
섬유성 골이형성증에서 Huckstep 정을 이용한
S h e p h e rd’s Crook 변형의 치료

- 증례 보고 -

한양대학교 의과대학 정형외과학교실

황건성·김태승·김병훈·이종민

대퇴 근위부에 발생한 섬유성 골이형성증의 임상 증상으로는 동통, 파행, 하지 부등등이 유

발되며 때로는 s h e p h e r d’s crook 변형과 같은 심한 변형을 초래한다. 수술적 치료는 보존적

치료에 반응하지 않는 지속적인 동통이 있거나, 변형이 진행하는 경우에 시행하며 병변의 크

기나 침범 부위, 변형 정도에 따라 다양한 치료가 시행되고 있다. 이에 저자들은 섬유성 골이

형성증으로 중증의 양측성 s h e p h e r d’s crook 변형을 일으킨 환자 1례에 대해 전자부 교정 절

골술과 H u c k s t e p정을 이용하여 치료한 결과를보고하고자 한다.

색인 단어 : 섬유성 골이형성증, Sh e p h e r d’s crook 변형, 골수강내 고정
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서 론

섬유성 골이형성증은 골수질 부분이 섬유성 조직

으로 대체되어 골발달에 장애를 초래하는 양성의 병

적 상태로, 대퇴골 근위부에 발생하는 경우 약화된

골에 부착된 강한 둔근들의 작용으로 인해 체중 부

하시에 내반력이 작용하여 구조적인 불안정이 야기

되며, 이로 인해 파행, 병적 골절, 내반고 변형, 그

리고 심한 경우에는 s h e p h e r d’s crook 변형등이 일

어나게된다. 수술적 치료는 병변의 범위나 위치, 변

형 정도, 단발성 혹은 다발성 유형의 여부에따라 결

정되며 병소의 제거를 위한 골소파술과 골이식술 및

내반 변형을 교정하기 위한 대퇴 근위부의 절골술

및 내고정술등 다양한 치료가 시행되고 있으며, 국

내에서는 다만 5례가 보고되어 있다1 , 8 , 1 1 , 1 2 ). 이에 저

자들은 섬유성 골이형성증으로 인해 양측 대퇴골에

중증의 s h e p h e r d’s crook 변형을 일으킨 환자 1례

에 대해 치료한결과를 보고하고자 한다.

증례 보고

1 4년 8개월의 여아로 우측 하지의 파행을 주소로

내원하였다. 과거력상 7세때 원인모르게 발생한 우

측 대퇴골 골절로 개인 병원에서 보존적 치료를 시

행받았고, 지속적인 보행시 동통이 있어 1 3세때 동

일한 부위에 골소파술 및 이종 골이식술을 시행받았

다. 내원 당시 진찰 결과 다발성의 c a fé -au-lait 반



점이 관찰되었고 고관절의 운동 범위는 우측이 외전

1 0도, 내회전 0도, 좌측이 외전 4 0도, 내회전 2 0도

였으며, 우측 하지는 좌측 하지에 비해 4.4 cm이

짧은 하지부동 소견을 보였다. 방사선 검사에서는

양측 대퇴골 사진상 대퇴골 근위부의 경간각은 우측

이 8 0도, 좌측이 9 5도로 양측에 심한 내반 변형을

보이는 s h e p h e r d’s crook 변형이 관찰되었다( F i g .

1). 두개골 사진상 다양한 크기의 간유리 모양

(ground glass appearance)의 골용해 소견 및

C T상 두개골의 비후 소견을 보였으며, 우측 상완골

사진상 간유리 모양 및 골주사 검사상 다발성 병변

을 보였다(Fig. 2).

1 0개월후 우측 대퇴골 근위부의 광범위한 병소에

대해 교정 절골술 후 감마정(gamma nail)을 이용

한 내고정술 및 주위 병변에 대해 골소파술과 자가

장골 이식술을 시행하였고 수술 당시 채취한 조직

검사상 섬유성 골이형성증으로 확진되었다. 고수상

석고 고정후 퇴원하였고 6주후 석고 고정을 제거하

였다. 그후 4년 3개월만에 내원하여 검사한 방사선

사진상 우측 대퇴골 근위부의 절골부의 골유합이 관

찰되었으나 지연나사(lag screw)의 근위부 이동

(proximal migration)소견과 함께 좌측 대퇴골 근

위부의 병변도 진행된 양상을 보였다(Fig. 3). 이에

대해 우측 대퇴골 근위부의 감마정을 제거한 후 대

전자의 6 cm 원위부에서 폐쇄 쐐기 절골술을 시행

한 후 H u c k s t e p정을 삽입하고 대퇴경부를 고정한
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Fig. 2. A radionuclide bone scan shows increased uptake in the both proximal 
femur and acetabulum, right tibia, right humerus and skull.

Fig. 1. An anteroposterior radiograph of the both hip
exhibits typical appearance of coxa vara, known
as shepherd’s crook deformity. The neck-shaft
angle was measured 80 degrees in the right and
95 degrees in the left proximal femur.



2개의 나사를 포함하여 7개의 나사로 내고정하였고

경부 및 전자부 병소는 골소파술후 동종 골이식술을

시행하였으며, 고수상 석고 고정후 퇴원하여 6주 후

제거하였다. 7개월 후 좌측 대퇴골 근위부의 병변은

경간각이 9 0도로 진행되어 우측과 동일한 술식으로

치료하였다(Fig. 4). 1년 2개월 후 우측 대퇴 경부

에 고정한 2개의 나사중 원위부 나사가 대퇴 골두의

관절면에 돌출된 소견이 관찰되어 이를 제거하였다.

2년이 경과된 현재 양측 고관절의 동통은 없고 이

학적 검사상 고관절의 운동 범위는 우측이 외전 4 0

도, 내회전 4 5도이며 좌측이 외전 4 5도, 내회전 4 0

도로 측정되어 술전과 비교하여 향상된 결과를 보여

주고 있으며 우측 하지는 좌측에 비해 3.7 cm이 짧

은 하지부동 소견이 관찰되어 보조기를 이용한 교정

후 정상적인 보행이 가능하였다. 그리고 방사선 사

진상 경간각은 우측 9 5도, 좌측 1 1 0도로 측정되어

더 이상 진행되는 소견은 관찰되지 않고 정렬은 양

호한 상태이다(Fig. 5).

고 찰

섬유성 골이형성증은 1 9 3 8년 L i c h t e n s t e i n에 의해

독립된 하나의 질병으로 구분된 이후 많은 연구가 있

었으나 아직도 확실한 원인이나 치료 방법은 제시되

지 않고 있다. 지난 수년간 세포학적 및 분자학적인

연구로 G protein(Gs)의 stimulatory αs u b u n i t의

돌연변이로 인해 골모세포의 미분화와 증식이 일어나

미성숙 골조직이 비정상적으로 축적되며 이 돌연변이

는 c A M P의 증가로 c-fos, c-jun, Il-6, Il-11과 같

은 유전자의 발현를 증가시켜 골모세포와 파골세포의

변화를 초래시키는 것으로 설명되고 있다1 3 ).

섬유성 골이형성증의 치료로 골소파술과 골이식술

이 많이 시행되어 왔으나 G r a b i a s와 C a m p b e l l6 )은

골소파술 및 생검후 병적 골절이나 재발등이 흔하다

고 보고하였고, Harris 등9 )도 골소파술과 골이식술

을 시행한 1 0예 중 5예에서 이식골의 흡수 및 변형

의 진행으로 인해 불량한 결과를 얻었다고 보고하였

다. Enneking과 G e a r e n4 )은 골소파술과 자가 해면

골 이식술을 시행한 후 이식골은 빠른 시간내 흡수

되어 이형성 조직으로 대체되므로 비교적 심하지 않

은 변형에서는 골소파술과 절제술, 내고정술등을 시

행하지 않고 오히려 비골을 이용한 피질골 이식술만

으로 양호한 결과를 보고하였다. 그러나 G u i l l e과

Kumar 등7 )은 피질골과 해면골 모두 이식술후 흡수
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Fig. 3. An anteroposterior radiograph of the both hip
shows proximal migration of right lag screw in
right hip.

Fig. 4. Postoperative radiograph of the both hip after
closing wedge osteotomy and internal fixation
using Huckstep nail. The neck-shaft angle was
improved 95 degrees in the right and 110 degrees
in the left proximal femur.



되어 병변의 제거나 크기의 감소등을 얻을 수 없었

고 골소파는 남아있는 골소주 지지를 파괴한다고 하

였으며, 대퇴 근위부의 내반 변형에 대해서는 가능

하면 조기에 내반 절골술과 내고정술을 시행하는 것

을 추천하였다.

한편 D e P a l m a와 D o d d3 )는 s h e p h e r d’s crook 변

형에서 내측 전위 절골술을 시행한 6예에서 재발이나

변형의 진행은 없었다고 보고하였고 내측 전위 절골

술은 바람직한 체중 부하 및 하중을 감소시킬 수 있

어 병적 골절을 예방할 수 있으며, 안정된 보행 및

동통을 감소시킬 수 있는 장점이 있어 s h e p h e r d’s

crook 변형에 가장 우수한 수술법이며 내반고 교정을

위해서는 외반 절골술이 병행되어야 한다고 하였다.

C o n n o l l y2 )와 Freeman 등5 )은 다발성 유형에서

Z i c k e l정을이용하여 적절한 내고정을 얻은 경우에 재

골절이나 변형의 진행등은 없었다고 보고하였고,

Z i c k e l정은절골술을 시행한 후 삽입하여 변형을 교정

할 수 있으며 대퇴골의 원위부의 안정성을 얻을 수 있

고 원위부로 응력 집중을 감소시킬 수 있으며 대퇴골

두로 고정을 시행하여 대퇴경부를 안정시킬 수 있는

장점이 있다고 하였다. 그러나 Z i c k e l정은 근위부의

직경이 커서 비교적 작은 대퇴골에서는 삽입구 주위에

골절이 발생될 위험성이 있고 병변이 골두 및 경부에

광범위하게 침범한 경우에 고정의 불안정이 초래될 수

있으며 원위부 교합나사가 없기때문에 병소가 간부까

지 침범된 경우에 회전변형에 대한 안정성을 얻을 수

없다. 이에 저자들은 중증의 양측성 s h e p h e r d’s

crook 변형에 대해 교정 절골술후 H u c k s t e p정을 이

용하여내고정술을 시행하였다.

H u c k s t e p정은 1 9 7 2년 H u c k s t e p1 0 )에 의해 고안

된 기구로 4 mm의 나사못을 다발성으로 횡고정할

수 있도록되어 있다. 이는 골절 부위에 압박을가할

수 있고 제거하지 않아도 무방하며 r e a m i n g을 적게

시행할 수 있고 4각의 단면으로 되어 있어 골수강내

혈액 순환 및 혈관 재생에 용이하며 동일한 크기의

다른 기구보다 더 강하고 술후 조기에 체중 부하를

시작할 수 있는 장점이 있다. 그리고 대퇴간부의 침

범 정도에 따라 대퇴 원위부까지 길게 삽입할 수 있

으며 근래에는 근위부에 4개의 사선 방향의 h o l e이

있어 대퇴경부로 나사못을 삽입할 수 있다. 본 증례

에서는 대퇴 근위부에 심한 변형이 있는 경우 교정

절골술을 시행한 후 H u c k s t e p정을 이용하여 대퇴

경부 및 간부로 여러개의 나사못을 삽입하여 견고한

내고정을 얻을 수 있었다.

결론적으로 s h e p h e r d’s crook 변형에 대한 치료

는 예방적인 견고한 내고정이 중요하며, 심한 경우

에는 교정 절골술과 함께 견고한 내고정을 통해 안

정성과 기능을 회복시킬 수 있다. Huckstep정은 중

증으로 이환된 경우에 견고한 내고정술을 위해 추천

되는 치료 방법의 하나라고 생각된다.
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Fig. 5. Last follow-up anteroposterior radiograph 2 years
after surgery. There is no recurrence of deformity.



of the femoral neck. Treatment by cortical bone
grafting. J Bone Joint Surg, 68-A:1415-1422, 1986.

05) Freeman BH, Bray EW and Meyer LC : Multiple
osteotomies with zickel nail fixation for polyostotic
fibrous dysplasia involving the proximal part of the
femur. J Bone Joint Surg, 69-A:691-698, 1987.

06) Grabias SL and Campbell CJ : Fibrous dysplasia.
Orthop Clin North Am, 8:771-783, 1977.

07) Guille JT, Kumar SJ and MacEwen GD : Fibrous
dysplasia of the proximal part of the femur. J Bone
Joint Surg, 80-A:648-658, 1998.

08) Han Koo Lee, Hee Joong Kim, Min Gang Huh
and Bong Goo Yeo :  Treatment of Fibrous
Dysplasia. J. of Korean Orthop. Assoc. Vol. 25. No.
5:1487-1495, 1990

09) Harris WH, Dudley HRJ and Barry RJ : The nat-
ural history of fibrous dysplasia. An orthopaedic,
pathological, and roentgenographic study. J Bone

Joint Surg, 44-A:207-233, 1962.
10) Huckstep RL : The Huckstep intramedullary com-

pression nail. Indications, technique, and results.
Clin Orthop, 212:48-61, 1986.

11) Jung Kun Song, Sang Won Park, Young Soo
Byun and Hong Kun Lee : Total Hip Replacement
of Pathologic Fracture in Fibrous Dyplasia involv-
ing Proximal Part of the Femur. J. of Korean Ortho.
Assoc. Vol. 13, No. 3:473-478, 1978.

12) Kwang-Suk Lee, Jong-Keon Oh and Ja-Seong
K o o : Treatment of deformity in polyostotic Fibrous
Dsplasia Using Interlocking Intramedullary Nailing.
J. of Korean bone and joint tumor society, Vol 1,
No. 2:249-253, 1995

13) Marie PJ : Cellular and molecular basis of fibrous
dysplasia. Review. Histol Histopathol, 16:981-988,
2001.

─ 31 ─

— 황건성 외 : 섬유성 골이형성증에서 Huckstep 정을 이용한 Shepherd’s Crook 변형의 치료 —

Treatment of Shepherd’s Crook Deformity with
Huckstep’s nail in Fibrous Dysplasia

– A Case Report –

Kuhn-Sung Whang, M.D., Tae-Seung Kim, M.D.,
Byoung-Hoon Kim, M.D., Jong-Min Lee, M.D.

Department of Orthopaedic Surgery, Hanyang University College of Medicine, Seoul, Korea

Clinical symptoms of fibrous dysplasia in proximal femur include pain, limping, and leg-
length discrepancy. Occasionally varus deformity, which may range from mild coxa vara to a
marked shepherd’s crook deformity was developed. Surgical intervention generally is consid-
ered advisable in the presence of persistent pain unresponsive to conservative treatment or sig-
nificant or progressive deformity. Depending on the lesion size, lesion site, and deformity, sev-
eral treatment methods have been used. This is a report on one case of bilateral shepherd’s crook
deformity in fibrous dysplasia, which was treated with corrective osteotomy by Huckstep nail.
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