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서      론

  신경 근육계 질환에서 호흡기계 합병증은 주요 사망원인 

중 하나이다. 이들 신경근육계 질환 환자들의 경우 대부분 

호흡근의 마비로 인하여 폐와 흉곽의 유순도 및 폐활량이 

감소되는 제한성 폐질환의 양상을 보인다.
1,9,18) 뒤시엔느형 

근디스트로피, 근위축성 측삭경화증은 병인이나 주된 침범 

부위에 따라 다소간의 차이는 있으나 모두 전신적인 근력 

약화를 보여주며 제한성 폐질환으로 인한 각종 호흡기계 

합병증이 주요 사망 원인이 되고 있다. 

  뒤시엔느형 근디스트로피의 경우 호흡부전 및 호흡기 감

염 등 호흡기계 합병증이 사망 원인의 90% 이상을 차지해 

왔으며 이로 인하여 평균수명이 20세 정도에 불과하였

다.
2,4,13,15) 근위축성 측삭경화증 환자의 경우 진단 후 2∼3년 

안에 최소 84%가 호흡기계 합병증과 호흡부전으로 사망한

다고 알려져 있으며, 특히 첫 증상이 호흡근 약화인 경우에

는 평균 생존 기간이 2개월에 불과한 것으로 조사되었

다.5,11,14,17) 

  그러나 최근 인공호흡기 등 호흡기계 관리 및 치료의 발

달로 신경근육계 질환에서 호흡기계 합병증으로 인한 사망

률은 감소하였고 환자들의 평균수명이 연장되고 있다. 뒤

시엔느형 근디스트로피 환자의 경우 평균 수명이 20∼30대 

중반까지 증가한 것으로 보고되고 있다.
4,13-15) 비록 호흡기

계 합병증으로 인한 사망률은 감소하였으나 여전히 호흡근 

약화의 진행시기와 진행 정도가 신경 근육계 질환에서 가

장 중요한 예후인자임에는 변함이 없다. 그러므로 호흡기

능의 장애에 대한 충분한 이해와 정확한 평가는 환자의 예

후를 예측하고 호흡기계 합병증 발생의 예방 및 치료 방향

을 결정하는 데 매우 중요하다. 

  폐활량은 호흡기능 평가에서 가장 기본이 되는 측정치이

며 자세에 따라서 다르게 측정될 수 있다. 정상인에서도 앙

와위로 누운 자세보다 앉은 자세에서 폐활량이 더 크게 측

정되며 이는 누운 자세에서는 복부 내용물이 횡격막을 압

박하기 때문이다. 호흡근 약화를 동반하는 신경근육계 질

환, 특히 횡격막 약화를 동반하는 경우 이 차이가 더 크게 

측정될 수 있다. 다양한 형태로 호흡근 약화를 동반하는 신

경근육계 질환 환자에서 이런 특성을 고려하지 않고 폐기

능을 평가하는 것은 올바른 치료 방향을 설정하는 데 잘못

된 정보를 제공할 수 있다. 따라서 각 질환별 특성을 고려하
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여 자세에 따른 폐활량 변화를 비교 분석하고 호흡부전 환

자들의 정확한 폐기능을 평가하여 치료방향 설정에 응용하

는 것이 필요하다. 

  본 연구에서는 호흡근 약화를 동반하는 대표적 신경근육

계 질환인 뒤시엔느형 근디스트로피 환자와 근위축성 측삭

경화증 환자들의 자세에 따른 폐활량의 변화량을 비교 분

석하여 호흡근 약화를 동반한 신경근육계 환자들의 정확한 

호흡기능 평가 및 치료에 응용하고자 하였다. 

연구대상 및 방법

    1) 연구대상

  2000년 2월부터 2003년 10월 사이, 병력, 이학적 소견, 혈

액 검사, 전기 진단 검사, 그리고 근육생검 혹은 DNA 분석

에서 뒤시엔느형 근디스트로피 및 근위축성 측삭경화증으

로 진단받은 환자 중 협조가 가능했던 환자 각각 30명을 대

상으로 하였다(Table 1).

  호흡기계 질환 및 손상의 병력, 호흡기계에 직접적으로 

영향을 줄 수 있는 약물을 복용하거나 흡연을 하고 있는 

환자의 경우는 본 연구 대상에서 제외되었다.

    2) 연구방법

  각 군의 대상 환자에서 폐활량을 측정하였다. 폐활량(vital 

capacity: VC)은 폐활량 측정기(Wright Respirometer, Ferraris 

Development and Engineering Co, Ltd, UK)를 이용하여, 앉은 

자세와 앙와위로 누운 상태에서 각각 측정하였으며, 각각

의 과정을 최소한 3번 이상 시행하여 얻은 측정치 중 최대

값을 선택하였다. 각 질병군의 환자들의 연령과 신장을 기

준으로 한 정상 폐활량의 예상치(predicted value: VCpre)를 

각각 구하였다. 실제로 측정된 각 환자의 폐활량을 계산된 

정상 폐활량 예상치로 나누어 백분율로 표시하였다. 또한 

앉은 자세를 기준으로 앙와위와의 폐활량 차이를 앉은 자

세의 폐활량으로 나누어 폐활량 변화율(∆VC)을 구하였다.

    3) 통계 분석

  뒤시엔느형 근디스트로피, 근위축성 측삭경화증의 두 가

지 신경근육계 질환을 가진 환자의 앉은 자세에서와 누운 

자세에서 규정된 폐활량의 변화량을 paired t-test를 이용하

여 비교하였다.

  통계처리는 윈도우용 SPSS version 11.0 통계 프로그램을 

이용하여 시행하였다.

결      과

  1) 뒤시엔느형 근디스트로피 환자군의 평균 연령은 19.1

세였고, 30명 모두 남자였다. 이들은 평균 10.6±2.0세부터 

독립 보행이 불가능하였다. 앉은 자세에서의 폐활량은 평

균 903.7 ml로 정상 예측치의 29.0%, 누운 자세에서 측정하

였을 때는 평균 795.3 ml로 정상 예측치의 25.3%를 나타내

었으며 두 측정치 사이에 통계학적으로 의미 있는 차이는 

없었다(Table 2).

  2) 근위축성 측삭경화증 환자군은 평균 연령이 51.9세이

며, 남자가 22명, 여자가 8명이었다. 30명의 환자 중 21명은 

독립 보행이 불가능하였다. 앉은 자세에서의 폐활량은 평

균 1,591.7 ml로 정상 예측치의 45.7%, 누운 자세에서는 평

균 1,290.0 ml로 정상 예측치의 36.8%를 보여 앉은 자세의 

폐활량이 의미 있게 높게 나타났다(p＜0.05)(Table 2).

  3) 앉은 자세와 앙와위의 폐활량 변화율(∆VC)은 뒤시엔

느형 근디스트로피 환자군에서는 11.3%, 근위축성 측삭경

화증 환자군에서는 29.0%로 나타났다(Table 2).

Table 1. General Characteristics of the Patients with Neuromus-
cular Disease

ꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧ
DMD1) (n=30) ALS2) (n=30)

ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
 Sex Male  30  22

 Female   0   8

 Age (year) 19.1±5.30 51.9±10.7

 Weight (kg) 42.0±16.0 54.1±10.5

 Height (cm) 151.8±10.7 165.6±11.1 

 Duration of disease (year)  12±5.1 1.6±0.8
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
Values are mean±standard deviation.

1. DMD: Duchenne muecular dystrophy, 2. ALS: Amyotrophic 

lateral sclerosis

Table 2. Results of Pulmonary Function Test
ꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧ

DMD5) (n=30) ALS6) (n=30)
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
VCsit1) (ml) 903.7±518.1 1591.7±634.6*

VCsit/VCpre2) (%)  29.0±15.6   45.7±17.1

VCsup3) (ml) 795.3±505.6 1290.0±580.3*

VCsup/VCpre (%)  25.3±14.9   36.8±14.5

VCsit-VCsup (ml) 108.4±192.0  301.7±402.2

∆VC (%)4)  11.3±21.2   29.0±20.6
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
Values are mean±standard deviation.

1. VCsit: Vital capacity in sitting position, 2. VCpre: Predicted 

value of vital capacity, 3. VCsup: Vital capacity in supine position, 

4. ∆VC: {(vital capacity in sitting position-vital capacity in supine 

position)/vital capacity in sitting position}×100, 5. DMD: 

Duchenne muscular dystrophy, 6. ALS: Amyotrophic lateral 

sclerosis

*p＜0.05
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고      찰

  정상인에서나 신경근육계질환 환자에서 폐활량은 자세

에 따라 다르게 측정되며, 특히 호흡근 약화를 동반한 신경

근육계질환 환자에서는 이런 현상이 더욱 두드러진다. 신

경근육계질환 환자들도 질환별 특성에 따라 자세에 따른 

폐활량 변화 양상이 다양하게 나타날 수 있다. 이와 같이 

호흡근 약화의 양상이 각 질환에 따라 다양하기 때문에 동

일한 기준으로 호흡기능을 평가하는 것은 바람직하지 않

다. 각 질환별로 호흡근 약화의 양상과, 자세 변화에 따른 

폐활량 변화량의 차이를 비교 분석하는 것이 다양한 신경

근육계 질환 환자들의 호흡기능을 정확히 평가하기 위해 

반드시 필요하다. 본 연구에서는 호흡근 약화를 동반하는 

대표적인 신경근육계질환인 뒤시엔느형 근디스트로피 환

자와 근위축성 측삭경화증 환자에서 자세에 따른 폐활량 

변화량을 비교하였고 이를 각 질환의 호흡근 약화 양상을 

고려하여 분석하였다. 

  뒤시엔느형 근디스트로피에서 폐활량은 10대 초반까지

는 신체의 성장과 비례하여 정상적으로 증가하는 양상을 

보인 후 정체기를 거쳐서 감소하기 시작하여 폐활량의 경

우 매년 정상 예측치의 8∼9%에 해당하는 비율로 감소된

다.
2,3,10) 그러나 횡격막 근력은 비교적 잘 유지되기 때문에 

자세 변동에 따른 폐활량의 차이는 미미하다고 알려져 있

다.
10) 
근위축성 측삭경화증 환자들의 경우 뒤시엔느형 근디

스트로피 환자에 비해 호흡근 약화의 진행 속도가 빠르며 

보통 진단 후 5년 이내에 80%가 호흡부전으로 사망한다고 

알려져 있다.
11,12)
 근위축성 측삭경화증 환자에서 가장 중요

한 예후인자는 호흡근 약화의 진행 정도이다. 그러나 호흡

근 약화의 진행정도는 각 환자에 따라 그 양상이 다양하다. 

많은 경우에서 근위축성 측삭경화증 환자들은 사지 근력 

약화 및 연수근 약화가 진행된 이후에 호흡근 약화가 진행

되지만 호흡근이 사지근육보다 먼저 침범하거나 혹은 동시

에 침범하는 경우도 있고 이런 경우에 예후가 매우 좋지 

않은 것으로 알려져 있다.
8) 최근에는 인공호흡기 등 재활치

료의 발달로 근위축성 측삭경화증 환자들의 호흡근 약화의 

진행속도 지연 및 평균 생존 기간 연장이 어느 정도 가능해

졌다.
6) 따라서 이들의 예후 예측 및 치료 시기 결정을 위해

서는 정확한 호흡기능 평가가 선행되어야만 하고, 이를 위

해서는 횡격막 근력이 심하게 약화된 경우 자세 변화에 따

라 폐활량이 심한 차이를 보일 수 있으므로 호흡근 약화 

양상에 대한 충분한 이해가 필요하다고 할 수 있다. 

 누운 자세에서는 전신 순환 혈액이 폐순환으로 이동하는 

양이 증가하여 흉곽 내 가스흡입 부피가 감소하고 또한 복

부 내용물이 횡격막을 압박하여 공기 흡입이 원활하지 못

하여 폐활량이 감소하게 된다.
8) 이러한 현상은 정상인에서

도 나타나며 건강한 성인에서도 앙와위로 누운 자세에서 

폐활량이 7.5±5.7% 정도 감소한다고 알려져 있다.7,16) 근위

축성 측삭경화증과 뒤시엔느형 근디스트로피 등 신경근육

계 질환에서 누운 자세에서 폐활량 감소 정도가 횡격막 약

화의 진행 정도와 관련이 있고, 자세에 따른 폐활량 변화량

의 크기가 신경근육계질환 환자에서 횡격막 약화 정도를 

반영하는 지표가 될 수 있다는 연구가 많이 진행되어 왔다. 

Lechtzin과 Wiener
11)의 연구에서는 근위축성 측삭경화증 환

자에서 앙와위로 누운 자세에서의 폐활량이 앉은 자세에서 

측정한 폐활량보다 횡격막 약화를 더욱 민감하게 반영할 

수 있는 지표이며 앉은 자세와 누운 자세에서 각각 측정한 

폐활량의 차를 구함으로써 횡격막 약화를 조기에 진단할 

수 있다고 보고하였다. Varrato와 Siderowf 
16)도 앙와위에서

의 폐활량뿐 아니라 앉은 자세와 누운 자세에서의 폐활량 

변화율이 횡격막 약화를 진단할 수 있는 더욱 민감한 지표

가 된다고 보고하였다. 

  본 연구에서는 근위축성 측삭경화증과 뒤시엔느형 근디

스트로피 환자군에서 모두 누운 자세에서보다 앉은 자세에

서 폐활량이 더 크게 측정되었다. 앉은 자세와 앙와위에서

의 폐활량 변화율은 뒤시엔느형 근디스트로피에서는 정상

인의 측정치와 큰 차이를 보이진 않았으나 근위축성 측삭

경화증 환자에서는 폐활량 변화율이 29.0±20.6%로 많은 

차이를 보였다. 이는 앞서 언급한 대로 뒤시엔느형 근디스

트로피 환자가 다른 신경근육계질환과 달리 횡격막의 기능

이 비교적 오래 보존되기 때문에 다른 신경근육계질환에 

비해 자세에 따른 폐활량 변동의 폭이 적기 때문인 것으로 

생각한다.
10) 

  이러한 결과에서 보듯이 신경근육계 환자에서는 질환에 

따라 호흡근의 침범 부위 및 침범 양상이 상이하고 이러한 

상황은 환자의 자세에 따른 호흡근 움직임에 영향을 미쳐 

자세 변화에 따른 폐활량 변화가 상이하게 나타났다. 즉 횡

격막 근력 약화가 심하게 나타날 수 있는 근위축성 측삭경

화증의 경우에는 앉아 있거나 서 있을 때에는 필요한 환기 

상태를 유지하더라도 앙와위로 누운 상태에서는 정상적인 

환기를 유지하지 못하는 경우가 많다. 따라서 임상에서 환

자를 평가할 때 이러한 양상들을 고려하지 않으면 환자의 

증상에 따른 적절한 치료를 제공하지 못하고 인공호흡기를 

적용해야 하는 시점을 놓쳐 환기부전을 유발할 수도 있을 

것이다.

결      론

  본 연구 결과 뒤시엔느형 근디스트로피 환자군의 경우 

앉은 자세에 비해 앙와위로 누운 자세에서 폐활량이 의미 

있는 감소를 보이지 않았으나, 근위축성 측삭경화증 환자

군에서는 앉은 자세에 비해 앙와위로 누운 자세에서 폐활

량이 의미 있게 감소하는 것으로 나타났다. 즉 신경근육계 

질환 환자에서는 질환에 따라 폐활량 변화 양상에 차이가 
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있으며 환자의 자세나 질병의 진행된 정도에 따라 호흡 기

능이 다르게 평가됨을 알 수 있었다. 본 연구 결과는 추후 

각각의 신경근육계 질환에 대한 호흡기계 병태생리와 진행 

경과를 이해하고 인공호흡기 등 호흡재활치료를 할 때 기

초 자료로 활용될 수 있을 것이다.
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