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－Abstract－

Rhabdomyosarcomasaresofttissuesarcomas;whileextremelyrareinadults,theyareone

ofthemostcommonneoplasmsinchildrenandadolescents.Histologically,theycanbe

classifiedintoembryonal(ERMS),alveolar(ARMS),pleomorphic,andundifferentiatedtypes.

TheARMStypeisveryrare,andisassociatedwithapoorprognosis.Commonprimarysites

ofARMSarethetrunkandextremities.Wereportonacaseofparaaortic,supraclavicular,

andaxillarylymphnodemetastasisfrom paratesticularARMStreatedwithVAC(vincristine,

dactinomycin,cyclophosphamide)/IE(ifosfamide,etoposide)chemotherapyinayoungadult.

AdministrationofsixcyclesofchemotherapywithVAC/IEresultedincompleteremission.

Thepatienthasmaintainedcompleteremissionoverthepast27months.

KeyWords:Rhabdomyosarcoma,Alveolar,LymphaticMetastasis

서    론

횡문근육종은 원시 간엽 세포 유래의 악성

종양으로 소아에서는 가장 흔한 연조직육종이

다.발생 당시 평균연령은 8세 전후로 20세 이

상의 성인에서는 매우 드문 것으로 알려져 있다.
1

교신저자：현명수,대구광역시 남구 대명5동 317-1,영남대학교 의과대학 내과학교실 Tel:(053)620-3830,Fax:(053)

654-8386,E-mail:hms@med.yu.ac.kr



고환주위 폐포성 횡문근육종

71

Fig.1.(A)Relativelywellcircumscribedyellow tograysolidmassdevelopingbetweenthetestisand

tunicavaginalis.(B)Thereisaboundarybetweenthealveolarrhabdomyosarcoma(top)andtestis

(bottom)(H&Estain,x100).(C)Primitivesmallrounddiscohesivetumorcellsareseenseparatedin

nestsbyconnectivetissuesepta(H&Estain,x200).(D)Mostofthetumorcellsshownuclearpositivity

formyogenin(Immunohistochemistryformyogenin,x200).

조직학적으로는 배아성 횡문근육종(embryonal

rhabdomyosarcoma),폐포성 횡문근육종(alveolar

rhabdomyosarcoma),다형성 횡문근육종(pleo-

morphicrhabdomyosarcoma)으로 나누어지고

이 중 배아성 횡문근육종과 폐포성 횡문근육종

이 각기 60%와 20% 정도를 차지한다.2

횡문근육종은 조직학적 아형에 따라서 특징

적인 임상양상을 보인다.예를 들어,다형성 횡

문근육종은 주로 성인에서 발생하고 배아성이

나 폐포성 횡문근육종은 소아나 청소년기에 주

로 발생한다.배아성 횡문근육종은 두경부나

후복막에서 발생하는 경우가 많으며 예후가 좋

은 반면 폐포성 횡문근육종은 주로 사지나 몸

통에서 발생하며 예후가 나쁘다.
3

횡문근육종의 가장 중요한 예후 인자는 질

환의 범위,즉 병기인데,수술,방사선,항암화

학요법을 병행함으로써 치료 성적이 점차 향상

되고 있지만 원격 전이가 있는 경우에는 5년

생존률 20～30%로 여전히 예후가 좋지 않다.
4

저자들은 고환에서 처음 발생한 전이성 폐

포성 횡문근육종을 경험하였는데 6주기의 항암

화학치료 후 장기간 완전관해를 유지하고 있어

서 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다.
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C D
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Fig.2.AbdominalCT showsmultiplemetastatic

lymphadenopathy along the leftparaaortic and

iliac chains with leftureteralencasementand

hydronephrosis.

증    례

환자：신○○,21세 남자

주소：요통

현병력：환자는 2006년 10월 왼쪽 고환 종괴

로 시행한 초음파상 5×3cm 크기의 병변 관찰

되어 근치적 고환 절제술을 시행하였다.병리

소견에서는 고환 실질과 경계가 잘 지워지며

백막(tunicaalbuginea)에 국한된 연황색의 고

형성 종괴가 관찰되었다(Fig.1A).현미경 소

견 상 종양세포는 작고 둥근 핵과 호산성의

세포질을 가지며 섬유성 격막에 의해 나누어

지는 세포군집을 형성하거나 개별적으로 분

포하고 있어 폐포성 패턴을 보였다(Fig.1B,

1C).또한,이 세포들이 횡문근아세포에서 특

징적으로 발현되는 myogenin면역염색 상 미

만성의 강양성 반응을 보여 폐포성 횡문근육

종,Internationalrhabdomyosarcoma Study

Group(IRS)병기 IA로 진단되었다(Fig.1D).

환자는 그 후 특이 증상 없이 지내다가 2007년

7월 수 주간 지속된 요통을 주소로 타 병원을

방문하였으며 그곳에서 시행한 복부 컴퓨터단

층촬영에서 좌측 수신증 및 후복막 임파선 종

대가 관찰되어 본원으로 전원 되었다.

이학적 소견：환자의 전신 상태와 영양 상태

는 양호하였으며 혈압은 110/70mmHg,맥박은

분당 78회,체온은 36.5℃로 정상이었다.경부

진찰 소견상 좌측 빗장위림프절이 3cm 크기

로 촉지되었고 그 외에는 특이 소견이 없었다.

검사실 소견：입원 당시 말초혈액검사상 혈색

소 15.6g/dl, 헤마토크리트 43.2%, 백혈구

6910/mm
3
,혈소판 281,000/mm

3
이었고 간기능

검사,신기능 검사결과는 정상이었다.요 검사

상에서도 특이 소견이 없었다.

방사선 소견：단순흉부 X선 촬영 및 단순복부

촬영상 정상 소견을 보였으며 복부컴퓨터단층

촬영상 좌측 대동맥 주변에 7cm 크기의 림프

절이 좌측 요관을 둘러싸고 있었고 좌측 수신

증이 동반되어 있었다.또한,복부 대동맥 및

장골 사슬을 따라 많은 림프절 증대가 관찰되

었다(Fig.2).전신 양전자 방출 단층 촬영에서

는 복부단층촬영에서 보이는 림프절 외에도 좌

측 빗장위림프절과 다수의 좌측 액와림프절에

서 FDG섭취가 증가된 소견을 보였다(Fig.3).

치료 및 경과：2007년 7월부터 VAC(vincristine,

dactinomycin,cyclophosphamide)/ IE(ifosfa-

mide,etoposide)항암화학요법을 시작하였는데

6주기 시행 후 시행한 복부 컴퓨터 단층촬영

및 전신 양전자 방출 단층 촬영상 완전 관해

소견을 보였으며 마지막 항암화학요법 후 27개

월이 지난 현재까지 여전히 완전 관해를 유지

하고 있다(Fig.4).
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Fig.3.(A)PET-CTshowsincreased18F-FDGuptakeatmultiplelymphnodes.(B)Theleftsupraclavicular

lymphnodes.(C)Multiple conglomerated leftaxillary lymphnodes.(D)Multiple hypermetabolic

conglomeratedleftparaaorticandiliaclymphnodes.

고    찰

횡문근육종은 원시 중간엽세포(primitive

mesenchymalcell)에서 기원하므로 신체의 다

양한 부분에서 생길 수 있는데,그 빈도는 두

경부,비뇨생식기,그리고 사지의 순으로 알려

져 있다.2,5 방광과 전립선을 제외한 비뇨생식

기에서 발생한 횡문근육종은 전체 횡문근육종

의 10% 정도로 보고되어 있다.
4,6-9

폐포성 횡문근육종은 조직학적으로 작고 둥

글며 조밀한 세포들이 폐의 폐포와 비슷한 형

태로 나열되어 있어 ‘폐포성’이라고 불린다.
3
전

형적인 병리학적 소견은 이러한 종양 세포들이

섬유성 중격에 의해 나눠진 둥지를 형성하여
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Fig.4.OnPET-CT,thereisnohypermetabolicmetastasis.

자라는 것이다.횡문근육종은 면역조직화학염

색에서 desmin,vimentin,actin,myogenin에

대해 양성 반응을 보일 수 있는데 본 증례에서

는 myogenin에 양성 반응을 보였다.
10
또한,

배아성 횡문근육종과 비교하여 사지나 몸통에

발생하는 빈도가 높으며 예후가 좋지 않다.

1970년대 초부터 미국 및 유럽에서 횡문근

육종 환자들을 대상으로 한 대규모 임상연구가

진행되었는데 특히 미국에서는 1972년부터 IRS

를 결성하고 1997년까지 4개의 대규모 임상연

구(IRS-I,II,III,IV)를 진행하였으며 IRS-V

study가 진행중이다.이 임상연구들을 통해 임

상적,조직 병리학적 특징 및 예후인자들을 규

명하였고 수술,방사선치료 복합항암화학요법

으로 치료하는 다학제적 병합요법을 도입하게

되었으며 이것은 치료 성적의 향상을 가져왔
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다.횡문근육종의 치료 성적은 1960년대 말까

지는 완치율이 25% 정도로 좋지 않았으나 최

근에는 장기생존율이 70% 이상이 되었다.4,6-8

횡문근육종의 치료에는 수술,방사선치료,

항암화학요법이 모두 사용된다.가능하다면 병

변의 완전한 수술적 절제가 추천되지만 주로

소아에서 많이 발생하여 광범위 수술이 어려운

경우가 많고 국소침윤이 심하며 조기에 원격전

이가 많은 특성상 수술적 절제가 불가능한 경

우가 많다.따라서 완전 절제가 불가능한 경우

항암화학요법과 방사선 치료를 병행하는 것이

효과적이다.원격 전이가 없는 국소성 횡문근

육종이어도 현미경적 전이가 동반되기 때문에

항암화학치료가 도입되기 이전에는 5년 생존율

이 20% 미만이었으나 방사선 치료 및 항암화

학요법의 발전으로 생존율이 향상되어 IRS-III

에 의하면 전이성 병변이 없는 경우 80∼90%

정도가 완치될 수 있다고 보고하였다.4

완전히 수술적으로 절제된 국소성 배아성

횡문근육종 환자의 경우 추가적인 방사선 치료

가 필요 없지만 그 외의 다른 조직학적 분류인

경우에는 추가적인 방사선 치료가 반드시 필요

하다.
11

VAC는 가장 많이 쓰이는 복합항암화학요법

이다.IRS-I에서 IRS-IV까지의 결과를 살펴보

면 전이성 병변이 있거나 수술적으로 완전한

절제를 시행하지 못하고 병변이 남아있는 환

자에서 VAC에 doxorubicin,cisplatin,etoposide,

ifosfamide등을 추가로 사용한 용법을 시행해

보았지만 생존율을 향상시키지는 못했다.진단

당시 전이성 병변이 있는 경우 5년 생존율은

20∼30% 정도로 10년간 큰 변화가 없었다.
4,11,12

성인에서 보고된 횡문근육종의 치료 성적은 더

좋지 않아서 진단 당시에 이미 전이가 있었던

경우 복합항암화학요법을 시행하였을 때 10%

정도의 완전관해를 얻었고,5년 생존율이 4%

정도로 보고된 바가 있다.13

전이성 횡문근육종에서 가장 중요한 예후인

자는 조직학적 분류와 나이이다.IRS-III나

IRS-IV연구에서 보면 전이성 병변이 있는 환

자 중 10세 이하의 배아성 횡문근육종 환자들

은 5년 생존율이 60% 정도 되지만 이에 반해

10세 이상의 배아성 횡문근육종이나 신생아에

서 20세까지의 폐포성 횡문근육종 환자들은 5

년 생존율이 대략 30% 정도였다.
14

전이성 병변이 없는 고환주위 횡문근육종

환자들에서 국소림프절 재발은 진단 당시 나이

와 연관이 있다.IRS-IV 연구에서는 10세 이

하의 환자에서는 10세 이상의 환자에 비해 국

소 림프절 재발이 적었다.따라서 최근에는 10

세 이상의 고환주위 횡문근육종 환자에서 국소

림프절 전이 소견이 없더라도 양측 후복막 림

프절 절제술을 시행하도록 권유하고 있다.
11

본 증례 환자는 진단 당시 20세였으며 IRS

병기 IA의 폐포성 횡문근육종이었다.수술 후

다른 치료는 받지 않았는데 양측 후복막 림프

절 절제술이나 수술 후 방사선 치료를 추가하

는 것이 재발방지에 도움이 되었을 수 있겠다.

완전한 수술적 절제를 시행하였더라도 재발에

영향을 줄 수 있는 여러 가지 요인을 고려하여

다학제적인 접근이 치료 성적을 향상시키기 위

해서 중요할 것이다.

폐포성 횡문근육종은 주로 몸통이나 사지에

서 발생하는데,증례 환자의 경우,고환주위에

서 처음 발생하였다.또한,증례 환자는 수술

후 재발된 경우로 예후가 좋지 않은 여러 가지

요인을 가지고 있었다.그럼에도 불구하고 항

암화학요법 후 장기간 완전 관해를 유지하고
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있어서 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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