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- ABSTRACT -  

Benign symmetrical lipomatosis, known as Madelung’s disease, is characterized by non-encapsulated fat tissue 
accumulation in a symmetrical, progressive manner around the neck, shoulders, and upper extremities. To date, 
there have been approximately 200 cases reported. We experienced one cases of Madelung’s disease, accom-
panying dyspnea. The fat tissues were surgically excised by external approach. We report it with a review of the 
current literatures. (J Clinical Otolaryngol 2010;21:111-114) 
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서     론 
 

양성 대칭성 지방종증(Benign symmetric lipomatosis: 

BSL, Madelung’s disease, Launois-Bensaude syn-
drome)은 목, 어깨. 흉부, 복부, 서혜부 등에 무통성의 

지방종이 대칭적, 점진적으로 축적되는 질환이다. 1898

년에 Launois와 Bensaude에 의해 처음 보고된 이후 전

세계적으로 약 200례 정도가 보고되었다. BSL은 지중해

인들에게 더 흔한 경향을 보이며 남성에서 호발하여 약 

97%를 차지한다. 가족력이 있는 사람에게서 호발하는 경

향이 있으며 만성간질환(chronic hepathpathy), 대구성 

빈혈(Macrocytic anemia), 고지혈증(hyperlipidemia), 

고요산혈증(Hyperuricemia), 내당능장애(glucose intol-
erance), 신세뇨관산증(Renal tubular acidosis) 등과 

연관이 있는 것으로 밝혀져 있다. 이 지방종성 조직은 피

막에 둘러싸여 있지 않기 때문에 이 조직과 주위조직과의 

경계가 불분명하며 아드레날린에 의한 지방조직의 분해 

과정의 장애로 인해 발생하는 것으로 이해되고 있다. 이 

질환은 특징적인 임상양상, 병력, 전산화단층촬영, 자기

공명영상술로 진단할 수 있으며 치료로 수술적절제와 더

불어 theophylline, salbutamol 등의 내과적 치료가 행

해지고 있다. 본 저자들은 호흡곤란을 동반한 Madelung’s 

disease 환자 1예를 경부접근법을 이용한 수술적 방법으

로 치료하였기에 이에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 
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소로 내원하였다. 내원 당시 호흡곤란을 호소하고 있었

으며 연하곤란이나 연하통 등은 동반되지 않았다. 종물

은 경부 상부에서부터 양 어깨, 경부의 전면, 측면, 후방까

지 걸쳐 있었으며 통증이나 압통은 동반되지 않았다(Fig. 

1). 환자의 과거력상 약 5년 전부터 종물이 있었으나 동

반되는 특이 증상이 없어 관찰하던 중 내원 20여일 전

부터 종물의 크기가 증가하면서 기도의 일부를 압박하는 

소견을 보이면서 입원당시에는 휴식 상태에서도 호흡곤

란이 동반되어 있었다. 환자는 지난 40년간 하루 소주 

3병의 음주력과 60갑년의 흡연력을 가지고 있었다. 과

거 토혈을 주소로 본원 응급실 내원하여 간경변을 진단 

받았으나 특이 치료받은 병력 없으며 지속적 외래 경과

관찰 하지 않는 상태였다. 그 외 병력으로 철결핍성빈혈, 

만성신부전(chronic kidney disease stage 3), 위식도

역류질환(Gastroesophageal reflux disease)를 동반하

고 있었다. 검사실 소견상 혈색소 8.9 g/dL, AST/ALT 

Fig. 1. Preoperative photograph shows broad extension
of symmetric swelling in the shoulder, ant&post.neck. 

Fig. 2. Neck computed tomography shows multiple sym-
metric uncapsulated hypodense mass, partial comprom-
ise airway. 

Fig. 3. The mass is partially encapsulated by thin fibrous 
tissue and composed of adipose tissue with intersecting 
thin fibrous septa (A, ×10). On high magnification, the 
tumor cells are mature adipose cells with peripherally 
located, small bland nuclei (B, ×100). 
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23/36 IU/L, 혈당 117 mg/dL, 총콜레스테롤 242 mg/ 

dL, 요산 7.7 mg/dL, 혈중요소질소 30 mg/dL, 크레아

티닌 1.9 mg/dL의 소견을 보였다. 후두경 검사상 후인

두벽의 팽륜(bulging)외 특이 소견은 관찰되지 않았다. 

경부전산화단층촬영에서는 지방음영의 종괴가 경부전체

와 양측 견갑부, 등의 상부 등에 광범위하게 퍼져 있었으

며 양측 경동맥공간을 포함한 심부경부와 피하층의 지방

들이 현저한 비후를 보이고 있었다(Fig. 2). 

저자들은 경부접근법을 통한 종물절제술을 시행하기

로 하고 기관내삽관을 시행한 후 경부 종물에 대한 조직

생검을 시행하였다. 설골 수준에서 10 cm의 절개를 가

하고 반지연골 수준에서 7 cm의 절개를 가한 후 보이는 

지방조직의 축적을 절제하고 조직생검을 실시하였다. 종

물은 흉쇄유돌근과 피대근 등의 경부근육과 박리가 잘 

되었다.  

병리학적 검사상 균질한 양상의 노란색의 지방표면이 

관찰되어 지방종으로 진단되었다(Fig. 3). 임상양상 , 경

부 전산화단층촬영 및 병리학적 조직검사상 다발성 대칭

성 지방종증으로 진단되었고 술 후 경부 종괴는 완전히 

사라지지는 않았지만 감소된 양상을 보였다. 술 후 외견

상 종물의 감소를 관찰할 수 있었으며 호흡곤란도 많이 

호전 되었다. 환자의 개인 사정으로 술 후 외래 추적관찰

은 어려운 상황이나 전화문의 결과 많은 증상 호전을 보

이고 있다고 한다.  

  

고     찰 
  

양성 대칭성 지방종증(Benign symmetric lipomatosis, 

이하 BSL)은 비정상적인 지방조직의 성장을 특징으로 

하는 증후군이다. 약 1세기 전, Launois-Bensaude syn-
drome 또는 Madelung’s disease라는 병명으로 처음 

소개된 이후 현재에 이르면서 Benign symmetric lipo-
matosis, multiple symmetric lipomatosis, lipomatosis 

simplex indolens, symmetric adenolipomatosis 이라

는 여러 가지 이름으로 일컬어지면서1,2,4) 2가지의 표현

형을 보이고 있다. 제 1형 BSL은 남자에서만 발생하며, 

경부, 목덜미, 등의 상부, 어깨, 상완 주위 등에 지방이 

축적되는 양상을 보인다. 제 2형 BSL은 남녀 모두에서 

이환이 가능하나 여성에서 더 심한 임상양상을 보이며 등

의 상부, 삼각근부위, 상완, 둔부, 넓적다리 부위에 지방

의 축적을 보인다.3) 이 질환은 남성 대 여성의 비율이 

4：1에서 5：1까지 보고자에 따른 차이가 있으나 남성

에서 훨씬 더 흔하여 97%에 이르는 것으로 알려져 있

으며, 30~60세 사이에 호발하고 지난 수십년간 알코올 

남용의 병력이 있는 지중해 연안의 유럽인에서 발병율

이 높은 것으로 보고되어 있다.4) 

지방종과 다르게 이 지방종성 조직은 피막에 둘러싸

여 있지 않기 때문에 주위 피하조직과 근육사이의 공간

에 침윤해 들어갈 수 있다.3,6) 그 결과 종물의 크기는 매

우 커져 경부와 상부사지의 운동범위 제한을 야기할 수 

있다. 많은 환자에서 미용상의 문제나 옷이 맞지 않는 다

는 것을 주소로 내원하나 어떤 경우에서는 호흡곤란이

나 연하곤란을 주소로 내원한다. 이것은 종격동의 침범

이나 상부소화기관의 압박으로 발생하는 것으로 이해되

고 있다. 

이 질환의 진단은 이학적 검사와 임상양상으로 이루

어지고 MRI나 CT, 초음파 등의 영상학적 검사도 도움

이 된다.2) 

만성적인 음주의 병력과 강한 연관이 있는 것으로 알

려져 있고13) 다른 연관인자로 내당능장애, 간질환, 고요

산혈증, 다발성신경병증, 고혈압, 갑상선기능저하증, 고지

혈증 등을 들 수 있다. 알코올의 남용은 질환을 야기하

거나 악화시키는 것으로 알려져 있다.9,10) BSL의 원인

은 명확히 밝혀져 있지 않으나 cagtecholamine에 대한 

지방세포의 지방분해과정(Lipolysis)의 결함 혹은 갈색

지방세포(brown fat)의 미토콘드리아 기능장애로 인한 

지방분해과정의 결함으로 생겨나는 것으로 이해되고 있

다.5,7,11) 

내과적 치료로 B2 항진제(salbutamol)이 권고되고 있

으나8,12) 그 효과는 임상적으로 증명되지 않았다. 체중

감량이나 금주가 여전히 내과적 치료의 주로 권고 되고 

있다. 그러나 금주 자체가 병의 진행을 되돌리거나 막지

는 못하는 것으로 알려져 있다.2,4) 수술은 지금까지 가장 

효과적인 치료로 알려져 있고 작은 크기의 종물은 지방

흡입으로 치료 가능하다. 지방흡입은 국소마취하 시술이 

가능하여 경부의 움직임에 제한이 있는 비만한 사람의 

경우 유용하게 사용할 수 있는 치료법이다. 수술적 완전

절제는 매우 어렵고 지금껏 보고된 증례 중 암성변화를 
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한 경우는 1례에 불과하여14) 종괴의 감량이 적절한 치료

로 생각되고 있다.2) 
 

중심 단어：양성 대칭성 지방종증·Madelung’s disease. 
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