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Dyke-Davidoff-Masson 증후군 환자의 두개골 변형: 
증례보고

이승현·이혜경·정희선

관동대학교 의과대학 성형외과학교실

Purpose: The Dyke-Davidoff-Masson syndrome is a rare disease entity that was first reported in 1993, and it is characterized 
by not only the cerebral hemiatrophy that is accompanied by the ipsilateral ventriculomegaly and ipsilateral compensatory 
osseous hypertrophy, but also the overgrowth of the paranasal sinuses. No studies have attempted to examine it from 
perspectives of the skull deformity and plastic surgery. Here, we report our case with a review of the literatures.
Methods: A 45-year-old man with Dyke-Davidoff-Masson visited our medical institution with nasal bone fracture. Based on 
the previously taken brain MRI scans, we measured the degree of craniofacial deformity, and the horizontal distance, which is 
based on the margin of the skull, as well as the falx cerebri. 
Results: We made a comparison of the degree of craniofacial deformity. This showed that the mean horizontal distance on the 
axial view was shorter by approximately 28.46%, as compared with that of the left unaffected side.
Conclusion: The Dyke-Davidoff-Masson is characterized by a concurrent presence of the atrophy of the cerebral hemisphere, 
with the cranial deformity. For the reconstruction of the bone and soft-tissue deformity with Dyke-Davidoff-Masson syndrome, it 
is needed to perform objective assessments. 
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서 론

Dyke–Davidoff–Masson 증후군은 1933년  Dyke 등
1
에 의

해 처음 보고된 질환으로 두개골의 편위축을 보이며 편마

비 증세가 있는 9명의 환자를 보고하면서 처음 알려졌다. 

이후 이 증후군에 대한 연구가 이루어지면서 대뇌 반구의 

편위축과 동측의 뇌전위 및 뇌실 확장 소견과 함께 동측의 

대상성 골비후, 부비동의 발육과다 등을 특징으로 하는 것

이 보고되었다.
2 

Dyke–Davidoff–Masson 증후군은 현재까

지 국내문헌에서 7례 보고되었으나 대부분이 소아, 청소년

에 국한되었다. 기존의 증례들은 마비 등의 신경학적 증상

에 대해서만 주로 언급하였고, 두개골 변형에 대한 언급은 

없었기 때문에 이에 대해 소개하고자 한다.

증 례

좌측 편마비를 동반한 45세 남자환자로 비골골절을 주
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소로 내원하였다. 가족력상 특이사항은 없었다. 좌반신 편

마비는 5세경 부터 시작되었고 연령이 증가하면서 편마비

의 정도가 심해져 중등도의 좌반신 편마비 소견이 관찰되

었다. 경도의 지능발달 지연과 구음장애 및 간헐적인 두통 

소견을 보였고 반복적인 재발성 경련의 과거력이 있었다. 신

체적 발육 상태는 정상적이었다. 그 외 Dyke–Davidoff–

Masson 증후군 환자에게서 나타날 수 있는 내상사위, 과활

동, 정류고환, 수지상 형성 부전, 무정위 운동증 등의 소견

은 관찰되지 않았다. 고혈압, 위–식도 역류질환, 불면증 등

을 주소로 경구약을 복용 중이었으며 외견상 좌측 전두골

에 비해 우측 전두골이 상대적으로 함몰되어 있었으나 안

면 비대칭 소견은 보이지 않았다(Fig. 1). 뇌자기공명영상촬

영상 우측 대뇌 위축, 동측 뇌실의 확장 및 대상성 골비후

가 보였고(Fig. 2), 컴퓨터단층촬영에서는 유양동 함기세포

의 발육과다 소견이 나타났다(Fig. 3). 또한 뇌혈관 촬영상 

우측 중간대뇌동맥과 후대뇌동맥이 좁아진 모습이 관찰되

었다(Fig. 4).

저자들은 두부의 뇌자기공명영상촬영 사진을 이용해 양

측 두개골을 측정하여 정상적인 좌측 두개골과 변형된 우

측 두개골의 수평 거리를 비교해 보았다. 사진의 axial view에

Fig. 2. Magnetic resonance image shows right cerebral hemiatrophy (arrow), secondary dilatation of the ipsilateral lateral ventricle (empty arrow). 
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Fig. 1. A 45-year-old man showing depression of right forehead and scalp.
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서 앞, 뒤 내겸을 이은 중심선상에 동일한 간격으로 4개의 

지점을 잡고, 각 지점으로부터 양측 두개골까지의 거리를 

측정하여 정상적인 좌측에 비해 변형된 우측 두개골의 거

리를 측정하였다. 세 번 이상 측정하여 두 번 같은 값이 나

오면 이것을 측정치로 선택하였으며 통계학적 유의성을 알

아보기 위하여 SPSS ver. 12.0 (SPSS Inc., Chicago, IL, USA)

를 이용한 Mann–Whitney Test로 측정값을 검증하였고, p-

value 0.05 미만에서 통계학적으로 유의한 것으로 분석하였

다. 그 결과, 변형된 우측의 경우 각각 40.23 mm/56.85 mm/5

8.13 mm/55.27 mm, 정상적인 좌측의 경우 69.65 mm/74.66 

mm/72.86 mm/68.36 mm로 측정되었다(Fig. 5). 

고 찰

Dyke–Davidoff–Masson 증후군 환자는 보통 생후 일찍 

대뇌의 편위축으로 인해 반대측 체간의 부전마비가 나타

나면서 동시에 경련, 지능발육 부전, 동측성 반맹, 외안근 

마비, 언어장애, 환미, 반신 감각소실, 두통 등이 동반되며 

신체 발육상태는 일반적으로 정상이다.
3 
대뇌의 편위축은 

우측보다 좌측에서 흔한 것으로 알려져 있으며
4
 본 증례의 

경우에는 우측 대뇌위축 소견을 보였다. 현재 국내에서 보

고된 Dyke–Davidoff–Masson 증후군 환자의 대부분은 소

아의 증례이며 20세 이상 성인의 경우는 단 2례에 불과하

다. 대뇌반구 편위축 및 동측 뇌실 확장 등의 영상학적인 소

견 및 편마비는 공통적으로 나타나는 소견이었으나 그 외

의 소견은 증례마다 차이가 있었으며 특히 본 증례에서처

럼 현저한 두개골 변형에 대한 보고는 없었다.

발생 원인은 본 증례의 경우처럼 대개 선천적인 경우가 

많은데 이 경우 혈관 자체의 원인 또는 자궁내 환경에 의해 

뇌의 손상이 발생하는 것으로 알려져 있으며 후천적인 경

우는 분만 시 생기는 분만손상, 감염, 주산기 두개강내 출혈

Fig. 5. The cranium was divided to 2 part by falx cerebri, comparing 
the horizontal distance between the normal and deformity part. The 
horizontal distance was statistically significant reduced in right 
deformity part.

Fig. 3. Computed tomography shows a hyperpneumatization of the 
mastoid cells (arrow).

Fig. 4. MR angiography shows stenosis of right middle (arrow) and 
posterior cerebral artery (empty arrow). 
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에 기인한 것으로 생각되나 정확한 원인은 아직까지 밝혀

지지 않은 상태이다. 두부 X–선 촬영상 동측의 대상성 골비

후, 부비동 특히 전두동의 발달과다, 접형골익 및 추체부 융

선의 거상 등의 소견이 나타나는데 본 증례에서는 전두동

의 발달 과다를 제외한 다른 소견은 뚜렷하게 보이지 않았

다.
5,6

 Dyke–Davidoff–Masson 증후군의 가장 대표적인 소견

이라 할 수 있는 대뇌 반구의 편위축 소견을 관찰하기 위해

서는 뇌전산화단층촬영 또는 뇌자기공명영상촬영이 유용

한데, 본 증례의 경우 우측 반구의 편위축 소견 뿐만아니라 

동측 뇌실의 확장, 대상성 골비후 및 유양동 함기세포의 발

육과다 소견도 볼 수 있었다. 또한 드물게 뇌혈관의 협착 등

의 이상 소견이 나타날 수 있는데 증례의 경우 우측 중간대

뇌동맥과 후대뇌동맥이 협착되어 있었으며,
7
 이는 우측 대

뇌 반구의 편위축에 의한 관류 감소로 생기는 이차적 변화

로 생각되어 진다. 이외에도 뇌수종에 의한 뇌하수체 기능

저하증과 그에 따른 여러 내분비적인 합병증이 발생 할 수 

있다.
8

저자들은 두부의 뇌자기공명영상촬영 사진을 이용해 

정상적인 좌측 두개골과 함몰된 우측 두개골의 길이를 측

정하였는데 X–선 사진은 머리자세에 따라 측정치가 달라

질 수 있고, 또한 정확한 측정값을 얻기 위해 내겸을 기준으

로 좌, 우를 구분하였기 때문에 뇌자기공명영상촬영 사진

이 적합하였다. 그 결과, 수평적으로는 정상 좌측 두개골에 

비해 평균 약 28.46% 짧은 것으로 측정되었고 이는 통계학

적으로 유의하였다(p=0.048). 저자들이 사용한 네 지점을 

통한 비모수적 통계방법으로도 유의한 차이가 있었기 때

문에 그 함몰 정도가 상당하다는 것을 알 수 있었다.

Dyke–Davidoff–Masson 증후군은 그 치료 지침이 아직 

명확하게 제시되고 있지 않을 만큼 드문 질환이다. 뇌수종 

발병 시 이에 대한 일반적 치료 및 반신마비 등의 신체 장애

에 대한 재활훈련, 유전 상담 등을 포함한 고식적 치료가 

시행 되고 있을 뿐이다. 특히 증례에서처럼 두개골 비대칭 

등과 같은 변형이 동반될 수 있으므로 이에 대한 교정을 위

해 성형외과적 접근이 필요할 수 있다. 부위와 정도에 따라 

지방 이식술, 보형물을 이용한 재건술, 피판술 등을 이용할 

수 있을 것이다.
9
 따라서 두개골 또는 안면 비대칭 및 변형

을 주소로 내원한 환자들 중에 외상 등에 의한 후천적인 원

인이 아닌 경우 Dyke–Davidoff–Masson 증후군에 대한 가

능성을 생각해야 하겠고 영유아의 경우 후일 변형이 더욱 

진행될 수 있으므로 장기적인 경과관찰이 필요하겠다.
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