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서      론

섬유점액성 육종(low-grade fibromyxoid sarcoma, LGFMS)

은 매우 드문 형태의 연부 조직 기원 종양이며, 조직학적으로 

양성 소견을 보이는 것과 달리 국소 재발과 원격 전이의 빈도

가 높은 것으로 알려져 있다.1) LGFMS는 연부조직육종(soft 

tissue sarcoma)의 10% 정도의 비율을 차지하고 있으며, 주

로 체간과 하지 부위에 발생하고 비강 및 비부비동을 포함한 

안면부 영역에서 발생하는 경우는 매우 드물다.2) 문헌 고찰

에 따르면, 현재까지 비강과 후사골동에서 각각 1예가 발생

한 것을 포함하여 13예의 증례 보고가 이루어졌다. 

LGFMS의 치료에 있어 가장 기본은 수술을 통한 병변의 

완전 제거로 알려져 있다.3,4) 그러나 비강 및 비부비동, 안면부

에서 발생한 LGFMS의 경우에는 발생 부위와 병변의 크기에 

따라 충분한 수술 시야를 확보하기 어려울 수 있으며 수술 후 

기능과 미용적 문제로 인해 충분한 안전 절제연을 확보하기 

어렵다. 또한 보고된 증례가 많지 않고, 수술적 치료 후 1년 

이내의 결과에 대한 보고가 대부분이므로 예후 인자, 수술의 

접근 방식과 절제 범위, 술 후 방사선 치료나 항암화학요법의 

필요성, 술 후 경과 관찰에 대한 정보가 전무하다고 볼 수 있

겠다.2)

저자들은 40세 여자 환자에서 후비강에 발생한 LGFMS 

1예에 대해 비내 접근법과 경구개 접근법을 병행하여 수술적

인 완전 절제를 시행하였으며 이후 보조적인 방사선 치료나 항

암화학요법 없이 5년간 경과 관찰하였기에 그 결과를 보고하

며, 또한 현재까지 보고된 증례들에 대한 문헌 고찰을 통해 

비강 및 비부비동을 포함한 안면부에 발생한 LGFMS의 임

상 양상을 정리하여 함께 보고하는 바이다.
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증      례

40세 여자 환자가 2주 전부터 심해진 양측 코막힘을 주소

로 내원하였다. 환자는 예전부터 오른쪽 코막힘이 있었으나 

왼쪽 코를 통한 호흡은 가능했다고 하며, 2주 전에 감기를 앓

은 후 왼쪽 코막힘이 생기면서 양측 코로 숨을 쉴 수 없다고 

하였다. 환자는 코막힘 외에는 다른 증상은 호소하지 않았으

며, 환자의 과거력에서 특이 사항은 없었다. 비내시경 검사에

서 비중격과 비강저 후방에서 기원한 것으로 보이는 매끈한 

붉은색 종물이 양측 후비강을 완전히 막고 있는 소견이 관

찰되었다. 오른쪽의 경우에는 융기된 비강저 점막의 표면이 

점액성 분비물로 덮여 비강을 채우고 있었다(Fig. 1). 비부비

동 전산화단층촬영(CT)에서는 지름 3 cm으로 주변과 경계

가 비교적 명확하고 둥근 모양이며 균일하지 않은 조영 증강

을 보이는 연부 조직 종양이 비강 기저부에서 기원하여 양측 

후비강을 막고 있었다. 또한 종괴와 맞닿아 있는 양측 하비갑

개와 중비갑개, 그리고 비중격의 골미란과 유착 소견이 확인

되었다(Fig. 2).

악성 종양의 가능성을 염두에 두었으나, 외래에서 내시경

을 이용한 조직 검사는 진단에 충분한 조직을 얻지 못하고 

출혈의 위험성이 높을 수 있다고 판단하였다. 따라서 수술 

결과에 따라 2차 수술 등 추가 치료의 가능성을 환자에게 설

명하고 전신마취하에 조직학적 진단 목적을 포함한 병변의 

절제를 시행하였다. 우선 비강 내부의 절제 범위를 결정하기 

위해 내시경으로 비강을 확인하여 병변이 융기된 부위의 약 

1 cm 전방에서 양측에 비중격부터 비강 바닥까지 점막 절개

를 시행하였다. 골막하층을 따라 점막 피판을 들어 올려 병변

을 노출하였으며 병변이 유착되어 있는 서골(vomer)과 구개골

(palate bone)의 일부와 병변을 덮고 있는 비강 점막을 포함

하여 흡입 절삭기와 drill, Freer elevator를 이용하여 병변의 

상부 경계에 대한 절제를 완료하였다. 비갑개를 포함한 비강 

외측 벽은 병변의 침범 없이 단순히 융기된 비강 바닥 점막이 

닿아 있는 양상이어서 절제 범위에 포함하지 않았다. 이후 구

강 접근을 통해 구개 점막에 U자 형태의 절개를 시행한 후 

Fig. 1. Preoperative nasal endoscop-
ic photographs. Initial endoscopic 
findings of right (A) and left (B) nasal 
cavity: the mass was originated from 
posterior nasal septum and occupy-
ing posterior nasal cavity (white ar-
row). The mass was covered with 
thick mucous secretion in right na-
sal cavity (black arrow).

A B

Fig. 2. Preoperative CT scans. CT 
showed a well-defined lobulated 
soft tissue mass (3.3×3.0×3.3 cm) 
with heterogeneous enhancement in 
posterior nasal cavity (arrows). Pe-
ripheral remodeling and erosion was 
suspected at nasal septum, hard pal-
ate and bilateral tubinates: axial (A) 
and coronal (B) images.A B
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점막 근육 피판을 들어 올려 병변의 하부 경계를 확인하고 

병변을 완전히 절제할 수 있었다. 병변은 3.5 cm 정도의 크기

로 일부에서 회색을 띈 갈색 연부 조직 병변이었고, 주변 연부 

조직과의 유착은 심하지 않았으며 출혈도 많지 않았다. 절제 

후 구개부의 점막 근육 피판은 다시 원위치에 놓고 봉합하였

으며, 비강 내부에는 양측 절제 부위를 얇은 실리콘 판(silastic 

sheet)을 삽입하여 덮어준 후 비중격에 고정하여 2주 동안 유

지하였다.

병리조직검사상 병변은 혈관 조직들이 교원성 기질(collag-

enous stroma) 내부로 자라 들어가 얽혀 있는 사이로 세포가 

적은 점액 조직이 주로 분포된 부위(hypocellular myxoid 

area)와 다수의 방추 세포가 주로 분포한 부위(hypercellular 

spindle cell area)가 혼재되어 축상(fascicular pattern)과 윤

상(whorled pattern)으로 자라는 소견을 보이고 있었다. 특히 

교원성 기질에서 점액 조직(myxoid area)으로 이행되는 부위

에서 이러한 소견이 많이 관찰되었다(Fig. 3A). 병변의 중심

부는 교원 섬유에 의해 rosette을 형성하며, 주변에서 방추 

세포와 조화를 이루어 구형과 난형의 세포들이 둘러싸고 있어

Fig. 3. Histopathology of the nasal 
cavity mass. Hypocellular myxoid 
and hypercellular spindle cell areas 
were mixed in a collagenous stroma 
with arcades of blood vessels (A: 
H&E stain, ×40). The central area of 
the giant rosettes was formed by 
collagen fibers (B: H&E stain, ×200).A B

Fig. 4. Postoperative nasal endo-
scopic photographs. Postoperative 
endoscopic findings at 3 months af-
ter surgery are clear in both right (A) 
and left (B) nasal cavity.A B

Fig. 5. Postoperative findings 5 years 
after surgery. It showed absence of 
any complication or recurrence (A: 
palate and B: posterior nasal cavity).A B
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(Fig. 3B), LGFMS로 진단하였다.

환자는 수술 후 1개월간 비강 절제 부위에 악취를 동반한 

가피가 반복적으로 형성되었으며, 경구 항생제와 비강 세척

을 유지하면서 외래에서 세심한 가피 제거와 드레싱을 시행

하였다. 이후 환자는 불편감을 호소하지 않았고 내시경에서 

비강 소견도 양호하였다(Fig. 4). 수술 후 추가로 시행한 

fluorodeoxyglucose(18F-FDG) PET CT에서는 의미 있는 

uptake는 확인되지 않았다. 안전 범위를 포함하여 병변이 완

전히 제거되었고 별다른 경부 전이나 원발 전이 소견이 보이

지 않아 방사선 치료를 포함한 추가적인 치료는 고려하지 않

았다. 다만 LGFMS가 국소 재발이나 원발 전이의 가능성이 

높아, 이에 대해 환자에게 충분히 설명한 후 비내시경 검사

와 경부 진찰을 포함한 정기적인 추적 관찰을 시행하고 있다. 

수술 후 5년째 비강과 구강에서 재발이나 수술 후 합병증 소

견은 관찰되지 않으며(Fig. 5), 원격 전이 여부의 확인을 위해 

시행한 18F-FDG PET CT에서도 병변의 절제 부위와 경부

에 재발을 시사하는 uptake는 확인되지 않았다.

고      찰

LGFMS는 1987년 Evans1)에 의해 처음 보고되었으며, 섬

유성 기질과 점액성 기질이 혼재된 조직학적 활성도가 낮은 

종양이다. 따라서 CT와 자기공명영상(MRI)에서 내부가 불균

일한 소견을 보인다. CT 영상의 경우 LGFMS는 주로 근육 

조직의 심부에서 주변 근육 조직보다 저음영으로, 불균일한 

조영 증강을 나타내며 일부에서 석회화를 동반하는 경우가 

있다.5) 본 증례에서는 시행되지 않았으나, MRI는 다중 시퀀

스 영상을 통해 병변 내부의 섬유질 구성요소와 점액 구성요

소를 좀 더 뚜렷하게 구분할 수 있다. T2-weighted image에

서 특징적으로 병변 내부에 저강도 신호를 보이는 부위가 확인

되며, 최근에는 확산 강조 영상(diffusion weighted image)

을 병행하는 것이 진단에 도움을 준다는 보고가 있다.6) 

면역조직화학검사에서는 Vimentin, P53, bcl-2와 smooth 

muscle actin에 강한 양성을 보이고, cytokeratin-19, galec-
tin-3에는 음성 소견을 보인다.7) 점액섬유육종(myxofibro-
sarcoma)이 조직학적으로 유사한 소견을 보이지만 좀 더 균

일한 점액성 기질을 보이고 방추 세포들이 윤상으로 분포하

지 않으며, 원격 전이의 빈도에 있어 차이가 있으므로 감별이 

필요하다.8) LGFMS는 조직학적으로 양성의 소견을 보임에

도 불구하고 임상적으로 재발과 전이의 빈도가 높은 것으로 

보고되고 있다.9) 

주로 상하지나 체간에서 연부 조직에 발생하는 경우가 많

으며, 충분한 안전 범위를 확보하여 완전히 제거하는 것이 주

된 치료로 받아들여지고 있다.3) 그러나 두경부 영역에서는 매

우 드물게 보고되고 있어서, 두경부 영역에서 발생한 LGFMS

는 치료 방법이나 치료 후 추적 관찰 기간에 대한 합의가 없

어 치료에 어려움이 있다.2,10) 특히 비강 및 비부비동을 포함

한 안면부에서 LGFMS가 발생하는 경우에는 안면부의 해부

학적인 복잡성으로 인해 충분한 병변의 절제를 위한 시야 확

보가 어렵고, 병변이 크거나 안와, 두개저를 침범한 경우에는 

완전한 절제가 불가능할 수 있다. 또한 수술을 시행할 경우, 

병변의 위치에 따라 수술 후 미용적인 문제와 코를 통한 호흡

이나 후각과 같은 기능적인 문제가 발생할 수 있어 절제 범위

를 결정하는 것이 쉽지 않다. 

Pubmed와 Koreamed를 통해 “Low-grade fibromyxoid 

sarcoma” 혹은 “fibromyxoid sarcoma”를 검색어로 하여 확

인한 결과, 비강 및 비부비동에서 발생한 LGFMS는 지금까

지 총 2예가 보고되었다. 20세 남자 환자에서 발생한 증례11)

는 좌측 후사골동(posterior ethmoid sinus)에서 기원하여 두

개저와 접형사골함요(sphenoethmoidal recess)에 이르는 병

변이었으며, 그 치료나 경과에 대한 정보는 확인할 수 없었다. 

다른 예는 9세 남자 환자에서 좌측 상비갑개에 발생한 경우

로 비내시경 수술을 통해 절제한 경우였다.12) 위의 두 예를 포

함하여 안면부에 발생한 경우는, 국외 문헌에서 1997년의 첫 

보고 이후 현재까지 13개 문헌에서 13예가 보고되었고 국내 

문헌은 확인된 바 없다. 저자들은 본 증례를 포함하여 문헌 

고찰을 통해 확인한 총 14예의 안면부의 LGFMS에 대해 논

문의 내용을 바탕으로 그 임상 양상을 정리하였다(Table 1).

성별은 남성에서 8예(57.1%), 여성에서 6예(42.9%)가 발생하

였으며, 진단 시 평균 연령은 30.1세(2~84세)로 20세 이하에서 

진단된 경우가 7예(50.0%)로 가장 많았다. 발생 부위는 전두부

가 1예(7.1%), 상악 주변이 4예(28.6%), 하악 주변이 3예(21.4%), 

이하선이 2예(14.3%), 비강 및 비부비동이 3예(21.4%), 구개 부

위가 1예(7.1%)로 확인되었다. 모든 경우에서 단일 종물의 형

태로 확인되었으며, 종물의 크기는 12예에서 확인할 수 있었

다. 최대 지름을 기준으로 1.3~17.0 cm까지 그 크기가 다양

하였으며, 9예(64.3%)에서 4 cm 이하의 크기를 보이고 있었

다(평균: 5.0 cm).

치료에 대한 정보를 알 수 있었던 13예에서는 모두 수술적 

절제가 이루어졌으며, 4세 남아에서 하악(mandible)에 발생

하여 소파술(curettage)만 시행된 1예13)를 제외한 12예(92.3%)

에서 완전 절제가 시행되었고, 그 중 1예는 이하선에 발생한 

17 cm 크기의 종물로 절제술과 함께 방사선 보조요법이 시

행되었다.14)

국소 재발은 3예13,15,16)에서 확인되었으며, 수술 후 재발하

기까지의 기간은 각각 24개월, 3개월, 15개월이었다. 하악에
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서 발생하여 소파술만 시행된 4세 남아의 증례에서는 치료 

후 15년이 경과하여 폐로의 원발 전이가 확인되었다.13) 그런데 

2예는 치료 후 경과 관찰에 대한 정보가 없었고, 5예에서는 

치료 후 경과 관찰 기간이 1년 이하였다(4~8개월). 본 증례를 

포함하여 적어도 2년 이상의 경과 관찰이 이루어진 경우는 5

예에 불과하며 이 중에서 3예에서 국소 재발이 확인된 점을 

보았을 때, 안면부에 발생한 LGFMS의 국소 재발률은 상당

히 높다고 판단할 수 있겠다. 신체 여러 부위에서 발생한 33예

의 LGFMS에 대한 Evans9)의 연구에서, LGFMS는 발생 부

위와 관계없이 높은 국소 재발과 원발 전이의 빈도를 보이고 

있었다.

본 증례의 경우는 종물의 완전한 절제는 이루어졌으나, 종

물의 아래쪽 경계에서 구개 인두의 기능 유지를 위해 대부분

의 연구개 점막과 근육 조직을 보존함으로써 1~1.5 cm 정도

의 안전한 절제 범위를 확보하지는 못하였다. 하지만 5년 이

상 추적 관찰이 이루어졌고, 이를 통해 국소 재발이나 원격 전

이가 없음을 확인할 수 있었다. Evans9)는 종물의 크기가 작고 

첫 수술에서 제거한 종물의 절제연에서 종양 조직이 음성인 

경우에 치료 결과가 더 좋을 것이라고 언급하였다. 좀 더 많은 

증례를 통한 확인이 필요하겠으나, 종물이 완전히 절제되었고 

수술 부위의 시야가 충분히 확보되어 추적 관찰 중에 국소 재

발 여부의 판단이 어렵지 않은 경우에는, 안면부의 LGFMS에

서 미용과 기능 유지 측면을 고려하여 수술 범위를 결정하는 

것이 합당하다고 생각된다. 
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