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Congenital craniofacial disorders represent approximately 20% of all birth defects. One of these disorders is 

syngnathia. Congenital fusion of the maxilla and mandible is rare and can present in a wide range of severity from 

single mucosal band(synechiae) to complete bony fusion(syngnathia). Syngnathia, congenital bony fusion of the 

mandible and maxilla, is even less common than synechiae, with only 25 cases reported in the literature. Most of them 

have presented as an incomplete, unilateral fusion. We report a case of unilateral bony fusion of the maxilla, mandible, 

and zygomatic arch. Details of operative management and follow-up data are presented with review of literature.

서론

선천적인 상하악골의 유착을 포함하여, 선천적인 

개구제한이 있는 경우는 그 발생빈도가 매우 드물 

지만 치명적일 수 있다. 악골 및 구강내 구조물의 선 

천적인 유착은 결합조직이 섬유성인지 혹은 골성인 

지에 따라 분류할 수 있다.1, 악골유착증 즉 구강내 

다른 구조물간의 선천적인 섬유성 결합은 문헌에서 

종종 보고되어 왔다.2）그러나 악골유합증은 매우 희 

귀하여, 1936년 Burket’’이 최초로 좌측 안면열성장 

을 가진 환자에서 편측의 선천적인 치조골간의 골 

성 결합을 보고한 이래 총 25 예만이 문헌상에 보고 

되어 있다. Dawson 등1＞은 1996년에 이전에 보고되 

었던 총 14 예의 골성 결합을 요약하는 한편 5 예를 

추가하여 보고하였다. 이후로도 Arshad 등幻은 2 예 

의 골성 결합을 보고하였고, Kamata 등®, Ugurulu 

등기도 각기 1 예의 골성 결합을 보고하였다. 한편 

Knoll 등®은 완전 골성 결합을 보이는 1 예를 보고 

하였는데, 환아는 구개 열 그리고 소설증, 소악증, 편 

측성 후비공 폐쇄증, 사지의 이상 등 구강-악골-사지 

저형성 증후군의 특징을 보였다. Laster 등9）도 관골­

차악간 골성 결합의 1 예를 보고하였다.

현재까지 보고된 총 25 예의 악골유합증 중 오직 

6 예1,5,6,9-11）의 경우만이 저자들이 보고하고자 하는
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바와 같은 하악골과 관골부위 간의 골성 결합을 보 

였다.

증례 보고

환아는 29세 어머니에게서 만기 정상 출산되었으 

며 체중 2890 으의 여아였다. 자연분만후 아프가 점수 

는 1분에서 8점 , 5분에서 9점 이 었다. 출산전 특이한 

약물 복용이나 질환은 없었으며, 선천적 이상이나 

근친혼도 없었다. 검사시 왼쪽 귀가 다소 하방으로 

위치되어 있었으나, 두개 안모는 정상이었다. 머리 

둘레 및 신장은 각각 33.0 cm과 50.5 cm 이 었다. 몸

A B
Fig 1. Preoperative clinical photo graphs： A gastric tube is 
inserted for feeding. A) Frontal view B) Lateral view〉

A B C

Fig 2, Preoperative radiographic view： Bony fusion(arrow) of mandible to maxilla and zygomatic arch is seen 
on the left A) 3D CT frontal view B) 3D CT lateral view C) Plain frontal view
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Fig 3. Intraoperative photo graphs： A) Union of jaws can be seen from midline to left 
mouth corner. B) Introperatve drawing of facial 아＜eleton C) Midline split incision of upper 
lip and lateral rhinotomy was implemented. D) Mucoperiosteal flap was elevated and bony 
fusion between mandible, maxilla, and zygoma was divided.

과 사지에서도 특이한 이상이 보이지 않았다. 그러 

나 구강은 좌측 상하악 치조정이 서로 유합되어 있 

었고, 우측에는 단지 5 내지 6 mm의 간격만이 관찰 

되었으며 , 이곳으로 경관식이줄을 삽입하였다＜Fig 1- 

A, B). 전혀 개구가 되지 않았으며, 자세에 따라호흡 

곤란도 관찰되 었다.

두부 초음파 검사 소견은 정상이 었으며, 심장 초음 

파 검사에서 심방 중격 결손과 작은 단락이 관찰되 

었다. 염색체 검사상 정상적인 46 XX 염색체형을 나 

타냈다. 일반 방사선 촬영과 3차원 컴퓨터 단층촬영 

으로 하악정중부에서 좌측 하악과두부위에 이르는 

상악, 하악 및 관골궁간의 완전한 골성 유합과 좌측 

하악지의 열성장이 관찰되었으며, 좌측 측두하악관 

절의 형태는 찾아보기 힘들었다. 또한 좌측 후비공 

폐쇄가 관찰되 었다(Fig 2-A, B, C).

생후 3개월째 (당시 체중 5.5Kg) 소아용 굴곡성 기 

관지경을 이용하여 경비기관 삽관을 하였으며 통법 

대로 전신마취를 유지하였다＜Fig 3-A, B). 좌측 상악 

골, 관골 그리고 과두부의 접근을 위해 상순 중앙부 

에 분리 절개를 가하고, 비저부 및 비 익부를 따라 절 

개하고, 다시 정중선에서 좌측 구각부까지 상악전정 

부에 절개를 가하였다. 주의깊게 점막 및 골막을 거 

상하여 구각부 후방으로 상악, 하악 및 관골이 서로 

골성 유합된 부위를 노출시켰다(Fig 3-C). 진동톱을 

이용하여 중앙부에서 하악지의 전연까지, 그리고 그 

부위에서 수직 상방으로 골절단을 하여 유합부위를 

분리시켰다. 골 절단시 좌측 하악 유구치의 치배가 

제거되었고, 최대 30 mm의 개구량을 얻었다(Fig 3- 

D). 노출된 치조정은 협측 점막조직판을 이용하여 

피개하여 재유착을 막고자 하였다. 총 수술시간은 6
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Fig 4. Postoperative clinical photo graphs： A) Facial appearance 3 months after 
operation B, C) About 28 mm mouth opening was gained.

A B
Fig 5. Postoperative radiograms： Left side bony fusion between maxilla and 
mandible was divided. A) Frontal view B) Lateral view
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C D

Fig 6. Follow-up clinical photo graphs： A, B) Facial scar is 
acceptable, but left facial area mimics hemifacial microsomia. C, 
D) The amount of mouth opening was gradually reduced to 10 
mm.

시간 30분이 었으며 , 혈액 소실 추정 량은 약 80 ml였 

다.

수술 직후 식이는 경관식이를 유지하였다. 술후 

10일째부터 능동적인 개구운동을 시행하였으며, 경 

구식이를 시행하였다. 병동에서 최대 개구량은 28 

mm였다＜Fig 4-A, B, C).

통상적인 술후 경과를 거쳐, 퇴원조치 하였다＜Fig 

5-A, B).

생후 45개월까지 추적관찰 결과 환자는 양호한 건 

강상태 였으나, 최대 개구량은 점차 감소하는 추세 

를 보여 10 mm의 최대 개구량을 보였다. 소악증의 

경향이 잔존하며, 성장에 따라 안구 격리증과 편측 

성 소안증의 인상이 관찰되었다(Fig 6-A, B, C, D). 

현재 발음상의 문제를 보여 언어치료를 시행하고 있 

으며, 추후로 골신장술과 연조직 확장술, 측두하악관 

절의 재건등의 외과적 치료를 장기적으로 고려하고 

있다.

고찰

악골유합증은 매우 드물게 나타나는 선천적인 악 

골의 골성 결합으로 그 원인은 명확히 알려져 있지 

않다. 현재까지 1 예12)에서 치료유산을 시행한 태 

아의 소견을 보고하였으나, 임상적인 소견이 결여되 

어 있으며, 다른 1 예9)에서 임신중 초음파검사를 통 

해 악골유합증을 확인하였다고 보고하였다. 가족력 
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에 대하여 보고된 바 없으며, 약물 등에 노출된 예는 

1 예8)만이 보고되었으나, Nanda13)는 태서에서 

Vitamin A를 이용하여 악골유합증과 이차구개열을 

유발하였다. Meclozine과 같은 약물은 태아의 부종 

과 골격 성장의 혼란을 유도하여, 설치류에서 구개 

열과 소구증 및 혀와 구개 돌기간의 상피유합을 유 

발할 수 있음이 알려져 있다.14’

병발기전역시 확립되어 있지 않으나, 태아의 등 

골동맥(stapedial artery)의 이상15\ 또는 신경능 세 

포의 조기소실1®이 제기되었다. 기형발생인자 혹 

은 외상도 병인요소로 작용할 수 있는데, 두개부 

자세의 이상 또는 임부의 골반에 의한 압력은 태아 

의 연하를 저해하며 하악골에 압력을 가하게 된다. 

태아의 연하반사의 감소는 구개붕의 상승을 지연 

시키며, 구개인두간 상피의 접촉을 연장하여 유착 

을 일으킬 수 있다.17) Laster 등9>은 기형의 정도가 

외상력의 시기와 기간, 그리고 정도에 따르며, 태생 

12 주 이후의 외상은 치조정유합 혹은 악골유착만 

을 유발한다고 주장하였다. 태생 4 주 초기의 외상 

은 제 1 새궁에서 상악 및 하악 돌기의 분화를 막는 

다.18) 태생 4 주 후기 이후의 외상은 혀의 열성장과 

소악증을 유발한다.19’ 열성장된 혀는 정상적인 혀 

와 같이 전방으로 돌출할 수 없으며, 태생 8 주에 

상하악간의 유합을 저지못 해 악골유합증을 유발 

할수있다.

악골유 합증과 악골유 착증간의 관계는 불명하다. 

두가지 선천질환 모두 개구량의 제한이 초래되며, 

기도유지와 식이에 문제를 유발한다.으® 그러나 악골 

유착증이 악골유합증에 비하여 보다 유병율이 높고, 

또한 슬와-익상편 증후군(popliteal-pterygium 

syndrome) 또는 Van der woude 증후군과 같은 다 

른 증후군과 연관되는 경우가 많다.21>

현재까지 국문, 영문 및 독문으로 보고된 악골유합 

증은 총 25예 이 다.

1936년 Burket3’이 최초로 1 예를 보고하였으며, 

이후로 Hochstetter25), Petterson26*, Salleh27), 

Hoggins28', Alvarez1”', Shah12), Miskinyar241, 

Dobrow2®, Nwoku 등n), Brown 등30〉, Goodacre31), 

그리고 Agrawal 등3으이 각각 1 예씩을 보고하였다. 

특히 Kittur 등끼과 Simpson 등»은 동일한 증례을 보 

고하였다. Dawson 등1)은 1996년에 이전에 보고되 

었던 총 14 예의 골성 결합을 요약하는 한편 5 예를 

추가하여 보고하였다. 이후로도 Arshad 등4)은 2 예 

의 골성 결합을 보고하였고, Kamata 등®, Ugurulu 

등기도 각기 1 예의 골성 결합을 보고하였다. 한편 

Knoll 등8)은 완전 골성 결합을 보이는 1 예를 보고 

하였는데, 환아는 구개 열 그리고 소설증, 소악증, 편 

측성 후비공 폐쇄증, 사지의 이상 등 구강-악골-사지 

저형성 증후군의 특징을 보였다 Laster 등?)도 관골­

타악간 골성 결합의 1 예를보고하였다.

상기한 총 25 예 중 14 예에서만 구개 열이 나타났 

다. 그중 9 예에서는 구개열이 혀 결손증 또는 소설 

증과 동반되었으며, 나머지 5 예에서는 혀가 정상적 

이었다.

그리고 총 25 예 중 단지 6 예1,5,6,9-11)에서만 하 

악골과 관골이 골성 유합을 갖고 있었다. 저자 들이 

경험한 환아는 좌측 후비공 폐쇄증을 보였으며, 이 

는 태생 6주의 비협막의 파괴가 일어나지 못한 것이 

원인으로 생 각된다.=)

Dawson 등1)은 악골유합증을 두 군으로 분류하였 

다. 제 1 형 단순 악골유합증은 상악, 하악 및 관골간 

의 골성유합이 있으나 다른 기형이 동반되지 않은 

경우로, 그리고 제 2 형 복잡 악골유합증은 혀 결손 

증 및 근심 하악골의 미발생 혹은 발생부전이 동반 

하였는지에 따라 두 개의 하위군으로 분류하였다. 

Laster 등»은 새로운 악골유합증 분류법을 제시하였 

는데, 제 1 형 전방 악골유합증은 치조정간의 골성 

유합만이 나타나는 경우로, 다른 선천적 기형 유무 

에 따라 하위군으로 나누었다. 제 2 형 관골-하악 악 

골유합증은 하악골과 관골부 간의 골성 유합이 특징 

으로, 구개열 및 측두하악관절 강직증 유무에 따라 

하위군으로 분류하였다.

본 증례에서는 환아의 기도가 자발적으로 유지되 

었으나, 선천적인 개구제한을 보이는 신생아에서 가 
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장 먼저 고려하여야 할 점은 기도 유지의 여부이며, 

필요시에는 기관지절개술과 같은 외과적 방법을 동 

원하여야 한다.2® 그리고 영양공급을 위하여 경관식 

이 혹은 위루관식이가 고려된다. 환아는 다른 선천 

적 기형의 유무에 대하여 자세한 검사를 받아야 하 

며, 3차원 구성을 포함하는 컴퓨터 촬영이 정확한 진 

단과 치료계칙을 위해 추천된다.

단순 악골유합증에서 최선책은 가능한 한 초기에 

골성 유합된 부위를 분리시켜 주는 것으로, 능동적 

인 물리치료와 정상적인 식이를 가능한 한 빠른 시 

기에 시행하는 것이 예후에 도움이 된다.1> 그러나복 

합 악골유합증에서는 수술이 연기되어야 하는데,8’ 

기도와 영양공급을 확보한 연후에 안정된 상태에서 

악골유합증의 골절단술식을 고려해야 한다. 본 증례 

에서도 생후 3개월에 수술을 시행하였다. 상하악골 

을 분리한 이후에는 재유착을 막기 위한, 측두근을 

이용한 개재 조직판 술식이 섬유성 강직과 측두하악 

관절 기능의 비정상을 방지하는데 도움이 될 수 있 

다.23)그리고 개구제한의 재발을 가능한 한 줄여주 

기 위하여 능동적인 물리치료와 일반적인 모유 수유 

를 가능한 한 빨리 시행하는 것이 좋다. 이러한 노력 

에도 불구하고, 저자의 증례 및 문헌고찰에서 개구 

량의 유지등 기능면에서 장기적으로 만족스러운 결 

과를 얻기 어려웠던 경우가 많았으며, 단지 3 예에서 

만 장기적인 기능상의 결과가 만족스럽다고 보고되 

었다.4,24) 이렇게 불량한 장기성적은 기능적인 측두 

하악관절의 부재와 연조직의 부족에 따른 반흔조직 

에 기인하는 것으로 보이며, 편측성 소안증을 보이 

는환자에서 더욱 심하였다.1)

장기적인 치료방침으로 이환측에 대한 골신장술, 

연조직 확장술 및 측두하악관절의 재건이 고려될 수 

있다.8) 환아의 성장에 따라 언어학습 등 기능적인 

측면 및 사회심리학적 측면을 고려하여 적절한 시점 

에 외과적 방법을 동원하여야 한다.

요악

악골유합증은 두경부의 매우 드문 선천적 기형으 

로, 상악과 하악간의 골성 유합이 그 특징이다. 저자 

들은 좌측 상악, 하악 및 관골궁의 골성 유합을 보이 

는 1 예를 경험하였고, 골성 유합의 분리를 위한 수 

술을 시행하였으며, 이후 장기 예후 관찰기간중 개 

구제한의 점차적인 재발을 관찰하였기에 이에 보고 

하는 바이다.
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