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우연히 발견된 위의 총상 섬유점액종
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증례: 56세 여자 환자가 건강검진 목적으로 시행한 식도위

십이지장내시경(esophagogastroduodenoscopy) 검사에서 

발견된 전정부 후벽의 약 1 cm 크기 융기 병변에 대한 내시

경적 절제를 위해 의뢰되었다. 환자는 증상을 호소하지 않았

고 혈액검사에서도 이상 소견을 보이지 않았다. 병변의 표면

은 정상 점막으로 덮여 있었고 조직검사 겸자를 이용하여 눌

러보았을 때 단단하게 느껴졌으며, rolling sign을 보여 상피

하병변으로 진단하였다(Fig. 1). 초음파 내시경(endoscopic 

ultrasound) 검사에서 점막하층(submucosal layer)에 국한된 

원형의 불균일한 저에코 병변(heterogenous hypoechoic 

lesion)으로 관찰되었다(Fig. 2). 내시경점막하박리절제술

(endoscopic submucosal dissection)을 시행하여 절제하였

다(Fig. 3). 병리검사에서 점막하층에 국한된 병변의 완전 절

제를 확인하였으며, 풍부한 점액성 기질(myxoid stroma) 내

에 방추 세포(spindle cell)가 섞인 다결절성(multinodular) 

총상(叢狀, plexiform)의 증식을 보였다(Fig. 4). 면역화학염색

검사에서 C-kit와 S100에 염색이 되지 않아 총상(얼기 모양) 

섬유점액종(plexiform fibromyxoma)으로 진단하였다(Fig. 5).

진단: 상피하병변 형태로 발견된 위의 총상 섬유점액종

위에서 발견되는 상피하병변 중 대부분의 중간엽 종양

(mesenchymal tumor)은 위장관 기질종양(gastrointestinal 

stromal tumor)이다. 총상 섬유점액종은 과거 plexiform an-

giomyxoid myofibroblastic tumor 또는 plexiform angio-

myxoid tumor로 명명되었으며, 2007년에 최초 보고된 이후

로 비교적 최근에 그 특징에 대해 알려졌다.
1-3

 총상 섬유점액

종은 매우 드문 양성 중간엽 신생물(mesenchymal neo-

plasm)로 위장관 기질종양으로 의심되는 병변의 1-2% 정도

가 plexiform fibromyxoma일 것으로 추정된다.
1,2

 소아와 성

인을 포함한 다양한 연령에서 보고되고 있으며 크기 또한 1 

cm에서 15 cm까지 다양하다.
4-6

 대부분 위 전정부에서 발견

되나 일부는 위 체부나 저부에서 발견되며, 드물게 위벽 외 

연부조직(extragastric soft tissue)이나 십이지장 구부

(duodenal bulb)를 침범하기도 한다.
4-6 내시경 검사에서 상피

하병변의 형태로 나타나기도 하지만 위벽 전체를 침범하는 종

양(transmural mass)으로 발견되기도 한다.
6 가장 흔한 임상 

증상은 복통으로, 약 20%의 환자들이 복통을 호소하였고 일

부에서는 궤양이나 출혈, 천공 등의 합병증을 동반하기도 하

며 10%에서는 증상 없이 우연히 발견되었다. 위장관 기질종
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Fig. 2. On endoscopic ultrasonography, a heterogenous hypoechoic
lesion with a size of 10 mm localized in the submucosal layer is 
observed.

Fig. 3. Gross finding of resected specimen through the endoscopic
submucosal dissection technique.

Fig. 1. Findings of esophagogastroduodenoscopy. About 1 cm sized subepithelial lesion was noted on the posterior wall of the gastric antrum.

양에 동반되는 증상 중 복통이 두 번째로 흔하고, 약 37%의 

환자는 우연히 발견되는 것을 고려하면 임상 증상으로 위장관 

기질종양과 plexiform fibromyxoma를 감별하기는 어렵다.
2,6

상피하병변 형태로 발현된 총상 섬유점액종은 위장관 기질

종양, 근종(leiomyoma), 신경초종(schwannoma), 신경내분

비종양(endocrine tumor), 이소성 췌장(ectopic pancreas), 

염증성 섬유양 용종(inflammatory fibroid polyp) 등과 감별

이 필요하다.
6 총상 섬유점액종의 영상검사 소견은 일관되지 

않으며 컴퓨터단층촬영(CT)에서 종양이 조영증강을 보이기

도 하고 그렇지 않은 경우도 있어 감별에 제한이 있다.
6 내시

경 초음파에서는 점막하층에 위치한 원형의 불균일한 저에코 

병변으로 관찰된다.
6,7 내시경이나 영상검사만으로는 감별이 

어렵지만 조직학적으로 감별이 가능하다.

총상 섬유점액종은 조직학적으로 근섬유아세포(myofibroblast)

에서 기원하고 평활근 세포로 분화가 가능한 중간엽 종양이다.
6
 

특징적으로 다발성의 결절이 확인되는데, 내부에 점액성

(myxoid), 교원성(collagenous) 또는 섬유점액성 신생물질

(fibromyxoid neoplastic cell) 기질(stroma)과 방추세포가 포

함되어 있고 mitotic activity는 낮은 것으로 알려져 있다.
5
 위장

관 기질종양은 총상의 벽내 증식을 보이지 않고 총상 섬유점액

종이 위장관 기질종양에 비해 호산구성 세포질(eosinophilic 

cytoplasm)을 덜 보인다는 점이 조직학적 감별점이다.
6 또한 

점액양 위장관 기질종양(myxoid gastrointestinal stromal tu-

mor)과도 감별이 필요한데, 총상 섬유점액종은 C-kit와 plate-

let-derived growth factor receptor α (PDGFRA) 유전자 변이

를 보이지 않아 위장관 기질종양과 다른 종류의 중간엽 종양임
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Fig. 4. (A-C) Histologic findings of the resected specimen showing multi-nodular pattern with plexiform growth, featuring bland spindle cells 
situated in an abundant myxoid stroma with very low mitotic activity (arrows). (A) Hematoxylin and eosin (H&E), ×12.5, (B) H&E, ×40, (C) H&E, 
×100.
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Fig. 5. (A, B) Histologic findings of the resected specimen. Immunohistochemically, the cells are negative for (A) C-kit, ×100 and (B) S100 
staining, ×100.

을 시사한다.
1 총상 섬유점액종의 일부에서 glioma-associated 

oncogene homologue 1 (GLI1)이나 metastasis-associated 

lung adenocarcinoma transcript 1 (MALAT1) 변이 또는 

GLI1 다염색체성(polysomy)을 보인다는 보고가 있다.
1,6,8

총상 섬유점액종은 면역화학염색에서 α-smooth muscle 

actin이나 Alcian blue 염색에 양성이고 C-kit (CD117), 

S100, CD34, desmin 등에 음성인 것으로 알려져 있다.
5,6 이

는 위장관 기질종양이 C-kit (CD117) 또는 CD34에 양성인 

것이나 근종이 α-smooth muscle actin, desmin 또는 CD34

에 양성인 것, 신경초종이 S100에 양성인 것과 구별되는 또 

다른 감별점이다.
6

본 증례는 내시경 검사를 통해 우연히 발견된 위 전정부의 

상피하병변을 내시경적 절제술로 제거한 후 최종 병리검사에

서 총상 섬유점액종으로 진단되었다. 추적검사에서 3년간 재

발을 보이지 않고 있다. 현재까지 보고된 증례들은 대부분 양

성 경과를 보였으나1,2
 일부에서는 위벽 전체를 침범하는 종괴 

형태로 나타나 위 절제술 후 진단되기도 하였다.
5,6

 다양한 연

령에서 다양한 크기로 발견되며 영상의학적 검사 또는 내시경 

초음파 검사 소견만으로 위에서 발견되는 다른 상피하병변과 

감별하는 데 제한이 있으므로 주의가 필요하다. 특히 위궤양

이나 위출혈 소견 또한 동반되는 것으로 알려져 있어 가장 

흔한 중간엽 종양인 위장관 기질종양과의 감별 진단이 필요하

다.
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