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<국문초록>
신경 섬유종증 환자에서 발생한 대퇴골두 및 경부의 골낭종성 변화는 흔치 않으며 척추 측만증이 가

장 많은 골 조직 병변이라고 알려져 있다. 이밖에 골성장의 변화, 장골 간부의 외형변화 등이 나타난

다. 골절을 동반한 골낭종의 치료로는 비수술적 또는 외고정 치료, 절골요법, 소파술, 낭포막의 부분 및

전 절제술, steroid 주입법 및 골이식술, 내고정술, 인공관절 치환술 등이 있다. 저자들은 신경섬유종증

환자에서 발생한 우측 대퇴골두 및 경부의 골낭종성 변화와 비구에 병변을 동반한 대퇴골두 골절 환

자 1례에 대해 고관절 전치환술을 시행하여 만족할만한 결과를 얻을 수 있어 증례 보고자 한다.     
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신경섬유종증( N e u r o f i b r o m a t o s i s )은상염체성우성

유전성을띤선천성질환으로외배엽성및간엽성조

직에생기며, von Recklinghausen1)에의하여처음으로

명명되었다. 신경섬유종증은중추신경과말초신경

계통의지주조직에본질적인변화를일으키고2 ), 골

조직 3 , 7 , 8 ),피부및연부조직, 내분비및소화기계통4 )

의병변을동반하는경우가많으며특히피부에나타

나는 cafe-au-lait spots1 , 4 )는대부분의경우에서나타나

며, 골조직의병변은그발생이다양하여 2 9 %에서

5 0 %까지보고되고있고, 이중 척추측만증이1 0 %에

서 4 1 %로가장많이발생한다고한다3 , 7 , 8 ). 저자들은

신경섬유종증환자에서발생한대퇴골두및경부에

발생한골낭종에의한골절 1례를체험하였기에문

헌고찰과함께보고하는바이다.
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증례 보고

4 3세여자환자로내원약 1개월전부터특별한외

상없이우측고관절부동통을주소로본원정형외과

내원하였으며, 환자 과거력상 6세경모 병원에서

N e u r o f i b r o m a t o s i s로진단받았으며가족력상특이사

항은없었다. 이학적소견상건강상태는양호하였

고, 얼굴및체간부, 상지및하지부에 cafe-au-lait spot

을보였으며(Fig.1), 우측고관절부동통및압통을호

소하였고, Patrick test상양성소견보였다. 일반혈액

검사상특기사항 없엇고, 간기능검사, 뇨검사, 생화

학적검사에서는정상이었다. 우측고관절전후면및

측면방사선촬영상대퇴골두및경부에 3 X 4 c m의타

원형으로경계가분명한골용해소견및대퇴골두상

외측으로대퇴골두골절소견을보였다(Fig.2). 자기

공명영상을시행한결과우측대퇴골두에T1 강조

영상에서대퇴골두및경부에저신호강도를보이

며(Fig.3A), T2 강조영상에서대퇴골두및경부에저

신호강도를보였으며, 각각비구에관절간격의협

소및연골하낭종의소견의퇴행성변화를보이고

있었다(Fig.3B). 수술시육안적소견상대퇴골두내장

액성삼출액으로차있는골낭종성병변을동반한대

퇴골두골절의소견을보였고(Fig.4), 대퇴골두의낭

종과동반된병적골절및고관절의퇴행성변화를

나타내어, 고관절전치환술을시행하였다(Fig.5). 병

리현미경학적소견상조직이육아종과유사하며, 국

소적인신생골의형성및골파괴세포에의한골흡

수소견을보이는골낭종의소견을보였으며, 간간히

염증세포들이나타났다(Fig.6). 

고 찰

신경섬유종의 발병기전에 대하여 v o n

R e c k l n g h a u s e n1 )이본질환에대해기술하면서비정상

적인조직내에신경성분을처음발견하여자세히보

고하엿고 , 신경초의 섬유세포보다는 S c h w a n n

s y n c y t i u m에서생기는세포의증식에의한결절이라

고발표한학자도있다. 신경섬유종환자에서발생

한골조직의변화에대하여는B r o o k s와 L e h m a n2 )이

보고하였으며, 즉척추측만증, 골성장의변화, 장골

간부의외형변화등이나타난다고하였다 . 또H o l f와

W r g h t7 )는골변화가 29%, Hunt와P u g h8 )는 5 1 %에서온

다고보고하였다. 이중척추측만증이가장많은빈

도를보이며, 그밖에선천성경골가관절증, 골격의

비후등의빈도를보이며골낭종의병변변화를정리

보고한바있다. Brooks와 L h e m a n2 )은또한신경섬유

종증에서보는골조직변화의근본적원인으로골막

에분포하는신경중하나에서신경섬유종이생겨서

결절이커질때압박에의하여골피질에파괴를일으

킨다고보고하였으며, 골피질의파괴에의해골낭종

성의변화를일으키며, 병적골절의빈도가증가한다

고하였다. 본증례에서는특별한외상의병력없이

발생한대퇴골두및경부의골낭종성변화가신경섬

유종에의한골조직의변화에의해기인되어졌다고

사료되었다. Neer 등6 )은골낭종을동반한병적골절

에치료에 대하여, 체중부하를하는골의경우, 특히

대퇴골근위부의병적골절시는즉시골절의치료와

Fig. 1 Multiple cafe-au-lait spots are seen on patient’
s chest and abdomen

Fig. 2 Preoperative anteroposterior and lateral X-rays
of the right femur demonstrates a bony cystic
changes in femoral head and neck with femoral
head fracture.
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Fig. 3 Preoperative MRI shows that (A) femoral head
low signal changes and acetabular abnormal
change on T1-weighted image, (B) high signal
changes on T2-weighted images with
acetabular abnormal changes (arrows).

Fig. 4 Intraoperative photograph demonstrate on
femoral head with simple bone cystic changes.

Fig. 5  Postoperative anteroposterior and lateral X-
rays shows that total hip arthroplasty was done
right hip jont.

Fig. 5 Postoperative anteroposterior and lateral X-
rays shows that total hip arthroplasty was done
right hip jont.

Fig. 6 Pathological findings showed granulation
tissue, foci of new bone formation and
absorption with osteoclasts, hemosiderin
deposita and scattering of inflammatory cells.
( X400, H-E  stain )  
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낭종의치료를함께함을권장하였다. 왜냐하면보존

적요법으로치료하면내반변형, 대퇴골두무혈성

괴사, 박리성골연골염등이발생할수있어발생할

수있어즉시정확한치료를요한다고하였다. 국내

문헌고찰에서김1 0 )등은 2 9례의골병변을동반한신

경섬유종증환자중골낭종을동반한대퇴골두의병

적골절환자 1명에서고관절전치환술을시행하여

양호한결과를얻었다고보고하였다.

본증례에서도대퇴골두및경부에골낭종성변화와

비구의병변을동반한환자에게서발생한대퇴골두골

절의치료에있어하나의방법으로고관절전치환술을

시행함으로만족할만한결과를얻을수있었다.  
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Treatment of bone cystic change with femoral head fracture in
Neurofibromatosis patient 

Jae Do Kang, M.D., Hyung Chun Kim, M.D., Chi Wook Kyoung M.D., and 
Hyun Chul Seo, M.D. 

Department of Orthopedic Surgery, Wallace Memorial Baptist Hospital, Pusan, Korea 

Cystic change on femoral head and neck in neurofbromatosis patient is rare case.
Scoliosis is the most common bony lesion. Others are appeared at changes of out
feature in long bone shaft. Bone cyst with bone fracture are treated with non operation
or external fixation, osteotomy, curettage, partial and complete excision of cyst
capsule, steroid injection therapy, bone graft, internal fixation, arthroplasty. We have
experienced a case of bone cystic change on femoral head and neck with femoral head
fracture and acetabular lesion in neurofibromatosis patient treated with total hip
arthroplasty who was acceptable result.       

Key Words : Neurofibromatosis, Cystic change on femoral head and neck, Femoral
head fracture, Total hip arthroplasty    
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