
MRI 발전으로 뇌의 구조적 이상과 관련된 뇌 기형에 대한

연구가 활발히 진행되어 소뇌피질이형성증(cerebellar

cortical dysplasia)을 새로운 소뇌기형으로 분류하고 있다.

소뇌피질이형성증은 보통 배아시기에 시작되며 다른 질환이나

뇌기형과 연관되어 나타나는 경우가 많지만 드물게 동반된 기

형이 없이 나타나기도 한다. 지금까지 보고된 소뇌피질이형성

증들은 동반된 기형과 연관된 증례들이었다. 이에 저자들은 동

반된 기형이 없는 양측 소뇌의 전반적인 피질 이형성증을 우연

히 발견하여 특징적인 MR 소견을 보고하고자 한다. 

증례보고

60세 남자 환자로 약 8개월 전부터 시작된 불안감과 두통을

주소로 내원하였다. 신경학적 검사상 질문을 하면 횡설수설하

는 것 외에 국소 신경학적 이상은 관찰되지 않았다. 내원하여

시행한 활력 징후는 정상이었고, 이학적 검사에서 경부 강직이

나 뇌막 자극 징후는 없었다. 입원하여 시행한 말초혈액검사와

생화학검사, 심전도검사는 모두 정상이었다. 뇌 MRI를 시행

하였고 Fluid Attenuated Inversion Recovery (FLAIR)와

T2 강조영상에서 양측 소뇌 반구의 부피가 약간 작아져 있으

며, 전반적인 다분엽(multilobulation) 형태를 보였다. 소뇌

충부와 편도의 형성부전도 동반되어 있었다. 양측 중소뇌각

(middle cerebellar peduncles)을 포함한 백질로 들이 정상

에서 보다 수직으로 주행하였고, 양측 소뇌 반구의 소뇌이랑과

고랑(folia and fissures)들도 소뇌 표면과 평행하지 않고 수

직 방향으로 있었으며 피질의 비후가 동반되어 있었다. 그 외,

대뇌를 포함한 다른 곳에 이상소견은 없었다. 

고 찰

최근 MRI의 비약적인 발전으로 후두와(posterior fossa)를

명확히 볼 수 있게 되었고, 다양한 소뇌 기형에 대해 인지하게

되었다. 소뇌피질이형성증은 보통 배아 시기에 시작되며 국소

적 이형성증은 정상 신생아에서 종종 발견된다(1). 하지만, 본

증례처럼 성인이 될 때까지 특별한 증상 없이 지내다 우연히

발견되는 미만성 이형성증은 드물다. 소뇌의 기형에 대한 분류

는 아직 명확하게 정립되지 않았으나 일반적으로 크게 국소성

과 미만성으로 나눌 수 있다. 국소적 이형성증에는 소뇌 충부

에 국한된 molar tooth malformation과 rhombence-

phalosynapsis 등이 있고 한쪽 소뇌 반구에 국한된 focal

cerebellar cortical dysplasia, Lhermitte-Duclos-Cowden

syndrome 등이 있으며 미만성 이형성으로는 선천성근육형성

이상(congenital muscular dysplasia), 뇌이랑없음증

(Lissencephaly), diffuse abnormal foliation 등이 있다

(2). 지금까지 보고된 증례를 보면 대부분 소뇌피질이형성증

은 동반된 기형과 연관되어 나타났고 대표적인 것이 Fuku-

yama congenital muscular dystrophy이다(3). 

아직 소뇌의 이형성증의 정확한 발생기전은 알려져 있지 않
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동반 기형이 없는 양측성 소뇌피질이형성증의
MR 영상소견: 증례 보고1
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최근 MRI의 발전으로 선천적인 뇌 기형에 대한 연구가 활발히 진행되어 미세한 뇌의 구조적

이상을 발견하게 되었고, 소뇌피질이형성증(cerebellar cortical dysplasia)을 새로운 소뇌에

기형으로 분류하고 있다. 소뇌피질이형성증은 대부분 동반 기형과 연관되어 나타나고, 대표적

인 질환이 Fukuyama congenital muscular dystrophy이다. 보통 배아시기에 시작되며 종

종 건강한 신생아에서 발견되고, 성인이 될 때까지 특별한 증상 없이 지내다 우연히 발견되는

경우도 있다. 지금까지 보고된 증례를 보면 대부분 소뇌피질이형성증은 동반된 기형과 연관되

어 나타났으며 동반 기형이 없는 소뇌피질이형성증은 매우 드문 경우이다. 우리는 동반된 이상

이 없는 양측의 소뇌에 전반적인 이형성증을 우연히 발견하여 MR 영상소견을 보고하고자 한

다.
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지만 배아 시기의 소뇌 형성과정을 아는 것이 다양한 형태의

이형성증을 이해하는데 도움을 준다. 소뇌는 임신 6주에 능순

(rhombic lip)에서 생겨난다. 능순에서 신경모세포가 배아 기

질을 형성하고, 임신 9-13주에 이동하여 소뇌 피질의 여러 층

을 형성하게 된다(2). 임신 4개월 내에 능순의 중간 부위에서

소뇌 충부가 생겨나는데 이때 소뇌 전엽도 같이 생긴다. 때문

에 충부와 전엽은 연속된 소뇌이랑을 같게 된다. 반면 소뇌 후

엽은 임신 5개월쯤에 생겨나기 때문에 소뇌충수와 독립적으로

생기고 소뇌이랑 역시 충부와 독립적인 형태를 보인다(3-5).

이런 이유로 만약 소뇌 기형이 임신 5개월쯤에 일어난다면

Sasaki. M 등의 증례에서처럼 후엽에 국한된 이형성증으로

나타난다. MRI에서 주로 소뇌의 중간부위의 후엽에 수직 방

향으로 위치하는 소뇌이랑과 고랑이 특징적인 소견이다. 하지

만, 우리 증례처럼 소뇌에 미만성 이형성증은 다른 경우로 임

신 5개월 전에 기형이 유발되었을 것으로 추측할 수 있으며 임

신 9-13주에 소뇌 피질의 여러 층 형성 과정에서 문제라고 생

각할 수 있다(6). 

소뇌피질이형성증에 가장 특징적인 MRI 소견은 수직 방향

으로 위치하는 소뇌이랑과 고랑이다. 그 외에도 울퉁불퉁한

회-백질 사이의 경계, 소뇌 피질의 비후 등도 나타날 수 있고

일부에서는 낭입낭(inclusion cyst)이 있기도 하다. 소뇌 충부

의 무형성이나 저형성이 종종 동반된다(1, 6). 본 증례에서 소

뇌는 전반적으로 작아져 있었고 다분엽 양상을 보였다. 아래소

뇌 충부와 편도는 형성부전을 보였다. 중소뇌각을 포함한 소뇌

백질과 소뇌이랑이 수직방향으로 주행하고 있었고 피질의 비

후가 동반되어 있었다. 

소뇌피질이형성증은 흔하지 않은 질환으로 주로 Fuku-

yama congenital muscular dystrophy 같은 동반 기형과 같

이 나타나고 우리의 증례에서처럼 소뇌에만 국한된 형태로 나

타나는 경우는 매우 드물다. 대뇌에 이상소견이 없이 소뇌에만

국한된 피질의 이형성증은 특별한 신경학적 증상 없이 우연히
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Fig. 1. Axial FLAIR image through the lower pons level. Mildly
decreased volume of both cerebellar hemisphere are noted
with diffusely multilobulated contour. Folia, fissures and
white matter tracts of both cerebellar hemispheres run verti-
cally (arrows) with cortical hypertrophy, resulting irregular
corticomedullary junction of the affected cerebellar hemi-
spheres. 

Fig. 2. Coronal T2-weighted MR image. Both middle cerebellar
peduncles vertically running (arrows).

Fig. 4. Contrast enhanced sagittal T1-weighted MR image
shows lack of the inferior vermis and tonsil, probable associat-
ed hypoplasia (arrow).

Fig. 3. Coronal T2-weighted MR image. Bilateral, vertically ori-
entated folia and white matter, (arrow) of both cerebellar
hemispheres.



발견되기 때문에 MRI 영상을 주의 깊게 보지 않는다면 쉽게

간과할 수 있어 이에 영상 소견을 보고하는 바이다.
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Recent advances in MRI have revealed congenital brain malformations and subtle developmental abnormal-
ities of the cerebral and cerebellar cortical architecture. Typical cerebellar cortical dysplasia as a newly catego-
rized cerebellar malformation, has been seen in patients with Fukuyama congenital muscular dystrophy.
Cerebellar cortical dysplasia occurs at the embryonic stage and is often observed in healthy newborns. It is al-
so incidentally and initially detected in adults without symptoms. To the best of our knowledge, cerebellar
dysplasia without any related disorders is very rare. We describe the MRI findings in one patient with disorga-
nized foliation of both cerebellar hemispheres without a related disorder or syndrome.
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