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Ⅰ. 서 론

기저세포모반 증후군 (basal cell nevus syndrome)은 외배엽과

중배엽에서발생하는장기및기관에다수의결손양상을보이

는증후군이다. 상염색체우성으로유전되며, 보통 5세에서 30

세 이전의 나이에 발현하고 특징적으로 피부의 기저세포 암

종, 악골병소, 손이나발바닥의소와, 이소성석회화등을주요

특징으로한다1). 증후군의원인은아직확실히밝혀지지않았

고, 유년기에 종종 발현되며가족적 유전적 경향을 나타낸다.

그러나새로운돌연변이에의하거나열성으로유전되는아형

도 있고 또한 자외선이나 방사선 등의 환경적인 인자에 의해

특별한가족력이없이발생할수있다는보고도있다2). 이증후

군의예후와관련이있는기저세포암은 30대이전에안면, 목,

상지 등에서 발현되며, 악골의 낭종보다 늦게 발생되므로, 기

저세포모반증후군의조기발견에있어치과의사의역할이매

우중요하다3,4).

악골의병소는방사선상에서미맹출치아를포함하는다발

성낭종으로나타나는데, 이는보통여러부위를포함하는치

성 각화 낭종으로서 상하악에 모두 나타나며, 골을 광범위하

게파괴한다. 다발성악골낭종은높은재발율을가진각화성

낭종이기때문에완전적출을위해적극적인치료및장기적인

추적조사가필요하다1,2).

저자등은기저세포모반증후군으로진단된환자에서거대

한다발성악골낭종의처치를위해조대술후적출술을시행

하여 합병증 없이 양호한 치료 결과를 얻었기에 문헌고찰과

함께보고하는바이다.
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Ⅱ. 증례보고

32세남자환자로구강내농배출을주소로내원하였다. 환자

는 증상과 관련된 특별한 전신병력이나 외상 병력은 없었으

며, 구강내소견으로심한구취와함께상악좌측제1대구치전

정부위의부종및농이배출되었으며, 하악좌측견치에서후

방 구치부까지 전정부의 부종이 관찰되었다. 안모 소견으로

전두부의돌출과양안의격리가관찰되었으며, 파노라마사진

상에서하악우측측절치부터좌측하악지에이르는다방성의

거대한 방사선 투과상과 하악 하연의 비박, 하치조 신경관의

하방변위가관찰되었다 (Fig. 1). 상악에서는우측제 1,2 대구

치 부위와 좌측 제 1소구치에서 제 2대구치에 이르는 경계가

명확한 단방성의 방사선 투과성 병소가 관찰되었다. 컴퓨터

단층촬영에서도악골의다발성의낭종성병소가관찰되었으

며, 하악좌측골체부및상악좌측구치부협측피질골의파괴

양상이관찰되었다 (Fig. 2). 안모의양안격리증과악골의다발

성 병소로 기저세포모반 증후군이 의심되었으며, 피부 등 다

른부위의시진시별다른소견은관찰되지않았다. 흉부방사

선사진상에서는좌측네번째늑골이열 (bifid rib)이관찰되었

고 (Fig. 3), 두부방사선소견상대뇌겸(falx cerebri)의석회화가

관찰되었다 (Fig. 4). 이학적검사등의다른전신검사에서는특

이할만한사항이없었다.

악골의다발성낭성병소및양안격리증, 늑골의이열및대

뇌겸의석회화로기저세포모반증후군및악골의다발성치성

낭종으로 잠정 진단을 하고 수술을 시행하기로 하였다. 수술

Fig. 1. Preoperative panorama X-ray. Fig. 2. Preoperative computed tomography.

Fig. 3. Bifid rib at left 4th rib (asterisks). Fig. 4. Calcified falx cerebri (white arrows).
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은전신마취하에서상악및하악병소에대하여낭종조대술

을시행하였다. 하악조대술시행중병소내에존재하는골중

격들은모두제거하였다 (Fig. 5). 

술후약 1년 6개월간주 2~3회바셀린거즈교체및소독을

시행하였고, 방사선 사진상에서 각 병소의 크기가 현저하게

감소하여완전한적출술을계획하였으며 (Fig. 6), 전신마취하

에서세심한낭종적출술및주변골소파술을시행하였다. 하

악은 자가 장골을 이용하여 자가골 이식을 시행하였고, 상악

병소는협지방대를이용하여병소내부를충전하여 2차치유

를유도하였다. 적출술후시행한조직검사결과치성각화낭

종의소견이관찰되었다 . 수술후양호한치유를보였으며, 최

종수술후 1년이지난현재까지재발소견이나감염증상, 하

치조신경손상등이관찰되지않고있으며, 병소에대한주기

적인검사및엄격한관찰을시행하고있다 (Fig. 7).

Ⅲ. 총괄 및 고찰

기저세포 모반 증후군은 1894년에 Jarisch5)가 처음 보고하였

고, Gorlin과 Goltz6)가피부의기저세포암종, 악골의치성각화

낭, 이열늑골을가진두환자를보고하면서이세가지주증상

을가진증후군이라정의하였다. Gorlin7)은발생하는임상적증

상의 빈도에 따라 나열하였는데, 전두골과측두골의 돌출, 양

안 격리증, 하악 전돌증, 이열 늑골, 및 대뇌겸의 석회화 등의

다양한증상에대해보고하였다 (Table 1). Evan 등8)은기저세포

모반 증후군의 기준에 대해 제시하였는데, 그 주증상으로 피

부의기저세포암종, 악골의치성각화낭, 손이나발바닥, 발바

닥의소와, 이소성석회화, 기저세포모반증후군의가족력, 부

증상으로 늑골등의 골격이상, 심장이나 자궁의 섬유종, 선천

적안면기형등을들었으며, 주증상 2개와부증상 1개또는주

증상 1개와부증상 2개이상이존재하는경우를기저세포모반

증이라하였다. 본증례의환자의경우피부증상은없었으며,

악골의 다발성 낭종병소, 늑골의 이열, 양안 격리증이 관찰되

었다.

Fig. 5. Intraoperative view of marsupialization of

mandibular cystic lesion.

Fig. 6. Panorama X-ray just before enucleation.

Fig. 7. Panorama X-ray after enucleations and grafts.
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기저세포모반증후군의악골병소는상하악에모두나타나

며, 골을 광범위하게 파괴하며, 상하악을 제외한 다른 골에서

는 발견되지 않으며 단방성 혹은 다방성으로 나타난다. 악골

낭종은다양한크기의다발성낭종모양의방사선투과상을보

이며, 하악의 소구치, 대구치와 상악의 제 2대구치 부위에 더

호발되나, 종종상악의제 3대구치부위에서도발견된다6-8). 본

증례의환자는상악과하악에총 3부위의낭종성병소가있었

으며, 상악은 단방성, 하악의 경우 다방성의 방사선 투과상을

보였으며, 하악의경우전치부터후방구치에이르는광범위한

부위에상악의경우우측은대구치부에좌측은미맹출제 3대

구치를포함하는병소로존재하였다.

Nicolauto 등9)은치성각화낭종의경우다른낭종에비해높

은 재발율을 갖으며, 다른 낭종에 비해 공격적이므로 세심한

적출술및주변골절제가치료의원칙이라하였다. Ahlfors 등10)

은기저세포모반증후군과관련된치성각화낭종의경우뚜렷

한 상피증식 및 소낭이 관찰되어 더 높은 재발율을 보인다고

하였다.

반면, Browne 등11)은치성각화낭종의치료시낭종조대술과

적출술 후 일차봉합을 비교한 결과 재발율에 큰 차이가 없었

다고 보고한 바 있으며, Eyre12) 등은 악골의 다발성 치성 각화

낭종을동반한기저세포모반증후군환자의치료에있어악골

병소의 크기를 줄이는데 조대술이 매우 효과적이라 하였다.

변등13)은매복영구치가연관된소아환자에서조대술을시행

함으로써영구치의맹출을유도하였음을보고한바있다. 

본 증례의 환자는 피부 병소는 존재하지않았으나 양안 격

리증, 늑골의이열, 악골의다발성치성각화낭종등의특징적

인증상을가지고있었기에기저세포모반증후군으로진단할

수있었다. 이환자는형제가없고부모가사망한관계로가족

력을 확인할 수는 없었다. 전신적으로특별한 이상은 없었고,

본과에 내원하기 까지 치과 병력이 없었기 때문에 낭종 병소

를비교적늦은시기에발견하게되었으며, 이로인해병소가

상당한크기로진행된상태였다. 악골병소에대한외과적수

술시병소의크기가매우컸고기저세포모반증후군과관련이

있었기 때문에 적출술 보다는 조대술을 계획하였다. 조대술

후상악병소는크기변화는별로없었으나하악병소의크기

는 현저하게 감소하였다. 그래서 완전 적출술 후에도 악골의

변형이나하치조신경의손상은관찰되지않았다. 현재까지재

발 양상은 없지만, 치성 각화 낭종의 재발율과 기저세포모반

증후군에서발생할수있는다른증상을고려할때향후지속

적이고세심한추적관찰이필요하리라여겨진다. 

Ⅳ. 결 론

조선대학교구강악안면외과에구강내농배출을주소로내

원한 32세 남자 환자에서 임상적, 방사선학적 검사상 악골의

거대한다발성낭성병소및양안격리증, 늑골의이열및대뇌

겸의석회화소견을보여기저세포모반증후군으로진단하고

악골의다발성낭성병소에대한조대술을시행하였다. 

절개생검결과치성각화낭종으로진단되었으며, 약 1년 6개

월 후 방사선 사진상에서 병소의 크기가 현저히 감소하여 하

악병소에서는적출술및자가장골이식술을, 상악병소에서

대해서는적출술및협지방대이식술을시행하였다. 술후정

기적인관찰을시행하고있으면현재까지재발양상이나다른

합병증은없다. 
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Table 1. Clinical features of the Basal Cell Nevus Syndrome7)

� 50% frequency 15-49% frequency <15% frequency(but not random)

Multiple basal cell carcinoma Cacified ovarian fibromas Medulloblastoma

Odontogenic keratocyst Short fourth metacarpals Meningioma

Epidermal cyst of skin Kyphoscoliosis or Lymphomesenteric cyst

other vertebral anomalies

Palmar/plantar pits Pectus excavatum or Cardiac fibroma

carinatum

Calcified falx cerebri Strabismus (exotropia) Fetal rhabdomyoma

Enlarged head curcumference Marfanoid build

Rib anomalies Cleft lip and/or palate

Mild ocular hypertelorism Hypogonadism in males

Spina bifida occulta of cervical or thoracic vertebrae Mental retardation
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