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서      론

Binder 증후군은 Zuckerkandl1)에 의해 처음 기술이 되었으

며, 1962년 Binder2)가 처음으로 비상악골형성부전증(dysos-
tosis maxillonasalis)이라 명명하였다. Binder 증후군은 비상

악골 형성 부전증(nasomaxillary hypoplasia)을 보이는 질환

으로 Crouzon 병이나 Apert 증후군과 같은 두개골 협착(cra-
niostenosis)에서 와는 달리 비골과 이상구(piriform aperture) 

주위에 있는 상악골에만 발육부전이 한정되어 있는 상태를 

말한다. 이 증후군은 특징적으로 코가 낮아 선천성 접시 얼굴

(dish face) 또는 선천성 편평코 증후군(congenital flat nose 

syndrome)으로 불려 왔다. 이와 같이 코가 낮은 것 외에 이상

구 주위의 함몰, 비익저(alar base)와 외비공상(nostril sill)의 

함몰, 짧은 비주(columella)와 예각의 비순각(nasolabial fold 

angle)이 특징이다. Binder 증후군에 대한 보고는 외국 문헌

에서는 종종 보고가 되어 왔으나,3-6) 국내 이비인후과 관련 

문헌에는 보고되지 않았다. 

저자들은 Binder 증후군 환자에게 늑연골을 이용한 미측비

중격대체이식(caudal septum replacement graft)과 연장펼침

이식(extended spreader graft)을 사용하여 비교적 만족할만

한 결과를 얻었기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증      례

외국 국적의 27세 남자 환자로 어릴 때부터 인지한 낮은 

코를 주소로 내원하였다. 과거력상 코를 다친 병력, 코 감염 

혹은 외비성형술을 비롯한 코 수술의 기왕력은 없었으며 가

족력상의 특이소견도 없었다. 내원 당시 시행한 이학적 검사

상 심한 안장코(saddle nose)의 양상과 짧은 비주, 초승달 모
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양의 콧구멍, 그리고 안면 중부의 형성부전에 의한 하악의 상

대적인 돌출 소견을 나타냈다(Figs. 1A and B, 2A and B). 

비내시경 검사에서 우측으로의 경도 비중격 만곡증이 관찰

되었다. 이러한 임상소견들은 Binder 증후군에 적합하였다. 

환자는 외비에 대한 수술적인 교정을 원하였다. 

전신마취하에 우선 6번째 늑연골을 얻은 후 수술에 사용

할 미측비중격대체이식과 연장펼침이식에 각각 필요한 크기

보다 충분히 크게 자르고 다듬은 후 늑연골이 휘어지는지를 

A B

C D

Fig. 1. Frontal (A) and basal (B) views 
of the nose shows flat nose and 
marked shortened columella. Three 
months after the rhinoplasty frontal 
(C) and basal (D) views of the nose 
show the aesthetic good results ex-
cept columellar retraction.

Fig. 2. Lateral (A and B) views of the 
nose shows flat nose and marked 
shortened columella. Three months 
after the rhinoplasty lateral (C and 
D) views of the nose show the good 
profiles. 

A B

C D
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확인하기 위해 생리 식염수에 담가두었다. 외비성형술은 매

우 짧은 비주의 길이 연장을 위해 역-V 모양의 경비주절개 대

신 V-Y 피판을 위한 V 모양의 경비주절개와 변연절개를 가

하고 근건막층(musculoaponeurotic layer) 아래로 박리하여 

하외측연골, 상외측연골과 비골을 순서대로 노출시켰다. 그 

후 양측 하외측연골의 내측각 사이를 박리하여 미부 비중격

의 노출 없이 막성비중격(membranous septum)만을 박리하

여 충분히 공간을 노출시켰다. 그리고 양측의 비중격과 상외

측연골을 분리하여 연장펼침이식 부위의 공간을 확보하였다. 

1시간 정도 식염수에 담근 여러 조각들의 늑연골에서 휘어져 

있는 부위를 제거하고 편평한 부위를 얻었다. 더마톰 블레이

드인 ZimmerⓇ(Zimmer Surgical Inc., Dover, OH, USA)를 

사용하여 미측비중격대체이식을 위해 18×11×2 mm 크기로 

한 개, 양측 연장펼침이식을 위해 17×4×2 mm 크기로 두 

개, 약간 우측으로의 휜 외비 변형 교정에 필요한 좌측 비배

측면중첨이식(lateral nasal wall graft)을 위해 10×8×2 mm 

크기로 한 개 준비하였다. 

이식은 첫째, 막성비중격 부위에 미측비중격대체이식을 삽

입 후 tongue-in-groove 형태로 취하게 하고 하외측연골의 내

측각 발판(footplate)에서 주변 조직에 4-0 polydioxanon(PDS)

으로 잘 고정 봉합하였다(Fig. 3A). 둘째로 연장펼침이식은 

비중격과 상외측연골의 사이의 양측에 삽입 후 4-0 polydiox-
anon(PDS)으로 비중격과 양측 상외측연골과 함께 잘 고정

한 후, 연장펼침이식의 말단부는 양측 하외측연골의 내측각

과 함께 미측비중격대체이식의 최상단으로부터 5 mm 아래

에 고정하였다(Fig. 3B) . V-Y 피판을 위한 V 모양의 경비주절

개를 Y 모양으로의 봉합을 시도하였으나 발달이 거의 안 된 

매우 짧은 비주로 인해 적절한 봉합이 잘 되지 않아 이차 치유

(secondary intention)를 기대하면서 수술을 마쳤다. 

환자는 술 후 3개월간 추적 관찰하였으며 늑연골이식에 따

른 감염, 휨과 같은 부작용은 발생되지 않았으나 비주 수축

은 관찰되었으며 비교적 결과에 만족하였다(Figs. 1C and D, 

2C and D). 환자는 비주 수축(columellar retraction)의 추가

적인 교정을 원하지는 않았으며 개인 사정상 고국으로 돌아

가서 더 이상 추적 관찰은 되지 않았다. 

고      찰

Binder 증후군의 원인은 명확하지 않으나 임신 중 산모의 

와파린 사용이나 페니토인 사용 등에 의한 비타민 K 결핍과 

관련이 있을 것으로 추정되고 있다.7)

흰쥐에서 임신 초기에 와파린에 노출되면 비중격 연골의 길

이 성장의 장애가 발생하고 비정상적인 이상성 석회화가 발생

하는데, 이는 Binder 증후군의 임상 양상과 비슷하다.8) 와파린

은 비타민 K 에폭사이드 환원효소(vitamin K epoxide reduc-
tase, VKORC1)를 억제함으로써 비타민 K의 작용을 억제하

는 것으로 알려져 있다. 최근에 밝혀진 VKORC1 유전자의 

돌연변이에서도 모든 비타민 K 의존성 단백의 기능장애가 

증명되었다.9) 한편, 임신 초기에 산모가 페니토인을 복용하는 

경우에도 Binder 증후군이 보고되었는데 이는 페니토인이 

비타민 K의 산화적 분해를 야기하여 비타민 K의 작용을 억

제하기 때문이다.10) 결국, 임신 중 산모의 와파린 또는 페니토

인 등의 약물치료는 Binder 증후군의 위험인자이다. 비타민 

K의 흡수장애나 작용장애 또는 비타민 K 관련 유전자의 돌

연변이에 의해 주산기에 발달하는 연골이 손상을 받으면 연

골의 골 형성장애와 이상성 석회화 등의 이상을 보이게 되는

데 이러한 결과로 나타나는 임상 양상이 Binder 증후군일 것

으로 추정된다. 

Binder 증후군의 징후들은 크게 3가지로 코의 형성부전, 

이상구주위의 형성부전에 의한 편평한 코 주위, 부정교합이 

Fig. 3. Nasal dorsum and septum were reconstructed with caudal septum replacement graft and bilateral extended spreader grafts us-
ing costal cartilage (A and B). 

A B
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동반된 함몰된 상악골로 구별되며, 이에 대한 교정이 필요하

다. 첫째, 짧고 편평한 비배부, 낮은 비첨 및 작은 비주와 같은 

코의 형성부전은 자가골이나 자가연골을 이식하거나 무생물

재료(alloplastic material)를 삽입하여 교정하며, 둘째, 형성

부전이 있는 이상구 주위의 증대도 비성형술처럼 자가골이나 

자가연골이식술 또는 무생물재료이식술을 이용할 수 있으며, 

셋째, 부정교합이 동반된 심한 상악골의 형성부전은 상악절

골술로써 교정이 가능하다. 본 증례에서는 부정교합이 심하지 

않았고 코의 형성부전만을 교정하고자 내원하였기 때문에 

치과와의 협진 없이 코의 형성부전에 대한 수술만을 하였다. 

Binder 증후군에서 코의 형성부전에 대한 재건술의 시기

는 조기 재건술과 지연 재건술로 구분할 수 있는데 성인이 될 

때까지 기다리는 지연 재건술이 조기 재건술보다 더 우수하

다고 생각된다.11) 그 이유로는 첫째, 조기 재건술을 시행한 두

개안면 증후군(craniofacial syndrome) 환자들에서 재수술

하는 경우가 많고, 둘째, 조기 재건술로 인한 코 내부의 반흔 

조직으로 재수술이 어려울 수 있고, 셋째, 조기 재건술에 사

용한 이식물의 골절 혹은 이동의 염려로 소아 및 청소년기에 

체육활동 등에 제한을 받을 수 있기 때문이다. 

코의 형성부전에 대한 교정을 위해 Binder 증후군 환자는 

2가지 측면에서 관심을 두어야 한다. 첫째, 비중격의 지지구

조와 비배부 구조의 복원이다. 둘째, 비주의 연부조직 부족

이다. 발달이 거의 되어 있지 않은 매우 짧은 비주로 인해 비

배부의 구조와 비중격 지지 복원에 필요한 연골 등의 이식 후

에 발생할 수 있는 비주의 절개 부위에 대한 봉합의 어려움과 

비주 수축 문제이다. 

Han 등12)은 비배부 증대 및 연장을 위하여 실리콘고무(7

예), 두정골외판(5예), 늑골(1예)과 우형수산화인회석(bovine 

hydroxyapatite, SurgiboneⓇ)(1예)을, 비주를 연장하기 위하여 

고밀도다공성폴리에틸렌판(porous high density polyethylene 

sheet, MedporⓇ)(3예), 두정골외판(2예), 비중격연골(2예)과 

늑연골(1예)을, 연조직피복을 위하여 전두피판술(1예)을, 그리

고 비첨돌출을 위하여 이개연골(3예), 늑연골(1예), 측두근막(1

예), 무세포동종진피(acellular allogenic dermis, AllodermⓇ)

(1예)와 전두피판술(1예)을 사용하였다. 1예에서 실리콘고무

가 노출되는 부작용이 발생되어 늑골과 늑연골로 대치하였

고, 2예에서 재수술을 하였는데, 좀 더 높은 코를 원하여 비

배부에 이식했던 두정골 외판에 실리콘고무를 추가적으로 

삽입하였다. Kang 등13)은 코의 변형이 심하지 않은 Binder 증

후군 환자에서 실리콘 보형물 밑에 얇은 고밀도다공성에틸렌

판으로 강화하여 비중격 지지 복원 없이 비교적 간단한 비교

정술로 좋은 결과를 얻을 수 있었다고 보고하였다. Tian 등6)

은 25예의 Binder 증후군 환자 중 9예에서 L자 모양의 실리

콘과 이개연골을 사용하였고, 16예에서 늑연골을 사용하여 

코 재건술을 하였는데 늑연골을 사용한 경우에서 보다 좋은 

결과를 보였다고 보고하였다. Foda14)는 미부 비중격 지지가 

소실된 93예에서 미측비중격대체이식을 시행하였는데 74예

(86%)에서 코막힘 해결과 함께 미용적으로 만족스러운 결과

를 보고하였다. Binder 증후군에서와같이 강력한 비중격 지

지가 필요한 경우 비중격연골보다 늑연골사용이 보다 적합할 

수 있다. 

비주의 연부조직 부족에 대한 교정이 Binder 증후군 환자

에서 직면한 중요한 문제일 수 있다. Holmstro¨m15)은 Binder 

증후군 환자에서 실제 비주의 연부조직이 부족하지 않으며 

저형성된 비강저로 비주가 단순히 함몰되어 있다고 주장하

였으나, 비주의 연부조직의 실제 부족을 보고한 연구들이 있

다.5,6) 비주의 길이 연장을 위한 술식으로 유리이개이식(free 

auricular graft), 윗입술로부터 작은 피판, V-Y 피판, 비강저

로부터 작은 양측성 피판 및 전두피판(forehead flap)과 같

은 다양한 술식들이 시도되고 있으나 만족스러운 결과를 얻기 

어려운 경우가 많다.5,6) 본 증례에서 비주 길이 연장을 위해 

V-Y 피판을 시도하였으나 만족스러운 결과를 얻지 못했다. 

본 증례를 요약하면, 저자들은 Binder 증후군에서의 편평

한 코를 늑연골을 이용한 미측비중격대체이식과 연장펼침이

식 후 비교적 만족할만한 결과를 얻었다. Binder 증후군에서 

비주의 연부조직 부족에 따른 비주 연장에 필요한 다양한 

술식들을 수술 전에 충분히 숙지하고 수술에 적용해야 할 것

으로 생각된다. 
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