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다계통 위축증(Multiple system atrophy)의 임상양상
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Clinical features of multiple system atrophy
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Multiple system atrophy is an adult-onset, sporadic, fatal neurodegenerative disease characterized by progressive autonomic failure, 

parkinsonian features, and cerebellar and pyramidal features in various combinations. This review will focus on the clinical features 

of MSA.
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서 론

다계통위축증(multiple system atrophy)은 진행성의 신

경퇴행 질환으로서 파킨슨 증상, 자율신경계 증상과 소뇌

증상이 복합되어 나타난다. 운동성 증상과 비운동성 증상

이 복합적으로 나타나 초기 진단이 쉽지 않으며 어느 정도 

병이 진행할 때까지 특발성 파킨슨병으로 오인되기도 한

다. 이러한 다양한 임상양상으로 인해 olivopontocer-

ebellar atrophy, the Shy-Drager syndrome, striatonigral 

degeneration라는 여러 명칭으로 불리었으나 현재는 다계

통 위축증으로 통일되었고, 두드러진 증상에 따라 parkin-

sonian subtype (MSA-P)과 cerebellar sybtype (MSA-C)

으로 나뉜다.
1

본 론

다계통위축증은 인구 10만명당 약 0.6명에서 발병하며, 

나이가 50세 이상인 노년층에서는 10만명당 약 3명에서 

발병한다고 알려져 있다.2 평균 발병 연령은 54세 정도로 

보통 50-60대에 발병하며, 40대나 70대에서도 발병할 수 

있다. 서양에서는 parkinsonian subtype과 cerebellar syb-

type의 비율이 2:1에서 4:1정도로 parkinsonian subtype 

의 비율이 높고, 동양에서는 cerebellar sybtype의 비율이 

더 높다.3

다계통위축증은 산발적으로 발생하며, 그 원인은 현재

로서는 밝혀져 있지 않다. 병리학적으로 교세포세포질봉

인체(glial cytoplasmic inclusions)가 특징으로, 알파시누

클레인(alpha-synuclein) 단백이 주된 구성성분이다. 이런 

병리적 변화는 다계통위축증의 주된 임상양상이 나타나기 

전부터 시작되며, 파킨슨병처럼 다계통위축증에서도 pro-

dromal premotor phase가 있어 운동성 증상이 발현되기 

수개월 또는 수년 전부터 성기능장애, 배뇨장애, 흡기성 

천명(inspiratory stridor), 렘수면장애(rapid-eye-move-

ment sleep behavior disorder)등이 있을 수 있다.4

1. 운동성 증상

서동증, 경축, 균형장애와 같은 파킨슨 증상은 특히 

MSA-P의 주된 증상이다. 파킨슨병에 비해 비교적 대칭적

이지만 때때로 비대칭적으로도 관찰될 수 있다. “Pill-roll-

ing” 양상의 안정시떨림은 드물지만, 움찔거림(jerking)이 
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동반된 다소 불규칙적인 체위떨림(postural tremor)나 활

동떨림(action tremor)은 50% 이상에서 관찰된다.
5
 다계

통위축증의 운동증상은 레보도파에 반응이 좋지 않으나, 

질환 초기에는 레보도파에 의해 일시적이나마 40% 이상

의 호전이 관찰되기도 하고 약물에 의한 이상운동증

(dyskinesia)이 나타나기도 하므로 파킨슨병과의 감별에 

주의를 요한다.
6

도파민 치료와 관계없이 피질 근간대경련(cortical my-

oclonus), 무도증(chorea), 근긴장이상증이 나타날 수 있

다. 근긴장이상(dystonia)은 다계통위축증의 16-42%에서 

관찰되며, 손과 발의 국소근긴장이상(dystonia)뿐 아니라 

입얼굴근긴장이상(orofacial dystonia), Pisa syndrome, 

몸통굽힘증(camptocormia) 등으로 나타난다. 목이 앞으

로 숙여진 전경(anterocollis)은 다계통위축증의 특징적인 증

상이긴 하나, 다른 파킨슨 증후군에서도 관찰될 수는 있다.

소뇌실조(cerebellar ataxia)는 MSA-C의 주된 운동증상

으로, 팔다리의 조화불능(uncoordinated limb move-

ments)과 균형장애가 있고 환자는 이를 보완하기 위해 양 

발 사이가 넓은 보행(a wide-based gait)을 한다. 활동떨

림이 두드러지고 자발안진(spontaneous nystagmus), 주

시유발안진(gaze-evoked nystagmus) 또는 체위안진

(positional nystagmus)이 관찰된다. 강직(spasticity)나 추

체로위약(pyramidal weakness)은 거의 관찰되지 않으나 

반사항진(hyperreflexia)이 30-50%에서 관찰된다.
5

질환이 진행할수록 잦은 낙상, 발성장애(dysphonia), 구음

장애(dysarthria), 침흘림(drooling), 삼킴곤란(dysphagia)이 

나타난다.
7

2. 비운동성 증상

질환의 초기단계부터 나타나는 자율신경계 이상 증상

은 다계통위축증의 핵심 증상으로, 비뇨생식계와 심혈관

계 증상이 두드러진다. 질환 초기부터 남성은 발기부전

을, 여성은 음부 감수성저하를 경험한다. 배뇨장애는 절

박뇨(urinary urgency), 빈뇨(urinary frequency), 요실금

(urinary incontinence), 야간뇨(nocturia) 등의 증상으로 

나타나며, 남자에서는 전립선비대증에 의해, 여성에서는 

자궁탈출증에 의해 그 증상이 가려질 수 있다.

기립성 저혈압(orthostatic hypotension)은 주된 심혈관

계 자율신경계 이상 증상으로, 실신, 어지러움, 떨림, 기력

저하, 두통 또는 기립시의 목과 어깨의 통증과 같은 임상

양상으로 나타난다. 그러나, 일부 환자에서는 무증상이기

도 하다. 식사후의 혈압 저하와 누운 자세에서의 혈압 증

가도 다계통위축증에서 흔히 관찰된다.
8

수면 및 호흡장애도 흔히 관찰되어 약 2/3의 환자가 렘

수면장애를, 약 1/3의 환자가 주간 또는 야간에 흡기성 천

명(inspiratory stridor)을 경험한다. 병이 진행할수록 렘수

면장애는 줄어드나 천명은 빈도가 늘어난다. 수면무호흡

(sleep apnea)도 상당수의 환자들에서 관찰되며, 대체로 

흡기성 천명과 수면무호흡이 같이 동반되어 나타난다.
9

치매(dementia)는 다계통위축증에서 드물지만, 주의집

중력 저하와 동반된 전두엽 기능 저하는 종종 보고된다.
10

 

상황에 비해 지나치게 웃거나 우는 감정실금(emotional 

incontinence)이나 우울등, 불안, 공황발작, 자살생각

(suicidal ideation)이 보이기도 한다.

약 50% 이상의 환자들이 통증을 호소하는데, 질환의 중

증도가 높거나 근긴장이상증이 동반되거나 여성에서 더 

많이 호소한다고 알려져 있다.
11 

그 외에 변비, 동공운동 

이상, 레이노 현상(Raynaud phenomenon), 체온조절 이

상 등의 증상들도 관찰된다.

결 론

다계통위축증의 진단에 있어 특발파킨슨병 및 다른 파

킨슨증후군과 감별 진단하는 것은 매우 증요하다. 경험적

으로 MSA-P는 진행핵상마비(progressive supranuclear 

palsy)로 오진되거나 또는 그 반대로 오진될 가능성이 크

다. 유전성 척수소뇌실조(spinocerebellar ataxia) 중 파킨

슨증이 동반되는 SCA2, SCA3, SCA17이나 여린X떨림실조

증후군(fragile X tremor/ataxia syndrome)은 MSA-C로 오

진될 수 있다. 뇌영상소견이 도움이 되긴 하지만 다계통

위축증의 진단은 임상양상에 따라 이루어지므로 의사의 

세밀한 문진과 관찰이 특히나 요구된다.
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