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서 론

지방모세포종은 아기나 어린 소아에서 

발견되는 드문 종양으로 태생기 이후에도 

지방모세포의 증식이 계속되면서 형성되는 

연부 조직 종양이다
1-18. 소아에서 발생하는 

체 연부 종양  지방종성 신생물은 약 6

%를 차지하는 것으로 알려져 있으며 이  

지방모세포종이 5～30%를 차지하는 것으로 

보고되었다
2,3. 성인에서도 발생하지만, 75～

90%가 1세에서 3세 사이의 어린이에서 발

생하는 것으로 알려져 있다
4,5,6. 종양이 빨리 

자라며 국소 인 침범을 일으키기도 하지만 

원격 이는 보고되지 않았다
2,3. 국내에서는 

몇 차례 증례보고가 이루어진 바 있으며
10, 

이에 본원에서 경험한 지방모세포종 환자들

의 임상 양상과 후를 알아보고자 하 다. 

상  방법

울산 학교 의과 학 서울아산병원에서 

1990년 1월부터 2007년 4월까지 연부 조직 

종양으로 종양 제술을 받은 환자  조직

검사로 지방모세포종이 확진된 만 16세 미

만의 환자 12명에 해 의무기록을 통한 후

향  연구를 시행하 다. 12명의 환자는 종

양의 치에 따라 소아외과, 신경외과, 성형

외과, 흉부외과에서 수술을 받은 것으로 확

인되었다. 환자의 나이, 성별, 주증상, 지방

모세포종의 치, 수술 방법, 수술 이후의 

부가 인 치료 시행여부, 재발여부 등을 조

사하 다. 환자의 추  찰 기간은 간값 

6년 7개월 (371일～5345일) 이었다. 병리학

 진단은 H&E 염색 검사를 시행하 다(그

림 1). 

결 과

총 환자 12명  남자는 7명, 여자는 5명

이었으며 수술이 시행되고 지방모세포종이 

진단된 나이는 간값 22개월 (5개월～43개

월) 이었다. 발생한 치는 등 부분이 5 로 
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Table 1. The Clinical Characteristics of Lipoblastoma

Site Age at onset  Age at diagnosis Size (cm) Recurrence

Back 3 mo 7 mo 7*5 -

23 mo 30 mo 4*3 -

27 mo 33 mo 3.5*3 -

13 mo 26 mo 2*2*1 -

16 mo 17 mo 0.5 -

Abdominal mass 40 mo 40 mo 9.2 -

12 mo 13 mo 17*12 -

Buttock 17 mo 22 mo 6*4*1 -

Chest wall 43 mo 43 mo 5 -

Scalp mass 2 mo 5 mo 3*3 +

Neck 30 mo 31 mo 2*1 -

Nose At birth 15 mo 0.5*0.5 -

가장 많았으며, 2 에서 복강 내 종양으로 

나타났으며 둔부, 흉벽, 경부, 코, 두피가 각

각 1 씩 있었다. 증상 발  시기는 간값

이 16개월 (출생 직후～43개월) 로 다양하게 

나타났다(표 1). 종물을 발견한 후 크기가 

 증가하여 내원한 경우가 9 로 가장 

많았으며, 복부 팽만으로 발견된 경우가 2

, 다른 증상으로 우연히 발견된 경우가 1

 있었다. 1 는 출생 시부터 코의 종물을 

발견하 으나 크기가 조 씩 커져 15개월에 

수술을 시행하 다. 경부에 발생한 지방모세

포종 1 는 이 에 갑상선설 낭종이 있어 

생후 17개월에 Sistrunk 수술을 시행 받고 

조직검사로 확진되었던 환자로 생후 30개월

부터 앙 경부에 다시 종물이 만져져 재발

을 의심하고 수술을 시행하 다. 재수술시에 

발견한 종양은 침과 같은 액체를 포함하고 

있지 않았으며, 직경 1 cm 정도로 피막으로 

잘 싸여져 있어 박리가 쉽게 이루어 졌고 

비정상  공은 존재하지 않았으며, 조직 

검사상 지방모세포종으로 확인되었다. 복부 

종양으로 발 한 1 는 양측 음낭수종으로 

수술을 해 마취를 유도하 는데, 복부 팽

만이 심하여 시행한 이학  검사에서 복부 

종물이 만져져 음낭 수종에 한 수술 후 

복부에 한 방사선 검사를 시행하여 발견

하 다. 수술은  에서 완  제를 시행

하 으며, 복강 내 종물로 발 된 2   1

는 소장과 심한 유착을 보여 소장 부분 

제도 함께 시행하 다. 종양의 크기는 0.5

cm 부터 17 cm 의 분포를 보 으며 제 

후 추가 인 치료는 시행하지 않고 경과 

찰을 시행하 다. 추  찰 기간 동안 재발

은 1  (8.3 %) 에서 발생하 다. 생후 5개

월에 두피의 직경 3 cm 종물로 내원하여 완

 제술을 받았으나 같은 부 에서 서서

히 종양이 다시 자라 생후 14개월에 재수술

을 시행 받았으며 조직 검사상 지방모세포
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A. Grossly, the tumor is well-circumscribed, 
grayish tan and gelatinous with vague 
fibrous area.

  B. In the low power view, the tumor reveals 
multilobulation with delicate fibrous septae.

C. The tumor is composed of mature and 
immature adipocytes, the latter including 
lipoblasts in various stages of develop-
ment.

Fig. 1. Gross (A) and microscopic findings 
(B, C) of the lipoblastoma of the back.

A B

C

종으로 확인되었고 이후 8년 동안 재발없이 

건강하게 자라고 있다. 

고 찰 

지방모세포종이라는 용어는 1926년 Jaffe7 

가 미성숙한 지방 세포로 구성된 종양에 

해 처음으로 명명한 이래, 1973년 Chung 과 

Enzinger 에 의해 진단 기 이 마련되었다
5. 

WHO 분류에 따라 살펴보면 태아의 지방 

세포와 유사한 세포로 구성되어 있는 종양

으로, 성숙 지방 세포와 미성숙 세포, 간

엽의 구체, 지방모세포가 다양한 정도의 

분화를 보이면서 함께 증식하며, 단일 혹은 

다수의 공포를 가지는 지방세포와 풍부한 

기질, 망상 모세 , 액성의 실질을 포함

하는 소엽성 구조를 보이는 경우 진단을 내

리게 된다
2,3,6,8,9,10. 형태학 으로는 두 가지로 

분류할 수 있는데 종양이 국한되어 있고 피

막에 잘 싸여져 있으며 피하층에 치하는 

경우를 지방모세포종이라 하며, 종양이 넓게 

퍼져 있으면서 피막에 잘 싸여져 있지 않고 

침윤하는 양상을 보이는 경우 지방모세포종

증이라 한다
6. 

Chung 과 Enzinger 의 보고에 따르면 이 

종양은 88% 가 3세 미만의 어린이에서 발

병한다고 하 으나
5, 이보다 더 나이가 많은 

어린이에서 발생하는 경우와 성인에서 발생

한 경우도 보고되었다
5,11. 한 선천성으로 
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발견되는 경우도 드물게 보고되고 있다
12
. 

본원의 연구에서도 선천성으로 발견된 경우

가 1  있었으며, 만 3세 이후에 발견된 경

우도 2  있었으나, 5세 이후의 소아에서 발

견된 경우는 없었다. 남녀 비에 해서는 남

자가 우세하다는 보고가 많지만
5,6,11,13

 본원

의 연구에서는 특이할 만한 차이를 보이지 

않았다. 

80 %가 사지에 발생하 는데 그  30%

가 상지, 50%가 하지라 하 으며
5,6 그 밖에

도 경부, 체간 그리고 드물게 흉벽, 종격동, 

심장, 폐, 후복막, 망, 장간막, 음낭, 서혜

부, 등, 구리, 이마, 이하선, 꺼풀, 인두

주 강 등에서도 발생하 다는 보고가 있다
14. 본 연구에서는 McVay 나 Dilley 등의 연

구 결과처럼 사지에서의 발생빈도가 낮았다
8,14. 오히려 사지에서 하나도 발견되지 않았

으며 등에서 발견된 경우가 가장 많았고 코, 

흉벽, 복강, 둔부, 경부, 두피 등에서 발생하

여 지방모세포종의 분포를 측하는 것이 

어렵다고 생각한다. 

지방모세포종을 진단함에 있어서 가장 어

려운 은 지방육종과의 감별이다. 임상 으

로는 지방육종이 주로 성인에 발생하며 10

세 미만의 소아에서 발생하는 경우는 드문 

반면
15,16
, 지방모세포종이 5세 미만의 소아에

서 많이 발병하며, 사지에는 거의 발생하지 

않는 을 우선 인 감별 으로 고려하고 

있다
9,15. 그러나 8개월, 3세, 3.5세, 6세의 소

아에서 발견된 지방육종이 보고되고 있으며 

성인보다 비교  낮은 악성도를 가지고 있

다고 하지만 20% 정도의 국소 재발율을 수

반하여 지방모세포종보다는 좋지 않은 후

를 보이므로 정확한 조직학  검증이 요구

된다
16
. 특별히 액성 지방 육종은 육안  

소견이나 미경  소견이 지방모세포종과 

구분이 매우 어려운 것으로 알려져 있다
15
. 

감별에 도움이 되는 소견으로는 지방 육종

에서는 지방모세포종에서 보이는 것과 같은 

소엽을 보이지 않으며, 다양한 성장 패턴을 

보이고, 핵의 비정형성이 증가되어 있다는 

이다
9,13. 한, 지방모세포종은 원시 간

엽 세포와 액성 기질이 낭성 공간과 함께 

각 엽의 변연에 두드러지게 분포하고 성숙 

지방 세포들이 각 엽의 심부에 분포하는 

형 인 양상을 보이는 반면, 액성 지방 

육종은 성숙 지방 세포들이 변연에 집 되

어 있는 분포를 보인다
5,16,17,18,19. 

최근에는 이러한 조직학  감별뿐 아니라 

세포유 학 검사를 통한 감별도 도움이 되

는 것으로 알려져 있다. 지방종은 염색체 

12,6,13 번에서 이상소견을 보이며, 비 형

인 지방종은 고리 염색체 (ring chromo-

some) 를 가지고 있다
20. 지방모세포종에서

는 염색체 8번의 장완 11-13 에 재배열 혹

은 breakpoints 를 흔히 보이는 반면
6,9,18, 지

방육종은 t(12;16)(q13:p11) 와 연 이 있는 

것으로 보고되고 있다
6,9,21. 이로 미루어 8q 

11-13의 유 자가 종양의 악성화 보다는 세

포의 성장을 조 하는 데 요한 유 자가 

아닐까 하는 가설도 있다
18. 이보다 나아가

서는 지방모세포종의 형성에 PLAG1 유 자

가 잠정 인 종양형성 목표 (putative onco-

genetic target) 라는 연구도 보고되었다
22. 

본원에서는 H&E 염색만으로 지방모세포종

을 진단하 으나 향후 임상 으로나 조직학

으로 지방육종과의 감별이 어려운 경우 

세포유 학 검사를 시행하는 것이 큰 도움
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이 될 것으로 생각한다. 

지방모세포종은 국소 인 침범을 일으키

기는 하지만 후는 매우 좋은 것으로 알려

져 있고
1
, 타장기로의 이는 이제껏 보고된 

바 없다
7,9,11,23

. Mognato 등
19
(2000)은 지방모

세포종이 로 자연 치유된 경우를 보고

하면서 기다리고 경과 찰하자는 주장을 

한 바 있으나, 지방모세포종의 치료는 외과

 제이다. 재발률은 9～33%로 보고되고 

있는데
2,8,9,13,16 이는 불완  제 때문으로 알

려져 있다. 특별히 지방모세포종증인 경우 

종양이 침윤형으로 자라나고 넓게 분포하기 

때문에 지방모세포종보다 높은 재발을 보인

다
5,6,9,16,18,24. 본원에서 수술을 받은 환자들 

에는 지방모세포종증 환자가 없었고 심한 

국소  침윤을 보인 환자가 없어 재발률이 

낮은 것으로 사료되나, 이는 종양이 드물게 

발생함을 감안할 때 각 환자마다 발 한 장

기  국소  침윤 여부에 따라 수술  치

료가 달라질 것이고 후 한 달라질 것이

라고 생각한다. 지방모세포종이 비교  빠르

게 자라는 종양이기 때문에 양성 종양이라 

하더라도 발 하는 장기에 따라 증상의 

증도가 달라질 수 있어, 흉강이나 종격동과 

같은 제한된 공간 내에서 자라나는 경우에

는 국소  압박증상으로 호흡곤란이나 천명 

등을 일으킬 수 있으며
25,26,27, 후복막강의 종

양으로 나타난 경우에는 하지부종을 일으킬 

수도 있다
23. 

이상에서 지방모세포종은 소아에서 발견

되는 드문 연부 조직 종양으로 다양한 장기

에서 다양한 크기로 나타나며, 외과  제

만으로 좋은 성 을 기 할 수 있는 양성 

종양임을 알 수 있었다. 재발을 막기 해 

완  제를 한 외과의의 노력과 지방육

종과의 감별을 한 병리학  검증이 요

하다고 생각한다. 한 완  제 후에도 재

발의 가능성이 있으므로 일정 기간의 추  

찰이 필요할 것으로 생각된다. 
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The Clinical Manifestations of Lipoblastoma in Children

So-Hyun Nam, M.D., Dae-Yeon Kim, M.D., Seong-Chul Kim, M.D., 

In-Koo Kim, M.D.

Department of Pediatric Surgery , University of Ulsan College of 

Medicine , Asan Medical Center, Seoul, Korea

Lipoblastoma is a rare benign soft tissue tumor occurring in infancy and early 

childhood. It is characterized by fat lobules with varying degrees of maturity, 

multivaculoated lipoblasts, fibrocapillary networks and myxoid stroma. Lipoblas-

toma has a good prognosis with no metastases despite its potential for local 

invasion. From Jan, 1990 through April, 2007, 12 children underwent the operation 

for lipoblastoma, 7 boys and 5 girls, diagnosed at median 22 months (5~43 

months). Median follow up was 6 year 7 months. Primary sites included back (n=

5), intraabdominal (n=2) and one in each of buttock, chest wall, neck, nose and 

scalp. Tumors presented with a growing mass in 9 patients, abdominal distension 

in 2, and an incidental finding on chest radiography in one. Complete excisions 

were done in all patients. There was one recurrence in a patient with a scalp 

mass. After reoperation, he has been doing well without evidence of recurrence. 

Lipoblastoma has a favorable prognosis, but recurrence can occur even with 

complete excision. Regular follow up is necessary to detect recurrences.

(J Kor Assoc Pediatr Surg 13(2):179～186), 2007.
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