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십이지장에서 발생한 염증성 근섬유모세포종 1예
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Case of an Inflammatory Myofibroblastic Tumor of the Duodenum

Sang Gyu Park, Gwang Ha Kim, Ho Joon Park, Dong Hwahn Kahng, Bong Eun Lee and  Do Youn Park1

Departments of Internal Medicine and Pathology1, Pusan National University School of Medicine, Busan, Korea

An inflammatory myofibroblastic tumor (IMT) is a rare disease that can occur in a variety of locations, including the lung, orbit, parotid, 
pleura, and stomach. Despite multiple reports in various organs, a duodenal IMT is rare with limited case reports. We encountered 
a case of a 49-year-old male with a duodenal IMT. The patient underwent a laparoscopic wedge resection under the impression of 
a duodenal mesenchymal tumor, such as gastrointestinal stromal tumor, but the final diagnosis was a duodenal IMT. The patient 
was treated successfully with an oral nonsteroidal anti-inflammatory drug for the residual lesions. He was free of recurrence during 
the 12 month follow-up period. (Korean J Gastroenterol 2018;72:28-32)
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서    론

염증성 근섬유모세포종(inflammatory myofibroblastic tu-

mor)은 근섬유모세포의 증식과 다양한 만성 염증세포, 특히 

형질세포의 침윤을 특징으로 하는 드문 종양이다.
1
 1921년 

Symmers에 의하여 처음으로 보고되었으며,
2
 1994년 WHO 

분류에 의하여 섬유아세포/근섬유아세포 종양(fibroblastic/ 

myofibroblastic tumors)에 포함된 연부조직 종양 중 하나로, 

염증성 근섬유모세포종이라는 명칭으로 통일되었다.
1
 폐에 발

생하는 경우가 가장 많으며, 그 외에 간, 대장, 방광 등의 복부 

내 장기에서부터 안와, 경부, 중추신경계 등에 이르는 다양한 

장기에서도 발생하는 것으로 알려져 있다.
3

국내에서는 위, 소장, 대장, 장간막, 간 등의 소화기계에서 

염증성 근섬유모세포종가 보고된 예는 있으나,
4
 성인의 십이

지장에만 국한되어 보고된 예는 없다. 이에 저자들은 십이지

장에 발생한 염증성 근섬유모세포종의 한 예를 경험하였기에 

문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증    례

49세 남자가 검진으로 시행한 상부위장관 내시경 검사에서 

우연히 발견된 십이지장 제2부의 상피하종양으로 내원하였다. 

내원 시 환자는 특별히 호소하는 증상은 없었으며, 그 외 신체적 

검사 및 검사실 소견은 정상이었다. 또한 과거력 및 가족력, 

수술력에도 특이 소견은 없었다. 본원에서 시행한 내시경 검사

에서도 십이지장 제2부에 정상 십이지장 점막으로 덮인, 2 cm 

가량 크기의 상피하종양이 관찰되었으며, 중심부 표면에는 얕은 

궤양을 동반하고 있었다(Fig. 1A). 내시경초음파 검사에서 종양

은 주로 심부 점막층과 점막하층에 위치하고 있는 2.0×1.1 cm 

크기의 불균질한 저에코 병변으로 관찰되었으며, 경계는 불분명
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Fig. 1. (A) Endoscopic finding. Endoscopy reveals a 2-cm-sized subepithelial tumor with central ulcer in the second portion of the duodenum.
(B) Endoscopic ultrasonography. On endoscopic ultrasonography, the tumor is a heterogeneous hypoechoic mass with unclear border, 
originating from the deep mucosal and submucosal layers.

A B

Fig. 2. Abdominal computed tomography (CT) reveals a 1.7-cm-sized hypervascular solid mass in the second portion of the duodenum (red
arrows). (A) CT transverse view. (B) CT coronal view.

하였다(Fig. 1B). 복부 전산화단층촬영 검사에서는 십이지장 

제2부에서 제3부로 이행되는 부위에서 내강으로 돌출된, 조영 

증강이 되는 과혈관성 병변이 관찰되었다(Fig. 2). 내시경 검사 

시 궤양 부위를 중심으로 조직 검사를 시행하였으나, 만성 염증 

소견만 관찰되었다. 내시경초음파 검사 및 복부 전산화단층촬영 

검사를 토대로 위장관간질종양(gastrointestinal stromal tu-

mor)이나 유암종(carcinoid tumor)이 의심되어 복강경 쐐기절

제술을 시행하였다.

수술 후 절제된 병변은 점막하층에서 기원한 비교적 경계가 

명확한 회백색의 종괴였으며, 크기는 2.7×2.4×1.5 cm였다

(Fig. 3A). 병리조직 검사 결과 병변은 심부 점막층부터 점막하

층에 걸쳐 관찰되었고, 주로 방추형 세포로 구성되어 있었으며 

간질에는 형질세포 및 림프구, 호산구 등과 같은 만성 염증세

포가 침윤되어 있었으나 악성 세포는 관찰되지 않았다(Fig. 

3B). 면역조직화학적 염색에서 smooth muscle actin (SMA)

에는 양성을 보였고, S-100 단백질, c-kit (CD117), DOG-1, 

CD34에는 음성을 보여 최종적으로 염증성 근섬유모세포종으

로 진단되었고, 그 외 anaplastic lymphoma kinase (ALK)는 
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Fig. 3. (A) Gross finding. Resected specimen shows a relatively well-defined, yellowing subepithelial mass. (B) Microscopic finding reveals 
spindle cell tumors (red arrows), scattered inflammatory cells (blue arrows), epithelial cells (yellow arrows), and stellate cells (green arrow)
(H&E,×400). (C-F) Immunohistochemical stain. Positive for SMA (C, ×400), and negative for S-100 (D, ×100), C-kit (E, ×400), ALK (F, ×200).
SMA, smooth muscle actin; ALK, anaplastic lymphoma kinase.

음성이었다(Fig. 3C-F). 수술 절제부 가장자리에는 종양이 일

부 남아있어, 이에 대하여 추가적인 방사선 치료를 고려하였지

만 환자가 거부하였다. 재발 가능성을 설명한 뒤 non-ster-

oidal anti-inflammatory drugs (NSAIDs)인 naproxen 500 

mg을 하루 1회 처방하고 3개월 뒤 추적 검사를 시행하였다. 

추적 복부 전산화단층촬영 검사 및 내시경 검사에서 재발 소견

은 없었으며, 수술 후 12개월이 지난 현재까지 재발 없이 추적 

관찰 중이다.

고    찰

염증성 근섬유모세포종은 다양한 조직학적 소견과 확실하지 

않은 병인으로 인하여 이전에는 염증성 가성종양(inflammatory 

pseudotumor), 형질세포 육아종(plasma cell granuloma or 

pseudotumor), 섬유성 황색종(fibrous xanthoma), 황색종성 

가성종양(xanthomatous pseudotumor), 염증성 근섬유조직

구증식증(inflammatory myofibrohistiocytic proliferation) 

등의 다양한 용어로 사용되었다.5 최근 염증과 관련하여 근섬유

모세포의 중요성에 대한 인식이 커지고 전자현미경적 소견과 

면역조직화학적 염색의 소견을 통하여 기본 구성세포가 근섬유

모세포임이 밝혀지면서 염증성 근섬유모세포종이라는 진단명

이 주로 사용되고 있다.
1

발생 원인은 잘 밝혀져 있지 않으나, 현재까지 두 가지 가

설이 있다. 첫 번째는 염증 반응 이론으로 Escherichia coli, 

Epsteine Barr virus, Human herpes virus-8, Eikenella 

corrodens, Schistosomiasis 등의 감염이나 이전의 수술 및 

항암, 방사선 치료의 과거력, 외상 이후의 만성적인 염증에 

의하여 발생한다는 것이다. 감염 또는 외상 이후 병변에서 조

직 괴사, 섬유화, 비정상적인 혈관 형성 등이 관찰되고, 면역

조직화학적 염색 시 형질세포들이 다클론성 소견을 보이며, 

다양한 사이토카인들의 분비가 관찰된다는 점이 염증성 근섬

유모세포종이 염증에 의하여 발생함을 시사한다.
6
 두 번째는 

염증성 근섬유모세포종이 종양성 병변이라는 이론으로, 대부

분 보존적인 국소 절제만으로 치료가 되며 양성 경과를 보이

나 일부에서는 혈관 침윤, 국소 재발, 전이의 보고가 있으며, 

소수의 예에서 악성 잠재력이 있는 실제 종양이라는 보고도 

있다.
3
 특히 최근에는 염증성 근섬유모세포종에 대한 세포유

전학적 연구에서 종양의 50%에서 ALK 수용체의 tyrosine 

kinase를 발현하는 염색체 2p23 부위의 유전자 위치에 유전

자 전위가 발생하여 클론의 이상이 생긴다는 점이 염증성 근

섬유모세포종이 종양성 질환임을 뒷받침하고 있다.
7

염증성 근섬유모세포종은 연부 조직이나 내장 기관을 포함

하여 어디에서나 발생할 수 있으며, 주로 폐와 늑막에서 호발

한다. 폐 이외의 부위에서는 주로 장간막과 그물막을 포함한 

복부에서 가장 흔히 발생하며, 충수, 메켈 게실, 바터 유두를 

포함한 다양한 위장관 부위에서도 발생한 보고들이 있다.
3
 그
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Table 1. Summary of Previous Reported Cases of Inflammatory Myofibroblastic Tumors in the Duodenum

Authors (publish year) Sex
Age 
(yr)

Symptoms
Segment of 
duodenum

Sizea (cm) Treatment Recurrence 2nd treatment/2nd recurrence

Stringer et al. (1992)8 F 5 Vomiting Second 7.0 Resection None -

Mattei et al. (2008)
9 M 13 Asymptomatic First, second - NSAIDs/Resection None -

Kim et al. (2008)
4 M 9 - Multiple - Mass partial excision - -

M 14 - Multiple - No operation - -
Wynn et al. (2008)10 M 16 Epigastric pain First 6.0 Resection Recurrence Steroid and azathioprine/none
Kim et al. (2009)11 M 10 Abdominal pain Multiple 6.0 Open biopsy -

M 15 Abdominal pain Multiple 9.8 - -

Kwak et al. (2010)12 F 65 Epigastric pain
Ampulla of 

vater
2.3

Endoscopic
papillectomy

None -

Mirshemirani et al. (2011)13 M 13 Weight loss First - Resection - -
Fong et al. (2012)5 F 57 Obstruction Second, third 3.6 Resection None -
Xiang et al. (2012)14 M 20 Epigastric pain Multiple 7.0 Resection None -

Petrovic et al. (2016)
1 M 58 Epigastric pain Fourth 15.5 Resection None -

González et al. (2016)15 F 14 Epigastric pain Third - Resection - -
Sinha et al. (2017)16 F 36 Abdominal bloating Multiple - Resection - -
Present case M 49 Asymptomatic Second 2.7 Resection None NSAIDs due to incomplete resection

yr, year; F, female; M, male; NSAIDs, non-steroidal anti-inflammatory drugs.
aSize, the longest length.

러나 십이지장에서의 발생에 대한 보고는 국내외적으로 매우 

드물어 현재 15예가 보고되고 있으며,
1,4,5,8-16

 그중 4예에서 본 

증례와 같이 십이지장의 제2부위에서 염증성 근섬유모세포종

이 발생하였다(Table 1).

발생 부위에 따라 연령 및 성별은 다소 차이가 있지만, 십

이지장의 염증성 근섬유모세포종의 경우, 본 증례를 포함한 

기존의 문헌을 분석하여 보면 5세에서 65세까지 다양한 분포

(평균 연령: 26.3±20.0세)를 보였고, 남녀 간의 발생비는 남성

이 많았다(남:여=10:5). 크기는 수술 절제 병변의 장축을 기준

으로 2.3-15.5 cm (평균 장축 길이: 6.7±3.8 cm)까지 다양하

게 보고된다.

임상 증상은 발생 위치에 따라 다양하며, 위장관에서 발생

한 경우에는 주로 복부 통증을 호소하고,
4
 그 외에도 상부위장

관 폐쇄 증상, 구역, 구토, 복통, 체중감소, 무력감, 피로 등의 

증상이 보고되고 있었으나,
1,9

 본 증례에서는 증상 없이 검진 

내시경 검사 중 우연히 발견되었다. 혈액학적 검사에서는 염

증을 수반한 병변이지만 백혈구 증가증은 관찰되지 않으며, 

10-30%에서 저혈색소증, 적혈구 침강반응 상승, 혈소판 증가

증이 동반되며, 종괴 절제 후 8주 이내에 혈역학적 이상 소견

은 사라진다.
4,17

영상학적 검사는 종양의 크기나 침범 정도를 알 수 있으나, 

병변의 진단에는 크게 도움이 되지 않으므로 정확한 진단은 

조직학적 검사 및 면역조직화학적 염색에 의하여 가능하다. 

방추상 세포의 불규칙한 증식과 만성 염증 세포의 침윤을 보

이는 특징적인 소견을 보이지만, 병변에 따라 침윤하는 염증 

세포의 종류 및 각각의 세포가 분포하는 비율 등이 달라 매우 

다양한 조직학적 형태를 보일 수 있다. 면역조직화학적 염색

에서는 근섬유모세포의 특징을 나타내는데, 특히 vimentin과 

SMA, muscle specific actin에 양성이나 desmin과 cyto-

keratin는 일부만 양성을 보이며, CD34, myoglobin과 S-100 

단백질에는 음성이다.
4
 또한, 최근에는 많은 예에서 ALK에 양

성 반응을 보인다고 보고되고 있다.
7
 본 증례에서는 방추형 

세포는 유사 분열과 이형성 소견 없이 중등도의 세포충실도를 

보였으며 면역조직화학적 염색에서는 SMA에는 양성이었으

나 S-100 단백질 및 c-kit, DOG-1, CD34에는 음성을 보여 

다른 질환과 감별할 수 있었다.

염증성 근섬유모세포종은 다양한 세포 밀도를 보이는 방추

형세포의 증식을 특징으로 하는 다른 질환과 감별이 필요하

다. 염증성 섬유성 용종(inflammatory fibroid polyp)은 크기

가 작고 경계가 좋아, 대체로 위점막층과 점막하층에서 국한

되며 면역조직화학적 염색에서 CD34 양성을 보여 감별할 수 

있다. 위장관 기질성 종양은 CD34와 c-kit 양성으로 구별할 수 

있다. 평활근종(leiomyoma)과 평활근육종(leiomyosarcoma)은 

desmin과 SMA 양성을 보이나, 염증성 세포가 침윤되어 있지 

않고 myoglobin에 양성을 보인다. 신경초종(schwannoma)

과 신경섬유종(neurofibroma)은 S-100 단백질 양성으로 감

별할 수 있다.
18

완전한 수술적 절제가 치료의 원칙이며, 수술이 불가능한 

경우나 수술 절제면의 침범, 재발하는 경우 효과는 규명되지 

않았지만 보조적 치료방법으로 항암제와 방사선 치료, 

NSAIDs, 특히 COX-2 저해제를 사용하여 볼 수 있다.
14

 염증

성 근섬유모세포종은 낮은 재발률로 인하여 항암제에 대한 보

고는 많지 않지만, ALK 재배열 양성의 환자를 대상으로 표적 

치료제인 crizotinib을 사용하여 부분 관해를 얻었다는 보고
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가 있다.
7,19

 방사선 치료는 수술 절제면에 종양 침범이 확인 

되거나 재발하는 경우, 그 외 5 cm 이상의 크기와 함께 ALK 

및 Ki-67의 강한 발현 시 적응증이 될 수 있다.
20

 또한 수술 

후 재발한 경우 추가 요법으로 스테로이드와 아자티오프린의 

면역억제제를 사용하여 완치를 하였다는 보고도 있지만,
10

 만

성 섬유조직 병변에서는 효과가 제한적이다. NSAIDs의 경우

는 주로 소아에서 사용되며 종양 주변의 염증을 감소시키므로 

병변의 크기를 줄인다고 알려져 있다.
9
 본 증례의 경우에서도 

수술 이후 남은 병변에 대하여 방사선 치료를 고려하였으나 

환자가 원하지 않아 NSAIDs를 사용하였고 현재까지 재발이 

없는 상태이다.

저자들은 십이지장에 발생한 염증성 근섬유모세포종을 조

직 검사 및 면역조직화학 염색으로 확진하였고, 수술 후 남은 

병변에 대하여 NSAIDs를 사용하여 치료한 드문 증례를 경험

하여 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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