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----    ABSTRACT    ----  
Fibrous dysplasia is a bone disorder of unknown etiology in which normal bone is replaced with fibrotic tissue 
and disorganized immature bone trabeculae. The disease has three variants；monostotic, polyostotic, and Al-
bright’s syndrome. Monostotic fibrous dysplasia especially involving mainly squama in temporal bone is rare. 
The clinical course of them is unpredictable. Monostotic form arises usually in childhood and often come to 
an arrest at puberty. Polyostotic form without endocrine dysfunction tends to appear at a slightly earlier age 
than the monostotic form and may progress into middle age. Mostly their involvement is unilateral. Monostotic 
form involving temporal bone is associated with conductive hearing loss attributable to compression of the 
external auditory canal. Potential problems include cholesteatoma, recurrence and malignant transformation. 
We report a case of monostotic fibrous dysplasia of temporal bone involving mainly squama, which is succe-
ssfully treated with canaloplasty and skin graft. We also observed the eletron microscopic findings. ((((J Clinical 
Otolaryngol 2000;11:109-114)))) 
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서     론 
 

섬유성 이형성증은 1937년 McCune과 Bruch1)가 처

음 기술하고 1938년 Lichtenstein이“fibrous dyspl-

asia”라 이름하였다.2) 이 질환은 단골성, 다골성, 내분

비 질환이 동반된 McCune-Albright’s syndrome의 3

가지 형태로 분류한다. 70%는 단골성이고 이중 10%가 

구개안면부 특히 상악골과 하악골에 발생한다.3) 측두골

에만 국한된 경우는 드물며3) 특히 인상부을 침범한 것

은 매우 드물다.4) 저자들은 귀에 충만감과 간헐적인 이

루가 주 증상이던 환자에서 측두골 인상부에 주로 발생

한 섬유성 이형성증을 발견하고 외이도 성형과 피부 이

식술을 시행한 후 이 병의 재발 시기와 재발율을 결정하

는 영향 인자 즉 질병의 활성도를 예측하는 한 방법으

로 투과 전자현미경 관찰을 포함한 증례를 보고한다. 

 

증     례 
 

31세 여자가 6개월간 지속된 좌이의 충만감을 호소

하였다. 환자는 약 10세 경부터 좌측 외이도가 좁아진 
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것을 알았으나 특별한 증상은 없었으며 10년 전부터 좌

측에 가끔 이루가 있을 때마다 개인의원에서 치료를 받

았다. 그간 좌측청력이 약간 감소하였으나 과거력에 현

훈, 이명, 안면신경마비 등의 증상이나 시력의 변화, 피

부착색, 성의 조기발육 또는 빈맥, 진전, 안구돌출과 같

은 갑상선 기능항진의 증상도 없었다. 가족력에도 특이

사항은 없었다. 진찰 당시 좌측 협골부가 전반적으로 약

간 돌출하여 있었고 비강과 인두는 정상이었다. 좌측 외

이도 입구에는 소량의 이루가 보였고 외이도 골부는 약 

1.5 mm 정도로 좁았다(Fig. 1). 순음 청력 검사에서 기

도청력은 좌측 20 dB, 우측 8 dB였고 좌측의 고막 가동

성 검사는 B형, 좌측의 등골 반사는 소실되었다. 측두골 

전산화 단층 촬영에서 균질하지 않은 간유리상(ground 

glass appearance)의 경화음영이 측두골의 유양부를 제

외한 인상부 전체, 추체부의 전상부, 고실부에 나타났다. 

특히 인상부는 피질을 압박하며 옆으로 돌출되어 있었고 

외이도는 침범된 인상부와 고실부에 의해 좁아졌으나 반

고리관, 와우, 안면신경 및 내이도는 정상이었다(Figs. 2 

and 3). 

Tc-99m 골주사 검사는 좌측 측두골에 강한 흡수를 

보였다(Fig. 4). 혈청 칼슘, 인, 알카리성 인분해효소를 포

함한 혈액 화학검사는 정상 범위였다. 1999년 3월 24

일 외이도 성형수술 당시 외이도 골부는 비후된 고실부

와 인상부에 의해 앞쪽과 위쪽이 주로 좁아져 있었으며 

외이도는 각질로 가득 차 있었다. 좁아진 부분의 조직은 
Fig. 1. The bony external auditory canal is narrowed ci-
rcumferentially. 

Fig. 2. Skull AP and law’s view show marked overgrowth and sclerosis of bone in the squamous, petrous part of left
temporal bone with ground glass appearance. Mastoid part is preserved. 
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쉽게 출혈하고 해면골(cancellous bone)과 같은 경도

를 보였다. 골피질의 경도를 지닌 부분이 나타날 때까

지 드릴로 좁아진 외이도를 깎아내고 충분히 넓힌 후 이

개 뒷면에서 피부를 얻어 견직류에 붙여 알맞은 크기로 

두 부분으로 잘라 외이도에 이식한 후 항생연고를 바른 

거즈로 압박 고정하였고 수술 후 10일째 거즈를 빼냈다. 

광학현미경으로 관찰한 결과 과도하게 성장한 섬유조직

이 불규칙한 직골(woven bone)의 섬유주 사이에서 나

선형으로 배열하고 있었다(Fig. 5). 전자현미경관찰에서 

기질세포가 길어진 핵과 뚜렷하지 않은 인(nucleoli)을 

가지며 많은 교원섬유로 둘러 쌓인 풍부한 조면소포체

(rough endoplasmic reticulum)를 함유한 섬유모세포 

형태를 보였다(Fig. 6). 수술 후 6개월에 촬영한 측두

골 단층 촬영에서 외이도는 잘 유지되고 있고(Fig. 7) 현

재 11개월이 경과한 후 외이도는 잘 유지되고 좁아지는 

경향은 없으며 소량의 각질축적이 외이도 내측에 보이나 

특별한 문제를 일으키지 않아 약 3개월에 한 번씩 추적 

진찰 중이다. 수술 후 고막 가동성과 등골반사도 회복하

였다. 

 

고     찰 
 

섬유성 이형성증은 뼈의 수질부에 발생하는 양성 질

환으로 그 발생 원인은 확실히 모르지만 해면골이 미성

숙 단계에서 성숙을 정지하거나,5) 출생 후 해면골 유지

에 이상 오는 경우, 6) 또는 골형성 간질의 분화에 이상7) 

등을 원인으로 추정하고 있다. 단골성은 대개 14세, 다

골성은 11세, McCunn-Albright’s 증후군은 8세경에 

발견되고 여성에서 많은 McCunn-Albright’s 증후군

을 제외하고는 남녀간 발생 빈도에 차이가 없다. 단골성

은 늑골, 장골, 경골, 상악골, 하악골, 두개골, 상완골의 

순서로 다골성은 장골, 두개골, 경골, 상완골, 늑골, 비골

(fibula), 요골, 척골, 하악골, 추골 등의 순서로 호발한

다. 구개안면골을 단골성에서 10∼30%, 다골성에서 50

∼100%정도 침범하고8) 다골성에서 전두골과 접형골에 

가장 호발한다. 측두골은 두개골에 발생한 증례의 약 

18%에서 침범하며9) 1987년까지 약 76 증례가 보고되

었다.10) 측두골에 발생하는 경우 증상으로 가장 흔한 것

은 진행성 전음성 난청(56%), 측두부 종창(50%), 진행

성 외이도 폐쇄(42%)이며8) 대개 천천히 진행하므로 발

견하기까지 수년이 걸리기도 하며 우연히 발견하는 경

우도 많다. 

기타 증상으로 이명, 현훈, 통증, 악관절의 변형으로 

아관경련이 있고, 피부착색은 이 질환의 가장 흔한 골격

외 증상으로 다골성 형에서 50%정도 나타나며 단골성 

형에서도 가끔 나타난다.8) 두개 안면부에 생기는 경우, 

난청과 시력감소가 가장 흔한 증상이다.11) 이 질환에서 

치밀한 섬유조직의 단단한 구조는 지지대로 작용하여 탈

구의 방지와 치유를 돕는 이면적 작용을 하기도 한다. 악  

Fig. 3. Axial CT scan at the level of internal acoustic me-
atus (top) shows expanding lesion of squamous and an-
terior region of petrous part of the left temporal bone
produce sclerotic ground glass appearance. Note sp-
aring internal acoustic meatus and the inner ear, facial
canal and mastoid air cells. Coronal CT scan at the le-
vel of external acoustic meatus (bottom) shows expa-
nding sclerotic lesion of squamous and tympanic part of
temporal bone with thinning of cortex. 
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성화는 전체의 0.5%에서 나타나고 주로 골육종으로 대

개 방사선 치료 이후에 발생하지만12) 측두골에서 보고

된 경우는 없다. 난청은 주로 외이도 협착에 의한 전음

성이며13) 드물게 중이와 이소골의 침범, 이관의 폐쇄 등

에 의해 올 수 있다. 감각신경성 난청이 약 17%에서, 안

면신경 마비가 10%에서 동반할 수 있으며13) 이는 병

변이 내이도나 안면신경관에 접근했을 때 일어난다. 방

사선 촬영에서 나타나는 양상을 기초로 Paget유형, 경

화형, 낭형(cystic)으로 분류하며,13)14) Paget유형은 주

로 수질부가 팽창하여 불분명한 경계를 가지며 매우 얇

은 피질부에 의하여 둘러싸인 형태로 약 56%에 해당하

며 치밀한 부위와 섬유화에 따른 팽창으로 투과성이 증

가한 부위가 혼합한 형태를 보인다. 

경화형은 23%에 해당하고 골확장이 균질한 형태를 

보이며 낭형은 약 21%에서 발견되고 구형 또는 난형

의 치밀한 형태로 나타난다. 측두골에서는 67%가 경화

형으로 나타난다.4) 전산화 단층촬영에서 침범된 부위는 

두꺼워지고 변형되어 있으며 그 안에 다수의 투과성 영

역과 간유리형상의 경화성 영역이 섞여 있다.15) Tc-99m 

HMDP와 Ga-97 골주사는 변형부위에 강한 흡수를 보

인다.16) 자기공명 영상중 T1 영상에서 약간의 신호증

강 또는 저신호 형태로 나타나며 경중도의 조영증강이 

Fig. 4. Tc-99m HMDP im-
aging of skull AP and lat-
eral view show intense
hot uptake in the left te-
mporal bone area. 

Fig. 5. Characteristic overgrowth of fibrous tissue (arrow)
and haphazardly scattered trabeculae (arrow heads) of
the woven bone (H-E stain, top；×50, bottom；×200). 
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흔하며, T2 영상에서는 균질한 저신호가 낭형의 영역을 

제외하고 나타난다. 낮은 신호증강은 다량의 교원질과 

골에 의한 영향으로, 높은 신호증강의 영역은 출혈에 의

한 것으로 생각한다.16) 

조직 검사에서 침범된 골은 대개 확장되거나 변형되

어 있지만 얇은 골막하 피질골은 유지된다. 종종 낭형의 

영역이나 작은 출혈, 연골 또는 점액성 형태의 조직이 

존재한다. 광학현미경 시야에서 성숙된 섬유조직이 나선

형으로 직골(woven bone)의 비정형 섬유와 같이 존재

하고 때로는 섬유종처럼 섬유모세포만 존재하기도 한다. 

불규칙하게 배열된 섬유주는 얇고 골모세포가 없으며 배

경의 섬유세포 사이에서 골성 화생의 형태로 보이기도 

한다. 조직학적인 감별진단에서 화골성 섬유종은 섬유성 

이형성증과 비슷하나 화골 세포가 변연을 형성하고 수

질부가 광범위하게 확장하면서 주위 구조물을 중심부로

부터 밀어내며 자라는 양상을 보인다.4) Paget씨 병은 피

질부의 미란이 있고 특유의 굵은 골성 섬유주가 있으며, 

수막종은 골부가 두꺼워지고 경화되는 것은 비슷하나 골

근처에 항상 연부조직이 존재한다.4) 혈관종도 확장형으

로 나타날 수 있으나 대게 거칠고 방사형의 골섬유주를 

가진다. 점액낭종은 골성침골을 가지고 있지 않은 투과

형과 혼동이 가능하나 대개 주위와 명확한 경계를 가지

며 자기공명영상에서 점액성의 신호증강을 보이며 조영

증강이 없다.4) 

치료는 증상을 완화시키는데 주안점을 두고 난청이나 

외이도 진주종이 있을 때 시행한다. 수술적인 치료는 조

직 생검과 기능적인 문제를 개선할 목적으로 하며 수술 

후에도 20∼30%정도 재발하기 때문에 주기적인 전산화 

단층촬영으로 추적 관찰을 해야 한다. 외이도의 협착은 

외이도 성형술과 피부이식을 하며 재발하는 경우 수차

례의 수술이 필요할 수 있다.17) 이 질환은 대부분 비활

동 상태에 있으므로 가능하면 보존적인 수술을 한다.14) 

개방동 유양돌기 삭개술을 시행하는 경우 장기적으로 외

이도는 유지되나, 재발 방지만을 위해 이 수술을 하는 

것은 문제가 있으며 환자의 청력과 발생 위치, 나이, 환

자의 치료 협조 정도와 추적 관찰이 가능한지 등을 고

려하여 수술 방법을 선택한다. 수술 후에도 안면신경으

로의 침범과 고도의 감각신경성 난청이 올 수 있으므로 

장기간의 관찰이 필요하다.13) 예후는 대개 양호하나, 발

생위치와 범위, 내분비 이상을 동반하는지 여부에 따라 

다르며, 대부분 사춘기가 되면 활성도는 단골성에서는 멈

추고 다골성에서도 감소한다. 발병 나이가 어릴수록 예

후가 좋지 않으며 임신과 관련된 재발이 있을 수 있고, 육

종으로의 악성 변화의 가능성도 있다. 

수술 후 재발 시기는 일정하지는 않으나, 6개월에서 

10년사이의 추적기간동안 재발하지 않았던 증례들과13) 

32년 이상 광범위한 진행을 보이는 증례14) 등 다양하

며 이는 질병의 활성도에 따라 좌우된다고 생각된다. 질

병의 활성도는 임상적으로는 뇌신경의 마비 또는 통증, 

두경부의 침범등으로 판단하고, 방사선학적으로는 신호 

증강이나 조영 증강의 정도가 참고가 될 수 있으며16) 조

Fig. 6. Electron micrograph of the stromal cells of fibrous
dysplasia reveals fibroblastic features of elongated nu-
cleus, inconspiciuos nucleolus. Abundant dilated rough
endoplasmic reticulum (arrow head) and the surroun-
ding collagen fibers (arrow) is shown (×5000). 

Fig. 7. Axial CT scan at the level of external acoustic me-
atus shows patent external auditory canal six months af-
ter canaloplasty. 
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직학적 활성도는 석회화 정도가 적고, 세포화의 정도가 

심할수록 높다.18) 최근 GNAS 유전자에서 신체 활성화 

변이가 발견되고, G-단백의 변이에 의한 cAMP의 증가

가 관련조직에서 interleukin-6를 증가시켜 비정상적

인 골모세포의 분화와 골흡수의 활성도를 증가시킨다는 

보고가 있다.19) 전자현미경 시야에서 간질세포들이 불

규칙한 교원질로 둘러쌓인 특징은 이미 보고된 바 있었

고20) 본 연구에서 관찰한 것과 같이 세포의 조면소포체

가 확장되어 있는 것은 세포가 단백질 생산을 위하여 활

발한 상태에 있는 것을 뜻하므로 이러한 전자현미경하

의 소견이, 재발 시기와 추적 관찰 기간 및 간격을 결정

하는 질병의 활성도를 평가하는 한 방법으로 이용할 수 

있을 것으로 생각된다. 재발 시기와 재발율을 결정하는 

영향 인자에 대해서는 더 많은 증례에서의 연구와 추적 

관찰이 필요하다. 
 

중심 단어：섬유성 이형성증·측두골·인상부·전자현

미경. 

 
REFERENCES 

1) McCune DJ, Brunch H. Osteodystrophia fibrosa. Am J Dis 
Child 1937;54:806-48. 

2) Lichtensteins L. Polyostotic fibrous dysplasia. Arch Surg 
1938;36:874-98. 

3) Windolz F. Cranial manifestations of fibrous dysplasia of 
bone. Am J Roentgenol 1947;58:51-63. 

4) David D Morrissey, J Michael Talbot, Alexander J Schle-
uning II. Fibrous dysplasia of the temporal bone. Rever-
sal of sensory neuronal hearing loss after decompression 
of the internal auditory canal. Laryngoscope 1997;107: 
1336-40. 

5) Reed RJ. Fibrous dysplasia of bone. Arch Pathol 1963; 
75:480-95. 

6) Adgerter EE, Kirkatrick JA Jr. Orthopedic disease. 3rd ed. 

Philadelphia: WB Saunders;1968. p.182-92. 
7) Lichtenstein L, Jaffe HL. Fibrous dysplasia of bone. Arch 

Pathol 1942;33:777-816. 
8) Nager GT, Kennedy DW, Kopstein E. Fibrous dysplasia: 

A review of the disease and its manifestations in the tem-
poral bone. Ann Otol Rhinol Laryngol 1982;91(suppl 92): 
1-52. 

9) Van Tilburg W. Handbook of clinical neurology. vol (14). 
Amsterdam: North Holland Publishing;1972. p.163-212. 

10) Younus M, Haleem A. Monostotic fibrous dysplasia of the 
temporal bone. J Laryngol Otol 1987;101:1070-4. 

11) Sassin JF, Rosenberg RN. Neurological complication of 
fibrous dysplasia of the skull. Arch Neurol 1968;18:363-9. 

12) Slow IN, Stern D, Frendman EW. Osteogenic sarcoma ar-
ising in preexisting fibrous dysplasia: report of a case. J 
Oral Surg 1971;29:126-9. 

13) Megerian CA, Sofferman RA, MCkenna MJ, et al. Fibrous 
dysplasia of the temporal bone: ten new cases demonstr-
ating the spectrum of otologic sequele. Am J Otol 1995; 
16:408-19. 

14) Reddy KTV, Vinayak BC, Jefferis AF, et al. Fibrous dy-
splasia of the temporal bone. Ann Otol Rhinol Laryngol 
1994;103:74-6. 

15) Moore A, Vuncic J, Munro I. Fibrous dysplasia of the or-
bit in childhood. Opthalmology 1985;92:12-20. 

16) Ohta H, Hhojo M, Shintaku M, Komibuchi T, Okamoto S. 
Tc-99m HMDP and Ga-67 imaging along with CT and 
MRI in fibrous dysplasia of the temporal bone. Clin Nucl 
Med 1997;22:328-30. 

17) Han BS, Park YJ, Hong YH, Kim H, Song KY. A case of 
fibrous dysplasia in temporal bone. Korean J Otolaryngol 
1991;34:347-51. 

18) Casselman JW, Jonge ID, Neyt L, Clercq, D’Hont G. MRI 
in craniofacial fibrodysplasia. Nuroradiol 1993;35:234-7. 

19) Stanton RP, Hobson GM, Montgomery BE, Moses PA, 
Smith-Kirwin SM, Funanage VL. Glucocorticoids decre-
ase interleukin-6 levels and induce mineralization of cult-
ured osteogenic cells from childeren with fibrous dysplasia. 
J Bone Miner Res 1999;14:1104-14. 

20) Chomette G, Auriol M, Boisnic S, Guilbert F, Vaillant JM. 
Fibrous dysplasia and ossifying fibroma. Morphologic 
criteria. Rev Stomal Chir Maxillofac 1987;88:1-7. 

 


