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McCune-Albright syndrome 환자의 치과적 특성
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DENTAL CHARACTERISTICS OF A PATIENT wITH MCCUNE-ALbRIGHT SYNDROME

Jae-Young Lim, Je-Seon Song, KoEun Lee, Jae-Ho Lee*
Department of Pediatric Dentistry, College of Dentistry, Yonsei University

McCune-Albright syndrome (MAS) is a rare disease characterized by fibrous dysplasia (FD), Cafe-au-lait spots, and 
endocrine disorder. A 4-year-old girl with MAS visited the clinic with a chief  complaint of  facial asymmetry and bruxism 
without any pain. Facial asymmetry and many dental problems such as midline deviation, “ground glass appearance” on the 
entire jaw, thinned cortical bone, loss of  lamina dura and ectopic germs were found. Because of  severely displaced tooth 
germs and FD affected jaw, there is a high possibility of  malocclusion during mixed/permanent dentition. It is necessary 
to observe the eruption pattern periodically. If  there are clinical symptoms like an abnormal eruption pattern, facial 
asymmetry or high caries susceptibility, appropriate interventions of  dentist are required. [J Korean Dis Oral Health 
Vol.14, No.1: 41-44, June 2018]
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Abstract

Ⅰ.	서    론

McCune Albright syndrome(MAS)은 세 가지 임상증상을 특
징으로 갖는 질환으로, 정상 뼈조직이 비정상적인 섬유조직으
로 대체되는 섬유성 이형성증(Fibrous dysplasia), 피부 표면의 
café-au-lait spots, 성조숙증과 같은 내분비선 이상을 동반하여 
발생한다1). 이는 백만 명당 1명에서 십만 명당 1명의 유병률을 
가진 드문 질환으로2) 배아기 발달기에 뚜렷한 원인 없이 발생

하는 체세포의 돌연변이로 인해 발생한다. 이 질환의 증상들과 
신체적인 특징들은 환자의 유전자 돌연변이에 영향을 미치는 
특별한 신체 세포, 조직에 따라 아주 다양하게 나타날 수 있다. 
이러한 변이는 수정 후에 일어나므로 부모로부터 유전되지 않
는다.

MAS는 임상적 특징으로 진단될 수 있는데, 섬유성 이형성
증은 단독 또는 다발성으로 골격계를 침범하며 저리거나 통
증을 동반하기도 하고 때로 골절의 원인이 된다. 병소가 안와
부나 전두골을 침범하게 되면 시신경이나 청력의 장애, 비출혈 
등을 야기하기도 한다3). 방사선학적으로는 경계가 불분명한 
방사선 투과상과 불투과상이 혼재되어 보이는 간유리 모양의 
패턴을 보이고4), 이는 조직 검사로 확진할 수 있다. 조직 소견
은 세포가 많은 결합 조직이 정상 골 소주와 골수를 대치하고, 
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불규칙한 섬 모양의 화생골을 보인다. 신생골은 무층골을 이
루며, 악골에서는 구형의 석회화 물질이 관찰되기도 한다. 병
소가 성숙되면서 층판 구조를 보이는 층판골과 교원성 기질이 
현저해진다5). 피부에서 관찰할 수 있는 Café-au-lait spots은 편
평하며 다양한 크기의 불규칙한 모양을 갖는 연한 갈색의 반
점으로, 대개 선천적으로 발생한다. 보통 태어날 때부터 존재
하거나 생후 1년 이내에 발생한다. MAS 환자에서 보이는 café-
au-lait spots은 신경섬유종증 등 다른 질환에서 나타나는 병소
보다 더 크고 거친 경계를 갖는다고 보고되었다6). 내분비선 이
상은 성조숙증 이외에도 쿠싱 증후군, 성장 호르몬 과다, 갑상
선 기능 항진증, 콩팥에서의 인 과다배설과 같은 내분비 기관
의 과다기능을 보일 수 있다. 
본 증례는 만 4세 여환이 안면비대칭과 이갈이가 있다는 주

소로 의뢰되어 연세대학교 치과대학병원 소아치과에 내원한 
환아로 MAS에 의한 여러 임상적인 특징들이 관찰되어 보고하
고자 한다.

Ⅱ.	증례 보고

4세 11개월 여아가 안면비대칭과 이갈이가 있다는 주소로 
본원 소아 내분비과에서 의뢰되어 내원하였다. 전신병력으로 
MAS가 있었으며, 본원 소아청소년과에서 환아가 11개월일 때 
café-au-lait pigmentation이 오른쪽 등과 다리에서 나타난 것을 
확인하였다(Fig. 1). 본원 소아정형외과에서 다골성 섬유 형성 
이상, coxa vara 진단 하 valgus osteotomy 수술 받은 병력이 있
었으며(Fig. 2), 성조숙증으로 본원 소아 내분비과에서 Methi-
mazole, Femara, Dicamax D 복용 중이었다. 또한 재발성 삼출
성 중이염으로 본원 이비인후과에서 2회의 V-tube 삽입술을 받
은 병력이 있었다. 
내원 당시 환자는 특별한 통증은 호소하지 않았으나 임상적

인 검사를 통해 우측 부위가 더 팽융된 안면 비대칭 및 치아 중
심선의 변위를 확인할 수 있었으며(Fig. 3), 전치부 치아의 교모 
및 악골 우측의 골 팽창 소견을 보였다(Fig. 4). 파노라마 방사
선 사진과 CT 사진을 통해서 악골 전반에 걸친 간유리 형태의 
골변화 소견이 관찰되었고, 피질골의 비박을 확인할 수 있었다
(Fig. 5, 6, 7). 상악 우측 제2소구치와 상악 우측 견치는 근심측
으로 변위되어 있어 상악 우측 제1소구치, 상악 우측 측절치와 
겹쳐 보이고, 하악 우측 제1소구치는 상방으로의 변위와 더불
어 맹출 각도의 이상을 보인다. 하악 우측 제2소구치도 원심측
을 향하는 맹출 경로를 보인다. 다수 영구치의 형성이 지연되
고 있다고 판단되며 치조백선도 소실된 양상을 보인다. 
본 환아의 경우 내원 당시에는 치료가 필요한 치아 우식증

은 없었기에 특별한 처치를 진행하지 않았으나, 치아 우식 활
성도가 높을 수 있다는 점과 정기적인 불소 도포 및 추후 영구
치 맹출 시 실란트 치료 등의 예방 치료가 필요함을 보호자에

Fig. 1. Café-au-lait pigmentations were found on right back, 
leg and upper trunk.

Fig. 2. Coxa-vara, polyostotic f ibrous dysplasia was 
diagnosed.

Fig. 3. Clinical photographs taken at age 4Y 11M. Facial 
asymmetry is observed.
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게 설명하였고 구강 위생 관리의 중요성을 교육하였다. 또한 
적절한 교합위 및 근심위적 위치를 유지하고 있었는데, 환아의 
치아배열 및 구치 관계, 수직 피개와 수평 피개 등이 전부 정상 
범위 내에 속해 있었다. 하지만 관찰된 시점에서 하악 우측 제1
대구치를 제외한 모든 치아가 유치였기에 향후 영구치들이 맹
출하는 양상을 관찰하여 필요 시 교정 치료를 진행해야 함을 
보호자에게 설명하였다. 현재 정기검진을 통해 주기적인 관찰
을 진행하고 있다.

Ⅲ.	고    찰

악골에 발생한 섬유성 이형성증이 치아의 기능 및 형성에 어
떠한 영향을 미치는지 명확하게 밝혀지지는 않았지만 Aravin-
da 등7)에 의하면 앞서 기술된 특성들은 MAS를 갖는 환자들에
게서 흔히 발견되며, 이와 더불어 법랑질 저형성증, 저석회화, 
우상치, 만기잔존유치, 부분적 무치증 등이 빈번하게 나타나는 
증상이라고 보고되었다. 또한 악골에서는 안면 기형이나 심한 

부정교합을 유발할 수 있다. 
특히 본 환아의 경우 치아의 위치 및 맹출 각도 이상, 치조백

선의 소실 및 영구치의 형성이 지연되고 있는 양상으로 미루어
보아 추후 영구치가 정상적인 위치로 맹출하지 않을 가능성이 
예상된다. 섬유성 이형성증으로 악골의 팽융이 심화될 경우 안
면 비대칭 및 부정교합이 발생할 가능성이 더욱 높아지므로, 앞
서 언급한 사항들을 종합적으로 고려하였을 때 향후 교정치료
가 필요할 것으로 판단된다. 단, 섬유성 이형성증 환자의 교정
치료에서 주의해야 할 사항들이 몇 가지 있는데, Akintoye 등8)

에 의하면 우선 섬유성 이형성증의 병소가 이환된 부위에서는 
치아 맹출이 지연될 가능성이 높고, 치아의 골 내 움직임에 어
려움이 있을 뿐만 아니라 골의 치유능이 감소되어 있으므로 교
정 치료 시기는 통상적인 환자들에서보다 더 길게 예측되어야 
하며, 덜 급진적인 치료 계획이 세워져야 한다. 더불어 섬유성 
이형성증 환자에서는 일반적인 환자에 비해 재발이 더 잘 일어
나 2차 교정이 필요할 수 있다는 점이 보고된 바 있다. 민 등9)

에 의하면 만일 치아가 정상적으로 맹출하여 교합이 완성되더

Fig. 4. Intraoral photograph taken at age 4Y 
11M. Midline deviation, attrition and bony 
swelling on maxillary, mandibular right side 
were observed.

Fig. 5. Panoramic radiograph taken at age 4Y 11M. Ground glass 
appearance on the entire jaw, thinned cortical bone, loss of lamina dura and 
ectopic germs were found. The tooth germs of right maxillary 2nd premolar, 
canine and right mandibular 1st premolar were severely displaced.

Fig. 6. Computed tomography taken 
at age 4Y 11M. Right mandibular 
bony swelling is observed.

Fig. 7. Computed tomography taken 
at age 4Y 11M. Right maxillary bony 
swelling is observed.
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라도, 섬유성 이형성증이 진행되어 골의 팽창이 일어난다면 안
면 및 악궁 비대칭의 심화와 함께 부정교합이 발생할 수 있으
므로 지속적인 관찰을 요한다. 이러한 점들이 MAS 환자들에
서의 교정 치료를 어렵게 하는 요인들이 된다.
한편, 해당 질환에서 치아 우식증에 이환될 확률이 높다고 

보고되었는데7) 이는 앞서 언급한 치아의 비정상적인 발육 및 
형태에 기인하거나, 악골의 비정상적인 형태가 구강 위생을 유
지하기에 좋지 않은 조건을 형성했을 것으로 추정된다. 따라
서 정기적인 검진 및 불소 도포와 실란트 등의 예방 치료가 권
장된다. 또한 MAS 환자에서의 수복, 발치 등의 치과적 치료는 
MAS 병소에 영향을 미치지 않으며 해당 질환은 이상 출혈과
는 관계가 없기에 일반적인 환자들에서와 마찬가지로 통상적
인 방법으로 진행하면 된다고 보고되었다7).

MAS는 다양한 기관의 임상적 증상이 나타나는 질환이므로 
치과의사, 내분비과 전문의, 일차의료제공자, 정형외과 전문의, 
물리치료사, 사회복지사의 상호 협력이 필요하다. MAS의 치
료는 영향을 받는 조직과 및 영향을 받는 정도에 따라 결정되
는데, 일반적으로 외과적 개입, 비스포스포네이트가 치료에 사
용될 수 있고10) 섬유성 이형성증에 이환된 뼈 주위의 근육 조직
을 유지하고 골절의 위험을 최소화하는 데 도움이 되는 운동 
강화가 권장된다. 대부분의 섬유성 이형성증은 성인이 될 때까
지 치료하지 않으며, 성인이 된 이후 심미적인 요구가 있을 경
우에 외과적인 방법을 고려해 볼 수 있다. 대부분의 천천히 진
행되는 섬유성 이형성증은 악골의 감각 신경을 비롯한 주요 구
조물에는 영향을 미치지 않는 것으로 판단되기 때문이다. 따라
서 수술이 반드시 필요한 것은 아니며 관찰하는 것이 올바른 
접근법이다. 방사선 치료는 악성으로의 전환 위험성을 높일 수 
있으므로 적용하지 않는다11). 더불어 모든 내분비 치료가 필요
하며, 주기적으로 시력과 청력 검사를 시행해야 한다. Café-au-
lait spots의 경우 과거에는 난치성 색소병변으로 취급되었으나 
최근에는 레이저 시술 등으로 좋은 치료 효과를 얻고 있다. 반
복적인 레이저 토닝이 필요하며 재발의 가능성이 높아 수술 후
에도 지속적인 관찰이 필요하다12).

Ⅳ.	요    약

본 증례에서는 MAS 환자의 치과적인 특성에 관하여 논하였
다. 본 환아는 현재 특히 하악 우측골의 팽융과 안면 비대칭 소
견을 보이고 있었으며 치아의 교모, 변위, 맹출 지연, 맹출 경로 
이상 등의 특징을 보이고 있었다. MAS 환자들에게서는 이러한 
증상뿐 아니라 앞서 언급되었던 치아 우식에 이환될 위험성을 
높이는 다른 여러 증상들이 발현될 수 있다. 따라서 환아에게 
해당 증상이 발생할 수 있음을 보호자에게 설명하였고, 주기적
인 관찰을 시행하고 있다. 결론적으로 MAS 환자에서 가장 중
요한 것은 정기적인 검진이며, 이러한 검진 과정에서 임상적인 

증상들이 나타난다면 치과의사의 교정치료나 충치치료 등의 적
절한 개입이 필요하고 환자에게도 교육의 중요성이 더욱 강조된
다. 장기적인 검진은 본 환아의 병소에 대한 이해를 높일 것이고 
치료 결과의 질을 높여줄 것이라고 판단된다. 소아의 파노라마 
방사선 사진 판독 시 치아와 주변 골조직의 주의 깊은 관찰이 동
반된다면 이러한 질환의 조기 진단에 도움이 될 것이다.
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