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2000년에 Fetsch 등1에 의해 처음으로 기술된 지방섬유종증(li-

pofibromatosis)은 소아 청소년기에 자주 발생하는 매우 드문 양성 

연조직 종양으로, ‘World Health Organization classification of tu-

mors in 2002’에는 조직학적으로 명확한 소아기 섬유지방성 종양

(fibrofatty tumor)으로 분류되어 있다.2 

지방섬유종증은 신체 어느 부위에서나 발생하는데, 사지에서 발

생(86.7%)하는 경우가 많으며 크기는 약 1 cm에서 7 cm로 국소적

으로 나타난다.1 지방섬유종증은 현미경 소견에서 지방세포와 섬

유모세포가 혼재되어 나타나기 때문에 흔히 지방종, 지방육종, 섬

유성과오종, 신경섬유종 또는 림프관기형 등으로 혼동될 수 있다. 

이에 대한 보고는 현재까지 외국 문헌에 56예가 보고되어 있다. 

저자들은 아직 국내 문헌에 보고된 바 없는 21세 남자의 넓적다

리에서 발생한 지방섬유종증 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함

께 보고하고자 한다.

증 례

21세의 남자 군인 환자가 1년 전부터 행군 시 오른쪽 앞 넓적다

리가 광범위하게 부풀어오르고, 경미한 통증이 지속적으로 되풀이

된다는 증상을 주소로 내원하였다. 이학적 검사에서 종괴 부위의 

압통이나 통증은 없었으나, 자기공명영상에서 피하지방조직과 근

육 사이의 T2 강조영상에서 고음영을 나타내는 종괴가 관찰되었다. 

그러나 종괴의 경계는 불분명하였다(Fig. 1). 

또 초음파에서는 피하지방조직에 망상으로 침윤하는 고음영 부

분과 주변 정상 조직에 비해 많은 혈관들이 관찰됨으로써 이러한 

모든 결과를 종합해 볼 때 정맥혈관종이 추정 진단되어 수술적 절

제를 시행하였다. 수술 당시 종양은 오른쪽 넓적다리부터 앞 무릎

에 걸쳐 있었는데, 수술 시야에서 주변 조직과 불분명한 경계를 보

였기 때문에 피부를 포함한 광범위한 절제를 시행했다.

검체는 피부와 근육조직이 일부 포함되어 있었고, 종양은 11.0×  

5.5×1.5 cm의 노란색 지방조직으로 간간히 하얀색의 섬유성 조직

이 혼재되어 있었다. 또한 저배율 현미경 소견에서 주변과 경계가 

불분명한 종괴와 주변 진피층으로 침윤되어 있는 종양의 군집들이 

발견되었다(Fig. 2A). 

한편 지방세포는 전체 종괴의 약 80%를 차지하고 있었는데, 이

는 지방세포의 소엽 모양을 유지하면서 소엽사이막을 따라 방추형

의 섬유모세포성 다발이 증식되어 있었으며, 상대적으로 세포충실

성이 높게 관찰되었다(Fig. 2B). 또한 섬유모세포들은 지방세포 사

이로 침윤하는 연관성을 보였고(Fig. 2C), 방추형 섬유모세포는 이

형성 또는 다형성을 지녔지만 세포분열은 확인되지 않았으며 부분

적으로 판상구조를 이루기도 했다(Fig. 2D). 그리고 섬유모세포성 
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부분과 지방조직의 경계 부위에서는 섬유모세포가 지방세포를 둘

러싸면서 간헐적으로 소수의 단일 공포 세포(univacuolated cell)가 

형성됐다(Fig. 2E). 

종괴 내부에서는 다수의 혈관과 신경세포가 포착되었는데, 면역

조직화학염색검사 결과 섬유모세포 부분은 S-100에 핵과 세포질에

서 광범위하고 다양한 염색 강도를 보였으며, 진피층에 침습되어 

있는 부분에서는 3-4 정도의 강한 염색 강도를 보였다(Fig. 2F). 그

러나 대부분에서는 약한 염색 강도를 보였는데, 주변에 포착된 신

경세포의 염색 강도를 3-4로 보았을 때 1-2 정도의 약한 염색 강도

를 보였다(Fig. 2G). 그러나 CD99에서는 광범위하게 강한 양성을 보

였는데, 염색 강도를 최대 4로 보았을 때 3-4 정도의 염색 강도를 보

였다(Fig. 2H). 그리고 CD34 (Fig. 2I), actin (Fig. 2J), bcl-2 등에는 양

성이었으나, epithelial membrane antigen에는 음성이었고, 증식지

수인 Ki-67은 약 2% 측정되었다. 

한편 지방세포는 S-100에 강하게 양성이었으며, 전자현미경으로 

본 종양의 섬유모세포에서는 많은 양의 콜라겐과 조면소포체가 관

찰되었다(Fig. 3). 이상의 소견으로 지방섬유종증으로 진단하였으

며, 수술 이후 6개월이 지난 현재 국소적 재발은 없다.

고 찰

지방섬유종증(lipofibromatosis)은 소아청소년들에게 나타나는 

매우 드문 양성 종양으로 2000년에 Fetsch 등1에 의해 처음으로 기

술되었는데, 그 이전에는 소아 섬유종증(juvenile fibromatosis)의 

미만성(diffuse) 또는 섬유모세포성(fibroblastic)의 아형으로 분류되

었다. 그러나 소아 섬유종증과는 달리 지방세포가 주요 구성성분

이기 때문에,1 ‘2002년 World Health Organization (WHO)’에서는 

이 종양을 따로 fibroblastic/myofibroblastic tumor로 분류하였다.2 

지방섬유종증은 일부 선천적인 경우가 있으며, 주로 소아의 손

과 발에 국한되어 천천히 성장하는 무통성의 종괴로 절제된 당시 

나이의 범위는 생후 11일에서 12세(평균 1세)였다. 또한 이 종양은 

2:1의 비율로 남성에게서 호발하는데1 전이는 보고되지 않았으나 

재발률이 70%에 달해 국부적 침윤성이 있는 종양으로 간주된다.1 

조직학적으로 볼 때 지방조직은 전체 종양의 50% 이상을 차지하

는 주요 성분으로1 본 증례의 경우에는 80%를 차지하고 있었다. 섬

유모세포 부분은 지방조직을 횡단하는데, 특징적으로 지방세포 소

엽사이막과 연관을 가지며 다발을 이룬다. 이는 보통 섬유종증에서

는 관찰되지 않는 소견이다.1 또한 지방섬유종증에서는 특징적으로 

단일공포세포(univacuolated cell)를 관찰할 수 있다. 이는 퇴화되는 

지방세포처럼 보이는 경우도 있는데, 대부분 지질을 많이 함유한 

섬유모세포 또는 섬유모세포와 지방세포 간의 이행 단계로 보기도 

한다.1 본 증례에서도 일부에서 단일공포세포가 관찰되었다. 

저자들이 경험한 증례는 21세의 나이로 현재까지 보고된 증례 

중 가장 나이가 많았으나, 환자가 내원하기 1년 전부터 군대 행군 

도중 증상을 호소하기 시작했고 일반적으로 이 종양은 통증을 동

반하지 않는 것으로 알려져 있어, 원인은 알 수 없으나 지속되는 운

동에 의해 통증이 유발되었을 뿐, 적어도 20세 이전 청소년기부터 

종양이 있었을 것으로 생각되며, 12세의 증례 보고도 있어 드물지

만 청소년기에도 이 종양이 생기는 것으로 보인다. 그러나 본 증례

와 같이 지속적인 운동에 의해 병변이 인지된 경우는 아직까지 문

헌 보고된 바가 없다.

종양의 크기는 대개 1.0 cm에서 7.0 cm까지 보고되고 있으나,1 본 

증례와 같이 하지에서 넓은 부위에 걸쳐 침범하는 경우도 간간히 

보고되고 있다.3 Greene 등4은 본 증례와 유사하게 허벅지에서 무

릎을 넘어 발목까지 침범한 경우를 보고하면서 미만성 지방섬유종

증(diffuse lipofibromatosis)이라고 명명했는데, 미만성 섬유종증의 

정의는 명시하지 않았으나 이 경우 혈관 이상을 감별하는 것이 중

요하다고 언급하고 있다. 본 증례 또한 정맥혈관종을 의심하여 수

술하였다는 점에서 본 증례도 미만성 섬유종증으로 분류될 수 있

다고 생각한다. 따라서 조직학적 감별진단으로 미만성 신경섬유종

(diffuse neurofibroma), 방추세포 지방종(spindle cell lipoma), 미만

성 지방아세포종증(diffuse lipoblastomatosis), 지방육종, 섬유종증

(fibromatosis), 섬유성과오종(fibrous hamartoma) 등을 감별해야 

한다. 

섬유모세포 부분이 S-100에 양성을 보이는 것은 지방섬유종증

에서 종종 관찰되는데,1 이들은 대부분 부분적으로 염색이 되지만 

간혹 미만성으로 염색되는 경우도 보고되고 있다.5 따라서 주변 조

직으로 침습 양상을 보이며 드물게 지방 과증식이 관찰되는 미만

성 신경섬유종과의 감별이 필요하다. 그러나 대개 미만성 신경섬유

종은 풍부한 점액성 기질을 보인다는 점에서 본 증례와 차이가 있

고,6 신경섬유종증에서 흔히 관찰되는 선모양(wire like) 섬유아교

Fig. 1. Magnetic resonance imaging shows an ill-defined superfi-
cial reticular infiltration in the anterior aspect of the right thigh with 
high T2 signal intensity.
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질성 결합조직(fibrocollagenous connective tissue)도 지방섬유종증

에서는 관찰되지 않으며,1 본 증례에서도 관찰되지 않았다. 

대부분의 지방섬유종증에서 관찰되는 단일공포세포도 신경섬

유종증과의 감별에 도움이 된다. 지방섬유종증 섬유모세포의 S-100 

염색상에 대해 Fetsch 등1은 최대 염색 강도 4를 기준으로 대부분 1 

또는 2 정도로 기술하고 있는데, 본 증례도 일부 진피층을 침윤하

고 있는 부분을 제외하고는 대부분 이와 같은 염색상을 보였다. 그

러나 일반적으로 신경섬유종은 S-100에 강하게 염색되는 것으로 

보고되고 있다.7,8 

또한 문헌 검색상 신경섬유종은 CD99에 대해 음성을 보이는 데 

반해,9,10 지방섬유종증은 CD99에 광범위하고 강하게 염색된다고 

보고되어 있다.1,11 이에 대해 Fetsch 등1은 섬유모세포성 부분이 

CD99에 특징적으로 광범위하고 강하게 염색되며, 염색 강도는 최

대 4를 기준으로 삼았을 때 3 또는 4라고 기술하고 있다. 본 증례도 

같은 결과를 보이고 있어 미만성 신경섬유종과 감별할 수 있었다. 

또한 Fetsch 등1은 지방세포 부분이 S-100에 강하게 염색되는 것으

로 보아, 섬유모세포 부분이 S-100에 양성을 나타내는 것은 섬유모

세포가 지방세포로 분화되는 것을 의미하는 것으로 간주했다. 

한편 방추세포 지방종은 방추형 세포들이 산포되어 있거나 주로 

고형 부분을 보일 수 있다는 점에서 감별을 요하지만, 대개 45-60세

에 호발하고, 경계가 좋으며 육안 검사상 주변 조직과 쉽게 분리될 

수 있다는 점에서 지방섬유종증과 감별할 수 있다.12 미만성 지방아

A B C

D

Fig. 2. Microscopically, the tumor shows infiltrating tumor nests in the dermis (A). The tu-
mor is composed of a mixture of adipocytic and fibroblastic components that mainly in-
volve the septa of adipose tissue (B). The fibroblastic component makes fascicles in con-
junction with adipose tissue (C) or focally it makes sheets (D). A small population of small 
univacuolated cells (arrows) is noted at the junction between the fibroblastic and adipocytic 
components (E). The fibroblastic and adipocytic components show positive immunostain-
ing for S-100; there is strong immunostaining in the infiltrating tumor nest in the dermis (F), 
in contrast to the weak immunostaining in most of the fibroblastic components (G) (*tumor, 
**entrapped nerve) and the fibroblastic component shows a strong positive immunostain-
ing result for CD99 (H), CD34 (I) and actin (J).

F

G H I

E

J

**

*
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세포종은 주로 영아기에 생기지만 드물게 청소년이나 어른에게서

도 발생한다고 보고되고 있다. 미만성 지방아세포종은 대개 미성숙 

지방세포로 구성되어 있고, 소엽사이막에서 낮은 세포밀도를 보인

다는 점에서 감별할 수 있다.13 특히 지방육종과의 감별에서는 역분

화 지방육종 및 방추세포 지방육종과의 감별을 요하는데, 역분화 

지방육종은 육안적으로 큰 다엽성 종괴를 이루고 분화성 지방육

종과 혼재되어 나타나지만 대개 경계가 명확하게 구분되는 종양이

다. 이는 역분화 구역에서 방추형 세포를 관찰할 수 있다는 점에서 

감별을 요하지만,14 60세 초반에 호발하며,15 역분화 구역에서 관찰

되는 세포들은 고등급 섬유육종이나 악성섬유육종의 조직학적 특

징을 보이므로 감별할 수 있다.14 

또한 방추세포 지방육종과의 감별도 요하는데, 방추세포 지방육

종은 종양 전체가 성근 방추세포로 구성되어 있고, 드물게 흩어진 

지방아세포를 발견할 수 있으며 방추세포가 다형성과 핵의 과염색

성을 보인다는 점에서 감별할 수 있다.14,16 섬유종증의 경우는 섬유

모세포성 요소가 보다 고형의 판상으로 증식하며, 지방세포를 주

요 성분으로 포함하고 있지 않은 것으로 감별할 수 있는데,1 본 증

례의 경우 주변 조직에 섬유종증의 증거 없이 단독으로 주변 조직

에 침윤하는 종양 세포군의 존재가 섬유종증과의 감별에 도움이 

되었다(Fig. 2A). 

섬유성과오종은 2세 이전에 주로 액와부와 서혜부에서 발생하는 

경계가 불분명한 양성 종양으로 지방섬유종증과 달리 원시중간엽

세포(primitive mesenchymal cell)와 신경섬유종과 유사한 섬유화

를 보인다.1,17 이러한 조직학적 차이점 이외에도 지방섬유종증은 섬

유성과오종보다 높은 연령대에서 발생한다는 보고가 있으며, 본 증

례 또한 21살로서 섬유성과오종보다 높은 연령대를 보여주고 있다.

종양의 주변 근육 조직이나 진피층으로의 침윤은 흔히 관찰되는 

소견으로4 본 증례에서도 진피층으로 침윤하는 세포군이 관찰되었다.

지방섬유종증에서 지방세포가 많은 부분을 차지하더라도 중요 

증식성 요소는 섬유모세포성 요소로 보고 있는데,1 본 증례에서 관

찰되는 것처럼 주변으로 침습하는 종양 세포군에서 지방세포와 섬

유모세포가 함께 관찰되고, 섬유모세포의 비율이 특별히 높지 않

은 것으로 보아 지방세포 또한 섬유모세포와 마찬가지로 종양의 요

소로서 종양의 병리를 이해하는 데 필요할 것으로 생각된다.

면역조직화학염색에서 섬유모세포성 요소가 S-100, CD34, bcl-2, 

CD99, actin에 다양하게 양성으로 나타날 수 있는데,1,18,19 Fetsch 등1

은 면역조직화학염색의 결과가 지방섬유종증을 진단하는 데 중요 

요건은 아니라고 기술하고 있으나, 미만성 신경섬유종과의 감별에

는 특징적인 CD99 양성 소견이 도움을 주고 있다. 또한 본 증례에

서는 S-100 염색상이 대부분 약하게 염색되는 데 반해, 진피층에 

침습하고 있는 부위에선 강하게 염색되는 것이 관찰되었는데, S-100

에 대해 다양한 염색상을 지니는 것에 대한 임상적인 의미는 차후

에 더 많은 증례로 연구를 해봐야 할 것으로 생각된다.

한편 본 연구에서는 미만성 신경섬유종과의 감별을 위해 전자현

미경을 시행했는데, 현재까지 지방섬유종증의 전자현미경 소견은 

명확히 보고된 바 없으나, 본 증례에서는 다수의 콜라겐 섬유들과 

조면소포체가 관찰되었으며, 신경섬유종에서 관찰되는 불완전 기

저막이나 표면 수포는 관찰되지 않았다.20

지방섬유종증은 전이나 자발적 소실은 일어나지 않는다고 알려

져 있으나, 높은 국소적 재발을 보인다. 그러나 많은 보고에서 완전

한 절제가 예후에 있어 가장 중요한 요인으로 보고 되고 있는 바,1,2 

수술 시 충분한 절제 면을 확보한 후, 추적 관찰하는 것이 중요할 

것으로 생각된다.
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