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의식결여를 동반한 안검 간대성근경련(eyelid myoclonia 

with absence; EMA)은 1977년 Jeavons가 처음 보고하였고1 

이는 특발성 전신성간질(idiopathic generalized epilepsy)의 

하나로 임상적으로는 짧은 의식결여를 동반한 안검의 간대성근

경련이 특징이고 뇌파상 눈을 감거나 빛 자극에 의해 유발되는 

3-6 Hz의 미만성 복합성 극파와 서파의 복합파를 보인다.2 이 

환자들에서 동반되는 의식 변화는 매우 경미해서 결신발작증후

군에 속하기 보다는 안검에 국한된 근경련증후군으로 분류되고 

전형적인 소아 결신발작에서 보이는 율동(rhythm)적이거나 무

작위의 눈꺼풀 깜박임 혹은 틱 운동장애와는 구분된다. EMA는 

눈을 감을 때 중심 시야에 대한 자극이나 시선 고정에 의해 억

제되는 반면, 이것이 제거되면 상기의 특징적인 뇌파를 유발하는

데 이를 고정해제 민감성(fixation off sensitivity; FOS)이라고 

한다.3,4 이 증후군은 FOS와 광과민성(photosensitivity) 및 생

리 중 증상이 심해지는 생리악화간질(catamenial epilepsy)의 특

성을 보인다.4,5 저자들은 부분간질발작으로 생각하여 carbama-

zepine으로 전환한 후 증상의 악화와 비경련성 간질중첩상태를 

보인 EMA 2예를 경험하여 국내에 처음 보고한다.

증  례

1. 증례 1

26세 여자로서 과거력상 특이 병력이 없었고 인지기능은 정

상이었다. 환자는 9세부터 1-2분 정도 반응이 없으면서 머리와 

눈이 한쪽으로 돌아가는 양상의 간질성 발작이 한 달에 3회 정

도 있었고 때로 반응이 없으면서 잠깐씩 눈꺼풀을 떠는 경우도 

있었다. 이후 소아과에서 carbamazepine과 phenytoin을 복용

하였고 10세 이후에는 carbamazepine과 valproic acid를 복

용하면서 전신경련발작은 거의 없어지고 눈꺼풀의 경련만 남

았으나 생리 기간 중에 수시간에서 하루 이상 반복적으로 지속
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되는 경우가 있었다. 본원 신경과에서 부분간질발작으로 생각

하여 valproic acid를 감량한 후 carbamazepine 단독 요법으

로 전환하면서 경련의 빈도와 강도가 증가하였으며 간질중첩상

태로 응급실에 왔다.

혈압은 130/84 mmHg였고 체온은 정상이었으며 내원 당시 

생리 중이었다. 신경학적검사상 눈이 반쯤 열려진 상태로 안구

는 상방향으로 긴장성 편위를 보였고 동시에 빠르고 반복적으

로 눈꺼풀을 감았다떴다하는 안검 간대성근경련이 관찰되었다. 

근경련은 눈꺼풀에 국한되었고 사지에는 관찰되지 않았으며 때

로 전신경련발작으로 이환 후 멈추거나 수시간 이상 지속되었

으나 lorazepam으로 잘 조절되었다. 간질중첩상태에서 구두 

명령에 부분적인 반응을 보였으나 완전히 순응하지 못하였고 

시선을 잘 고정시키지 못하며 안절부절못하는 모습을 보였다. 

발작 후에는 그 동안의 일을 잘 기억하지 못하였다. 24시간 지

속적 비디오뇌파검사상 전두부에서 뚜렷한 미만성 3-4 Hz 극

파와 서파의 복합파가 지속되었고 이는 눈을 감을 때 뚜렷하게 

유발되었으며(Fig. 1) 동시에 안검 간대성근경련이 동반되었다. 

검사 시에 환자가 시선을 한 곳에 고정시키면 정상 배경 뇌파로 

바뀌었다가 시선 고정이 풀어지면 3-4 Hz 서파가 다시 나타났

다. 간질중첩이 조절된 후 뇌파검사에서 과호흡이나 광자극 시 

상기 양상의 이상 뇌파나 안검 간대성근경련이 유발되지 않았

다. 뇌 MRI는 정상이었고 valproic acid 단독 요법으로 간질발

작이 조절되었으나 생리 중에만 간헐적인 간질 발작이 나타났

다.

2. 증례 2

37세 여자가 안검의 지속적인 경련과 안절부절못하는 증상을 

주소로 입원하였다. 인지기능은 정상이었고 가족력을 포함하여 

간질과 관련된 특이 병력은 없었다. 환자는 12세경 자다가 눈꺼

Figure 1. EEG finding of case 1. Continuous bifrontally dominant generalized 3 Hz spike and wave complexes are noted during 
ictus. Normal background activity resumed during eye open and provocation of ictal activity by eye closure are compatible with the
clinical characteristic of eyelid myoclonia with absence. Additional electrodes around both eyes show synchronized vertical 
movement of bilaterals eyeballs. LOC; left epicanthus, ROC; right epicanthus, UP; superior orbital fissure, DOWN; counter area of 
UP. Sweep speed is modified to 20 seconds for fixed page.
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풀이 떨리는 증상과 함께 전신긴장성간대성발작(generalized 

tonic clonic seizure)으로 항경련제를 복용하기 시작하였다. 

특히 생리 기간에는 그 빈도와 강도가 증가하여 안검 간대성근

경련이 한나절 이상 지속되었다. 이로 인해 외국 유학을 중도에 

포기하였으나 성인이 된 후 전신경련발작이 없어서 항경련제를 

충실히 복용하지 않았다. 외래에서 부분발작으로 생각하여 

carbamazepine 단독 요법을 시작한 후 간질발작의 빈도가 증

가되었고 증상이 지속되어 입원하였다. 24시간 지속적 비디오

뇌파검사에서 미만성 3-6 Hz의 복합성극파가 반복적으로 지속

되었고 이는 눈을 감을 때 뚜렷이 안검 근간대성경련이 유발되

었다. 검사자의 시선을 잘 맞추지 못하고 안절부절못하는 모습

을 보였으며 눈앞에 제시된 물건을 주시할 때 상기 이상 뇌파가 

억제되는 양상(Fig. 2)을 보였다. 간질중첩상태는 한나절 이상 

지속되었으나 lorazepam으로 잘 조절되었고 이후 시행한 뇌파

에서 과호홉이나 광자극에 이상 반응을 보이지 않았다. 뇌 MRI

에서 비특이성 교통성수두증이 관찰되었고 valproic acid로 전

환 후 간질발작의 빈도가 뚜렷하게 감소하였다. 

고  찰

EMA 증후군은 아직 간질 증후군의 국제 분류에 포함되어 있

지 않으나 하나의 증후군으로 간주되고 있다.6-8 본 두 증례는 

임상 양상과 뇌파검사 소견상 모두 전형적인 EMA라고 할 수 있

다. EMA는 보고가 많지 않아 유병률이 잘 알려져 있지 않다. 

16세 이상 성인에서 전형적인 의식결여를 가진 특발성 전신간질 

환자의 12.9%에 이르고2 발병률은 보고마다 차이가 있으나 여성

에게 많은 것으로 알려져 있다.9 대개의 경우 본 증례와 같이 지

능이 정상이나 지능 저하가 동반된 경우도 보고되어 있다. 

EMA에서 보이는 의식결여는 대화가 끊긴다거나 말을 반복

하거나 호홉을 멈추는 등 매우 경미하고 지속 시간이 짧은 것이 

전형적 유년기 결신발작과의 큰 차이점이나 쉽게 구분하기 어

려울 수도 있다. EMA는 간대성근경련이 안검에 국한되어 있고 

Figure 2. EEG finding of case 2. Repetitive generalized 3-6 Hz polyspikes or polyspike wave and complexes are noted during 
eyelid myoclonia with absence. EMG artifacts in frontal electrodes reflect on the tonic elevation of eyeball. Normal background 
activity is resumed during visual cue due to fixation which suggests fixation off sensitivity in this patient.
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발작 시간도 짧아서 의식 변화나 소실이 뚜렷하지 않기 때문에 

틱 운동장애나 부분간질발작으로 생각할 수 있다. 그러나 간질

중첩상태에서는 두 환자 모두 의식이 명료하지 않았고 눈의 초

점이 불분명하였으며 회복 후에는 간질중첩상태에서 한 검사를 

제대로 기억하지 못하는 등 뚜렷하게 의식장애가 동반됨을 알 

수 있었다. 

뇌파는 특징적으로 눈을 감을 때 전형적 간질 뇌파가 유발되

고 이는 눈을 감음으로써 중심 시야의 소실을 가져와 안검 근경

련을 유발하며 근경련이 다시 반복적으로 중심 시야의 소실을 

가져와 간질발작의 역치가 낮아진 상태에서 간질중첩상태가 지

속되는 것으로 생각된다. 이때 안구는 다소 상방으로 편위된 상

태에서 수직 방향으로 빠르게 흔들리고 동시에 안검거상근이 

긴장성 수축 상태를 유지하기 때문에 눈을 뜨고 감음에 상관없

이 반쯤 뜬 상태를 유지하게 된다. 이러한 안검의 간대성근경련

은 한번 보는 것만으로도 쉽게 기억할 수 있을 정도로 매우 특

징적이다. 

두 증례 모두에서 눈을 감을 때 유발되는 양상 외에도 눈앞

에 제시한 물건을 주시하게 되면 간질 뇌파가 소실되면서 정상 

배경 뇌파로 전환되고 주시 고정이 해제되면 안검 간대성근경

련과 함께 특징적 뇌파가 다시 나타나는 FOS를 보였다. FOS

는 주로 양성 경과를 보이는 유년기발작성후두엽성부분간질

(benign childhood partial seizure with occipital paroxysm)

에서 주로 나타나지만 다른 간질 증후군에서는 매우 드물며 알

파 리듬의 발생기(generator)가 그 기전과 관련된 것으로 생각

된다.10 광과민성은 중심 시야의 자극이나 시선 고정에 의해 유

발된다는 점에서 FOS와는 반대이나 EMA의 임상 특징 중 하나

로서 Jeavons1와 Giannakodimos 등2은 모든 환자에서 광과민

성을 보고하였으나 본 증례에서는 EMA의 간질중첩을 보였던 

보고4,6와 같이 광자극에 의한 간질 발작이 유발되지 않았으며 

과호홉 시에도 이상 소견을 보이지 않았다. 광과민성은 그 양상

이 서로 반대임에도 불구하고 FOS와 같이 나타날 수 있으며 나

이가 들어감에 따라 감소한다.2 

EMA에서 전신긴장성간대성발작이 흔히 나타나는 것은 아니

나 성인에서 대개 나타나며 특히 잠을 못자거나 과도한 음주를 

하였을 경우, 광자극을 주었을 때, 부적절한 항경련제 복용을 

하였을 경우에 나타난다고 알려져 있다.2 본 증례 모두에서 생

리 기간 중에 자주 간질중첩상태에 빠졌던 병력이 있었으나 단

순부분발작으로 생각하여 carbamazepine을 투여한 이후 수개

월 사이에 간질발작의 빈도가 증가하고 전신긴장성간대성발작

이 수차례 동반되었던 것은 carbamazepine이 소아 결신발작을 

악화시키는 것처럼 EMA에서도 결신발작을 악화시키면서 간질

중첩상태를 유발하였을 것으로 생각한다. EMA에서 경련 조절

은 대개 결신발작을 비롯한 다른 특발성 전신간질에 비해 힘들

다. 비록 항경련제를 사용할 경우 의식결여와 전신긴장성간대

성발작은 호전되나 안검 간대성근경련은 큰 효과가 없다고 알

려져 있다.2 항경련제의 복합 투여가 필요할 경우 valproic acid

와 ethosuximide가 효과적이며 때로는 clobazam이 도움이 될 

수도 있다.8 두 증례 모두 간질중첩상태는 lorazepam으로 잘 

조절되었고 valproic acid만으로 간질발작이 현저하게 줄어 외

래 추적 관찰 중이다.

본 증례는 외국에서도 매우 드문 증후군으로 국내에 보고되

지 않았고 흔히 틱증후군이나 투렛증후군 등으로 오인될 수 있

다. 저자들은 부분운동성발작으로 생각하여 carbamazepine 투

여에 의해 악화된 후 간질중첩상태로 내원하여 EMA로 진단된 

두 증례의 임상 양상을 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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