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신종인수공통전염병으로서의
프리온 질병

1. 서론

지극히 전문적 질환임에도 불구하고 최근 미국쇠고기

수입과 관련하여 일반적으로 광우병(mad cow disease)이

라는 이름으로 우리 사회에 널리 알려지게 된 소해면상뇌

증(bovine spongiform encephalopathy; BSE)은 프리온

(prion; pronounced pree-on)이라고 명명된 감염성의 변

형단백질로 인해 발생하는 동물의 전염성해면상뇌증

(transmissible spongiform encephalopathy; TSE)의 한 형

태이다. 프리온 관련 질병의 총칭으로서의 TSE는 광우병

이 문제되기 전까지는 일반인에게 그다지 주목을 끌지 못

했고, 오직 일부 과학자 사이에서 논의되던 질병이었다.

그나마 BSE가 1980년대에 급격히 발생함으로써 널리 알

려지게 되었고, 1990년대에 들어와 보고된 인간광우병이

라 고 불 리 는 변 형 크 로 이 츠 펠 트 -야 곱 병 (variant

Creutzfeldt-Jakob disease; vCDJ)이 등장함으로써 사회적

으로 주목을 끌게 되었다[1]. 

변형프리온에 의한 BSE는 종간장벽을 넘어 사람에서

vCJD를 유발할 수 있기 때문에 신종인수공통전염병

(emerging zoonotic diseases)이다. 영국에서 BSE가 등장

한 것에는 영국의 양 산업과도 밀접한 관계가 있기 때문에

이는 인간과 동물의 빈번한 접촉, 동물 산업의 대형화, 사

회적 교류의 증가 및 지구 온난화 등은 현대 사회와 자연

환경 속에서 인간과 동물 상호간, 또는 종(種)이 다른 동물

들 간에 새로운 형태의 전염병이 등장하게 되고 있는 현

상황과 무관한 것이라고는 보이지 않는다[2, 3]. BSE는

1980년대 중반에 처음으로 16마리의 소에서 발병이 보고

된 이후 급격히 발병이 증가하여 지금까지 19만여 건 이상

발생하였고 점차 전세계적으로 확산되는 양상을 보였으나

[4-6], 다행히 발병이 심각했던 유럽 국가들의 철저한 사전
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주의 원칙(precautionary principle)의 적용으로 인하여 이

질병의 발생은 1990년대 중반을 정점으로 발생이 감소하

고 있다[7]. 

그러나 인수공통전염병으로서의 BSE가 지니는 사회적

의미는 식품으로 인간에게 전염된다는 것과 기존의 병원

체와는 달리 유전자가 없는 단백질인 프리온으로 전염이

된다는 것 외에도 현재의 과학 수준으로는 검출되지 않는

저농도의 병원성 프리온이 포함된 혈액으로 인해 vCJD가

사람 간에 전파된 사례가 있어 공중보건의 예방의학적 측

면에서 해결해야 할 문제점이 여전히 남아있다. 또한 프리

온 질병은 퇴행성만성질환의 특징인 긴 잠복기를 지니고

있기에 BSE와 vCJD 등에 있어서도 총체적인 발병기전

(pathogenesis)을 밝히고 질병예방이나 치료 방법의 개발

을 위해서는 보다 많은 과학적인 연구결과가 필요하다. 그

런 면에서 프리온 질병에서의 불확실성은 앞으로 풀어가

야 할 과제로써 여전히 남아있지만, 다행한 것은 질병을

일으키는 프리온 단백 자체에 대한 풍부한 연구와 기본적

인 발병기전이 밝혀져 있기 때문에 방역이나 검역에 있어

서 보수적인 엄격한 사전주의원칙의 적용을 통해 충분히

관리하고 통제 가능한 질병 중의 하나이다. 

프리온 질병에 대한 좋은 총설은 이미 많이 있기 때문에

[8-11] 이 글에서는 전체적인 조망과 더불어 프리온 연구의

흐름 및 인수공통전염병으로서의 BSE에 대한 효과적 정책

수립에 성공한 EU의 노력 현황(risk perception 및 risk

communication) 을 간략히 소개하고자 한다. 

2. 프리온질병의원인체와발병

미국 샌프란시스코 캘리포니아대학(UCSF) 의과대학의

프루즈너(S. B. Prusiner)에 의해 처음 제시된 프리온은 세

균이나 바이러스와 달리 유전자도 없다는 점에서 기존 병

원체와도 다르고, 복제, 증식된다는 점에서 단순한 독성물

질과도 다르기 때문에 초기에는 매우 치열한 논란의 대상

이 되었다[4]. 결국 프루즈너는 제기된 모든 의문에 대하여

과학적으로 반증함으로써 1997년 노벨상을 타게 되었고,

결국 유전자도 없는 단백질이 몸 안에서 증폭되어 병을 일

으키고 또 다른 동물에게도 전파된다는 새로운 병원체의

개념이 학계에 자리잡게 되었다[12].

양에서 스크래피(Scrapie)라고 불리는 진전병의 병원체

로서 프루즈너에 의해 처음 명명된 프리온이란 말은 virus

나 virion과 구분하기 위해 만든“단백질성의 감염성 입자

(a proteineous infectious particle)”의 의미이며[13], 변형

프리온(PrPSc) 단백질이 BSE의 병인체이다. 연구가 진행됨

에 따라 PrPSc가 반드시 임상증상을 일으키는 것은 아니

기 때문에 발병을 일으켜 임상증상을 유도한 PrPSc를 표현

하기 위해 간혹 질병프리온((PrPd)이라고 구분하기도 하

나, 프리온은 원래 우리 몸에 정상적으로 존재하는 단백질

(PrPC)이며 전혀 병원성이 없다. 하지만 이 물질을 이루는

아미노산 한, 두 개가 바뀌어 단백질 모양에 변형이 생김

으로써 열역학적으로 매우 안정된 PrPSc로 바뀌고 그 결과

동물과 사람에게 병을 일으키게 된다[14].

발병원리로서는 PrPC가 PrPSc와 만나면 자신도 열역학적

으로 안정된 PrPSc로 단백질 접힘(folding)을 통해 바뀌고

이렇게 바뀐 PrPSc는 각각 서로 떨어져서 다른 PrPC와 만나

새롭게 만난 PrPC를 또 다시 PrPSc로 만들어 버리는 과정을

반복함으로써 시간의 경과에 따라 PrPSc의 양이 체내에서

점차 증가하고 축적된다[15]. BSE를 포함한 TSE가 PrPSc 단

독에 의한 질병인지, 아니면 다른 인자들(다른 단백질, 핵

산, 또는 다른 병원체)이 주요 병인체인 PrPSc와 함께 복합

적으로 작용하여 발생하는 지에 대해서는 보다 많은 연구

가 필요하지만[16], 주요 원인이 PrPSc라는 데에는 이의가

없다. 하지만 생체 내에서 PrPSc의 증폭 현상을 설명하기

위해서는 열역학적으로 안정된 모습을 취하게 된 두 PrPSc

가 다시 분리되어 체내의 다른 PrPC와 만나야 한다. 이러

TiBMBTiBMB
Neurodegenerative disease
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한 과정을 설명하기 위해서는 동물의 유전자 형과[17] 더

불어 또 다른 보조 인자를 고려해야 할 필요성이 있다. 따

라서 이 과정에 관여할 것으로 추정되는 물질을 학계에서

는 X 단백질(protein X)라고 가칭을 붙이고 이에 대한 후

보 물질을 탐색하고 있다. 현재 생체 내에서 10여종의 후

보 물질이 알려져 있으며, 앞으로 이 X 단백질의 정체를

밝힘으로써 프리온 질병의 예방이나 치료에 응용 가능할

것으로 생각되고 있다[18].

한편, PrPC는 동물이나 사람의 정상적인 신경세포막에

주로 존재하는 당단백질로서 그 구조가 α-helix 구조가 많

고 β-sheet 구조가 적으나, PrPSc는 α-helix 구조가 β-

sheet 구조로 변형된 것이 특징이다(Fig. 1)[19, 20]. PrPSc

의 구조는 정상에 비해 조금 바뀌었을 뿐이라서 몸 안의

면역계도 정상과 변형된 프리온을 구분해내지 못할 정도

로 유사하지만 그 안정성은 놀라울 정도의 차이를 보이고

있다[21]. 일반적인 알콜 소독이나 포르말린 처리 등으로

는 병원성이 저하되지 않기 때문에 일반적인 세균이나 바

이러스를 멸균하는 조건으로는 그 병원성이 감소시킬 수

없다. 더욱이 일반적인 단백질분해효소(proteinase)에 분

해되지 않고, 열, 자외선, 화학물질에 강한 저항성을 갖고

있기 때문에 3기압으로 134~138℃에서 18분 이상, 2% 차

아염소산나트륨(sodium hypochlorite), 2 N 가성소다

(sodium hydroxide)로 표면의 경우 20℃에서 1시간 이상,

장비의 경우는 12시간 이상 소독하여야 한다. 실험실에서

는 132℃에서 4.5시간 혹은 134℃-137℃에서 1시간 동안

습식 고압멸균을 하게 된다. 알칼리에는 비교적 반응을 잘

보여주기 때문에 고농도 NaOH 혹은 페놀 등을 사용하기

도 한다[22].

다행히 발병한 동물에서 PrPSc는 특정 부위에 몰려 있다.

이 부위를 특정위험물질(SRM)이라고 부르며 질병 관리나

통제에 있어서 가장 중요한 부위이기도 하다. 이러한 SRM

을 다룬 수술용 기구등을 통해 전염될 수 있으며, 심지어

영국에서는 수혈 받은 사람이 그 동안 농도가 적어 비교적

안전하다고 생각되던 혈액을 통해 vCJD로 사망한 사례가

보고됨으로써 이 질병에 대한 경각심은 매우 높아졌다. 영

국은 이후 광우병 전염 방지를 위한 외과 수술기구 대비책

만으로 2억 파운드 이상을 들여야 했고, 이러한 사실은 비

록 현재 BSE나 vCJD의 발생 빈도는 낮으나 한번 발생되었

을 때 예상되는 사회 간접비용은 막대함을 말해 준다.

인수공통전염병으로서의 BSE에 대한 연구를 통해 현재

소와 인간의 종간 장벽은 약 4,000으로 보고 있다. 하지만

사전주의적 입장(precautionary principle)에 근거한 생활

현장에서의 예방의학적 차원에서 종간 장벽을 1로 보아

소의 발병량을 사람에게 그대로 적용할 것이 권장되고 있

다. 발병량에 있어서 SRM은 0.001 g을 단 1회 소에게 경구

투여함으로써 BSE를 일으키게 할 수 있으며, 10 g 정도면

모든 소에서 BSE를 발생하게 할 것으로 추정되고 있다

[23]. 이러한 양은 식품으로 보면 매우 적은 양이기에 후추

한 알 정도의 양으로도 감염될 수 있다는 표현이 2001년

영국 국회에 제출된 공식 조사 보고서에서 사용되고 있다

[24]. 한때 원숭이에게 150 g을 먹여 실험한 보고도 있었으

나 이는 학계에 의해 매우 부실한 연구로 지적되었고, 현

재 원숭이를 사용한 실험에서도 발병을 위해 사용하는 양

▶▶▶ 신종인수공통전염병으로서의 프리온 질병

Figure 1. Normal and disease-causing structures of prions [17]
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은 약 10 g이면 충분한 것으로 되어 있다. 

극소량으로 발병이 가능하고 인수공통전염병이며, 치료

가 불가능하다는 점에서 PrPSc에 대한 실험은 생물안전등

급3(BSL3)에서 행하도록 되어있으며, 이는 생물학적 무기

인 탄저, 사스, 웨스트 나일 바이러스 등과 동일한 위험도

로 인식되어야 함을 의미한다. 특히 병원성프리온 연구에

있어서 특기할 만한 사항은 단백질 입자에 불과한 병원체

임에도 불구하고 다양한 병원주(strain)가 존재한다는 것

이며, 이에 대한 연구는 여전히 진행 중이다[25]. 특히 새

로운 병원주의 등장이 종간 장벽과 연관 있음은 장차 TSE

의 진화와 관련하여 질병관리에 많은 시사점을 제시하고

있다[26].

그런 면에서 BSE 발생이 많아서 연구가 많이 진행된 EU

에서 최근 제정한 SRM에 대한 기준안을 보면 아무리 깨끗

한 쇠고기라도 SRM과 단지 접촉만 해도 모두 SRM으로 규

정하며, 아직 그 발병사례는 없지만 SRM이 들어간 화장품

이나 식품 재료 및 의약품에 의한 발병 가능성이 있기 때

문에 그러한 제품에 재료로서 사용될 것은 철저히 피하도

록 권고하고 있다. BSE 감염소에서는 말초신경에서도

PrPSc가 관찰되기에 개체 전체가 SRM 처리 규정에 따라 처

분되고 있다. 

체내에 들어온 PrPSc는 일반적인 단백질 흡수의 유형을

나타내지만 주로 회장에 많이 분포한 Payer’s patch를 통

해 흡수되어 일차적으로 증폭되며 이 과정에서 성상세포

가 주요 역할을 하는 것이 밝혀져 있다. 그 후 신경을 따라

서서히 뇌에 도달한 PrPSc는 긴 잠복기 기간 중에 많은

PrPSc를 형성시키게 되고 이렇게 자기복제에 의한 PrPSc의

증가는 뇌의 신경 세포에서 응집체 축적(intracellular

aggregates accumulation)을 가져오며 단백질 응집체에

의한 세포 독성(protein oligomer toxicity) 등을 유발하기

도 하고, 세포 내에서 활성 산소 및 자유기에 의한 손상

(oxidative damage and free radical injury)을 유발하기도

한다[1]. 결국 신경세포가 죽어 뇌에 구멍을 만들고 뇌가

스폰지처럼 위축되어 사망한다[1].

특기할 사항은 사람은 PrPSc가 흡수되는 데에 중요한

Payer’s patch 조직이 주로 회장에 분포하지만 소와 같은

동물은 장간막을 비롯하여 창자 전체에 유사조직이 분포

하고 있다는 점이다[27]. 그런 면에서 EU에서는 창자 전체

가 SRM으로 규정되어 있고, 이에 대한 근거 역시 매년 재

확인 되고 있기 때문에[28] 소의 창자를 섭취하는 문화를

가진 한국 사회는 주의를 요한다. 이와 관련하여 가장 최

근에는 스위스가 EU본부의 식품 당당 부서인 EFSA 측에

소의 창자를 이용한 소시지 껍질 활용에 대한 재평가

(EFSA-Q-2009-00226)를 요구하였으나 기각된 사례로부터

도 소 창자에 대한 국제적인 신중한 접근을 알 수 있다. 

3. 프리온질병의종류

1) TSE

영국에서는 1732년에 이미 진전증(Scrapie)라는 양의 질

병이 양모 산업에 피해를 주는 사례로서 최초로 보고되어

있다. 당시 사람들은 병에 걸린 양들이 몸을 철망 등에 문

지른다는 뜻으로 문질병(the Rubbers) 등으로 불렀고 스

크래피(Scrapie)라는 공식 명칭은 1853년부터 사용되었

다. 다행히 다른 동물에서는 비슷한 증상을 일으키는 병은

없었기에 양 산업계에서만 관심 질병이었고 사람에게나

목축 산업에 있어서 그다지 중요한 질병은 아니었다. 

한편, 양의 내장이나 부산물을 처리해서 소에게 먹이면

우유 생산량과 체중 증가를 통한 육류 생산량이 많아지는

경제적 이유에서 영국에서는 1900년부터, 기타 유럽과 미

국에서는 1930년경부터 소에게 양의 내장을 먹이는 것이

일반적 사육 조건으로 되었고, 이로 인해 양의 진전증과

같은 프리온 질병이 종간 장벽을 넘어 소에게 나타난 것으

로 보는 것이 철저한 역학 조사를 통한 학계의 공식 입장

TiBMBTiBMB
Neurodegenerative disease



KSBMB NEWS·3월호 5

이다[29].

양과 소에서의 발병이 두드러진 초기에 이어 그 후 이

질병의 원인체로 밝혀진 PrPSc에 의한 질병은 여러 동물에

서 발견되었고, 이제는 이를 총칭하여 전염성해면상뇌증

(transmissible spongiform encephalopathy: TSE)으로 부

른다. TSE는 동물의 종에 따라 소의 BSE, 사람의 vCJD, 양

및 산양의 진전병, 광록병으로 알려진 사슴류의 만성소모

성질환(Chronic Wasting Disease: CWD), 밍크의 전염성

밍크뇌증(transmissible mink encephalopathy) 등, 염소

[30]나 고양이과 동물 및 야생 반추류 등도 포함하여 현재

총 26 종의 동물에서 발병하는 것으로 알려져 있다[1, 31].

특기할 사항으로는 BSE나 vCJD와는 달리 양과 사슴류에

서의 프리온 질병은 타액 등을 매개하여 수평감염이 가능

하며[32], CWD는 가장 최근에 있었던‘국제 프리온 2009’

학회에서 실험동물을 사용한 실험에서 공기 감염도 가능

함이 보고되었다. 

2) BSE

영국에서 1980년대 중반 처음 보고된 BSE의 근본적 발

생 원인에 대해서는 소에게서 병인체인 PrPSc가 자체 발

생했다는 설에서부터 진전병에 걸린 양의 부산물로 만들

어진 소 사료가 소해면상뇌증의 원인이라는 설까지 다양

하지만, 역학 조사를 통해 제시된 것은 소나 양을 도축하

면서 버려지는 뼈와 내장 등의 부산물로 만든 육골분

(meat bone meal, MBM)을 소에게 급여한 것이 주요 원인

임이 밝혀졌다. 특히 영국에서 양뿐만 아니라 동종인 소의

내장을 사용한 육골분을 1972년부터 단백질 보충제로서

사용한 것이 BSE의 확산에 기여했다고 여겨지고 있다[1,

33].

영국으로부터 육골분을 수입한 유럽의 나라들도 BSE가

발병하기 시작하였으며, 2009년 6월 30일까지 확인된 국

제수역사무국(The World Organization for Animal

Health; Office International des Epizooties, OIE)의 통계

에 따르면 세계 25개국에서 190,517건의 BSE가 보고되고

있다(http://www.oie.int/eng/info/en_esbmonde.htm).

대부분은 영국에서 발생한 것이나 영국에서는 1992년에,

다른 국가에서는 2002년을 전후하여 발병이 최고조를 이

룬 후 발생은 현격히 줄어들고 있다. 

BSE는 소의 만성 퇴행성 신경질환으로 뇌의 특정부분이

스폰지처럼 변형되어 각종 신경증상을 보이며 운동실조에

따른 보행불능에 빠져 폐사한다[34]. BSE의 경우, 신경세

포의 공포변성과 중추신경조직의 해면상 변화를 특징으로

보이며, 2∼5년의 다양한 잠복기를 거쳐 발병 후 2주~6개

월 사이에 폐사하게 된다. 임상증상으로는 빛과 소리 등

외부 자극에 민감하여 신경질적이며 침울하며 매우 불안

한 상태를 보이며, 자세가 불안정하고 중심을 잡지 못하고

잘 넘어지고 후지 마비 증상을 보여 보행장애와 기립불능

의 운동실조 이후, 전신마비 등으로 사망에 이른다[35].

현재 BSE는 OIE에서 관리대상 질병으로 분류되어 있으

며, 국내에서는 진전병, 사슴만성소모성질병과 더불어 제

2종 가축전염병으로 지정되어 있다. BSE의 감염은 7개월

령 미만에서 시작되는 것으로 파악되고 있으며, 소의 나이

가 24개월 이상의 경우는 몸 안에 변형 프리온이 많이 생

겨 발병하기 시작하고 대부분의 광우병은 3세 이상의 소

에서 나타난다. 그래서 OIE의 BSE에 대한 공식 자료도 24

▶▶▶ 신종인수공통전염병으로서의 프리온 질병

표 1. 동물의 대표적 TSE [1, 15]
질병명(국문) 질병명(영문) 발생축종 최초보고년도

진전병(스크래피) Scrapie 면양 1732

전염성밍크뇌증
Transmissible Mink 

밍크 1947
Encephalopathy (TME)

사슴만성소모성질병
Chronic Wasting Disease 

사슴 1967
(CWD)

소해면상뇌증
Bovine Spongiform 

소 1986
Encephalopathy (BSE)

고양이해면상뇌증
Feline Spongiform 

고양이 1990
Encephalopathy (FSE)

변형 크로이츠펠트 variant Creutzfeldt-Jakob 
인간 1996

야곱병 disease (vCJD)
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개월 령 이상의 소를 대상으로 발생현황을 파악하고 있다. 

BSE는 영국에서만 18만 마리 이상의 발생이 보고되었으

나 BSE의 확산을 막기 위해 천만 마리의 소 중에서 3백만

마리 이상의 소를 도축하고 동물성 사료 공급을 엄격히 통

제함으로써 이제 그 발생률은 점차 감소하고 있다. 하지만

2000년대에 들어와 미국, 일본, 이스라엘 그리고 아프리카

대륙까지 BSE가 발생함으로써 전 세계적으로 확산되는 추

세에 있다. 특히 병에 걸렸지만 임상 증상을 보이지 않는

무증상감염우의 경우가 많아서 전체 상황을 판단하는 데

에 어려움이 있으며, 전수 검사와 같은 능동 검역체제가

아니고는 감염 실태를 파악하는 데에 어려움이 있다[36]. 

이에 EU에서는 프리온의 식품 및 의약 재료에의 유입을

차단하기 위해 99%의 병원성 프리온이 존재하는 것으로

알려진 특정 위험 부위(SRM)의 철저한 제거, 동물성 사료

금지의 강화된 사료 정책의 시행, 그리고 전수검사와 같은

능동 감시 체제의 확립을 강조하고 있다. 이러한 일련의

조치에 따라 BSE는 충분히 관리할 수 있는 질병이 되었으

나 아직 완전한 것은 아니다. 미국에서도 사람의 건강 문

제와 연관하여 보다 강화된 동물 사료 관리가 필요함이 제

시되어 있다[37]. 

또한 충분한 사료 강화조치 이후에도 BSE의 발생 사례

는 보고되고 있으며, 이것은 강화된 사료 관리만으로는 질

병 관리가 부족할 수 있다는 것을 의미한다. 이에 대한 일

부 과학적 설명이 최근 이루어지고 있으며, TSE 감염동물

로부터의 분변을 통해 배설된 병원성 프리온이 주변 토양

의 오염을 가져오고[38, 39], 토양의 미네랄 성분과 결합한

병원성 프리온은 매우 안정된 상태가 된다는 점이다[40].

현재 BSE는 수평감염은 이루어지지 않는다고 믿고 있지만

이러한 연구결과는 BSE의 역학에 있어서 충분한 주의가

필요함과 더불어 환경오염 문제의 가능성을 말해 주고 있

다[41]. 현재 병원성 프리온의 토양을 포함한 다양한 환경

내 잔존 연구는 최근 그리스에서 열린 Prion 2009 국제 학

회에서 그 내용이 구체적으로 보고되었다.

한편, 이러한 환경오염 가능성 외에도 소의 자체 돌연변

이에 의해서 사람의 vCJD와 동일한 유전자가 BSE 발병소

의 뇌에서 확인되고 있기 때문에 장차 이 질병의 퇴치를

위해서는 단순한 강화된 사료 정책 외에도 보다 다양한 질

병 관리 체제가 필요할 것으로 판단되고 있다. 그러나 확

실한 것은 BSE의 발생이나 인간으로의 전염을 고려할 때

SRM에 대한 규제가 가장 중요한 것으로 생각되고 있다.

EU에서는 SRM과 발병 간의 상관성에대한 최신 연구 결과

를 토대로 지난 2008년 4월 말, EU의 모든 회원국은 반드

시 준수해야 하는 SRM에 대한 과학적 기준을 제시하였다.

이에 따르면 편도, 전체 창자, 장간막 등은 모든 연령의 소

에서 위험하며, 뇌나 눈, 척수를 포함한 두개골은 12개월

이상의 소에서는 모두 SRM으로서 정하고 있으며, 이 규정

은 올해인 2010년에 재검토될 때까지 변경하지 못하게 되

어있다.

고령우에서 관찰되는 비정형 BSE(atypical BSE)는 프리

온의 분자량에서 전형적인 BSE와 다르며 일종의 소에서의

산발성 BSE로 판단되나, 앞으로 정확한 병인학etiology은

밝혀져야 한다. 전염력이 있기 때문에 vCJD와의 연관성에

대해서 관심을 받고 있으며[42], 특히 아밀로이드형의

BSE(BASE)에 주목하고 있다[43-45]. 

3) vCJD

1920년대에 처음으로 학계에 보고된 CJD와 유사한 임

상 증상이 BSE에 오염된 쇠고기를 섭취한 사람으로부터

나타났기 때문에 이를 vCJD라고 부르게 되었다. 따라서

현재 CJD에는 자연 발생하는 산발성 CJD(sCJD)와 가계상

의 유전적 요인에 의한 가계성 CJD(fCJD, 동일한 개념으

로서 유전성 CJD라는 의미에서 gCJD라는 표현도 사용됨)

의 비전염성 CJD두 종류와 병원 수술도구나 조직이식 및

사체추출물 등에 의한 의원성 CJD(iCJD)와 더불어 vCJD

TiBMBTiBMB
Neurodegenerative disease
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와 같은 두 가지 전염성 CJD로 이루어진 총 4가지 유형으

로 분류한다 (표2). 

vCJD의 유사한 형태로서 조상의 영혼을 이어받는 의식

의 일종으로 죽은 조상의 몸을 먹는 습관이 있던 파푸아

뉴기니의 포레, 기미, 야테와 같은 식인 부족에서 지금의

인간광우병 (vCJD)과 같은 증상을 보이는 풍토병이 있다.

이는‘쿠루(Kuru-원주민 언어로서 몸을 떤다는 뜻, 부족에

따라서 우루마uruma, 구지글리guzigli라고도 불리고 있

다)’로 명명되어 1957년에 첫 보고되었다. 당시에는 원인

을 밝히지 못해서 미지의 바이러스가 일으키는 것으로 추

정하기도 했으나, Kuru는 식인 습관이 금지되면서 급격히

감소되었다.

한편, 특정 유전자와 질병 발생과의 연관성에 대한 연구

는 많이 되어 있지만 vCJD와 MM 유전자의 상관관계는 지

금까지 알려진 그 어떤 질병관련 유전자보다도 높은 것으

로 처음부터 제시되었고[47] 이는 현재 보다 명확히 밝혀

져 있다[48]. 식인부족에서의 Kuru 연구를 통해 알아낸 것

은 vCJD의 잠복기가 사람의 유전형에 따라 매우 다르다는

점이다[49]. 한국인에게 비율이 높은 프리온 유전자 129번

위치의 MM 유전자형이 잠복기가 가장 짧아 먼저 발병하

여 사망에 이르는 것으로 보이며, MV형이 가장 내성을 보

이고 심지어는 40년 후에야 발병한 사례도 보고되어 있다.

현재 유럽에서의 vCJD 환자는 수혈에 의한 환자군을[50]

포함해서 한 사람만 제외하고 모두 MM형이다[51]. 따라서

현재 주로 나타나고 있는 MM형 vCJD 환자에 이어서 앞으

로 몇 십 년에 걸쳐 MV형의 유전자를 지닌 환자의 증가가

나타날 수 있기 때문에 스위스 츄리히 대학의 Aguzzi는

vCJD 발생 상황은 최소한 40 여년은 지켜보아야 할 것으

로 경고하고 있다. 영국의 국가기관인 해면상뇌증 자문위

원회(SEAC)에서도 현재 영국 내에서 무증상의 감염자 수

를 4천에서 1만 명으로 추정하고 있으나, VV나 MV유형은

병원성 프리온에 노출되어도 긴 잠복기로 인해 발병 이전

에 다른 요인으로 사망하는 경우가 많을 것으로 추정하고

있다.

1996년 이후 전 세계적으로 약 200 여명의 환자가 발생

하고 있는 vCJD의 전구증상으로는 감정 불안정이 나타나

고 사지 감각 이상과 더불어 언어, 시각, 미각 등의 장애를

나타내다가 결국 운동실조와 인지 기능 마비로 사망에 이

른다[52, 53]. 일반적인 sCJD가 노년층에서 주로 발생되는

것과 달리 vCJD는 비교적 짧은 잠복기를 거쳐서 젊은 사

람에게도 발병하는 것이 특징이며[54], 다른 유형의 CJD와

는 병리조직학적 소견에 차이가 있고 더 나아가 BSE가 집

중적으로 발생한 영국과 지리 및 시기적으로 일치하는 역

학적 증거가 있기 때문에 vCJD는 BSE와의 깊은 상관관계

가 있다[1, 55]. 현재 고령에서 백만 명에 한, 두 사람의 비

율로 발병하는 sCJD에 비해서 20-30대의 젊은 사람들이

광우병에 잘 걸리는 이유로서는 이들이 즐겨 먹는 햄버거

등, 식생활 습관이 주요 원인으로 생각되어 왔으나, 최근

▶▶▶ 신종인수공통전염병으로서의 프리온 질병

표 3. BSE 검사 방법[38, 39]
검사 방법 시료 진단 방법

신속검사법 신선 뇌조직 PrPSc 항원 검색
병리조직검사법 포르말린 고정 뇌조직 뇌조직의 특징적인 공포변성 확인
면역조직화학염색법 포르말린 고정 뇌조직 PrPSc 항원 검색
Western blot 검사법 신선 뇌조직 PrPSc 항원 검색

전자현미경 검사법 신선 뇌조직
Scrapie associated fibrill 
(SAF) 확인

Bioassay 신선 조직 PrPd의 확인

표 2. 여러형태의 CJD [46]
질병형태 원인

특발성. 발생원인은 알려져 있지 않다. 흔히 발생하지
Sporadic CJD 않지만전세계적으로고르게분포되어발생되기때문에

이러한 종류를 산발성 CJD라 한다.

Familiar CJD (FCJD) 유전적. 프리온유전자에서의돌연변이에의해발생한다.

혹은 Genetic CJD (유전자에 의해 질병 발생 여부가 발생되므로 이를
(gCJD) genetic CJD 라고도 한다.)

Iatrogenic CJD (iCJD) 후천적. 의료 사고 등의 의학적 과정들에서 전파된다.

후천적. 1996년에 처음으로 알려졌으며, BSE 소로부터
Variant CJD (vCJD) 의 병원성 프리온 섭취에 의한 것으로 판단된다. 

(초기에는 nvCJD라고도 칭함)
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보고된 바와 같이 프리온의 인체내 증식 조건이 연령에 따

라 변화하는 것도 또 하나의 원인으로 제시되고 있다[56]. 

vCJD의 오염된 혈액을 통한 환자 발생으로 인해 EU 차

원에서의 혈액 관리와 그에 대한 실무적인 대응책은 거의

확립되어 가고 있으나 vCJD의 역학적 측면에서 치과진료

에서의 전파 가능성은 현재 연구가 진행 중이다[57, 58].

4. 진단

BSE의 진단은 현재 살아있는 상태에서 확진할 수 있을

정도로 낮은 농도의 PrPSc를 검출할 혈청학적 진단 방법이

없기 때문에 생검(biopsy)이 불가능하며, 부검(autopsy)을

통한다. 부검 후 얻은 뇌 및 척수 신경 조직에 대한 면역조

직화학염색법, 면역블로팅검사법을 사용하여 검사하고 뇌

조직에 대한 조직학적 검사를 통해서 확진을 한다. 하지만

병원체의 감염력을 포함한 최종 확진은 bioassay로 하게

되며, 이는 가장 민감한 방법으로서 인간의 프리온 유전자

를 넣은 형질 전환 생쥐를 이용하여 발병을 확인함으로써

시료 중의 감염력 있는 병원성의 PrPd를 확인하게 된다.

현재 OIE의 표준진단법으로는 뇌조직을 검사하는 병리

조직검사법, 면역조직화학염색법(ELISA), Western blot

검사법 등을 수행하고 있다(표 3). 하지만 현재까지 BSE나

vCJD를 확인하기 위해 국제적으로 공인된 검사법 자체로

는 PrPSc와 PrPC를 구분하지 못한다. 따라서 검사하려는 시

료를 단백분해효소로 처리한 후 이러한 처리에도 파괴되

지 않고 여전히 남아있는 것을 검출함으로써 PrPSc를 확인

하는 방식이다. 현재 공인검사법은 일반 프리온을 검출하

는 검사법으로서 시료를 proteinase K로 사전 처리한 후

시료 중에 남은 저항성의 프리온을 측정함으로써 PrPSc로

판정하는 방식이다. 신속검사법으로는 현재 15개의 신속

진단키트가 BSE 검사를 위하여 국제적으로 공인되어 사용

되고 있다(표 4) [19, 59, 60].

그러나 이러한 항원-항체를 사용한 공인검사법으로는

ELISA 등으로 측정할 수 있는 검출 농도의 한계가 있기 때

문에 뇌, 척수 등의 프리온 고농도 시료에만 사용가능하고

현실적으로 질병을 전파시킬 수 있는 혈액과 같은 저농도

의 시료에는 적용할 수 없다. 따라서 이를 극복하기 위한

노력은 여러 집단에서 시도되고 있으며 대표적으로는 단

백의 형태를 이용한 PMCA, 항체의 특이성과 PCR의 민감

도를 결합한 immuno-real time PCR법 등 다양한 시도가

이루어 지고 있다. 다만 민감도를 ELISA의100배 이상 높

인 검사법의 경우 숙련된 실험실이 아니고는 검사치의 불

안정한 background나 false positive의 문제가 상존하기에

국제적인 공인 방식으로 확립하는 데에 어려움을 겪고 있

다. 

한편, 병원성의 PrPd를 확인하는 방식에 있어서 일반 프

리온을 검출하는 현재의 공인검사 방식은은 최근 감베티

등이 보고한 효소처리로 파괴되고 유전자의 돌연변이도

없는 PrPd의 등장으로 한계를 보이고 있다[61]. 지금까지

BSE나 vCJD의 원인인 PrPSc 혹은 PrPd을 검출하기 위해 사

TiBMBTiBMB
Neurodegenerative disease

표 4. 상용화하여 사용되고 있는 소해면상뇌증 신속 진단 키트[16, 38, 39]

품명(회사) 진단방법
허가받은

비고
국가

Prionics-Check 단백효소 처리한 시료를
유럽연합

시료: 0.5 g obex 조직
Western Test 프리온항체를 이용하여

미국
검사한계: 5.0~20 pmol

(Prionics AG) Western blot 시행 검사시간: 6~8 시간

Prionics-Check
효소면역분석

유럽연합
시료: 0.5 g obex 조직

LIA(Prionics AG)
(Sandwich ELISA)

미국
검사한계: 1.0~5.0 pmol
검사시간: 4 시간

Bio-Rad test 효소면역분석
유럽연합 시료: 0.35 g obex 조직

(Bio-Rad) (Sandwich ELISA)
미국 검사한계: 0.5~2.0 pmol
일본 검사시간: 6 시간

Enfer test 효소면역분석
유럽연합

검사한계: 1~10 pmol
(Abbott Labs) (Simple ELISA)

미국
검사시간: 4 시간

일본
CDI test

구조적 차이에 따른
유럽연합 검사한계: 0.5~5.0 pmol

(Impro 
면역 분석

미국 검사시간: 8 시간
Biotechnology) 일본 Proteinase K 미사용
Herd-check 뇌조직 시료로부터 변형

검사시간: 4~5시간
(IDEXX 프리온(PrPSc) 분리 후 미국

Proteinase K 미사용
Laboratories) 면역 분석
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용해온 검사법으로는 이런 유형의 프리온을 검출하는 것

은 어려우며, 이에 최근 급증하고 있는 단순 치매라고 판

단된 사례도 실제로는 이러한 유형일 가능성이 조심스럽

게 제시되고 있다[62]. 따라서 보다 신속하고 정확하며 다

양한 프리온에 대한 분별이 가능한 여러 진단법의 개발이

시도되고 있다[63]. 

5. BSE에 대한위해성인식 및소통
(Risk perception, risk communication
and risk management of TSEs)

어느 나라에서건 BSE의 발생은 단순한 질병 발생이라는

수준을 넘어서 해당 사회에 경제적, 사회적 영향과 혼란을

가져오며, 국내 축산은 물론 대외 수출 조건의 변화 및 정

책 변화를 가져온다. 이러한 과정 중에서 건전한 과학은

대중에게 정확한 정보를 제공하는 역할을 해야 한다[64].

하지만 국제 가이드라인까지 있고 동일한 BSE 발생국임에

도 불구하고 캐나다, 미국, EU의 대응책이 서로 다르다는

것은 이 과정 중에 과학만이 유일한 고려 요소가 아니라는

것을 시사하고 있다. 

이 점에 대한 캐나다에서의 연구는 소비자의 정부 신뢰

및 해당 사회의 산업 구조가 과학이 어느 정도까지, 어떻

게 정책에 반영될 것인지에 막대한 영양을 미치는 것으로

파악되었다. 따라서 이해당사자 간의 공개적인 여론 수렴

에 통해 행하게 되는 과학적 검토 후 그에 따른 기준 완화

는 반드시 이해 집단 간의 충실한 소통 전략이 선행되어야

한다. 이 과정에서 정부와 식품 업자들이 지닌 위해성 인

지(risk perception)와 목축업자나 소비자등과 같은 일반

대중의 위해성 인지는 대등하게 고려되어야 한다. 따라서

정책입안자는 위해성 소통(risk communication)을 대중의

위해성 인식 정도를 고려하여 전략과 대책을 마련해야 한

다. 

EU 국가 간의 각각의 이해집단 들이 지닌 위해성 인지

(risk perception) 및 위해성 소통(risk communication)에

대한 워크샵에서 내린 여러 결론 중에서도 가장 중요한 두

가지 결론으로는 첫째 TSE 통제를 위해서 모든 나라들은

‘SRM 관리’및‘강화사료 정책’은 반드시 지켜져야 한다

는 것이고, 이에 대한 완화 조치 등은 일반 대중을 포함해

여러 이해 집단 간의 밀접한 소통을 전제로 한 건전한 과

학적 사실에 바탕을 두어야 한다는 점이다.  둘째는 전수

검사에 의한 감시체제는 비록 많은 나라들이 BSE에 대한

역학적 모니터링의 개념으로 받아들이지만 BSE 통제를 위

해 매우 중요한 것이었다. 전수검사 조건의 변경은 가능하

지만 반드시 모든 이해 집단 간의 합의 하에 진행되어야

함을 강조하였다[65].

EU에서는 BSE의 통제와 이에 대한 일반대중의 이해를

위해 위해성 평가와 관리를 별개의 부처에서 수행함으로

써 공정하고도 정확한 통제 체제가 가능하도록 되어 있었

다. 위해성 평가(risk assessment)는 국내 식약청에 해당하

는 EFSA에서 다루며, 위해성 관리(risk management)는

별도의 부처인 DG SANCO (the Directorate General for

Health and Consumer Affairs)에서 수행하고 있다. 이는

양 부처에서 균형을 이루게 됨으로써 민감한 사안에 대한

진실의 왜곡이나 위조는 어렵게 되어 사회적으로나 회원

국 간에서나 민감한 상황을 야기하게 되는 BSE 발생과 같

은 인수공통전염병 관리에 대비한 매우 바람직한 구조라

고 볼 수 있다.

우리 사회에서 전염병에 대한 소통 구조는 매우 취약하

다. TSE에 대한 많은 오해는 우리 사회의 위해성 평가와

소통 및 관리 기능의 부재에 기인하는 것으로 판단된다

[66]. 실험실의 발견을 방역과 검역이라는 현장에 적용될

때의 간극을 고려하지 않고 이 질병을 이야기 하는 것은

매우 위험하며, 실제 생활에 접목되는 정책 입안에서는 더

욱 그렇다[67]. EU에서는 소의 연령 추정은 모두 이력추적

▶▶▶ 신종인수공통전염병으로서의 프리온 질병
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제를 통해 결정하는데 도축에 있어서는 이력추적만도 부

족하여 귀에 부착된 전자택tag의 정보와 일치하는 경우에

만 도축이 허용된다. 이렇게 엄격한 관리가 있기 때문에

BSE는 감소하고 있음에도 불구하고 국내 일부에서는 SRM

을 수입하는 데에 있어서 치아로 소의 연령을 추정해도 무

방하며, 더 나아가 BSE가 조만간 사라질 것이라는 비과학

적인 견해마저 제시되고 있다. 

미국만해도 불임부부를 위한 북유럽으로부터의 정자 수

입을 금지시켰다. 정자를 통한 vCJD의 전파 사례는 단 한

건도 보고되지 않았음에도 불구하고 프리온 질병이 유행

하는 유럽으로부터 자국민을 보호한다는 이유로 실시했

고, 학계에서도 vCJD의 미국 자체 발생 가능성에 대하여

끊임 없는 주의가 필요함이 제시되고 있다[68]. 이러한 사

례는 미국 쇠고기 수입에 있어서 무의미한 확률 논쟁이 있

었던 것을 볼 때 정부가 일반 대중의 입장에서 어떻게 노

력하며 더 나아가 소통해야 하는지를 말해준다.

또한 우리나라 사육 및 도축 체제가 EU나 미국에 비해

서도 훨씬 미비하기 때문에 수입에 있어서 수출국에 대하

여 엄격한 것을 요구할 수 없다는 관점도 있다. 하지만 그

런 주장은 예방의학적 관점에서 매우 위험한 생각이다. 국

내의 취약 상황이라는 것은 외부로부터 작은 위험성이 들

어올 때 크게 확산될 수 있는 환경을 의미하기 때문이다.

BSE 확산 방지를 위한 EU의 GBR 위해성 평가 분석에서도

BSE 관리에 취약한 환경일수록 더욱 더 엄격한 조건을 제

시하여 외부로부터의 작은 위험성의 유입도 방지하도록

권고하고 있다. 

6. 결론

인류에 있어서 신종인수공통전염병으로서 등장하는 모

든 질병은 단순한 질병을 넘어 사회문화적 측면을 동시에

고려하지 않으면 안된다. 그런 면에서 BSE는 거의 유사한

시기에 인류계 내로 들어온 AIDS와 더불어 전형적인 신종

전염병의 사례이며, 과학적인 결론을 내리기에 아직 충분

한 시간이 경과하지 않은 진행형인 질병이다. 그러나 매년

마다 새로운 사실이 밝혀지고 있고 아직 밝혀져야 할 것이

많은 신종인수공통전염병이기는 하지만 현재 과학 수준으

로 충분히 통제 가능한 질병이며 앞으로도 계속 감소할 것

이 분명하다. 하지만 BSE가 통제 가능하고 발생이 감소하

기 이해서는 반드시 전제조건이 필요하다. 그것은 철저한

사전주의 원칙의 적용이며, 기존 병원체와는 전혀 다른 개

념의 질병이기 때문에 현 시점에서 가장 유효한 대책은 예

방이다.

현재 BSE에 대한 엄격한 사전주의의 적용에 의한 발병

감소와 더불어 신자유주의 시대에 부응하기 위해 OIE 기

준은 점차 완화될 것으로 예상되지만, 이 질병의 통제에는

무엇보다 SRM 관리가 중요하다. EU의 SRM 연령 규정에

서 6개월 상향 조절하는 데에 5년이 걸린 사례도 있다. 국

내에서 SRM에 있어서 혼란스러워 하는 것에는 OIE와 EU

간의 SRM 기준이 다르다는 점이다. OIE 기준은 국가 간의

무역 중에 동물 질병의 확산을 방지하기 위해서 만든‘통

상 조건’으로서 회원국들에 대한‘권고기준’이다. 그리고

이 조건을 참조로 하여 무역국 간의 산업구조, 방역 상태,

식생활 문화 등을 고려해서 방역에 충분한 통상 기준을 책

정할 것을 명시하고 있다. 다시 말하면 OIE기준은 회원국

들에게 질병 확산 방지에 요구되는‘필요조건’이다. 반면

회원국이 반드시 지켜야 할 준수사항으로서의 EU SRM 기

준은 서로 다른 문화와 산업구조를 지닌 EU 회원국들의

다양한 상황을 고려한 후, 회원국의 다양한 상황에도 적용

될 수 있도록 방역에 충분한 내용으로 만들어진 기준이기

때문에‘충분조건’인 과학적 기준이다[69].

프리온 질병에 대비하여 국내에도 안전한 먹거리를 위

해서 능동적인 전수검사와 이력추적제와 같은 제도가 하

루 빨리 확립될 필요가 있다. 물론 국내의 BSE 자체 발생
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가능성은 매우 낮다. 그 이유로는 우선 특정 질병이 유행

하거나 발병하기 위해서는 만족시켜야 할 사전 조건이 있

다는 점에서, 첫째 과거로부터 한국에서 양 산업의 발달이

미약하다. 영국 국회보고서에서 언급되었듯이[24] 영국에

서의 BSE 발생 주요 원인 중의 하나가 양의 내장을 소에게

먹인 것이다. 그러나 한국에서는 과거로부터 양 산업의 전

무 하다시피 했기에 BSE 유행의 발단 및 주요 원인의 사유

가 국내에는 거의 갖추어지지 않았다고 볼 수 있다. 

두번째 이유로는 과거로부터 소 내장을 사람이 소비해

왔다는 점이다. 전염병이 확산되기 위해서는 집단 내에서

일정 수준 이상의 감염개체가 있어야 하며, 이 점을

(tipping point) 넘어서야 유행 상태가 된다[70, 71]. 프리

온 질병도 종간 장벽이 있기 때문에 동종 간의 전염에서

증폭, 확산이 쉽다. 그런데 우리 문화에서는 소의 내장을

소에게 먹이기보다는 대부분 사람이 소비해 왔기 때문에

질병 유행의 역학에서 중요한 동종간의 증폭 단계가 차단

되었다는 것을 의미한다. 그런 의미에서 국내 한우에서의

광우병 자체 발생 가능성은 거의 없으며, 장차 국내에서

광우병이 발생한다면 그 원인으로서는 외부로부터의 유입

일 것으로 간주할 수 있다. 
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