
간의 원발성 육종은 전체 간의 악성 종양 중 1 - 2 %를 차지

하는 매우 드문 종괴이다 (1). 소아에서 담도내 태생성 횡문

근육종은 국내에서 보고된 바가 있지만 (2), 성인에서 생긴

원발성횡문근육종의 방사선학적 보고는매우드물며 (3) 국

내 보고는지금까지없었다.

본 저자들은성인에서생긴간의 원발성횡문근육종 1예의

초음파, 전산화 단층촬영(이하 CT), 그리고 혈관조영술소견

을 보고한다.

증례 보고

7 1세 여자환자가 1년 전부터만져지는복부 종괴를주소로

내원하였다. 만성 간질환의 병력은 없었으며, 이학적 검사상

심한간비대소견을보였다.

입원당시검사상A S T / A L T는 186/135 IU/L로증가되어있

었고, ALP 역시 1034 IU/L로증가되어있었다. 바이러스표식

자 검사상HBs Ag, HBc Ab, HCV Ab는음성이었고, HBs Ab

는 약 양성이었다. 알파태아 단백( A F P )은 2.3 ng으로정상이

었고그 외 종양표식자검사에서도이상소견은없었다.

초음파검사에서는간의 4분절과 우 전엽에걸쳐 큰 저에코

의 낭성병변이보이고그 주변부로고에코의고형성분을포

함하는 비교적 경계가 좋은 종괴였다 (Fig. 1). 조영전 C T에

서는 초음파와마찬가지로 HU 10정도로측정되는큰 저음영

의 종괴였으며, 종괴의우측과뒤측으로고형성분을포함하고

있었다. 삼중시기나선 C T중 동맥기에서 고형부위는비균질

의 조영증강을보이고, 그 내부에는방사형의 혈관구조와같

은 조영증강을보였고두꺼운 테두리조영증강이 관찰되었다

(Fig. 2A). 문맥기에서는고형부위의 조영증강이 점차증가하

며 고형 부위의바깥으로두께가일정하고얇은 저음영의띠

가 관찰되고이는 지연기에서고음영의 띠로 바뀌었다 ( F i g .

2B & C). 

상장간동맥을 통한문맥조영술상에서종괴에의해문맥 혈

관이 심하게눌려 정확하게보이지는않지만, 문맥 종양 혈전

은 관찰되지않았으며, 복강동맥 조영술상복강 동맥은왼쪽

으로 밀려있으며, 우간동맥에의해공급받는수레바퀴 모양

의 신생혈관이보였다 (Fig. 3).

간 종괴의 적출술을시행하였는데, 육안 조직 소견상 종괴

는 2 6 . 5×2 1 . 0×14cm 크기로 매끈하며 경계가 좋고 피막으로

둘러싸인종괴였고외면상다분엽성이었다. 절단면상 중심부

는 심한 낭성 변성으로다량의출혈성괴사성잔유물이있었

고, 변연부의고형 부분을포함하고있었다. 고형부위는 회백

색 내지 크림색의 연한 조직으로서 주변의 간실질과 비교적

경계가지워지는편이었다 (Fig. 4A). 병리조직소견상미만성

으로 방추형 세포들이 주로 증식을 하며 흔한 유사분열상을

관찰할 수 있었다 (Fig. 4B). PTAH(Phosphotungustic acid-

hematoxylin) 염색상 국소적으로횡문을관찰할수 있었으며
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성인에서 발생한 간의 원발성 횡문근육종: 1예 보고1

김수연·심재찬·김호균·이혜경2

간의 원발성 횡문근육종은 간의 원발성 육종 중 매우 드문 병변으로 방사선학적 보고는

매우 드물다. 저자들은 성인에서 생긴 간의 원발성 횡문근육종 1예를 경험하였기에 초음파,

전산화 단층촬영, 그리고 혈관 조영술소견을 보고한다.

1인제대학교 서울백병원 진단방사선과학교실
2인제대학교 서울백병원 해부병리학교실
이 논문은 1 9 9 9년 1 1월 1 6일 접수하여 2 0 0 0년 1월 1 7일에채택되었음.

Fig. 1.Ultrasonographic finding shows a huge cystic mass
with peripheral hyperechoic solid component involving seg-
ment 4 and right anterior segment.



면역조직화학적 염색상 myoD1, myoglobin, skeletal muscle

a c t i n에 모두 미만성으로강하게반응함으로써 종양세포들이

횡문근모세포에서분화되었슴을확인할수 있어배아형횡문

근육종으로진단되었다.

고 찰

원발성간 육종은드물며그 중 혈관육종, 상피양혈관내피

종, 미분화배아육종, 담도내 태생성 횡문근육종이 대부분을

이룬다. 아주드물게섬유육종, 간의원발성평활근육종, 간의

악성 섬유성 조직구종 그리고 간의 원발성 횡문근육종이 보

고되고있지만횡문근육종은영유아에서 주로발견되는 드문

종괴이며, 어른에서는극히드물다 ( 4 ) .

Davis (5) 등은담도내태생성횡문근육종 5예를 보고하였

고, 18예를문헌상재고하였다. 이들 2 3예는 모두 1세에서 1 1세

까지이며, 1예를 제외하고 대부분은 6세 미만이었다. 담도내

태생성횡문근육종은 sarcoma botryoides 형태로담도내로돌

출되는형태를보이며주 임상소견은진행성의황달이었다.

간에생긴원발성횡문근육종은담도내태생성횡문근육종과

는 다른특징을보인다. Keeling (6)은간에생긴횡문근육종 3

예를보고하였고그후1 2예가보고되었다. 나이분포는두 정점

을 보여6예는 6 - 1 5세, 나머지6예는 6 0세 이상이었고, 담도내태

생성횡문근육종과는달리 6세 미만은없었고주 증상은간비

대였다 (3). 종양표식자중 A F P는 Mori (7) 등이보고한 1예를

제외하고는정상범위였고A F P이 증가된경우에도간세포암이

김수연외 : 성인에서 발생한간의 원발성횡문근육종
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Fig. 2. Helical CT scan during arterial phase(A) shows a huge
low attenuation mass with rich vascular structure of radiating
pattern in heterogeneously enhancing solid portion. Helical CT
scan during portal venous phase(B) shows more enhancing solid
portion with thin rim of low attenuation. Helical CT scan during
delayed phase(C) shows solid portion of iso attenuation with
thin rim of high attenuation.

Fig. 3. Hepatic angiogram shows displaced celiac axis by tu-
mor and neovascularity of spoke-wheel pattern supplied by
right hepatic artery. 
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나간모세포암에서만큼높지는않은것으로나타났다(8). 

정상적으로골격근육이없는곳에생기는횡문근육종처럼,

간의 횡문근육종역시미분화된중간엽조직으로부터발생하

는 것으로 추정하고있다. Abenoza (8) 등은 여러 단계의 분

화 정도가간모세포종에나타난다고주장하였다. 이는초기에

작은 전구 세포 즉, 작은 간모세포종에서 시작하고상피양과

중간엽양방향으로분화해서, 성인의 간에서 생긴 원발성 횡

문근육종은 이 전구세포에서 단일성으로 중간엽 분화를 한

것으로본다. 

Hayakawa (3) 등이 성인에서 생긴 원발성 횡문근육종의

CT 소견을보고하였는데, 조영전 에는 마치농양과같은 저

음영의큰 종괴였고조영후에는내부에여러개의선상의조

영 증강만을 보일 뿐 테두리조영증강은 보이지 않았다.

Watanabe (9) 등의 증례 보고에서도이와 비슷한소견을 보

였다. 본 증례에서는앞서의 보고와 달리 삼중시기 나선 C T

를 시행하였는데, 조영 전에는 HU 10정도로 측정되는 큰 저

음영의종괴였으며동맥기에는국소적으로비균질한조영증

강을보이는고형부위가보이며그 내부로방사형의혈관구

조와같은조영증강을보였고또한두꺼운테두리조영증강이

관찰되었다. 문맥기에서는 고형부위의 조영증강이점차 증가

하며 고형 부위의 바깥으로 두께가 일정하고 얇은 저음영의

띠가 관찰되고이는 지연기에서고음영의띠로 바뀌었다. 이

는 조직학적으로섬유성분의피막으로나타났다. 

혈관 조영상 Babut (10) 등의 보고에 의하면, 간동맥이 거

대한 무혈관성종괴에 의해 밀려있고, 종괴의가장자리로불

규칙하게구불구불한 혈관이보였다. 본 증례 역시 종괴에의

해 문맥혈관이심하게눌려정확하게보이지는 않지만, 문맥

종양혈전은 관찰되지않았으며, 복강동맥조영술상복강동맥

은 왼쪽으로 밀려 있으며, 우간 동맥에 의해 공급받는 수레

바퀴모양의 신생 혈관이 보이는 것으로 보아 유사한 소견으

로 생각된다. Hayakawa (3) 등이 보고한 2예에서도이와 유

사한소견을보여 종괴의중앙부는중심성괴사에의해 무혈

관성혹은저혈관성으로보였다.

간에서 흔하게 발생하는간세포암이나혈관종은낭성우세

의 종괴로 나타나는 경우는 드물어서 감별 진단에 어려움이

없으나유사한소견을보이는종양으로 평활근육종과소아에

서 발생하는미분화배아육종과간엽조직과오종이있는데, 이

들 모두 CT 소견상 경계가 좋은 낭성 종괴이면서 주변부에

조영증강을 보이는 고형 부위를 보여 감별이 용이하지 않을

것으로생각된다 (11, 12). 다만저자의예에서는삼중시기 나

선 C T중 지연기에서 고음영의띠가보였는데이것이감별에

도움이되는소견인지는위의세가지종양들의삼중시기나선

CT 소견에대한보고가없어좀더연구가되어야할 것이다.

결론적으로간경변증을동반하지않은나이많은환자에서

A F P가높지않으며C T상큰괴사성종괴를보이고혈관조영상

거대한무혈관성종괴를보일때간육종의가능성을생각해볼

수있겠고, 매우드물지만원발성횡문근육종도감별하여야겠다.
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Primary Rhabdomyo s a rcoma of the Liver in Adult: A Case Re p o r t1

Soo Yeon Kim, M.D., Jae-Chan Shim, M.D., Ho Kyun Kim, M.D., Hye Kyung Lee, M.D.2

1Department of Diagnostic Radiology, College of Medicine, Inje University
2Department of Pathology, College of Medicine, Inje University

In adults, primary rhabdomyosarcoma of the liver is a rare lesion and the radiologic findings have not been

reported. We describe the ultrasonographic, CT and angiographic findings of a case of primary rhabdomyosar-

coma of the liver.
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