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제 1 형 다발성신경섬유종과 동반된 접형골 형성부전 1예 
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----    ABSTRACT    ----  

Sphenoid dysplasia is rare and has reported to occur in 13.5% of patients with neurofibromatosis type 1 (NF-
1). It is characterized by a defect in all or part of the greater wing, an elevation of the lesser wing of sphenoid, 
the distortion of the sella and the enlargement of the ipsilateral orbit. A 33-year-old man was admitted to our 
hospital with right zygomatic, maxillar fracture after trauma to right periorbital area. While treating the patient, 
pulsatile exophthalmos was found, and through computer tomographic scan, the absense of the wing of the 
sphenoid bone was found, along with the enlargement of the orbital cavity. He had skin problems since he was 
very young and a long history of decreased visual acuity in his right eye, but went untreated for them. After 
treating for the right zygomatic, maxillar fracture, and further discussion with the neurosurgery, he underwent 
sphenoid wing reconstruction with a number of surgicels and gelfoams. Postoperatively, his pulsating exoph-
thalmos was not seen. We report successful treatment of sphenoid dysplasia associated with neurofibromatosis 
type 1. (J Clinical Otolaryngol 2004;15:303-306) 
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서     론 
 

접형골 형성부전은 제 1 형 다발성신경섬유종(NF-1)

의 특징적인 소견 중의 하나이며 접형골익의 결손이 병

징적인(pathognomic) 소견이다.1)2) 접형골 대익의 전체

적인 또는 부분적인 결손, 접형골 소익의 융기, 터키안의 

왜곡이 특징이며,3) 임상적으로는 안와 결손에 따른 박동

성 안구 돌출을 특징으로 한다.4)  

저자들은 악안면 외상 후 발견된 박동성의 안구돌출을 

진찰하던 중 NF-1과 동반된 접형골 형성부전을 확인

하였고 신경외과와의 협진하에 성공적으로 치료하였으며 

이비인후과에서는 지금까지 보고된 바가 없기에 문헌고

찰과 함께 보고하는 바이다. 

 

증     례 
 

33세 남자 환자가 계단에서 넘어진 후 발생한 우측 

협부와 우측 안와 주위의 통증 및 부종을 주소로 본원 

이비인후과를 내원하였다. 내원 당시 우측 협골에 골절

선이 촉지되고 우안의 시력저하와 통증을 호소하였다.  

신체 검사상 우안의 박동성 안구 돌출 소견을 보였고 
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전신에서 NF-1의 특징적인 cafe-au-lait spot들이 관

찰되었으며(Fig. 1), 우측 볼에 불분명한 경계를 가진 피

부 병변이 있었다(Fig. 2A). 안과 검사상 교정시력 검사

에서 우안 0.3, 좌안 0.8이었고, Hertel의 안구돌출계 

검사에서 우안 13 mm, 좌안 13 mm로 차이가 없었으며, 

그 외 특이 소견은 없었다. 피부병변에 대한 병리조직검

사상 신경섬유종과 일치하는 물결 모양의 검은색으로 염

색된 핵을 가진 긴 세포의 묶음과 교원질이 풍부한 기질

이 관찰되었다(Fig. 2B). 컴퓨터단층촬영상에서 우측 협

골, 상악골 골절이 있었고 우측 접형골익의 결손과 우측 

안와강의 확장이 관찰되었다(Figs. 3 and 4).  

수상 후 7일째 우측 협골 골절, 상악골 골절에 대한 

수술을 시행하였으며 치은협부 절개를 통해 상악골 골

절선을 확인하고 안검하 절개를 넣어 협골 골절을 정복 

시킨 후 플레이트와 나사를 이용하여 고정을 해주었다. 

술 후 골절은 잘 교정되었고 합병증은 없었다. 

수상 후 20일째 신경외과와의 협진하에 전두측두골 

접근법(frontotemporal approach)을 이용한 결손된 골

의 재건술을 통해 접형골 형성부전에 대한 수술을 시행

Fig. 1. Photography 
of cafe-au-lait-spot. 
A：on back, B：on 
elbow joint. 

Fig. 2. A：Neurofib-
romas on right ch-
eek of patient (ar-
row). They were bio-
psied for histologic 
examination, B：Se-
ction shows intera-
cing bundles of el-
ongated cells hav-
ing wavy dark-sta-
ining nuclei (white 
arrow) and colla-
gen-rich stroma (×
100, H-E stain).  
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Fig. 3. Coronal CT scan showing the defect in lesser and
greater wings of right sphenoid bone (arrow).  
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하였다. 수술소견은 접형골익이 결손되어 있었으며 측두

엽이 안와로 탈출되어 있었다. 탈출된 측두엽을 중두개

와로 다시 위치시킨 후 surgicel과 gelfoam을 이용하여 

우측 안와와 측두엽을 분리하였다(Fig. 4). 

술 후 박동성 안구돌출은 보이지 않았고 다른 합병증

은 없었다. 술 후 3개월째 측정한 교정시력 검사에서 우

안이 0.5로 호전되었다.  

 

고     찰 
  

접형골은 전두개 기저부에서 가장 핵심적인 역할을 하

는 뼈이며 안와 후방부의 구조적 안정성을 담당하고 전

두개와와 중두개와의 일부를 구성한다.  

접형골 형성부전은 접형골 대익의 전체적인 또는 부분

적인 결손, 접형골 소익의 융기, 터키안의 왜곡, 동측 안

와의 확장을 특징으로 한다.3)5) 1929년 Dandy4)의 첫 

보고에 따르면 골결손은 박동성 안구돌출에 의해 임상적

으로 발견될 수 있다고 하였다. 선천적 또는 후천적인 원

인으로 접형골 결손이 발생한 후 교정하지 않고 방치하

면 미용적 이상과 더불어 복시나 박동성 안구돌출 같은 

기능적 장애를 초래한다고 알려져 있다.4) 

선천성 접형골 형성부전은 태생 7~10주 기간에 중배

엽 발생 이상에 따른 접형골 골화의 장애가 그 원인으로 

생각되며 대부분 NF-1과 동반된다.5)6) 다발성신경섬유

종은 모두 8가지 형이 있으며, 그 중 가장 흔한 제 1 형

을 Recklinghausen병이라고 한다. Recklinghausen병

에서 cafe-au-lait spot, 다발성 신경섬유종, 그리고 홍

채에 작고 색조를 띤 과오종인 Lisch 결절의 특징적 소

견들이 관찰된다. Cafe-au-lait spot은 전신의 피부, 특

히 등, 흉부, 사지의 굴측에 잘 나타난다. 신경 섬유종은 

말초 신경의 주행에 따라 호발하나 척수 자율 신경과 뇌

신경에서도 발생하고, 뇌, 척수에 수막종, 신경아교종, 뇌

실막세포종, 시신경교종이 생길 수 있으며, 그 밖에 피부, 

눈, 뼈에도 이상 소견을 보인다. 임상적 소견으로 사춘

기 이전이면 최대 직경이 5 mm 이상, 사춘기 이후이면 

최대 직경이 15 mm 이상의 cafe-au-lait spot이 6개 

이상, 겨드랑이와 서혜부의 주근깨(freckling), 시신경교

종, 2개 이상의 신경섬유종 혹은 1개의 얼기모양신경종, 

전형적인 골 병변 또는 접형골 형성부전, 2개 이상의 

Lisch 결절, 1도 친척에서의 환자 발생의 가족력 등의 

조건 중 2가지 이상의 항목이 보이면 진단할 수 있다.  

NF-1 환자의 1~7%에서 접형골 형성부전을 보이

며,5) NF-1이 동반되지 않은 접형골 형성부전의 보고는 

문헌상으로 극히 드물다.7) 접형골 형성부전은 NF-1의 

6가지 임상적 진단 기준 중 하나이며,5) 임상 증상의 발

현은 6세 이전에 나타난다.6)  

NF-1을 동반한 접형골 형성부전 환자에서 박동성의 

안구돌출은 흔하지만 진행하지 않는 양상을 보이는데,8) 

Fig. 4. Axial CT scan 
of right sphenoid 
dysplasia. After 10 
days later from op-
eration, right orbit 
was divided from 
right temporal lobe 
with surgicels and 
gelfoams. A：Preo-
perative view, B：
Postoperative view. 
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이러한 현상은 두개내 내용물에 의한 안와 확장의 결과

이며 대뇌의 박동이 안구에 전달되어 나타난다.6)9) 시력

저하도 흔히 발생하는데 시력저하의 정도는 터키안 왜

곡의 양과 안구의 전위 정도와 관계가 있다.9) 본 환자의 

경우 NF-1과 동반되어 선천적으로 접형골 형성부전이 

있었고 평소에 관찰되지 않았던 박동성의 안구 돌출이 

외상에 의한 충격에 의해 발현되었을 것으로 생각된다.  

접형골 재건술의 방법으로는 티타늄 망(titanium mesh), 

methyl methacrylate 등을 이용한 이물 재건술(allop-
lastic reconstruction)10)과 늑골이나 두개골 골편을 이

용한 동종 재건술(autogeneous reconstruction)이 있

다.11) Papay 등12)은 수술 후 이차적으로 발생한 접형골 

결손 환자들에서 두개골 내판에서 박리한 골편으로 안

와-접형골 재건술을 시행하여 모든 환자에서 수술 후 안

구 돌출이 소실되었으며 복시도 6주내 회복되었다고 보

고하였다. 본 환자의 경우 소실된 접형골을 통한 측두엽

의 탈출로 인하여 박동성의 안구 돌출 증상을 보였고 탈

출된 측두엽을 중두개와로 다시 위치시킨 후 surgicel과 

gelfoam을 이용하여 우측안와와 측두엽을 분리하였다. 

저자들은 악안면 골절 후 우연히 발견된 접형골 형성

부전을 악안면 골절의 정복술과 함께 성공적으로 치험하

였기에 보고하는 바이다. 
 

중심 단어：접형골·제 1 형 다발성신경섬유종·안구 돌출. 
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