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서      론

  Os odontoideum은 선천성 기형 또는 후천적 손상

에 의해 치상 돌기에서 분리된 소골이 환추와 축추 

사이의 불안정성을 초래해 경수에 손상을 주는 질환

이다. 환추와 축추 사이의 불안정성은 환축추부 횡

인대 만의 이완 또는 치상돌기와 연관된 기형과 결

합된 원인에 의한다. 특히 다운 증후군 소아는 환축

추부 불안정성이 정상인보다 빌생 빈도가 높음이 보

고되었다. 그 원인으로는 인대를 구성하는 교원 섬

유의 내재적 결함이 연관된 관절들의 과신전성과 연

계되었다거나, 선천적으로 약한 인대에 내재적 외상

이 가해져 척추염을 유발시켜 환축추 탈골을 유발시

다운 증후군 환아에서 Os Odontoideum에 의한
사지마비 및 호흡부전
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  Os odontoideum is a rare anomaly of the second cervical vertebrae, which is a separated ossicle from 

the body of the axis. This abnormality of the odontoid process can result in an atlanto-axial instability 

& subsequent cervical cord compression. In spite of the high prevalence of atlanto-axial instability due 

to the ligamentous laxity of atlanto-axial joint, the frequency of neurologic symptoms is relatively low 

in the patient of the Down syndrome. The asymptomatic atlanto-axial instability by trauma may progress 

to Os odontoideum in Down syndrome population and may cause cervical cord compression. Therefore, 

early recognition and an appropriate management of patients with atlanto-axial instability can significantly 

reduce the morbidity and mortality.

  We report a case of Os odontoideum in a child with Down syndrome, who had an atlanto-axial 

instability which resulted in the cervical cord compression.
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킨다고 생각되고 있다.

  본 저자들은 다운 증후군 환아에서 무증상성 환축

추 불안정성이 경부 외상으로 인해 Os Odontoideum

으로 발생되어 환축추 탈구 및 경수 손상이 온 예를 

경험하였기에 이 환자의 임상 양상 및 치료 경과를 

보고하는 바이다.

증      례

  성  명: 고○○

  성  별: 여

  연  령: 8세

  주  소: 내원 당일 갑자기 발생한 호흡부전과 8개

월 전 낙상 후 점진적으로 진행된 사지마비.

  과거력: 4세때 동통에 의한 경부 운동 제한과 지

속적인 경부통으로 본원 정형외과 입원하여 다운 증

후군 및 환축추 불안정 진단 받음. 15일 간 보조기 

착용으로 증세 호전됨.

  정상 자연 분만되었으며, 주산기 질병의 병력은 

없다고 함.

  가족력: 없음.

  현병력: 8개월 전 발생한 낙상 후 점차적으로 진

행되어온 불완전 상하지 마비와 갑자기 발생한 호흡

부전을 주소로 본원 신경외과에 입원하였다. 내원 4

년전 정형외과 입원시 단순 방사선 촬영상 환축추 

아탈구 소견을 보였으며 Os odontoideum은 진단되지 

않았다. 그 후 독립 보행 및 일상 생활 동작 수행 

모두 독립적으로 가능하였다. 내원 8개월 전 집안에

서 발생한 낙상 후 사지 마비 및 근력 약화가 점차

적으로 진행되어 침상 안정 상태로 지내오다 내원 

당일 갑자기 호흡부전이 발생되어 본원 내원하였다. 

  이학적 소견: 전형적인 Down 증후군의 외형을 보

였으며 의식은 명료하였고, 호흡은 기계 호흡기에 

의존하고 있었다. 근력은 도수 검사상 우상지 fair

(-), 좌상지 poor, 우하지 fair (-), 좌하지 poor (-)

로 평가되었다. 감각 기능은 정상이었다. 관절운동 

가동범위는 전 범위 가능하였다. 경직은 modified 

Asworth scale에 의하면 사지에서 grade 0였으나, 심

부 건 반사는 사지에서 모두 항진되었으며 간대성 

경련 유발시 우측에서 5회, 좌측에서 20회 나타났다.

Fig. 1. Lateral cervical spine view. Left: Neutral view of cervical spine shows an os odontoideum, separated from the 

axis (ADI 5 mm, minSAC 14 mm). Right: Flexion view of cervical spine shows anterior displacement of os odontoideum 

and more widening of ADI than that of flexion view (ADI 6 mm, minSAC 11 mm).
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바빈스키 반사는 우측은 음성, 좌측은 양성이었다. 

신경인성 방광 및 장이 의심되는 소견은 없었다. 환

자의 운동기능은 옆으로 돌아눕기, 일어나 앉기 모

두 불가능하였으며 일상 생활 동작 수행 모두 의존

적인 상태였다.

  방사선학적 소견: 경부 중립위치에서의 측면 단순 

방사선 검사상 환추와 치상돌기 간격이 5 mm로 환

축추 불안정이 있었고 치상 돌기와 축추체가 분리된 

소견을 보였다. 3차원 컴퓨터 촬영상 치상 돌기에서 

분리된 Os odontoideum이 보였다. 자기 공명 영상 

Fig. 2. Three dimensional computer tomography shows an 

os odontoideum and anterior dislocatioan of the atlas on 

the axis.

Fig. 3. T2-weighted magnetic resonance imaging shows 

decreased signal intensity in C1-C2 vetebral level due to 

spinal cord compression.

Fig. 4. Three dimensional computer tomography shows 

good alignment between the atlas and the axis after tran-

soral anterior decompression sugery.

Fig. 5. a: anterior arch of the atlas. b: odontoid process 

(A) or os odontoideum (B). c: axis. x: A.D.I. A. Atlanto-

axial instability with intact odontoid process. B. Atlanto-

axial instability with os odontoideum.

a
a
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촬영상 분리된 치상 돌기와 환추 부근에서 척수압박

에 의한 신호 강도의 변화 소견을 보였다.

  치료 및 경과: 내원 당시 응급으로 기관내 삽관 

시행 후 기계적 인공 호흡을 하였고, 내원 15일째 

Halo 보조기를 착용하였으며 절대 침상 안정 후 내

원 37일째 경구적 전방 감압술을 시행하였다. 수술 

후 포괄적 재활 치료와 함께 사지 근력회복이 점차

적으로 일어났으며, 수술 후 81일째 기계 호흡에서 

자발 호흡이 가능하였다. 수술 후에도 Halo 보조기

로 지속적 경추 고정 및 기관 절개술을 유지하고 있

었다. 이차 수술은 일차 수술 1년 2개월 후 후방 접

근으로 후두골과 제 1∼2경추 유합술을 실시하였고 

우측 상하지 근력이 Good (-)로 회복이 되었으나 

호흡곤란은 개선되지 않아 기관 cannula를 제거하지 

못하였다. 지속적으로 Halo보조기 사용하고 재활 치

료를 지속하였으나 호흡 곤란으로 빈번히 집중 치료

가 필요하였다.

고      찰

  다운 증후군에서 환축추 탈구의 원인에 대해서는 

논란이 많다. Tishler와 Marthell등14)은 전반적인 인대

의 이완, 특히 환추 횡인대의 이완에 기인한다고 하

였다. 다운 증후군에서 환추 횡인대의 이완을 초래

하는 원인에 대해 Pueschel등11)은 이들의 인대를 형

성하는 교원섬유의 내인성 결함 때문이라고 주장했

다. 인대 이완과 그 결과인 환축추 불안정은 경부에 

염증 또는 류마티스 관절염으로 인한 이차적인 것이

라는 주장도 있다. 그리고 Tishler와 Marthel등
9)
은 선

천적으로 약한 인대에 내재적인 손상이 부과되어 척

추염을 야기하여 환축추 탈골을 초래한다고 하였다. 

Kobori등은 치상돌기의 기형 또한 환축추 관절의 안

정성에 심각한 손상을 주는 원인이 될 수 있다고 하

였다.8) Semine등12)은 환축추 관절의 기형에 대해 보

고하였는데 다운 증후군을 가진 어린이 85명 중 

18%에서 아탈구가 있었고, 이중 12%는 아탈구만이, 

6%에서는 치상돌기의 기형이 같이 있었다고 하였

다. Kobori등
8)
은
 
다운 증후군에서 척수 압박을 초래

하는 환축추 아탈구를 가진 21명의 환자를 검토하였

다. 이중 12명이 치상돌기의 기형을 보였으며 환축

추 횡인대의 이완이 치상돌기의 기형과 연관된 경우 

척수 압박에 대한 위험성이 증가된다고 하였다.

  축추의 치상돌기는 횡인대에 의해 환추의 전궁에 

견고하게 고정되어 있다. 이러한 위치관계로 제 1경

추와 제 2경추사이의 관절이 형성된다. 환축추 불안

정성은 횡인대만의 이완, 또는 치상돌기와 연관된 

기형이 같이 존재하는 경우 일어난다. 치상돌기의 

기형은 다운 증후군, Klippel-Feil 기형, 다발성 골단 

이형성증, Morquio's syndrome 등 또는 다른 골 이형

성증에서 발견된다.
7) 
이러한 치상돌기 기형에는 odon-

toid dysplasia, hypoplastic odontoid, os odontoideum, 

ossiculum terminale 등이 있으며, 임상적으로 증상, 

소견, 치료에 있어서는 동일하다. Fielding
5)
은 Os 

odontoideum으로 진단된 35명의 환자를 검토하였다. 

이중 17명이 Os odontoideum으로 진단되기 전 경부 

손상을 받아 부동이 필요했다고 보고하였으며 Os 

odontoideum의 대부분의 경우는 외상 또는 감염에 

의한 후천적인 것이라고 결론 내렸다. 본 증례 또한 

다운 증후군 여아에서 무증상성 환축추 횡인대의 이

완에 외상이 부과되어 Os odontoideum으로 진행되어 

환축추 아탈구를 초래한 경우이다.

  다운 증후군에서 환축추 불안정의 유병률은 12∼

20%이나 신경학적 증상이 나타나는 경우는 비교적 

낮아 1∼3%이며11) 아탈구가 동반된 환자들은 다양

한 신경학적 증상을 보일 수 있다.

  Os odontoideum에 의한 아탈구가 있는 경우 가장 

흔한 주증상은 동통이며, 가장 흔한 이학적 징후는 

경부의 운동 제한이다.
7)
 환축추 아탈구가 있는 소아

에서 호소하는 증상으로 두통, 일시적 마비, 경부통, 

의식의 일시적인 소실, 경직성 사지마비, 사지의 일

시적인 마비, 비정상적 보행, 반사이상 항진 등이 있

다고 하였다.
1,4) 
이러한 환축추 불안정성에 의한 임

상적인 증상은 치상돌기의 앞면, 또는 환추 전궁의 

뒷면에 의한 척수 압박과 연관된다. 그리고 비교적 

사소한 손상이 심각한 후유증을 초래할 수도 있다.
4)
 

때때로 증상이 진행하여 신경인성 장과 방광, 경직

성 편마비, 하지마비, 사지마비, 그리고 사망까지 이

를 수 있다.
1)

  Os odontoideum을 포함한 환축추 불안정성의 방사

선학적 검사는 경부 굴곡, 신전, 그리고 중립 위치에

서의 측면 단순 방사선 검사와 치상돌기를 보기 위

한 open-mouth view를 포함해야 한다. 3가지의 측면 

단순 방사선 검사는 탈골의 정도, 탈골의 위치가 전

방인지 후방인지, 그리고, 고정되어 있는지 등을 결
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정한다. 단층 촬영 검사 또한 이 부분의 정확한 해

부를 결정하는 데 도움을 준다.

  컴퓨터 단층 촬영은 거의 도움이 안되며 자기 공

명 영상은 유용한 도구가 될 수 있다.7)

  환축추 불안정은 단순 방사선 검사상 환추와 치상

돌기 간격(Atlanto-Dens Interval. A.D.I)을 측정함으로

서 결정된다. A.D.I는 환추 전궁의 후면과 축추 치상

돌기의 전면 사이의 가장 짧은 거리로 한다.
1)
 정상

적으로 A.D.I는 2.4±0.7 mm라고 하였고 4 mm 이상

이면 환축추 불안정이 있다고 하였다.1) 거리가 3∼5 

mm이면 횡인대의 파괴, 5∼10 mm이면 부가적인 인

대의 손상, 10∼12 mm이면 모든 인대들이 심하게 

약해졌거나 파괴된 것으로 본다.6) 환축추 불안정을 

검사할 때 치상돌기가 온전한 경우 위에서 설명한 

방법으로 A.D.I를 측정한다. 치상돌기가 결핍된 경우 

즉, Os odontoideum과 같은 경우는 축추체의 전면에

서 위로 연장되는 선과 환추의 전궁과의 거리를 측

정한다. 환추와 치상돌기 간격이 나이든 소아와 성

인에서 3 mm 이상이면 비정상, 더 어린 소아에서는 

4 mm 이상이면 병적으로 간주한다.
6)

  Spierings등
13)
은
 
경부 굴곡시 치상돌기의 뒷면과 

환추의 후궁과의 거리(minimal space avaliable for 

spinal cord-min SAC)가 척수 압박 징후가 없거나 일

시적인 경우에 비해 영구적 척수 압박 징후를 보이

는 환자에서 유의하게 작다고 증명하였다. 그들의 

자료에 의하면 minSAC가 13 mm 이하면 영구적 척

수 장애가 올 기회가 10분의 1이다. 정상 성인에서 

A.D.I는 3 mm 이하이며, minSAC가 18 mm 이상이

면 척수압박은 없다고 하였다. 본 증례에서 A.D.I는 

6 mm로 증가, minSAC는 11 mm로 감소되어 있었다.

  환축추 불안정이 있는 경우 치료에 대해서는 아직 

여러 주장이 있다. 다운 증후군 소아중 무증상의 환

축추 불안정이 있을 때는 시간이 경과하면서 환축추 

간격이 오히려 감소하는 경우도 있고 이러한 경우에

는 어떠한 신경학적 악화와 합병증을 볼 수 없으므

로 보존적 조치가 필요하다.
10)
 또한 국소적인 증상, 

대뇌 증상, 그리고 노인에서 손상과 약간의 불안정

성 후에 온 일시적인 척수병증이 있을 때도 보존적 

치료를 주장하였다. 그러나 중추 신경계 증상의 증

거, 지속적인 경수 손상 증상, 그리고 환축추 간격이 

5 mm 이상, 특히 간격이 증가할 때 등이 수술적 고

정의 적응증이 된다고 하였다.
5)
 수술적 고정술의 방

법에 대해서는 전방 고정술과 후방 고정술이 있으며 

경구적 전방 고정술이 탈구 정복과 정복위를 유지한 

상태에서 고정할 수 있다는 점, 환축추간의 가동성

이 보다 크다는 점, 그리고 이식 골편의 골 치유율

이 더 좋다는 점 등에서 최근 더 선호되고 있다.

  최근 다운 증후군을 가진 이들의 운동경기 참가가 

증가하고 있으며 결과적으로 환축추 불안정과 경추

부 손상에 의해 심각한 결과가 초래될 수 있는 가능

성이 증가하기 때문에, 이러한 상황에 대한 조기인

식이 중요하다. 1983년 장애자 올림픽 위원회에서는, 

두부와 경부에 압력을 줄 수 있는 운동경기에 참가

하는 경우 먼저 환축추 불안정 유무를 검사해야 한

다고 하였다. 체조, 다이빙, 5종 경기, 높이뛰기, 축

구 등을 위험한 운동으로 분류하였고, 이에 참가하

는 개개인은 신경학적인 검사와 경추의 굴곡, 신전, 

중립위의 측면 단순 방사선 검사를 받아서, 불안정

성이나 신경학적 손상이 있는지 봐야 된다고 하였

다. 그리고 1984년 미국 소아과학회 스포츠 분과위, 

1986년 영국 보건 사회 안정국(DHSS), 지능 장애자 

협회(Mencap) 등에서도 스포츠에 참여하기 전 다운 

증후군을 가진 모든 사람에서 방사선적 선별검사가 

필요하다고 하였다.

  고 위험성을 가진 개인에서의 정기적인 선별검사

와 적절한 처치는 이환율과 사망률을 낮출 수 있다. 

단순 방사선 촬영상, 척추관이 좁아져 있고, 환축추 

불안정이 임상 증상의 악화에 영향을 주는 요인이라

고 논의되어 왔지만, 방사선학적 소견과 임상증상과

의 연관성에 대해 명확히 밝혀진 바는 없다. Da-

vidson등
3)
은 환축추 불안정이 있는 경우 탈골과 척

수압박으로 진행되는 경우는 드물기 때문에, 다운 

증후군을 가진 수많은 사람들이 다양한 스포츠 활동

을 단지 방사선 검사상 이상이 있다는 이유만으로 

제한하는 것은 너무 지나치다고 하였다. 이미 탈골 

전에 신경학적 징후와 증상이 나타나는 경우가 높기 

때문이다. 즉 심각한 신경학적 증상을 초래한 대부

분의 경우에서 비정상적 신경학적 증상과 징후가 선

행되었다. 그러므로 신경학적 증상을 호소하는 다운 

증후군을 가진 어떠한 환자도 이전에 선별 검사에서 

음성일지라도 환축추 불안정에 대한 검사가 필요하

다. 철저한 신경학적 검사는 환축추 불안정을 선별

하는 데 필수적인 부분이다.

  다운 증후군 아동에서의 선별 검사의 시기에 대해
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서는 논란의 여지가 많다. 활동도가 증가하는 5∼10

세와 15세에 환축추 불안정에 대한 방사선학적인 선

별진단이 신경학적인 손상의 예방을 위해 필요하다

는 주장이 있다.2) 그러나 6세 미만에서도 두부와 경

부에 손상을 줄 수 있는 의학적 시술과 물리 치료시

에는 선별 검사가 필요할 것이다. 또한 증가된 clum-

siness, 보행시 피로를 느낌, 자주 앉으려고 함, 장, 

방광의 변화, 경부통, 경부 운동 제한, 사지의 위약, 

경직, 반사이상항진 등의 증상이 보이는 경우 경추

부 중립, 굴곡, 신전위 측면 단순 방사선 촬영과 

open mouth view를 포함하는 방사선적 선별검사를 

해야 할 것이다.

  본 증례와 같이 다운 증후군에서 Os odontoideum 

이 동반되거나 고도의 경수 손상으로 인한 호흡 기

능 부전이 환자의 회복 및 재활에 많은 제한을 주게 

되므로 이의 예방 및 적절한 치료가 중요하며 특히, 

특화된 호흡 재활 치료적 접근이 고려되어야 할 것

으로 생각한다.
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