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결합조직형성 섬유종은 골에 발생하는 종양중 매우 드문 종양으로, 조직학적으로나 생물학

적 성상이 연부조직에 발생하는 복강외섬유종과 유사하다.
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이다. 방사선학적으로 종양은 골융해성 병변으로, 팽창성 성장을 하였다. 조직학적으로, 다량

의 교원질 섬유를 함유하고 있는 방추형 세포로 구성되어 있다. 광범위 절제술을 시행하였으

며, 재발은 없었다. 골에 원발성으로 발생하는 결합조직형성 섬유종은 매우 드문 골 종양으로
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서 론

결합조직형성 섬유종은 매우 드문 종양으로 연부

조직에 발생하는 침습적 섬유종증( a g g r e s s i v e

f i b r o m a t o s i s )의 골성 병변으로 간주된 병변이다.

이 종양은 매우 드물어 전세계적으로 약 150 증례가

보고 되어 있으며, 전체 종양의 약 0 . 1 %를 믿도는

종양이다3 ). 연부조직에 발생하는 침습적 섬유종증과

마찬가지로 이 종양 또한 국소적으로 매우 침습적이

고, 주위조직에 침윤성으로 성장한다. 이러한 이유

로 이 종양은 흔히 양성 종양과 악성 종양의 경계성

종양으로 간주되어 왔으나, 전이는 발생하고 있지

않다. 이 결합조직형성 섬유종은 주로 1세부터 7 0세

까지 넓은 연령층에서 보고되고 있으며, 78%의 증

례가 주로 4 0세 미만에서 보고되어 있다1 0 ). 남녀 성

비는 약간 남성에서 많이 발생하고, 환자는 주로 동

통이나 부종을 호소하며, 간혹 병적 골절을 보이기

도 한다. 저자는 최근에 2 2세와 3 4세의 남자의 견갑

골과 치골에 발생한 결합조직형성 섬유종을 경험하

고 이 종양의 매우 드문 임상적인 특성과 독특한 형

태학적 소견을 종합하여 보고하는 바이다. 증례 1은

제 1 저자의 자문집에서 발췌하였으며, 증례 2는 본

원에서치료한 증례이다.

증례 보고

증례 1

2 2세 남자 환자가 6개월간 지속된 왼쪽 어깨의 통

증을 주소로 내원하였다. 이학적 검사상 좌측 견갑



부위에 경계가 좋지 않은, 고형성의 압통을 동반하

지 않은 종괴가 촉지되었으며, 견관절의 운동제한이

관찰되었다.

견갑골의 단순 X -선 촬영에서 외연을 따라 침범한

골파괴 병변으로 외형이 팽창된 소견을 보였으며 두

꺼워진 골소주가 많이 관찰되었고 또한 골피질의 파

괴가 동반되었다(Fig. 1).

전산화단층촬영상 견갑골의 외연이 불규칙한 골형

성을 보였으며 이러한 소견은 견갑골의 외연을 따라

더욱 현저하였다. 견갑골의 전후면을 따라 주위 근

육보다 음영이 낮은 연부조직 종괴가 관찰되었으며

연부조직 종괴내에는 희미한 음영의 석회화 소견을

보였다. 그러나 주위 근육과의 경계부위에 골형성의

소견은 없었으며 주위 근육과의 경계는 분명하였다

(Fig. 2). T1강조 조영증강 영상에서 불균질의 고

신호강도와 저신호강도의 부분이 섞여 있는 모양을

보였으며 주로 병변의 주변부에서 저신호강도의 부

분이 관찰되었다(Fig. 3).

골육종의 의진하에 좌측 견갑골을 포함하여 종괴

의 광범위 절제술을 시행되었다. 절제된 종괴의 단

면은 회백색으로 단단하였다. 수술후 2년 추적조사

에서 재발한 증거는확인되지 않았다.

증례 2

환자는 3 4세 남자로 2년 전부터 우측 서혜부에 통

증을 동반한 종괴가 촉지되어 내원하였다. 과거력상

약 1년 전부터 종괴가 촉지되었으나, 최근에 점차
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Fig. 1. Plain radiograph of the scapula shows a large,
expansile osteolytic lesion along the lateral bor-
der with prominent bony trabeculae.

Fig. 2. CT shows cortical destruction at the anterior and
posterior margins, and prominent bony trabecu-
lar formation at the lateral border. The lesion
shows prominent soft tissue mass at the posterior
aspect of the scapula with sharp margin.

Fig. 3. T1-weighted enhanced axial image shows a large
mass formation along the posterior border of the
scapula with heterogeneous enhancement. Non-
enhanced portion is noted at the peripheral por-
tion of the lesion.



크기가증가하였다.

내원시 촬영한 골반골의 단순 X -선 촬영에서 우측

골반골의 아래부분을 침범한 골파괴 병변으로 외형

이 팽창된 소견을 보였다. 그러나 병변 외연의 파괴

는 없었으며 내부에는 골로 형성된 많은 격막 구조

물이 관찰되었다. 우측 고관절과 대퇴골두는 정상소

견이었다(Fig. 4). 전산화단층촬영상 연속성을 갖는

골막반응에 의해 둘러싸이고, 경계가 분명한 골파괴

병변으로 단순 X -선 필름에서 관찰된 골격막이 관찰

되었다. 병변의 음영은 인접한 근육에 비해 저음영

으로 관찰되었다(Fig. 5).

T 1강조영상에서 병변은 대부분 저신호강도로 보였

으며(Fig. 6A), T2강조영상에서 대부분 불균질의

저신호강도와 함께 낭성변화를 시사하는 고신호강도

의 부분이 국소적으로 관찰되었다(Fig. 6B).

환자는 연골점액성 섬유종, 동맥류성 골낭종, 그

외 양성 골 종양의 의진하에 생검 및 광범위 절제술

을 시행하였다. 생검된 조직은 주로 섬유성 조직으

로 구성되어 있으며, 절단면상 희고, 비교적 단단한

경도를 보였다. 수술후 1년간의 추적조사에서 재발

한 증거는 확인되지 않았다.

현미경 소견

현미경 소견상 증례 1과 2 모두 유사한 소견을 관

찰할 수 있었다. 종양세포는 주위의 해면골이나 연

부조직내로 침습적인 성장을 보인 부위도 관찰되었
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Fig. 4. Plain radiograph of the pelvis shows a large, expan-
sile lesion at the right pubic bone with periosteal
reaction of continuous type. There are multiple
bony septa-like structures within the lesion.

Fig. 5. CT shows low density lesion with periosteal
reaction of continuous type. The matrix of the
lesion shows lower density than the adjacent
muscles.

Fig. 6-A. T1-weighted coronal image shows diffuse low signal intensities.
Fig. 6-B. T2-weighted coronal image shows heterogeneous low signal intensities, and a focal high signal area is

noted at the lower portion of the lesion, indicating the cystic change.
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다. 종양은 주로 방추형세포로 구성되어 있으며, 다

양한 양의 교원질이 산재되어 있었다. 부위에 따라

서는 이러한 교원질이 초자양 변성을 보이기도 하였

다. 전반적으로 모든 종양에서 세포밀도는 낮으며,

방추형의 세포는 서로서로 꼬인 형태를 보이거나,

또는 물결모양으로 배열되어있는 교원질 사이에 산

재되어 관찰되었다(Fig. 7). 세포핵은 가늘고 길며,

염색질은 공포상태를 보이며, 작고 둥근 핵인을 갖

고 있다. 이러한 종양세포는 균일한 모양을 하고 있

으며, 다형증이나 이형증 및 핵분열상은 관찰되지

않았다(Fig. 8).

고 찰

결합조직형성 섬유종은 매우 드문 종양으로 M a y o

c l i n i c에서 치료한 원발성 종양 1 1 0 8 7례 중 단지 1 2

례가 보고되고 있다1 1 ). 1958년 J a f f e4 )가 이 종양을

처음으로 기술할 당시 이 종양은 복벽과 같은 연부조

직에 발생하는 d e s m o i d와 조직학적으로 유사하여

d e s m o p l a s t i c이라는 이름을 사용하였다. 또한 골에

발생하는 비골화성 섬유종(nonossifying fibroma),

연골점액성 섬유종(chondromyxoid fibroma)과 같

은 다른 종류의 섬유종과 감별하기 위하여 섬유종이

라는 이름을 또한 사용하였다. 이후에 여러 연구자들

에 의하며, 이 종양의 조직학적 소견에 여러 가지의

아형을 포함하였다. 즉 다양한 양의 교원질에 의하여

둘러싸인 크고 풍부한 섬유아세포를 포함하는 종양도

이 종양에 포함되었다8 , 1 2 ). 현미경적으로 이 종양은

연부조직에 발생하는 d e s m o i d와 유사하다2 ). 이 종

양은 국소적으로 침습적 성장을 하기 때문에 결합조

직형성 섬유종을 복벽외에 발생하는 d e s m o i d가 골

에 발생한증례로 간주하고 있다7 ).

결합조직형성 섬유종은 어느 연령군에도 발생할

수 있으나, 주로 처음 2 0대까지 가장 흔히 발생하는

것으로 보고되어 있다. 본 증례보고에서도 1례는 2 0

대 또다른 1례는 3 0대에 발생하고 있다. 대부분의

증례가 남자에 호발하는 것으로 보고되어 있다. 본

증례에서도 2례 모두 남자 환자이다. 그러나 대부분

의 복벽외에 발생한는 d e s m o i d의 경우 남자와 여자

의 비가 1 : 1 . 8로 여자에 호발하는 것으로 보고된 것

과는 상이하게 골에 생긴 증례는 남자에게 좀더 호

발하는것으로 간주되고 있다9 ).

결합조직형성 섬유종은 여러 골격에 다양하게 발

생할 수 있다. 즉 장골, 평편골, 두개골 수부와 족부

의 소골에도 발생된 증례가 보고되어 있다. 그중 장

골의 골간단에 가장 흔히 발생하는 것으로 보고되어

있으며, 흔히 하악골에 발생한 증례가 보고되어 있

다5 , 6 ). Inwards 등3 )의 보고에 의하면 약 2 6 %의 증

례가 하악에 발생하고 있다. 견갑골에 발생한 결합

조직형성 섬유종은 1 9 8 4년 Bertoni 등이 보고하였

듯이 매우 드문 장소이다1 ).

방사선학적으로 결합조직형성 섬유종은 골 융해성

의 팽창성 병소이며, 그 병변 내부에는 석회화 등의

기질변화를 관찰할 수 없는 특징을 보이고 있다. 본

2 증례에서도 팽창성 병변으로 기질의 변화를 관찰

할 수가 없었다. 비교적 주위 경계부와 경계가잘 지
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Fig. 7. The lesion shows diffuse proliferation of spindle
cells and abundant collagen laydown between
tumor cells. The lesion infiltrates between the
trabecular bones(Hematoxylin-Eosin, ×40).

Fig. 8. Higher magnification of the lesion shows bland
looking spindle shaped tumor cells with abun-
dant collagen matrix. Also noted is a bony tra-
beculae(Hematoxylin-Eosin, ×200).



워지고, 간혹 엽상 구조를 보이기도 한다. 피질골이

얇아지거나 파괴된 소견이 흔히 관찰되며, 주위에

연부조직 종괴를 형성하기도 한다. 전산화 단층촬영

이나, 자기공명영상이 이러한 피질골의 파괴나, 연

부조직 종괴를 확인하는데 많은 도움을 준다. 방사

선학적으로 결합조직형성 섬유종은 단순 골낭종, 비

골화성 섬유종, 거대세포종, 점액연골성 섬유종, 섬

유이형증과 같은 여러 가지의 양성 종양과 감별하여

야 하며, 또한 피질골의 파괴나, 연부조직 종괴를 형

성한 경우는 악성종양과 유사하기 때문에 섬유육종

이나, 저등급의 골육종과도 감별하여야 한다. 본증

례에서도 2례 모두 악성종양인 저등급 골육종이나,

섬유육종과의 감별이필요하였다.

조직학적으로 결합조직형성 섬유종은 복벽외에 발

생하는 d e s m o i d와 매우 유사하다. 이들 종양 모두

특징적으로 비교적 일정한 모양을 하고 있는 섬유아

세포형의 세포가 다양한 양의 교원질에 산재되어 나

타난다. 형태학적으로 이들 종양은 골에 발생하는

양성과 악성의 방추형 세포를 동반하는 종양을 감별

하여야 한다. 섬유성 이형증과 결합조직형성 섬유종

은 섬유조직이 주로 나타나는 부위는 유사하나, 유

골 형성을 동반하지는 않는 점으로 감별이 가능하

다. 또한 섬유성 이형증의 경우 핵이 좀더 짧고, 좀

더 치밀하게 배열되어 있는 반면, 결합조직형성 섬

유종은 핵이 좀더 길고 가늘게 나타난다. 저 등급의

골육종은 결합조직형성섬 유종과 유사하나, 골 형성

을 함으로 결합조직형성섬 유종과 감별이가능하다.

비골화성 섬유종(nonossifying fibroma)과 고립

성 선천성 섬유종증은 결합조직형성 섬유종과 혼동

되기도 한다. 그러나 비골화성 섬유종에서 섬유성

기질에는 좀더 세포밀도가 높으며, 세포핵은 통통하

고 수레바퀴모양으로 배열하고 있다. 간혹 거대세포

와 혈철소를 함유한 거대세포, 조직구등이 같이 나

타나기도 한다. 선천성 섬유종증의 고립성 골 병변

(solitary bone lesions in congenital fibro-

m a t o s i s )은 주로 두개-안면골에 발생하며 연부조직

에 발생하는 증례와 조직학적으로 동일하다. 근섬유

증식성 방추세포(myofibroplastic spindle cell)가

결절성으로 배열되어 있는 특징을 보이고있다.

가장 어려운 감별진단의 하나는 저등급의 섬유육종

으로, 간혹 이러한 감별진단이 거의 불가능한 경우도

있다. 대부분의 경우는 저등급의 섬유육종은 좀더 세

포밀도가 높고, 종양세포는 청어뼈와 같은 배열을 하

며, 일반적으로 결합조직형성 섬유종에서 보이는 종

양세포보다 좀더 통통하고, 큰 특징이있다.

결합조직형성 섬유종은 흔히 국소적으로 재발하고

침습적인 성장을 한다. 보고에 따른 차이는 있으나,

Mayo Clinic의 보고에 의하면 약 4 7 %의 환자에서

국소 재발을 보고하고 있다3 ). 이와 같은 재발은 최

초 수술시 광범위한 절제연을 포함하는 경우와 매우

밀접한 관계가 있다. 국소 소파술만 한 경우는 약

4 2 %의 환자에서 재발을 하였다. 그러나 조직학적으

로 세포의 밀도와 재발빈도와는 관련이 없는 것으로

보고되고 있다8 ). 대부분이 경우 재발기간은 매우 다

양하여 9개월에서 1 1년 사이로 보고되고 있다3 ). 본

2증례에서는 1증례는 5년이 경과하였고, 증례 2는

만 1년이 경과하였으나 재발의 증상이 관찰되지 않

았다. 이러한 것은 최초 수술을 완전하게 광범위 절

제술을 하였기때문으로 생각되어 진다.

가장 적합한 치료법은 관절의 기능을 손상하지 않

으면, 정상 부위를 포함하여 광범위 절제를 하는 것

이 가장 좋다.

본 증례에서는 2례의 2 2세와 3 4세 남자의 견갑골

과 치골에 각각 발생한 결합조직형성 섬유종을 보고

하며, 그 병태 생리와 치료 및 예후에 관하여 토론하

였다.
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Desmoplastic Fibroma
- 2 Cases Report -
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Departments of Pathology, Diagnostic Radiology*, and Orthopaedic Surgery**
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Desmoplastic fibroma is a rare primary tumor of bone that histologically and biologically
mimics the extra-abdominal desmoid tumor of soft tissue. This report is dealt with two cases of
desmoplastic fibroma occurring in a 22-year-old male, scapular lesion and 34-year-old  male,
pubic lesion. Radiologically, the tumors were lucent and expansile lesions. Histologically, they
contained slender spindle cells and various amounts of collagen fibers. Radical excision was
done on both cases and no recurrence was reported. Because of its rarity, we report two cases of
desmoplastic fibroma.  
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