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– Abstract –

Gorham's disease is a rare condition of unknown etiology that is characterized by progressive osteolysis. A 48 year-old woman

had a burst fracture at T10, which was treated by pedicle screw instrumentation at another hospital. She was transferred due to

progressive paraparesis, which was not observed initially. An MRI demonstrated severe cord compression at the T10 level.

Under the assumption that the patient had a highly vascular metastatic tumor, an anterior decompression with instrumentation

was performed. However, neurologic symptoms and bone destruction worsened after six weeks postoperatively. A repeat

decompression was  performed through the posterior route and long-level pedicle screw instrumentation was applied. After the

second operation, Gorham's disease was confirmed histologically. Care must be taken not to overlook a pathologic fracture

caused by a spinal tumor as a simple fracture, especially  an osteoporotic one.
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서 론

고어햄 병(Gorham’s disease)은 광범위한 골융해성 병

변을 보이고, 이를 대체하는 비암종성 혈관-림프조직의

증식을 보이는 매우 드문 질환이다1). 아직까지 원인 및

기전에 대해 잘 알려진 바 없으며 치료 방법도 없는 실

정이다. Gorham 등1)에 의해 체계적으로 보고된 이후 척

추에서는 전세계적으로 약 29건 정도 보고되었고국내

에서는 1건의 보고만이 있을 정도로 매우 드문 질환이

다4).이에저자들은타병원에서단순압박골절로오인하

여 후방 기기 고정술을 시행받았으나 신경학적 증상이

점차 발생하여 본원에 전원되어 치료받은 제 10흉추에

발생한 고어햄병을 경험하였기에 문헌 고찰과 함께보

고하는바이다.



증 례

4 8세 여자환자로 1 0일 전부터 서서히 진행된 양하지

의근력약화와감각저하를주소로내원하였다.과거력

상 8개월 전에 특별한 외상없이 발생한 제 10흉추 방출

성골절로타병원에서후방기기고정술을시행받았었

던적이있었으며소아마비의병력이있어우측하지근

력이 감소되어 있었다. 이학적 검사상 흉요추부 이행부

에압통이있었고,신경학적검사상근력이우하지는소

아마비 상태여서 정확한 검사가 어려웠으며, 좌하지는

제 2등급, 감각은 양 하지에서 제 2번 요추 신경분절 이

하로감소되어있었다.

내원시 시행한 흉요추부의 단순 방사선 검사에서 제

10흉추의추체는인접추체에비해 80% 정도로추체높

이의 소실을 보이고 있었고, 과거 시행한 후방 기기가

제 9, 10, 11흉추에삽입되어있었으나기기의파손이나

이완은 관찰되지 않았다(Fig. 1). 척수강내 조영술 후시

행한전산화단층촬영검사상제 10흉추의광범위한골

융해및흡수와종괴에의한경막압박소견이관찰되었

으며자기공명영상검사상 T1 강조영상에서는저신호

강도를, T2 강조영상에서는비균질성고신호강도의종

괴를보였고,후방으로전위된종괴에의해척수가압박

된 소견을 보이고있었다(Fig. 2). 방사선 동위원소를이

용한전신골주사검사상병변이있는제 10흉추에포합

이증가(hot uptake)된소견을보였다.

내원 7일째 제 10번 흉추의 원발성 또는 전이성 종양

으로 인한 병적골절의 진단하에 이전 수술시고정하였

던 기기를 제거 후 전방 감압술 및 조직 검사를 계획하

고수술에들어갔으나,기기를제거하자출혈이매우심

하여 더 이상진행하지 못하고 기기 제거만을시행하고

수술을마쳤다.

수술시 보였던 이상 출혈에 대해 정확한 정보를 얻기
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Fig. 1. Initail X-ray showing decreased T10 vertebral body
height.

Fig. 2. Preoperative MRI. (A) Sagittal T2-weighted image showing heterogeneous high signal intensities in T10 (B) Sagittal T1-
weighted image showing low signal intensities in T10 vertebral body with spinal cord compression.



위해서시행한혈관조영술상늑간동맥(intercostal a.)에

서 제 10흉추 추체 및 척추경 내로 조영이 증가되는 양

상을 보였는데, 전이성 골종양이나 척추 동맥(spinal a.)

의 외상 및 혈관 기형의 가능성을 생각할 수 있는 소견

이었다.다음수술을위해과혈관성병소에대해색전증

을시행하였다.

2차 수술로 전방 감압술 및 추체 제거술과 mesh cage

를 이용한골 이식술과 가네다 기기고정술을 시행하였

고, 수술 중 제 10흉추 주변으로 비정상적인 연부 조직

이 관찰되었는데 이를 제거하면서 시행한 조직 검사에

서혈관종으로진단되었다.수술후양하지근력저하는

제 3등급으로 호전되었고, 감각 저하는 미세하게 호전

되었으나 수술 후 약 1개월째 다시 신경학적 증상이 악

화되는 소견이관찰되어 정밀 검사를 위해시행한 자기

공명 영상에서종괴에 의해 척수가 압박되어 있는소견

이 관찰되어 수술 후 6주째 다시 후방 감압술과 비정상

적인 연부 조직 제거 및 후외방 유합술을 시행하였다 .

이때 시행한 조직 검사에서 최종적으로 고어햄 병으로

진단되었다. 병리학적 소견상 관벽은 얇고 납작하게 눌

린 내피 세포로 둘러싸여 있었고, 관 구조를 덮고 있는

내피 세포는 endothelium factor-VIII related antigen과

CD34에 양성이었으며 국소적으로 간질내 출혈과 방추

형 세포가 느슨하게 증식하고 있었으나 비정형 세포는

없었다(Fig. 3). 3차 수술 후 신경학적 증상은 점차 호전

되어술후 5주째퇴원하였고,수술후 12개월째외래추

시상하지근력은 좌하지에서제 2번요추신경분절지

배부 이하로 제 4등급, 제 4번 요추 신경분절 지배부 이

하로 5등급으로 호전되었으며 , 감각은 양하지가 거의

정상에 가깝게 회복되었고, 추시한 흉요추부의 전후면

및 측면단순 방사선 검사에서도 척추의 기기도안정적

으로잘유지되고있었다(Fig. 4).

고 찰

고어햄병은 1838년처음보고된이후 1954년 Gorham

등1)에 의해 체계적으로 보고되었는데 아직까지 원인을

알 수 없는 드문 질환으로 알려져 있다. 척추를 침범한

경우는 전 세계적으로 29건의 보고만이 되었는데 발병

연령은 5세에서 7 2세로 광범위했으며 남자에서 1 9명,

여자에서 1 0명이 보고되었고 부위는 경추에서 천추까

지 다양했는데이중 흉추에 발생한 경우가 14명으로가

장많았다.

대한척추외과학회지 Vol. 13, No. 1, 2006

- 56 -

Fig. 3. Histological findings (A) High power view of the tumor. The vascular channels are lined by flat normal appearing endothelial
cells without atypia. (H-E×100). (B) Immunohistochemical finding of the tumor. The lining cells of vascular channels are
positive for CD34. (ABC×100).

Fig. 4. At 1 year postoperatively, radiograph showing no recur-
rence of Gorham’s disease.



1983년 Heffez 등3)은고어햄병의진단기준으로 1) 생

검 소견상 혈관종성 조직 소견, 2) 비정형 세포가 없을

것, 3) 신생골 형성이나 이영양성 석회화가 없을 것, 4)

진행되는국소적골융해소견, 5) 비증식성,비궤양성병

변, 6) 내부 장기의 침범이 없을 것, 7) 방사선학적으로

골융해 소견이 보일 것, 8) 유전적인 대사 이상, 면역학

적 이상, 악성이나 감염의 원인이 없을 것 등을 제시하

였는데, 본증례에서도이에합당한소견을보였다.

J o h n s o n과 M c C l u r e5 )는 고어햄 병의 방사선학적 소견

으로 초기골 내부 병변기는 골수강내 또는골피질하에

다발성의 저음영성 병변이 관찰되어 골다공증처럼 보

이지만 골경화나신생골의 형성 및 골막 반응의소견은

보이지않는특징이있고,후기골외부병변기는골피질

의 파괴와 동반된 단절 및 재흡수 소견과 이로 인한 침

범골이 점차적으로 마치 연필의 끝부분처럼 가늘어지

며, 심한 경우 인접골로의 진행이 보인다고 하였다. 본

증례에서도 척추체에 저음영의 소견을 보였으며 골 경

화나 신생골 형성 등은 관찰되지 않았다. Drewry 등6)은

고어햄 병의 자기 공명 영상 소견의 특징으로 골 소주

소실 정도와 골수 지방 세포의 소실 및 이를 대체하는

섬유성 조직의양에 따라 여러 증례에서 다양한비특이

적 소견을 보인다고 했는데, 본 증례에서는 T1 강조 영

상에서는저신호 강도를, T2 강조 영상에서는비균질성

고신호 강도를 보였다. 골융해의 기전으로 Gorham 등1)

은 혈관종이단락 역할을 하여 국소 산소분압이상승됨

으로써 골흡수를 유도한다고 하였고, Heyden 등3 )은 혈

관 주위 단핵구들이 강한 acid phosphatase와 l e u c i n e

aminopeptidase에 대한 활성도를 높여 파골 세포의 전구

물질로 골융해에 관여한다고 보고하였으며 , Joseph과

Bartal7)은 혈관 세포의 과다 증식으로 인한 물리적인 압

력이골흡수에관여한다고하였다.그러나,아직까지이

에대한정확한기전은밝혀지지않은실정이다.

고어햄 병의 조직 병리학적 특징으로 내피층으로 덮

여있는양성의혈관또는림프구조가광범위하게골조

직을파괴하며섬유성의기질이이를대치하고, 골의병

변이 인접한 주변 조직으로 침습하며 파괴하는 특징이

있다고 Gorham 등1 )은 보고하였고, Pazzaglia 등8 )은 골융

해가일어나는부위에서는혈관내피세포항체( e n d o t h e-

lium factor VIII, CD31, Ulex)와 T -림프구 항체( C D 3 ,

U C H L 1 )가양성인치밀한세포조직이있다고보고하였

으며, Heyden 등3 )은 파골 세포의수는 많지않다고하였

고 골흡수도 파골 세포가관여하는게 아니라 다른혈관

내피 세포가 관여한다고 하였는데, 본 증례에서는관벽

은얇고납작하게눌린내피세포로둘러싸여있었고관

구조를 덮고 있는 내피 세포는 endothelium factor-VIII

related antigen과 C D 3 4에양성이었으며국소적으로간질

내 출혈과 방추 세포가 느슨하게증식하고 있었으나비

정형세포는없었고, 주변골을파괴하고있었으나파골

세포는거의눈에띄지않았다.

고어햄 병은 초기에 감염성 질환이나 골 용해성 골종

양과 감별이 필요하며, 특히 조직학적으로 골을 침범한

혈관종과의감별이매우어려운것으로되어있다1).그러

나, Chorma 등9)은혈관종은한부위또는몇개부위에국

한되며, 골 파괴 양상을 보인다고 하여도 그 성장에 한

계가 있고 피질골을파괴하지 못하며 주위 연부조직으

로자라나지못하는데비하여,고어햄병에서는주위골

조직과 연부 조직까지 침범하는 골융해를 보인다고 하

였다.본증례에서는처음조직검사상혈관종으로진단

되었으나, 추시 관찰 중 증상 악화로 재수술시 얻은 조

직에 대한 면역 조직 화학 검사를 통해 고어햄 병으로

확진할수있었다.

이 질환의 치료로는 방사선학적 치료, PTH, androgen

같은 호르몬제제, 자외선, vitamin B12, 칼슘제제, 골다

공증 치료에 사용되는 c a l c i t o n i n이나 bisphosphonate 등

의 골 흡수 억제제, 수술적 치료등 다양한 방법이 시도

되는데, 자발적으로 골융해가 정지되어 병의 진행이 멈

추기도 한다1 0 ). 척추에 이완된 2 9례에서는 신경학적 증

상이 없는 경우나심한 변형이 없었던 경우에서는방사

선이나호르몬제,보조기치료등다양한방법으로치료

를 하였으며, 신경학적 증상이 동반되거나 심한 변형이

있는경우에는전방과후방도달법을통해종괴제거및

유합술을 시행하였는데, 본 증례에서는 신경학적 증상

이 동반된 경우로써 전방 감압술 및 유합술과 2차적으

로 후방 감압술및 유합술을 시행하였으나 방사선치료

는시행하지않았다.

저자들은 추체 압박골절로 처음 발현된 고어햄 병을

경험하였으며 척추체에 발생한 혈관종이 진행성의 골

파괴와 신경압박에 의한 증상을 나타낼때 고어햄 병을

한번쯤고려해야할것으로사료된다.
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Gorham 병은 골용해성병변을 나타내는드문 질환으로 골반이나견갑부에 호발하나척추를 침범한경우가 간혹 보

고되고있다.증례는 48세여자환자로내원 8개월전제 10흉추방출성골절로타병원에서척추후방고정술을시행

받고지내다가 1개월전부터양하지의마비증상이발생하여전원되었다.제 10흉추부에서척수의압박이심하여전

방감압술및기기고정술을시행하였으나술후 6주에증상의악화및골파괴성병변의진행으로후방으로병소감

압술및기기 고정술을시행하였다.이때시행한조직검사에서고어햄병으로진단되었다.본증례와같이골종양에

의한병적골절이단순한척추골절특히골다공증성골절로오인되는경우가있으므로주의를요한다.

색인단어: 흉추, 고어햄병
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