
유아의근섬유종증(infantile myofibromatosis)은 소아에서,

특히 주로 신생아기에 발생하는 드문 양성종양이다. 1954년

Stout (1)에의해 처음 기술되었으며, 피부, 피하조직, 근육등

의 연부조직이나, 뼈, 그리고 내장 등을 침범할수 있고, 대부

분 단일성이나다발성으로발생할 수도 있다. 저자들은 수술

로 확진된 1예의 유아의근섬유종증의 방사선학적 소견을보

고하고자한다.

증례 보고

1세된 여아가 우측 측두부에 4개월 전부터 우연히 만져진

종괴를 주소로내원하였다. 종괴는원형으로촉진상단단하고

주변조직에 고정되어있었으며, 4개월간 종괴는약간 크기가

증가하였다고한다. 환아는만삭으로정상분만된쌍둥이의둘

째로, 체중이 1 . 68k g으로 저체중아였다. 내원 당시 환아의 발

육상태는 정상이었고, 이학적 검사상 측두부의 종괴 외에는

이상소견이없었고, 또한혈액검사소견도정상이었다.

단순 두개골촬영상 우측 측두골에 경계가 분명한 직경

1 .5 c m의 원형의골용해성병변이관찰되었으며, 주변부로 얇

은 경화성테두리를보였다 (Fig. 1A). 동위원소촬영상병변은

도우넛모양의주변부로동위원소 섭취가증가된양상이었으

며, 다른 골조직에비정상적인동위원소섭취의 증가나감소

는 보이지 않았다 (Fig. 1B). 뇌전산화단층촬영(brain CT)에

서 병변은 판간을 침범하여 두개골의 안팎으로 팽창하여 내

골판과외골판을얇게만들었으나, 두피나뇌조직으로의침습

은 관찰되지 않았다. 병변내에 석회화나 골막반응은 보이지

않았고, 병변의 주변부로 경화성 테두리가 잘 관찰되었다

(Fig. 1C, D). 조영증강은주변부로관찰되었다. 
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유아의 근섬유종증은 소아에서 근섬유아세포가 증식하는 드문 양성 종양으로 연부조직,

뼈, 그리고 가끔 내장을 침범한다. 단일성이나 다발성으로 발생할 수 있고 단일성으로 뼈에

발생할 때 주로 두개안면골에 병발한다. 저자들은 두개골에 발생하여 수술로 확진된 유아의

근섬유종증 1예를보고한다.
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Fig. 1. A. Simple lateral skull film
shows round well-defined lytic lesion
with thin sclerotic rim(arrows).
B .Technitium-99m-methylene diphos-
phonate bone scan shows peripherally
increased uptake(arrow) at right tem-
poral bone area.
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수술은절제생검을시행하였는데, 주변 두피나뇌조직으로

의 침습은없었다. 조직학적소견상, 방추형세포의결절성증

식과 다수의 응고괴사를 보이며 경도의 유사분열을 보여

(Fig. 1E) 유아의근섬유종증으로진단되었다. 

고 찰

소아연령에서섬유아세포나 근섬유아세포에서발생하는종

양은 전체 연부조직종양의약 12%를 차지한다. 조직병리학

적 소견과 임상적 기준에 따라 유아의 데스모이드 섬유종증

이나 경부섬유종증(fibromatosis colli), 그리고유아의근섬유

종증 등의 여러 가지로 분류되는데 (2), 1954년 S t o u t가 처음

으로 연소성섬유종증(juvenile fibromatosis)군에포함시켜 선

천성전신 섬유종증(congenital generalized fibromatosis)이라는

이름으로 2예를기술하였으며 (1), 1981년 C h u n g과 E n z i n g e r가

유아의 근섬유종증이라는 이름을처음 사용하였다 (3). 문헌

상에서 유아의 근섬유종증은 선천성 다발성 섬유종증( c o n-

genital multiple fibromatosis), 다발성중간엽과오종( m u l t i p l e

mesenchymal hamartoma), 미만성 선천성 섬유종증( d i f f u s e

congenital fibromatosis) 등의 다양한이름으로불리어지기도

하였다 (4). 유아의근섬유종증은단일성이나다발성으로생

기며 (5), 연부조직과 뼈에서 주로 발생하며 그 외 폐, 심장,

위장관 등의 내장에서발생하기도한다. 유아나 어린 소아에

서 주로 발생하는데, 약 89%가 2세 이전에 발견된다 ( 4 ) .

C h u n g과 E n z i n g e r는 단일성이다발성보다약 3:1 정도로빈번

하며, 단일성인 경우 남아에서호발하나다발성인경우 여아

에서좀더호발한다고 보고하였다 (3). 단일성인경우 두경부

의 연부조직에서가장 많이 발생하고, 약 10%에서는 뼈에서

발생하는데두개안면골이 가장 흔하며장골에서는골간단에

서 주로발생한다. 다발성인 경우 역시연부조직을 주로침범

하며, 약 1 / 3에서는내장도포함되는데, 이 경우 예후가안 좋

은 것으로 되어있다. 자연치유되기도 하며, 다발성이라도 내

장에 병변이 없거나 단독으로 내장을 침범한 경우는 예후가

매우좋은것으로되어있다 ( 3 , 4 , 6 ) .

뼈를 침범한유아의근섬유종증의방사선학적 소견은경계

가 분명한 골용해성 병변으로 관찰되며 주변부로 경화성 테

두리가 있을 수도 있고 없을 수도 있는데, 이 주변부의 경화

성 테두리는자연치유과정에서나타난다고생각되어진다. 피

질이 팽창되나손상되지않으며, 골막반응은 드문 것으로 되

어있다. 두개골에서보통원형으로 1 -3c m의 크기로관찰되며,

그 외 척추, 늑골, 골반 등에서도발생하는데모두 방사선 투

과성의병변으로보이며, 척추에서는척추체나 후궁에서모두

발생할 수 있다. 골스캔상 음성이거나병변 부위가 전체적으

로 섭취증가를보인다고보고되었으나, 본 예에서 주변부 섭

취증가를보인 것으로보아 다양하게보일 수 있으리라생각

되며 이는 이 질환의 발견시기에 따른 차이로 생각되어진다

(4,7). CT에서는전체적으로나 주변부로조영증강이 잘 되는

종괴로관찰되며, MR에서는 T1 강조영상에서는중등도의 저

신호강도로, T2 강조영사에서는고신호강도로관찰되며 중앙

부에 T2 강조영상에서눈에띄는고신호강도를보일경우 퇴

행과정을 시사하는소견이라는 보고도있다 (4). 진단은 절제

생검으로 확진되며, 조직병리학적 소견으로는 근섬유아세포

형태를갖는 방추형세포들이섬유다발, 소용돌이, 또는 결절

을 형성하며, 유리질(hyaline) 같은부위를갖기도하고, 덜 분
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Fig. 1. On contrast-enhanced CT with
soft tissue setting(C), peripherally en-
hancing soft tissue mass is seen at right
temporal bone and on bone setting(D)
diploic space is expanded and the inner
and outer table are nearly thinned out.
E .Photograph of the tumor shows who-
rls of myofibroblastic spindle cells with
abundant vascular structures and myx-
oid stroma (×1 0 0 ) .
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화된 세포가혈관주위세포종( h e m a n g i o p e r i c y t o m a )에서와 같

은 형태로배열된부위가관찰되기도한다 (8). 

감별진단으로는 표피양낭, 호산성육아종, 섬유성 이형성증

등이 있는데, 표피양낭은 경계가 분명하며 주변부에 경화성

테두리를보이나조영증강되지않으며, 호산성육아종은주변

부로 경계가 불분명하며경화성 테두리를보이지않고, 또한

섬유성이형성증은 발생연령이높고 간유리성혼탁을보이는

것으로감별이가능할것이다. 
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Infantile Myo f i b ro m a tosis of the Skull1
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Infantile myofibromatosis is a rare benign tumor of childhood characterized by a myofibroblastic tumor in

the skin, subcutaneous tissues, bones, and, occasionally, the viscera. The tumor may be solitary or multicen-

tric. A solitary skeletal lesion most commonly occurs in the craniofacial region. We report a case of solitary in-

fantile myofibromatosis of the skull, confirmed by excisional biopsy.
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