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기괴 방골성 골연골성 증식증은 발생 빈도가 드물고 재발 빈도가 높은 양성 골 병변으로

1 9 8 3년 N o r a등에 의해 처음으로 기술되었다. 처음에는 수족지골에만 발생하는 것으로 보고

되었으나 이후 장골과 두개골 및 상악골 등에서 발생한 예가 보고 되었으며 특히 장골에 발생

한 경우 악성 종양과의 감별이 중요하다. 본 증례는 1 4세 남자환자의 상완골 간부에 발생한

기괴 방골성 골연골성 증식증의 예로 단순 방사선 사진 상 상완골 간부에 비교적 광범위한 기

저부를 가지면서 피질골에 붙어있는 약 4×3 cm 크기의 원형의 석회화된 종물 소견을 보였으

며, 조직학적으로 고밀도의 연골성 증식과 함께 거기서 성숙해나가는 망상골, 그리고 골소주

주변에서는 섬유성 기질이 관찰되었다. 기괴 방골성 골연골성 증식증은 비교적 드문 질환이나

재발이 흔하고 악성 병변과 혼동 될 수 있는 조직학적 특징을 나타내며 단순 절제술로 치료한

다. 저자들은 장골에서는 매우 드물게 발생하는 비교적 빠른 성장 속도를 가진 상완골 간부의

기괴 방골성 골연골성 증식증을 경험하였기에 이를 문헌적고찰과 함께 보고하는 바이다.

색인 단어: 상완골, 기괴 방골성골연골성 증식증

서 론

기괴 방골성 골연골 증식증(Bizarre parostea1

osteochondromatous proliferation)은 발생 빈도

가 드물고 재발 빈도가 비교적 높은 석회화성, 골성,

연골성 양성 종양으로 1 9 8 3년 N o r a등6 )이 처음으로

보고하여 일명 N o r a씨 병변으로 불린다. Nora등의

최초 보고에서는 3 5예 모두가 손과 발의 작은 뼈에

서 발생하였으나 이 후 여러 보고를 통해 장골과 두

개골 및 상악골에서도 드물게 발생하는 것으로 알려

졌다5 , 7 ). Nora씨 병변은 골 주위에 생기는 다른 병

변들과 구분되어지는 임상적, 방사선학적, 조직학적

특징을 나타내는 양성 질환으로 알려져 있으나 장골

에 생기는 경우는 비교적 특이한 방사선학적 및 조

직학적 소견을 보이며, 그 발생 빈도 및 보고도많지

않다. 저자들은 상완골 간부의 종물을 주소로 내원

한 1 4세의 남자에서 발생한 기괴 방골성 골연골 증

식증을 경험하였기에 이를 문헌 고찰과 함께 보고하

는 바이다.
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증 례

1 4세의 남아로 내원 2개월 전 우연히 발견한 우측

상완부에 점차 크기가 증가하는 종물을 주소로 내원

하였다. 과거력 상 특이한 병력은 없었으나 상기 증

상 발현 2개월 전에 우측 상완부에 가벼운외상 병력

이 있었다. 이학적 검사 상 상완의 중간 부위에 견고

한 부동성의 종괴가 4×3 cm으로 촉지되었으며 동

통 및 압통이 있었으나 종물에서 발적이나 부종은 관

찰되지 않았고, 상완부의 혈행과 감각의 이상 및 운

동 장애도 발견되지 않았다. 환자 신체 다른 부위에

골성 종괴가 만져지는 소견은 없었고 가족력도 없었

다. 전신 및 영양 상태는 양호하였고 일반 혈액 검

사, 뇨 검사는 정상이었다. 단순 방사선 사진 상 상

완골 간부에 숙주골의 피질 표면에서 비교적 경계가

불규칙적인 석회화된 종괴로보였으며 숙주골의 변형

은 없었다. 종괴와 숙주골간의 골수강의 연결은 관찰

되지 않았으며 피질골의 계속적인 연결은 명확하지

않았다(Fig. 1). 자기 공명 영상 검사상 T2 강조 영

상에서는 초자연골 기원의 종양임을 암시하는 고신호

강도의 종괴 소견을 보였다. Gadolinium 조영증강

후 영상에서는 숙주골의 피질골 및 골수는 이상 소견

이 없었으며 종괴는 숙주골과 직접적으로 연결되어

있었으나 골수강과의 연결은 관찰되지 않았다( F i g .

2). 외과적 수술을 통해 우측 상완골 간부에서 종괴

를 적출하였으며 소파술 및 변연 절제술을 시행하였

다. 수술 소견 상 종괴는 주변 연부 조직과 연관되어

있지 않았으며 숙주 피질골에 단단히 부착되어 있었

다(Fig. 3). 조직학적 검사 상 종괴는 연골내 골화

의 과정을 보여주는 조직학적 양상을 보였는데 연골

조직은 비교적 큰 연골 세포들이 고밀도로 증식하고

있었으며 그 주변부에서부터 망상골들로 성숙해가면

서 특징적으로 청색의 색조를 띠는 것이 관찰되었다.

골소주 사이사이의 공간은 세포학적으로 비정형이 없

는 방추형 세포들로 구성된 섬유성 조직의 기질이 풍

부했다(Fig. 4). 이러한 병리학적 검사와 방사선학

적 소견 및 임상 소견등을 종합하여 기괴 방골성 골

Fig. 1. Anteroposterior and lateral radiographs of the
right humerus showing broadly based osseous
excrescence in the humeral shaft. Definable plane
separated from underlying cortex is also seen.

Fig. 2. (A) Axial image showing high T2 weighted signals suggests a tumor of hyaline cartilage origin. (B) After
gadolinium-enhancement of axial image demonstates enhancement of the mass. There is no connection
between the medullary canal and the lesion.

BA
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연골성 증식증으로 최종 진단되었다. 술 후 최근( 1 2

개월)까지 환자에서 증상의재발은 없었다.

고 찰

기괴 방골성 골연골 증식증(Biarre parosteal

osteochondromatous proliferation)은 드물게 발

생하는 양성 골 질환으로 처음에는 수족의작은 골에

서만 발생하는 것으로 보고되었으나 이 후 약 2 5 %

는 장골에서도 발생하는 것으로 보고 되어 왔다5 , 6 ).

이 병변은 비정형적인 조직학적 특정을 보이는 양성

병변에 해당되나 특징적으로 재발을 잘하기 때문에

다른 악성 및 양성 병변과의 감별 진단이 중요하게

인식되었고, 특히 장골에 발생한 경우에는 악성 병

변과의 감별에 주의하여 불필요한 치료를 막는 것이

중요하다1 ). 남녀에서 비슷한 비율로 발생하며 광범

위한 연령 분포를 보이지만 2 0대와 3 0대에서 호발한

다. 수부와 족부의 소골에서 주로 발생하나 약 1 / 4

에서는 장골에서 발생하며 그 외 두개골 및 상악골

에서도 발생한다5 , 7 ). 임상 소견 상 동통은 매우 드물

고 종괴로 인한 종창이 가장 흔한 증상이며 급격한

종괴의 성장이 특징적으로 나타나기도 한다5 ). 특징

적인 방사선 사진상 소견은 경계가 명확한 골성 돌

출이며 골연골종과 달리 종괴와 축주골간의 골수강

의 연결이나 피질골의 계속적인 연결( c o r t i c a l

f 1 a r i n g )은 관찰되지 않는다. 병변의 표면은 매우

불규칙적이다6 , 8 ). 병리 조직학적으로는 연골모로 덮

일 수 있다는 점에서 골연골종과 유사하나 불규칙한

골과 연골의 경계와 연골내 골화를 보인다. 연골은

세포 밀도가 높으며 큰 연골 세포를 포함하며, 때때

로 이핵성 세포를 보이나 과염색증이나 세포학적 비

정형은 드물다. 골화는 골연골종보다 더 불규칙하게

나타나며 골소주는 양성의 형태를 보인다2 ). 장골에

발생한 경우 병변이 피질골을 침범하거나 피질골과

떨어져 있는 등의 특이한 방사선학적 소견을 보이기

도 하나, 조직학적으로는 큰 차이가 없다1 ). 감별진

단을 해야할 질환으로는 골연골종, 방피질골성 골육

종(parosteal osteosarcoma), 이소성 연골골화

(heterotopic chondro-ossification), 화골성 근염

(myositis ossificans), 반응성 골막염( r e a c t i v e

periostitis) 등이 있다1 , 5 , 8 ). 골연골종은 좀 더 흔한

질환으로 방사선학적으로 종괴의 골수강이 숙주골의

골수강과 연결이 되어 있으며, 조직학적으로 연골

모가 균일하고 보다 잘 조직화되어 있고 연골 세포

가 연골 소공 내에 위치하여 병행으로 배열되어 있

다2 ). 방피질골성 골육종은 손에 발생된 예가 보고되

Fig. 3. Intraoperative findings showing a calcified mass
without connection to adjacent soft tissue, firmly
attached to the surface of the medial cortex.

Fig. 4. Histologic features of hypercellular cartilage with
maturation to trabecular bone, a process of
enchondral ossification. The hypercellular carti-
lage shows enlarged nuclei, and the blue tinctori-
al quality is noted in the interface of cartilage and
the trabecular bone. Spindle cell stroma without
cytological atypia is also found (H&E, ×100).
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기도 하였으나1 0 ) 장골에 더 흔하게 발생되며, 장골에

발생한 경우 N o r a씨 병변과 조직학적으로 유사하여

특히 감별에 유의하여야 한다. 육안 소견, 방사선 소

견, 그리고 발생 부위가 또한 감별에 매우 도움이 되

며, 조직학적으로 N o r a씨 병변에서 보이는 분엽상

구조, 유골의 분명한청색조, 크기가 작고 가늘고 불

규칙한 골소주, 그리고 주위 근육으로의 침윤이 없

는 소견 등이 감별진단에 도움이 된다1 , 4 ). 화골성 근

염은 방사선학적으로 병변의 주변에서 보이는 석회

가 특징적인 소견으로 흔히 골과는 떨어져 있고, 조

직학적으로 종양의 중앙 부위에서 가장자리로 가면

서 종양 세포들의 미분화 증식에서부터 성숙과 골화

가 특징적으로 나타나며 연골이 모자를 형성하지는

않는다5 ). 이소성 연골골화는 화골성 근염과 유사한

병변으로 골과는 떨어져 연부 조직에 발생하고 조직

학적으로 병변의 가장자리는 주로 연골로 둘러싸여

있으나 연골 세포의 비정형화는 보이지 않으며 중앙

부는 활동적인 골모 세포를 가진 성숙골로 이루어져

있다9 ). 반응성 골막염은 화골성 근염의 한 형태로

N o r a씨 병변과 유사한 조직 소견을 나타낼 수 있으

나 기이한 형태의 연골 증식은 나타나지 않으며, 방

사선학적으로는 주위 연부 조직의 부종과 석회화,

그리고 다양한 정도의 골막 반응을 나타내어 구별되

는 소견을 보인다3 ).

기괴 방골성 골연골 증식증은 재발율이 높은 질환

으로 Nora 등6 )의 예에서는 3 5예 중 1 8예( 5 1 % )가

재발하고, 8예( 2 2 % )가 2회이상 재발했으며,

Meneses 등5 )의 예에서는 5 5 %가 재발하였고 이들

증례 중 2 0 %는 2번 이상 재발되었다고 보고 되었

다. 그러나 이러한 높은 재발율과 비정형적 조직 소

견에도 불구하고 전이나 사망은 보고 되지 않아 이

병변은 양성 병변으로 인정되고 있다. 본 증례는 수

술 후 1 2개월째 추시 관찰 중이며 아직 재발의 소견

은 보이지 않고 있다.

기괴 방골성 골연골 증식증의 치료는 단순 절제술

에 의한 종괴의 완전 제거이다. 높은 재발율에도 불

구하고 전이는 보고 되지 않았기 때문에 국소 절제

술로 충분하며, 재발하더라도 이차적인 국소 절제술

을 시행하는 것이 적절한 치료 방법으로 받아들여지

고 있다2 ).

기괴 방골성 골연골 증식증은 골주위에 발생하는

비교적 드물고 재발율이 높은 양성 종양으로 임상

적, 방사선학적, 조직학적으로 다른 병변과 구별되

는 특징을 가지며, 특히 장골에발생 시 악성 병변과

혼동되는 조직학적 소견을 나타내는 바, 임상 소견,

방사선학적 특징 및 조직학적 소견을 종합하여 정확

한 진단을 내리고 적절한 치료를 하는 것이 중요하

다. 저자들은 매우 드물게 발생한 상완골 간부의 기

괴 방골성 골연골 증식증을 경험하고 이를 문헌 고

찰과 함께 보고하는 바이다.
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Bizzare Parosteal Osteochondromatous Proliferation
(Nora’s lesion) which affects Humeral Shaft

-A Case Report-

Kyung Tae Kim, M.D., Song Lee, M.D., Jin Hak Kim, M.D.,
Mi Kyung Ji, M.D.*, Joon Seong Park, M.D., Kwan Young Park, M.D.

Department of Orthopedic Surgery and Pathology, Seoul Sacred Heart General Hospital, Seoul, Korea

Bizzare parosteal osteochondromatous proliferation is a rare lesion, tends to frequently recur.
It was first described in 1983, when Nora and his colleagues reported 35 examples of a prolifer-
ative lesion involving small bones of the hand and the feet. It was regarded as occurring only in
the small bones of the hand and the feet initially, but from then on, other authors have been
reported cases including those involving long bones, skull and maxilla. We experienced a case
of bizzare parosteal osteochondromatous proliferation which affects the humeral shaft in a 14-
year-old male patient. Radiographs showed calcified mass measuring 4×3 cm in size and
attached to the underlying cortex, which had a broad stalk base. Histologically, it showed hyper-
cellular cartilage maturation to the trabecular bone and plump amount of fibrous stroma in the
spaces around the bony trabeculae. Bizzare parosteal osteochondromatous proliferation is a rela-
tively rare lesion, but has a recurrent behavior and histologically tends to be mistaken for malig-
nancy. It can be treated by excision.
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