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Mesenteric fibromatosis is a rare benign fibrous tumor that can occur from bowel mesentery of the 
retroperitoneum. It can infiltrate the surrounding structures and tends to recur locally even after resection but 
does not have metastatic capability. Mesenteric fibromatosis represents 8% of all intra-abdominal desmoid 
neoplasm. We experienced a case of mesenteric fibromatosis in a 50-year-old woman with a painless abdominal 
mass. An exploratory laparotomy was performed, and two large, small bowel mesenteric masses were found which 
were invading the transverse colon. The segment of the jejunum and transverse colon including the masses were 
resected widely and the pathologic report confirmed the diagnosis of fibromatosis. We reviewed the features of 
the mesenteric fibromatosis, that is, clinical, imaging, pathological, immunohistological features, and differential 
diagnosis and treatment of mesenteric fibromatosis. (J Korean Surg Soc 2010;78:320-324)
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서 론

  장간막 섬유종증은 장간막이나 후복강에 생기는 드문 양

성의 섬유성 종양이다.(1-6) 임상적으로는 염증 반응이나 

뚜렷한 악성 종양의 소견 없이 국소적으로 침범하고, 수술

적 제거 후에도 국소 재발하는 경향을 보이는 비전이성 섬

유성 종양으로 복강 안에 발생하는 모든 데스모이드종양의 

8% 정도를 차지한다.(2,5,7) 이 질환은 어느 연령에서나 발

생 가능하며 단독으로 또는 다발성으로 발생할 수 있으며 

소장의 장간막, 위간인대, 위비장인대, 횡행결장, 후복막 등

에 발생한다.(3,6) 장간막 섬유종증은 여러 장간막의 종양과 

감별이 필요하며 그 중에서도 원발성 위장관 기질 종양과 

감별이 임상적으로 중요하다.(2,6) 우리는 장간막 섬유종증

의 한 예를 경험하여 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례

  50세 여자 환자가 상복부에 촉지되는 무통성의 종괴를 

주소로 내원하였다. 25년 전 급성충수염으로 충수절제술을 

받은 병력이 있었으며 그 외 다른 특이한 병력은 없었다. 

신체 검사상 10×10 cm가량의 종괴가 촉지되었고 압통이나 

반발통은 없었다. 말초혈액검사상 혈색소 15.1 g/dl, 적혈구

용적 44.0%, 백혈구 7,400/mm3, 혈소판 221,000/mm3였고 간 
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Fig. 1. Abdominal CT finding. 7×8 cm sized low-attenuating mass is visible in the small bowel mesentery. The anterior small bowel 

is pressured by the mass.

기능 검사는 정상이었으나 총 빌리루빈과 간접 빌리루빈 

수치가 1.5 mg/L, 0.5 mg/L로 약간 상승되어 있었다. 칼륨이 

3.1 meq/L로 낮아 교정이 필요하였고 다른 전해질의 이상은 

없었다. 단순 흉부 사진에는 특이한 소견은 없었으며 상부

위장관 내시경상 위축성 위염 소견이 관찰되었다. 복부 컴

퓨터단층촬영에서 췌장 아래 공장의 장간막에 7×8 cm의 저 

음영 종괴가 발견되었다(Fig. 1). 개복 수술 소견에서 소장

의 장간막에 생긴 10 cm가량의 딱딱한 종괴가 횡행결장을 

침범하여 약 40 cm의 소장과 약 25 cm의 횡행결장을 함께 

절제하였다. 육안 병리 검사에서 소장의 장간막에서 발생

한 종양이 2개였으며 크기는 10×9×4 cm, 7×7×3 cm였다

(Fig. 2). 두 종괴의 절제면은 유사하였고 점액성이 포함된 

밝은 회색이었으며 종괴 내 약간의 출혈이 동반되어 있었

다. 현미경 조직 검사에서 균일한 핵을 가지는 방추형 모양

의 세포들의 다발로 구성되어 있으며 휩쓸리는 양상으로 

퍼져 있고 풍부한 교원질이 세포질에서 관찰되었다(Fig. 3). 

감별 진단을 위한 면역조직화학염색에서는 vimentin에 강

한 양성 반응을 보여 간엽성 기원의 종양인 것을 확인하였

고(Fig. 4A) Masson-trichrome stain에 청색으로 염색되어 섬

유세포 또는 섬유모세포의 종양임을 알 수 있었다. S-100 

protein 염색상 몇 개의 방추형 세포에서 양성을 보였으나 

10% 미만으로 염색되어, 음성으로 해석하였다. CD34, 

CD117, CD246, desmin에 음성이었고 β-catenin 염색에서 

핵에서 양성 반응을 보였다(Fig. 4B). 이상과 같은 육안병리 

및 현미경 조직검사, 면역조직화학염색 결과에 따라 장간

막 섬유종증으로 진단되었다. 본 증례에서는 가드너씨 증

후군을 의심할 만한 소견이나 가족력은 관찰되지 않았다.

고      찰

  장간막 섬유종증은 “섬유종증”이라는 질병에 속하는 것

인데 “섬유종증”이라는 특유의 용어는 1967년 Stout와 

Raffale에 의해 제안되었다. 섬유종증은 첫째, 잘 분화된 섬

유아세포의 증식, 둘째, 침윤하는 양상의 증식, 셋째, 증식

하는 세포들 사이에 풍부한 교원질의 존재, 넷째, 분화도가 

낮거나 악성의 세포학적 특징이 없음, 다섯째, 원격 전이 없

이 국소재발을 반복하는 형태의 공격적인 경향의 특징을 

가진다.(8,9)

  섬유종증은 미만성, 다발성 또는 국소적인 결절형태로 

간주된다. 국소적인 결절의 형태를 “데스모이드”종양으로 

부르고 장간막 섬유종증은 장간막의 “데스모이드”종양이

다.(5) 장간막 섬유종증은 복강 내 발생한 데스모이드종양

의 한 분류인데 빈도는 아주 드물다.(1-6) 장간막 섬유종증

이 생기는 병리기전에 대해서는 아직 밝혀지지 않았으나 

몇 가지 유발인자들이 있는데 가드너씨 증후군과 관련된 

유전자적 영향, 외상(주로 복강 내 수술)에 의한 섬유아세

포의 이상 증식, 고 에스트로겐 혈증에 의한 호르몬 영향, 

임신, 크론병 등이 있다.(3)

  대부분의 환자들은 촉지되는 무통성의 종괴로 내원하게 

되며 종괴의 주위 압박에 의한 오심, 구토, 변비 등이 생길 

수 있으며 체중 감소를 보이기도 한다. 드물게 발열과 함께 

염증 반응을 일으키기도 하나 복통을 동반하는 경우는 아
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Fig. 3. Micro pathologic finding. 

These are composed of 

broad, sweeping fascicles of 

monotonous spindle cell 

with abundant collagenous 

stroma.

Fig. 4. Immunohistochemical find-

ing. Spindle cells show 

strong positivity for vimen-

tin (A) and some nuclear 

staining for β-catenin (B).

Fig. 2. Gross pathologic finding. Two retroperitoneal masses 

(10×9×4 cm, 7×7×3 cm) are noted on the serosal surface 

of small bowel. The cut surfaces of the masses are grayish 

white and firm with hemorrhage and myxoid apprearance.

주 드물다.(3,4,8) 소장 장간막에서 가장 많이 발생하며 위간

장간막, 결장간막 및 위비장 인대, 대망에서도 발생할 수 있

다.(3) 본 증례의 경우 공장 장간막에 발생하여 횡행결장에 

유착되어 횡행결장을 절제하였는데 종괴가 커지면서 주위 

인접 장기와 유착되고 주위 장기의 벽을 침범하게 되었다.

  장간막 섬유종증의 영상검사 소견으로 바륨 관장상 종괴

가 크면 주변의 장이 종괴에 의해 눌려진 것을 확인할 수 

있으며 초음파에서 균질한, 저 에코, 고형체로 나타나고 낭

포 형태가 없는 것이 특징이다. 복부 컴퓨터단층촬영은 종

괴의 위치와 성상을 알 수 있는 가장 좋은 방법으로 콜라겐

과 세포질의 비율에 따라 다양하게 나타나지만 근육과 비

슷한 밀도의 균질한 종괴를 보이고 출혈, 괴사 및 석회화가 

없는 섬유성병변의 특징을 보인다. 자기공명영상에서는 

T1-강조영상에서 균질한 강도로 나타나며 T2-강조영상에

서는 불균일하게 높은 신호를 나타내는데 이것은 세포질이

나 교원질의 비율이 다양하기 때문이다.(5) 이러한 영상검
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사들은 진단에 도움을 주나 복부 내 섬유종증의 확진은 조

직검사로 가능하다.(3)

  장간막 섬유종증은 육안적 검사상 절단면에서 검게 탄 

듯하며, 크고 단단하며 균질한 성상의 종괴로 괴사나 출혈, 

낭성변화가 없는 편이다.(1,10) 현미경상 작은 세포질과 또

렷한 타원형의 핵을 가지는 방추형의 세포들이 축을 따라 

길고 규칙적이며 넓게 휩쓸리는 모양으로 끝이 가늘어지는 

형태를 보인다.(1,3,6,10) 방추형의 세포들 사이에 많은 교원

질이 존재하고 상피양 세포나 염증 세포, 석회화 괴사, 골화

생, 괴사, 세포분열은 드물다. 전자 현미경 소견에서는 잘 

형성된 바닥판과 조면 소포체가 곳곳에 있고 세포질 섬유와 

치밀체가 흩어져 있는 것을 관찰할 수 있다. 성숙한 섬유아

세포와 근섬유아세포들이 풍부하게 보이는 것이 특징이다.

  면역조직화학염색은 섬유종증의 진단에 중요한 도구이

다. Vimentin에 강한 양성 반응을 보여 간엽성 기원의 종양

임을 확인할 수 있고 Masson-trichrome stain상 청색으로 염

색되어 섬유세포나 교원세포가 많음을 알 수 있다. Desmin 

염색에 50%가량 반응을 보이기도 하고 CD117에 대한 반응

은 다양하며 양성인 경우도 많다.(1) 본 증례에서는 vi-

mentin에 강한 양성 반응, Masson-trichrome stain에 청색으로 

염색, desmin에는 음성을 보였다.

  장간막 섬유종증은 조직학적 특성 및 발생위치의 유사성 

때문에 위장관 기질 종양, 경화성 장간막염, 염증성 근육섬

유세포 종양, 그리고 흉막외 고립섬유성 종양 등과 감별을 

요한다. 이 중 위장관 기질 종양은 장간막 섬유종증과 비슷

한 임상적, 조직학적 소견을 보이나 두 질병은 생물학적 행

동 양식과 치료가 상이하고(2,6) STI571 (imatinib mesylate)

이 위장관 기질 종양의 효과적인 치료로 등장하면서 두 질

병의 감별이 더 중요해졌다.(11) 위장관 기질종양은 절단면

상 부드럽고 괴사나 출혈, 낭성 변화가 동반되고 현미경 소

견으로 방추형의 세포들이 다발을 이루고 있으며 세포 분

열을 보인다.(2) 면역조직화학염색에서 위장관 기질 종양은 

보통 CD117과 CD34에 반응을 보인다. c-kit 유전자의 변이

나 kit 단백질의 과발현이 위장관 기질 종양의 병태생리로 

여겨지면서 CD117이 위장관 기질종양을 다른 간엽성 종양

과 감별에 중요한 것으로 강조되었고 CD117은 위장관 기질 

종양을 확진하는 특징으로 인해, 진단하는 표준검사로 떠

올랐다.(6) 그러나 장간막 섬유종증에서도 비록 그 강도가 

위장관 기질 종양보다는 낮은 편이나 상당수에서 CD117에 

양성 반응을 보이며(2) 최근의 결과들에서 CD117이 간엽

성, 상피성, 평활근육종과 섬유육종을 포함하는 조혈종양에 

다양한 반응을 보여 장간막 섬유종증과 위장관 기질 종양

의 감별에 특이적이지 못하다고 보고하였다.(1) Monihan 등

(12)은 장간막 섬유종증에서 S100 단백과 CD34에 음성을 

나타내는 것이 섬유종증임을 확인하는데 유용하다고 하였

고 Yantiss 등(1)은 면역조직화학염색보다 전통적인 현미경

상 특징들과 전자현미경을 통한 초미세구조적 특징들을 비

교하는 것이 장간막 섬유종증과 위장관 기질 종양의 감별

에 더 나은 해법이라고 제안하였다. Montgomery 등(11)은 

대부분의 장간막 섬유종증이 APC/β-catenin 경로의 돌연변

이로 인한 β-catenin 단백의 핵 내 이상 축적을 보이므로 

β-catenin이 종양세포의 핵에 양성을 보이는 경우 장간막 

섬유종증으로 진단할 수 있다는 결론을 내었는데 이는 장

간막 섬유종증의 진단에 아주 유용한 것으로 평가된다. 본 

증례에서 CD34에 음성이었으며 S-100단백은 10% 미만으

로 염색되어 음성으로 해석하였고 β-catenin염색상 핵에서 

양성 반응을 보여 장간막 섬유종증임을 더욱 확신할 수 있

었다. 전자현미경 검사는 시행하지 못하였다.

  장간막 섬유종증 최선의 치료는 수술적 절제이다. 침범

된 조직의 넓은 변연부를 포함하여 광범위 완전절제가 되

어야 한다.(3,4,8) 완전절제하기에 크기가 너무 크거나 생명

기관과 연관으로 수술적 절제가 어려운 경우 방사선 치료

(4,000∼6,000 rads), 항암치료(dactinomycin, vincristine, cy-

clophosphamide등), 호르몬 치료(tamoxifen, testolactone)를 하

거나 그 외 indomethacin이나 antiprostaglandin 제제, ascorbic 

acid, theophillne 등을 사용할 수 있다고 보고되어 있으나 그 

효과는 입증되지 못했다.(3,8)

  연부조직 종양이나 장관용종을 동반한 복부내 섬유종증

인 경우 가드너씨 증후군을 의심할 수 있다. 가드너씨 증후

군은 장 용종증과 장외 선천 비후 망막색소상피, 골격 및 

연조직 종양, 데스모이드종양, 섬유종, 지방종 등을 특징으

로 하는 상염색체 우성 유전 질환이다.(13) 가드너씨 증후

군의 일부로 나타나는 섬유종증은 거의 모두에서 재발하며 

예후 역시 좋지 못하다. 그러나 가드너씨 증후군이 동반되

지 않은 환자에서 국소 재발은 대부분 불완전한 종양의 제

거로 인한 것이며 다시 수술적 절제가 필요하다. 종양이 충

분히 제거된 경우 수술 후 국소 재발은 4% 이하로 낮출 수 

있다.(3,8) 본 증례의 경우 장간막 종양을 포함한 공장 및 

침범된 횡행결장을 광범위 제거하였고 추적검사상 재발소

견은 없었다.
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