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댄디워커증후군에 동반된 점막 밑 입천장갈림증 치험례

강범식·나영천

원광대학교 의과대학 성형외과학교실

Purpose: Dandy-Walker syndrome is a rare congenital brain malformation that occurs one in every 25,000-35,000 live births, 
mostly in females. It is characterized by cystic enlargement of the fourth ventricle, agenesis or hypogenesis of the cerebellar 
vermis and enlargement of the posterior fossa. In this report, the authors aimed to address a rare case of a 14-months-old 
female Dandy-Walker syndrome patient that is presented with submucous cleft palate.
Methods: A 14-months-old female patient admitted to our outpatient clinic, via the department of pediatrics, with the 
complaints of nasal regurgitation, choking and breathing difficulties. She was diagnosed as Dandy-Walker syndrome by 
magnetic resonance imaging evaluation, at another hospital and underwent a shunt operation for the hydrocephalus continuing 
treatments. On physical examination, she had structural abnormality of bifid uvula, and palpable notch in the posterior 
surface of the hard palate. Her submucous cleft palate was corrected, which used a double opposing Z-plasty under general 
anesthesia.
Results: In a follow-up period of 2 months, no complications, such as wound dehiscence, necrosis and infection occurred, 
which shows satisfactory results. She consulted with pediatric neurologists and physical therapists for further evaluation and 
management of the abnormalities in the central nervous system.
Conclusion: Dandy-Walker syndrome patient with a cleft palate is a very rare case to find, which only a few cases are reported 
around the world. Authors would like to share this case of Dandy-Walker syndrome patient, with submucous cleft palate, who 
underwent a double opposing Z-plasty that shows satisfactory results.
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서 론  

댄디워커증후군은 25,000–35,000명 중에 한 명 꼴로 발

생하며 여성에게서 호발하는 선천성질환으로 전형적인 특

징으로는 제4뇌실의 확장, 소뇌 충부의 무형성 혹은 형성

부전(partial or complete agenesis of the cerebellar vermis) 등

이 있다.
1–3 
동반되는 기형은 수두증(hydrocephalus)과 같은 

뇌내기형과 심장기형, 사지기형, 안면기형 등의 신경계외기

형의 두 가지로 나눌 수 있다. 이 중에서도 안면기형은 드물

게 발생하며 입천장갈림증은 더욱 드문 것으로 알려져 있

다.
2
 저자들은 댄디워커증후군이 있는 14개월 여아에 동반

된 점막 밑 입천장갈림증을 치료한 경험을 문헌고찰과 함

께 보고하는 바이다.
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란, 비강 내로 음식물의 역류로 인한 섭취 곤란, 지적발달장

애를 주소로 본원 소아청소년과에서 치료 중인 14개월 여

자 환아가 수술적 치료를 위하여 본과로 의뢰되었다. 환아

는 출생에 관한 정확한 기록이 존재하지 않아 염색체 이상 

등의 가족력, 산전 진찰 여부 등의 자세한 정보를 알 수 없

는 상황이었으며 타병원에서 magnetic resonance imaging 

(MRI) 검사를 통하여 거대한 후두와낭종(posterior cranial 

fossa cyst), 소뇌 충부의 형성부전의 전형적인 증상을 보여 

댄디워커증후군을 진단받은 상태였다(Fig. 1). 진단 후 수두

증에 대한 치료를 위하여 션트 수술을 받았으나 염증으로 

제거하였으며 신경학적 발달이 정상적으로 이루어지지 않

아 재활기관에 수용중이었으며 운동발달지연, 간질, 운동

실조(ataxia), 안진(nystagmus), 동성부정맥(sinus arrhyth-

mia), 방광기형 등으로 치료를 받고 있는 상태였다. 

이학적 검사상 환아는 반복적인 음식물의 역류로 영양

상태가 불량하여 생후 14개월임에도 불구하고 몸무게는 

8.9 kg에 불과했으며, 단단 입천장 및 물렁 입천장의 정중부

에서 점막의 연속성은 있지만 분리된 밴드(midline clear 

zone)가 보였고 갈라진 목젖과 단단 입천장 후연의 골격이 

잘록하게 들어간 소견을 보였다. 영양상태 개선 및 불가역적

인 기도 폐쇄를 예방하기 위하여 전신마취하에 이중 대립 Z 

성형술을 이용하여 점막 밑 입천장 갈림증의 교정을 시행

하였다(Fig. 2). 수술 후 염증, 괴사, 상처의 벌어짐 등은 발견

되지 않았으며 1개월간 외래 추적 관찰 시 특별한 합병증이 

없이 만족할 만한 결과를 얻을 수 있었다. 그 후 환아는 수

술 후 4개월째인 생후 18개월에 거주하던 시설에서 무호흡 

상태로 발견되어 심폐소생술 시행하였으나 사망하였다.

고 찰

댄디워커증후군은 1887년 Sutton 등에 의해 처음 기술된 

후 1914년 Dandy와 Black, 1942년 Tagart와 Walker에 의해 

정의되어 1954년 Benda에 의해 명명되었다.
4
 일반적인 특징

은 거대한 후두와낭종, 소뇌 충부의 무형성 혹은 형성부전, 

천막이 높게 위치하는 것(high position of tentorium) 등을 

들 수 있다.
3
 85%의 환자에서 1세 이전에 발견되며, 산발적

으로 발생하는 것으로 알려져 있으며 그 외에도 유전자 증

후군, 염색체 이상, 선천성 감염 등을 원인으로 생각하지만 

정확한 원인은 밝혀져 있지 않다.
3,5

 댄디워커증후군은 나타

나는 주 증상에 따라 Dandy–Walker complex (DW)와 Dan-

dy–Walker variant (DWV)로 나눌 수 있다.
1
 DW는 제4뇌실

의 낭성 확장, 소뇌 충부의 무형성 또는 형성부전, 후두와의 

확장이 특징이며, DWV는 후두와의 확장 없이 소뇌의 발

육부전과 소뇌 충부의 무형성 또는 형성 부전이 특징이다. 

동반되어 발현되는 기형은 크게 두 가지로 구분되는데 뇌

내 기형은 뇌수종이 대표적이며 신경계 외 기형은 심실중

격결손증을 비롯한 심장기형, 모세혈관종, 다지증 및 상지 

형성부전을 포함한 사지기형 등이 흔하게 발생하는 것으

로 보고하고 있다.
2,6

 신경계외기형에 속하는 안면기형은 전

체 기형 중에 13%까지도 보고되고 있으며 이 중에서 입천

장갈림증은 2.6%–9.5%까지로 드물게 보고되고 있다.
2,6,7

 

댄디워커증후군의 대표적인 증상은 뇌수종으로 인한 대

두증으로서 82%에서 보고되고 있으며 생기는 원인은 루시

카공과 마장디공(foramina of Luschka and Magendie)이 열

리는데 실패하여 제4뇌실의 크기가 증가하여 발생하는 것

으로 알려져 있다.
2,8

 진단방법은 단순방사선 검사, 초음파, 

computed tomography, MRI 등이 사용되는데 최근에 가장 

Fig. 1. T1 sagittal MR image shows hypoplastic vermis is everted over 
the posterior fossa cyst (horizontal arrow). The cerebellar hemi-
spheres and brainstem (A) are hypoplastic. Thinned occipital squa-
ma is seen (vertical arrow).
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우선시 되는 진단방법은 MRI이다.
7,8

 또한 태아 MRI를 통하

여 산전 진단율은 높아졌지만 예후에는 별 영향이 없는 것

으로 알려져 있다.
6
 뇌수종으로 인한 증상은 두개내압(in-

tracranial pressure)을 증가시켜 점점 머리 크기가 커지게 되

고 발작, 지능 저하를 보이다 결국 사망에 이르게 된다.
3
 치

료는 shunt 수술 등의 외과적 치료 이외에 다양한 증상들

에 대해 대증요법을 시행할 수 있다.
7
 하지만 이런 치료에도 

불구하고 대부분이 1세 이전에 사망하며 사망률이 50%에 

이른다는 보고가 있을 정도로 아직은 만족할만한 방법이 

없는 실정이다.
7

저자들이 경험한 증례는 제4뇌실의 확장, 소뇌 충부의 

형성부전, 후두와의 확장을 보이는 DW에 해당하였으며 

운동발달지연, 간질, 운동실조, 안진, 동성부정맥, 방광기

형, 지적 능력의 저하, 양안격리증(hypertelorism), 점막 밑 

입천장갈림증 등 다양한 동반 증상을 보이고 있었으며 지

속적인 재활치료에도 불구하고 호전이 안 되는 양상을 보

이다 결국 사망하였다. 

저자들은 드물게 발견되는 점막하 입천장갈림증이 동반

된 댄디워커증후군 1례를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 

보고하는 바이다. 
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Fig. 2. (Left) Preoperative image shows midline clear (levator dehiscence) and palpable notch in hard palate (horizontal arrow). (Right) 
Postoperative view of submucosal cleft palate, corrected with a double opposing Z-plasty.


