.

Table 1. Clinical Data on Seven Patients with Hirayama’s Disease

Patient no. Age(years) Onset age Approx.* period for stabilization (yr) Involved side Fasc Tremor

1 19 16 3 L + -
2 43 13 2 L > R + +
3 18 17 1 R > L + -
4 21 15 2 R > L + -
5 17 16 1 L - -
6 25 17 3 L - -
7 23 18 2 L + -

＊Approximately, Fasciculation
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A-1

A-2

C

B D
Fig. 2. A 19-year-old man presentd with progressive weakness and atrophy in left forearm and hand since 16-years-old.
A. The muscular atrophy of the hand and forearm with relative sparing of the brachioradialis muscle leads to the characteristic
clinical picture of a so-called oblique amyotrophy.
B. Nonflexion sagittal T1-weighted MR image (TR/TE 410/11) shows cord atrophy at the C5-6 vertebral level.
C, D. Sagittal T2-weighted MR image (TR/TE 4000/131) (C) and axial T2-weighted image (TR/TE 5160/122) (D) at maximum flexion
of the cervical spine show anterior shifting of the posterior wall of the dural canal below C-3, which causes marked flattening of
the lower cervical cord. An epidural mass posterior to the shifting dura matter is noted, with small flow void signals inside it.



질환의 임상적 특징을 좀 더 명확하게 하였다(5).

1997년 Robberecht 등은 상지에 전형적인 국소적 위축을

보였던 375명의 환자를 조사한 결과 94%에서 증상이 시작된

나이가 15-25세 이었으며 여자는 단지 10.7%에서만 발견되

었고, 약 37%에서 양쪽 침범을 보였으나 모두 현저한 비대칭

적 위축소견을 보였다고 보고 하였다(13, 14). 본 연구에서는

Robberecht 등의 보고와 동일하게 비슷한 나이에 증상이 시작

되었고 모두 남자였으며 양쪽 침범을 보인 3예에서 비대칭적

인 근위축 소견을 보였다. 특징적으로 Hirayama 질환은 몇 개

월 내지 몇 년에 걸쳐 빠르게 진행하다 어느 시점에서 더 이

상 진행하지 않는 임상경과를 보이는 것으로 알려져 있다.

Hirayama 등은 일부 이 질환을 가진 환자에서 증상의 진행이

중단된 후 다시 진행을 보이는 증례를 보고하였으나 이런 경

우에도 다시 일정 기간 후 진행을 멈추었다고 하였다(4). 본

연구의 환자들은 증상이 시작된 시점에서 병의 진행이 안정되

기까지 환자마다 다양한 기간을 가졌지만 모두 급격한 임상경

과를 지난 시기에 내원하였고 내원 후 추적관찰 동안 다시 진

행을 보였던 경우는 없었다.
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A

B

C D
Fig. 3. A 23-year-old man with slowly progressive weakness and atrophy of the left forearm and hand.
A. Nonflexion sagittal T1-weighted MR image (TR/TE 410/11) did not shows any abnormalities.
B, C. Flexion MR studies. Sagittal T2-weighted MR image (TR/TE 4000/131) (B) and axial T2-weighted MR image (TR/TE 5160/122)
(C) show anterior shifting of the posterior wall of the dural canal below C-3, which cause marked flattening of the lower cervical
cord. An epidural mass posterior to the shifting dura matter is noted, with small flow void signals inside it.
D. Contrast-enhanced flexion sagittal T1-weighted MR image (TR/TE 416/11) shows strong enhancement of the epidural mass.



Schroder 등은 Hirayama 질환의 MR 영상을 정량적으로 분

석하여 침범된 척수, 특히 C6, 7 위치에서 척수의 평균 정중앙

전후 직경이 정상군에 비해 현저하게 감소되어 있다고 보고하

였다. 그러나 이러한 국소적인 척수 위축은 외상이나 근위축성

외경화증(amyotrophic lateral sclerosis)에서도 보여

Hirayama 질환에 국한된 특징적인 소견이 아닌 것으로 알려

져 있다(15, 16). 그리고 Hirayama 등은 목을 굽히지 않은 상

태의 MR 영상에서 하부 경척수의경중도위축이 환자의약 반

수에서 보였으며 경굴곡시에는 경막관의 전방전위와 함께 앞

뒤로 편평한 하부 경척수의 소견을 보였고, 특히 침범된 척수

의 편평함은 근위축을 나타내는 상지와 상응하는 쪽에서 현저

한 비대칭적인 양상이었다고 보고 하였다(7). 본 연구에서도

모든 환자에서 한쪽 상지의 위축만 있거나 혹은 양측 상지의

위축 중 위축이 심한 상지와 같은 쪽의 척수가 좀 더 현저한

편평함을 보였다. 그리고 경굴곡 MR에서 모두 국소적 경척수

의 전후 편평함, 경막낭의 전방전위, 그리고 후경막외 공간의

증가를 보였다. 목을 굽힐 시 이러한 소견을 보이는 것으로 미

루어 경굴곡시 하부 경척수에 가해지는 물리적인 힘이 유발인

자 혹은 촉진인자로 생각하고 있다(5). 최근까지 이상의 MR

영상소견이 Hirayama 질환을 가진 환자에서 특징적인 것으로

알려져 있으나 Willeit 등이 경굴곡시에도 하부 경척수의 편평

함이나 경막외 공간의 증가등의 특징적인 소견을 보이지 않았

던 3명의 Hirayama 환자를 보고하면서 경굴곡에 따른 척수의

역동적 압박 소견 역시 이 Hirayama질환을 진단하는 데 있어

서 필수적이거나 충분하지 않다고 주장하였다(9).

현재 이 질환의 정확한 원인은 알려져 있지 않다(4). 양성

적인 병의 경과로 인해 병리조직학적 연구가 1982년에 이루

어졌고 C5-T1, 특히 C-7,8 위치의 척수의 전각에만 병변이

있었다고 보고하였으나 병리조직학적 검사만으로 기저 병인을

알아낼 수 없었다(6, 14). 경굴곡 영상에서 하부 경추 경막관

(dural canal) 후벽의전방전위의기전으로는척추와경막관사

이에 불균형적인 길이 자람에 의해 경굴곡시 짧아져서 팽팽해

진 경막관(dural canal)을 가진 경추의 구조적 이상 혹은 경굴

곡시 척추체 후면에 대해 하부 척수의 압박을 초래하는 후근

의 불균형적인 길이단축, 즉 사춘기 동안 경척추와 척수의 불

균형한 성장에 기인한다고 제시하였다(1, 6). 반복적인 척수

압박이척수내압을증가시키며이는곧전척수동맥영역의미

세순환 차단을 야기하여 결국 전각세포의 퇴행을 초래하게 된

다고 하였으며 만성적인 허혈 상태에서 전각이 가장 잘 침범

되는 반면 척수의 백질은 이에 대해 좀 더 내성적인 것으로 설

명하였다(1, 4, 5, 7). 이는 Hirayama 질환의 병인에 관한 여

러 가지 가설 중 허혈성 이론을 뒷받침하는 것으로 Hirayama

질환을 경굴곡에 기인한 척수증으로 추측하였다(1, 4, 7). 이

와 대조적으로 정상인에서도 경굴곡시 Hirayama 환자와 비교

하여 유의하게 차이를 보이지 않는 하부 경척수의 전후 편평

함과 경막외 공간의 증가가 관찰되어, 이러한 소견이 허혈성

질환보다는 오히려 내인성 운동신경원 질환이라는 보고가 있

었다(1). 또한 Hirayama 등은 병리조직학 소견에서 허혈이나

혈관의 이상없이 운동 신경원 소실은 있고 전 척수동맥의 경

계부에 위치하는 피질척수의 침범이 없는 보고도 있었다(4).

그러나 경추 보조기로 병의 진행을 단축시켰던 경우에서 근위

축의중단과함께근력회복과한랭부전마비의호전이있는것

은 운동 신경원성 질환에서는 잘 나타나지 않는 소견이다(5).

본 연구에서는 대조군으로 설정된 5명의 건강한 남자 중 한명

도 경굴곡시 척수의 전후 편평함이나 후 경막외 공간의 증가

소견을 보이지 않았다. 이는 경굴곡에 기인한 척수증에 좀 더

가까운 결과이다.

경굴곡시 조영증강되는 후 경막외공간의 증가의 소견이 경

굴곡상태에서다시목을펴면소실된다는점에서혈관기형혹

은 종괴 보다는 후 내측 척추정맥 얼기의 울혈로 추측하는 보

고가 있었다(6, 17). 본 연구에서도 모든 환자의 경굴곡시 MR

영상에서 조영증강이 잘되는 경막외 공간 증가와 함께 내부에

많은 신호소실의 음영이 관찰되었고 이러한 소견은 목을 다시

폈을때나타나지않았다. Hirayama 등은영화촬영기법의MRI

에서 경막외 공간내의 신호소실 음영이 심수축과 동시에 박동

하는 것을 관찰하였고, 이로써 경막낭의 전방전위로 인한 경막

외 정맥얼기의 수동적 확장이 이 질환의 병인에 기여하는 것

으로 생각하였다(7). Chen 등의 연구에서도 확장된 후 경막외

공간내의신호소실음영을후내측척추정맥얼기의울혈로기

술하고 있다(6). 자연적으로 병의 진행이 중단되는 점에 근거

하여 Hirayama 등은 26명의 새로운 환자에서 경추 보조기를

착용한 결과 치료를 받지 않았던 환자들에 비해 병의 진행 기

간이 훨씬 짧았을 뿐만 아니라 일부 환자에서 근력의 회복과

한랭부전마비의 호전을 보여 Hirayama 질환은 자가치유의 경

과를 가지나 상기와 같이 경추 보조기(cervical color)를 착용

함으로써 목의 굽힘을 방지하여 병의 진행을 멈추게 함과 동

시에 증상의 완화도 기대할 수 있기 때문에 조기진단은 임상

적으로 중요하다(5). 그러므로 임상적으로 Hirayama 질환이
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Fig. 4. A 21-year-old male patient complained with bilateral
muscular atrophy of the hand and forearm predominantly on
the right side. On neck flexed axial T2-weighted MR image,
right-sided spinal cord atrophy is noted. This finding presents
that the cord flattening is asymmetrical, with the more flat-
tened side corresponding to the more atrophied limb.



의심될 경우 확진과 조기 치료를 위해 고식적 MR과 함께 경

굴곡 MR 영상이 유용한 것으로 알려져 있다(6).

본 연구에는 몇 가지 제한점이 있다. 첫째 대상환자와 비교

를 위한 정상군의 수가 매우 적었으며 환자들은 모두 증상이

더 이상 진행하지 않는 안정적인 시기에 MRI를 촬영하여 병

의진행이빠른급성기의이미지와비교를할수없어Hirayama

질환의 전 병기에 걸쳐 영상 소견이 같은지 아니면 변화를 보

이는 지 결정할 수 없었다. 둘째 병리조직학적 결과를 알기위

한 생검을 모든 환자에서 시행하지 않았으며 경굴곡시 증가된

후 경막외 공간내에 관찰되던 신호소실 음영의 의미를 알기위

한 영화촬영 기법의 MRI도 얻지 않아 명확한 규명이 이루어

지지 않았다.

결론적으로 본 연구에서 임상적으로 Hirayama 질환이 의심

되는 7명의 환자들의 경추 MRI, 특히 경굴곡 상태에서 특징적

으로 하부 경척수의 전후 편평함과 후 경막의 전방전위를 관

찰할 수 있었고, 상응하는 위치에서 후 경막외 공간의 증가소

견이 있었다. 이러한 소견들은 목을 편 상태에서는 관찰할 수

없었고 비슷한 나이의 건강한 남자들의 경추 MRI에서는 목을

편 상태와 굽힌 상태 모두에서 이상소견을 관찰할 수 없었다.

그러므로 임상적으로 진단된 Hirayama 질환에서 경굴곡 MRI

가 확진과 조기치료에 유용할 것으로 생각된다.
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MRI Findings of Nonprogressive Juvenile Spinal Muscular Atrophy of
the Distal Upper Limbs (Hirayama’s Disease)1
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1Department of Diagnostic Radiology, College of Medicine, Pusan National University
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Purpose: The aim of this study was to describe the dynamic changes of the cervical dural sac and the spinal
cord during neck flexion in patients suffering from Hirayama’s disease and to present the usefulness of flexion
MR study for the diagnosis.
Materials and Methods: Seven consecutive male patients (age ranging 17-43 years, mean age 23.7 years) with
the clinical diagnosis of Hirayama’s disease and 5 healthy subjects (aged 25-32 years) for controls had done
cervical MRI from January 2001 through June 2002. Cervical MRI was done in neutral and neck flexed posi-
tions using 1.5 T system (Sonata, Siemens, Germany) and obtained images were reviewed by two radiologists.
We compared the cervical MRI findings of 7 patients with those of 5 healthy controls regarding neck flexion
induced changes in the lower cervical segments.
Results: Neutral positioned cervical sagittal MR images revealed subtle or mild cord atrophy in only 2 pa-
tients. On maximal neck flexion, AP diameter of the cresent posterior epidural space was increased and also
cord flattening with anterior shifting of posterior wall of the lower cervical dural canal was noted in all 7 pa-
tients. In all 7 cases, the level and side of spinal cord changes corresponded to the clinical phenotype. All con-
trol subjects showed neither cord flattening nor widening of posterior epidural space on neck flexion.
Conclusion: In patients with the clinical diagnosis of Hirayama’s disease, MRI scans obtained on maximal
neck flexion showed characteristically dynamic flattening of lower cervical cord and widening of posterior
epidural space. Therefore, a flexion MR study is needed to prove the diagnosis.
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