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A CASE OF MYXOID LEIOMYOSARCOMA OF UTERUS 
OCCURRING IN A 5-YEAR-OLD GIRL: A CASE REPORT 
AND LITERATURE REVIEW 
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Myxoid leiomyosarcoma of the uterus is a variant of leiomyosarcoma characterized by a large amount of myxomatous stroma 
and low mitotic counts with minimal cellular atypia but with subsequent malignant course. These tumors have a striking myxoid 
appearance and exhibit highly malignant behavior despite their low mitotic index. We report a fi rst case of myxoid leiomyosarcoma 
of the uterus occurring in a young child with brief review of literatures. 
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자궁의 점액성 평활근육종(myxoid leiomyosarcoma)은 양성 자궁 평

활근종의 점액성 변성과는 다른 평활근육종의 드문 변이형으로 현저한 

점액상 형태를 보이면서 낮은 세포분열수에도 불구하고 매우 높은 악

성 형태를 보이는 종양이다[1]. 1982년 King 등[2]이 처음으로 6예를 

보고한 이래 최근까지 단지 29예에서만 보고되고 있고, 발생연령은 20

세에서 76세까지 다양하게 보고되고 있으며 아직까지 소아에서 보고

된 바는 없다[3].

저자들은 골반종괴와 질출혈을 주소로 내원한 5세 여아에서 난소의 

생식종양 의심하에 시험적 개복술을 시행하였고 수술 후 병리조직 검

사상 자궁의 점액성 평활근육종으로 진단된 1예를 경험하였기에 간단

한 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증  례

환   자: 이 O 솔, 5세

주   소: 복통, 복부 종괴 및 질출혈

과거력: 임신 40주에 3.19 kg로 질식분만하였고, 일정에 맞게 예방접종

은 시행되었으며, 그 외 특이 소견 없었다.

가족력: 특이 소견 없었다.

현병력: 한달 전부터 발생한 복통으로 개인 소아과의원에서 치료하였으

나 증상 호전 보이지 않고 3일전부터 발견된 복부 종괴 및 질출혈 소견

으로 본원 응급실 내원하였다.

이학적 소견: 혈압 100/60 mm Hg, 맥박 100회/분, 체온 36.8oC, 호흡

수 20회/분으로 양호한 편이었다. 복부진찰 시 복부팽만 및 복부전반에 

걸친 종괴와 복통이 관찰되었으며, 좌하복부에 압통 소견과 소량의 질

출혈 소견을 보였다.

검사 소견: 혈액검사상 혈색소 12.2 g/dL, 적혈구 용적률 33.1%, 백혈

구수 13,060/μL, 혈소판수 304 × 103/μL이었으며, 요검사, 간기능검사, 

흉부 X선검사, 심전도검사는 정상이었다. 종양 표지자검사에서는 CA 

19-9 288 IU/mL로 증가하였고 CA-125 24.3 IU/mL, α-fetoprotein 

0.858 IU/mL, lactate dehydrogenase 437 IU/L, human chorionic 

gonadotropin 0.1 mIU/mL 등은 정상이었다.

복부-골반 컴퓨터단층촬영: 직경 12.3 × 11.8 × 10 cm 크기의 비균질

성 고형성 종괴가 관찰되었고, 종괴로 인해 장골혈관과 방광의 위치가 

밀려있으며, 양측 요관의 확장과 수신증이 관찰되었다. 임파절 종대나 

복수 등은 관찰되지 않았다(Fig. 1A). 

수술 소견: 전신마취하에 개복술을 시행하였다. 13 × 11 cm 크기의 다
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량의 점액성 물질을 함유한 젤리 형태의 종괴가 복강내 전체를 차지하

고 있었으며, 종양은 자궁의 후벽에서 기인하여 후복강으로 침윤되어 

있었고, 이로 인해 방광은 좌상방으로 배꼽 주변까지 전위되어 있고 요

관은 확장되어 있었다. 종양의 후복강 침윤이 심하여 다량의 출혈소견

을 보여, 후복강 침윤 부위 및 육안상 정상 자궁 부위를 제외한 종양절

제술을 시행하였다. 양측 자궁부속기는 상방으로 밀려있었으나, 형태학

적인 이상 소견은 관찰되지 않아 보존하였다. 그 외 대장, 소장, 대망을 

포함한 복강내 장기의 이상 소견은 보이지 않았다. 

육안 소견과 병리조직학적 소견: 육안 검사상 560 g의 절제된 종양

의 외벽은 회백색과 부분적으로 출혈을 동반한 적갈색을 띄웠고, 다량

Fig. 2. The smooth muscle cells are widely separated by myxoid material & increased mitotic fi gures (arrow) (A, H&E, ×200; B, H&E, ×400).

A  B

Fig. 1. (A) Abdominopelvic computed tomographic scan after enhance-
ment show 12.3 × 11.8 cm sized, heterogenous enhancing solid mass 
in abdominal cavity (M, mass; B, bladder). (B) The upper portion of the 
resected tumor showing gelatinous consistency (arrow).

A  B
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의 점액성 물질을 함유한 부드러운 젤리형태를 보였다(Fig. 1B). 현미경

검사상 종괴는 괴사와 출혈을 동반하면서 현저한 점액성 양상을 보였

고, 방추형 세포들이 방대한 점액성 기질에서 관찰되었다(Fig. 2). 10배 

현미경 고배율시야에서 세포분열수를 측정하였을 때 30개정도의 세포

분열이 관찰되었다. 면역조직화학염색상 평활근세포 표지자인 desmin, 

vimentin, smooth muscle actin은 양성이었고(Fig. 3A, 3B), 점액성 기

질은 alcian blue에 강하게 염색되었다(Fig. 3C). Cytokeratin, S-100 

protein, sarcomecric actin, CD10, inhinbin-alpha는 음성이었다.

수술 후 경과: 수술 후 지속적인 질출혈과 배액관을 통한 출혈 소견 보

이면서, 혈압 및 맥박이 불안정하여 재수술을 시행하였다. 재수술 시 종

양절제 후방으로 출혈이 지속되어 지혈하고 수술을 종료하였다. 재수술 

후 지속적인 질출혈 보이다가 수술 5일째 멈추었고 15일째 추가 항암요

법을 시행하려 하였으나 보호자의 연고 등 개인사정으로 타병원으로 전

원되었다. 

고  찰

자궁의 평활근육종은 여성 100,000명당 0.3명에서 0.67명에서 드물

게 발생하는 간엽성 종양이며 평활근육종의 변이형인 점액성 평활근육

종은 극히 드물며 공격적인 성향을 보여서 나쁜 예후를 보이는 종양으

로 King 등[2]이 1982년 6예를 보고한 이후 현재 까지 단지 29예만 보

고되고 있는데 이러한 희귀성 때문에 종양의 진단과 처치에 있어서 어

려움이 있다[1,3-5]. 

점액성 평활근육종은 질출혈, 하복통, 복부종괴 등의 임상증상을 보

이며 평균 발생연령은 55세로 20세에서 76세까지 보고되고 있는데 가

장 최연소 발생연령은 Kagami 등[4]이 보고한 20세로써 본 증례처럼 

5세 소아에서 발생한 경우는 최초이다[3]. 

점액성 평활근육종은 전형적인 평활근종이 공존하거나 없을 수도 있

으며, 대개 종괴의 크기는 2 cm에서 30 cm를 보이나 전체 복강내를 

차치하여 종괴의 무게가 6,350 g까지 보고되기도 하며, 대개 종괴의 

크기가 큰 경우에는 다량의 점액성 물질을 함유한다[3]. 특징적인 형태

는 젤리같은 모양을 보이며 경계가 명확하지만 일부에서는 주변 조직

Fig. 3. (A) Immunohistochemical staining of smooth muscle cell actin 
(×400). (B) Immunohistochemical staining of vimentin (×400). (C) A large 
amount of myxoid matrix with cells forming an interanastomosing fi ligree 
pattern (alcian-blue, ×400).

A  B

C
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과 혈관을 침윤하는 양상을 보이기도 한다. 조직학적으로는 작은 이형

성을 갖는 방추형의 세포, 풍부한 세포간 점액성 조직, 악성을 시사하

는 침윤적인 성장 양상과 낮은 세포분열수를 특징적으로 보이지만, 7

예에서는 증가된 세포분열수를 보고하기도 하였다[2,6,7]. 또한 종양세

포들이 점액성 물질과 문합된 모양인 줄세공 모양(filigree pattern)은 하

나의 특징적인 소견이며, 면역조직 화학염색상 간엽세포에서 발현되는 

중간 필라멘트 단백으로 간엽성을 확인하는 육종의 표지자 vimentin, 

근육의 기본단위(sarcomere)에서 Z선 근처에서 발견되는 중간 필라멘

트로써 근육세포 표지자 desmin, muscle specific actin & myosin은 양

성을 보이고, 케라틴을 함유한 중간 필라멘트 단백으로 상피세포의 세

포질내에서 발견되어 비상피 기원 종양에 감별에 유용한 cytokeratin, 

신경계통에서 기원하는 종양의 특징인 S-100 protein은 음성을 보인다

[4,8,9]. 

점액성 평활근육종의 치료는 보고된 예가 적어 정립되지 않았지만 

자궁과 양측 자궁부속기 절제술이 최상의 선택으로 보인다. 29예 중 

26예에서 자궁절제술이 시행되었고 2예에서는 종양제거술만 시행하

였으며 1예에서는 환자의 내과적인 문제로 방사선치료만 시행하였다

[3,10]. 본 증례의 환자는 심한 후복강으로 침윤과 대혈관 침윤이 관찰

되어 수술중 다량의 출혈 소견이 있어서 완벽히 종양제거술을 시행할 

수 없었다. 그러나 완벽한 종양의 제거후에도 대부분의 보고에서 재발

하였고, 적은 세포분열수와 풍부한 세포간 점액성 조직 때문에 방사선

치료나 항암치료에 반응하지 않는 것으로 보고되고 있어 이들의 보조

치료로서의 역할은 정립되지 않았다[2,7]. 보조 항암요법으로는 높은 

세포분열수를 보이는 경우 CYVADIC (400 mg cyclophosphamide, 1 

mg vincristine, 50 mg epirubicin, and 400 mg dacarbazine/g body 

wt for one course) 요법과 폐전이를 보이는 경우 구강 etoposide (50 

mg/g body wt per day for 2 weeks) 요법을 선택적으로 시행할 수 있

다[11]. 비록 적극적인 치료에도 불구하고 국소적, 전신적 종양의 조

절이 주된 문제로 재발이 매우 흔하여 추적관찰이 시행된 24명의 환

자 중 17명에서 재발하였고, 3년 이상 추적 관찰된 환자 7명중 단지 2

명만이 재발의 증거가 없었고, 주된 재발 장소는 복강, 골반, 질 등이며 

원격전이는 폐, 간, 뇌 등이었다[2,3]. 

소아 악성종양의 발생원인은 아직 규명되지 않았으나, 대부분의 경

우 환경적 요인과 유전학적인 요인이 함께 관여하는 것으로 보이는데 

환경적 요인은 다양한 물리적 요인, 화학물질 및 미생물 감염등이 알

려져 있으며, 소아에서 발생한 평활근육종은 극히 드물게 발생하여 연

조직육종에서 단지 2%를 차지하며 주로 위장관계에서 발생하며 그 외

에 후복강, 비뇨생식계, 폐, 간 인대에서 발생할 수 있다[12,13]. 소아와 

청소년기에 발생한 자궁의 평활근육종은 대략 10,000,000명당 2명 이

하에서 발생하는 것으로 보고되고 있고, 후천성 면역결핍증을 가진 소

아에서 발생한 자궁의 평활근육종은 Epstein-Barr 바이러스와 연관되어 

발생하며 면역능이 정상인 소아에서는 바이러스와 관련 없이 발생한다.  

소아나 청소년에서 발생한 점액성 평활근육종의 치료는 보고된 예가 

없어 증상, 치료방법과 예후를 알 수 없지만 자궁의 평활근육종은 소아

에서 발생할 경우 성조숙증과 관계없는 질출혈이 발생할 수 있다. 치료

방법은 성인과 같이 전자궁절제술을 시행하지만 난소는 보존할 수 있

고, 보조항암요법은 성인과 동일하게 시행한다. 예후는 발생의 희소성 

때문에 성인과 비교할 수 없지만 나이보다는 병기에 영향을 받아 초기

병기에서 좋은 예후를 보이는 것으로 보인다[14,15]. 

자궁의 점액성 평활근육종은 세계적으로 보고된 예가 극히 드물고 

국내에서는 단지 2예서만 보고될 정도로 드문 종양이며 5세 소아에서

는 보고된 예가 없기에 저자들은 간단한 문헌 고찰과 함께 보고하는 바

이다.
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5세 여아에서 발생한 자궁의 점액성 평활근육종 1예

원광대학교 의과대학 1산부인과학교실, 2병리학교실

박성남1, 임혜원1, 김훈영1, 김병륜1, 문형배2

자궁의 점액성 평활근육종은 풍부한 점액성 간질, 적은 이형성 세포와 낮은 세포분열수를 보이면서 악성 경향을 특징으로 하는 평활근

육종의 변이형이다. 이들 종양은 현저한 점액상 모양과 낮은 세포분열수에도 불구하고 매우 악성도가 높은 경향을 보인다. 저자들은 처음

으로 소아에서 발생한 자궁의 점액성 평활근육종을 경험하였기에 간단한 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 

중심단어: 점액성 평활근육종, 자궁, 소아
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