
횡문근육종은 소아에서 발생하는 가장 흔한 연부 조직 육종

중 하나로, 소아 악성 종양의 4-8%를 차지하며 대개 두경부

(35%)에서 발생하고, 그 외에 비뇨생식기계 (24%), 사지

(19%) 등에서 발생하는데, 후복막에서 발생하는 경우는 5-

8%로 드물다 (1-4, 6). 저자들은 복부 팽만을 주소로 내원한

43개월 여아의 후복막에서 발생한 태생성 횡문근육종 1예를

경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증례 보고

43개월된 여아가 20일간의 복부 팽만을 주소로 내원하였다.

검사 소견상 LDH가 1868 IU/L (정상치: 180-460 IU/L)로

증가된 것을 제외하고는 특이 소견이 없었다. CT상 하복부에

중심성 괴사를 동반하고 균질성 조영증강을 보이는 10×10

cm 크기의 종괴가 있었고, 대동맥과 하대정맥 및 장간막을 따

라 1-2 cm의 다수의 림프절이 있었다. 하복부 종괴에 의해

양측 요근이 외측으로 전위되었고, 좌측요관이 눌리면서 좌측

에 수신증이 보였으며, 우측요관이 종괴 내부에서 관찰되었다

(Fig. 1A). 또한 골반강 위치에서는 이 종괴와 방광, 좌뇨근,

직장 S상결장등의주위구조물과의경계가불분명하였다 (Fig.

1B). 조영 증강되는 대망 결절과 함께 다수의 복막 결절 및 복

막 비후, 심한 복수가 있었으며, 흉부에서는 다발성 종격동 림

프절비대와 양측 폐 실질에 1-4 cm크기의 다수의 전이성 결

절이 있었다. MRI상 종괴는 주위 근육과 비교하여 T1강조 영

상에서는 등신호 강도 내지 약간 고신호 강도를 보이고, T2강

조 영상에서는 고신호 강도를 보이며, Gd-DTPA 조영 증강

T1강조 영상에서는 중심성 괴사를 동반한 비균질성 조영증강

을 보였다 (Fig. 1C). 99mTc-MDP 골스캔상 골전이 소견은 없

었다. 

진단적 개복술로 대망의 절개생검을 시행하였고 조직소견상

종양은 호산성의 세포질을 갖는 작은 원형 세포와 방추형 세

포로 구성되어 있었다 (Fig. 2). 일부 방추형 세포에서 횡문

(cross-striations)이 관찰되었으며 trichrome염색에서 더욱

잘 보였다. 면역조직화학 검사상 desmin, myoglobin, myosin,

myoD1(clone: 5.8A) 염색에서도 양성소견을 보였다. 이상의

병리소견을 종합하여 태생성 횡문근육종으로 진단되었다. 

병용화학 요법으로 Vincristine, ifosfamide, adriamycin을 복

용하였고 2개월 후에 실시한 MRI상 림프절 비대, 복수, 대망

결절을 동반한 복막 비후 및 결절 등이 완전히 소실되었고 하

복부에서의 중심성 괴사를 동반한 종괴도 대부분은 소실되었

지만, 좌골반강에서 경계가 불분명한 2×4 cm의 종괴가 여전

히 있었으며, 이와 연결되어 방광벽과 하복부의 전방 복막 및

추전공간(prevertebral space)을 따라 비정상 조영 증강이 있

었다 (Fig. 3). 흉부 CT상 종격동 림프절은 완전히 소실되고

폐 실질의 전이성 결절도 대부분 사라지고 좌하폐야에 1.5 cm

의 결절 한 개만 있었다. 

환자는 현재 유도 화학요법을 시행하고 있으며, 이후 방사

선 치료를 계획 중이다.

고 찰

소아에서의 횡문근육종은 소아 악성 종양중 4-8%를 차지

하며, 두개골 종양을 제외하고는 신경아세포종, Wilms’종양

다음으로 흔한 빈도를 보인다 (3, 4). 횡문근육종은 원시 횡문

근아세포 혹은 미분엽, 미분화성 중배엽 기원으로 생각되며

(3), 호발 연령은 2-6세 사이와 14-18세 사이며, 2/3가 6세

이전에 진단되고, 남녀비는 1.3-1.4:1로 남자에서 약간 빈도

가 높다 (5). 원발성 횡문근육종은 두경부에서 가장 흔하며,

비뇨생식기계가 다음을 차지하고 후복막 및 골반 내에서 발생

하는 경우는 드물다 (6). 골반 내에서 발생하는 횡문근육종은

부고환계, 방광, 전립선, 그외 골반저, 자궁, 자궁경부, 외음부,

질 그리고 요막관 등의 연부 조직에서 기원할 수 있다 (7). 본

증례의 종괴는 하복부 및 골반의 후복막에 중심을 두고 있었
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소아에서의 후복막 태생성 횡문근육종 : 1예 보고1

이준식·김미은·편해욱·이일기·김희진·이종길·김익수2

횡문근육종은 소아에서 발생하는 가장 흔한 연부 조직 육종중 하나이나, 후복막에서 기원하

는 경우는 드물다. 저자들은 43개월 여아에서 발생한 후복막 태생성 횡문근육종 1예를 경험하

였기에 전산화단층촬영 , 자기공명 영상 소견과 병리 소견을 보고하고자 한다.

1대구 파티마 병원 진단방사선과
2대구 파티마 병원 해부병리과
이 논문은 2000년 2월 22일 접수하여 2000년 9월 14일에 채택되었음.
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Fig. 1. A. Contrast enhanced CT scan at the level of the pelvic
inlet shows huge reteroperitoneal mass (arrows) containing mul-
tiple necrotic low density lesion which encases right ureter (ar-
rowhead). Omental cake and peritoneal thickening with ascites
are noted, but no evidence of calcification.
B. Contrast enhanced CT scan through the lower pelvis demon-
strates obliteration of the fat planes between the necrotic pelvic
mass and urinary bladder, sigmoid colon, and anterior abdomi-
nal wall (arrowheads).
C. Gadolinium enhanced T1 weighted axial image at the same
level of B. shows obliteration of the fat planes (arrowheads)
more distinctly than CT scan.

Fig. 2. Photomicrograph of histopathologic sections shows
small cells with dark nuclei (small arrow) alternative with larg-
er cells with vesicular nuclei and abundant acidophilic cyto-
plasm (large arrow). (Hematoxylin-eosin stain; original magni-
fication, ×400)

Fig. 3. Gd-DTPA enhanced axial MR image after chemothera-
py shows residual tumor (R) and diffusely thickened wall of
the urinary bladder (arrows).



으며, 추적검사상 좌측골반강 내에 일부 종괴와 함께 방광벽,

하복부의 전방복막 및 추전부위를 따라 종양이 남아 있었지만,

후복막이라는 사실이외에 명확한 발생위치를 알 수가 없었다. 

Fernandez등(8)에 의하면 횡문근육종은 국소침윤이 흔하고

근막면을 따라 원거리 파급을 흔히 보이며 수술 후에도 국소

재발율(50-60%)이 높다. 혈행성 경로를 통해 폐, 림프절, 골,

골수, 간, 뇌 그리고 유방등으로 전이할 수 있으며, 이 중 폐와

흉막으로의 전이가 가장 흔하고, 다음으로 골, 림프절등이다

(7). 진단 당시 전이율이 상당히 높지만(65-80%), 병합적 화

학 요법 이후에 새로이 발생하는 원격 전이율은 25%이하로

낮다 (5). 본 증례의 경우에도 진단 당시 후복막 림프절 전이,

복막 전이와 함께 폐 전이가 있었다. 

IRS(international rhabdomyosarcoma study)에 의한 임상

적 병기구분을 보면, 횡문근육종이 원발 부위에 국한되어 있

으면서 완전한 수술적 제거가 가능한 경우를 제1병기, 육안적

으로는 제거가 가능하지만 현미경적으로 병변이 남아있는 경

우에 제2병기, 수술을 해도 육안적으로 병변이 남아있는 경우

를 제3병기, 진단 당시에 원격 전이가 있는 경우를 제4병기라

하는데 이는 환자의 예후와 밀접한 관계가 있다고 한다 (1, 4,

5). 본 환아는 진단 당시 원격전이를 보이는 IRS 제4병기에

해당되었다. 세계 보건기구와 IRS에서 사용하는 조직학적 분

류는 태생성, 태생성의 포상성아류, 포상성, 다형성의 4가지인

데(4), 환아는 대망에서 검출된 표본의 조직 검사상 횡문이 보

였으며 desmin, myoglobin, myosin, myoD1(clone: 5.8A)염

색에 모두 양성을 보이는 태생성 횡문근육종이었다. 

횡문근육종의 일반적인 CT소견은 내부에 괴사 부위를 포함

한 근육 밀도(muscle density) 종괴로 보이며 (9), MRI소견

은 T1강조영상에서 방광벽, 직장벽과 동등한 신호강도를 보여

서 방광 및 직장 침범 유무를 알기 힘들며, T2강조영사에서는

고신호 강도를 보이며, Gd-DTPA 조영 증강 T1강조영상은

주위 장기로의 침범 유무 등을 보는데 우수하다고 한다 (10).

본 증례에서는 CT에서 내부에 광범위한 괴사를 동반한 근육

밀도의 종괴로 보였고, T1강조영상에서 등신호 내지 저신호

강도, T2강조영상에서 고신호 강도, Gd-DTPA 조영 증강 T1

강조영상에서 주위구조물과의 불분명한 경계를 보이는 비균질

성 조영증강을 보였으며, 대망 결절을 동반한 복막 결절 및 비

후와 함께 심한 복수, 흉부에서는 다발성 종격동 림프절비대

와 폐 실질에 다수의 전이성 결절이 있었다.

Lane (9)등은 후복막에서 발생한 원발성 종양 90예를 CT

소견과 함께 보고하면서 후복막 종괴에 대한 감별에 도움이

되는 소견을 기술하고 있다. 이러한 소견중에 횡문근육종과 감

별이 필요한 질환들 중에서 석회화를 동반한 종괴이면 악성섬

유조직구종 및 신경아세포종, 종괴 내부의 밀도가 비균질적이

며 지방 밀도를 함유하고 있는 경우 지방육종, 괴사가 심한 경

우 평활근육종, catecholamine과다와 함께 대동맥 주위에 위

치할 때는 부신경절종등을 보고하고 있다. 횡문 근육종에서도

종괴 내부에 변성이나 석회화가 있을 수 있지만 (7), 신경아

세포종에서는 종괴 내 석회화가 90%이상에서 보이고 복막전

이를 동반한 복수의 소견은 드문 것으로 되어있으며, 진단당

시 골수 전이가 40-60%로 상당히 높고, 90-95%에서 소변

에서의 증가된 catecholamine소견을 보여서 감별에 도움이 된

다 (2). 본 증례에서도 석회화나 골수전이 및 소변에서의 cat-

echolamine증가등의 소견이 없어서 신경아세포종을 감별하는

데 도움이 되었다. 

치료 원칙은 병합적 화학 요법 시행 후 수술과 방사선 치료

를 병행하는 것이다 (1, 5, 6). 대개 화학요법 이후 초기 크기

의 50% 이상 감소가 없거나 아예 반응이 없는 경우, 그리고

치료 도중 병이 더 진행되는 경우에 수술을 시행하지만 (6),

후복막종괴는 대개 심체부에 위치하므로 상당히 커진 후에야

발견이 되고, 활력혈관(vital vessel)을 둘러싸는 림프절 비대

로 인해 외과 의사가 접근하기에 곤란한 경우가 많다 (5). 본

증례의 경우에서는 병합적 화학 요법 후 시행한 MRI상 좌측

골반강에 방광벽, 하복부의 전방 복막 및 추전 부위를 따라 비

정상적으로 조영 증강되는 종괴가 뚜렷이 남아 있어서 근치적

수술은 못하고 선택적 화학 요법을 시행한 후에 방사선 치료

를 계획 중이다. 횡문근육종의 급속한 국소 침윤과 전이 때문

에 장기간 생존율이 낮지만, 현재는 복합적 화학 요법과 수술

을 동반한 방사선 치료에 의해 5년생존율이 56-65%정도로

높아졌으며, 특히 비뇨생식기계가 원발성인 경우에는 5년생존

율이 72-74%까지 보고된다 (11). 일반적으로 성인에서 발생

한 경우보다 생존율이 높다고 하며, 진단 당시의 나이, 종괴의

침윤도, 전이, 인접 림프절의 침범 유무, 그리고 조직학적 분

류가 예후인자가 될 수 있다고 한다 (4).

결론적으로 소아에서 발생한 후복막 연부조직 종양 중에서

신경모세포종과 횡문근육종과의 감별이 문제가 되는데, 이때

종괴 내부의 석회화 정도, 복막 전이를 동반한 복수 소견, 골

수 전이 및 소변에서의 catecholamine증가 유무가 감별에 도

움이 된다.
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Embryonal Rhabdomyosarcoma of the Retroperitoneum 
in a Child : A Case Report1

Joon-Sik Lee, M.D., Mee-Eun Kim, M.D., Hae-Wook Pyun, M.D., Il-Gee Lee, M.D.,
Hy-Jin Kim, M.D., Jong-Gil Lee, M.D., Ik-Su Kim, M.D.2
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Rhabdomyosarcoma is the most common soft tissue sarcoma occurring in children, though retroperitoneal
rhabdomyosarcoma is rare. We experienced a case of embryonal rhabdomyosarcoma of the retroperitoneum
in a 43-month-old child, and describe the CT , MRI and pathologic findings.
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