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Sturge-Weber Syndrome 환아의 치험례

신혜성∙양규호∙최남기∙김선미

전남대학교 치의학전문대학원 소아치과학교실 및 치의학연구소 및 2단계 BK21

Sturge-Weber Syndrome은 드문 선천성 질환으로 안면의 삼차신경 분포영역에 포도주양 반점(port wine nevus)을 나

타내고, 녹내장 등의 안구 증상과 간질, 편측마비 등의 신경학적 증상 등을 동반한다. 

또한 구강 내 증상으로 구강 점막의 편측성 혈관 증식, 치은의 혈관 증식, 치은 비대, 거대치, 편측성 거대설, 상악 또는 하

악의 혈관 이상, 치아 맹출 이상 등을 나타낸다. 

본 증례는 Sturge-Weber Syndrome으로 진단된 8세 남아의 구강 내 증상과 설강직증의 치료를 위해 설소대 절제술을 시

행하여 양호한 결과를 보여 이를 보고하고자 한다.

주요어 : Sturge-Weber Syndrome, 설소대 절제, 포도주양 반점

국문초록

Ⅰ. 서 론

Sturge-Weber Syndrome은 5만 명당 1명의 빈도로 발생하

는 것으로 추정되며1), 정확한 원인은 알려져 있지 않다2). 임신

1기 동안 태아의 혈관발달 이상과 관련되며, 연수막의 혈관이

상이 혈류의 흐름을 느리게 하여 점진적인 저산소성 손상을 일

으키며 뇌연화증, 뇌의 위축, 대뇌피질의 석회화를 일으켜 방사

선사진 상에 기찻길 모양의 석회화(tramline calcification)를

나타낸다3). 이 증후군은 안면의 삼차신경 분포영역에 포도주양

반점(port wine nevus)을 나타내며, 녹내장 등의 안구 증상과

간질, 정신지체, 편측 마비 등의 신경학적 증상 등을 동반 한다4).

또한 구강 내 증상으로 구강 점막의 편측성 혈관 증식, 치은

의 혈관 증식, 치은 비대, 모세혈관 확장증, 구개부의 모반, 거

대치, 편측성 거대설, 이환된 부위의 치조골 비대, 치아 맹출 순

서 이상, 치은 증식에 따른 구호흡, 높은 구개2,5), 방사선 사진상

치조골 파괴, 이개부 이환, 골밀도 감소, 치조백선 상실 등이 보

고되었다6). 구강내의 혈관 증식이 많이 나타나는 부위는 입술과

협점막이며 상악 치은, 혀, 구개, 하악 치은 등의 순서로 나타나

고 보통 포도주양 반점과 같은 쪽에 편측성으로 나타나며 정중

선을 넘지 않는다2,7). 

Sturge-Weber Syndrome의 특별한 치료법은 없으며 간질,

녹내장, 피부 반점 등 나타나는 증상에 대한 치료가 요구되며

생존률에 영향은 없다고 보고된 바 있다4,8). 

삼차신경의 상악신경이나 하악신경 분포영역이 이환되어 구

강 내 점막이나 치은에 혈관종이 존재하는 경우 발치 등 구강

내 소수술 시 출혈에 주의하여야 하며9,10), 국소마취 시 적절히

흡인을 시행하여 국소마취제가 혈관 내로 들어가지 않도록 주

의하여야 한다. 또한 치은의 혈관 증식에 의한 치은 비대나 항

경련제의 복용(phenytoin)으로 인한 치은 증식의 경우 치태조

절이 어렵고 염증으로 인한 치은 출혈이 있으므로 적절한 구강

관리가 필수적이다9). 환자의 대부분이 간질이나 정신지체의 증

상을 동반하므로 치과진료 시 적절한 행동조절이 필요할 수 있

다11).

본 증례에서는 Sturge-Weber Syndrome으로 진단된 환아

의 여러 구강 내 소견과 설강직 증상의 치료를 위해 설소대 절

제술을 시행한 경과를 보고하는 바이다. 

Ⅱ. 증례 보고

Sturge-Weber Syndrome으로 진단된 8세 남아가 발음이

나빠서 혀 밑을 잘라주었으면 좋겠다는 것을 주소로 전남대학

교병원 소아치과에 내원하였다. 환아는 간질, 정신지체의 신경
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학적 증상이 있었고 그로 인해 소아과에 주기적으로 내원하며

관찰 중이었다. 안면의 삼차신경 세 분지부 모두에서 양측성 포

도주양 반점이 관찰되었고 우측 상순의 편측성 비대가 관찰되

었다. 또한 구강 내 검사 및 방사선사진 검사 결과 상하악 구치

부 치은 증식과 하악 좌우 제1, 2소구치의 결손, 설소대 강직

및 하악 전치의 순측 경사, 개교합, 높은 구개, 8세 현재 상악

견치가 측절치보다 먼저 맹출하는 비정상적 치아 맹출 순서가

관찰되었으며 구개측 점막과 협점막 및 상악치은이 자주색 색

조를 나타내었다(Fig. 1, 2, 3, 4).

환아는 전반적인 치아 우식 치료를 받은 상태였으며, 치은 증

식으로 인해 임상적 치관길이가 짧았다. 치면세마 중에도 쉽게

치은의 출혈이 발생하였는데 이는 치은 증식과 함께 가정에서

의 구강관리가 양호하지 못하고 치은 증식으로 적절한 치태 조

절이 되지 않는 것에 기인한 치은의 전반적인 염증상태 때문인

것으로 생각되었다. 

환아는 언어치료실에서 주 2회 언어치료를 받고 있었으나 발

음이 불량하였고, 보호자와 언어치료사는 설소대를 절제해주기

를 요구하였다. 환아의 설소대 전방부터 혀끝까지의 길이는 약

7mm 정도였고 혀를 내밀면 혀끝에 활모양의 골이 생기는 설강

직 증상이 관찰되었다(Fig. 5a).

설소대 절제술을 시행하기 위해 소아과에 의뢰한 결과 출혈

에 대한 일반적인 주의가 필요함을 확인하였고 출혈에 대비하

여 전기소작기와 지혈제를 준비하였다. 환아의 협조도가 좋지

않아 시술 30분 전 Chloral hydrate 70 mg/kg을 투약하는 약

물 진정 요법과 함께 신체 속박을 시행하였다. 점막의 색으로

보아 혈관종이 상악 및 협점막 부위까지 이환되었으나 혀의 복

면(ventral surface)이나 구강저는 이환되지 않은 것으로 판단

하였다. 설신경 전달마취 후 통상의 방법으로 설소대 절제술을

시행하였다. 지혈 후 흡수성 봉합사를 이용하여 봉합하였으며

지혈에 어려움은 없었다(Fig. 5b, 5c).

설소대 절제술 이후 환아는 주 2회 언어치료실에서 그리고

매일 학교에서 발음 연습을 하고 있고 혀 운동을 위해 집에서

보호자의 관찰 하에 혀를 입천정에 부딪혀‘딱’소리내기, ‘ㄹ’

발음이 많은 TV 광고 따라 하기 등 혀 운동을 실시하고 있으며,

환자 보호자는 특히‘ㄴ, ㄹ’발음이 향상되었음을 보고하였다. 

환아의 하악 좌우 제1, 2유구치는 치수절단술 후 기성금속관

이 장착된 상태이며 치근 흡수 양상 및 1도의 동요도가 관찰되

었다. 계승 영구치가 결손 되어 있으므로 향후 유구치가 탈락하

면 공간유지 장치를 장착하기로 계획하였다. 

환아는 2개월 간격으로 주기적으로 내원하여 치면세마 및 불

소도포로 구강관리를 하고 있으며 향후 구치부 치은 비대가 심

화되어 교합을 방해할 경우 치은절제술을 계획하고 있다.

Fig. 1. Extraoral view. Exteneded

facial port wine nevus is shown.  

Fig. 2. Lateral cephalograph. 

Fig. 3. Intraoral photographs. Abnormal eruption sequence of upper canines.
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Ⅲ. 총괄 및 고찰

Sturge-Weber Syndrome은 Sturge12)가 1879년 임상적 증

상을 소개하였고 Weber13)가 1922년 두개 내 석회화에 대한 방

사선학적 증거를 제시했으며 이후 Peterman 등14)은 1936년에

Bergstrand 등이 이를 Sturge-Weber Syndrome이라 명명하

였음을 보고하였다. 안면의 모세혈관 기형과 연수막 혈종 및 신

경학적 증상, 안구 이상을 주요 특징으로 하는 증후군으로 이

세 가지 증상 중 하나가 부족한 불완전한 형태도 있다15). 신경학

적 증상으로는 간질, 정신지체, ADHD(attention-deficit hy-

peractivity disorder), 편두통, 발작 기왕력 등이 있으며4),

Sturge-Weber Syndrome 환자의 75~90%가 3세 이전에 부

분 발작을 일으키며 이 증후군의 50%에 해당하는 환자가 정신

지체를 동반함이 보고된 바 있다16). 본 증례의 경우에는 정신지

체와 간질의 신경학적 증상과 안면의 모세혈관 기형을 나타내

었다. 

Peterson 등14)은 35명의 환자의 분석증례에서 가장 일반적

인 임상 증상으로 발작 증상(89%), 비정상적 방사선사진 결과

(63%), 정신지체(54%), 안구증상(37%)을 나타내었으나 구

강증상의 빈도는 보고하지 않았다. 반면에 Gorlin과

Pindborg17)는 111명의 사례에서 38%가 구강증상을 나타냈음

을 보고했다. Sturge-Weber Syndrome 환자에서 발생하는 혈

관종은 삼차신경 주요 가지의 일부분 혹은 전체 어느 부위에서

나 발생할 수 있으며 구강에서 특히 입술, 볼, 구개, 치은, 혀,

구강저 등이 영향 받을 수 있다7,8). 또 Thoma18)는 악골의 혈관

에 변화가 발생하면 비정상적인 편측성 치아 맹출 순서가 나타

나거나 거대치가 발생할 수 있음을 보고하였고, Malkin과

Bethoney19)는 이것이 혈관종 이환 부위에 증가된 대사활성과

관련된 것으로 추측하였다. 본 증례의 환아는 입술 비대, 협점

막, 상악 치은, 구개의 색변화 및 치은 비대를 나타내었고 양측

성으로 상악 견치의 맹출 순서 이상을 나타내었다. 

이 증후군에서는 혈관종 이환부를 신중하게 구별해야 하는

데, 혈관종에 이환된 부위는 외과적 시술시 심한 출혈이 발생할

수 있기 때문이다. 이때는 혈관 조영술이 혈관종과 다른 조직을

구분하는데 중요한 진단 도구가 될 수 있다2,7). 그밖에 지혈을

위해 지혈제, 전기소작기, 혈관수축제를 포함한 국소마취제등

의 준비가 필요하다2). 본 증례의 환아는 이러한 준비를 갖춘 상

태에서 설소대 절제술을 진행하였고 Bosmin�(제일약품, 대한

민국)을 이용하여 지혈하였으며 특별히 지혈이 문제되지 않아

전기소작기 등이 필요하지는 않았다. 

본 증례의 환아는 전치부의 개방교합, 하악 절치의 순측경사,

과도한 수평피개, 하악 양측 제1, 2소구치의 결손을 나타냈는

데 이는 Perez 등9)의보고와 유사하였다. 본 환아의 전치부 개

방교합 및 하악 절치의 순측경사는 설강직 증상으로 인해 혀가

전하방 위치한 결과로 생각된다. 이는 박20)이 보고한 설소대 절

제술의 적응증에 해당된다고 판단되어 설소대 절제술을 시행하

였고 계속 관찰 중이다. 

또한 본 증례의 환아는 하악 양측 제 1, 2소구치가 결손되었

는데 Perez 등9)은 이것이 증후군에 의한 악골의 혈관 이상과

관련될 것이라 추측하였으나, 이에 대한 더 많은 연구가 필요할

Fig. 4. Periapical radiographs. Bilateral lower first, second premolars are absent.

Fig. 5. Lingual frenectomy. (a) Preoperative state. (b) Simple incision was done. (c) Suture was done with 4-0

vicryl. 

a b c
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것으로 생각된다.   

환아는 정신지체가 동반되어 가정에서의 구강관리가 어려우

므로, 주기적인 내원을 통한 구강위생 관리와 불소도포 등 예방

적 처치가 필요할 것으로 사료된다.

Ⅳ. 요 약

Sturge-Weber Syndrome은 선천성 질환으로 신경학적 증

상, 안구증상, 안면 혈관종을 나타내며 구강 점막의 편측성 혈

관 증식, 치은의 혈관 증식, 치은 비대, 모세혈관 확장증, 구개

부의 모반, 거대치, 편측성 거대설, 이환된 부위의 치조골 비대,

치아 맹출 순서 이상 등의 구강 내 증상을 동반할 수 있다. 

본 증례의 환아는 정신지체, 안면의 양측성 포도주양 반점을

나타내었고, 구강 내 증상으로 양측성 치은 증식, 우측 상순비

대, 설강직 증상과 하악 양측 소구치의 결손을 나타내었다. 발

음의 개선을 위해 설소대 절제술을 시행한 결과 발음의 호전 등

양호한 결과를 보였다. 
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Abstract

STURGE-WEBER SYNDROME : A CASE REPORT

Hye-Sung Shin, Kyu-ho Yang, Nam-ki Choi, Seon-mi Kim

Department of Pediatric Dentistry, Chonnam National University School of Dentistry,
Dental Research Institute and Second stage of BK21

Sturge-Weber Syndrome is a rare congenital disorder and is characterized by port wine nevus following one or

more divisions of trigeminal nerve, ocular involvement(eg, glaucoma) and neurologic involvement(eg, epilepsy,

mental retardation). 

Oral menifestations include unilateral blood vessel expansion of the oral mucosa and gingiva, gingival hyper-

plasia, giant tooth, ipsilateral large tongue, blood vessel anomaly of maxilla or mandible and abnormal eruption

sequence.

This case report is about 8-year-old Sturge-Weber Syndrome patient presented violet discoloration on upper

gingiva and buccal mucosa, gingival hyperplasia and abnormal eruption sequence. In this case, we performed

lingual frenectomy and periodic oral hygiene management, and obtained satisfactory result.

Key words : Sturge-Weber Syndrome, Lingual frenectomy, Port wine nevus




