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Ⅰ. 서 론

임상에서미맹출치아를주소로내원하는환자를흔히접할수

있다. 이런 미맹출 치아는 단순한 문제일 수 있으나 때로는 낭종

이나 종양성 병소와 관계되어 악골에 심각한 문제를 야기할 수

도 있다. 이러한 낭종성 병소가 다발성으로 나타날 경우 이와 관

련하여 고려할 수 있는 질환으로는 기저세포모반증후군(basal

cell nevus syndrome)을 들 수 있다. 기저세포모반증후군은 상염

색체우성으로유전되며보통 5세이후에서 30세이전사이의나

이에 시작되며 악골의 병소와 피부의 기저세포암을 나타낸다1).

악골의병소는흔히미맹출 구치의치관과관련되어나타나므

로방사선학적으로함치성낭종으로오인될수있으나조직병리

학적으로는 치성 각화성 낭종이며 개 다발성으로 나타난다.

이런 낭종은 이 증후군과 관계없는 치성 각화성 낭종보다 위성

소낭종(satellite microcysts), 치성상피섬의증식과결체조직벽내에

치성 상피잔사등이 더욱 뚜렷이 나타난다. 예후는 일반적으로

피부기저세포암의양상과관련이있으며이러한피부암이매우

침습적일경우뇌등의주요기관에침범하여생명을위협하기도

한다. 악골의 낭종은 적출술이나 조 술로 치료하나 많은 경우

에부가적인낭종이발견되므로주기적인검사가필요하다1-3). 

본교실에서는상악우측측절치의맹출지연에 한평가를위

해 내원한 환자에서 임상적, 방사선학적 검사를 통해 기저세포

모반증후군과관련된악골의다발성치성각화성낭종을발견하

고이를치험한예를문헌고찰과함께보고하고자한다.  

Ⅱ. 증례보고

11세 남자환자로 상악 우측 측절치의 비정상적인 맹출을 주소

로 내원하 다. 환자의 구강내 소견으로 특이할 만한 것은 없었

고 관련 측절치는 치관일부분만 노출된 상태로 연령에 비해 분

명한 맹출지연을 보 으며 치아발육을 저해할 수 있는 특별한

전신병력이나 외상의 과거력은 없다고 하 다. 환자는 측두정부

의 전돌증, 미약한 양안 격리증을 보 으며 파노라마를 통한 방

사선학적 검사결과 악골의 다발성 낭종성 병소를 나타내었다.

상악 우측 견치, 하악 좌, 우측의 제2 구치와 관련된 병소는 미

맹출치아와 관련이 있으며 병소의 칭적인 형태로 인해 그 양

상이함치성낭종을나타내었으나하악정중부의병소는매복된

하악 우측 견치와 관련된 함치성 낭종으로 보기 어려웠으며 좌
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A CASE REPORT OF MULTIPLE ODONTOGENIC KERATOCYSTS 
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The basal cell nevus syndrome is a well recognized entity, the major symptoms of which are basal cell nevi, multiple jaw cysts,
skeletal anomalies, and ectopic calcification. The syndrome follows a hereditary pattern, which is characterized by a highly penetrant,
autosomal dominant gene with multiple and variable effects. The patient often has a characteristic face, with frontal and temporopari-
etal bossing, which results in an increased cranial circumference. The eyes may appear widely separated, and 40 percent of patients
have true ocular hypertelorism. Jaw cysts are one of the most constant features of the syndrome and are present in at least 75 percent
of the patients. The cysts are odontogenic keratocysts and frequently multiple. Radiographically, the cysts in patients with basal cell
nevus syndrome do not differ significantly from isolated keratocysts. The cysts in patients with this syndrome are often associated with
the crowns of unerupted teeth; on radiographs they may mimic dentigerous cysts. 

We report a case of multiple odontogenic keratocysts associated with basal cell nevus syndrome with the literature of review. 
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Fig. 1. 술전 환자의 정면사진으로 측두정부의 전돌증 및 미약한 양

안 격리증을 보이고 있다.

Fig. 2. 술전 환자의 파노라마소견으로 악골의 다발성 낭종성 병소를

보이고 있다. 

Fig. 3. 술전 환자의 컴퓨터 단층촬 소견으로 좌측 상악의 낭종성

병소는 파형경계를 보이고 있다.  

Fig. 4. 술전 환자의 컴퓨터 단층촬 소견으로 상악의 병소를 보여주

고 있다. 

Fig. 5. 술전 환자의 컴퓨터 단층촬 소견으로 하악의 낭종성 병소를

보여주고 있다.

Fig. 6. 술전 환자의 두부 방사선 후전면상에서 뇌겸의 석회화가

보이고 있다. 
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측상악의병소는매복된견치, 제1소구치와의관련성이없는것

으로 보 다(Fig. 1, 2). 컴퓨터 단층 촬 에서도 악골에 다발적으

로발생한파형경계의낭종성병소를나타내었으며좌측상악의

병소와 하악 정중부의 병소는 일부 골파괴를 나타내었다(Fig. 3,

4, 5). 환자의혈액학적검사및뇨검사등에서이상소견은없었고

심전도 검사에서도 특이소견은 없었으나 두부 방사선 후전면상

에서 뇌겸의 석회화가 발견되었으며 단순 흉부방사선 후전면

상에서좌측 3,4번째와 7번째늑골에서이열늑골을발견할수있

었다(Fig. 6, 7). 피부의 기저세포암은 신체의 어느부위에서도 발

견되지 않았으나 기저세포모반증후군 및 악골의 다발성 다발성

치성 각화성 낭종으로 진단내리고 수술을 시행하기로 하 다.

높은재발율이보고되어세심한적출술과주변골절제술을기본

치료로 여기는 낭종이지만 치조골과 치아의 보존을 통해 향후

악골의 형태, 기능을 최 한 유지하는 것도 중요하므로 적출술

을 시행한 좌측 상악의 병소를 제외하고는 모든 병소에 해 낭

종조 술을 실시하 고 관련유치가 있을 경우 이를 발거하 으

며 splint를 장착하 다. 술후 조직검사에서 낭종성 병소가 관찰

되었고 낭벽내면은 5~6층의 중층편평상피로 덮혀 있었다. 상피

는착각화되어있었고내강쪽상피는물결모양으로주름진소견

을 보 으며 상피와 하부 결합조직과의 사이는 상피돌기(rete

ridge)없이편평하 고결합조직벽에서는크고작은위성소낭종

이 관찰되어 전형적인 치성 각화성 낭종을 보 다(Fig. 8). 술후

현재미맹출되었던여러 구치들이맹출중이고방사선사진등

을 통해 병소에 한 주기적인 검사 및 엄격한 관찰을 시행하고

있으며향후교정치료등을계획하고있다(Fig. 9). 

Ⅲ. 총괄 및 고찰

이장된 상피의 각화로 1956년 Philipsen4)이 처음으로 치성 각화

성 낭종을 언급하 으나 그 주요 특징은 1963년 Pindborg와

Hansen5)에 의해 첫 기술되었다. 일반적으로 치성 각화성 낭종은

특별한형태의비염증성치성낭종으로얇은띠같은편평상피가

진성각화(orthokeratinization) 혹은 착각화(parakeratinization)된 형

태로 비교적 일정한 두께를 나타내고 원주 또는 입방형 기저세

포의극성배열와함께상피돌기소실등의명확한현미경학적구

조와 함께 높은 재발율을 나타낸다6-9). 일부학자들은 다른 치성

낭종과 구별되는 임상적, 조직학적 양상과 재발경향으로 이를

양성종양으로 고려하기도 하며 그 상피는 다른 치성 낭종과는

달리 법랑아세포종과 유사한 정도의 급격한 유사분열을 나타낸

다고 하 다. 또한 이러한 상피증식이 낭종의 크기에 한 중요

한 요소로 작용한다고 하 다10). 치성 각화성 낭종의 병인론에서

해서 Stoelinga와 Peters11)는기저세포에서의기원을언급하 으

나 Shear와 Soskolne12)은 원시상피에서의 기원을 주장하여 치성

각화성 낭종보다는 원시 낭종이라는 명명을 주장하 다. 즉 치

판에 나타나는 원시상피는 치아발생동안 각화성, 증식성과 결체

조직으로의 침윤성을 나타낼 수 있는 능력을 가지고 있으며 이

로 인해 법랑아세포종과 함께 치성 각화성 낭종이 발생될 수 있

다고주장하 다13). 

Fig. 7. 술전 환자의 단순 흉부방사선 후전면상에서 좌측 3, 4번째와

7번째 늑골에서 이열늑골을 발견할 수 있다. 

Fig. 8. 조직 소견으로 5~6층의 중층편평상피가 착각화되어 있고 내

강쪽 상피는 물결모양으로 주름진 소견을 보이고 있으며 결합조직

벽에는 크고 작은 위성 소낭종이 관찰되고 있다. 

Fig. 9. 술후 환자의 파노라마소견으로 미맹출 되었던 여러 구치들

이 맹출중인 것을 볼 수 있다. 
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치성 각화성 낭종의 상피는 종종 진성각화된 양상을 나타내기

도 하나 착각화된 상피를 나타내는 경우가 더 많으며 문헌보고

에 따른 6~60%의 재발율에 있어서도 진성각화된 상피를 가지는

경우보다 착각화된 상피를 가지는 경우에서 더 높은 재발율을

보인다14,15). 치성 각화성 낭종의 높은 재발에 해서는 많은 연구

가있었다7,10,16-19). Brannon7)은이장상피에서의조직병리학적특징

과재발과의관계를언급하 는데여타낭종과유사하게낭종제

거후 남아있는 상피잔사가 재발에 가장 큰 향을 미친다고 하

고 Donnof 등16)은 낭종벽에서의 교원분해효소(collagenase)와

섬유소용해성(fibrinolysis) 활성의 증가와 재발과의 관계를 언급

하 으며 Ahlfors 등10)은치성각화성낭종의상피는악골의다른

낭종에서 보이는 상피와는 다른 성장 잠재성을 가지고 있다고

하여이로인해높은재발과함께낭종성신생물(cystic neoplasm)

으로 인식되어야 함을 주장하 다. 또한 낭종제거후 이식된 골

에재발된경우도보고되었고 Vedtofte 등17)은제거시에발견되지

못한 위성 소낭종(satellite microcysts)등이 재발에 큰 향을 미친

다고주장하 으며 Toller18)는다른낭종보다치성각화성낭종에

서 높은 빈도로 상피암이 발생한다 하여 일반적으로 치성 각화

성 낭종에 해서는 세심한 적출술과 주변 골절제술(peripheral

ostectomy)을 기본 치료로 여기며 어떤 경우에서는 상부 점막의

제거를이에포함시키기도한다19,20-22). 그러나 Browne23)은치성각

화성 낭종의 치료시에 낭종조 술, 적출술과 일차봉합, 그리고

적출술과 충전을 비교한 결과 재발율에 큰 차이가 없다고 주장

하 고 최근에는 좀더 보존적인 치료가 많이 보고되고 있는 것

도사실이다24-26). 

이러한치성각화성병소가악골에다발성으로나타날경우고

려할 수 있는 것이 기저세포모반증후군(basal cell nevus syn-

drome)이다. 상염색체 우성으로 유전되는 기저세포모반증후군

은 Howell과 Caro27)에 의해 처음으로 인지되었고 이후 Gorlin과

Goltz28)에 의해 더욱 연구된 질환으로 보통 5세 이후에서 30세 이

전 사이의 나이에 시작되고 남녀에서 비슷한 비율로 발견되며

관련된 많은 환자에서 약간의 지둔(dullness)이 존재한다. 악골의

다발성치성각화성낭종, 피부의다발성기저세포암, 늑골및척

추이상과 두개내 석회화등을 주요 특징으로 하며 전두골 및 측

두정골의 돌출, 양안 격리증도 종종 나타난다. 적어도 두가지 이

상의상기증상이있을경우기저세포모반증후군으로진단할수

있다1,2). 악골의 다발성 낭종이 가장 특징적인 것으로 75%정도의

빈도로 기저세포모반증후군환자에서 나타나며 이는 치성 각화

성 낭종이다. 매우 침습적일 경우 뇌등의 주요 기관에 침범하여

생명을 위협하기도 하며 이 증후군의 예후와 관련이 있는 피부

의다발성기저세포암은 개 30세이전에안면, 목, 상지등에악

골의 낭종보다 늦게 발현되어 나타나므로 Muzio등29)은 기저세포

모반증후군의 조기 진단에 치의사의 역할을 강조하 다. 늑골이

상은 개 이열 늑골(bifid rib)형태로 나타나며 다수의 늑골이 관

련되거나 때로는 양측성으로 나타난다. 잠재성척추피열(spina

bifida occulta)과 짧은 중수골(shortened metacarpals)등과 같은 골

격이상도 나타나며 표적 척추이상인 척추후외측만(kyphoscol-

iosis)은 50%의 환자에서 발견된다. 또한 많은 수의 환자에서 어

린시기에 뇌겸(falx cerebri)과경막의석회화가보인다1).

이증후군의주요특징인치성각화성낭종에 해 Browne23)은

치료시에 낭종조 술, 적출술과 일차봉합, 그리고 적출술과 충

전을 비교한 결과 재발율에 큰 차이가 없어서 재발은 치료방법

보다는 병소의 본질적인 양태에 따른다고 하 는데 Ahlfors 등10)

은 일반적인 치성 각화성 낭종보다 기저세포모반증후군과 관련

된 치성 각화성 낭종에서 더욱 뚜렷한 상피증식, 위성 소낭종등

이 관찰되었다고 하 으며 Woolgar 등30)은 기저세포모반증후군

과 관련된 치성 각화성 낭종에서 더 높은 재발율을 보고하 다.

그리고낭종적출술후에도부가적인낭종발생이있을수있으며

Moos와 Rennie31)는기저세포모반증후군환자에서각화성낭종제

거후 발생한 편평상피세포암을 보고하 다. 그러나 Donatsky와

Hjorting-Hansen3)은 기저세포모반증후군에서 보이는 치성 각화

성 낭종이 더 많은 수의 위성 소낭종을 보이지만 낭종의 재발율

에 해서는 별차이가 없다고 주장하여 이의 재발에 관한 더 많

은 연구가 있어야 함을 주장하 다. 치성 각화성 낭종이 높은 재

발율을보이는것은사실이므로세심한치료가뒤따라야하지만

치조골과 치아의 보존을 통해 향후 악골의 형태, 기능을 최 한

유지할수있는것또한중요한사실이다. 

본환자에서는악골의다발성치성각화성낭종에 한적출술

과 낭종조 술후 현재까지 재발은 관찰되지 않고 있지만 치성

각화성 낭종의 재발율과 함께 기저세포모반증후군에서 나타날

수 있는 다른 임상증상등을 고려하여 계속적인 주기적 관찰이

필요하리라여겨진다.  

Ⅳ. 결 론

본 교실에서는 측절치의 맹출지연으로 내원한 환자에서 임상

적, 방사선학적 검사를 통해 기저세포모반증후군과 관련된 악골

의다발성치성각화성낭종을발견하고적출술과낭종조 술을

실시하 으며현재까지낭종의재발및피부의기저세포암은발

견되지않은치험례를문헌고찰과함께보고하는바이다. 
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