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Abstract

Moyamoya syndrome associated with tuberous scJerosis

Sun WOO Park ，.Tung Seok Lee

Depa이ment 01Neurology.Jeju NalionalUniversitySCh∞I of Medicine，Jeju，Korea

Tuberous sclerosis (TS) is an autosomal dominant disorder with multisys1em clinical manifestations. Very rare cases 01
Moyamoya syndrome associated with luber。니 s sclerosis have been reported. We describe here in a 48-year-old man 씨h
tuberous sclerosis who have asymptomatic Moyamoya syndrome. (J Med U’e Sci 2013;10(1 );33-35)
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서 론

결절성 경화중 (Tuberous sclerosis. 1'5)은 1'5C 1 (Tuberous

sclerosis 1) 또는 TSC 2 (Tuberous sclerosis 2) 유전자의 이상

으로 발생하며 보몽염색체 우성으로 유전한다 골격근，말초 신

경‘척수플 제외한 외배엽，중배엽，내배영에서 기원한 모든 조직

에 과오종 (harn밍wrna) 을 형성함으로써 뇌전중 정신 지체 등

다양한 임상 양상을 나타낸다 u다발생 경화중에서 다양한 양상의

혈관 변화가 일어날 수 있는 것으로 보고되어 있으나，모야모야

증후군과 갇은 양상의 두개내통액의 혈관 연회틀 일으키는 경우

에 대한 보고가 드뭘다 이에 저자플은 모야모야 중후군운 동반

한 결절성 경과증올 보고하는 뼈|다

증 례

48세 남자가 5분 가량의 의식 소설로 병원을 방문하였다 환

자는 20년 전부터 뇌전중을 진단받고 항경련제를 복용하고 있었

으여，한 달에 한번 가량의 빈도로 의식 소실올 동반한 GTC양상
의 뇌전종 반복되고 있었다 내원 당시 신경학적 진창에서는 의

식은 회복된 상태였으며 뚜렷한 이상 소견은 보이지 않았다，신

체검진에서 냐풋잎 양상의 저앨라닌성 반정 (버popigmented

ash leaf-shaped hypomelanotic macules，Fig. 18)，안면현관섬
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유종 (Facial angiofibroma ，Fig. 1b). 손발홉주위섬유종
(Periungal fibromas ，Fig lc) ，그리고 샤그린반 (Shagreen

patch)이 둥에서 관찰되고 있었다 환자의 신경계의 이상을 확인

하기 위하여 시행한 뇌 자기공명영상 (magnetic resonance

image)에서는 뇌신경세포의 과오종인 대뇌피질 결절 (cor“cal
tuber). 경막하 결철 (subependymal nod띠e)이 관쌀되었다 {Fig
Id.e) 위와 갇은 소견으로 환자는 결쟁성 경회중의 주요 진단

기준 107M중 6개틀 안족하고 있어 결정성 경화중ξ 로 진단할

수있었다
뇌 자기공명 혈관초영 (magnetic resonance angiography)에서

양쪽 중대뇌풍백 (middle ærebral 와æry) 의 기시부 예색 소견이

관첼되고 있었으며，자세한 혈관 상태의 확인융 위하여 대퇴동맥

경유 뇌혈관조영술 {σansfemoral cerebral angiography}을 시행

하였다 대퇴동액정유 뇌혈관조영술에서 양측 중대뇌동액의 예

색과 우측 내정통백 원위부 협착이 관찰되었으며 더왈어 뇌기저

부의 모야모야혈관듣이 관창되었고 있었다 뒤대뇌풍백 (posterior
cerebr외 와 tery)에는 푸렷한 이상은 관찬되고 있지 않았다{Fig

2) 복부 컵유터 단총 왈영 및 안과 겁진에서는 결절성 경회중

때 냐타날 수 있는 망악의 성상세포 과오종 (astrocytic

harn하wrna꾀 신장의 현판근육지방종 {ren외 없giomyolipomaJ
둥을 시사하는 소견은 관찰되지 않았으며，뇌파검사 중 왼쪽 전

두엽에서 간짐파가 관찬되었다
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Figure 1. skin lesion and 81밍n MRl fu퍼ings of thc IXltienl Hyp이)igmentc<! ash I않f-혀mped 야φ。m이anotic maculcsW. faci려
angioHbronmæ) and pcriungJl fJbromas(C. anuw) are 뼈\wd. FlAIR in녕ges (D，E) demonstraæ oorti-æl tubcrs in the both frontal 1000
(aJT()W.';)and suOOpcr때m외 no-dules (밍rowheads)
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Fi밍Jre 2. Fú엄in양 of MRAW and di밍떠] subtr.action angio.‘ll'Bphy.Ri명1t(3) 밍엄 left (C) anær찌lQSterior씨ew 히10Wthe steno--o:x::lusionof
the middle ∞robmi arteries (anuwbeads)
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Moyamoya양ndrome associatedwith tuberous sclerosis
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