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서 론

염증성 근섬유모세포종(Inflammatory my-

ofibroblastic tumor: IMT)는 매우 드문 질환

으로, 조직학적으로 양성으로 알려져 있으나, 

주변 장기로의 침습이나 절제 후 재발이 잘

되는 양상으로 인해 악성 종양과의 감별이 

매우 어려운 질환이다
1-11. 

주로 소아 및 젊은 성인의 폐에서 발병하

는 것으로 알려졌으나 그 외에도 장간막, 그

물막, 후복막, 복강내 연부 조직, 간, 방광, 

종격동, 두경부, 사지, 충수돌기, 신장 등에서 

발생함이 보고되었다
12-18. 소아에서 주로 발

병함에도 불구하고 낮은 발생 빈도와 다양한 

명칭들로 인한 혼동으로 말미암아 소아의 

IMT에 대한 보고는 많지 않은 실정이다
13. 

이에 본 저자들은 소아에서 복강 내 발생

한 IMT에 대한 임상양상과 치료 결과를 보

고하는 바이다. 

대상 및 방법 

1985년 1월부터 2005년 2월까지 서울대학

교 어린이 병원에서 복강내 종괴로 내원한 

환자들 중 조직학적으로 IMT로 확진된 7명

의 환자를 대상으로 하였다. 의무기록 검토

를 통한 후향적 연구를 시행하여 성별, 연령, 

발생부위, 임상양상 및 치료방법에 대해 조

사하였다. 

전체 7명의 환자 중 치료를 거부하였던 1

명의 환자를 제외한 6명은 추적관찰이 가능

하였다.

추적관찰기간은 중앙값 6년 8개월(분포: 4

년 2개월-8년 9개월)이었다.

결 과(표 1)

1) 성별 및 연령

남아는 5명, 여아는 2명이었으며, 진단 당시 

나이는 1년 1개월에서 14세까지 분포하였다.

(중앙 나이: 3년 2개월)

2) 발생 부위

횡행 결장간막에서 2예, 대망에서 1예, 간
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Table 1. Abdominal Inflammatory Myofibroblastic Tumor (IMT) in Child
No. of

patients sex Age at
diagnosis Site Operation Follow-up

periods Outcome

1 M 2 y 2 m Transverse
mesocolon

Mass excision with T-colon
resection and anastomosis 8 y 9 m No recurrence

2 M 1 y 1 m Transverse
mesocolon 

Mass excision with T-colon
resection and anastomosis 6 y 8 m No recurrence

3 F 3 y 7 m Omentum Mass excision
with omentum 4 y 10 m No recurrence

4 F 3 y 2 m Porta hepatis
Open liver biopsy

6 y 8 m Transplanted liver status: 
 goodLRLT(donor : mother)

5 M 1 y 2 m Porta hepatis

Open liver needle biopsy

8 y 7 m Transplanted liver status:
goodLt lobectomy and H-J stomy

LRLT (donor: father)

6 M 9 y 7 m Complex site Mass partial excision 4 y 2 m No change of remnant mass 
with self herb medication

7 M 14 y Complex site No operation loss

Complex site: antrum of stomach, duodenum, common bile duct, porta hepatic 
LRLT: living related liver transplantation
H-J stomy : hepaticojejunostomy

문부에서 2예가 발생하였고, 복합 부위 (위전

정부, 십이지장, 총담관 및 간문부)에서 2예

가 발생하였다.

3) 임상 양상

복부 종괴(n=5)가 가장 흔한 증상이었으며, 

그 외에 발열(n=3), 복통(n=3), 빈혈(n=1), 발

한(n=1) 등의 다양한 증상을 보였다. 간문부

에 발생한 경우는 황달 및 갈색뇨(n=2)를, 복

합부위에 발생한 경우는 체중 감소(n=2)를 

동반하였다.

내원 당시 혈액학적 검사소견에서 적혈구 

침강반응의 상승(n=4), 저혈색소증(n=4), 저

알부민 혈증(n=3), 혈소판 증가증(n=2), 백혈

구 증가증(n=2) 등이 확인되었고, 간문부에서 

발생한 경우 고빌리루빈 혈증(n=2)이 관찰되

었다. 대망에서 발생한 1예의 경우 혈액학적 

검사소견에서 이상 소견은 발견되지 없었다.

4) 영상학적 진단

영상학적 진단을 위해 복부 전산화 단층촬

영 및 자기 공명 촬영을 시행하였고, 복합부

위에서 발생한 경우는 복부 전산화 단층 촬

영과 상부위장관 조영술 및 위십이지장 내시

경을 함께 시행하였다. 

종괴의 크기는 5-11 cm으로 분포하였고, 

중간값은 6.5 cm 이었다. 횡행 결장간막과 대

망에서 발생한 경우는 감별진단으로 신경모

세포종, 윌름씨 종양, 육종, IMT, castleman 

disease, desmoid tumor, 림프종, 지방 육종 

등이 언급되었고, 간문부에서 발생한 경우는 

IMT, 일차성 경화성 담도염, 섬유화 반흔

(massive fibrosis), 횡문근육종, 혈관종, 담관

암 등이 의심되었다(그림 1A, 1B, 1C). 복합

부위에서 발생한 경우 복부 전산화 단층 촬

영에서 위전정부, 십이지장, 총담관 및 간문

부를 침범하는 경계가 불분명한 종괴가 관찰
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Fig. 1. Abdominal CT scan  
(A) Transverse mesocolon IMT: showing about 8 × 7 × 5 cm sized heterogenous attenuated 
lobulating contour mass with adhesion at abdominal wall, omentum, mesentery, and 
stomach  
(B) Omental IMT: showing about 8 × 6 cm sized well defined heterogeneous mass at the 
left upper quadrant.
(C) Porta hepatis IMT: showing about 5 × 4 cm sized ill defined enhanced lesion at porta 
hepatis  

       

Fig. 2. (A) abdominal CT scan showing ill defined mass surrounding antrum of stomach, 
duodenum, gall bladder, common hepatic duct, and porta hepatis with fluid collection 
(B) upper gastrointestinal series showing luminal irregularity at the antrum of the stomach 
and the duodenum

되었으며, 상부 위장관 조영술 및 위내시경 

결과 위와 십이지장에 궤양이 관찰되었으며 

이로 인해 내강이 많이 좁아져 있는 소견이 

보여 mucosa-associated lymphoid tissue 

(MALT) lymphoma가 의심되었다(그림 2A, 

2B).

5) 치료 및 추적관찰

횡행 결장간막에서 발생한 2예의 경우 수

술 소견에서 횡행 결장으로의 침습이 관찰되

어 횡행 결장의 일부를 포함하여 종괴의 완

전 절제를 시행하였다. 그 중 1예에서는 약 

1.5 cm 크기의 다른 종괴가 유문부 상방에 

위치하고 있어 함께 절제하였다. 수술 후 보

조 요법은 시행하지 않았으며, 각각 8년 9개

월, 6년 8개월의 추적관찰 기간 동안 재발은 

없는 상태이다.

대망에서 발생한 1예에서는 수술 소견에서 

피막이 잘 형성되어 있는 종괴를 확인하였

고, 대망을 일부 포함하여 종괴의 완전 절제

를 시행하였다(그림 3). 수술 후 보조 요법을 

시행하지 않았고, 재발의 소견 없이 4년 10
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Fig. 3. Omental IMT: Gross finding of 
surgical specimen: lobulation as well as 
variegation of the cut surface. Foci of 
necrosis and hemorrhage are not present.

  

Fig. 4. Pathologic findings (A) microscopic finding showing spindled myofibroblastic cells 
admixed with a plasma cell rich infiltration (H&E: × 400) (B) Immunohistochemical stain 
showing smooth muscle actin (SMA) positivity (× 400)

개월 동안 추적관찰 중이다.

간문부에서 발생한 2예중 1예는 개복수술

을 시행한 결과 주변조직으로의 침습이 심하

여 조직검사 만 시행하였고, 그 결과 담관 

증식과 중등도의 문맥주위 섬유화의 소견이 

관찰되었다. 스테로이드 를 2개월간 처방하

였으나 증상이 호전되지 않아 생체 간이식

(공여자: 환자 모)을 시행하였으며, 조직 검

사 결과 IMT로 진단되었다. 이식 후 6년 8

개월 동안 추적관찰 중이며 이식간의 기능은 

양호하며 IMT의 재발 소견은 없었다. 간문

부 IMT의 다른 1예는 복부 전산화 단층 촬

영에서 횡문근육종, 혈관종 및 담관암이 의

심되어 개복술로 조직검사를 시행한 결과 

IMT로 진단되었던 경우로, 간 좌엽절제술 

및 간관-공장 문합술을 시행하였으며, 종괴

는 절제연과 1.2 cm 떨어져 있었다. 간 절제

술 후 3개월 후에 다시 황달이 나타나 시행

한 복부 전산화 단층촬영에서 절제연에서 종

괴의 재발이 확인되어, 생체 간이식(공여자: 

환자 부)을 시행 받았다. 현재 8년 7개월 동

안 추적관찰 중이며, 재발은 없으며 이식간

의 상태는 양호하다. 

복합 부위에서 발생한 2예 중 1예는 위내

시경 조직검사에서 MALT (lymphoma)가 의

심 되어 amoxicillin, metronidazole, omepra-

zole, tripotassium dicitrate bismuthate를 경

구 복용하였다. 종괴가 일시적으로 감소하는 

소견을 보였으나 다시 크기가 증가하여 개복

수술을 시행하였다. 수술 소견상 종괴가 주

변 조직으로 침습이 심하여 완전 절제를 시

행하지 못하고 부분 절제만 시행하였고, 병

리학적 검사상 IMT로 확인되었다(그림 4A, 

4B). 수술 후 방사선 치료 및 화학치료는 시

행하지 않았고, 자의로 한약을 복용 중이며 
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추적관찰 4년 2개월 동안 종괴의 크기는 변

함 없는 상태이다. 복합 부위에서 발생한 다

른 1예는 간 세침조직검사에서 IMT으로 확

인되었으나, 치료를 거부하고 자의로 퇴원하

였다.

고 찰

염증성 근섬유모세포종(Inflammatory my-

ofibroblastic tumor: IMT)은 1921년 

Symmers 19(1921) 에 의해 처음으로 기술된 

이후 inflammatory pseudotumor, pseudosar-

comatous myofibroblastic proliferation, 

xanthomatous pseudotumor, myofibroblas-

toma, plasma cell granuloma, lymphoid 

hamartoma, myxoid harmatomapseudosar-

coma, inflammatory fibrosarcoma 등으로 알

려져 왔다
20-24. 

조직학적으로 형질세포, 림프구, 호중구, 

호산구, 대식세포, 조직구 등의 다양한 염증 

세포들이 관찰되며, 증식성 근섬유모세포가 

대부분을 차지하는 기질 세포의 증식이 특징

적이다
1-6
. 

발생원인은 잘 밝혀져 있지 않으나 수술, 

외상, 악성 종양 등에 의한 조직 손상에 대

해 비정상적인 반응이 진행되어 발생하는 것

으로 추정되고 있으며, 감염, 염증, 수복, 면

역학적 과정 등이 관여하는 것으로 생각된다
5,25,26. 염증 반응으로 인한 임상 양상을 보임

에도 불구하고 배양검사에서 확인된 동반 감

염은 드물다. 다만 간과 비장의 IMT에서 

Ebstein-Barr virus가 확인되거나
27, campy-

lobacter jejuni와 actinomyces가 동정된 경

우
28, Eikenella corrodens 감염에 이차적으로 

IMT가 발생한 경우 등이 드물게 보고되었다
29
. 

IMT가 pseudotumorous proliferation에 의

한 질환인지 신생물인지에 대해 논란이 있어 

왔다. 윌름씨 종양, 만성 경화성 담관염, 급

성 골수성 단핵구성 백혈병, 호지킨 림프종, 

폐의 소세포암, 부신피질선종, 위 및 신장암 

등과 연관되어 IMT가 발생하는 경우가 확인

되었고, 양성의 IMT가 육종으로 진행하거나 

원격전이가 되는 경우도 보고되었다
5,7-10
. 최

근 IMT에서 확인된 p53 변이와 MDM2 발

현, anaplastic lymphoma kinase, 염색체 

2p23부위의 반복적인 손상 등의 소견은 이 

질환이 클론에서 기원한 종양 증식의 결과라

는 예측을 가능하게 한다
2,11. 따라서 현재 

IMT는 WHO의 분류에 따라 intermediate 

neoplasm으로 분류된다
30. 

폐 IMT는 중년층에 주로 발생하는데 비

해, 폐 외 IMT는 주로 20세 미만에서 발생

하며 신체의 어느 부위에서도 발생할 수 있

다
5,16,25. 특히 복강내 IMT는 소아에서 매우 

빈도가 낮은 것으로 알려졌으나 최근에는 보

고되는 빈도가 점차 증가하고 있다. 

복강내 IMT는 여자에서 좀더 많이 나타나

며, 장간막, 그물막, 후복막에서 호발하며 그

외 회장 말단부위와 맹장, 간문부, 췌장, 비

장 등의 복강내 어느 부위에서도 발생한다
5,15,24,31-33. 그물막-장간막 IMT는 회장에서 가

장 흔하게 발생하며, 횡행결장이나 그물막에

서 다음으로 흔하게 나타난다. 그물막-장간

막 IMT는 특징적으로 다결절의 형태로 발병

하며 병리학적으로 점액성 과오종의 소견을 

보인다. 또한 드물게 신생아 시기에 발병되

는 경우도 보고되었다
17
. 전체 복강내 IMT가 

여자에서 호발하는 것과 다르게 간 IMT는 
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남자에서 더 잘 발생하며, 간모세포종이나 

간육종 등의 악성 종양과 감별이 어려운 것

으로 알려져 있다
12
. 

저자들의 경우에도 13개월에서 14세까지 

다양한 연령에서 복강내 IMT가 발생하였으

며, 장간막, 간문부, 대망, 위십이지장 및 총

담관 등 여러 장기에서 발생함을 확인할 수 

있었다. 복합 부위에서 발생한 2예는 각각 9

세 7개월과 14세에 발생하여 다른 장기에서 

발생한 경우에 비해 발병 연령이 많음을 알 

수 있었으며, 전체 7명의 환자들 중 5명이 

남아에서 발생하여 여아에서 좀더 흔하게 발

생함을 보고한 이전의 결과 
5,15,24,31-33들과 다

른 소견을 보였다. 

임상 증상은 매우 다양한 속도로 발현하

며, 종괴, 발열, 체중 감소, 통증, 무력감, 비

특이적 복부 증상 등이 관찰된다. 발생 장소

에 따라 다양한 증상을 보이는데, 간, 총담

관, 췌장의 IMT는 황달과 복수 등의 증상을, 

위장관 IMT는 주로 복통과 장 폐쇄의 증상

을 나타낸다
5,12,25,31-33

. 그러나 Saleem 등
26 

(2007)은 특이하게 흉통을 주소로 내원한 환

자에서 충수돌기 IMT를 진단한 경우를 보고

하기도 하였다. 

기본적으로 염증반응을 수반한 병변 임에

도 불구하고 백혈구 증가증은 잘 관찰되지 

않으며, 약 15-30%에서 다른 혈액학적 검사

상 이상소견 즉, 적혈구 침강반응 상승, 저혈

색소증, 혈소판 증가증, 호산구 증가증 등이 

나타난다. 이러한 임상증상과 혈액학적 이상

소견은 종괴의 절제 후 8주 이내에 대부분이 

소실되며 재발 시에 다시 나타난다
5,25,31,33. 

본 연구에서도 병변의 발병장소 및 진행 

속도에 따라 복부 종괴(n=5), 복통(n=3), 체

중감소(n=2), 발열(n=3), 발한(n=1), 빈혈

(n=1), 황달(n=2) 등의 다양한 임상양상을 보

였고, 혈액학적 소견에서도 적혈구 침강반응 

상승(n=5), 저혈색소증(n=4), 저알부민혈증

(n=4), 혈소판 증가증(n=2), 백혈구 증가증

(n=2), 간문부를 침범한 경우는 고빌리루빈혈

증(n=2)이 관찰되었다. 따라서 임상양상과 

혈액학적 소견은 IMT 진단에 크게 도움이 

되지 못하는 것으로 생각된다. 

IMT는 기본적으로 양성 질환이기 때문에 

불필요한 화학 치료나 과도한 수술 등을 방

지하기위해 정확한 진단을 하는 것이 매우 

중요하다. 그러나 수술 전 영상학적 진단은 

매우 부정확하여 결국 조직 검사를 통해서 

진단을 내리게 된다. 침생검의 조직검사도 

정확하지 못하며, 수술적 절제에 의한 조직

검사가 확진 방법이다. 그러나 육종과 림프

종과의 감별은 여전히 어려우며, 면역조직화

학검사와 전자미세현미경검사을 통해 vimentin, 

muscle specific actin, smooth muscle actin 

양성 소견과 근섬유모세포를 확인하는 것이 

도움이 된다
2,25,31. 

저자들의 경우, 수술 전 시행한 복부 전산

화 단층 촬영이나 자기 공명 촬영 등의 영상

진단학적 검사에서 신경모세포종, 림프종, 육

종, 윌름씨 종양, 혈관종, 담관암 등과 감별

이 어려웠음을 알 수 있었다. 또한 개복 하 

조직검사로도 IMT를 진단할 수 없거나 내시

경적 조직검사에서 MALT로 잘못 진단하여 

적절한 치료가 되지 못했던 경우도 있어 정

확한 진단을 위해 반복적인 조직검사가 필요

할 것으로 판단된다. 

IMT는 염증성 질환인지 신생물인지에 대

한 논란과 예측하기 어려운 다양한 자연 경
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과(자연 소실되거나 느린 진행 내지는 급속

한 주변 조직으로 침윤)로 인해 치료의 원칙

을 정하는데 어려움이 있다
34,35,36

. 현재까지 

밝혀진 가장 효과적인 치료 방법은 수술적 

완전 절제이며
13
, 또한 불완전한 절제 후에 1

년 이내에서 수년 후까지 나타나는 국소재발

은 매우 예후가 불량하므로 가능한 한 첫 수

술에서 완전 절제를 하는 것이 중요하다
31,37,38

. 간의 IMT의 경우 간엽절제술로 종괴

의 완전절제가 불가능할 경우에는 간이식술

이 시행될 수 있다
12
. 그러나 종괴의 주변조

직 침윤으로 인해 완전 절제가 불가능하거나 

종괴의 진단이 확실치 않을 때는 절제술로 

인한 합병증을 고려하여 일차적으로 조직검

사만 시행하는 것이 바람직하다
39. 

완전 절제가 어려운 경우 여러 가지 치료

가 시도되고 있다. 염증반응과 관련된 질환

의 특성을 고려하여 corticosteroid가 치료에 

응용되기도 하였으나 그 효과는 아직 확신할 

수 없다
34,40. vincristine, cytoxan, dactino-

mycin, adriamycin, 5-fluorouracil 등을 이용

한 화학치료가 시도되었으나 거의 효과는 없

는 것으로 알려져 있다
13
. 방사선치료도 거의 

효과가 없는 것으로 알려져 있으나, 소아의 

폐 IMT에서 불완전 절제 후 방사선 치료를 

시행한 경우에서 종양의 소실이나 퇴행이 관

찰되기도 하였다
41,42. 

본 연구의 경우 발병 장소에 따라 완전 절

제가 가능하였던 5명의 경우는 재발 없이 예

후가 매우 좋은 것을 알 수 있었으며, 주변

조직 침습으로 인해 완전 절제가 불가능하였

던 경우는 부분절제 이외에 추가적인 화학치

료 및 방사선 치료는 시행하지 않았다. 이 

환자의 경우 한약 복용 중으로 현재까지 복

부 전산화 단층촬영 결과 종괴의 크기가 커

지지는 않았으나, 이 결과가 종괴 자체의 자

연경과인지 한약 복용에 의한 것인지는 알 

수 없었다.

IMT의 재발은 원발 부위와 관련이 있으

며, 복강내 IMT는 좀더 잘 재발하는 경향이 

있다. Coffin 등
25(1995)과 Meis and Enzinge24 

(1991)는 전체 폐 외 IMT의 약 25-37%에서 

재발하며 특히 후복막과 장간막 IMT에서 잘 

재발한다고 하였는데, 이는 복강내 IMT가 

대부분 종괴가 크며, 경계가 불분명하고, 주

변장기를 침습하는 양상을 보여 종괴의 완전 

절제가 어렵기 때문으로 생각된다. 종양이 

중요 장기와 근접해 있거나 다발성으로 발병

하여 절제가 어려운 경우에도 재발이 좀더 

잘 되는 것으로 알려져 있다
5. 어떤 요인에 

의해 일부 종괴에서 이러한 국소적인 공격적 

진행 및 수술 후 원격 전이 등의 악성 양상

을 보이는 지에 대해서는 아직 잘 밝혀져 있

지 않으나, 일부 저자들은 병변의 악성도와 

pleomorphism, myofibroblastic phenotype, 

세포 이형성, ganglon-like cells, p53 발현, 

비배수성(aneuploidy) 등이 연관이 있다고 보

고하기도 하였다
4,7. 본 연구에서는 재발이나 

원격전이는 관찰되지 않았으나 수년 후에 재

발하는 경우도 있기 때문에 장기간의 추적관

찰이 필요할 것으로 생각된다.

요약하면 복강내 IMT는 매우 드물게 발병

하나 일부에서 악성의 특성을 보이기 때문에 

복강내 종괴의 감별진단으로 고려되어야 한

다. 그러나 다양한 임상 양상, 혈액학적 소

견, 방사선학적 소견을 보여 정확한 진단을 

내리기가 어려우며 반복적인 조직학적 검사

가 도움이 된다. 복강내 IMT의 적절한 치료
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는 종괴의 완전 절제이며, 따라서 복강내 

IMT의 예후는 수술적 절제의 용이함, 즉 발

생 부위에 따라 결정됨을 알 수 있다. 수술

적 완전 절제가 불가능한 경우에는 현재까지

는 적절한 치료방법이 없으며, 이를 위해 다

각적인 노력이 이루어져야 할 것으로 생각된

다.
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Abdominal Inflammatory Myofibroblastic Tumor

in Children
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1
, 
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1
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Seoul, Korea

Inflammatory myofibroblastic tumor (IMT) is a rare reactive lesion characterized 

by the feature of myofibroblasts and a mixed inflammatory infiltrate that rarely 

undergoes malignant transformation. Extrapulmonary IMTs in children have been 

described involving the mesentery, omentum, retroperitoneum, abdominal soft 

tissues, liver, bladder, mediastinum, head and neck, extremity, appendix, and 

kidney. Medical records of children treated with abdominal IMT between 1985 and 

2005 were reviewed retrospectively. Seven children were treated for IMT with the 

mean age of 3y 2m (range, 1y 1m to 14y). Tumors were located in transverse 

mesocolon (n=2), omentum (n=1), porta hepatis (n=2), complex site (antrum, 

duodenum, common bile duct, porta hepatis) (n=2). The symptoms included 

abdominal mass, fever, jaundice, abdominal pain and anemia. The masses were 

excised totally in transverse mesocolon, omentum IMT and there is no evidence of 

recurrence (follow-up periods: 6y 8m, 8y 9m, 4y 10m).  In porta hepatis IMT, 

liver transplantations were performed and there is no evidence of recurrence 

(follow period: 6y 8m, 8y 7m). In one case of complex site IMT, partial excision of 

mass was performed and he still survived with no change of the residual tumor 

during follow-up period. The other one of complex site IMT denied further 

treatment after the biopsy. In conclusion, complete surgical excision including 

liver transplantation and close follow-up are mandatory for the abdominal IMT in 

child.

(J Kor Assoc Pediatr Surg 14(2):153～163), 2008.
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