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Abnormalities of Nerve Conduction Study in Myotonic Dystrophy:
Primary Involvement of Nerve? or Incidental Coexistence?

Jong Seok Bae, M.D., Min ky Kim, M.D.,
Kyong Jin Shin, M.D.*, Byoung Joon Kim, M.D.**

Department of Neurology Seoul Medical Center, Department of Neurology Hanmaeum Hospital*, 
Department of Neurology Samsung Medical Center School of Medicine Sungkyunkwan University** 

Objectives: Involvement of peripheral nerves in myotonic dystrophy (DM) is still controversial and the

features of neuropathies are not well known. The aims of the study are to assess the frequencies of abnor-

mal nerve conduction findings and electrophysiological characteristics of peripheral neuropathy in DM. 

Methods: We analyzed medical recordings, nerve conduction studies (NCS), and results of genetic

analysis of 18 patients with DM and 30 healthy subjects. The early changes in NCS were determined

using a sural/ulnar sensory nerve action potential amplitude ratio (SUAR). To correlate the neuropathic

changes with cardiac abnormality, we compared corrected QT interval (QTc) with the NCS parameters. 

Results: Eight patients out of 18 showed abnormal NCS. Of these, abnormal peroneal motor NCS and

H-reflex abnormalities were most common. Only one patient complained sensory symptoms and showed

abnormal sensory and motor NCS compatible with sensorimotor axonal polyneuropathy. There was no

significant correlation between SUAR and disease duration, age, CTG repeats or corrected QT interval of

electrocardiogram. Presence of diabetes mellitus was not related with the presence of abnormal NCS or

SUAR. 

Conclusion: Comparing with previous reports, frequency of peripheral neuropathy or abnormal NCS in

DM was low in our study. Our conclusion from this study is that abnormal NCS in DM seems to be

resulted rather from myopathic changes or coincidental neuropathies or radiculopathies than primary

involvement of nerve by DM.
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서 론

근긴장성 이영양증(myotonic dystrophy; DM)은

상염색체 우성으로 유전되며 근육 이외에도 다양한 장

기를 침범하는 전신적 질환으로 근병증 외에도 백내장,

전두부 대머리, 내분비계 이상, 인지장애, 골격계 이상
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및 심전도계 이상 등의 다양한 임상 소견을 특징으로

한다.1 이 질환의 중증도는 19번 염색체의 myotonic

protein kinase 유전자 내의 불안정한 CTG 염기 반

복의 정도와 연관되어 있다.2

전신적 질환으로서의 DM에서 말초신경 역시 침범되

는가 하는 문제에 대해서는 아직도 논란의 여지가 있

다. 즉, 다발성신경병증도 DM의 다양한 전신 소견의

하나라는 주장3,4과 DM에서 다발성신경병증의 존재를

부정하는 주장5,6이 있고 또는 근육의 병변에 의한 운동

신경의 근 지배 양상 변화와 이를 반영하는 신경전도검

사(nerve conduction study; NCS) 소견이 신경병증

의 존재로 오판된다는 주장7-9이 공존한다. 또한 만약 신

경병증이 DM에 존재한다고 가정하면 이 것이 DM에

의해 1차적으로 생긴 것인지3,4 아니면 다른 말초신경병

증과의 독립적인 병존이거나 당뇨나 치료 약제와 연관

된 2차성 합병인지에10-12 대해서도 현재까지 다양한 주

장들이 제기되어 왔다. 

따라서 저자들은 명확하지 않은 DM와 다발성신경병

증의 관계 및 신경장애의 발생 빈도를 알아보기 위하여

DM환자들을 대상으로 신경병증의 여부 이외에도 미세

한 신경전도상의 이상 소견을 분석하고자 하였다. 또한

이 들의 전기생리학적 이상 소견과 질환의 중증성과 연

관된 기존의 인자들과 연관성이 있는지 알아보고자 하

였다.

연구대상 및 방법

1. 연구대상

2000년 3월에서 2005년 6월까지 서울의료원과 삼성

서울병원으로 내원하여 DM로 진단된 18명의 환자를

대상으로 하였다. 포함 기준은 임상적으로 근긴장증과

동반된 근병증의 징후와 DM의 다양한 전신 징후가 있

으면서 침 근전도 검사에서 전기적 근긴장증이 명확한

경우로 하였다. 말초신경병증이나 신경근병증을 일으킬

수 있는 다양한 대사적 영양적 인자들이나 약물 복용력

및 외상력 등이 있는 경우는 배제하였다. 정상 대조군

으로는 근막통증증후군 또는 섬유근육통과 같은 비 신

경 기원의 비특이 증상으로 NCS를 시행하였던 환자들

의 결과와 심전도 결과지를 이용하였다. 환자의 임상

소견은 외래나 병실 및 근전도실에서 체계적인 신경학

적 검사를 시행한 후 MRC sum score (MSS)13 와

Muscular impairment rating scale (MIRS)14 에

의해 운동 이상여부가 측정되었고 기타 세밀한 감각 검

사와 심부건 반사 검사가 능숙한 2인의 신경과 의사에

의해 시행 후 평가되었다. 

2. 실험실 검사

통상적 혈액검사로써 일반혈액, 간기능, 신장기능,

갑상선기능, 혈중지질 검사를 시행하였고 무작위 혈당

이 높아 당뇨가 의심되는 경우는 경구포도당부하검사와

당화혈색소치를 측정하여 임상증상과 종합하여 Ameri-

can Diabetes Association의 당뇨 진단 기준에 따라

당뇨의 여부를 판단하였다. DM에서 심장전도계 이상

은 무증상 환자에서도 발생할 수 있기 때문에15 이의 존

재 여부를 알기 위해 12채널 심전도를 시행하였다.

PCR과 Southern blot을 이용한 삼핵산 반복서열 검

사를 환자의 말초 혈액 백혈구에서 시행하여 각 환자의

CTG 반복 확장치를 측정하였다. 구체적인 시행단계

및 방법은 이 전의 보고16와 동일한 방법으로 시행하였다. 

3. 전기생리학적 검사

NCS는 최대상 자극과 표면 전극을 이용하여 표준 신

경전도검사를 시행하였다. 운동신경은 정중신경과 척골

신경을 수관절, 주관절, 액와 부위에서 자극하고 비골

신경과 경골신경을 족근 관절, 슬관절 부위에서 자극하

였다. 감각신경은 정중, 척골, 비복 신경 전도를 측정

하였다. 그 외 후기 반응 검사로 H 반사와 F 파 검사

를 하였다. 통상적 NCS가 정상인 경우에도 초기 다발

성신경병증의 존재 여부를 알 수 있는 지표로서 이 전

에 보고된17 바 있는 비복 / 척골 감각신경활동전위 진

폭비 (sural / ulnar SNAP amplitude ratio;

SUAR)를 이용하여 환자군과 정상 대조군사이의 차이

가 존재하는지 알아 보았다. 침근전도검사는 상 하지

각각 근위부 원위부 근육의 1개 이상에서 시행하여 전

기적 근긴장증의 존재를 확인하였다. 

4. 통계 분석

결과는 평균±표준편차로 나타내었으며, 통계학적 분

석방법으로 연속 변수로서 평균의 비교는 Mann-

Whitney U test, 명목변수는 chi-square test, 상관

관계는 Spearman’s correlation test를 이용하였다.

통계 프로그램으로는 윈도우용 SPSS 10.0 을 이용하

였다.

결 과

1. 임상적 특징

18명의 대상환자 중 남녀 비는 남자가 7, 여자가 11

명이었고, 연령은 평균 32.7±10.0세 (13~57세) 이었
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다. 평균 유병기간은 94.4±84.0개월로 나타났다. 유

전학적 검사는 15명에서 시행되어 CTG 반복 확장치가

측정되었다. American Diabetes Association의 기

준을 통해서 3명의 환자가 당뇨로 진단되었다. MIRS

는 다양하게 나타났으나 4명의 환자에서는 근력손상이

없는 것으로 나타났다(Table 1). MIRS와 CTG 반복

확장치를 상관분석 하였을 때 두 변수는 서로 유의한

상관관계를 보이지 않았다(correlation coefficient: -

0.36, p=0.19). 

2. 신경학적 및 전기생리학적 특징

환자의 신경학적 소견 중에서 먼저 신경병증성 감각

증상을 호소하고 감각 장애를 보이는 환자는 case 18

만이 유일하였다. 4명의 환자에서는 근력, 감각, 심부

건 반사 소견이 완전 정상 소견을 보였고 2명에서는 원

위부 특히 수부의 뻣뻣함 정도 이 외에는 역시 다른 신

경학적 증상은 전무하였다. NCS 이상 소견은 총 8명

에서 확인되었는데 주로 비골 운동신경, H 반사 및 F

파 이상이었고 다발성신경병증의 소견을 보이는 NCS

이상은 case 18 단 한 예이었다. case 18을 제외한 모

든 환자에서 상하지의 감각신경, 상지의 운동 신경, 하

지에서 경골신경의 NCS 소견은 정상이었다(Table 2).

초기 다발성신경병증의 지표로 SUAR을 이용하여 환자

군과 대조군을 비교하였을 때 다발성신경병증을 시사하

는 전기생리학적 경향을 갖는지 알아 보았는데 두 군

사이에 유의한 차이는 없었다. 대상 환자 모두에서 심

장이상 증상을 호소하거나 검사상 이상을 보였던 환자

는 없었지만 대조군과 비교 하였을 때 환자군의 cor-

rected QT interval (QTc)이 유의하게 연장되어 있

었다(Table 3). 비복신경의 감각신경활동전위 진폭과

SUAR과 유병기간, CTG 반복 확장치 및 QTc와의 연

관성을 알아보았으나 유의한 상관관계를 보이지 않았다

(Table 4).

고 찰

본 연구의 결과에서 DM로 확진된 다양한 유병기간

과 신경학적 소견을 가진 환자들 중에서 임상적으로나

전기생리학적으로 확정적인 다발성신경병증은 단 한 명

외에는 없었다. 이는 질병의 유병기간이나 유전학적 소

견 또는 당뇨의 유무와도 상관 없이 나타났다. 초기 다

발성신경병증의 경향을 판단하는 지표로 이용된 SUAR

역시 정상 대조군과 유의한 차이가 없어 통상적인 NCS

가 감지 못하는 경미한 전도 이상이 있을 가능성도 적

다. 그 외의 비골신경이나 H 반사에서의 경미한 NCS

이상 소견은 유병기간이 평균 8년 내외의 만성 경과를

근긴장성 이영양증의 신경전도 이상: 일차적인 신경침범? 또는 우연한 병발?
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Table 1. Demographic and Genetic Features of Patients.

No. case Age, y Sex Duration of disease, m No. CTG triplet repeats MIRS Diabetes mellitus

1 34 M 24 893 4 -

2 57 F 180 1083 4 -

3 39 F 84 444 3 +

4 25 F 84 889 2 -

5 33 M 180 667 3 -

6 29 F 12 333 4 -

7 13 M 48 583 1 -

8 20 F 6 1400 2 -

9 30 M 240 889 2 +

10 50 F 66 1333 3 -

11 32 M 60 733 1 -

12 23 M 236 1778 1 -

13 33 F 240 667 4 +

14 31 F 36 893 3 -

15 36 F 120 NA 4 -

16 35 F 12 NA 3 -

17 31 F 12 NA 1 -

18 38 M 60 625 4 -

MIRS; Muscular impairment rating scale 
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겪은 환자들이기 때문에 짧은발가락폄근 (extensor

digitorum brevis) 근육의 위축 때문에 이차성으로 나

타난 복합근활동전위 감소의 가능성과 신경근병증과 같

은 다른 원인인자에 의한 H 반사 이상의 가능성을 배

제할 수 없다.

지금까지 많은 저자들이 DM에서 말초신경이 경도에

서 중등도로 이상을 보임을 보고해 왔다.3,4,12 DM와 다

발성신경병증의 병발 여부에 대한 기존의 보고들은

DM에서 다발성신경병증이 드물지 않게 동반되며 약

20~30%의 DM 환자에서 진성 다발성 신경병증이 병

발한다고 주장한다.18-21 이러한 보고들은 임상 소견은

물론이고 전기생리학검사18,21,22 또는 비복신경 생검에 의

한 병리 검사에 의해서도20 DM에서 나타나는 말초신경

의 침범을 증명한 바 있다. 그리고 이 보고들의 공통점

은 DM에서의 다발성신경병증이 축삭형 신경병증이고

임상적인 근력 약화와 상관관계 없이 진행한다는 것이

다.21 따라서 DM의 말초신경병증의 존재를 부정하거나
5,6 근육이상으로 인한 기술적 오류가 NCS에 반영되어

이상소견으로 오판된다는 주장7-9에도 불구하고 DM에서

말초신경병증의 존재하는 것으로 받아들여지고 있는 추

세이다. 다만 이처럼 신경병증이 DM에 존재한다면 이

것이 1차적으로 DM에 병발하는 신경 침범인지3,4 아니

면 이 전의 보고처럼 다른 말초신경병증과의 독립적인

병발이거나 또는 당뇨나 치료 약제와 연관된 2차성 신

경 합병인지에10-12 대해서는 지금까지 다양한 논의들이

있어왔다.

본 연구에서 감각운동 다발성신경병증 (sensorimo-

tor axonal polyneuropathy)이 있었던 case 18의 경

우는 다발성신경병증의 발생 가능한 다양한 대사적 영

양적 또는 유전적 가능성을 고려하고 조사하였으나 이

상 소견이 없었다. 75 g 포도당 투여를 통한 경구포도

당부하 검사 결과도 공복 및 식후 2시간 모두에서 정상

치를 나타냈다. 따라서 case 18의 경우는 원인미상의

신경병증이 DM에 합병된 것으로 판단하였다. 하지만

그 외의 NCS에서 이상을 보인 환자 대부분은 실제 말

초신경병증이 존재할 가능성 보다는 복합근활동전위의

측정 부위 근육의 심한 위축과 연관된 기술적 요소에

의한 오류와 유병률이 높은 흔한 질환의 하나인 요천추

신경근병증의 존재의 가능성을 생각하였다. 그렇다면

기존의 보고들과 다르게 왜 본 연구의 DM 환자들에서

는 말초신경병증이 거의 존재하지 않았는가 하는 의문

점이 든다. DM에서 다발성신경병증의 존재는 고령과

DM의 오랜 유병기간이 연관되어 있다는 보고4,22가 있

고 특히 NCS에서 전도속도 저하는 DM의 유병기간 및

연령에 비례한다는 보고4도 있으나 반면 이와 상관 없다

는 보고도 있다.23 이러한 보고자들 사이의 서로 다른

결과는 DM의 증상 시작을 판단하기가 매우 어렵고 환

자 본인의 주관적인 판단에 전적으로 의지해야 한다는

점에 기인한다. 한편 DM의 임상적 중증도가 심할수록

말초신경병증이 빈번하게 병발한다는 주장도 있으나 역
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Table 3. The Clinical Characteristics and Results of Electrophysiological Studies in Control and Patient Groups

Control (n = 30 ) Patients (n = 18) p value

Age, y 36.40±9.4 32.7±10.0 0.73

Male-female ratio 12 / 18 7 / 12 0.94

Height, cm 161.1±8.7 163.4±8.8 0.25

QTc 419.3±18.7 446. 6±36.4 0.005*

Sural SNAP amplitude, uV 29.3±8.2 26.4±9.6 0.61

Ulnar SNAP amplitude, uV 28.4±3.8 28. 7±5.8 0.41

SUAR 1.0±0.3 0.9±0.3 0.23

*p value<0.05, QTc; corrected QT interval, SNAP; sensory nerve action potential, SUAR; sural/ulnar SNAP amplitude ratio

Table 4. Correlation between the Clinical and Electrophysiological Parameters of Early Neuropathy

Sural SNAP amplitude, uV SUAR

R p R p

Age, y -0.04 0.79 -0.05 0.72

Height, cm -0.12 0.42 -0.04 0.81

Disease duration, m 0.28 0.26 0.25 0.33

No. CTG triplet repeats 0.51 0.52 0.38 0.17

QTc -0.03 0.84 -0.06 067

SNAP; sensory nerve action potential, SUAR; sural/ulnar SNAP amplitude ratio, QTc; corrected QT interval
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시 다른 보고들에서는 DM에 의한 근력저하 정도나 장

애와 NCS 소견이 비례하지 않음을 증명10,24하여서 이

역시 확정되지 못한 가설이다. 본 연구의 환자들이 이

전의 연구에 포함되었던 DM 환자들보다는 연령이 낮

은 경향이 있고 당뇨도 3명에서만 존재하였던 점은 본

연구에서 적은 빈도의 말초신경병증이 발병한 원인으로

설명할 수 있을 것으로 생각된다. DM의 유병기간은 다

른 연구들과 비교하여 유사한 수준으로 판단되나 앞서

언급된 바와 같이 DM 증상 시작의 판단은 많은 한계와

오류가 개입할 수 있기 때문에 이를 통한 판단은 용이

하지 않다. 한편 본 연구에서도 근 위약의 정도와 장애

뿐만 아니라 연령, 유병기간에 따른 NCS 이상 또는 초

기 신경병증을 반영하는 척도를 통해 비교해 보았으나

모두에서 유의한 연관성은 보이지 않았다. 

본 연구에서는 DM의 신경전도 이상과 DM에서 흔히

발생하는 심장 전도계 이상15,25의 연관성을 확인하여 보

았으나 이 역시 유의한 연관성을 나타내지 않았다. 즉,

체신경계 전도와 심장 자율신경계 전도의 무증상성 이

상 및 상호 연관성을 알아보고자 하였던 것으로 심전도

를 통해서 간단히 계산할 수 있는 QTc 간격을 이용하

였다. 상호간의 연관성은 확인되지 않았지만 모든 DM

환자에서 주관적 및 객관적인 심장 순환계 이상이 없는

가운데 정상 대조군에 비해서 유의하게 cQT 간격이 증

가된 결과가 우연히 확인되었다. 이는 완전히 무증상

시기의 DM에서도 심장 전도계 즉, 자율신경계의 침범

이 존재함을 의미한다. 

본 연구에 포함된 DM 환자수와 이 중에서도 유전학

적 검사가 모두에서 시행되지 않은데 기인한 작은 표본

수 역시 본 연구의 상관분석을 비롯한 다양한 통계분석

에 제한점으로 작용하였을 것으로 생각하며 향후 좀 더

많은 DM 환자들을 포함한 분석이 필요할 것으로 생각

된다. 특히 원위부에 우세한 근 위약이나 감각증상이

DM에서 발생한 경우 반드시 신경전도검사를 시행하여

말초신경병증의 동반 여부를 확인하여야 할 것으로 생

각되며 통상적 신경전도검사와 함께 정량적감각검사 또

는 피부생검 등의 방법을 병행한다면 통상적인 전기생

리학검사로 반영할 수 없는 세신경병증의 병발 여부도

판단할 수 있을 것이다. 또한 DM의 무증상성 심장전도

계의 침범소견에 대한 점 역시 좀 더 많은 환자들을 대

상으로 확인이 필요할 것으로 생각된다. 

결 론

본 연구의 결과를 미루어 볼 때 DM 환자에서 말초신

경병증이 발생하는 경우는 기존의 보고와는 달리 흔하

지 않으며 또한 당뇨와 같은 DM의 이차성 합병증의 존

재와도 유의한 상관성이 없음을 시사하고 있다. 따라서

DM에서 종종 관찰되는 NCS 이상은 신경인성 원인보

다는 근원성 원인이나 이차성 변화에 의한 것일 가능성

이 있다. 한편 DM의 다른 이차성 합병증으로서 심장

전도 이상은 무증상인 DM 환자의 경우에도 심전도상

으로는 유의하게 존재하고 있음을 보여주고 있다.
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