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Arnold-Chiari malformation type 1 is a congenital disease characterized by her-

niation of the cerebellar tonsils through the foramen magnum. Most common clini-

cal symptom is pain, including occipital headache and neck pain, upper limb pain 

exacerbated by physical activity or valsalva maneuvers. Various otoneurological 

manifestations also occur in patients with the disease, which has usually associ-

ated with dizziness, vomiting, dysphagia, poor hand coordination, unsteady gait, 

numbness. Patients with Arnold-Chiari malformation may develop vertigo after 

spending some time with their head inclined on their trunk. Positional and 

down-beating nystagmus are common forms of nystagmus in them. We 

experienced a 12-year-old female who presented complaining of vertigo related 

to changes in head position which was initially misdiagnosed as a benign 

paroxysmal positional vertigo.
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서    론

아놀드-키아리 기형(Arnold-Chiari malformation)은 소뇌

(cerebellum) 또는 뇌간(brainstem)의 일부분이 후두공(foramen 

magnum)을 통해 척추강으로 탈출(herniation) 되는 선천성 

기형이다[1]. 정확한 원인은 밝혀진 바 없으며, 1891년 Chiari

에 의해 1–4형의 4가지로 분류되었다[2]. 

제 1형 아놀드-키아리 기형에서는 수두증(hydrocephalus)

이 후와(posterior fossa)에 위치한 여러 신경 구조들에 하향

압력을 가하여 후두부 두통, 경부 통증, 감각저하, 연하장

애, 운동실조, 어지럼 등의 증상을 일으키고 척수공동증

(syringomyelia)을 유발한다[3].

최근 저자들은 고개를 양측으로 돌릴 때 발생하는 회전

성의 어지럼을 주소로 내원한 소아 환자에서 양성돌발성
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Fig. 2. Videonystagmographic finding of supine head roll test. The rightward head turning induces 2°/sec geotrophic nystagmus with 

a latency of 8 to 9 seconds (A), which reverse to leftward direction induces 7°/sec geotrophic nystagmus with a latency of 5 seconds 

(B). H, horizontal beating; V, vertical beating.

Fig. 1. Videonystagmographic finding of horizontal gaze nystagmus test. It shows bilateral directional changing nystagmus. The rightward

horizontal gaze induces 3°/sec subtle right nystagmus (A), which reverse to leftward direction induces 9°/sec leftward nystagmus (B).

H, horizontal beating; V, vertical beating.

두위현훈으로 오인된 제1형 키아리 기형을 문헌고찰과 함

께 보고하는 바이다.

증    례

12세 여자 환아가 약 1년 전부터 고개를 좌, 우측으로 

돌리면 유발되는 회전성어지럼을 주소로 내원하였다. 환

아는 똑바로 서 있기 힘들 정도의 심한 후두부 두통을 간헐

적으로 호소하였고 이명, 난청, 이충만감 등의 와우 증상 

및 보행이나 감각이상, 연하장애 등은 없었다. 기저질환은 

없었고 신경이과적 검사에서 자발안진은 관찰되지 않았다. 

주시안진검사에서는 좌측 주시 시에는 좌측(9°/sec)을 향하

고, 우측 주시 시에는 우측(3°/sec)을 향하는 방향전환성수

평성안진(bilateral directional changing nystagmus)이 관찰되

었다(Fig. 1). 온도안진검사(Caloric test)에서는 좌측 수평 

반고리관 마비(canal paresis)가 12%, 방향 우위성(directional 

preponderance)은 우측 1%로 각각 정상 범위로 확인되었다. 

수평갸웃검사(supine head roll test)에서는 좌, 우측으로 고

개를 돌릴 때 각각 향지성(geotropic)안진이 관찰되었고, 좌

측은 7°/sec, 우측은 2°/sec 로 나타났다(Fig. 2). 두위변환 안

진검사(Dix-Hallpike)에서도 각각 좌측 검사 시에는 좌측안

진, 우측 검사 시에는 우측안진이 관찰되어 좌측 수평반고

리관 양성돌발성두위현훈, 반고리관 결석증(canalolithiasis)

으로 진단하여 이석치환술을 시행하였다. 1주 간격을 두고 

3회에 걸쳐 치료를 시행하였으나 증상이 지속되어 중추기

원 어지럼증 감별을 위해 뇌자기공명영상 촬영을 시행하

였다. 시상면 T1 영상에서 소뇌 편도의 탈출(herniation)을 

확인하였으며 소뇌편도는 후두공보다 약 21 mm 아래쪽으

로 내려와 있었다(Fig. 3). 이 같은 소견으로 제 1형 키아리 

기형으로 진단하였다.

고    찰

아놀드-키아리 기형은 두개골의 해부학적 이상(anatomi-

cal alteration)으로 소뇌 또는 뇌간(brain stem)이 후두공을 

통해 경추부(cervical chain)까지 탈출되는 선천성질환이다

[4]. 소뇌, 뇌간, 두개경수 접합(craniocervical junction)의 탈

출 또는 기형의 정도에 따라 1–4형으로 분류할 수 있다[1].

제1형은 소뇌편도의 하향 탈출정도가 5 mm 이상인 경

우로, 소뇌척수공(syringomyelia)이 동반될 수 있다. 2 형은 

연수(medulla)와 제4뇌실(4th ventricle)의 하향 편위(caudal 

displacement)가 동반된다. 3형은 천막하부(Infratentorial)의 
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Fig. 3. T1-weighted magnetic resonance image finding (sagittal

plane). The McRae line which means an imaginary line from anterior

border of the foramen magnum to posterior border of the foramen

magnum is represented by the dashed line. The arrow marks the 

degree of cerebellar tonsillar herniation of approximately 21 mm.

수막척수탈출 부위까지 조직이 탈출된 경우로 후두골 뇌

류(occipital encephalocele)가 동반될 수 있으며, 4형은 소뇌

천막(tentorium cerebelli) 혹은 소뇌가 저형성되거나 무형성

된 상태이다[1,4,5]. 3형과 4형은 매우 드물고 심각한 기형

을 동반한다[6].

제1형의 경우 소아일 때 증상이 발현되는 경우도 있으

나, 무증상으로 지내다가 30–50대에 이르러 증상이 발현되

는 경우가 많다. 임상적으로 가장 흔히 발생하는 증상은 

후두부 두통, 경부통증, 상지통증이다. 또한 뇌신경의 침범

부위에 따라 감각저하(sensory loss), 마비(numbness), 저림

(tingling), 근력약화(muscle weakness), 운동실조(ataxia) 등

이 나타날 수 있다. 삼차신경 침범 시에는 신경통이 유발되

고, 8th–12th 뇌신경 침범 시에는 난청, 이명, 연하장애, 음

성 변화 등이 유발될 수 있다[7]. 피질척수로(corticospinal 

tract)의 이상, 소뇌기능 장애 등을 보일 수 있는 후두공 압

박증후군(foramen magnum compression syndrome)이 동반될 

수 있으며, 80%의 환자에서 안진, 복시, 안와통 등의 안구

증상이 발생한다[8]. 

안진은 주로 하방 안진이나 자세변화에 따른 안진이 관

찰된다. 한참 누워서 시간을 보낼 때처럼 조직에 압력이 

가해질 때 안진 및 어지럼이 유발된다[9]. 이번 증례에서는 

12세 환아가 서 있기 힘들 정도의 심한 후두부 두통 및 고

개를 돌릴 때 발생하는 회전성어지럼증을 주소로 내원하

였다. 비디오안진검사상 일반적으로 키아리기형에서 나타

난다고 알려진 하방안진이나 주기적 교대안진(periodic al-

ternating nystagmus)과는 다른 양상의 방향 전환 주시안진

이 나타났다. 키아리 기형 환자들의 청각과 전정기능에 대

해 분석한 일부 논문에 따르면 수평 안진이 하방안진보다 

높은 빈도로 나타난다는 보고도 있다[4]. 소뇌충부(vermis 

cerebelli)후방의 결절과 소뇌수가 전정안반사에 영향을 주

어 특이적인 안진이 발생하므로[10], 해부학적 변이와 영향

을 받는 부위에 따라 안진의 방향이 변할 수 있을 것으로 

생각된다. 뇌간의 망상체(reticular formation) 중, 설하 신경 

전위치 핵(nucleus prepositus hypoglossi)이 영향을 받을 경

우 중추성 억제 기전(central inhibitory mechanism)이 소실되

어 주시 시 안진이 유발되는데, 이 증례의 경우 양측의 해

당 전정핵이 자극되어 방향전환성주시안진이 유발되는 것

으로 생각해 볼 수 있다[1]. 마찬가지의 원리로, 수평갸웃검

사 시에는 고개를 좌, 우로 돌릴 때 정상적으로 일어나야 

할 전정안반사가 소실되어 주시안진과 유사한 형태의 안

진이 유발되어, 마치 양성돌발성두위현훈에서 보이는 향

지성안진으로 오인되었던 것으로 사료된다.

1형 키아리 기형은 영상검사로 진단하며, 뇌 자기공명영

상에서 소뇌 편도가 후두공에서 5 mm 이상 탈출되어 있고, 

후와, 두개경수 결합부위 골기형등이 동반될 때 진단할 수 

있다. 소뇌편도의 탈출 정도를 평가하기 위해 후두공의 전

후 경계를 가상으로 연결한 McRae’s line을 그어 탈출 정도

를 평가할 수 있다(Fig. 3) [4]. 이 환자의 경우 뇌자기공명

영상검사상 McRae’s line 아래로 21 mm 탈출된 소견이 확

인되어 1형 키아리 기형으로 진단하였다.

키아리 기형의 치료는 후와(posterior fossa)와 후두공부

위의 감압술을 통해 뇌척수액 흐름을 정상화하고 임상 증

상을 완화시키는 것이다. 그러나 증상이 경한 경우 경과관

찰 할 수도 있으며, 증상의 악화를 예방하기 위해 경부 보

호대로 목 움직임을 제한하기도 한다. 척수공동증이 있고 

하뇌신경 마비, 소뇌 증상, 척수병증, 심한 후두부 두통 등

의 증상이 동반되는 경우 수술적 치료의 적응증이 된다. 

척수공동증이 없는 경우라도 증상이 심할 경우에는 선택

적으로 후두부 감압술을 고려하게 된다[11]. 이 환자의 경

우 심한 후두부 두통과 어지럼증이 지속되어, 신경외과에 

협진하여 후두공 감압술을 계획 중이다.

소아 어지럼의 유병률은 0.7%–15%로 알려져 있고, 약 

60%에서 어지럼과 함께 두통을 호소한다. 소아 어지럼의 

가장 흔한 원인은 양성돌발현훈(benign paroxysmal vertigo 
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of childhood)과 전정편두통(vestibular migraine)으로 전체 

어지럼의 약 35%에서 진단된다. 하지만 양성돌발성두위현

훈은 발생빈도가 낮으며, 선천성기형, 간질성어지럼(epi-

leptic vertigo) 등이 성인에 비해 높은 빈도를 보일 수 있어 

이에 대한 평가는 필수적이다[12].

이 환자는 양성돌발성두위현훈을 의심 하에 여러차례 

이석치환술을 시행하였으나 호전되지 않았고 영상학적 검

사를 통해 제 1형 키아리 기형을 진단하였다. 흔치 않은 

형태의 안진과 어지럼증, 반복적인 치료에도 호전되지 않

은 점, 심한 후두부 두통이 동반된 점 등을 고려할 때 소아 

어지럼 환자가 비특이적 임상 양상이 지속될 시 중추기원

의 어지럼증을 반드시 감별해야 할 것으로 사료된다. 

중심 단어: 아놀드-키아리 기형, 어지럼증, 양성돌발성두
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