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뇌동정맥기형은 선천적인 질환으로 알려져 있으며 매 년 증

상이 있는 뇌동정맥기형의 발생률은 인구 100,000명당 1.1명

에서 2.1명이다.2)3)20) 이중 약 12~20%의 환자가 소아기에 진
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Objective : This study was designed to understand the clinical characteristics and to establish therapeutic options for arteriovenous
malformations (AVM) in a pediatric age (1~18 year old) group. Methods : We reviewed programmed clinical data, patients’medical
records and imaging studies of the 164 pediatric AVM patients who were managed at Yonsei University Medical Center from 1975 to
2004. Clinical presentation, location, Spetzler-Marin grade, treatment modality and outcomes were analyzed. Results : Ninety-one
patients (55.5%) were male and seventy-three (44.5%) were female. The most common presenting symptom was hemorrhage (119
patients, 72.6%). In others the symptoms were seizure (26 patients, 15.9%), hemorrhage with seizure (6 patients, 3.6%), focal deficit (4
patients, 2.4%), headache (8 patients, 4.9%) and incidental (1 patients, 0.6%). The locations of AVMs were cerebral convexity (110
patients, 67.1%; 21 frontal, 40 parietal, 23 temporal, 23 occipital), basal ganglia and thalamus (24 patients, 14.6%), corpus callosum (12
patients, 7.3%), sylvian (3 patients, 1.8%), cerebellum (13 patients, 7.9%) and two patients had brain stem lesions (1.2%). According to
the Spetzler-Martin grading system, at admission grade II and III AVMs were the most common lesions in our series (43.9% and
33.5%, respectively). The patients were treated with microsurgery in 70 patients (42.7%), radiosurgery in 87 patients, (53.0%),
combined treatment in 5 patients (3.1%) and embolization in only 2 patients (1.2%). The average follow-up period was 4.8 years and
the overall outcome was considered good in 139 patients (84.8%), fair in 18 patients (11.0%), and poor in 4 patients (2.4%), with 3
patients having died (1.8%). The causes of unfavorable outcomes were initial insult (4 patients), radiation necrosis (1 patient), bleeding
during the latent interval (1 patient) and systemic complication (1 patient). Conclusion : Hemorrhagic presentation and deep brain
(thalamus and ganglia) lesions were more common in the pediatric patients compared to adult patients. The treatment of choice for
hemorrhagic pediatric AVMs is surgical excision, even for deep seated or eloquent area lesions. Radiosurgery is recommended
especially for the non-hemorrhagic lesions, particularly in deep seated or eloquent area lesions. Regular imaging studies are necessary
for detection of AVM regrowth, and signs of hemorrhage should be monitored during the latent period. (Kor J Cerebrovascular
Surgery 8:41-7, 2006)
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단되어지며, 발현 증상은 성인에서와 마찬가지로 출혈이 가장

흔하나 그 빈도가 성인에 비해 높은 것을 특징으로 하며 출혈

을 최초 발현증상으로 하는 경우를 저자에 따라 80~85%로

높게 보고한다.5)7)14)17)18)20)23)30) 이러한 특징은 소아 환자의 이환

율과 사망률의 주요 원인으로 작용하며, 그 외 전간, 국소 신

경학적 증상, 두통, 우연히 발견된 경우 등의 다양한 임상양상

을 나타낼 수 있다. 최근 미세현미경수술 및 색전술의 발달,

감마선 치료의 도입과 이들의 복합적 치료로 뇌동정맥기형환

자의 치료성적은 좋아지고 있으나 아직까지 소아에서 뇌동정

맥 기형의 치료 방법에 대해서는 여러 가지 의견이 다양하

다.16)18)

성공적인 치료를 위해서는 긴 여명과 성장 발달하는 소아

환자의 특성에 대한 이해가 필요하며 이에 맞는 치료전략의

수립은 중요하다고 할 수 있다. 본 연구의 목적은 소아 뇌동정

맥기형 환자의 임상적 특징과 치료 방법 및 치료 결과를 성인

환자군과 비교 분석하여 소아 뇌동정맥환자의 치료 지침에 도

움을 주고자 하였다.

대상 및 방법

1975년 6월부터 2004년 12월까지 본 교실에서 치료한

707명의 뇌동정맥기형 환자의 데이터베이스를 분석하였다. 

이중 18세 이하의 소아 뇌동정맥기형 으로 분류된 164명의

환자를 543명의 성인 뇌동정맥기형 환자와 비교하였다. 본

교실의 뇌혈관기형 데이터베이스와 입원 기록, 방사건 검사를

후향적으로 분석하여, 치료 전 환자의 발현 증상, 병소의 위

치, Spetzler-Martin grade에 따른 치료의 결과를 비교하

고, 치료의 합병증, 불량한 예후의 원인을 분석하였다. 치료

결과에 대한 평가는 미세 신경학적 장애를 동반함에 상관없이

직장에 복귀할 수 있는 경우를 양호(Good), 직장에 복귀할 수

는 없으나 일상생활을 영위할 수 있는 경우를 보통(Fair), 주

요한 마비로 인해 일상생활에 도움을 받아야 하는 경우를 불

량(Poor)으로 정의 하였으며 치료 후 평균 추적 기간은 4.8년

이었다.

결 과

연령 및 성별

성인의 경우 남자는 326명(60%), 여자는 217명(40%)이고

소아의 경우는 남자는 91명 (55.5%), 여자는 73명(44.5%)으

로 성인과 마찬가지로 남자에서 좀 더 많았으며 소아에서 성

비는 1:1.25 였다. 연령대별로는 전체 707명의 환자 중 19세

이상 40세 미만에서 387명으로 54.7%를 차지하였다

(Table 1, 2).

발현증상

발현증상은 성인의 경우 출혈 323예(59.4%), 전간 97예

(17.9%), 출혈과 전간을 동반한 경우가 26예(4.8%), 국소 신

경학적 증상 32예(5.9%), 두통 49예(9.0%), 우연히 발견된

경우가 16예(2.9%)였다. 소아의 경우는 출혈 119예(72.6%),

전간 26예(15.9%), 출혈과 전간을 동반한 경우가 6예(3.6%),

국소신경학적 증상 4예(2.4%), 두통 8예(4.9%) 그리고 우연

히 발견된 경우가 1예(0.6%)였다(Table 4). 소아의 경우에서

성인에 비해 출혈을 발현증상으로 내원하는 경우가 유의미하

게 높았다(p value<0.05).

기형의 위치

병소의 위치는 성인의 겨우 측두엽이 122예(22.5%)로 가장

많았고, 전두엽 73예(13.4%), 두정엽 112예(20.6%), 후두엽

72예(13.3%), 뇌량 29예(5.3%), 시상-뇌기저핵 51예

(9.4%), 소뇌 43예(7.9%), 실비안 15예(2.8%), Rolandic 14

예(2.6%), 뇌간 12예 (2.2%)였다. 소아의 경우에는 두정엽이

40예(24.4%)로 가장 많았고, 전두엽 21예(12.8%), 측두엽

23예(14.0%), 후두엽 23예(14.0%), 뇌량 12예(7.3%), 시상-

뇌기저핵 24예(14.6%), 소뇌 13예(7.9%), 실비안 3예(1.8%),

Rolandic 3예(1.8%), 뇌간 2예(1.2%)였다(Table 3). 소아의

경우 성인에 비해서 시상-뇌기저핵에 있는 경우가 유의미하

게 많았다(p value<0.05).

Spetzler-Martin grade

성인의 경우 Spetzler-Martin 등급분류상 Grade I 89예
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(16.4%), GradeⅡ 201예(37.0%), GradeⅢ 187예(34.4%),

GradeⅣ 62예(11.4%) 그리고 GradeⅤ가 4예(0.7%)이었다

(Table 8). 소아의 경우도 Grade I 19예(11.7%), GradeⅡ

72예(43.9%), GradeⅢ 55예(33.5%), GradeⅣ 16예(9.7%),

그리고 GradeⅤ가 2예(1.2%)이었다(Table 7). Spetzler-

Maring grade 에 의한 분류는 성인과 소아 모두 Grade II,
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III가 대부분으로 그 분포는 비슷하였다.

치료

성인의 경우 215예(39.6%)에서 미세현미경 수술을, 296예

(54.5%)에서 감마선 치료를 하였고, 수술적 치료와 감마선 치

료, 색전술을 조합하여 시행한 경우가 12(2.2%), 20예(3.7%)

에서는 색전술만 시행하였다. 소아의 경우는 70예(42.7%)에

서 미세현미경 수술을, 87예(53.0%)에서 감마선 치료를 하였

고, 수술적 치료와 감마선 치료를 모두 시행한 경우가 5예

(3.1%), 2예(1.2%) 에서는 색전술만 시행하였다(Table 5). 치

료 방법에 따른 성인과 소아의 차이는 보이지 않았다. 

치료 예후

소아의 경우 치료 후 평균 추적 기간은 4.8년 이었으며 치

료의 임상적 예후는 139예(84.8%)에서 양호한 결과를, 보통

18예(11.0%), 불량 4예(2.4%), 그리고 사망 3예(1.8%)를 보였

다(Table 6). 성인과 비교할 때 성인의 경우 446예(82.1)에서

양호한 결과를 보였는데 이는 소아의 예후와 큰 차이 없었다.

소아에서 불량한 예후를 보인 7예의 원인은 초기 출혈로 인한

신경학적 손상이 4예, 방사선 괴사, 감마선 치료 후 재출혈,

그리고 전신합병증으로 사망한 경우가 각각 1예 있었다

(Table 10). 

고 찰

뇌동정맥기형은 전체인구에서 유병율이 0.5~1% 정도로 알

려진 비교적 드문 질환이다.30)34) 특히 소아에서의 뇌동정맥기

형은 0.014~0.028% 정도이고 뇌동맥류에 비해서 약 10배정

도 많이 보고되며, 뇌동정맥기형 중 19.6~42% 정도가 20세

미만의 나이에서 진단된다고 알려져 있다.14)17)

그동안 뇌동정맥기형 병소 크기의 증가에 대해서는 많이 보

고되었지만29)36)40) 그 정확한 기전에 대해서는 아직 명확히 밝

혀지지 않았다. Humphery 등은 선천성 혈관 기형인 뇌동정

맥기형이 성인에서 더 많이 발병되는 원인으로 비정상적인 혈

관의 진행하는 구조 변화로 인하여 이차적으로 혈관벽의 저항

성이 변화하게 되고 따라서 주변 신경 조직의 혈역동학적 변

화를 초래하여 증상이 나타난다고 하였다.17) 이러한 혈류역학

에 의한 이차 변화로 동정맥기형이 시간이 지남에 따라 병소

크기가 증가하는 것으로 많은 저자들은 설명하고 있다.12)24-

26)30) 또 다른 기전으로 소량의 출혈과 이로 인해 인접한 뇌실

질의 변화와 이로 인한 뇌혈관의 확장과 곡절로 인한다는 가

정도 있다.25) 기전의 명확한 규명과 별개로 이러한 보고들은

소아 뇌동정맥기형의 치료가 완전 적출하는 것이 타당함을 지

지해준다고 할 수 있다. 하지만, 수술적으로 뇌동정맥기형을

완전 제거하여 뇌혈관 조영상으로 확인 되었으나 다시 뇌동정

맥 기형이 재발한 경우가 문헌 보고 되고 있으며23-26)31) 이러한

재발의 원인으로 수술 직후 시행한 혈관 조영술이 부분적인

혈관 연축이나 혈전으로 인해 잔존 동정맥기형이 조영되지 않

았을 가능성 또는 동정맥기형 자체의 성장 등이 제시되고 있

다. 따라서 소아뇌동정맥기형환자에서는 수술로 완전제거 후

에도 주기적인 뇌혈관 조영 추적 검사로 병소의 재발을 조기

발견해야한다. 

뇌동정맥기형의 가장 흔한 증상인 출혈은 약 55~75%로 보

고되고 있으며,4)6)14)15)21)32-34)39) 소아의 경우에는 85%까지 성인

에 비해 출혈이 더 흔하게 나타난다고 한다.5)8)10)14)17)18)23)26)30) 연

출혈 증가율의 경우에 있어서도 어른 2.2%에 비해 소아의 경

우는 3.2%로 더 높은 것으로 보고되고 있으며,17)30) Humphrey

등은 이러한 소아에서의 높은 출혈성향에 대한 이유로 뇌동정

맥기형이 시상-뇌기저핵에 많이 위치하기 때문이라고 하였으

며,18) Itoyama등은 뇌반구에 있는 뇌동정맥기형에 비해 뇌심

부에 있는 경우에 출혈의 경향이 높다고 보고하였다.19) 본 교실

의 자료에서도 소아에서 성인의 경우에 비해 72.6% 대

59.4%로 출혈을 증상으로 내원하는 환자들이 많았고 다음으

로는 전간을 증상으로 내원하는 환자들 순 이었다(Table 4).

또한 뇌동정맥기형이 시상-뇌기저핵에 위치하는 경우가 성인

의 경우에 비해 14.6% 대 9.4%로 유의하게 높았다(Table 3).

내원 당시의 Spetzler-Martin grade는 grade 2가 가장 많

았고, grade 3, grade 1의 순서였으며 성인 그룹과 비슷한

분포를 보였다. Spetzler-Martin grade 에 따른 치료 결과

도 소아와 성인에 있어서 유의한 차이는 없었다(Table 7, 8).

발현 증상에 따른 환자의 예후를 보면 전간을 주소로 한 경우

가 출혈을 주소로 한 경우보다 좋은 예후를 보였다(Table 6). 

소아 뇌동정맥기형의 치료 전략은 아직 논란의 여지가 남아

있다. 최근 10년간 미세수술 및 감마선 치료 기술 및 수술 기

술의 발달로 뇌동정맥기형환자의 치료성적은 좋아지고 있으

며, 치료 전략은 더욱 복잡해 졌다.18) 치료 방법의 선택에 있
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어서는 뇌동정맥기형의 크기, 위치, 뇌혈관 조영결과와 혈역

동학적인 상태에 따라서 적절한 치료의 방법을 선택하는 것이

중요하다.22) 감마선 치료의 경우는 뇌동정맥기형의 크기가 3

cm 미만인 작은 경우에 좋은 예후를 보이고 2년간의 뇌동정

맥기형의 폐색율이 60~85% 정도이다.8)10)11)28)35)37) 감마선 치료

의 부작용으로는 초기에는 전간의 확률이 증가하고 오심, 구

토, 두통이 발생할 수 있으며, 후기 부작용으로는 방사선 괴사

가 4.4% 정도에서 있을 수 있다.1)27) 그리고 감마선 치료의 경

우에는 감마선 효과가 치료 후 즉각적으로 나타나는 것이 아

니기 때문에 뇌동정맥기형이 폐색되기 전에는 항상 잠복기간

동안의 재출혈 가능성이 있다. 본원의 치료 방법에 따른 환자

의 예후는 감마선 치료 그룹에서 잠복기에 재출혈하여 사망한

경우가 1예, 방사선 괴사로 불량한 예후를 보인 경우가 1예 있

었고, 수술 그룹에서는 불량한 예후를 나타낸 대부분의 원인

이 초기 손상 이었고 전신 합병증으로 사망한 경우가 1예 있

었다(Table 9, 10). 최근 들어서는 수술 기구, 미세 현미경 등

의 수술 장비의 발전으로 인해서 과거에 비해 수술 자체의 부

작용을 줄일 수 있었다. 본 교실의 통계에서 미세현미경 수술

과 감마선 치료의 치료성적에는 차이가 없었다. 하지만 뇌동

정맥기형 환자의 치료 초기 주증상이나 환자의 상태, 뇌동정

맥기형의 크기 및 위치에 따라서 치료 방법이 결정되기 때문

에 단순히 수술과 감마선 치료의 결과를 비교하는 것은 큰 의

미가 없다. 수술과 감마선 치료의 결과를 비교하기 위해서는

초기 주증상, 환자의 상태, 또한 뇌동정맥기형의 위치와 크기

에 따른 여러 인자들을 동일한 상태로 비교하는 연구가 필요

하겠다. 본원의 감마선 치료 결과 중 3년 기준으로 완전 폐색

률은 소아에서 성인보다 높은 결과를 보였으며 감마선 치료

후 잠복기 동안 출혈한 경우는 소아와 성인에서 차이가 없었

다. 본교실의 소아 뇌동정맥기형의 치료에 대한 경험으로 볼

때 출혈로 증상이 발현된 병소는 적극적인 직접 수술을, 심부

또는 기능성 부위에 위치한 비파열성 병소에서는 감마선 치료

를 고려할 수 있으나 방사선괴사, 잠복기간 동안의 출혈 등의

합병증을 염두에 두어야 하겠다.

결 론

소아 뇌동정맥기형은 상대적으로 성인보다 출혈이 많았고,

뇌 심부, 특히 시상-뇌기저핵 부위에 많이 위치하였다. 출혈

로 증상이 발현된 병소 위치에 관계없이 적극적인 직접 수술

을, 심부 또는 기능성 부위에 위치한 비파열성 병소에서는 감

마선 치료를 고려할 수 있으나 방사선괴사, 출혈 등의 합병증

을 염두에 두어야 한다.
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