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결합조직형성 소원형세포종양 : 
방사선학적 소견1 

박동희·김기환·이은천·유지영·진수일 

목 적 : 복부에 생긴 결합조직형성 소원형세포종양의 방사선학적 소견을 알아보고자 하 

였다. 

대상 및 방법 : 조직학적으로 확진 된 6예의 복부에 발생한 결합조직형성 소원형세포종양 

을 대상으로 하였다. 남녀비가 5: 1이었고， 평균연령은 26.8세였다. 

방사선학적 검사는 CT 6예와 MR4예를 시행하였다. 

결 과 . 모든 예에서 종양은 복부에서 발생한 경계가 비교적 명확한 큰 소엽상 종괴로 크 

기는 lOcm에서 18cm(평균 ; 12.6cm)이었고 불균질하게 조영 증강 되었다. 불규칙한 내부 

격막이 5예， 종양 내부의 괴사 소견이 3예， 그리고 무정형의 석회화가 4예에서 있었다. 동반 

소견으로는 복수와 다발성 대동맥 주위 럼프절 종대가 각각 4예에서 있었다. Omental cake 

이 5예 에서， 간 전이와 경부 럼프절 종대가 각각 1예에서 수신증， 소장 폐쇄， 음낭 종창 그리 

고대동맥과신정맥의 폐쇄로인한측부순환의 발달이 각각 1예에서 있었다. 

결 론 : 젊은 남자에서 CT나 MR에서 복부 내에 암종증의 소견과 함께 불균질한 조영 증 

강을 보이는 큰 종괴가 있고 종괴내부에 석회화가 동반된 경우 다른 악성 종양과 드물지만 

DSRCT를감별 진단에 포함시켜야할 것으로생각한다. 

결함조직형성 소원형세포종양( desmoplast i c small round 

cell tumor : 이하 DSRCT로 약함)은 최근에 발견된 드문 질 

병으로 알려져 있다(1). 이 종cJ'은 주로 젊은 남자에서 잘 생기 

며 복막 내부에서 발생하고 임상적으로 치명적인 경과를 보인 

다(1). 조직 병리학적으로는 결합조직으로 이루어진 간질 내에 

원형 소세포들이 묻혀 소 (nests)를 이루고 있는 것이 특정이 

다(1 - 4). 

아직 DSRCT의 방사선학적 소견에 대한 기술은 드물며 CT 

를 시행한 5예와 CT와 MR을 동시에 시행한 2예 등이 보고되 

었다(5， 6). 국내의 경우 한 예가 증례보고 되었을 뿐이다(7). 

저자들은 DSRCT로 확진 된 환자의 CT와 MR을 분석하여 

특징적 인 영상 소견을 알아보고자 하였다. 

대상및방법 

1993년부터 1995년까지 조직 병리학적으로 확진 된 6예의 영 

상 소견을 후향적으로 분석하였다. 환자의 연령은 18세에서 46 

세(평균 : 26.~11) 였고， 남자가 5명 여자가 l명이었다. 환자의 

증상은 비특이적이었으며 3명이 복부팽만을 2명이 복부에서 만 

져지는 종괴를， 그리고 1명이 복부의 통증을 호소하였다. 
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진단은 3여l에서는 수술， 1예에서는 경부 럼프절 그리고， 2예 

에서는 복부 종괴의 경피침생검 (percutaneous needle biopsy) 

으로 하였다. 모든 예에서 현미경학적 검사와 avidin-biotin 

peroxidase법을 이용한 면역조직화학적인 검사， 그리고 전자현 

미경학적 검사를 시행하였다. 

방사선학적 검사는 6예 모두에서 CT를 4예에서 MR을 시행 

하였다. 

CT는 GE CT / T 9800 (General electric Medical System, 
Milwaukee, USA)을 이용하여 lOmm 두께로 150ml의 조영제 

를 정맥 투여하고 경구로 Gastrografin@ (Schering, Germa­

ny)을 투여한 후에 영상을 얻었다. 

MR 영상은 1.0T unit(SMT-100 X ; Shimadzu, Kyoto , 

Japan)을 사용하여 스핀 에코 기법으로 Tl강조영상 (TR / 

TE = 500 -700msec /20 - 25msec) 과 T2강조영 상 (TR / TE 

= 2000 - 2500msec / 80 - 95msec )을 이용해 시상면과 축상변 

에 대한 영상을 얻었다. 조영 검사는 gadopentetate dimeglu­

mine(Magnevist@, Schering, Germany)을 이용하여 조영 증 

강후 스캔을 시행하였다. 

모든 영상을 후향적으로 경험있는 2명의 방사선과 전문의가 

종양의 위치， 형태적 특정， 범위 그리고 동반된 소견을 중심으 

로분석하였다. 



7~ 끼l 
틀걷 ~ 

DSRCT의 방사선학적 소견은 Table 1에 요약하였다. 

종괴의 위치는 다양하였고 복강에서 3예， 후 복막강에서 2예， 

그리고 골반강에서 l예가 발생하였다(Fig. 1). 종괴의 경계는 

비교적 명확한 편이었으며 모든 예에서 소엽상으로 관찰되였고 
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호강도를， T2 강조영상에서는 불균질한 고신호강도를 보였다 

(Fig.3). 

동반소견으로 omental cake이 5예， 복수가 4예， 다발성 대동 

맥 주위 럼프절 종대가 4예에서 있었다. 그리고， 주위장기로의 

직접적인 침습에 의한 소장 폐쇄， 요로 침습에 의한 수신증， 대 

동맥과신정액의 포위에 의한다OJ=한 측부순환의 발달，그라고 

간 전이 (Fig. 1), 경부 럼프절 종대 (Fig.4) 등이 각각 1예씩 있 

그 크기는 lOcm에서 18cm( 평균 : 1 2.6cm)이었다. 3예에서는 였다. 

괴사가， 4예에서는 종괴 내부에 비정형의 석회화 소견이 관찰 

되었다(Fig.2). 조영제을 주입한 후에는 불균질한 조영 증강이 

관찰되었고 5예에서는 불규칙한 내부의 격막이 관찰되었다 

(Fig.2). 

Tl 강조영상에서는 전체적으로 주위의 근육과 비슷한 등신 

A 
Fig. 1. A 18 year old man with lower abdominal pain. 

고 찰 

DSRCT는 일반적으로 유， 소아의 소원형세포종양의 범주에 

속하는 임상적， 병리학적으로 특징적인 질병이다. 이러한 유， 

B 

A. Contrast enhanced CT scan of pelvis shows a heterogeneous enhancing mass in pelvic cavity 
B. Contrast enhanced CT scan of upper abdomen shows multiple metastases in the liver. 

A B 

Fig. 2 . A 46 year old man with abdominal distension. 
A. Pre-enhanced CT scan shows a large lobulated mass in the abdominal cavity with amorphous calcifications(arrow­
head). 
B. Contrast enhanced CT scan shows heterogeneous enhancement with internal septations. Ascites and omental infil­
tration(arrow head) were noted 
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Table 1. Summarized Radiological Data of Patients with Desmoplastic Small Round Cell Tumor 
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Ca=Calcification, LN=Lymph Node Enlargement, Liver Mets .=Liver Metastasis 

A 
Fig . 3. A 30 year old woman with abdominal distension. 
A. Axial Tl -weighted(500 /20) image shows a lobulating contoured hyperintense mass in left abdomen. 
B. Axial T2-weighted(2000/80) image shows hyperintense mass(arrow) and aScites(arrowhead). 

B 

A B 
Fig. 4. A 23 year old man with a palpable mass in the neck and abdomen 
A. Axial Tl -weighted(500/20) image of the neck shows an enlarged lymph node in anterior neck 
B. Contrast enhanced abdominal CT scan shows a large heterogeneous retroperitoneal mass . Anterior displacement of 
right renal vein(arrow) is seen. 
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소아의 소원형세포종양의 벙주에는 유잉육종(Ewing’s sar­

coma) , 원시 신경외배엽종(primitive neuroectodermal tum­

or) , 횡문근 육종， 럼프종， 그리고 신경모세포종 등이 있다(1). 

이러한 유， 소아의 종양들과 DSRCT와의 병리학적 또는 임상 

적 관계는 명확하게 알려져 있지 않다(8). 

DSRCT의 현미경학적 특정은 풍부한 섬유성 간질 내에 많 

은 수의 밀집된 세포로 구성된 소 (nests)가 있다는 것이다. 전 

자 현미경학적으로는 대부분의 세포들이 원시적인 형태를 띄고 

있으며 불규칙적인 핵과 성긴 세포질을 함유하고 있다(1). 무 

엿보다도 뚜렷한 특정은 중간 크기의 세포질 세사의 존재인데 

이 세사는 때때로 미토콘드리아와 다른 구조물들을 둘러싸면서 

핵 주위의 속 과 윤생체내에 쌓여있는 형태를 가지고 있다(1). 

면역조직화학적인 염색을 하면 특정적인 소견을 보이는데 상 

피조직 (keratin) , 근육 조직 (desmin, vimentin) 그리고 때로 

는 신경 조직 ( neuron specific en이ase) 에 대해 다양한 염색상 

을 보여 다른 소세포 종양들과 구별할 수 있다(2， 9-12). 이러 

한 염색상의 특정을 기초로 복부 내의 DSRCT는 태아의 중배 

엽에서 기원한 것으로 생각 되어져 왔다(6). 이러한 특정적인 

조직 병리학적인 소견을 알지 못한 상태에서 DSRCT는 비전 

형적 소원형세포종양， 중피종， 상피 세포암， 유상피세포암 또는 

배 세포 종양 등으로 잘못 인식되어져 왔다(6， l3). 

이 종양의 정확한 기원은 알 수 없으나， 대부분의 경우에서 

복막에서 기원하는것으로생각한다. Prat등(3)은고환의 초막 

( t uni ca v agi nali s )에서 발생한 DSRCT를 보고하였으며 이러 

한 종양을 기솔하는데 가장 정확한 용어는 peritoneal DSRCT 

라고주장했다. 

지금까지 가장 많은 예를 보고한 Gerald등(1)에 의하면 남 

자 16명， 여자 3명으로 남자에서 많이 발생하며 진단 시의 평균 

연령은 18.6세 였다. 대부분의 증상은 복부 팽만과 통증이었으 

며 비뇨기계적인 증상을 호소하는 경우도 보고되었다(1， 14). 

개복숭을 시행했을 때 DSRCT는 주로 복강이나 골반강에 

있는 큰 종괴로 보이고 복막 전이의 소견이 관찰된다(1). 직접 

적인 주위장기로의 침습이나복강외로의 전이，후복막강으로 

도 침습도 보인다(1 ， 6). 그러나 질병이 진행된 경우라 해도 혈 

행성 전이는드물다(6). 

종양의 크기는 다c.J'한 것으로 보고 되어 있고， 대개는 5cm 

에서 15cm사이의 큰 종괴를 형성하는 것으로 알려져 있으며 

저자들의 예에서 종양의 크기는 평균 12.6cm이었다(1 ， 3 ， 5， 11 ， 

14). 

젊은 남자에서 큰 고형 종괴가 복강 내에 있을 때의 감별 진 

단은 제한적일 수 밖에 없는데， 장간막이나 대망의 육종， 중피 

종， 복막 가성 점액종， 그리고 혜장암， 위암 등에서 전이된 전이 

성 상피 세포암은 대부분 훨씬 더 높은 연령층에서 생기기 때문 

이다(6). 

DSRCT가 생기는 위치는 다양하게 보고되고 있으나 대부분 

에서 복강에서 관찰되며 그외 골반강과 후 복막강에서 발견되 

는 경우도 보고되고 있으며 경계는 대부분에서 명확한 것으로 

보고하고 있다(1 ， 5, 6). 저자플의 경우에서는 복장에서 2예 ， 후 

복막강에서 3예 ， 그리고 골반강에서 1예가 관찰되었으며 경계 
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는비교적 명확하였다. 

Varma등(5)은 CT상 DSRCT는 복막 암종증이나 외장성 

위 평활근육종과 비슷한 소견을 보이며 DSRCT에서 보이는 

소결절성 또는 종괴의 복막 침범은 럼프종이나 복막의 악성 평 

활근육종증， 복막 중피종 등에서도 관찰할 수 있다고 하였다. 

Walkey등(15)은 73예의 CT를 분석하여 복막 암종증의 경 

우 복수가 가장 흔한 소견이며， 그 외에 복막 비후와 복막의 조 

영증강， 복막의 결절 또는 종괴와 럼프절 종대등을 특징적으로 

볼 수 있으나 복막 결절 또는 종괴내부의 석회화 소견은 드물다 

고 보고하였다. Choi등(16)은 7예의 CT를 분석하여 악성 평활 

근육종증은 럼프절 종대나 복수가 없는 괴사를 동반한 경계가 

명확한 복막의 종괴들과 간 전이의 소견을 보이는 것이 특징적 

이라고 하였다. 저자들의 예에서도 DSRCT는 복막 암종증이 

나 악성 평활근육종증에서 보이는 소견들을 모두 관찰할 수 있 

었으며 감별이 힘들었다. 

Outwater 등(6) 에 의하면 이 종양은 방사선학적으로 첫째 

복강내 장기에서 기원했다는뚜렷한증거가없는경계가좋은 

종괴이고， 둘째 복막 내에 위치하고 있으며， 마지막으로 괴사의 

소견을 보인다고 하였다. 저자들의 예에서도 모두가 복강내의 

장기에서 기원했다는 증거가 없는 경계가 좋은 종괴였으며 괴 

사는 6예 중 3예에서 관찰할 수 있었다. 

DSRCT가 드문 질병으로 치료 경험 역시 제한적일 수 밖에 

없으며 따라서 수술， 방사선 치료， 항암화확요법 또는 수술 후 

보조 화학요법의 효과는 아직 확실치 않다(1 ， 5). 본 예에서는 

수술과 병용 화학요법을 시행하였으나 큰 효과를 얻지는 못하 

였다. Gerald등이 17예를 추적 검사한 결과에 의하면 15예가 

진단 후 6개월 내지 4년 사이에 사망하였다(1). 

결론적으로 젊은 남자에서 복부에 생긴 다발성의 큰 종괴와 

복수， 복막 파종， 종괴 내부의 석회화나 럼프절 종대 등의 영상 

소견을 보일 때 DSRCT를 감별 진단에 포함시켜야 한다. 그러 

나 방사선학적인 소견만으로는 복막 암종증이나 평활근육종증 

등과의 감별이 어렵기 때문에 조직 검사를 통한 확진이 필요하 

다. 
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Desmoplastic Small Round Cell Tumor : 

Radiologic Findings 1 

Dong Hee Park , M.D. , Kie Hwan Kim , M.D., Eun Chun Lee, M.D. 
Ji Young Yoo, M.D. , Soo Yil Chin, M.D. 

1 Department of Diagnostic Radiology Korea Cancer Center Hospital 

Purpose: To evaluate the radiologic findings of intra-abdominal DSRCT. 
Materials and Methods: We reviewed six cases of pathologically proven DSRCT of the abdomen. 

Five of these patients were men and one was a woman; their average age was 26 . 8 years. We 
retrospectively analyzed CT(n=6) and MRI(n=4). 

Results: In all patients, large relatively well defined lobulated mass was seen;this arose from the 
peritoneal surface, and its average size was 12.6(range, 10 - 18)cm. After the administration of con­
trast materiaL the masses showed inhomogeneous enhancement, and in addition, the following 
features were seen: irregular internal septations(n=S); necrosis(n=3); and amorphous calcification 
(n=4). Various associated findings such as ascites(n=4) and multiple para-aortic lymph node en­
largement(n=4) were present ; omental cake(n=S), liver metastasis(n= l), cervicallymphadenopathy 
(n=l), hydronephrosis(n=l), small bowel obstruction(n=l), scrotal swelling(n=l) and collateral 
vessels by encased aorta and renal vein(n = 1) were also seen 

Conclusion : In young male patients with a large heterogeneous enhaneed calcified abdomin­
opelvic mass and findings of carcinomatosis on both CT and MR images, DSRCT should be included 
in the differential diagnosis . 

Index words: Abdomen, CT 
Abdomen, neoplasms 
Peritoneum, neoplasms 
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