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경희대학교 의과대학 신경외과학교실, 안면 경련 및 통증 크리닉 

==== ====

 

 

he authors report two cases of familial hemifacial spasm according to the clinical and three dimensional short-

range magnetic resonance angiography(3D-SRMRA) findings. In the family of the first case, there were five 

patient s with acquired hemifacial spasm in successive generations. Three male and two female patients in 

successive generations of the same family developed acquired hemifacial spasm. Four patients were on the left side 

and one was on the right side. In the family of the second case, there were three patient s with acquired hemifacial 

spasm in successive generations. Two brothers developed left-sided hemifacial spasm. 3D-SRMRA finding of the 

probands demonstrated that both anterior inferior cerebellar artery in first case and anterior inferior cerebellar artery & 

vertebral artery in second case offend the 7th cranial nerve respectively. The presence of familial clustering of these 

rare disorders suggest an underlying genetic predisposition. All family pedigrees suggest that a pattern of autosomal-

dominant inheritance with partial penetrance. 
 

：Familial hemifacial spasm·Genetic predisposition·Autosomal-dominant inheritance. 

 

 

 

 

편측안면경련은 편측안면근의 불수의적, 간헐적 및 돌발

적 수축을 특징으로 하는 질환으로 한쪽 안면에 불수의적

이고 발작적인 경련이 발생하여 시간이 지남에 따라 점차

적으로 그 강도와 발작회수가 증폭되며 심리적인 스트레스, 

피로, 안면운동, 알콜섭취 등의 내외적 요인에 의해 유발된

다. 이 질환의 원인은 대부분 제 7 뇌신경 근기시부(root 

exit zone, REZ)부위에 존재하고 있는 정상적인 혈관구조

물이나, 확장되고 길어진 추골동맥과 뇌기저동맥의 압박에 

의해 그 맥동압이 신경에 전달되어 발생한다고 보고한다. 그 

외의 원인으로 종양이나 근기시부 부위의 다른 질환에 의

해 신경 압박으로 생길 수 있다고 보고되고 있으며 유전성

이 없는 질환으로 보고되었다. 하지만 최근 편측안면경련에

서 유전성에 대한 몇몇 보고가 발표되고 있으며6) 저자들의 

경우도 매우 드문 가족성 편측안면경련 2례를 치료 경험하

였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

 

 

36세의 남자환자가 우측 눈 주위의 경련으로 인한 불편

감과 곤혹스러움을 주소로 내원하였다. 환자는 오른손잡이

TTTT    

*본 논문은 1999년 10월 15일 대한신경외과학회 추계학술대회 포스터

발표 하였음. 
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였고 5년간의 병력의 우측안면경련증세를 보이고 있었다. 

환자는 증상 발현 후 수년간의 한방치료 및 약물치료의 경

력이 있었다. 과거력상 특이 소견은 없었고 안과 검사 상에

도 특이 소견은 보이지 않았다. 신경학적 검사상 불수의적, 

간헐적 및 돌발적으로 나타나는 우측안면근경련 외에 다른 

소견은 모두 정상이었다. 안면경련은 대개 우측 안검이 꽉 

닫히면서 눈썹이 올라가고 입 가장자리가 상외측으로 견인

되는 양상을 보였고 활경근(platysma)까지는 침범하지 않

았다. 안면마비나 감각이상, 청신경증상 등은 동반하지 않았

다. 3D-SRMRA 촬영소견상 양측 전하소뇌동맥(anterior 

inferior cerebellar artery)이 양측 안면신경의 근기시부를 

압박하는 소견을 보였다(Fig. 1). 환자는 입원 3일째 미세혈

관감압술(microrvascular decompression)을 시행받았고 

수술후 즉시 우측안면경련은 완전 소실되었으며 수술후 1년 

6개월째 외래추적검사중이나 재발의 증거는 보이지 않았다. 

환자의 가족력상 직계가족 중에서 환자의 모친과 형, 누

나 그리고 사촌 각각 한 명씩 3대에 걸쳐 환자를 포함 총 

5명의 편측안면경련 환자가 있었으며(Fig. 2) 환자의 어머

니는 73세로 4년간의 병력의 좌측안면경련증세를 보이고 있

었고 3D-SRMRA 촬영소견상 좌측 전하소뇌동맥이 좌측 

안면신경의 근기시부를 압박하는 소견을 보였다(Fig. 3A). 

환자의 누나는 45세로 역시 4년간의 병력의 좌측안면경련

증세를 보이고 있었다. 3D-SRMRA 촬영소견상 좌측 후

하소뇌동맥(posterior inferior cerebellar artery)이 좌측 

안면신경의 근기시부를 압박하는 소견을 보였다(Fig. 3B). 

환자의 48세 형은 30대 시절 3년간의 병력의 좌측안면경

련 증세가 있었으나 자연 증세호전 되었다고 하며 3D-

SRMRA 촬영은 거부하였다. 환자의 사촌은 52세 여자 환

자로 지난 10년간 경미한 좌측안면경련 증세를 보였고 현

재 별다른 치료를 받지 않고 생활하고 있다. 환자의 모친과 

누나에 대해서는 향후 수술을 시행할 예정이다.  
 

56세의 남자환자가 좌측 눈 주위의 경련을 주소로 내원

하였다. 환자는 오른손잡이였고 10년간의 안면경련증세를 
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보이고 있었다. 환자는 증상 발현 후 지속적인 한방약물치

료 및 침치료를 받았었고 과거력상 고혈압이 있었다. 안면

경련은 좌측 안검이 심하게 떨리면서 간간이 입 가장자리가 

상외측으로 견인되는 양상을 보였고 안면마비나 감각이상, 

청신경증상 등의 동반은 보이지 않았다. 3D-SRMRA 촬영

소견상 좌측 전하소뇌동맥과 추골동맥이 좌측 안면신경의 

근기시부를 압박하는 소견을 보였다(Fig. 4). 환자는 입원 

4일째 미세혈관 감압술을 시행하였으며 수술후 즉시 안면

경련은 완전 소실되었으나 일시적인 좌측 안면마비를 보였

고 이는 5주째 소실되었으며 수술후 1년째 외래추적검사

중이나 재발의 증거는 보이지 않았다. 

환자의 가족력상 환자의 직계가족 중에는 3대에 걸쳐 환

자와 환자의 남동생을 포함하여 총 2명의 편측안면경련 환

자가 있었고(Fig. 5) 환자의 남동생은 49세로 6년 병력의 

좌측안면경련증세로 타 병원에서 3년 전 수술을 시행 받은 

병력이 있었다. 

 

 

편측안면경련은 안면뇌신경의 비정상적 흥분으로 인해 편

측 안면근에 불수의적 발작적 경련이 반복해서 발생하는 질

환으로서 일상생활에 여러 가지 불편함을 줄 뿐 아니라 외

관상의 불편함으로 인해 곤혹스러움을 느끼게 하는 등 사

회적, 심리적 기능이상을 초래할 수 있는 비교적 드물지 않

은 안면뇌신경의 기능항진질환이다. 이 질환은 대개 성인기

에 발생하며 좌측 안면과 여자에게서 호발하는 경향이 있

다. 이 경련은 초기에는 경미한 경련이 안구주변에서 시작

되어 입주위를 포함한 안면 전체에 퍼지게 되며 심한 경우

에는 활경근(platysma)까지도 자주 침범한다. 환측부에 경

도의 안면마비나 청신경 증상을 동반하기도 한다. 원인이 

심인성은 아니지만 스트레스나 피로에 의해 악화된다고 하

며, 보편적으로 일측에 발생하나 양측에 발생하기도 한다. 

감별해야할 질환으로는 틱 증후군(tics), 비대칭적 안면경련

(asymmetric blepharospams), 안면 섬유성 근간대경련

(facial myokimia), 메이그씨 증후군(Meige’s syndrome) 

등이 있다6). 

편측안면경련의 발생기전에 대해서는 지난 120년간 논쟁

의 대상이었다. 1947년 Campell과 Keedy3)는 편측안면경

련이 대부분의 경우에서 안면신경의 미세혈관 압박에 의해 

발생한다고 하였는데 이는 현재 가장 널리 인정되고 있는 

이론이다. 이러한 미세혈관 압박에 의해서 안면신경근 기시

부위의 국소적 수초탈락현상이 형성된다. 편측안면경련 환

자들의 전기 신경검사에서 이소성 전달(ephaptic transmi

ssion)과 축삭성 흥분(axonic excitation)은 안면신경 근기

시부에서 근위부로 향하여 축삭을 통해 전달된다는 것을 제

시되었다10). Moller등9)은 안면신경핵 부위가 수주이상 작

은 자극을 오랫동안 받으면 안면운동핵에 점화현상(kindling 

phenomenon)이 야기되어 같은 자극에 대하여 제반사활동

이 증가하여 경련이 나타나는 것으로 설명하고 있는데 미

세혈관 감압술을 시행하면 역방향 자극(antidromic stimu

lation)에 대한 반응의 소실이 기록되는 것으로 미루어 편

측안면경련의 원인이 미세혈관의 맥동성 압력에 의한 것이

며 신경 근기시부에 병변이 위치하고 있다고 설명하였다. 편

측안면경련은 대부분의 경우에서는 혈관압박에 의해 발생하
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지만 다른 원인으로 소뇌교각부의 종양이나 근기시부 부위

의 뇌교 질환에 의해서도 발생할 수 있다. 

편측안면경련의 대부분은 유전성이 없는 것으로 인정되어 

왔으나 현재까지 전세계적으로 5례정도 유전성에 대한 보

고가 있다. Friedman등6)은 최초로 폴란드 한가족에서 3대

에 걸쳐 5명의 안면경련환자를 보고하였는데 이들 모두 좌

측안면경련증세를 보였다. 이 가계에서 편측안면경련이 상

염색체 우성 유전임을 암시하였고 환자들 중 2명은 20대 

후반에 안면경련이 발병하였다. 이는 전형적인 편측안면경

련의 발병시기보다 가족성 편측안면경련이 조기발병하는 경

향을 가지고 있음을 보였다. 일 년 뒤 Carter등4)이 한가족 

3대에 걸친 3명의 남성의 좌측안면경련환자를 보고하였다. 

Carter등4)의 보고에 의하면 가족성 편측안면경련은 첫째

로 그 근본적인 원인과 상관없이 상염색체 우성 유전일 가

능성이 있고 둘째로 이환가족내의 환자는 안면경련증을 동

측에 보였고 셋째로 비가족성 편측안면경련의 경우보다 조

기발병하는 특징이 있다고 하였다. 1991년 Coad등5)은 한

가족에서 2대에 걸쳐 3명의 안면경련환자를 보고하였다. 환

자의 부검상에서 전하소뇌동맥(anterior inferior cerebellar 

artery)의 redundant loop와 주위의 혈관총이 안면신경 근

기시부와 교차압박을 가진 원위부에 안면신경의 변성이 보

였다. 이 가족의 경우도 반투과도의 상염색체 우성 유전을 

보였다. Micheli등8)의 경우는 두 형제에서 발생한 가족성 편

측안면경련을 보고하였는데 이 경우에서는 안면경련이 각

각 다른 쪽 안면에 발생하였고 한 세대에 국한되었으며 발

병시기도 비가족성 편측안면경련과 비슷한 양상을 보였다. 

가장 최근에는 Barbosa등2)이 다섯 번째 가족성 편측안면

경련례로 한가족에서 모녀가 좌측안면경련증세를 나타낸 경

우를 보고하였다. 뇌신경 기능 항진 질환의 가족성 경향은 

삼차신경통과 같은 몇몇 특이한 뇌신경장애에서 보고되었

다. 이 증후군은 많은 경우에서 이환 5번 뇌신경근 기시부

의 혈관압박에 의해 발생된다는 점에서 안면경련과 유사하

다7). 그 외, 가족성 재발성 Bell씨 안면마비증(Bell’s palsy)

도 보고되어 왔다1). 저자들의 경우 Fig. 2와 Fig. 5의 가계

도에서 알수 있듯이 편측안면경련이 반투과도의 상염색체 

우성 유전양상을 보였다. 그리고, 증례 1의 한명을 제외한 

모든 가족성 편측안면경련환자에서 동측의 이환부를 보였

다. 발병시기의 경우는 증례 1의 환자들의 경우에는 조기

발병 양상이었으나 증례 2의 환자들의 경우는 비가족성 편

측안면경련과 비슷한 양상의 발병시기를 보였다. 3D-SR

MRA 시행한 환자에서는 촬영소견상 편측안면경련이 모두 

안면신경의 십자성 혈관압박에 의해 발생하였고 전하소뇌동

맥이 원인 혈관인 경우가 많았다. 가족성 편측안면경련환자

중 2명의 환자들은 수술적치료로 미세혈관감압술을 시행받

았고 매우 만족한 결과를 얻었다. 

 

 

가족성 편측안면경련은 전세계적으로 오직 5례만 보고된 

매우 드문 질환으로 알려져 있다. 최근 저자들은 본 교실 

안면 경련 및 통증 크리닉에서 가족성 편측안면경련 2례를 

치료 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 이 질

환에서 가족적 집단성이 존재하는 것은 이 질환의 잠재적인 

유전적인 경향을 시사하는 것으로 생각되며 향후 편측안면

경련환자들의 가족력 측면에서의 연구가 질환의 병태생리학

을 설명하는데 필요할 것으로 사료된다. 
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