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서      론

기관기관지이소성 골연골형성증(Tracheobronchopathia 

osteochondroplastica)은 드문 양성 질환으로 기관의 전벽으

로 돌출되는 광범위한 연골성 및 골성 결절이 원인 불명으로 

축적되는 질환을 말한다.1) 평균 2000예의 기관지 내시경 시술 

중 1예 정도에서 발견되는 드문 질환으로,2) 후두 내시경을 통

해 기관지 일부가 보이는 경우에는 다발성 점막하 종양으로 

관찰될 수 있고 또한 기관절개술을 시행하는 경우 골화된 기

관벽으로 인해 술식을 어렵게 할 수 있다. 

저자들은 이비인후과 의사로서 필수적 수술인 기관 절개술

에서 골화된 기관벽으로 수술의 난이도가 높았던 1례와 외

래에서 자주 시행하는 후두 내시경에서 관찰되었지만, 무지

(ignorance)의 이유로 감별진단에 포함하지 못했던 1례를 경

험하였고, 이와 관련된 국내 문헌상 보고가 적어 이를 문헌 고

찰을 함께 보고하고자 한다. 

증      례

1. 증  례 1

84세 남자 환자로 수년간 지속된 기침 및 가래를 주소로 호

흡기내과 방문 후 단순흉부촬영(Chest X-ray) 시행하고 폐렴

을 진단받았다. 증상을 완화시키기 위해 항생제 치료를 시행

을 사용하였나 호전소견이 없어 촬영한 흉부 전산화단층촬영

에서 좌하엽의 무기폐(Atelectasis)와 동반되어 기관 및 기관지

의 내부 벽쪽으로 돌출되는 석회성 결절 소견 관찰(Fig. 1A)

되어 기관기관지 골연골형성증, 재발성 다발성 연골염, 아밀

로이도시스를 감별진단으로 고려하였다. 객담 배양 검사에서 

병원균이나 결핵이 동정되지는 않았다. 정확한 진단을 위해 

기관지내시경을 시행하였으며 기관분기부 하방 1 cm부터 기

관 및 기관지 내벽으로 돌출된 결절들이 관찰되었으며 좌측 

기관지가 심하게 좁아져 있어 세기관지들은 내시경으로 확인

할 수 없었다(Fig. 1B). 결절들에서 조직검사를 시행하려 하였

으나 결절이 딱딱해 검체를 얻지 못하였다.

2주간의 항생제 치료에도 열을 동반하는 기침, 객담 증상 악

화로 폐렴 및 패혈성 쇼크 의심하에 집중치료를 위해 중환자

실로 입원하였다. 기관내 삽관 시행 후 기계환기 유지 중 장기

간의 기도삽관으로 이비인후과에 기관절개술 의뢰되어 시행하

였으며 딱딱한 기관벽으로 인해 창을 만들 때 수술적으로 어

려움을 겪었다. 드러낸 기관 전벽을 조직검사 의뢰하였고, 술 
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후 내시경로 관찰하였을 때 기관벽의 딱딱한 석회성 결절들

로 인해 좁아진 기관 및 기관지의 모습을 관찰할 수 있었다.

조직 검사에서 골화되어 있는 기관연골을 관찰할 수 있었고, 

점막에는 중성구와 림프구 세포의 침윤이 관찰되었다(Fig. 2). 

흡인성 폐렴을 치료하기 위해 항염증제, 항생제(Meropenem) 

등의 보존적 치료를 시행하였다. 재차 시행한 기관지 내시경에

서 이전에 비해 골연골 부위가 증식해 기관지 부위과 좁아진 

소견 보였으나 호흡곤란을 일으킬 정도는 아니었으며 증상 

호전으로 퇴원하였다. 기관 골화로 인한 협착의 경과관찰을 

위해 기관절개관 유지하면서 주기적인 경과 관찰 중이다. 

2. 증  례 2

55세 여자 4년 전부터 지속된 경부 이물감을 주소로 이비인

후과를 내원하였다. 문진상에서 기침, 객혈, 호흡 곤란 등의 

증상은 없었으며 이학적 검사상 성문상부(Supraglottis)와 성

문부(glottis)는 특이소견 없었으나 성문하부(Subglottis)에 불

규칙적인 다수의 점막하 결절 소견이 보였다(Fig. 3A). 외래에

서 무지로 인해 기관기관지이소성 골연골형성증은 감별진단

에 포함되진 않았다.

일반 혈액검사, 알레르기 검사 결과는 정상이었으며 단순흉

부촬영(Chest X-ray)에서 폐렴 및 감염의 소견은 발견되지 않

았다(Fig. 3B). 폐기능검사상 기저 폐기능 정상 소견 나왔으며 

기관지 확장제 반응은 음성이었다. 

정확한 진단을 위해 성문하부 결절에 대한 조직검사를 위

해 후두미세수술을 시행하였고, 수술 당시 내시경으로 확인

하였을 때 기관분기부(Carina)까지 작은 크기의 다수의 점막

하 결절이 관찰되었다. 점막하 결절은 촉진 시 딱딱하여 골성 

Figure 2. The specimen shows nodular osseous lesion and overly-
ing pseudostratified ciliated columnar epithelium (A, H&E, ×40). 
The osseous nodule is composed of lamellar type bone (B, H&E, 
×200). Below the surface mucosa there is a mixed infiltrate of 
lymphoplasma cells and neutrophils (C, H&E, ×200).

A

B

C
Figure 1. Chest CT scan and bronchoscopic finding of case 1 (84 
years old male). Chest CT scan demonstrates irregular thicken-
ing and calcified nodules of the trachea (A). Bronchoscopy 
shows multiple polypoid pale submucosal lesions covering an-
terolateral walls of trachea (B).

A

B
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종물로 여겨졌으며, 그 중 일부를 채취하여 조직검사를 의뢰

하였다. 기관 및 기관지 점막하 결절 이외의 다른 소견은 발견

되지 않았고 조직검사에서는 만성 염증 세포 침윤 소견과 함

께 편평상피 화생소견이 동반된 골화된 연골 소견을 보였다. 

환자에게는 질환에 대한 특성을 설명 후, 호흡곤란 등 위중

한 증상이 발생할 경우 반드시 재 방문할 것을 권유하였다. 

후두이물감에 대해 양성자 펌프 억제제를 3개월간 시행하였

으며 결절의 크기 및 증상의 변화를 확인하기 위해 매년 정

기적 방문을 추천하였다. 

고      찰

상기 질환은 1857년 Wikis에 의해 처음 소개된 질환으로 기

관 탄성조직의 연골과 골로의 화생을 거치기에 1964년에 Se-

crest에 의해 기관기관지이소성 골연골연화증으로 명명되었

다.3) 평균 진단 연령은 51세이고 기관지 내시경의 사용으로 상

대적으로 진단하는 빈도가 올라갔음에도 국내에서는 1994년 

처음 보고되었고 이후 적은 수의 증례 보고만 있는 매우 드

문 질환이다.4,5) 증상이 없는 경우가 많으며 질환에 대한 오진

(misdiagnosis), 미흡한 보고(underreporting), 무지(Ignorance) 

등이 원인으로 여겨진다. 

질병의 원인과 병태생리에 대해서는 아직 명확히 밝혀지지 

않은 상태로 Ulasli 등은 후벽을 제외하고 기도 전반으로 퍼져

있는 결절들이 화생화된 상피로 뒤덮여 부풀어 있는 점막에 

쌓여있다는 것을 통해 만성염증 및 그로 인한 탄성 조직의 

석회화와 화생을 병태생리로 간주하였으며 Klebsiella ozaenae 

균주가 흔하게 동정되나 아직 이 세균과 질병 사이의 인과관

계는 확실치 않은 상태라 하였다.6) Tajima 등은 뼈형성단백

질(Bone morphogenic protein-2, BMP-2)이 결절 형성에 

중요한 역할을 하며 형질전환생장인자(transforming growth 

factor β1, TGF- β1)의 작용으로 점막하층에서 결절이 형성되

는 것을 촉진한다고 하였다.7) 이외에도 일부 저자들은 위축

성 비염, 아밀로이드증, 암, 결핵 등과 연관관계가 있다고 하였

으나 정확한 인과관계를 밝히지는 못했다.8) 만성 감염, 오존 

등 화학물질 자극원, 대사 질환, 노령에 의한 퇴행성 변화 그리

고 유전적 소인들이 질환의 발생에 관여될 가능성이 높다.9,10)

임상양상은 대부분의 무증상 상태로 해당 질병과 연관이 

없는 다른 문제의 검사와 치료중 우연히 발견되는 경우가 많

았으며 증상이 있을 경우는 만성 기침, 가래, 객혈, 천명음, 목

소리 변화 및 결절로 인한 기도폐쇄가 심할 경우 호흡 곤란 

등을 나타내었다.11) 간혹 반복적인 폐감염, 무기폐 소견을 보

이기도 하며 이는 동반된 상기도 감염으로 인해 질병이 가속

화 되어 증상의 악화를 일으킬 수도 있으며 기관기관지 내벽

으로 돌출된 결절들에 의한 손상이 감염을 일으켜 증상을 

초래할 수 있으나 아직 그 상관관계는 명확하지 않다.1) 증례에

서 남자 환자는 기침과 가래 그리고 경과가 지속됨에 따라 호

흡곤란이 나타났고 여자 환자는 단순히 경부 이물감만을 호

소하였기에 무증상부터 호흡 곤란까지 다양한 증상이 나타날 

수 있음을 알아두어야 한다.

단순흉부촬영에서는 대부분 정상으로 나타나며 기관기관

지 벽의 비후소견과 동반된 조개껍질 같은 얇은 석회화 소견

이 보일 뿐이라 진단이 어렵고 기관지 내시경이나 전산화단

층촬영을 통해 기관의 전측벽에 석회화된 결절들이 보이며 

기관이 좁아져 있는 것이 특징적인 소견이다.8) 진단의 gold 

standard로 여겨지는 기관지 내시경을 통해 보았을 때 기도

기관지의 전벽 및 측벽에 분포하고 후벽에는 분포하지 않는 골

화, 연골화된 2~5 mm의 불규치칙한 소결절들이 자갈을 깔

Figure 3. Laryngoscopic and chest X-ray finding of case 2 (55 
years old female). Laryngoscopy shows numerous subglottic sub-
mucosal masses (A), and chest X-ray shows normal features (B).

A

B
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아놓은 듯한(Cobble stone appearance) 소견을 보이며 드물

지만 15%에서는 후벽에서도 관찰된다.12) 결절들은 기관의 원

위 2/3 부위와 주기관지에서 발견되나 하부 기관지나 성대 등 

다른 곳에서도 발견될 수 있다.11) 조직검사로 살펴본 병리학

적 소견은 상피의 편평 화생(epithelial squamous metaplasia), 

점막하 연골(submucosal cartilage), 점막하 골화(submucosal 

ossification), 석회화(calcification)가 이루어진 결절들로 구성

되어 있으며 그 결절을 덮고 있는 점막 상피는 대개 정상 호흡 

상피로 구성되어 있으나 부분적으로 편평상피로 화생을 관

찰할 수 있다.4,8) 최근에는 기관지 내시경으로 관찰할 수 없

는 기관주위조직을 비침습적으로 확인할 수 있는 초음파 기

관지 내시경을 이용하여 진단에 도움을 받을 수도 있다.2)

감별해야 할 질환으로는 고령으로 인한 전반적인 기관석회

화증 및 결핵, 천식, 암종, 웨게너 육아종증, 섬유종, 유육종

증, 연골육종 등이 있다.3,4,6) 이외에도 위축성 비염이나 아밀

로이드증과 연관관계가 있다고 하나 아직 확실하게 밝혀진 

것은 없다.8) 

기관기관지이소성 골연골형성증은 증상이 없는 경우는 특

별한 치료가 필요 없으나 감염, 출혈 등의 합병증이 발생하거

나, 기관의 폐쇄가 발생해 증상이 있는 경우는 기관지 확장제 

및 흡입성 스테로이드제를 사용한 기관지 분비물 제거, 기저

질환 조절(만성 폐쇄성 폐질환, 천식, 기관지 확장증 등) 등 보

존적 치료를 하며 중증일 경우 기관절개술이나 기관의 부분

적 절개 등의 수술적 치료가 필요하다.4) 최근에는 Nd:YAG 

레이저도 치료 중 하나로 고려될 수 있다고 보고하고 있다.3)

두 증례의 공유를 통해 두경부 외과 의사로서 후두내시경

을 시행하거나 기관절개술을 시행할 때 경험할 수 있는 상황

에서 본 증례 보고가 환자의 진료에 도움이 될 수 있을 것으

로 생각한다. 
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