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=Abstract=

Macrodystrophia lipomatosa is a congenital macrodactyly characterized by progressive overgrowth of all the mesenchymal 
elements of a digit or digits with a disproportionate increase in the fibroadipose tissue. We reported a case of macrodystrophia 
lipomatosa of the foot, which is a rare case, and reviewed the literatures.
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Figure 1. Physical examinations shows macrodactyly of the third and 

fourth toes of right foot, with about 4×5 cm-sized soft tissue mass 

on plantar surface of the third web space.

지방종 거대증은 유전되지 않으면서 선천적으로 점진적

인 수지 혹은 족지의 모든 중간엽 요소들의 과잉성장을 동

반한 거대지 소견을 보이는 질환으로 보고되고 있다2). 저자

들은 족부에 발생한 지방종 거대증 1예를 경험하였기에 문

헌고찰과 함께 보고하고자 한다.

증례 보고

최근 7년간 점진적으로 증가하는 우측 족부 세 번째 물

갈퀴 공간(web space)의 발바닥 표면에 종물을 주소로 내

원한 11세 남자 환아로 내원 당시 전족부의 종물 및 제3 족

지의 크기 증가로 인해 좌측 보다 크기가 큰 신발을 사용하

고 있었다.

이학적 검사상 세 번째 지간 발바닥 표면에 약 4×5 cm 

크기의 무통의 연부조직 종물을 동반한 제3 족지의 거대지

를 보였다(Fig. 1). 감염 및 해당 피부의 이상 소견은 없었

으며, 해당 족지의 운동과 감각 기능은 정상이었고, 단순방

사선 촬영상 연부조직의 비대 소견 및 제3 족지의 약간의 

크기 증가를 보였으나, 골유합이나 중족지골의 이상 소견은 

관찰되지 않았다(Fig. 2).

자기공명촬영 소견상 T1 강조영상 및 T2 강조영상에서 

고신호 강도를 보이는 제 3, 4 족지사이의 족저 부위와 물

갈퀴 공간을 차지하는 지방성 조직이 관찰되고 있다. 병변
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Figure 2. Anteroposterior radiograph of the feet shows increasing 

soft tissue densities and mild osseous overgrowth without involvement 

of the metatarsal bones.

Figure 3. Coronal T1 weighted MRI of right foot demonstrates the 

presence of fibro-fatty tissue around the affected digits. Note the low 

signal fibrous strands within the fatty tissue.

Figure 4 . Operative findings shows fibro-fatty tissue through a 

plantar approach.

Figure 5. The histologic examination of the removed tissue shows 

the presence of fibro-fatty tissue with areas of hyalinosis and basophilic 

degeneration of the collagen (×40, H & E staining).

부위 내부엔 다수의 저신호 강도의 요소가 동시에 보였다

(Fig. 3). 환아에 대해서 전신 마취하 족저 접근법에 의한 

비대한 섬유지방종성 조직의 절제술을 시행하였으며, 거대

지에 대해서는 특별한 처치는 시행하지 않았다. 제거된 조직

에 대한 병리조직학적 소견으로 콜라겐의 유리 질증 및 호

염기성 변성의 부분을 동반한 섬유지방 조직의 존재를 보이

는 전형적인 지방종 거대증의 조직학적 소견을 나타내었다.

절제술 1개월 후 추적관찰 소견상 환아는 특별한 합병증 

병발 없이 반대측과 동일 크기의 신발을 신었으며, 보행시 

감각이상 등의 특이한 불편감은 없었다. 또한 술 후 6개월 

추적관찰시 이학적 검사 및 단순방사선 촬영상 연부조직 및 

골 조직의 증식 등의 재발소견은 보이지 않았다.

고 찰

지방종 거대증은 유전되지 않으면서 선천적으로 점진적

인 수지 혹은 족지의 모든 중간엽 요소들의 과잉성장을 동

반한 거대지 소견을 보이는 질환으로 보고되고 있다2). 이에 

대해 Feriz는 1925년 하지의 국소화된 거대지에 지방종거

대증이라고 처음으로 명명하였으며7), 1960년 Golding은 

병변에 상지를 추가하여 병변의 의미를 확장하였다7). 이러

한 병변은 대부분 출생 또는 신생아 때에 인식할 수 있으

며, 같은 사지의 정중 신경 혹은 족저 신경의 지배를 받는 

하나 혹은 그 이상의 인접한 족지의 크기 증가를 보이며, 대

부분 일측성으로 상지보다 하지에 더 많이 발생하는 것으로 

보고되고 있다4). 대부분 족지의 과잉성장은 사춘기에 멈추

게 되며, 수술적 교정 혹은 치료는 이러한 병변에 의해 2차
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적인 퇴행성 관절질환이 족부의 기능을 저하시키거나, 혹은 

골극에 의한 주변의 신경 혹은 혈관에 대한 구조적인 압박을 

초래할 때 시행할 수 있으나, 대부분은 거대지에 대한 미용

적인 이유로 수술적 처치가 시행되는 것으로 보고되고 있다8).

이러한 병변에 대한 원인은 아직 불명확하지만, 지방종

성 변성, 태아 순환의 저하와 자궁 안에서의 성장 요인의 장

애 등의 몇 가지 가설이 제시되었다7).병리조직학적으로는 

골수, 골막, 근육, 신경초와 피하조직에 있는 섬유성 조직의 

증가이며, 족지는 골 내와 골막의 침전으로 그 크기가 커지

는 것으로 보고되고 있다7).

이러한 지방종 거대증에는 두 가지 아형이 존재하며, 정

적인 형태와 진행성인 형태로 구별된다3). 정적인 형태는 병

발된 족지 혹은 수지 크기의 증가속도가 다른 족지들과 비

슷하며, 진행성 경우에서는 증대된 발가락의 크기 증가가 

사지의 다른 부분보다 빠른 것으로 보고되고 있으며, 정적

인 경우가 좀 더 흔한 것으로 알려져 있다. 중수골 과 중족

골의 침범은 진행성 경우에서 더욱 흔하지만, 두 형태 모두 

족지 혹은 수지의 원위부 말단의 변화가 더 현저하다.

지방종 거대증의 전형적인 단순 방사선학적 특징으로 지

방조직의 소견을 보이는 저 농도의 병변에 이차적인 관절 질

환을 포함한 연부조직과 뼈의 과성장 소견을 보인다7). 특히 

이차적인 관절 질환은 성인에게서 흔한 것으로 알려져 있으

며, 이러한 변화는 족지 혹은 수지 원위부 말단에서 더욱 심

한 것으로 보고되고 있다7). 컴퓨터단층촬영상에서는 근육 섬

유사이의 자방조직 증식 및 골의 과성장을 특징으로 한다.

자기공명촬영상에서는 침범된 족지 주위의 과도한 섬유

-지방 조직 소견이 보이며, 다른 지방조직과 같은 정도의 

신호 강도를 보이는 것을 특징으로 한다3). 다시 말해 T1 강

조영상 및 T2 강조영상에서는 고신호 강도를, Suppression 

sequences에서는 저신호 강도를 보인다3). 지방 조직 안에 

있는 섬유가닥은 T1 강조영상에서 저신호 강도의 선상 가닥

(linear strand)의 형태로 보이게 된다3).

본 증례에서는 자기공명촬영상 피막화되어 있지 않았고 

정상 피하조직 지방과 같은 정도의 신호강도를 보이고 있었

다. 또한, 과성장된 연부조직부위에서 신경의 크기 증가는 

보이지 않았으며, 이는 피하조직에서 신경초의 지방 침착 

때문에 이의 구별을 어렵게 하는 것으로 사료된다.

지방종 거대증은 여러 후천적인 질환과 선천적 질환과의 

감별진단이 필요한데, 이에는 감염, 경색, 스틸씨병, 유골 

골종, 유선상과골증(melorheostosis) 등의 후천적 거대

증은 출생당시 보이는 선천적 형태와 감별할 수 있다. 이는 

병력조사로 감별할 수 있다. 림프관종, 혈관종, Klippel- 

Trenaunary-Weber 증후군, 올리에르병 등의 선천적 거대

증은 종물의 비지방 성분을 나타내는 것으로 감별할 수 있

다. 신경섬유종증 1형과 감별하기가 어려울 수 있지만, 이

는 지방종 거대증의 특징인 특정 신경분포를 따라 피하조직 

지방과 뼈의 과잉증식 등의 소견 등으로 감별진단이 가능한 

것으로 알려져 있다6).

이러한 수지 혹은 족지의 지방종 거대증에 대한 수술적 

처치는 기능과 미용적인 측면에서 모두 고려돼야 한다. 

1967년 이전의 보고에서는 부분 절단과 병변에 대한 완전한 

절제술 등의 수술적 처치가 이루어져 이에 대해 중족근 절

단을 주로 시행한 것으로 보고되었다1,9). 그러나 최근에는 

재건술을 위한 수술적 접근 및 이에 대한 양호한 결과가 보

고되고 있다5,10). 본 증례의 경우에도 종물의 크기가 상대적

으로 작았고 거대지가 심하지 않았기 때문에 정상적인 크기

의 신발을 착용할 수 있게 하기 위하여 종물에 대해서만 완전

한 절제술을 시행하였다. 수술 6개월 후 추적 관찰 소견상 

병발된 합병증은 없었으며 재발소견 또한 관찰되지 않았다. 

또한, 환자는 반대측과 같은 크기의 신발을 착용하였으며, 

정상 보행 능력을 보이고 있었다.
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