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국소적 섬유연골성 이형성증( F FC D )에 의한 경골 내반
- 증례 보고 -
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국소적 섬유연골성 이형성증( F F C D )은 소아에서 일측성 경골 내반 소견을 보이는 드문 양

성 질환이다. FFCD는 근위 경골 내측 골간단과 골간의 이행부에 오목한 방사선 투과 음영

소견을 보이는 전형적인 방사선 소견을 지니고 있다. 경골 내반이 병변 부위에서 발생한다.

내반의 교정과 골결손의 치유가 흔히 자발적으로 일어나기도 하지만 골교정술을 요하기도 한

다. 저자들은 절제 조직 생검술로 진단하고 절골술 및 골이식술을 시행함으로써 치유한

F F C D에 의한 일측성 경골 내반 1예를 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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서 론

국소적 섬유연골성 이형성증은 소아의 일측성 경

골 내반을 일으키며 대부분 근위 경골의 골간-골간

단 부위에서 주로 발견되어지는 드문 양성 종양이

다. 1985 Bell 등1 )에 의해 처음 3예가 문헌에 소개

되었다. 전형적인 일반 방사선 소견과 특이한 조직

병리 소견을 보인다. 저자들은 일측성 경골 내반을

일으킨 FFCD 환자를 경험하였고 경골 근위부의 절

골술 및 골이식술 후 좋은 결과를 얻었기에 문헌고

찰과 함께 보고하는 바이다.

증례 보고

2 6개월의 남자 환아로 9개월 경부터 좌측 경골 내

반의 증세를 보이다, 11개월 경부터 걷기 시작하면

서 경골 내반이 심해져 파행과 오리걸음을 주소로

내원하였다. 가족력상 특이사항은 없었으며, 과거력

상 심한 외상 받은 적이 없었다.

방사선적 계측상 좌측 경골-대퇴각 2 7도, 골간단-

골간각 3 3도의 경골 내반 소견이 있었고, 내측 경골

염전이 1 5도 소견 보였다. 그러나 하지 길이 측정에

서 하지부동은 없었다. 혈액 화학 검사상 혈청 칼슘

및 인은 정상 소견이며, 알카리성 인산분리효소는

646 IU/L으로 증가된 소견 이외의 다른 특이한 소

견은 보이지 않았다.

좌측 경골의 단순 방사선학적 소견상 근위 경골

내측의 골간단-골간이 접하는 부위에 오목한 방사선

투과성의 병변 소견과 내반 소견을 보이고 있었으며

(Fig. 1), 자기공명검사에는 T1 및 T2 강조 영상에

서 근위 경골 내측면의 낮은 신호강도와 피질의 비



후 소견을 나타내었다. 골단 및 골단판의 이상소견

은 없었다(Fig. 2). 자발적 교정력이 있어 3개월 간

격으로 4차례 관찰하였으나 오히려 경골 내반이 더

욱 심화되어 심한 경골 내반에 대해 근위부 돔 형태

의 절골술 시행한 후 경골-대퇴각 1 4도, 골간단-골

간각 6도로 경골 내반이 많이 호전되었고(Fig. 3),

수술시 내측 근위 경골부의 절제 생검을 동시에 시

행하였다. 거위 발(pes anserius)건의 부착부위에

희고 밝은 연골성 양상을 띤 종양의 소견을 보이고

있었다. 15개월의 추시 관찰에서 방사선적 골유합과

정상의 보행 소견을 보였다.

병리 소견

절제된 조직은 육안적으로는 희고 단단한 연부 조

직의 모습을 띠고 있었다. 병리 소견은 H-E 염색

(Fig. 4)에서 대부분 섬유조직으로 구성되어 있었

다. 섬유세포는 산재해 있었으며, 세포충실도가 매우

낮았다. 주변 근육조직과는 비교적 경계가 분명했다.

부분적으로는 연골세포가 섬유조직 사이에산재해있

거나 여러 개가 연속되어 있는 섬유연골을 시사하는

소견이 보였다. 방추형 세포, 포말세포 또는 유리질

연골은 관찰할 수 없었다. 일부의 연골조직은 반응성

골조직과 연결되어 있었고, 그 사이에 석회화가 있어

서 건이 뼈와 연결되는 부위를 나타내는 소견도 보였

다. 교원질을 염색하기 위하여 trichrome 염색을 시

행한 결과 대부분은 푸르게 나타났으며, 연골성 분화

를 보이는 부분은 경미한 양성을 보였다. Alcian

blue 염색에서는 연골세포 주변으로 양성이어서 주
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Fig. 1. Both lower leg standing anteroposterior radiographs at the age of 26 months demonstrate the tibia vara and the
radiolucent concave defect lesion in the proximal tibial metadiaphyseal junction of left leg.
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변의 교원질과는 대조되는 양상을 보였다. 그리고 S -

100 단백에 대한 면역조직화학 염색에서 연골세포

부분이 양성이 있었다. 이상의 특수 검사 소견은 분

명한 연골 분화가 있음을 시사했다.

고 찰

국소적 섬유연골성 이형성증은 소아의 일측성 경

골 내반을 일으키며 대부분 근위 경골의 골간-골간

단 부위에서 주로 발견되어지는 드문 양성 종양이

다. 일부 원위 대퇴부에서의 발생도 보고된다.

F F C D의 방사선 소견으로는 경골 근위부, 골간단-

골간의 인접부에 병변 주위의 피질골의 경화와 더불

어 투과성의 피질골의 오목한 음영 결손이 보이는데

이것이 특징적인 소견이며2 ) 또한 병변이 있는 부위

에서 심한 경골 내반 각변형을 보인다1 0 ). 또한 경골

간부의 내측 피질이 두꺼워진 양상을 보이기도 하는

데 골막 반응과 연관이 있는 것 같다7 ). 경골 내반의

정도를 알기 위해서는 경골-대퇴각과 경골의 골간

단-골간각을 측정할 수 있는데 골간단-골간각이 유

아의 경골 내반과 생리적 내반을 감별하고 예후를

판정하는데 더 도움이 된다고 하며, 경골 내반이 심

한 환자의 처음 X - r a y의 골간단-골간각 측정에서

1 1도 이상인 경우에서 추후 대부분 경골 내반이 일

어났고 예후가좋지 못했다9 ).

확진하는 방법으로는 특징적인 방사선 소견과 조

직 생검에 의한 병리학적 소견이다. 조직학적 양상

은 다양하며 비록 병변이 골단에 가까이 있으나 초

자 연골성분이 없으므로 골단 성분은 아니다. 거위

발 건(pes anserius) 부착부위와 밀접한 관계가 있

다. 건과 뼈사이의 좁은 지역이 섬유연골과 비슷하

다. 국소적 섬유연골성 이형성증의 발병기전에 대해

서는 아직 정확히알려져 있지 않고, 경골 골단의 간

엽성 분화의 이상으로 여겨지며 거위 발( p e s

a n s e r i u s )부착 부위의 비 이상적인 발달로 여겨지기

도 한다1 ).

일측성 경골내반을 일으키는 감별을 요하는 질환으

로는B l o u n t’s병8 ), 연골 골형성 이상3 ), 비골화성 섬유

종, Ollier’s병, 신경섬유종 및 외상에 의한 경우이다.

B l o u n t’s병은 대개 양측성으로 발생하나 일측성인 경
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Fig. 2. T1 and T2 weighted MR images demonstrate a low signal intensity of the medial cortex of left proximal tibia
with cortical thickening.

A B

Fig. 3. Anteroposterior and lateral radiographs of left
tibia demonstrate that the tibia vara was correct-
ed by osteotomy and bone graft with screws and
K-wire.
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Fig. 4. Histological appearance of the lesion from the case. A. The mass of abnormal tissue is composed of dense
fibrous tissue in which cells lie in lacunae, an appearance resembling fibrocartilage(H-E stain, ×100). B. The
chondrocytes were contrasted with surrounding fibous tissue in Alcian blue stain(Alcian blue, ×200).

A B

Fig. 5. Postoperative(15 months) anteroposterior and lateral radiographs of left proximal tibia show well union and
good alignment state.

A B
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우도보고되고 있다. 1세 이후에 주로 발생하며8 ) 방사

선적으로 골간단 부위의 내측에 부리 모양의 돌출이

있다. 전형적인 진행성 질환5 )이어서 일찍수술하는 것

이 권유된다. 비골화성 섬유종은 좀 더 나이가 든 집

단에서 발생하며 골간단에서부터 몇 센티미터 아래에

위치한다. 그러나 이 병변이 경골 내반을 일으킨다고

알려져 있지않다4 ). 신경섬유종도 골결손과 경골 내반

을 일으키지만 이 병변은 피부의 특징적인 소견을 보

인다. 이외에도 골내성 지방종(intraosseous lipoma)

이 있는데 방사선 소견으로는 비골화성 섬유종과 비슷

하나호발연령에 차이가 있다6 ).

치료를 결정하기 위해서 일련( s e r i a l )의 방사선학

적 관찰이 중요한데 국소적 섬유연골성 이형성증에

의한 경골 내반이 자가 교정 질환이라고 규정하며

많은 자발적 교정의 예를 발표하기 때문이다1 , 2 , 6 , 7 ).

그러나 내반이 계속 진행되는 경우는 교정수술이 요

구된다. 수술 방법에는 병변의 국소적 en bloc 절제

술이 있다. 내반 변형이 2 0도 정도로 크지 않을 때

는 병변의 단순 절제와 하지에 대한 보호만으로 적

당하다. 그러나 내반 변형이 2 0 ~ 3 0도 정도로 현저

하면서 진행성인 경우에는 절제성 생검술과 동시에

근위 경골의 절골술이 요망된다1 1 ). 교정술후 재발은

거의 없었다고 하였다1 0 ).

결 론

본원 정형외과에서는 국소적 섬유연골성 이형성증

에 의한 일측성 경골 내반에 대해 병소의 생검술, 절

골술과 골이식술의 수술적 치료로서 좋은 임상 결과

를 얻었기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 그

러나 자발적 교정의 가능성으로 인해 수술적 적응증

과 시기를 결정하는 것에 대해서는 더 많은 증례와

연구가 필요하리라 생각된다.
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Tibia Vara Caused by Focal Fibrocartilaginous Dysplasia(FFCD)
– Case Report –

Sang Soo Lee, M.D., Ho Yeun Hwang, M.D., Dong Hee Lee, M.D., Il Hyun Nam, M.D.,
Ae Lan Paik, M.D.*, Kyung Rak Sohn, M.D.**, Sang Un Lee, M.D.

Department of Orthopaedic Surgery & Pathology*, Pohang St. Mary’s Hospital

Department of Pathology, Taegu Fatima Hospital**

Focal fibrocartilaginous dysplasia(FFCD) is an uncommon, benign condition associated with
unilateral tibia vara among young children. FFCD has a typical plain radiographic finding,
which has a concave radiolucent defect in the metadiaphyseal junction of medial aspect of the
proximal tibia. The varus deformity occurs at the site of the lesion. Spontaneous remodeling
and resolution of bony defect may be expected, but the corrective osteotomy may also be need-
ed in some cases. The authors described a case of unilateral tibia vara caused by FFCD, diag-
nosed by excisional biopsy and treated with dome-shaped proximal tibial osteotomy and bone
graft.
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