
섬유성 이형성증은 정상 해면골이 섬유조직과 불규칙한 미

성숙 골주의 증식으로 대치되는 양성질환으로 다양한 내분비

장애에서도 나타날 수 있다. 그 중 가장 잘 알려진 질환이

McCune Albright 증후군으로 다발성 섬유성 이형성증, 피부색

소 침착, 성조발증과 같은 내분비 장애가 동반된 경우이다(1).

McCune Albright 증후군과 관련이 없이 일차성 부갑상선 기

능 항진증과 동반된 섬유성 이형성증에 관한 보고들은 있으나

이차성 부갑상선 기능 항진증과 동반된 섬유성 이형성증에 관

한 보고는 드물다. 저자들은 만성 신부전증환자에서 이차성 부

갑상선 기능 항진증과 동반된 악골의 섬유성 이형성증을 경험

하였기에 이를 보고한다. 

증례 보고

46세 남자환자가 5개월 전부터 지속하는 상경구개 종창과

통증으로 내원하였다. 환자는 16년 전 말기 신부전 때문에 신

장이식을 받았고 10년 전부터 혈액 투석을 받아왔다. 이학적

소견상 환자의 잇몸과 상경구개 및 구강바닥의 종창이 있었고

치아의 부정교합이 있었다. 피부의 색소침착은 없었다.  내원

시시행한검사실소견에서칼슘 10.7 mg/dL(기준치8.2-10.2

mg/dL), 인 5.5 mg/dL(기준치2.5-4.5 mg/dL), alkaline

phosphatase 3388 IU/L(기준치96-254 IU/L), 부갑상선 호

르몬 3107 pg/mL(기준치15-65 pg/mL) 이었고 다른 호르몬

수치는 정상이었다. 신기능 수치는 혈중요소질소 21 mg/dL,

크레아티닌 3.85 mg/dL, 요산 4.8 mg/dL, 칼륨 5.1 mEq/L 이

었다. 전산화 단층 촬영의 정찰 사진(scout view)에서 두개골

의 내 외판의 윤곽이 불분명하고, 소금- 후추모양(salt and

pepper appearance)을 보였다(Fig. 1A). 안면 골 전산화 단층

촬영에서 상악골과 하악골에 해면골을 침범하는 국소 팽창성

종괴가있었으며골피질은매우얇아져있고내부에치밀한물

결 모양의 골 기질이 관찰되었다(Fig. 1B, C). 경부 전산화 단

층촬영에서 양측 갑상선 하방에 약 1-1.5 cm 크기의 경계가

분명하고조영증강이되는결절이있었고동시에시행한Tl201

/Tc99m 감산 부갑상선 스캔에서 동위원소의 흡착을 보였다.

환자는부갑상선절제술을시행하였고조직학적으로선종성과

증식(adenomatous hyperplasia)으로판명되었다. 환자는동통

및 안면기형을 교정하기 위해 상악 및 하악 종괴의 절제술을

시행하였다. 병리조직학적 소견상 불규칙한 모습의 미성숙 골

주조직이 중등도의 밀집도를 보이는 방추형 세포로 구성된 섬

유성 기질에 흩어져 있는 전형적인 섬유성 이형성증으로 진단

되었다(Fig. D). 

고 찰

신성 골 이영양증(renal osteodystrophy)은 만성 신부전 환

자에서 동반되는 근골격계 병변을 총칭하는 것으로 이차성 부

갑상선 기능 항진증, 골 경화증(osteosclerosis), 골 다공증

(osteoporosis), 골 연화증(osteomalacia), 연부조직 및 혈관

석회화 등으로 나타난다(2). 신부전의 초기에는 신장의 1 α-

hydroxylase 활성도의 감소로 1,25(OH)2-cholecalcifierol 의

생산 저하가 일어나고 이 때문에 칼슘의 흡수가 저하되며 부

갑상선이 활성화되어 골 흡수가 증가한다. 신부전의 후기에는

인의 배설이 잘 일어나지 않아 고 인산 혈증이 일어나고 이것

은 다시 이차성 부갑상선 기능 항진증을 가중시키게 된다. 신

부전 환자에서 가장 흔히 발견되는 골 이상은 파골 세포

(osteoclastic)의 작용이 항진되어 나타나는 골 흡수로서 발생

위치에 따라 골막 하(subperiosteal), 피질(cortical), 연골 하

(subchondral), 섬유주(trabecular), 내골(endosteal), 인대 하
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(subligamentous) 골 흡수로 나누어진다. 저자들의 증례에서

도 만성신부전과 장기적인 혈액 투석의 과거 병력과 함께 부

갑상선 호르몬의 수치가 증가하였고, 두개골에 전반적인 섬유

주흡수로말미암아두개골내외판의윤곽이불분명해지고소

금- 후추모양(salt and pepper appearance)의 과립상 음영이

나타나는 특징적인 이차성 부갑상선 항진증의 소견을 보였다.

한편, 두개골의 골 흡수 병변 외에 상악골과 하악골의 팽창성

골 증식 병변이 동반되었다.  드물지만 이차성 부갑상선 기능

항진증과 동반된 악골의 비후와 뼈사자얼굴증(leontiasis

ossea)과 같은안면기형에대한보고들이있다(3-6). 신성 골

이영양증과 동반된 두개 안면 골의 팽창성 골 병변은 섬유성

이형성증, 거대 세포종(giant cell tumor), 파젯 질환(Paget’s

disease) 및 골화 혹은 비 골화 종양이 두개 안면 골에서 이와

유사한 방사선학적 소견을 보여 환자의 임상증상과 검사실 소

견의 도움으로 진단을 할 수도 있다(4). 신부전 환자에서 나

타난 악골 팽창의 대부분은 조직학적으로 갈색종(brown

tumor) 혹은 낭성 섬유 골염(osteitis fibrosa cystica) 으로 판

명되었고(3-5), 1예에서만이 섬유성 이형성증과 동반되었다

는 보고가 있다(6). 갈색종은 원발성 혹은 이차성 부갑상선 항

진증에서 발견되는 골 용해성 병변으로 방사선학적으로 비특

이적 소견을 보이나 일반적으로 팽창성 골 용해성병변이 편심

성 또는 피질부에 주로 위치하고 전산화 단층촬영에서 골 용

해성 연조직 종괴로 보인다(2). 섬유성 이형성증 중에서 낭성

형이이와유사하게나타날수있으나저자들의증례에서는악

골의 해면 골을 침범하는 국소 팽창성 종괴로 내부에 치밀한

골기질이 관찰되었고 조직학적으로도 특징적인 섬유성 이형성

증 소견을 보였다. 섬유성 이형성증은 원인 불명의 양성 병변

으로서 골 모세포의 정상적인 형태 분화와 성숙의 장애로 한

개 또는 여러 개의 골 수질 부분이 섬유성 조직으로 대치되는

비유전성 골격 발달 장애이다. 섬유성 이형성증은 성장과 발달

이 왕성한 시기에 가장 흔히 발생하는 골 질환이나 약 2-3%

에서 내분비 장애와 동반될 수 있다. 그 중 가장 잘 알려진 질

환이 McCune Albright 증후군으로 다발성 섬유성 이형성증,

피부색소 침착, 성조발증과 같은 내분비 장애가 동반된 경우이

며 그 외 갑상선 기능 항진증, 부갑상선 기능 항진증, 말단비

대증, 당뇨병, 쿠싱병(Cushing’s syndrome)등과 동반되어 나

타날 수 있다(1). 저자들의 증례에서는 만성 신부전에 의한 이

차성 부갑상선 기능 항진증과 동반된 섬유성 이형성증이었다.

Fraser 등(7)은 McCune Albright 증후군에서 부갑상선 호르

몬 연관 단백(parathyroid hormone related protein)이 섬유
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Fig. 1. Fibrous dysplasia of the jaws associated with secondary
hyperparathyroidism in a 46-year-old man 
A. Lateral CT scout scan shows loss of distinction between the
inner and outer tables of the calvaria with a salt-and-pepper ap-
pearance. 
B, C. Axial (B) and sagittal (C) CT scan displayed in bone widow
show expansile remodeling, cortical thinning lesion containing
numerous unorganized bone trabeculae within the maxilla and
mandible.
D. Photomicrography reveals characteristic metaplastic bone
formation with no osteoblastic rimming and a proliferation of fi-
broblast, consistent with fibrous dysplasia (Hematoxylin-eosin
stain, ×100). 



성 이형성증의 발현과 관계가 있다는 보고를 하였다. McCune

Albright 증후군과 관계없는 일차성 부갑상선 기능항진증과 동

반된섬유성이형성증의증례에관한소수의보고가있으나이

두 질환의 인과관계에 대해서는 아직까지 확립된 정설은 없다

(8, 9). 섬유성 이형성증과 이차성 부갑상선 기능 항진증의 인

과관계 역시 불 분명하나 호르몬 장애가 있는 경우 성조숙증

없이도 골격 성숙이 촉진되며 이와 함께 부갑상선호르몬이 골

생성 표면(bone-forming surface)을 증가시키고 골 형성 활

동(osteoblastic activity)을 자극하는데 이것이 섬유성 이형성

증의 발현과 연관이 있을 것으로 보인다(10). 

결론적으로 만성 신부전증환자에서 악골의 팽창성 골병변이

보이는경우이차성부갑상선항진증과동반된갈색종외에섬

유성이형성증도감별진단에포함하여야할것으로보이며전

산화 단층촬영으로 특징적인 골 기질을 확인하는 동시에 수술

적 치료 계획에 도움을 줄 수 있을 것으로 보인다.  
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Fibrous Dysplasia of the Jaws Associated with Secondary
Hyperparathyroidism: A Case Report1
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There have been few reports on fibrous dyplasia associated with secondary hyperparathyroidism. We report
a case of a hemodialysis patient with secondary hyperparathyroidism concomitant with fibrous dysplasia of
the jaws causing an abnormal facial deformity.
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