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양측성 안면열과 중복 싱*꼴: 증례 보고
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Case report of bilateral facial cleft and duplicated maxilla
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The facial cleft and dupEcated maxilla are rare congenital anomaly. After Rushton and Walker had reported a 

unilateral facial cleft with excess tooth and bone formation in 1937, few a니thors described similar cases.

The etiology of this anomaly is not well 니nderstood, but considered embryolo어cally as a neurociistopathy. A 

neurocristopathy is defined as a condition arising from aberrations in early migration, growth and differentiation 

of neural crest cells. This aberrations result in facial malformation such as facial clefts and loss or duplication of 

facial structures.

We experienced a male newborn baby with bilateral facial cleft and duplicated maxilla. The cleft was 

surgically corrected when he was 5 months old. The function and appearance of lip are improved. Duplicated 

maxilla will be surgically removed. We report this case with review of literatures.
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안면열과 중복 상악골은 보기 드문 선천성 기형이 

다. 1937년에 Rushtor과 Walker1 가 편측성 안면열과 

동반한 과잉 치아 및 골형성에 대해 보고한 이래로 

Morton2, Chandra3, Chen4, Cheung5 등이 유사한 증 

례를 보고한 바 있다.

이런 기형은 정상적인 발생 과정 중 양막대에 의한

파열 등 다른 발생학적 주장*] 있지만, 최근에는 신 

경능 세포의 이상에 의한 것으로 추정된다. 신경관의 

폐쇄후 신경능 세포의 이동 또는 이동후 분열 시기에 

발생한 이상이 신경섬유종증 등 신체 구조의 이형성 

뿐만 아니라7, 두개안면 영 역에서 골든하 증후군, 전 

두비골 형성이상 등의 여러가지 기형을 일으킬 수 있 
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다고 추정되고 있다”.

본 증례는 양측성 안면열과 중복 상악골을 보이는 

남아로서, 생후 5개월에 안면열에 대한 수술을 시행 

하여 기능적, 심미적 개선을 보였다. 향후 중복 상악 

골의 제거를 시행할 예정으로서 문헌고찰과 함께 이 

증례를 보고하고자 한다.

I. Case Report

2004년 6월 28일 본원 산부인과에서 정상 분만한 

남아가 안면열을 주소로 6월 29일 본과에 의뢰되었 

다. 38주의 임신 기간 동안, 초음파 및 혈액검사를 통 

한 선천성 기형 검사 등에서 다른특이사항은 없었으 

며, 안면의 기형 이외에는 전신적으로 다른 의학적인 

문제는 발견되지 않았다. 가족력 조사에서도 특이사 

항은 없었다.

임상 검사상 양측성 안면열로서, 구각이 정상적인 

구각부의 위치보다 약 15~20mm 정도 외측에, 비순구 

를 지나서 위치해 구강이 크게 노출되었다. 특히 우 

측은 구각의 외상방으로도 연조직이 말려 들어간 형 

태를 보였다（그림 1）. 그러나, 수유 및 연하를 위한 

구강의 폐 쇄는 불완전하지만 가능하였다. 구강내 검 

사에서는 우측 상악 치조돌기 후방과 좌측 협점 막의 

전방 부분에서 각각 직경 1.5cm 정도의 종괴형 이상 

이 관찰되었다（그림 2）. 구강내 종괴형 이상에 대한 

MRI 검사 결과, 우측 종괴 내부에 중격 이 존재하였으 

며, 균일하지 않은 T2 강화 영상을 보였다｛그림 3）. 

과오종으로 가진단 후, 관찰하기 로 하였다.

생후 5개월, 전신마취하에 양측 안면열의 수정을 

위한구각성형술을 시행하였다. 구순의 형태 및 색조 

변화, 안면 구조물과의 비례, 통계적 수치 등을 고려 

해 새로운 구각의 위치를 정하였다（그림 4）. 새로 결 

정된 구각 외측에 존재하는 과잉의 구순 점막을 박리 

해 피판을 형성하였고, 이 피판을 내측으로 회전시켜 

구내 점막을 형성하도록 봉합하였다. 이 때 협점막에 

위치해 방해가 되는 좌측의 종괴의 일부분을 제거하 

였으나, 종괴 내부에서는 비교적 정상적인 형태의 치 

배가 발견되었으며, 술후 조직학적 검사에서도 특이 

소견은 관찰되지 않았다〈그림 5）. 구순의 기능 회복 

을 위해 분리되어 있던 상하 구륜근을 조심스럽게 박

그림 1. 생후 1 일. 양측성 안면열로 인해 구각이 비순구 외측에 존재함. 우측은 구각 외측에 연조직 함요가 관찰됨.
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그림 2. 구강 내 양측에 종괴형 이상이 관찰됨. 그림 3. MRI 소견 상, 우측 종괴형 이상에서 중격을 가지 

는 T2 강화 소견이 보임.

그림 4. 새로운 구각의 위치 결정.

그림 5. 제거된 좌측 종괴 및 조직학적 소견. 종괴 내부에는 비교적 정상적인 외형의 치배가 관찰됨.
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리하여 5-0 PDS®(Ethicon, NJ, USA)를 이용해 겹쳐지 

도록 봉합하였다. 이후 상순의 새로 결정된 구각부가 

하순의 새로 결정된 구각부를 덮도록 봉합하였다. 남 

은 피부 부위 결손에 대해서는 길이 연장을 위한 Z- 

성형술을 이용해 새로 결정된 구각부로 봉합한 후(그

그림 6. 수술 직후 사진

림 6), 수술 부위의 압박을 시행하였다.

특별한 이상 없이 치유 과정을 거친 후, 발사를 시 

행하였다. 술후 3주째에 구순 형태의 심미적 개선 및 

정상적인 구순의 기능을 확인하였으나, 구순의 우측 

편위로 인한 비대칭이 관찰되었다.

술후 6개월째 추적 조사시, 3차원적인 컴퓨터 단층 

촬영을 통해 종괴형 이상을 확인한 결과, 정상 상악 

치조골의 후방에 치배를 포함하고 있는 골이 형성되 

어, 관골궁에 부착되어 있는 것을 확인하였다. 정상 

상악 치조골에 존재하는 치배의 수는 정상이었으며, 

정상 상악골과 명확한 경계를 이루고 있었으므로, 상 

악골의 중복기 형으로 판단하였다｛그림 7).

술후 1년째 임상적 검사에서는 중복 상악골이 편 

평한 형태로 비교적 치조골과 유사하였으며, 특히 우 

측 중복 상악골에서는 과잉 치아가 구강내로 맹출하

그림 7. 생후 11 개월, 3차원 컴퓨터 단층 촬영. 양측 관골궁에서 부착되어 있는 상악골 중복 기형의 모습을 보임.
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그림 8. 술후 1 년. 우측의 중복 상악골에서 과잉치가 맹출함. 약간의 구순 편위를 보이지만, 심미적으로 개선된 모습.

였다. 구순은 약간의 비대칭을 보였지만, 기능적인 

문제는 없었다〈그림 8).

II. Discussion

안면열과 중복 상악골이 동반된 증례는 매우 드문 

선천성 기형으로서, 1937년 Rushton과 Walker1 가 편 

측성 안면열과 동반한과잉의 치아 및 골형성에 대해 

보고한 이후, Morton2은 뇌하수체와 구강내 다른 구 

조물의 중복 발생 증례를 보고하였으며 , Chandra3는 

구순, 상악 및 구개의 중복에 대해 보고하였다. 

Chen4 등은 구강 구조물의 선천적 복제에 대한 증례 

보고와 함께 문헌고찰을 통한 분류 방법을 제시하였 

으며, Cheung5 등은 양측성 안면열과 동반된 상악골 

중복 기형 환자에 대한 증례 보고를 통해서 새로운 

진단으로서의 가능성을 제시한 바 있다.

이런 기형의 원인은 명확하게 밝혀져 있지 않지만, 

발생학적으로 신경능 세포의 이상과 관련이 있을 것 

으로 생각된다. 신경능 세포 이상은 신경섬유종증 등 

선천적 이형성으로 인한 신생물의 발생 원인을 설명 

하기 위한 것이었으나7, Jones8는 신경능 세포의 분화 

이상으로 발생하는 이형성 뿐 아니라, 신경관 폐쇄 

후 신경능 세포 이동의 이상으로 발생하는 선천적 기 

형도 신경능 세포 이상이라고 하였다. Cameron9 등 

은 안면열과 상악골 중복 기형을 가진 6세 여아에 대 

한 증례 보고에서, Tessier10-11의 분류와는 달리 안면 

열과 일치하는 하방의 치조열이 존재하지 않으며, 정 

상 상악의 유치 및 영구치의 수가 정상이고, 중복 상 

악골 내의 치아가 정상적인 외형을 보이므로, 신경관 

의 폐쇄 이후 신경능 세포가 이동하면서 분리되어 부 

가적인 상악 치조돌기를 형성했을 가능성이 있다고 

하였다. 또한 이 때의 안면열은 안면 구조 발생시 돌 

기들간의 융합 실패로 인해 발생하는 대부분의 경우 

와는 달리 신경능 구조물의 분리에 의한 것일 수 있 

다고 하였다. Jian12, Sjamsudin13, Tharanon14 등도 안 

면열과 상악골 중복기형이 동반된 경우가 신경능 세 

포 이상에 의한 것으로 추측하였다. 본 증례에서도 3 

차원 컴퓨터 단층 촬영을 통해 정상 상악 치조골내의 

유치 치배 개수가 정상임을 확인하였으며, 제거된 좌 

측중복 상악골 내의 치배가 비교적 정상적인 형태였 
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으므로, 신경능 세포의 이상에 의한 기형일 것으로 

생각된다.

본 증례의 환자는 생후 5개월에 구각성형술을 시 

행하였다. 구각성형술은 시기 및 방법에 대해 저자들 

마다 조금씩 다른 견해를 보이고 있지만, 수술 방법 

은 크게 새로운 구각의 위치 결정, 구내 점막의 형성, 

근육의 재위치, 피부 봉합 등으로 구분할 수 있다. 이 

중에서 근육을 재위치시키는 것이 술후 기능적, 심미 

적 결과를 위해 중요한 것으로 보여진다. Boo-Chai15 

는 박리 된 근육을 새로 결정 된 구각부에 가깝게 봉합 

하는 것이 술후 결과의 심미적 안정성을 위해서 중요 

하다고 하였다. Kaplan16은 횡적 안면열 환자의 상하 

구륜근이 분리되어 있음을 설명하면서 , 술후 구순의 

점진적 외측 편위가 반흔 구축과 근육의 당김에 의해 

서 발생하므로, 구륜근의 고리형태를 재건시켜주는 

것이 이런 술후 문제점을 방지할 수 있다고 하였다. 

본 증례에서는 구각성형술 시행 후, 기능적, 심미적 

인 개선을 이루었으나, 술후 3 주째에 반흔 구축과 구 

륜근의 연속성 결여에 의한 것으로 보이는 외측 편위 

가 우측에서 발생하였다. 이는 환아의 연령이 어리 

고, 기형의 범위가 커서 근육의 확인 및 박리가 쉽지 

않았기 때문으로 사료된다. 수술 시기에 관해서는 확 

실한 기준은 없다. 그러나, 수유 등에 문제가 있을 경 

우, 구순의 기능을 회복시키기 위해 빠른 시기에 구 

각성형술을 시행할 수 있지만, 근육의 확인, 박리 등 

수술 과정이 쉽지 않다. 반면에 수술 시기가 늦은 경 

우에는 가족과 환아 모두에게 정신적 문제를 가져다 

줄 수 있으며, 상악 성장을 제한하지 못해서 상악의 

과도한 돌출이 발생할 수 있다는 주장17도 있다.

본 증례는 생후 11개월째에 3차원 컴퓨터 단층 촬 

영을 실시하여, 정상 상악 치조골의 후방에 위치한 

과잉 치배를 포함하고 있는 골이 , 양측 관골궁에 부 

착된 것을 확인하여 중복 상악골로 진단하였다. 

Tharanon 등14이 지적한 바대로, 3차원 컴퓨터 단층 

촬영이 중복 상악골의 범위를 명확히 나타내어 진단 

및 수술 계획 수립에 유리한 것으로 보인다. 중복 상 

악골의 수술 시기 에 대해서는 명확한 기준은 없으나, 

Ryu18 등은 중복 상악골이 어린 나이에 제거되지 않 

으면, 안면 비대칭이나, 악골의 편위, 부정교합 등이 

나타날 수 있다고 하였다. 보호자의 사정으로 인하여 

시기가 늦춰졌으나, 부정교합 등 치아 맹출과 관련한 

문제가 발생하기 전에 중복 상악골의 제거를 시행할 

예정이다. 또한 장기간의 관찰을 통해서 성장 양상 

등에 대한 평가 후, 외측 편위된 구순의 심미성 증진 

을 위한 추가적인 수술이 요구될 수도 있을 것으로 

사료된다.

안면열과 상악골 중복 기형은 매우 드문 선천성 기 

형이지만, 발생 원인에 대한 연구와 체계적인 치료를 

통해 보다 좋은 결과와 예후를 얻기 위해 노력해야 

할것이다.
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