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진행성 골화성 근염 :2예 보고1 

검은아·이선화·한태일2 

진행성 골화성 근엽은선천성 골기형과결체조직 및 근육의 진행성 골화를특정으로하는 

드문 유전성 질환이다. 저자들은 소아에서 발생한 진행성 골화성 근염 2예의 단순 골 X선 

소견과 자기공명영상(MRI)소견을 보고하고자 한다. 1예에서는 우측 둔부에 녹각석 모양 

의 골화로 시작되어 우측 경부와 양측 흉벽까지 골화가 진행되었다. 다른 1예에서는 좌측 

후경부， 배부 및 둔부근육들이 미만성으로 종창되었으며 MRI상 병변의 특성및 벙위를 평 

가할 수 있었다.2여| 모두에서 수족부기형을 동반하였다. 

진행성 골화성 근염은 골격근， 인대， 건， 근막등의 결체조직 

의 화골화와 수족부에 전형적인 기형을 동반하는 것이 특정인 

드문 유전성 질환이다. 저자들은 소아에서 발생한 진행성 골화 

성 근염 2예를 경험하였기에 이의 특징적 방사선학적 소견을 

보고한다. 

증례 보고 

증례 1 

2세 남아가 2주전부터 좌측 후경부， 좌측 견갑부， 등， 좌측 둔 

부에 단단한 종괴가 촉지되어 내원하였다. 환자는 출생시부터 

양쪽 엄지발가락이 짧고， 양쪽 무지내반증(Hallux valgus de­

formity) 이 있였다. 생후 6개월후부터 경부의 운동제한이 나타 

났으나， 별다른 치료없이 지냈다. 이학적 검사상 경부와 좌측 

견갑부의 운동제한이 있었다. 엄상병리검사소견상 알칼라인포 

스파타제가 275u / L, 무기인산이 6.9mg/dL, 근육효소인 크레 

아턴 포스포키나제가 194u /L, 락트산탈수소효소가 551u /L로 

증가되어 있였다. 흉부 단순방사선촬영상 좌측 경부및 흉부의 

연부조직 음영이 증가되었다. 족부 양쪽 제 1중족골이 넓고 짧 

았으며 무지내반증을 동반하였고 OJ:쪽 제 l근위지골도 작고 짧 

았다(Fig. lA). 수부 양쪽 첫번째 중수골과 양쪽 다섯번째 중 

지골이 짧았다. 종괴가 촉지되는 부위의 초음파검사상 해당부 

위의 근육들이 반대측보다두꺼워져있고전반적으로에포가증 

가되었으나 근육 자체의 모OJ:은 잘 유지되었고 인접 피하조직 

의 에코는 정상이었다. 침범된 근육들의 양상을 더 자세히 평가 

하기 위해 이틀후 시행된 체간 MRI상 좌측 경부와 체간의 배 

부근육이 두꺼워져 있었으며， T1 강조영상에서는 인접 정상근 

육에 비해 저신호강도였고 T2 강조영상에서 미만성으로 고신 

l 이화여자대학교 의과대학 진단방사선과학교실 
2 경희대학교 의과대학 진단방사선과학교실 
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호강도였다(Fig . lB). Gd-조영증강 Tl강조영상에서는 침범된 

근육들은 불균절하게 미만성으로 조영증강되었다(Fig . lC). 

99mTc-MDP 스캔소견은 정상이었다. 염증성 종괴를 동반한 조 

기 진행성 골화성 큰영이라는 진단하에 좌측 등 하부 종괴에서 

조직을 생겸하여 섬유교원질조직과 근섬유모세포로 이루어진 

조기 진행성 골화성 근염으로 확진되었다. 환아는 에티드로네 

이트 다이소디움(Etidronate disodium)을 투여하여 등부위 

종괴는 거의 소실되었고， 후경부와 견갑부의 종괴도 감소한 후 

퇴원하였으나， 1개월후 추적검사시 흉부와 두피에 새로운 병소 

가생겼다. 

증려'/2 

3세 여아가 우측 둔부에 단단한 종괴가 촉지되어 내원하였 

다. 이 종괴는 생후 2개월부터 발견되어었다. 임상병리검사소견 

상 이상소견은 없었다. 흉부및 배부 단순 X선 사진상 경부 배 

부및 양측 견갑부에서 연부조직 음영이 증가되었다(Fig. 2A). 

골반부 X선 촬영상 우측 둔부의 연부조직에 분지상의 골음영 

이 있었고(Fig . 2B) , 이부위는 99mTc_MDP신티그라피상 골외 

방사능 축적이 증가되었다. 우측 둔근과 활배근에서 조직생검 

을 시행하였고， 현미경적 소견에서는 풍부한 모세혈관들이 근 

육조직다발들사이로자라면서 간엽조직 증식상을보였고활배 

근에서는 막내골화소견은 있으나， 골화의 대상현상(zonal 

phenomenon)은 보이지 않았다. 조직검사상 진행성 골화성 근 

염으로 진단하여 메틸프레드니솔론(Methylprednisolone) 치 

료를 시작하였고 6개월후 추적검사에서 우측 둔부연부조직의 

골음영 병변의 크기가 증가될 뿐 아니라 새로운 분지상의 골음 

영 병소가 후경부와 견갑부에서 광범위하게 발생되였고 이는 l 

년후 추적검사에서 더 광범해졌다(Fig. 2C). 이후 추적검사는 

불가능하여 환자의 상태에 관한 평가는 할수 없었다. 
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고 찰 

진행성 골화성 근염은 1692년 Patin에 의해 처음으로 보고 

되었으며 진행성 골화성 섬유성골이영양증(Fibrodysplasia 

ossificans progressi va) 또는 진행성 골화성 섬유생성증 

(Fi brogenesis ossificans progressi va)이라고도 불리는 드문 

결체조직질환이며 상염색체 우성유전으로 알려졌으나 돌연변 

이에 의한 증례보고가 더 많다(1) . 

진행성 골화성 근염의 조직학적 소견은 급성기에는 점액성 

배경에 섬유아세포의 증식과 부종이 나타나며 점차 진행하면서 

결체조직간질에 중심성 방추형 골과 섬유아세포로 이루어진 서 

로 연결되는 결절이 출현한다. 근육내의 골화는 급속히 진행되 

며 골화내부에는 조혈 및 지방조직의 골수를 가진 성숙한 골층 

판으로구성된다(1 ). 

임상증상은 주로 2세이전에 발생되고 첫 발현 증상은 경부나 

배부에 흔히 열감， 부종， 동통을 수반하는 국소적 혹은 미만성 

연부조직 종창과 경부강직이다(2). 연부조직 종창은흔히 흉쇄 

유돌근， 척추측방근， 지대근빛 저작큰을 호발하며 병소는 견갑 

부에서부터 척추， 골반부， 상. 하지로 진행하며 상. 하지의 근위 

Fig. 1. A. Foot AP view shows hallux valgus deformity with 
short and broad first metatarsal bone and hypoplastic proxi­
mal phalanx of the right great toe 
B. T2 weighted axial MR image of the trunk reveals diffuse 
high signal intensity through the thickened left posterior 
chest wall muscles. 
C. The Gd-enhanced Tl weighted coronal image shows 
strong enhancement on the left serratus anterior and 

김은아 오1 : 진행성 골화성 근염 

부는 원위부에 비해서 늦게 침범된다. 평활근 구조인 심장， 횡 

격막， 설근， 후두근， 괄약근은 침벙하지 않는다. 진행성 골화성 

근엽은특정적으로연부조직의 결절이 완화와악화를 반복하면 

서 골화로 귀결되며 국소적 인 외상 특히 수술， 생검 ， 주사등이 

가장 중요한 악화요인이다(7 ， 8). 저자들의 증례 2 경우에서도 

둔부의 골화가생검후에 악화됨을알수있었다.다른증상으로 

관절주위 연부조직의 골화로 인한 관절강직， 전도형 청력소설， 

정신발육지연이 나타날 수가 있다. 대부분이 성인기까지 생존 

할수있고사망하는경우흉벽근육의 고착으로인한폐렴이 가 

장 흔한 사인이다(2). 

진행성 골화성 근엽의 지골기형은 무지의 소지증， 내반증， 근 

위지골과 원위지골의 융합등이다. 연부조직 골화와 수부및 족 

부기형의 연관성에 대해서 정확하게 알려진 바는 없으나 태생 

기의 근본적 인 세포결함으로 설명되고 있다(4). 즉 진행성 골 

화성 근염에서는 태생기의 골격발생과정에서 정상적인 원시간 

엽세포의 아체 (blastema)형성이 중단되고 이소성 골화조직으 

로 분화되는 비정상세포들이 출현한다. 상지의 중수골및 지골 

의 아체가 형성되는 태생 43일에서 족부지골의 아체가 형성되 

는 태생 44일 사이가 결정적인 시기로 이 시기에 간엽조직의 결 

함이 일어난다. 수부지골의 아체가 족부지골의 아체보다 더 빨 

subscapularis muscles. C 
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A 

c 

리 형성되고 족부무지의 아체가 가장 늦게 형성되므로 수부지 

골의 기형은 족부기형없이 단독으로 발생하지 않고 항상 동반 

되며 기형정도는 비례한다(2， 4). 저자들의 증례도 모두 수부및 

족부기형이 병발하였다. 

척추기형이 동반되변 경추와 요추에서 척추 체부의 전후직경 

이 좁아지거나 경추 일부에서 후부 신경궁의 융합， 요추부에서 

의 척추관 협착증이 있다. 짧고 넓은 대퇴골 경부， 거골하부의 

돌기， 골단과 골간단의 직경 증가， 상완골 간부와 상관절 융기 

사이의 각도 감소， 높히 위치한 슬개골과 주변 대퇴골 미란， 근 

위 경팔의 내측에 피질골 비후의 소견이 보고된 바 있다(2， 3). 

저자들의 증례 2에서 대되골경부가 경미하게 짧고 넓였으나 그 

와 동반된 다른 골기형은 관찰할 수 없었다. 

99mTc _MDP스캔은 이소성 골화플 발견하는 우수한 첫 선별 

검사이나 진행성 골화성 근염의 급성기 연부조직 종창 병변에 

서는 골외 방사능 축적의 소견이 관찰되지 않는다(5). 저지들 

의 경우 골화소견을 보인 증례 2에서는 방사능 축적의 소견이 

있으나 연부조직 종창소견만 있었던 조기병변인 증례 1에서는 

B 

Fig. 2. A. Initial chest radiograph shows soft tissue swell 
ing in the both sides of neck and shoulder regions. 
B. Pelvis AP view shows staghorn-shaped ossification in 
the right buttock and short, broad femoral neck. 
c. F이low-up chest radiograph obtained one year after the 
initial radiograph (A) shows extensive ossification in the 
left side of neck and both lateral chest walls. 

골스캔소견은정상이었다. 

CT는진행성 골화성 근염의 이소성 골화가나타나기전에는 

근막면의 부종을 잘 관찰할 수 있고， 진행되어 골화가 나타나면 

조밀하고 편평한 골화가 근육을 둘러싸게 되고 근육의 중심부 

에는 고밀도나 저밀도음영이 보이는데 이는 조직학적으로 피질 

골이거나 골수에 해당한다(6). 저자들의 경우 CT는 시행치 않 

았으나 증례 2에서는 단순 X선 사진상 피질골 및 골수부분을 

확인할수있었다. 

MRI소견은 1예에서 보고된 바있고(7) ， 이는 급성기에는 근 

육 혹은 근막의 Tl강조영상에서 인접근육과 유사한 저신호강 

도이며 T2강조영상에서 고신호강도였다. 또한 1년후 추적검사 

시에 침범된 근육들의용적이 감소될 뿐 아니라 T2강조영상에 

서 신호강도가저하되었으며 Tl 및 T2 강조영상에서 신호강도 
가 비교적 없는 국소적 병소도 관찰하였고 이를 석회화， 골화 

혹은 섬유화에 의한 것으로 설명하였다. 저자들의 증례와 버교 

해 보면 증례 1의 경우 MRI로 병변의 파급정도 빛 특성을 평 

가할 수 있었는데， Tl 강조영상에서는 저신호강도， T2 강조영 
상에서는 고신호강도를 침범된 근육들에서 관찰하였으나 근육 

내에 석화화나 골화를 시사하는 저신호강도의 병변은 보이지 

않았다. 

결론적으로 진행성 골화성 근염시의 조기병변인 연부조직 종 

창은 방사선학적으로 비특이적인 소견이나 특정적인 골화및 동 

반된 족부및 수부골기형으로 그 가능성을 제시할 수도 있다. 연 

부조직의 특정적인 골화소견은 핵의학검사나 CT에서 관찰되 

나 조기의 연부조직 종창 및 파급정도를 평가함에 있어 MRI는 

유익할 것으로 사료된다. 
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Myositis Ossificans Progressiva: A Report of Two Cases1 

Eun Ah Kim, M.D. , Sun Wha Lee, M.D. , Tae Il Han , M.D. 2 

1 Department of Diagnostic Radiology, College of Medicine, Ewha Womans University 

2Department of Diagnostic Radiology, College of Medicine, Kyung Hee University 

Myositis ossificans progressiva is rare hereditable disorder characterized progressive heterotopic 
bone formation in connective tissue and muscles in association with congenital skeletal anomalies. 
We report the plain radiologic and MR findings of myositis ossificans progressiva in two children. 
One case showed discrete ossification in the right buttock, neck, and both chest walls on plain 
radiographs , while the other showed diffuse swelling of the left posterior neck, back, and buttock 
muscles, which was demonstrated on MR images. Both cases showed associated anomalies in the 
hands and feet. 
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