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Ⅰ. 서론

외배엽 형성이상이란 외배엽에서 분화되는 조직 중

2가지이상을침범하는다양한임상표현을보이는유

전 질환이다1, 2). 임상증상으로는 3대 증상인 발한저

하, 모발감소, 치아형태이상3, 4)을 동반한 부분무치증

외에도 구순구개열, 손발의 형성이상 등이 특징적으

로나타난다.

외배엽 형성이상과 빈번하게 연관되어 나타나는

facial deformity는 중안모에 특히 cleft lip 또는

구개열을동반한저한성외배엽형성이상환자의
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Ectodermal dysplasia is a genetic disorder in which various clinical manifestations involve two or more of the differentiated
tissues of the ectoderm. 

Facial deformity, which is frequently associated with ectodermal dysplasia, appears in the form of cleft lip or cleft palate,
especially in the middle facial area.Cleft and tooth defects result in decreased alveolar bone development.This leads to severe
skeletal incongruity. Facial features include frontal protrusion, malar bone hypoplasia, flat nose, mandibular prominence and long
lower facial height.

This clinical report presents treatment including orthognathic surgery of a patient with Hypohidrotic Ectodermal dysplasia with
cleft palate.
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cleft palate의형태로나타나는데, cleft 와치아결

손으로 인한 치조골 발육저하로 인해 심한 골격적 부

조화가 초래되어, 안모특징으로 전두부 돌출, 광대뼈

의 저형성, 평평한 코, 하악전돌과 긴 하안면 고경 등

이나타난다.

중안모 결핍 환자의 치료에서, 심한 상악골 열성장

을 가진 경우에 전통적인 수술 방법만으로는 한계가

있으며 10mm 이상의심한상악골열성장을가진환

자들은 하악골 수술여부와상관없이 상악골 골신장술

이 고려될 수 있다고 보고되고 있다5). 상악골 골신장

술은 연조직이 함께 적응하고 신장되므로 특히 scar

tissue의영향이큰cleft 환자의경우장기적으로안

정적이며 성장기 환자에서도 적용 가능하고, 비인두

기능부전의 부작용이 적은 장점을 가지고 있다. 심한

중안모 결핍 환자의 치료에서, External distrac

tor 와 internal distractor 를 이용한 DO 모두

많은 연구들에서 높은 성공률이 보고되어 왔으며,

Kuroda 등은 특히 외배엽 형성이상과 같은

oligodontia 가있는환자에서는치아고정원이필요

없는 internal device 가더 simple 하고유용하다

고보고된바있다6).  하지만안좋은골질에의해혈행

이 감소되면 고정의 실패, 재발, 감염, 조직의 허혈성

괴사 등이 일어날 수 있으므로 DO의 성패를 좌우할

수있는골질과골구조에대한주의깊은평가가필요

하다. Cleft를동반한저발한성외배엽형성이상환자

의 상악골 골신장술 및 악교정 수술을 포함한 다각도

의 치료증례와 문헌고찰을통해 치료방법을 제시하고

자한다.  

Ⅱ. 증례 보고

본 환자는 17세 남환으로 부분무치증, 중안모 함몰

과하악전돌을주소로내원하였다. 전신병력으로소아

과및피부과에서저발한성외배엽형성이상으로진단

받았으며5세때구개열봉합수술병력이있었다. 환자

의 초진시 안모는 중안모 함몰이 보이고, 정모비율을

보면중안모에비해하안모가긴편이며, 상순의길이에

대한이부의길이가현저하게긴것이관찰되었다. 

초진시구내에서보이는소견은구개열봉합수술후

남아있는 구개측 반흔과, 전치부 반대교합, 부분무치

증, 원뿔모양의치아, 구치부한점접촉, 심한전방부

개교합, 발달하지 못한 위축된 치조골 등이다(Fig.

1a-1f). 

초진시 파노라마 사진에서는 영구치 다수의 선천적

결손이 보이며, 잔존유구치가 존재하였다(Fig. 2a).
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Fig. 1. Initial intra-oral examination (a) Palatal scar (b) Ant. Cross-bite (c) (e) One-point contact occlusion 
(d) Conical incisors, severe open bite (f) underdeveloped alveolar bone, oligodontia
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CT 상에서는 구개골 중앙의 골성 defect 부위와 수

술로 인한 비후된 반흔조직이 관찰되었다(Fig. 2b).

Ceph 분석결과 후퇴된 상악골, concave한 프로파

일, high angle skeletal Class Ⅲ를 보이며 상하

순모두후퇴되어있었으며, 이에따라중안모함몰과

하안모의전돌을동반한골격성3급부정교합환자로

진단할수있었다.

치료계획은 먼저 협착된 상악골 확장을 위해

Lefort I osteotomy 후SARPE 와, 전후방적안모

개선에 상악골의 DO, 그리고 술전교정 후 상악의

canting, 개방교합 및 하악전돌을 수정하기 위한 양

악수술이 계획되었고, 최종적으로 다수 결손치를 보

철적으로 수복하기 위해 long bridge 를 이용한 전

악회복술을계획하였다. 

협착된 상악궁, 특히 전방부의 확장을 위해 fan-

type RPE를장착하였고, 상악골의corticotomy는

상악골확장의저항부위인zygomatic buttress 및

midpalatine suture 부위를 포함하였으며 수술 1

주 후, 하루에 1mm 의 속도로 10일간 악궁 확장을

시행하였다.  Screw 의 loosening 으로 인한 재발

을막기위해레진으로고정하였다(Fig. 3). 

SARPE 후 전치부에서 7mm, 구치부에서 5mm

증가해 전치부에서 약 2mm 더 많은 확장이 일어났

다. RPE장치는 DO 과정동안 계속 구강내에 유지되

었는데, Drew 등은 이러한 expansion 장치는 DO

후경화기동안 transverse stability 를제공한다

고하였다5).

3개월의 consolidation 후 DO를 시행하였다
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Fig. 3. Surgically Assisted Rapid Palatal Expansion (SARPE)

Fig. 2. Initial X-ray (a) Panoramic view (b) CT



(Fig. 4). RP모델상에서양측distractor 의평행관

계와벡터를고려하여미리bending 하였으며, 수술

시 Lefort 1 Osteotomy 를 시행하고 pterygoid

plate 로부터 tuberosity를 완전히 분리시켰고,

distractor 는 zygomatic buttress 에서 고정원

을얻게위치되었다. 7일의휴지기를가진후평균하

루1mm 의신장을열흘간시행하였고, 8주간의경과

기를 가졌다. DO후 상악골이 전 하방 회전하였으며,

약 2mm 가량 전방 이동하였고, 하악골도 후하방으

로 회전되면서 concave 한 안모가 약간 개선되었다.

상악골이전하방으로회전하면서상악교합평면이변

화되었으나 계획했던 상악골의 전방이동은 미약하였

고, 여전히 반대교합이 존재하였다. 상악골 전방이동

이 미약했던 것은 cleft 부위의 단단한 scar tissue

tension, 부족한 골질과 혈행 감소로 인한 느린 골

형성률, 수술부위의 느린 연조직 healing 등으로 원

인을 추정할 수 있다. 따라서 수술부위 연조직

healing 및 골형성 정도를 주기적으로 확인하며 교

정치료를 시작하였다.  RPE 제거 후 브라켓 본딩을

하였다. 악궁 확장의 영향으로 상악 제1대구치가

buccal 로 flaring 된양상을보이며, 좌측제1대구

치만 교합되었다. 최종 보철을 위한 치아배열과 공간

재분배, arch form 조절 등을 시행하였다. 보철 완

료 전에는 심미적 개선을 위해 전치부 temporary

denture 를제작해주었다. 

술전 교정이 완료된 후에는 상악궁의 canting,

midline 의 deviation, open bite 가 관찰된다

(Fig. 5). 
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Fig. 5. Preoperative orthodontic treatment

Fig. 4. Maxillary Distraction Osteogenesis by internal distraction device
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DO 직후와 양악 수술 전을 비교해보면 상악골

canting 이심화되었는데CT 상에서계측해본결과

상악 제1대구치 근심 협측 교두 기준으로 우측은 약

10mm 하방이동, 좌측은약3mm 상방이동한것으

로 나타났다. 이는 상악 우측 대구치의 토크 변화 및

정출, 그리고부족한골질에의한DO 후 fixation의

실패로 인해 좌측의 약간의 골흡수와 함께 상악골의

rotation 이 일어난 것으로 보인다. 또한 DO후 3개

월과 술전 교정 완료시의 비교에서 약간의 하악골 성

장과반시계방향 회전이 일어나며전후방적부조화가

심화된것을볼수있었다.  

최종적인 양악수술계획으로 상악골의 advance,

canting 및 open bite correction 과 하악골의

set back, 그리고 긴 이부를 줄이기 위한

genioplasty 를 계획하였으며, 여기에 맞춰 수술을

시행하였다. (Fig. 6, Fig. 7)

수술후교정치료완료후, 보철과로의뢰하여최종

보철수복까지완료하였다(Fig. 8, Fig. 9).

Ⅲ. 고찰

상기환자에서DO의효과가다소미흡했던원인으

로, 부족한 골질과 혈행감소로 인한 유지안정성의 감

소와고정의실패에의한것으로생각된다. 이에대해

Rachmieal 등은 유지와 안정성을 보강하기 위해

maxillary tuberosity 와 pterygoid plate 부위

에 골이식을 통해 골 치유과정을 돕고 재발을 방지해

야한다고하였다7, 8).

또한상기환자의경우무치악부위에임플란트식립

도 고려하였으나, 매우 위축된 치조골로 인해 임플란

트 식립을 위해서는 Onlay bone graft9) 등의 추가
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Fig. 7. Pre & Post-OP X-ray (a)Pre-OP (b)Post-OP

Fig. 6. Pre & Post-OP X-ray (a)Pre-OP (b)Post-OP



적인술식이필요하였다. 그러나환자의 어려운경제

적 상황으로 인해 추가적인 술식은 진행이 힘들었으

며, 다행히도지대치로사용할수있는영구치가맹출

해 있었기 때문에 치아 수복은 보철적인 long

bridge 로치료를마무리하였다.

초진시외모에대한콤플렉스로심리적으로매우위

축되어 있었던 환자는 치료 후 외모에 자신감을 가지

고긍정적인태도를가지게되었다.

Ⅳ. 결론

심한 중안모 결핍이 동반된 외배엽형성이상 환자의

성공적인치료를위해서케이스에맞는적절한치료방

법의 선택과 환자의 골 pattern에 대한 충분한 평가

와관리, 다분야의긴밀한협진이함께이뤄진다면10, 11)

이상적인치료결과를얻을수있을것이다.

구개열을 동반한 저발한성 외배엽형성이상 환자의

다각도의 협진을 통한 치료를 진행하였으며, 이를 문

헌고찰과함께보고하고자한다. 
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Fig. 9. Final intraoral photo

Fig. 8. Postoperative intraoral photo
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