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서      론

횡문근 형태의 섬유종(desmoid-type fibromatosis) 또는 

데스모이드 섬유종증은 근건막 기질 요소에서 기원하여 매우 

천천히 자라는 양성 섬유아세포 종양이다.1) 다른 부위로 전

이되지 않기에 악성으로 분류되지 않으나 국소 재발을 잘하

며, 인접한 주위 조직이나 기관을 공격적으로 침범하는 특징

을 가진다. 발생 부위에 따라 복강 내, 복부, 복강 외 데스모

이드 섬유종증으로 나눌 수 있으며 복부 및 복강 내 데스모

이드 섬유종증이 2/3로 더 흔하다.1) 두경부에서 발생하는 데

스모이드 섬유종증은 약 15%로 드문 편이며, 그중 가장 흔

한 발생 부위는 경부이고, 다음으로는 얼굴, 구강, 두피 및 부

비동 순으로, 비강에서는 극히 드문 것으로 알려져 있다. 좌

측 코막힘을 주소로 내원한 55세 여자 환자의 비강 내 구상

돌기 전방 비측벽에서 기원하는 데스모이드 섬유종증을 경

험하였기에 임상적 특징과 진단 및 치료에 대해 문헌 고찰과 

함께 보고하고자 한다.

증      례

환자는 55세 여자로 내원 1달 전부터 생긴 코막힘을 주소

로 내원하였다. 환자는 과거력상 유방암으로 호르몬 억제제 

복용력 외에 특이 병력은 없었다. 내원 당시 시행한 내시경 

검사에서 좌측 비강 안에 비강 입구부터 폐쇄하고 있는 백색

의 견고한 종물이 관찰되었다(Fig. 1A). 조영증강 CT에서 좌

측 비강 전정부터 중비갑개 전방까지 공간을 점유하는 1.5×

2.6×3.5 cm의 비균질하게 조영증강되는 종양이 발견되었으

며, 하비갑개와 중비갑개는 종괴 효과로 인해 압박성 미란 및 

변형을 보이고 있었다(Fig. 1B). CT 판독에서 신경성 종양이

나 악성종양 전이 등의 감별이 필요하다는 소견을 받았고, 외

래에서 이를 감별하기 위해 술전 조직검사를 시행하였고, 육

아종이나 악성 세포가 보이지 않는다는 소견만이 확인되었

다. 치료 및 정확한 조직학적 진단을 위해 내시경하 비강 종
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desmoid tumor with a literature review.
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물 절제술을 시행하였다. 전신마취하에 내시경 부비동 수술

로 종물을 enbloc으로 절제하였는데 비강 입구보다 큰 견고

한 종물이라 나오지 않아 2조각으로 분리하여 비강 밖으로 

제거하였고, 종물의 기원부위는 좌측 구상돌기 전방의 비강 

측벽으로 확인되었다. 종물의 부착부는 비루관이 노출될 때

까지 주위 비점막과 함께 얇아진 골편을 포함하여 제거하였

고 전기소작 하였다(Fig. 2). 특수면역화학염색상 β-catenin 

양성, CD35, desmin, smooth muscle actin, S-100, andro-

gen receptor는 음성 소견을 보여, 최종적인 병리조직 진단

은 desmoid-type fibromatosis indeterminate margin으로 

나왔다(Fig. 3). 환자는 4년 지난 시점까지 특별한 증상이나 

재발 소견없이 연 1회 외래 추적 관찰 중이다.

고      찰

두경부에서 발생하는 데스모이드 섬유종증은 전체 데스모

이드 종양의 약 7%-15%를 차지하고, 경부, 얼굴, 구강 내, 두

피, 부비동 순으로 알려져 있고 상악동 및 하악이 쉽게 이환

된다.2) 일반적으로 15세에서 60세 사이에 발생하나 두경부 

데스모이드 섬유종증은 소아에서 조금 더 흔히 발생한다.3) 

남성에 비해 여성에서 약간 더 흔하며 인종 분포에는 큰 차

이를 보이지 않는다.4)

데스모이드 섬유종증은 주변 조직을 국소 침범을 잘하며, 

완전한 제거가 힘들고 제거 후에도 재발을 잘하는 것이 특징

이지만 다른 장기로 전이되지 않아 악성 가능성은 없는 것이 

특징이다. 발병 원인으로 두경부 영역에서는 과거 수술력 혹

은 외상으로 미성숙 섬유아세포가 증식하면서 종양을 형성

한다는 가설과 임신 혹은 에스트로겐 등 호르몬에 의해 발

생한다는 가설도 있다.5) 또한 대다수의 데스모이드 섬유종

증은 β-catenin gene (체세포 CTNNB1, T41A, S45F, S45P, 

S45N 돌연변이)과 연관되어 있고, 나머지는 생식세포 ade-

nomatous polyposis coli (APC) 유전자 돌연변이와 가드너 

증후군, 가족성 선종성 용종증과 연관되어 있어 유전학적 발

생 가설도 있다.6) 데스모이드 섬유종증의 진단은 어려우나 

β-catenin에 대한 면역조직화학염색이 중요한 도구가 될 수 

있다. 대부분의 APC 유전자 돌연변이 연관성 데스모이드 섬

유종증은 복강 내이고 두경부에는 흔하지 않다.6)

데스모이드 섬유종증은 임상적으로 무증상이며 단단하고 

천천히 자라는 종괴의 형태로 나타나고, 어느정도 크기가 커

지면 인접 구조물을 압박하여 이로 인한 압박 증상이 가장 

Fig. 1. Endoscopic and CT findings. A: Endoscopic examination of the mass in the left nasal cavity shows pink-white mass obstructing 
left nasal vestibule. B: Coronal view of CT images reveals inhomogeneously enhancing soft tissue mass lesion from left anterior nasal 
vestibule to middle meatus eroding adjacent inferior and middle concha with pressure erosion and remodeling.

A B

Fig. 2. Endoscopic view after the removal of mass. The mass was 
identified to originate from the lateral nasal wall anterior to left un-
cinate process. It was removed for the attachment site of mass 
including surrounding nasal mucosa and thin bone fragment until 
the nasolacrimal duct was exposed (star: left lacrimal duct).
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흔하다. 본 증례와 같이 비강 내에 생길 경우 처음에는 무증

상이나 점점 크기가 커지면서 코막힘, 코피, 안면 통증을 유

발할 수 있다. 

CT 또는 MRI와 같은 영상 검사들이 수술 전 수술의 범위

를 결정하는 데 도움이 된다. MRI의 경우 연조직에 대한 해

상도가 우수하고 조영제에 대한 노출이 없어 특히 소아 데스

모이드 섬유종증에서 유용하다. 매끄럽거나 소엽형으로 경계

가 분명한 종양으로 보이며, T2-강조영상에서는 균질하게 또

는 비균질하게 조영 증강되면서 림프절과 비교했을 때 저강도 

또는 등강도 신호를 보이고, 확산강조영상(diffusion weighted 

imaging)에서 확산 계수가 더 높다.7,8) CT는 조영 전 및 조영 

후 영상 모두에서 다양한 감쇠를 나타내며 연조직 특성이 잘 

평가되지 않으나, 골 미란, 골의 재형성 등을 입증하는 데 유

용하다.7) 

데스모이드 섬유종증의 진단을 위해서는 병리조직학적 확

진이 필요한데 조직학적으로 풍부한 섬유기질 안에 근섬유

모세포의 방추세포 증식이 있는 것이 특징이다.9) 근섬유모세

포는 병변의 주변부를 침범하는 경향이 있고 세포 밀도는 낮

다. 조직학적으로 세포 밀도가 높은 경우 섬유육종으로 오진 

될 수도 있지만, 데스모이드 섬유종증은 핵 비대, 다형성 또

는 과염색증과 같은 악성 종양의 세포학적 특징이 없고 이상 

유사분열이나 괴사소견이 없는 것으로 섬유육종 및 악성종

양과 감별할 수 있다.10) 

데스모이스 섬유종증의 치료는 종양의 완전 적출을 목적

으로 하는 광범위한 수술적 제거이다. 하지만 최근 연구에 따

르면 자발적으로 퇴행하는 경우가 27% 정도 보고되어 무증

상일 경우 적절히 추적 관찰하면서 기다리는 능동 감시를 초

치료로 시행할 수 있다.11,12) 하지만 대부분 수술이 필요하며, 

주요 구조물들이 근처에 있을 경우 사망률 증가나 기능적 장

애를 초래할 수 있고, 그런 경우에는 중요한 구조물들을 보

존하면서 최대한 종괴를 절제하는 보존적 절제를 시행해야 

하는데 주위 조직으로의 침윤으로 종괴의 완전한 적출이 어

려울 경우에는 재발률이 올라간다. 

데스모이드 섬유종증이 양성병변임에도 주변 조직을 침윤

하는 특성으로 방사성 치료는 종양의 위치적 한계에 의한 절

제가 불가능한 경우, 수술 치료가 불가능한 내과 질환이 있

는 경우, 종양이 남은 경우, 절제면 양성, 종양의 재발 등의 경

우에 적응증을 가지나 일차 치료로서 권유되지는 않는다. 또

한 현미경적 양성 절제면을 가진 데스모이드 섬유종증에 대

해 술후 방사선 요법의 치료효과에 대해서는 아직 논란이 있

다. 본 증례에서는 불확실한 경계소견(indeterminate mar-

gin)으로 나왔으나 제거 시 종물의 부착부는 비루관이 노출

될 때까지 주위 비점막과 함께 얇아진 골편을 포함하여 제거

하였고 전기소작하여 완전히 제거하여 추가적인 방사선 치료

는 시행하지 않았다. 그 외에도 수술적 절제가 불가한 데스

모이드 섬유종증이나 수술을 받기 힘들 정도로 전신상태가 

불량할 경우 보조요법을 시행할 수 있다.13) 보조요법은 항암 

화학 요법, 스테로이드, 항에스트로겐 제제(tamoxifen), 비스

테로이드성 항염증제(sulindac), tyrosine kinase inhibitor 

(pazopanib)를 포함하고 있다.2,13) 하지만 두경부 데스모이드 

섬유종증의 발생률이 매우 적어 보조요법의 효과를 입증할 

대규모 연구가 부족한 상태로 보조요법의 효과는 아직 명백

하게 증명되지 않았다. 

이러한 치료에도 불구하고 40년간의 문헌 고찰을 다룬 논

문에서 두경부 데스모이드 섬유종증의 국소 재발률은 30%

에 이르며, 대부분 두경부에서의 재발은 일반적으로 초기 2년 

안에 일어난다고 알려져 있지만, 재발 기간은 수개월에서 10년 

이상 되는 경우도 있어 최소 2년 동안은 면밀한 추적 관찰이 

필요하다.2) 국소 재발 시 재절제가 가장 국소 종양 제어에 우

수하며, 불완전 절제 시 크기가 작은 경우 자연 소멸하거나 성

장이 멈추는 경우를 기대해볼 수 있고, 성장하는 경우 방사선 

치료를 고려할 수 있다.4) 

본 증례에서 저자들은 드물게 발생하는 비강 내 구상돌기 

전방의 비강 측벽에서 기원한 데스모이드 섬유종증을 내시경 

Fig. 3. Gross and histopathologic findings. A: Gross view of whitish hard mass after endonasal resection, which was separated into two 
pieces to be pulled out due to larger size than the nasal entrance. B: Histopathological image showing elongated, spindle-shaped cells 
forming fascicular pattern in a myxoid stroma (hematoxylin and eosin, ×200). C: Immunohistochemistry staining of positive expression 
on β-catenin that shows positive, diffuse, myofibroblast nuclear staining with faint cytoplasmic staining, which is characteristic of desmoid 
type fibromatosis (×200).

A B C
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부비동 수술로 절제 후 4년 추적 관찰 시 재발 소견 없이 연 

1회 추적 관찰 중인 드문 증례를 경험하여 보고하는 바이다.
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