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Cortical Hypometabolism in Opsoclonus-Myoclonus Syndrome
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Opsoclonus-myoclonus syndrome (OMS) is characterized by opsoclonus and arrhythmic myoclonic jerks predominantly 

involving the trunk, limbs, and head. We present two patients with OMS after respiratory tract infection who exhibited 

diffuse cerebral hypometabolism, particularly in the parieto-occipital cortex on 
18

F-fluorodeoxyglucose positron-emission 

tomography (F-FDG PET). This metabolic change might be a consequence rather than a direct cause of motor symptoms, 

which may be attributable to brainstem or cerebellar pathology.
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안구간대경련-근간대경련증후군(opsoclonus-myoclonus syn-

drome)은 불수의적인 신속눈운동(saccadic eye movement)이 불

규칙한 진폭과 무작위 방향으로 반복적으로 나타나는 안구간대

경련과 함께 사지 및 체간에서 나타나는 근간대경련을 특징으

로 하는 질환으로 체간과 사지의 실조증이 나타나기도 하며 심

한 경우 뇌병증(encephalopathy)의 증상을 보이기도 한다.1 소아

에서 뇌염에서 동반되기도 하고 선천성으로도 나타날 수도 있

지만 약 50% 이상에서 신경모세포종(neuroblastoma)이 원인이 

되어 발병한다. 성인에서는 다양한 바이러스 및 세균 감염 후에 

발생할 수도 있으며, 악성종양에서 동반되는 경우도 있지만 특

별한 원인이 발견되지 않는 경우도 있다.2 발병기전은 명확히 

밝혀지지는 않았으나 자가면역이 그 병리기전으로 이해되고 있

고, 병리소견은 다양한데 주로 소뇌 푸르킨예세포(Purkinje cell)

의 소실과 치아핵(dentate nucleus)의 신경세포 소실이 관찰되며 

뇌간에서는 혈관 주변의 림프구 침윤이 동반되지만 대뇌피질 

신경세포 소실은 없이 약간의 림프구 침윤만 국소적으로 나타

난다고 한다.2-4 반면에 안구간대경련-근간대경련증후군 환자에

서 시행한 18F-deoxyglucose (FDG) 양전자방출단층촬영(positron 

emission tomography, PET)에서는 주로 후두엽의 대사가 감소

된 소견을 보여 부검에서 나타난 소견과는 달랐다.5,6

국내에서는 감염성 뇌질환 후에 발생한 안구간대경련-근간대

경련증후군 환자의 예는 보고된 바가 있으나7 아직 FDG PET소

견에 대한 보고가 없어 상기도 감염 후 발생한 것으로 추정되는 

두 명의 안구간대경련-근간대경련증후군 환자 증례를 FDG 

PET소견과 함께 보고하고자 한다.

증 례 

증례 1 

22세 남자가 어지럼을 동반한 양다리의 불수의적인 떨림과 

보행실조 증상을 주소로 내원했다. 환자는 내원 15일 전부터 4

일 정도 지속되는 고열과 기침을 동반한 두통 증상이 있었으며 

폐단층촬영검사에서 기관지폐렴 소견을 보였다. 내원 5일 전부

터는 사물이 흔들려 보이면서 어지럼이 시작되었고, 내원 당일

부터는 서 있을 때 다리가 떨리고 걸을 때 몸이 흔들리는 증상
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Figure. Fluorodeoxyglucose positron-emission tomography (FDG 
PET) images of the patients with opsoclonus-myoclonus syndrome. 
Baseline PET studies (first and third rows) of two patients (A, C: 
patient 1, B, D: patient 2) showed diffuse cortical hypometabolism 
particularly in the occipital, parietal, and temporal cortices. After 
two weeks’ treatment (second and fourth rows), there were small 
improvements of cortical hypometabolism, particularly in the 
occipital cortex, but still there is posterior dominant hypometabolism. 
(C) and (D) show negative z-score map overlaid on cortical surface. 

이 시작되었다. 내원 당시 신경학적진찰에서 의식은 명료하였

고 근력약화나 안구운동마비는 없었으나, 안구가 무작위 방향

으로 빠르게 움직이는 안구간대경련과 양측 하지 근위부의 근

간대경련이 관찰되었다. 사지실조증(limb ataxia)은 경미한 수준

이었으나 서 있는 자세를 유지할 수 없을 정도로 심한 보행실조

(gait ataxia)를 보였다. 뇌파검사, 신경전도검사, 유발전위검사

는 모두 정상이었고, 뇌자기공명영상에서도 이상소견은 없었다. 

혈액검사는 정상이었으며, 자가면역항체, 항Hu항체, 항Yo항체, 

항Ri항체를 포함한 신생물딸림항체(paraneoplastic antibody) 및 

종양표지자는 모두 음성이었다. 뇌척수액검사에서 압력과 단백

질, 당 수치는 정상이었지만 단핵구로 이루어진 백혈구증가

(26/mm3) 소견이 관찰되었다. 혈청 미코플라스마 IgG항체는 양

성(>100; 정상<12)이었고 IgM항체가 경계치(0.9; 정상<1.0)로 

상승되어 있었으며 저온응집소검사(cold agglutinin test)에서도 

1:64 양성 소견을 보였다. FDG PET영상에서는 35명의 정상인

(평균 나이 50.8±5.4세, 범위 41-58세) FDG PET 자료(전체 회

색질 섭취율로 정규화한 상대적 국소 대사)와 비교했을 때 특히 

후두엽의 상대적인 대사량이 2 표준편차(standard deviation, 

SD) 이하로 심하게 감소되어 있었고 두정엽과 측두엽은 1 SD 

이하로 약간 감소되어 있었다. 5일간의 고용량 스테로이드(메

틸프레드니솔론, 1 g/일) 정맥 치료와 경구 스테로이드(프레드

니손, 60 mg/일) 치료를 시작했으며 이후 서서히 증상 호전되어 

증상 발생 15일 뒤에는 모든 증상이 거의 사라졌고 FDG PET 

추적검사에서 후두엽 대사량이 약 8% 증가되었지만, 두정엽과 

후두엽의 약간의 대사감소는 여전히 관찰되었다(Fig. A, C).

증례 2

20세 남자가 두통과 어지럼을 동반한 머리와 몸통이 떨리는 

증상을 주소로 내원했다. 환자는 내원 15일 전 고열을 동반한 

기침, 가래 증상 및 두통과 오심 증상도 동반되었다. 내원 7일 

전부터 두통이 심해지면서 걸을 때 몸이 떨리는 증상이 나타났

고 급격히 증상은 악화되어 1일 후 심한 어지럼과 함께 가만히 

서 있을 수 없을 정도로 몸이 흔들렸다. 증상은 누워 있을 때는 

감소되지만 앉은 자세에서는 심하게 어지럽고 머리, 몸통과 팔

이 심하게 떨렸다. 사물을 볼 때 눈이 흔들려서 초점을 맞출 수

가 없었다. 내원 당시 신경학적진찰에서 의식은 명료하였고, 사

지마비와 안구운동의 제한은 없었으나 안구가 무작위 방향으로 

불규칙하게 움직이는 안구간대경련이 관찰되었고, 양측 상지와 

하지 근위부의 근간대경련도 보였다. 사지실조(limb ataxia)는 

경미한 수준이었지만 앉아 있거나 서 있는 자세를 유지할 수 없

을 정도로 자세불안정이 심했다. 뇌자기공명영상, 뇌파검사, 신

경전도검사, 유발전위검사에서 이상은 없었다 혈액검사는 정상

이었으며, 뇌척수액검사에서도 백혈구는 관찰되지 않았고 압력, 

단백, 당 수치 모두 정상이었다. 혈청 미코플라스마IgM항체는 

정상이었지만 IgG항체는 경계치(17.1; 정상<12.0)로 약간 상승

되어 있었다. 자가면역항체, 신생물딸림항체, 종양표지자는 모

두 음성이었다. FDG PET영상에서 후두엽과 두정엽의 상대적

인 대사량이 각각 정상인의 2 SD, 1 SD 이하로 떨어져 있었다. 

3일간의 고용량 스테로이드(메틸프레드니솔론, 1 g/일) 정맥 치

료와 경구 스테로이드(프레드니손, 60 mg/일) 유지요법을 시작

했으며, 증상은 서서히 호전되어 내원 15일 뒤에는 미세한 안구

간대경련을 제외한 다른 증상은 사라졌다. 이때 시행한 FDG 

PET 추적검사에서도 내원 당시에 비해 후두엽 대사량이 4% 정

도 호전되었지만 후두엽과 두정엽의 대사감소는 1 SD 이하로 

지속되었다(Fig. B, D).

A  B

C  D
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고 찰 

본 연구에서는 미코플라스마폐렴이 의심되었던 환자(증례 1)

와 원인 불명의 상기도 감염으로 추정되는 환자(증례 2)에서 발

생한 안구간대경련-근간대경련증후군을 보고했으며, 후두엽과 

두정엽에서 특히 심하게 나타나는 광범위한 대뇌피질 대사 감

소가 FDG PET에서 관찰되고 증상이 호전됨에 따라 후두엽의 

대사가 증가함을 밝혔다.

안구간대경련의 발생 기전은 아직 정확히 밝혀지지는 않았지

만 정중곁교뇌망상체(paramedian pontine reticular formation; 

PPRF)의 범정지신경세포(omnipause neuron)가 지속적으로 신

속보기돌발파신경세포(saccadic burst neuron)를 억제하는 기능

에 장애가 생겨서 발생할 것으로 생각하고 있다.2 그러나 장기

간 지속되는 안구간대경련 증상에 불구하고 부검에서 소뇌 신

경세포 소실 외에는 다른 부위 이상이 동반되지 않았던 예도 있

고,3 발병 초기 FDG PET소견상 소뇌 대사가 일시적으로 올라

간다는 보고도 있어8 뇌간 외에 소뇌에도 원인도 있을 것으로 

추정된다.2 기능자기공명영상(functional magnetic resonance im-

age) 연구에서 안구간대경련이 소뇌심부핵(deep cerebellar nu-

clei) 활성 증가와 연관되어 있어 소뇌꼭지핵(fastigial nuclei)의 

활성화로 범정지신경세포가 억제되고 그로 인해 돌발파신경세

포가 탈억제되는 것이 다른 기전으로 알려졌다.9 이에 비해 다른 

FDG PET 연구에서는 후두엽 전체 대사의 감소가 있었으며,5,6 

증상이 소실되었을 때 시행한 추적 검사에서 후두엽 대사가 증

가했지만 정상 수준으로 회복되지는 않았다.5 본 증례에서도 광

범위한 대뇌피질 대사감소 소견이 관찰되었고 특히 후두엽과 

두정엽의 대사 감소가 뚜렷했으며, 추적 검사에서 후두엽 대사

는 증가했지만 여전히 정상에 비해 감소된 소견을 보여 기존 보

고와 일치한다. 이는 병변이 주로 소뇌와 뇌간에 국한된다는 기

존의 부검 소견과는2-4 다른 것으로 대뇌피질에도 병변이 있을 

것으로 추측해 볼 수도 있다. 그러나 FDG PET에서 나타난 뇌 

대사는 그 부위 신경원 자체의 대사뿐만 아니라 시냅스

(synapse) 활성도와도 관련되어 있으므로 후두엽으로 들어오는 

시냅스전 신경세포의 활성도가 감소해서 후두엽 대사가 감소되

었을 것으로도 생각할 수 있다.10 인위적으로 유발시킨 신속보

기눈운동은 부적절한 시각 자극이 생기게 하고 기능자기공명영

상에서 나타난 후두엽 활성을 떨어뜨린다.5 마찬가지로 안구간

대경련도 부적절한 시각 자극을 유발시키므로 시각 움직임

(visual motion)을 처리하는 과정을 억제함으로써 시각을 안정

하려고 하기 때문에 후두엽의 대사가 감소되었던 것으로 추측

할 수 있다.6 이와 같은 결과들을 종합해 볼 때 본 연구의 두 환

자에서 나타난 후두엽과 두정엽 대사량 감소는 그 부위의 일차

적인 병변때문인 것으로 판단하기보다 이차적으로 그 기능이 

억제되어 나타나는 현상일 가능성이 높을 것으로 추정되지만 

본 연구결과만 가지고는 이를 증명할 수 없다.

본 연구에서 기술한 증례 2의 상대적인 소뇌와 뇌간의 대사

량은 모두 정상인의 2 SD 이상으로 증가해 있었다. 그러나 

FDG PET의 상대적인 대사량 값을 얻기 위해 국소섭취율을 전

체 회색질의 평균 섭취율로 정규화시키는 과정이 필요하고 광

범위한 대뇌피질의 대사가 감소되어 있는 경우 상대적으로 대

사가 보존되어 있는 뇌 부위가 정상보다 증가한 것으로 판단할 

오류가 있을 수 있으므로 증례 2에서 관찰된 소뇌와 뇌간의 대

사가 실제 증가한 것인지 아니면 상대적으로 보존되어 있는 것

인지를 판단할 수는 없다. 그러므로 정량적 FDG PET 검사와 

신경계 염증을 확인할 수 있는 PET검사를 통해 병변부위를 확

인하는 것이 이 질환의 병인을 이해하는 데 도움을 줄 수 있을 

것으로 생각한다.
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