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Ⅰ. 서 론

법랑질 저형성증(enamel hypoplasia)은 원인에 관계없이

법랑질 형성이 잘 안된 경우를 총칭하며 특별히 유전적인 요인

에 의해 법랑질 형성에 장애가 발생한 경우 법랑질 형성부전증

(amelogenesis imperfecta)이라고 한다. 이는 치아 발육 시기

중 조직-형태 분화시기에 법랑기의 기능 이상으로 발생하며 치

아 발육중 외배엽성 장애로 인해 발생하므로 법랑질 이외의 다

른 치아구조는 정상이다1-3). 법랑질 형성부전증이라는 용어는

전신질환과 관계되지 않는 유전적 법랑질 이상을 나타내는 용

어로서 Weinman 등4)에 의해 처음으로 기술되었다. 간혹 칼슘

사에 문제가 있는 간 혹은 신장에 질환이 있는 환자나 외배엽

이형성증 환자에게서 전반적인 치아의 법랑질 형성 부전이 관

찰될 수 있으므로 감별진단이 요구된다5,6). Hunter 등7)은 소아

치과 의사들이 신결석증(renal calcification)과 치아의 맹출 장

애, 법랑질 형성 부전과의 관계에 해 인지하고 높은 사망률을

야기시킬 수 있는 신결석증의 조기 진단을 위해 치아에 이상을

나타내는 환자를 적절하게 신장 검사를 위해 의뢰하는 것이 중

요하다고 언급하기도 하 다. Shafer 등8)은 법랑질 형성부전증

이 치아의 발육 단계 중 어느 시기에 향을 받았느냐에 따라

임상적으로 다른 양상을 나타낸다고 보고하 다. 크게 3가지로

나누어 보면 유기질의 침착이 일어나는 형성시기에 결함을 갖

는 경우 형성부전형(hypoplastic type)으로 나타나고, 기질의

석회화가 일어나는 시기에 결함을 갖는 경우 저석회화형

(hypocalcified type)으로 나타나며, 결정체가 커지고 성숙되

는 시기에 결함을 갖는 경우 성숙부전형(hypomaturation

type)으로 나타난다.
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법랑질 형성부전증(amelogenesis imperfecta)은 전신질환과 관련없이 법랑질에 결함을 나타내는 유전질환이다. 법랑질

형성부전증은 발현되는 증상과 유전 양상에 따라 14가지의 아류형으로 분류된다(Witkop, 1989). 임상적으로는 크게 형성부

전형(hypoplastic type), 저석회화형(hypocalcified type), 성숙부전형(hypomaturation type)으로 나누어진다. 하지만 이

들은 때로 혼재된 양상으로 나타난다.

법랑질 형성부전증은 법랑질이 질적으로나 양적으로 부족하며 치수 석회화, 치근 형태 이상, 맹출 장애와 구치의 매복,

점진적인 치근의 흡수, 선천적 치아 결손, 그리고 전치부나 구치부의 개교합 등의 문제점을 나타낸다. 

첫 번째 증례는 만 1세 4개월때 유전치부의 치아색 이상을 주소로 내원한 환자로 그 후 모든 유치 및 구치에서 법랑질 형

성부전증이 관찰되어 수복 술식, 교정적 치료 및 최근 보철 치료까지 완료하 다. 두 번째 증례는 만 9세 3개월된 환아로 유치

및 구치에서 법랑질 형성부전증이 관찰되었다. 수복 치료가 시행되었고 보철 치료는 성장 완료 후 시행하기로 계획하 다. 

본 증례들을 통하여 법랑질 형성부전증은 유치 및 구치 모두에 발생할수 있으며 장기간의 치료 및 관리가 필요하다는 것

을 알 수 있었다. 
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법랑질 형성부전증은 다양한 임상 증상을 나타낼 수 있는데

과거에 많은 임상적 분류가 있어 왔으나 가장 최근에는 임상적,

유전 양상에 따라 Witkop9)이 14가지로 분류하 다.

법랑질 형성부전증은 유치와 구치 모두 발생 가능하며 발

생률은 모든 종류를 합해서 1:14,000-1:16,000로 지역에 따

라 다양하게 보고되고 있으며 가장 발생 빈도가 높은 것은 au-

tosomal dominant hypocalcification type으로 약 1:20,000

정도이다10,11).

법랑질 형성부전증의 임상 소견으로는 비정상적 치아외형과

치아의 변색, 치아의 마모와 그에 따른 치간 이개, 수직 고경의

감소, 치아의 민감성과 통증, 저작 능력 저하, 거친 표면에 치태

와 치석의 침착 등이 있다12). 드물지만 전반적인 치은 증식의 경

우도 보고된 바 있다13). 법랑질 형성부전증과 함께 치아의 흡수,

맹출 지연, 치아의 결손, 전치부의 개교합 등이 나타날 수 있는

것으로 보고되고 있으나 일관성이 있지는 않다14). 이러한 개교

합이 치아의 민감성 때문에 혀의 위치 이상으로 인해 나타난다

고 설명하기도 하며 때때로 저석회화형에서는 과개교합이 나타

난다는 보고도 있다15). 치아 우식의 이환율은 법랑질 형성부전

증에서는 교합면 소와의 깊이가 낮고 인접면 접촉이 상실되어

있어 낮다는 보고가 있다16). 또한 임상 치관의 길이가 짧고 인접

면 접촉점이 하방에 위치되어 있는 경우를 종종 볼 수 있는데

이는 치주 수술을 통하여 개선시킬 수 있다17-20).

법랑질 형성부전 환아의 치료 목표는 치아의 민감성 감소,

저작 능력의 회복, 교합의 안정화, 치열궁 길이의 유지, 심미성

향상 등이다. 또한 법랑질 형성부전증이 환자의 사회 심리적인

건강에 향을 미치며 특별히 환자의 나이가 어릴수록 그 향

력이 크다는 보고를 고려하면 심미성을 고려한 조기 치료를 통

해 사회심리적으로 자신감을 획득할 수 있도록 하는 것도 중요

한 치료 목표의 하나라고 할 수 있다21).

본 증례는 법랑질 형성부전증을 가진 환아에서 유치열에서

구치열까지 치료를 시행하여 양호한 결과를 얻었기에 보고하

는 바이다.

Ⅱ. 증 례

증례 1.

환자는 내원 당시 만 1세 4개월 여아로 유전치의 색 이상을

주소로 경북 학교 병원 소아치과에 내원하 다. 임상 검사시

유전치 부위에 황갈색의 색조가 관찰되었다. 치아 맹출 시부터

색의 이상이 존재했다고 하며 가족력으로 어머니도 같은 증상

을 가지고 있었으며 특이한 의과병력은 없었다.

초진시 환자는 구강 검사만 실시하 고 환자의 사정상 특별

한 치료를 받지 못한 채 지내다가 4세 1개월 때 재내원 하 다.

유치열 전반에 걸쳐 색의 이상 및 법랑질 결손이 있었으며 이로

인해 치간 사이의 공간이 넓었다(Fig. 1-a). 치료로는 치수보호

와 저작능력 향상 및 수직고경 유지를 위하여 상하악 유구치부

의 기성 금관 및 상악 6전치 하악 6전치에 celluloid crown을

시행하 고(Fig. 1-b) 3개월 간격으로 불소도포를 시행하 다

(Fig. 2).

후속 구치에서도 색의 이상 및 법랑질의 결손이 관찰되었

다(Fig. 3-a). 방사선 사진상 맹출한 구치에서는 상당량의 법

랑질 소실이 관찰되었으나, 미맹출 치아들은 정상적인 법랑질

두께를 가지고 있었고 법랑질과 상아질의 방사선 투과도가 비

Table 1. Classification of Amelogenesis Imperfecta

Type 1 Hypoplastic 1A Hypoplastic, pitted, autosomal dominant

1B Hypoplastic, local, autosomal dominant

1C Hypoplastic, local, autosomal recessive

1D Hypoplastic, smooth, autosomal dominant

1E Hypoplastic, smooth, X-linked dominant

1F Hypoplastic, rough, autosomal dominant

1G Enamel agenesis, autosomal recessive

Type 2 Hypomaturation 2A Hypomaturation, pigmented, autosomal recessive

2B Hypomaturation, X-linked recessive

2C Snow-capped teeth, autosomal dominant

Type 3 Hypocalcified 3A Autosomal dominant

3B Autosomal recessive

Type 4 Hypomaturation, 4A Hypomaturation-hypoplastic with taurodontism, autosomal dominant

hypoplastic with taurodontism 4B Hypoplastic-hypomaturation with taurodontism, autosomal dominant
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슷하게 관찰되는 것으로 보아 저석회화형 법랑질 형성부전증으

로 진단 내릴 수 있었다. 치수강의 형태는 정상적인 형태를 나

타내고 있었다(Fig. 3-b). 법랑질 형성부전 환자에서는 치수 노

출이 우려되므로 상악 전치부의 수복을 위해 최소의 치아 삭제

를 실시하 다(Fig. 3-c). 상악 구 4전치를 celluloid crown

을 이용하여 레진의 직접 수복을 시행하 다(Fig. 3-d). 맹출하

는 소구치들에서도 형성부전증이 관찰되어(Fig. 4-a) 맹출 즉

시 glass ionomer를 이용한 수복을 시행하 다(Fig. 4-b). 구

강 위생이 불량하여 전반적 치은의 부종이 관찰되어 주기적인

치태관리도 병행되었다. 환아가 양악 전돌증을 호소하여(Fig.

5-a) 상악 양쪽 제 1소구치를 발치한 후 본원 교정과에서 교정

치료 시행하 으며 그 사이 치아 우식관리는 지속적으로 수행

되었다. 구치부 치아들의 임상치관 길이가 짧아 본원 치주과에

서 치관연장술도 병행하 다. 약 2년 6개월에 걸쳐 교정치료를

완료한 사진이다(Fig. 5-b).

교정치료 완료 6개월 후 본원 보철과에서 전체 치아에 한

보철치료를 계획하 으나 환자의 진학 등의 문제로 치료를 완

료하지 못하다가 최근 환자가 개인병원에서 다시 치료를 시작

하 다.

현재 상악전치부의 PFM, 하악 전치의 resin jacket crown

까지 시행한 상태이나 상악 양측 제 2 구치는 환자의 계속적

인 관리부족으로 개인병원에서 발치시행하고 임플란트 술식을

받을 계획이라 하 으며 소구치 및 구치의 수복도 계획 중이

라고 하 다(Fig. 6).

증례 2.

만 9세 3개월 남아로 법랑질 형성부전증으로 보건소에서 의

뢰되었다. 임상 검사상 유구치와 맹출된 구치 모두에서 법랑

질의 결손, 거친 표면과 색 이상이 관찰되었으며(Fig. 7-a) 치

과 병력으로 유치도 맹출 직후부터 마모가 심했다고 하 다. 가

족력으로 아버지도 같은 증상을 가지고 있었으며 의과병력으로

는 특이사항 없었다. 방사선상 치수강의 형태는 정상이며 법랑

질의 두께가 다소 얇은 것으로 보아 형성 부전형으로 진단내릴

수 있었다. 치근단 방사선 사진상 인접면 법랑질 소실이 상당량

관찰되고 있다(Fig. 7-b, c).

Fig. 1-a. Intraoral view(at 4 years old).

Fig. 2. Fluoride gel application.

Fig. 1-b. Composite resin restoration by celluloid

crown in ant. teeth & stainless steel crown

restoration in post. teeth.



한소아치과학회지 35(3) 2008

565

Fig. 3-a. Intraoral view(at 10 years old). Fig. 3-b. Panoramic view(at 10 years old).

Fig. 3-c. Preparation on Mx. central incisor.

Fig. 4-a. Intraoral views(at 12 years old). Fig. 4-b. Intraoral views after treatment.

Fig. 3-d. Intraoral view after treatment in Mx. ant.

teeth.
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Fig. 6. Intraoral views(at 20 years old).

Fig. 5-a. Extraoral view before orthodontic

treatment(at 13 years old).

Fig. 5-b. Extraoral view after orthodontic

treatment(at 16 years old).

Fig. 7-a. Initial intraoral view(at 9 years old).

Fig. 7-b. Panoramic view(at 9 years old). Fig. 7-c. Periapical views(at 9 years old).
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상악 구 4전치의 최소한의 치아삭제 후 celluloid crown

을 이용한 수복을 시행하 다. 수직 고경의 유지를 위해 상하악

제 1 구치는 기성금관을 이용하여 수복을 시행하 다(Fig. 8-

a, b). 그 후 구치들은 맹출하자마자 교합면을 glass

ionomer로 수복하 으며 성장 완료 후 구 보철치료 계획하

고 있다(Fig. 9).

Ⅲ. 총괄 및 고찰

최근 연구에서 법랑질 형성부전증을 진단할 수 있는 생화학

적인 방법들이 소개되고 있으나 아직은 보편화되지 않았다22).

법랑질 형성부전증의 진단은 주로 모든 치아의 임상적, 방사선

학적인 검사 결과 및 유전적인 요소의 여부에 의해 결정된다.

확실한 법랑질 형성부전증이라면 일단 전신 질환에 이환되어

있지 않고 전반적인 치아에 법랑질 형성부전을 보이며, 부모나

혈육 중에서 유전적인 요소가 발견된다6,23-25).

법랑질 형성부전증은 임상적으로 형성부전형, 저석회화형,

성숙부전형의 3가지 형태로 나눌 수 있다. 

형성부전형은 기질이 불완전하게 형성된 것으로 소와가 형

성된 거친 법랑질 표면을 가지지만 기질의 석회화는 계속적으

로 일어나므로 법랑질이 단단하다. 특징적으로 교합면과 인접

면 부위의 법랑질이 결손되어 있어 마치 보철물 장착을 위해 치

관을 삭제한 듯한 모양이 나타난다. 

저석회화형은 기질은 정상적인 두께로 형성되지만 석회화가

Fig. 8-a. Intraoral views after treatment in ant. & post.

teeth.

Fig. 9. Intraoral views after treatment in premolar(at 12 years old).

Fig. 8-b. Periapical views after treatment in ant. & post.

teeth.
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불충분하게 이루어져 나타나는 형태로 치아의 외형 및 법랑질

의 두께는 정상이지만 외력에 해 취약하다. 따라서 치아가 맹

출된 직후 교합력 등에 의해 법랑질이 소실되며, 때로는 치은연

부위까지 치관이 마모되기도 한다. 이 두 가지 형태는 표면이

거칠고, 표면 투과성이 증가되기 때문에 착색되기 쉽다. 

성숙부전형은 법랑질의 결정이 충분히 성숙되지 못하여 나

타나는 경우로 불투명하고 하얀 반점모양이 전 치아 또는 일부

치아 교합면에 나타날 수 있다. 법랑질은 매끈하고 얇게 형성되

어 있지만 마모와 치아 우식증에 심하게 파괴되지는 않는다.

법랑질 형성부전증 환자가 병원을 찾게 되는 가장 흔한 이유

로는 치아의 심한 마모와 chipping에 의해 치수가 노출되어 나

타나는 치아의 민감성이나 통증, 그리고 치아의 비정상적인 모

양이나 변색에 의해 야기되는 심미적 문제 등이 있다26). 그러므

로 법랑질 형성부전증 환아의 치료 목적은 통증 완화, 심미성

회복, 효율적인 저작 능력의 회복, 치열궁의 길이를 유지, 정상

적인 수직 고경을 갖도록 하는데 있다.

치료 방법으로는 구강 위생교육, 식이요법, 전신요법, 구치

부의 수복, 심미성을 고려한 전치부의 수복, 부정교합을 동반한

경우 이에 한 교정치료, 치아의 맹출 장애가 있는 경우 외과

적 처치 등이 있다27). 또한 심한 법랑질 형성부전증으로 구치

의 결손 및 맹출 장애가 나타나거나 다수 치아를 발거할 시에는

의치의 제작이 필요한 경우도 있다. 그리고 법랑질 형성부전 환

자에서는 증상의 악화를 방지하기 위해 치아 맹출 후 즉각적인

임시 치료를 시행해 주어야 하며 성장이 완료 된 후 보다 튼튼

하며 심미적인 최종 보철물이 필요하다28). 이러한 치료와 병행

하여 구강 위생 유지에 한 동기를 부여하여 착색에 의한 치아

의 변색, 치아 우식증, 치은염, 치주염의 문제점을 방지하는 것

도 중요하다. 

법랑질 형성부전 환자의 치료는 결함의 심도, 환자의 성별과

연령, 환자의 정신적인 감수성, 보호자의 관심 등에 향을 받

게 되는데 크게 성장 발달기와 성장 완료 후로 나누어 두 단계

로 생각해야 한다10). 첫 단계의 치료는 유치열기 및 혼합치열기

의 치료로 치아의 발육, 치주 조직의 건강 그리고 악골의 성장

을 감안하여 개개 치아의 수복을 통해 상하악의 성장을 허용해

주는 것이 중요하다. 이러한 방법으로 전치부에서는 심미성 회

복을 위해 direct composit resin filling을 시행하거나 구치부에

서는 치아의 교모를 예방하여 치아의 민감성을 감소시키고 교합

을 안정화시키기 위하여 glass ionomer 수복이나 기성 금관을

이용할 수 있다. 법랑질 형성부전증의 치아가 우식에 이환되지

않았고 환자가 어려서 회전 절삭 기구의 사용시 치수 노출의 우

려가 있는 경우 치아 삭제를 시행하지 않고 과산화수소로 치아

세척만 시행한 후 수복하여 양호한 결과를 얻기도 하 다29). 

두 번째 단계는 모든 구치가 제 위치에 맹출했을 때 최종

수복을 통하여 심미의 개선과 효과적인 저작 기능을 유지하도

록 하는 것이다. 전치부에서는 direct composite resin filling

이나 porcelain jacket crown, porcelain laminate, resin

jacket crown, PFM 등이 이용될 수 있다. 구치부는 PFM,

gold crown을 이용하여 수복해 줄 수 있다30).

저석회화형을 나타내는 치아는 법랑질의 광물질 함량이 정

상치보다 낮고 상 적으로 좁은 상아세관과 상아질에서 더 높

은 칼슘 함량을 나타낸다는 보고가 있다31,32). 하지만 Seow33)은

법랑질 형성부전증 환자에 있어서 정상적인 산부식 형태는 아

니지만, 각 type 마다 독특한 산부식 형태를 가지고 있으므로

산부식과 상아질 접착제, glass ionomer cement를 이용해 상

아질 접착을 통한 수복이 임상적으로 믿을 만한 결과를 나타낸

다고 했다34-35).

Ⅳ. 요 약

본 법랑질 형성부전 환자 증례에서는 유치와 초기 구치에

서 전치부는 심미성을 위해 direct composite resin filling을

시행하 으며 구치부는 교합면 마모를 방지하기 위해 glass

ionomer 수복, 기성 금관을 시행하 다. 그리고 성장이 완료된

후 전치부에서는 PFM, resin jacket crown을 통해 양호한 결

과를 얻었으며 본 증례에서는 치료를 완료하지 못하 지만 구

치부 구 수복으로는 gold crown이 추천되고 있다. 가장 중요

한 것은 법랑질 형성부전 환자의 진단 시부터 성장에 따른 적절

한 치료와 정기적 불소 도포 및 구강 위생교육을 통한 꾸준한

관리이다. 
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Abstract

AMELOGENESIS IMPERFECTA: A CASE REPORT

Hee-Suk Park, Tae-Wan Kim, Young-Jin Kim, Hyun-Jung Kim, Soon-Hyeun Nam

Department of Pediatric Dentistry, College of Dentistry, Kyungpook National University 

Amelogenesis imperfecta is a group of hereditary defects of enamel, unassociated with any other generalized

defects. It is classified into 14 subtypes according to different clinical and genetic features. According to its clini-

cal features, it is classified into hypoplastic type, hypocalcified type and hypomaturation type. However, these

features tend to co-exist often.

Dental features associated with amelogenesis imperfecta include quantitative and qualitative enamel defi-

ciencies, pulpal calcification, root malformations, abnormal eruption, impaction of permanent teeth, progressive

resorption of root and crown, congenital missing teeth and anterior and posterior open bite occlusions. 

The first case patient is a 16 month-old child with discoloration of deciduous teeth. All of her deciduous and

permanent dentition has shown amelogenesis imperfecta. The restorational, orthodontic and recent prosthodon-

tic treatments have been completed.

Another patient is a 9 year and 3 month-old child with amelogenesis imperfecta in both deciduous and perma-

nent dentition. The restoration has been done and the prosthodontic treatment is planned after the completion

of growth.

Above cases indicate that amelogenesis imperfecta occurs both in deciduous and permanent dentition, and it

requires the long term treatment and care. 

Key words : Amelogenesis imperfecta, Hypocalcified type, Hypoplastic type




