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서      론

섬유성 이형성증은 정상적인 골조직이 다양한 섬유조직과 

미성숙한 골주로 서서히 대치되는 섬유골 조직의 양성 질환

이다.1) 대개 소아기와 청소년기에 골증식이 시작하여 성인기

에 이르면 그 증식을 멈춘다고 알려져 있고 임상적으로 하나

의 골에 국한되는 단골형이 70%, 다수의 골 침범이 발생하

는 다골형이 30%를 차지한다.2,3) 대부분의 섬유성 이형성증

은 특별한 증상이 없으면 경과 관찰하지만 안면비대칭이 있

거나 코막힘이 심할 때는 부분적 절제술(debulking surgery)

을 하기로 한다. 이비인후과 영역에서는 일반적으로 상악골, 

전두골, 하악골 등의 안면골에 호발하나 중비갑개, 비중격, 

경구개에 걸쳐서 매우 광범위하게 침범한 경우는 드물다.4-6) 

최근 저자들은 중비갑개 및 비중격을 광범위하게 침범한 섬

유성 이형성증으로 인해 수십 년간 코막힘이 있었던 환자에서 

이과 수술용도의 cutting drill을 이용하여 비중격 교정술 및 

중비갑개 부분 절제술로 비강 재건술을 시행하였기에 문헌고

찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례

49세 남자가 수십 년 전부터 지속된 코막힘을 주소로 내원

하였다. 과거력상 유소년기에 교통사고 이후로 우측 안면부가 

성장하는 형태를 보이다가 30대에 들어서 현재 상태와 비슷

하다고 하였으며 가족력상 특이 소견은 없었다(Fig. 1). 이학

적 검사상 내시경으로 양측 비강 접근이 거의 불가능하였고, 

우측 중비갑개가 돌출되어 있었으며, 비중격이 좌측으로 심

하게 편위되어 있었으며, 구강 소견상 우측 경구개와 치은이 

돌출되어 있었다(Fig. 2). 부비동 전산화단층촬영상 우측 중

비갑개 및 비중격은 경계가 균질환 골성 음영이, 우측 상악

동은 불균질한 골성 음영이 관찰되었으며 두개골 및 우측 경

구개에 걸친 광범위한 경화성의 불균질한 간유리 음영이 나

타났으나 부비동염 소견은 없었다(Fig. 3). 신경학적 검사상 

특이 소견은 없었으며 혈액검사상 calcium과 alkaline phos-
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Fibrous dysplasia is a benign pathological condition of bone in which fibrous tissue gradually 
expands and replaces normal bone. Histologically, it shows various degrees of osseous meta-
plasia. Fibrous dysplasia frequently affects the maxilla, frontal bone, and mandible. The sign 
and symptoms of fibrous dysplasia of head and neck vary and are related to the location and 
extent of bony abnormalities. Facial asymmetry is the most common sign of fibrous dysplasia, 
while pain and ocular proptosis are the next most frequent symptoms. Fibrous dysplasia is rare 
in the nasal cavity, especially involving the turbinate and nasal septum. So we report a case of 
fibrous dysplasia, which extensively involves the middle turbinate and nasal septum, with a 
review of literature. Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2015;58(7):497-502
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Fig. 1. Facial asymmetry are found on the external photograph. Frontal view (A). Basal view (B).

A B

Fig. 2. Both (A: right, B: left) nasal cavities are nearly obstructed (M: middle turbinate, S: septum). Right hard palate (C) and alveolar 
process (D) are protruded (H: hard palate, A: alveolar process).

A B
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phatase도 정상 범위였다. 저자들은 섬유성 이형성증으로 진

단하였고, 코막힘 개선을 위해 비중격 교정술과 우측 중비갑

개 절제술을 시도하였다. 수술 중 중비갑개의 비대는 이과 수

술 용도의 드릴(6 mm cutting drill)을 이용하여 제거하였으며 

빈코증후군(empty nose syndrome)의 발생을 막기 위해 중비

갑개 일부는 남겨 두었다. 처음에 우측 반관통절개(hemitra-
nsfixion incision)를 시도하였으나 비강확보가 힘들어 실패하

고 우측 중비갑개 부분 절제술을 먼저 시행하였다. 11번 blade

Fig. 3. Coronal (A) and axial (B) CT scan show ground glass appearance extended to bilateral frontal, right maxillary sinus, right middle 
turbinate, septum and right alveolar process (M: middle turbinate, S: septum).

A B

A B
Fig. 4. On coronal CT scan, right middle turbinate and bony septum are partially removed (A). Both nasal cavities are relatively well 
built on axial CT scan (B).
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로 중비갑개 전방부에 절개를 가한 후 freer거상기로 중비갑개

의 골성 부분과 점막을 박리한 후 골성 부위를 Blakesley 절

단겸자로 제거하려고 했으나 실패하였고 일반적인 내시경 수

술용도의 겸자로는 절단이 불가능하여 이과 수술 용도의 6 

mm cutting drill을 이용하여 중비갑개 전방 부위에 부분 절제

술을 시행하였으며 후방부에는 비중격 점막 및 이관입구 부위

인 Rosenmuller fossa 주위의 손상을 최소화하기 위해 2 mm 

cutting drill을 이용하여 절제하였다. 우측 비강이 확보되어 

우측 반관통절개(hemitransfixion incision)를 다시 시행하고 

비중격 골부 및 연골 부위를 분리하고 연골 부분은 섬유성 

이형성증이 침범한 소견이 없어서 6 mm cutting drill로 비중

격의 골성 부위와 사골의 수직판 일부를 제거하였다. 이후 좌

측 비강이 충분히 관찰되어 실라스틱 판을 넣고 양측 Meroc-
elⓇ(Medtronic Xomed, Jacksonville, FL, USA) 팩킹을 하고 수

술을 마쳤다. 수술 후 4일째 MerocelⓇ 팩킹을 제거하고 2주

일째 실라스틱 판을 제거한 후 양측 코막힘이 사라졌으며 술 

후 시행한 부비동 전산화단층촬영에서 양측 비강에 충분한 

공간이 관찰되었다(Fig. 4). 조직검사 결과 소용돌이 모양의 방

추상 세포들이 섬유 결합 조직을 이루고 석회화된 미성숙 골

주들이 불규칙적으로 산재해 있고, 골주 및 섬유 결합조직 사

이에 골아세포의 부재를 보이고 있어 섬유성 이형성증의 소견

과 일치하였다(Fig. 5). 수술 이후 7개월째 내시경상 후비공

(choana)까지 잘 관찰되고 있으며 후각저하 및 위축성 비염 등

의 합병증 없이 외래 추적 관찰 중이다(Fig . 6).

고      찰

섬유성 이형성증은 정상적인 해면골이 섬유조직과 불규칙

적인 골소주의 증식에 의하여 점진적으로 대치되는 양성 질환

으로 1938년 Lichtenstein7)에 의하여 처음 명명되었고 1942년 

Lichtenstein과 Jaffe8)가 해면골내에 섬유 조직의 증식에 의해 

발생하는 선천적 결함이라고 기술하였다.

원인은 잘 알려져 있지 않으나 선천성 및 유전적인 소인, 대

사성 장애, 골 외상 후 재생기능의 장애, 내분비 장애 등이 거

론되고 있으며 그 중에서 선천성 골이상 발육설이 가장 지지

를 받고 있다.9) 최근에는 유전자와 분자 생물학적으로 세포내 

조절인자나 효소의 이상을 질병의 원인이라는 보고도 있다.10) 

본 증례의 경우 정확한 원인을 알 수 없지만 유소년기에 교통

사고 이후 안면부에 골성장이 발생한 것으로 보아 골 외상 후 

재생기능의 장애를 원인으로 추론해 볼 수는 있다. 

임상적으로 하나의 골을 침범하는 단골성, 둘 이상의 골을 

침범하는 다골성, 성적 조숙이나 색소 침착 등의 골외 증상

Fig. 5. Histologic finding shows woven bone (white arrow) with 
absence of osteoblastic rimming in loose fibrous stroma (H&E 
stain, ×400). 

A B

Fig. 6. Both (A: right, B: left) nasal cavities are well built (I: inferior turbinate, M: middle turbinate, S: septum, C: choana).
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을 보이며 다발성 병변을 가진 파종형 또는 albright 증후군

으로 나눌 수 있다.3) 가장 흔한 단골성은 대개 14세 전후에서 

발견되며 10~25%에서 두개 안면골을 침범하며 늑골, 장골, 

경골, 상악골, 하악골, 두개골, 상완골의 순서로 호발하며, 다

골성은 11세 전후에서 발견되며 50~100%에서 두개 안면골

을 침범하는데 장골, 두개골, 경골, 상완골, 늑골, 비골, 요골, 

척골, 하악골, 추골 등의 순서로 호발한다. McCune-Alb-
right병이라고도 불리는 파종성은 약 3% 정도로 매우 드물

며 다골성으로 침범할 뿐만 아니라 피부색소 병변(cafe′-au-

lait spot), 성적 조숙 등의 내분비 기능 이상과 같은 골격계 이

외의 증상을 동반한다.11) 

임상 증상은 비특이적으로 대부분은 무증상이며 두개 안

면골에 발생한 경우에는 안면의 국소적 종창 같은 안면 비대

칭과 안구 돌출이 가장 흔하며 그 외 침범 부위에 따라 후각상

실, 비폐색, 비출혈 등이 있을 수 있으며 안구나 안구 주위 부

비동에 발생한 경우에 두통, 편위, 시력 상실, 복시 등이 나타

날 수 있다.3) 본 증례의 경우 중비갑개 및 비중격에 걸쳐 광범

위하게 섬유성 이형성증이 침범하여 코막힘이 발생하였으나 

후각장애는 없었다. 

진단은 임상적, 방사선학적, 조직학적 소견을 종합하여 내

려야 하며 전산화단층촬영이 섬유성 이형성증의 진단 및 추

적 검사에 가장 좋은 영상 진단법이다. 방사선학 소견상 크

게 파젯병양성(혼합형), 경화성(치밀형), 낭성(용해형)으로 분

류할 수 있다.12) 파젯병양성은 전체 환자의 56%에서 나타나

며 투과성 및 비투과성 음영이 교대로 나타나고 광범위한 골

팽창을 보이며 상악골에서 가장 흔하게 나타난다. 간유리상

의 균질하게 증가된 음영을 보이는 경화성은 약 23%에서 나

타나며, 낭성은 약 21%에서 나타나고 명확한 경화성 경계를 

갖는 투과성 병변을 보인다.12) 

병리 소견은 육안적으로 겉은 회백색이나 노란색의 팽창된 

딱딱한 껍질 모양의 피질골을 보이며 내부는 부드럽거나 견고

한 섬유조직으로 차 있다. 현미경적 소견은 섬유조직의 간질에 

특징적인 한자 모양(Chinese letter)을 보이는 미성숙한 골주

(bony trabeculae)가 불규칙하게 배열되어 있으며 간질 조직에

서는 긴 방추상의 세포들이 소용돌이양 증식을 하는 것이 관

찰되며 특징적으로 골주에는 골아세포의 테두리가 없다.13) 

감별할 질환으로 대표적으로 골화성 섬유종이 있는데 주

위와 경계가 명확한 골벽으로 둘러싸여 있으며, 전산화단층

촬영상 섬유성 이형성증에 비해 경계가 보다 명확하며 병리

소견에서 골주가 성숙한 층판골로 구성되어 있고 골아세포에 

의하여 둘러싸여 있는게 특징적이다. 그 외 파제트병, 부갑상

선항진증, 불완전 골생성증과 같은 섬유성 질환들과 골종, 골

육종, 연골종 등과도 감별이 필요하다.14) 

악성화 가능성은 매우 드물며, 전체의 1%에서 육종(sarco-
ma)으로 변화될 수 있으며 방사선 치료는 악성화 변화를 일으

킬 수 있다는 점에서 금기라 하겠다.12)

치료는 증식이 정지된 무증상의 작은 단일 국소 병변은 치

료할 필요가 없으며 안구돌출, 시력저하, 안면변형 등의 기능

상, 미용상 문제를 유발하는 경우, 심한 통증을 초래하는 경

우 등은 수술적 절제를 시행한다. 수술적 치료는 기능적, 미용

적으로 장애를 남기지 않는 한계 내에서 외과적 절제나 소파

술을 시행하는 것이 원칙이며, 본 증례처럼 상악골 및 경구개

까지 광범위하게 침범된 경우에는 미용적으로 구순하 안면 

중앙 접근법을 이용하기도 한다.15,16) 하지만 본 증례에서 환자

가 안면비대칭에 대해서 구순하 안면 중앙 접근법을 원하지 

않았고 코막힘 개선만을 희망하여 비중격 교정수술 및 중비

갑개 부분 절제술을 시행하였다. 해외문헌에서도 본 증례처럼 

중비갑개가 비대하여 코막힘 및 후각저하가 있는 환자에서 내

시경으로 중비갑개 부분 절제술을 시행한 후 후각저하 및 코

막힘이 완전히 회복된 예도 보고된 바 있다.14)

일반적으로 섬유성 이형성증 환자는 무증상일 때 경과 관

찰하는 것을 원칙으로 하지만 본 증례처럼 중비갑개, 비중격

을 광범위하게 침범하여 비강호흡이 힘들 정도의 심한 경우에

는 이과 수술용도의 drill을 이용하여 비중격 교정술 및 중비

갑개 부분 절제술을 시행하여 환자의 기능적 부분을 개선시

킬 수 있는 있기 때문에 부분적 절제술(debulking surgery)이 

좋은 방법이 될 수 있다.
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