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다발성 전이를 동반한 위 평활근육종
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A Case of Gastric Leiomyosarcoma with Multiple Metastases
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Song1

Departments of Internal Medicine and Pathology1, Chungnam National University College of Medicine, Daejeon, Korea

Leiomyosarcoma is an uncommon tumor that originates from various organs, including uterus, kidney, retroperitoneum, and 
soft tissues. In particular, leiomyosarcoma of the stomach is extremely rare. Only 9 cases have been reported worldwide 
since the discovery of KIT-activating mutation. A 48-year-old woman was admitted to our hospital with abdominal discomfort 
and generalized weakness. Upon detection of multiple nodules in both lung on chest posterior-anterior radiograph taken at 
the time of admission, chest CT was performed and it revealed multiple mass lesions in the lung, liver, and pancreas along 
with multiple lymph node metastases. On endoscopic examination, a 2.0 cm sized ulcerofungating mass lesion was found 
on the stomach body. Biopsy was performed and the mass lesion proved to be leiomyosarcoma confirmed by immunohistochemical 
staining. Chemotherapy was thus initiated, but the patient died after one year due to tumor progression. Our experience suggests 
that leiomyosarcoma can manifest aggressive behavior in its early stage. Herein, we report a case of gastric leiomyosarcoma 
with multiple metastases along with review of relevant literature. (Korean J Gastroenterol 2015;65:112-117)
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서    론

평활근육종(leiomyosarcoma)은 혈관의 연부조직이나 내

장기관의 평활근층에서 발생한다.1 과거 2000년대 이전까지 

위장관의 평활근육종은 드물지만 꾸준히 보고되어 왔으며, 특

히 위와 소장은 위장관 평활근육종이 호발하는 부위로 알려져 

있었다.2 하지만 1998년 KIT 유전자의 돌연변이가 위장관기

질종양(gastrointestinal stromal tumor, GIST)의 발생에 중

요한 역할을 한다는 것이 발견되면서 이전까지 평활근육종으

로 진단되었던 상당수가 위장관기질종양으로 밝혀졌다. 이후 

평활근육종이 위장관기질종양과 비교하여 호발하는 부위 및 

세포 면역화학염색, 예후가 다르다는 사실이 보고되고 있

다.3-5 위장관의 평활근육종은 위장관기질종양의 빈도의 1：
50-60으로 드물게 발생한다.6 따라서 위장관기질종양의 특성

과 치료에 관한 연구는 많이 이루어지고 있지만, 위장관 평활

근육종에 대한 국내를 비롯한 외국 문헌에서의 보고는 드물며 

관심 역시 적다. 특히 림프절과 다른 장기의 다발성 전이를 

동반한 위 평활근육종이 보고된 바는 거의 없다.

저자들은 전신 쇠약감과 복부불편감으로 내원하여 검사 중

에 우연히 발견된 폐, 간, 췌장과 림프절을 포함한 다발성 전

이를 동반한 위 평활근육종을 경험해 문헌 고찰과 함께 보고

하고자 한다.
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Fig. 1. Chest radiography and com-
puted tomography findings. (A) Chest 
X-ray image shows multiple nodules in
both lungs, which appears to be due to
metastasis. (B) Multiple variable-sized
nodules are randomly distributed in 
both lungs, especially in lower lung. 
(C) Multiple heterogeneously enhanc-
ing nodules with peripheral rim 
enhancement are observed in both 
lobes of the liver. (D) Multiple low-atte-
nuated nodules are also present on 
the pancreas.

Fig. 2. Endoscopic findings of gastric 
leiomyosarcoma. About 2.0 cm sized 
ulcerofungating mass lesion is noted 
on the posterior wall of the gastric 
upper body.

증    례

48세 여자가 한 달 전부터 경미한 복부 불편감이 있었으며, 

전신 쇠약감이 심해져 내원하였다. 1년 전에 고혈압을 진단받

고 투약 중이었다. 가족력에서 특이 사항은 없었으며, 음주력

과 흡연력은 없었다. 활력징후는 혈압 120/70 mmHg, 맥박 73

회/분, 호흡수 20회/분, 체온은 36.5°C였다. 신체검사에서 결막

은 창백하지 않았으며, 복부에 압통이나 반발통은 없었고 종괴

는 촉지되지 않았다. 말초혈액검사에서 백혈구 3,970/mm3, 혈

색소 12.6 g/dL, 적혈구 용적률 37.2%, 혈소판 307,000/mm3

였다. 혈청생화학검사에서 총 단백 7.2 g/dL, 알부민 4.3 

g/dL, 총 빌리루빈 0.65 mg/dL, AST 24 IU/L, ALT 9 IU/L, 

혈액요소질소 13.4 mg/dL, 크레아티닌 0.71 mg/dL였다. 간염

표지자 검사에서 B형간염 표면 항원과 항체는 음성이었고, C형

간염 항체 음성이었다. 종양표지자 검사에서 AFP 0.30 ng/mL 

(0-10 ng/mL), CEA 1.23 ng/mL (0-5.0 ng/mL), CA 125 13.3 

U/mL (0-35 U/mL), CA 19-9 8.38 U/mL (0-37 U/mL)였다. 

단순 흉부촬영에서 양 중엽과 하엽에 다발성 결절이 관찰되었

다. 흉부전산화단층촬영에서 폐의 양 하엽에 다양한 크기의 

결절 및 우측 겨드랑이 림프절에 종대가 발견되었고, 간과 췌
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Fig. 3. Microscopic findings of the gastric leiomyosarcoma. (A) At low magnification, the specimen displays plump spindle cells arranged in a
fascicular pattern (H&E, ×40). (B) At higher magnification, the tumor cells have eosinophilic cytoplasm with pleomorphic and elongated nuclei,
as well as frequent mitoses (H&E, ×200). Staining results (×100) are strongly positive for -smooth muscle actin (C) and negative for c-kit (D).

장에서도 다발성 종괴가 관찰되었다(Fig. 1). 이후 시행한 위 

내시경검사에서 체상부 후벽에 1.2 cm의 야마다(Yamada) 

분류 III 형태의 중앙에 함몰이 동반된 용종이 관찰되었다

(Fig. 2). 조직검사를 시행한 결과 방추형 세포들과 다양한 형

태의 핵과 세포질을 갖는 이형성 세포들이 관찰되었다. 세포

분열지수(mitotic index)는 많게는 2/HPF까지 관찰되었으나 

조직의 양이 충분하지 않아 분열지수는 구할 수 없었다. 면역

조직화학염색에서 -smooth muscle actin (SMA) 강양성을 

보였고, c-kit, S-100, CD34는 음성소견을 보여 평활근육종으

로 진단하였다(Fig. 3). 동시에 왼쪽 경부 림프절의 절제 생검

에서 위 병변과 같은 면역조직화학염색 소견을 보여 평활근육

종으로 진단하였다. 림프절과 타 장기로의 전이 병변이 있어서 

ifosfamide (HOLOXAN; Baxter Healthcare GmbH, Vienna, 

Austria), MESNa (UROMITEXAN; Baxter Healthcare 

GmbH), doxorubicin hydrochloride emulsion (AD MYCIN; 

Boryung Pharm. Co., Ltd., Seoul, Korea), darbazine (DTI; 

Korea United Pharm. Co., Ltd., Seoul, Korea)의 병합화학

요법으로 3차까지 시행하였지만 진행되어 etoposide (EPS; 

Boryung Pharm. Co., Ltd.), cisplatin (CISPLAN; Dong-A 

ST Pharm. Co., Ltd., Seoul, Korea), ifosfamide (HOLOXAN), 

MESNa (UROMITEXAN)로 변경하여 2차까지 시행하였으

나 중성구 감소증, 전신 상태 저하로 중단하고 보존적 치료만 

하였다. 이후 진단 389일 후에 사망하였다.

고    찰

1960년에 Martin 등7이 처음 위 평활근육종을 보고하였으

며, 이후 국내외에서 지속적으로 보고되어 왔다. 하지만 1998년

에 Hirota 등3에 의하여 KIT 유전자의 돌연변이와 위장관기질

종양의 관련성이 밝혀진 이후 대부분의 위 평활근육종이 위장

관기질종양으로 밝혀졌으며,4,5 그 결과로 2000년 이후 보고된 

위 평활근육종은 국내 1예,8 외국 8예1,6,9-14로 드물다. 위 평활
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Table 1. Clinicopathological Findings and Outcomes of Gastric Leiomyosarcoma

Case Symptom
Age (yr)/

sex
Size
(cm)

Number Location Gross finding
Mitotic 
index 

(/50 HPF)

Distatant/LN 
metastasis

Outcomes

Pauser and 
Grimm1

Reflux 37/M 1 1 Antrum Polypoid 20 −/− No recur for 3 yr

Agaimy and 
Wünsch6

NR 72/F 2.5 1 Body Ulcerated 
polypoid

25 −/− NR

Park et al.8 Postprandial 
abdominal 
pain

79/M 4.6 1 Post. wall of
body

Exophytic NR −/− Local recur and liver 
metastasis after 1 yr

Insabato 
et al.9

NR 65/M 8.5 1 NR Fungating 100 NR/NR Lung metastasis and 
death after 2 yr

Soufi 
et al.10

Hematemesis 16/F NR 1 Ant. wall of
upper body

Exophytic NR −/− No recur for 1.5 yr

Masuzawa 
et al.11

Anemia, 
melena

29/F 11 1 Ant. wall of
upper body

Mushroom 
shaped 
polypoid

500 NR/NR No recur for 8 mo

Aggarwal 
et al.12

Abdominal 
pain, melena

26/M 7.2 1 Fundus Exophytic 
fungating

＞100 NR/NR Lost to follow up after 
1 mo

Yamamoto 
et al.13

NR 51/M 2.5 1 NR Ulcerated 
polypoid 

164 −/− No recur for 1.5 yr

Yodonawa 
et al.14

Epigastric pain 73/M 4.0, 
3.0

2 One: Ant. wall 
of body

The other: Post. 
wall of body 

One: polypoid
The other: 

ulcerated 
polypoid

40-50 −/＋ Lung, liver, bone 
metastasis and death 
after 9 mo

LN, lymph node; NR, not reported; M, male; F, female; Ant., anterior; Post., posterior.

근육종은 중배엽 종양의 0.1%까지도 드문 것으로 알려져 있

고, 대장과 직장에 상대적으로 빈도가 많은 반면에 위에는 매

우 드문 것으로 알려져 있다.6,15 최근에 Yamamoto 등13은 11

년 동안 7예의 위장관 평활근육종 중에서도 1예만이 위에서 

발견되었다고 보고하였으며, 이는 위장관기질종양이 위에서 

비교적 호발하는 양상을 고려할 때 두 질환이 면역화학염색 

뿐만 아니라 다른 임상적 특성을 지니고 있는 것으로 생각된

다.6,9,11,12

이번 증례에서 평활근육종은 여러 장기에서 동시에 발견되

었다. 동시 다발적으로 평활근육종이 발견된 경우를 평활근육

종증(leiomyosarcomatosis)으로 보고한 경우가 몇 차례 있으

며, 면역 결핍이나 바이러스 감염 등이 관련되었다고 보고된 

경우도 있다.16,17 하지만 동시성 평활근육종(multicentric syn-

chronous leiomyosarcoma)은 좁은 의미로 림프절 전이가 

없는 상태에서 다발성으로 발견된 경우를 말하기 때문에 이번 

증례의 경우에는 다발성 림프절 전이가 존재하여 동시성 평활

근육종으로 보기는 어렵다. 이번 증례는 상대적으로 원발암과 

전이암이 드문 췌장, 위, 난소에서 발견되어 원발병소를 찾기 

어려웠다. 평활근육종은 혈관이나 내장기관의 평활근층에서 

발생할 수 있기 때문에 동시에 발견되었을 경우 원발병소를 

찾기는 어렵다. 하지만 췌장과 간에서는 다발성으로 발생하였

기 때문에 단일 병변인 위가 원발병소일 것으로 생각된다.

평활근육종은 위장관기질종양과 다른 면역화학염색 소견

을 보인다. 평활근육종은 -SMA에 86-100%로 대부분 양성

을 보이고, desmin에 50-100%, h-caldesmon에는 50-57% 

양성을 보이며, c-kit, S-100과 CD34는 모두 음성을 보이는 것

으로 알려져 있다. 반면에 위장관기질종양은 c-kit는 90-95%에

서 양성을 보이며, CD34 47-82%, -SMA 18-39%, h-cal-

desmon 80%, S-100 1-20%, desmin 0-5%에서 양성을 보인

다고 알려져 있다.5,6,12,13,18 위장관기질종양의 5-10%에서는 

c-kit에 음성을 보인다고 알려져 있어 평활근육종과의 감별진

단에 문제가 될 수 있다. 하지만 c-kit에 음성인 위장관기질종

양의 경우에는 대부분 epithelioid phenotype이고 PDGFRA 

유전자 돌연변이가 동반되어 있는 경우가 많으며 CD34에 

80%의 높은 양성률을 보이기 때문에 평활근육종과의 감별에 

도움이 될 수 있다.5 면역화학염색 결과로 명확한 진단을 내리

기 어려운 경우에는 KIT나 PDGFRA 같은 유전자 돌연변이 

검사를 시행해보거나 discovered on GIST-1, protein kinase 

C theta에 대한 면역화학염색, placental-like alkaline phos-

phatase reactivity를 추가적으로 시행하면 감별진단에 도움

이 될 수 있다.6,12,13 이번 증례에서는 spindle phenotype이고 

c-kit과 CD34에 음성소견을 보이며, -SMA에 강한 양성 소

견을 보여 평활근육종으로 진단을 할 수 있었다.

위 평활근육종의 주증상은 복통과 출혈이었으며, 위치가 
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기술된 7예의 보고에서 8개의 평활근육종 중에 6개가 위 체부

에서 발견되었다. 그 외에 전정부와 저부에서 각각 1예씩 발

견되었다(Table 1). 이번 증례에서도 위 체상부에서 평활근육

종이 발견되어 비교적 체부에 호발하는 것으로 생각된다.

평활근육종의 악성화 위험도는 세포분열지수 5 mitoses/10 

HPF를 기준으로 나눈다. 최근까지 보고된 위 평활근육종에서 

분열지수를 기술한 7예 중에 5예에서 10 mitoses/10 HPF 이

상으로 높은 세포분열지수를 보이는 것으로 나타났고, 다른 

위장관 평활근육종에 대한 Yamamoto 등13의 리뷰에서도 식

도(3예/3예), 소장(18예/25예), 대장(8예/12예), 직장(5예/9예)

으로 높은 분열지수를 보이고 있었다. 과거 세포 분열 지수를 

10 mitoses/10 HPF를 기준으로 나누어 생존율을 분석한 경

우에 유의한 결과를 보이지는 않았다는 연구 결과가 있지만, 

다른 연구에서는 5년 동안 생존한 환자와 사망한 환자를 비교

한 결과 후자에서 분열지수가 높은 것으로 나타나 더 많은 

증례를 통한 분석이 필요할 것으로 생각된다.12

평활근육종은 위장관 위치에 따라 다른 모양으로 관찰된

다. 식도, 위, 대장, 직장, 항문에서는 관강내 용종(polypoid 

intraluminal mass)으로 발견되는 반면에 십이지장에서는 관

벽내 종괴(transmural mass)로 발견되는 경우가 많다. 종괴

를 덮고 있는 점막의 궤양은 흔한 것으로 알려져 있다.18 식도, 

위, 소장, 대장, 직장에서 발견된 평활근육종의 크기는 각각 

대략 14.5 cm (9-16 cm), 4.6 cm (1-11 cm), 10.0 cm (4-29 

cm), 6.5 cm (3-10 cm), 3.0 cm (2-6 cm)로 다양한 크기로 

보고되고 있으나, 직장의 경우에는 상대적으로 작은 상태에서 

발견되는 경우가 많았다.13,18

평활근육종의 근치적 치료는 수술을 통한 병변의 완전한 

절제이다. 하지만 수술 치료가 어려운 경우에는 doxetaxel과 

gemcitabine의 병합요법이나 진행된 경우 ifosfamide, an-

thracycline와 dacarbazine의 항암제 병합요법을 고려하게 

되는데 반응률은 30-60%로 낮은 것으로 보고되고 있다. 그 

외에 최근에는 doxetaxel과 S-1의 병합요법이 효과적이었다

는 보고가 있다.19,20

2000년 이후 보고된 위 평활근육종의 증례는 단 9예 뿐이

며, 최근 발표된 논문에서도 c-kit 염색을 하지 않은 상태에서 

평활근육종으로 진단하는 경우가 드물게 있다. 하지만 위장관

기질종양의 경우에는 위 평활근육종과는 다르게 표적치료제

로 치료할 경우 상대적으로 양호한 생존율을 보인다. 따라서 

c-kit 염색을 시행하여 위장관기질종양과 구분하려는 노력이 

필요하다. 또한 이번 증례와 같이 조기에 림프절과 타 장기로

의 전이가 동반될 수 있기 때문에 주의를 기울여야 할 것으로 

생각된다. 위 평활근육종은 다른 위장관에 비해 상대적으로 

드물게 발생하기 때문에 향후 활발한 증례 보고 및 연구가 

이루어져야 할 것이다.
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