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----    ABSTRACT    ----  

Fibrous dysplasia is considered as a benign disease of the bone having an unknown etiology, characterized by 
a slow progression. Medullary bone that is replaced by mildly to highly cellular tissue composed of irregular 
trabeculae of woven bone and spindle-shaped fibroblasts. Craniofacial involvement frequently affects the ma-
xilla and frontal bone and induced local facial swelling, facial asymmetry and exophthalmos. Currently three 
general subtypes of disease are recognized：monostotic, polyostotic, and McCune-Albright syndrome. We 
present 15-year-old male with left proptosis, superior eyelid swelling and nasal obstruction. Our case demons-
trated an extensive bony lesion involving bilateral frontal, ethmoid, sphenoid sinuses, left maxillary bone, 
inferior turbinate, septum, and skull base. Hence we report a case of polyostotic fibrous dysplasia with extensive 
bony involvement. (J Clinical Otolaryngol 2002;13:220-224) 
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서     론 
 

섬유성 이형성증은 원인불명의 섬유 골조직의 양성질

환으로 정상적인 골조직이 섬유조직과 불규칙적인 골소

주(trabeculae)의 증식에 의해 대치되는 것을 특징으로 

한다.1-5) 임상적으로 하나의 골에 국한되는 단골형이 약 

70%를 차지하며 그중에 10~25%에서 두개 안면골을 

침범한다. 골격계 이외의 이상없이 다수의 골 침범이 발

생하는 다골형이 약 30%를 차지하고, 다골형의 50%에

서 두개 안면골의 침범이 나타나며 심한 형태에서는 거

의 100%에서 두개 안면골의 침범이 있다.1)6)7) 그리고 

매우 드물지만 다골형이면서 골격계 이외의 이상을 동

반하는 McCune-Albright syndrome은 약 3%를 차지

한다.1)3) 두개 안면골의 섬유성 이형성증은 모든 골종양

의 2.5%, 양성 골종양의 7.5%를 차지하며 소아기와 청

소년기에 시작하여 보통 성인기에 이르면 그 증식이 멈

춘다고 알려져 있다.3) 안면골에서는 섬유성 이형성증의 

빈도는 상악골, 전두골, 하악골, 두정골, 후두골의 순으

로 호발한다. 국내 보고에서는 측두골과 접형동,1) 전두
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동,2) 사골동,3) 접형동,4) 접형동 2례와 사골동과 접형동

에 동시에 발생한5) 경우가 각각 보고되었으나 두개저, 

부비동, 하비갑개, 비중격을 광범위하게 침범한 거대한 

다골성 섬유성 이형성증은 보고된 바 없다. 

최근 저자들은 비폐색을 호소하며, 상악동염에 의한 

안와 주위염이 발생한 13세 환아에서 거대한 다골성 섬

유성 이형성증 1례를 치험하였기에 문헌 고찰과 함께 보

고하는 바이다. 

 

증     례 
 

8년전부터 좌측 비폐색, 수양성 비루로 개인 의원에서 

간간히 치료받던 13세 남자 환자로 내원 2일전부터 좌

측 상안검 종창 및 39℃이상의 고열이 발생하여 본원 방

문하였다. 과거력과 가족력상 특이소견은 없었고 이학적 

검사상 좌측 안구돌출 소견이 보였으며 안과적 검사에

서 좌측시력이 0.9로 감소되어 있었고 상방주시시 복시

를 호소하였다. 전비경 검사상 비중격이 우측으로 심하

게 만곡되어 있고 좌측 하비갑개는 비후되어 있으며 비

점막 수축제 분무후에도 크기 변화가 거의 없었다. 신경

학적 검사상 정상 소견이었으며 피부 색반이나 성적조

숙, 갑상선 기능 항진의 소견은 관찰할 수 없었다. 혈액 

및 생화학검사, 뇨검사 소견은 모두 정상이었으며 부비

동 전산화 단층 촬영상 두개저, 양측 전두동, 사골동, 접

Fig. 1. Coronal (A), (C) and axial (B), (D) CT scan of paranasal sinus：The mass is extended to skull base,
bilateral frontal, ethmoid, sphenoid sinuses, left maxillary bone, septum, left middle and inferior turbinate
(ground glass appearance). D：shows left periorbital swelling. 
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형동, 좌측 상악동, 좌측 하비갑개, 비중격을 광범위하게 

침범하는 경계가 명확하고 불균일한 음영을 가진 간유

리양(ground glass appearance) 종괴가 관찰되었고 좌

측 상악동염 및 안와 주위염의 소견을 보였다(Fig. 1). 

항생제 정맥투여 치료를 실시한 후 안검 종창이 감소하

고 고열도 사라졌다. 전신상태가 호전된 후 전신마취 하

에 비점막을 최대한 보존하기 위해 점막을 박리한 후에 

드릴을 이용하여 중비갑개와 하비갑개의 부분절제술을 

시행하고 중비도 개창술을 실시하였다. 이때 상악동 자

연공은 확인할 수 없었으나, 농이 배출되는 부위를 가능

한 넓혀서 배농이 용이하도록 하였다. 비중격 만곡은 나

이를 고려하여 교정하지 않았다. 수술 후 하비갑개와 비

중격의 유착을 막기 위해 직경 0.5 cm의 silicon tube

를 2주 동안 유치하였다. 현미경적 소견상 섬유결체조직

의 바탕위에 크기와 모양 및 분포가 일정하지 않은 미

성숙 골주가 존재하였으며, 방추모양의 섬유세포, 섬유

아세포 등이 소용돌이 형상을 이루며 불규칙하게 배열되

어 있어 섬유성 이형성증의 소견과 일치하였다(Fig. 2). 

1개월 후 시야 장애 및 시력저하 심해져 신경외과에서 

좌측 시신경 감압술 시행하였으며 1년 8개월째 실시한 

전산화 단층 촬영상 병변의 크기는 변화가 없었으며(Fig. 

3), 비폐색 및 부비동염의 재발소견 없이 외래 추적 관

찰 중이다. 

 

고     찰 
 

섬유성 이형성증은 정상 골조직이 섬유화되고 미성숙

한 골조직으로 대체되는 질환으로 1938년 Lichtenstein

에 의해 처음으로 명명되어졌고 1942년 Lichtenstein

과 Jaffe8)에 의해 분류되었으며 양성의 섬유골성 변화

로 기술되어졌다. 임상 양상에 따라 하나의 골에 국한하

는 단골성, 두개 이상의 골에 발생하고 일측성 분포의 

경향을 띤 다골성, 골외증상으로 색소침착이나 성적조숙, 

조기골격성숙 등의 내분비장애를 동반하는 다발성 병

변을 가지는 파종형 또는 Albright 증후군으로 분류된

다.1)6)9)10) 단골성의 다골성으로의 전환이나 병변의 완전 

Fig. 2. Pathologic finding：The lesion is composed of de-
nse fibrous tissue and irregular immature bone spicules
(H&E ×40). 

Fig. 3. Coronal (A) and axial (B) CT scan of paranasal sinus in postoperative 1 years 8months：There is no 
interval change (ground glass appearance). 
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자연 퇴축(complete spontaneous involution)은 없는 

것으로 보고 되었다.2)11) 섬유성 이형성증은 단골성의 

10~25%, 다골성의 50~100%에서 두개안면골을 침범

하는데 호발부위는 상악골, 전두골, 하악골, 두정골, 후

두골순이다.3) 부비동에 발생하는 섬유성 이형성증의 빈

도는 전두동에 국한된 경우, 전두동과 사골동에 동시에 

발생한 경우, 상악동에 국한된 경우 순으로 알려져 있

다.5) Lustig 등은6) 두개저와 측두골을 침범한 섬유성 이

형성증에서 사골, 접형골, 전두골, 상악골, 측두골, 두정

골, 후두골순으로 많이 침범된다고 보고 하였다. 섬유성 

이형성증의 원인은 분명하지 않으나 선천성 골이상발육, 

골외상 후 재생기능의 장애, 내분비 장애 등이 거론되고 

있으며 그 중 골형성 간엽(mesenchyme)의 발생 장애

에 의해 태생기의 막내생골(intramembranous ossific-
ation)에 이상이 생겨 발생한다는 선천성 골이상발육설

이 가장 지지를 받고 있다.1)5) 최근에는 유전자와 분자

생물학적으로 세포내 조절인자나 효소의 이상을 질병의 

원인으로 생각하는 연구가 많이 이루어지고 있다.6) 

임상 증상은 비특이적으로 대부분 무증상이며 두개 안

면골에 발생한 경우 안면의 국소적 종창으로 인한 변형

이 가장 흔한 증상이고 그 외에 침범부위에 따라 후각

상실, 비폐색, 비출혈 등이 있을 수 있으며,2) 안구나 안

구 주변 부비동에 발생한 경우 두통, 편위, 시력 상실, 

안구 돌출, 복시 등이 나타날 수 있다.3) 그리고 보통은 

사골동염에 의한 안와 주위염이 생길 수 있으나 본 증례

에서는 사골동이 섬유성 이형성증에 의해 소실되어 사골

동염은 없었고 좌측 상악동염에 의해 안와 주위염이 발

생 하였다. 일반적인 진행경과는 소아기에 시작하여 수

년간 안정되어 있다가 급속한 증식을 초래하여 활성화되

나 그 이후에는 연령이 증가함에 따라 극히 서서히 증

식하거나 혹은 정지하여 증상이 없는 단순한 종물로 남

는다. 본 질환의 악성도는 일반적으로 인정되지 않으나 

방사선 조사가 원인으로 생각되어지고 악성화율은 0.5%

로 알려져 있다.12) 병변의 증식 속도가 증가하거나 심한 

통증이 생기면 악성화를 의심해야하고 해부학적인 위

치에 따라 동통, 비출혈, 부비동염의 증상이 생길 수도 

있다.12) 

전산화 단층 촬영, 자기 공명 영상과 내시경의 발전으

로 점차 증례 보고가 증가 하고 있으며 진단은 임상증

상, 방사선, 조직학적 소견을 통해 종합적으로 이루어진

다. 전산화 단층촬영소견은 두개저골을 침범하는 경우는 

대부분 경화성으로 비균질성의 불투명 유리음영으로 보

여주는데 질환의 골침범 정도를 정확히 판단하는데 도

움이 된다.3) 자기공명 영상촬영소견은 T1강조영상에서 

주로 저신호강도로 T2강조영상에서 다양한 신호 강도로 

보이는데 고신호강도로 보이는 경우가 더 흔하다. 이같

이 다양한 신호강도를 보이는 것은 세포충실도, 콜라겐

의 양, 낭성변화 및 출혈, 그리고 골소주성분의 양이 다

양하기 때문이다.7) 전산화 단층촬영소견은 진단과 질병

의 진행을 추적하는데 가장 중요하며 자기공명영상은 연

조직과 섬유성분에 대한 분석에 유용하여 섬유성 이형

성증이 두개기저부의 인접 연조직인 뇌간이나 경정맥 등

에 어떤 영향을 미쳤는지에 대해 알아보는데 유용하다.1) 

특히 내시경의 발전은 비침습적인 생검을 통한 확진과 

치료를 가능하게 하였다. 또한 외비접근법에 비하여 미

용상 우수하며 적은 출혈, 높은 안전성, 입원기간의 감

소, 재발시의 재수술이 가능하다는 장점을 가지며 최소

한의 손상으로 깊은 생검이 가능하다.5)13) 조직학적으로 

절단면은 백색 내지 회색을 나타내며 섬유조직의 간질

에 일정한 구조형태가 없는 미성숙한 골주가 특징적이

며 간질조직에서 긴 방추상의 세포들의 증식을 관찰할 

수 있다.3) 

조직학적으로 진단된 무증상의 변화가 없는 종물은 특

별히 치료할 필요가 없으나 골부의 기형을 교정하거나, 

통증, 안구 돌출, 시력저하와 같은 임상 증상을 나타내

거나 악성화의 증거가 있을 때, 그리고 본 증례와 같이 

합병증이 동반하였을 경우는 수술적 치료가 필요하다. 수

술적 치료는 완전한 외과적 절제가 이상적이나 섬유성 이

형성증은 양성질환이므로 기능적, 미용적으로 장애를 남

기지 않는 한계내에서 외과적 절제나 소파술을 시행하

는 것이 원칙이다.3-5) 본 예에서도 기능적으로 손상을 

주지 않기 위해 내시경적 비내수술을 시행하였고 아직 

성장기이므로 외래 관찰을 하고 있다. 

최근 저자들은 두개저, 부비동, 하비갑개 및 비중격을 

광범위하게 침범한 다골성 섬유성 이형성증에서 상악동

염에 의한 안와주위염이 발생한 1례를 수술 현미경과 내

시경 비내수술로 치료하였으며 국내에서 아직 보고된 예

가 없기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 
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강·부비강·두개저. 

 
REFERENCES 

1) Park SK, Jang SH, Yoon HK. A case of polyostotic fibrous 
dysplasia of the temporal bone and sphenoid sinus. J Cli-
nical Otolaryngol 2000;11:319-22. 

2) Lee KC, Park SO, Lee YB, Yang JY. A case of monostotic 
fibrous dysplasia of the frontal sinus. Korean J Otolaryngol 
1997;40:1031-4. 

3) Lee KH, Kang JM, Lee SK, Ju YH. A case of fibrous dyspl-
asia of the ethmoid bone forming intracranial cyst. Korean 
J Otolaryngol 1999;42:1311-5. 

4) Song KT, Kim SW, Choung WC, Kim KI. A case of mono-
stotic-type fibrous dysplasia in the sphenoid sinus. Korean J 
Otolaryngol 1997;40:1495-500. 

5) Cho JH, Kim JM, Ro WY, Kim MS. Three cases of fibrous 
dysplasia involving the paranasal sinuses. Korean J Otola-
ryngol 1999;42:1316-20. 

6) Lustig LR, Holliday MJ, McCarthy EF, Nager GT. Fibrous 
dysplasia involving the skull base and temporal bone. Arch 
Otolaryngol Head Neck Surg 2001;127:1239-47. 

7) Chong VF, Khoo JB, Fan YF. Fibrous dysplasia involving 
the base of the skull. AJR Am J Roentgenol 2002;178:717-20. 

8) Lichtenstein L, Jaffe HL. Fibrous dysplasia of bone. Arch 
Pathol 1942;3:777-816. 

9) Stefanovie P, Djerie D. Maxillary sinus fibrous dysplasia. J 
Rhinol 1998;5:152-4. 

10) Heller AJ, DiNardo LJ, Massey D. Fibrous dysplasia, Ch-
ondrosarcoma, and McCune-Albright syndrome. Am J Oto-
laryngol 2001;22:297-301. 

11) Edgerton MT, Persing JA, Jane JA. The surgical treatment 
of fibrous dysplasia. Ann Surg 1985;202:459-79. 

12) Gross CW, Montgomery WW. Fibrous dysplasia and mali-
gnant degeneration. Arch Otolaryngol 1967;85:653-7. 

13) Pasquini E, Compadretti GC, Sciarretta V, Ippolito A. Tra-
nsnasal endoscopic surgery for the treatment of fibrous 
dysplasia of maxillary sinus associated to aneurysmal bone 
cyst in a 5-year-old child. Int J Pediatr Otorhinolaryngol 
2002;62:59-62. 

 
 


