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Inflammatory myofibroblastic tumor is an uncommon tumor composed of myofibroblasts and var-
ious types of inflammatory infiltrates that rarely undergoes malignant transformation. It common-
ly involves the lung, liver, mesentery but rarely affects the head and neck region. Although inflam-
matory myofibroblastic tumor is generally considered a benign reactive inflammatory process, it 
may present clinically and radiologically as an invasive mass destructing the surrounding struc-
tures. Therefore, it should be considered as one of several differential diagnoses from malignant tu-
mors. We present a case of inflammatory myofibroblastic tumor involving the nasal cavity, maxil-
lary, ethmoid, and sphenoid sinus with a fatal outcome. 
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서     론 
 

염증성 근육섬유모세포종(inflammatory myofibroblas-
tic tumor)은 조직학적으로 다양한 염증성 세포와 방추형 

근육섬유세포다발을 특징으로 하는 양성 연조직 종양이다. 

예전에는 염증성 가성종(inflammatory pseudotumor)으

로 부르기도 하였지만, 최근에는 종양의 주위 조직으로의 

침윤성 경향, 국소 재발 가능성 및 염색체 이상 동반으로 인

해 염증 반응보다는 종양성 경향이 높아 염증성 근육섬유모

세포종으로 명명하고 있다.1,2) 발생 부위는 신체의 어디에도 

발생이 가능하며, 그 중 폐에서 가장 많이 발생하고, 그 외 

장간막, 간, 비장 등의 내장기관에서 발생한다. 현재까지 두

경부 영역, 특히 비강 및 부비동에서의 발생에 대한 보고는 

드물어 현재까지 약 20예 정도가 문헌에 보고되고 있으

며,3) 드물게 생명을 위협하는 치명적인 임상경과를 보인다.  

저자들은 비폐색을 주소로 내원한 43세 남자 환자에서 조

직검사를 통해 비강내 염증성 근육섬유모세포종을 진단하고 

치료하였으나, 사망하였던 1예를 경험하였기에 문헌고찰과 

함께 보고하고자 한다.  

증     례 
 

43세 남자 환자가 내원 3개월 전부터 발생한 좌측 비폐

색 및 경구개 종물을 주소로 본과로 내원하였다. 과거력상 

특이 병력은 없었으며 문진에서 체중 감소, 발열, 통증 등

의 증상이나 시력 저하, 복시 등의 증상도 없었다. 내시경 

검사에서 불규칙한 표면을 갖는 고무양의 암갈색의 종물이 

좌측 비강 및 경구개를 가득 채우고 있었다(Fig. 1). 전산화 

단층촬영에서 좌측 상악동, 사골동 및 접형동을 가득 채우면

서 하방으로는 연구개 및 경구개를, 후방으로는 익돌판 및 

좌측 상안와열까지 침범하는 연조직 음영이 관찰되었다(Fig. 

2). 자기공명영상촬영에서도 비균질하게 조영 증강되는 음

영이 같은 부위에 관찰되었지만, 종양으로 인한 좌측 안와

벽 침범 및 두개저 결손 소견은 보이지 않았다. 외래에서 

경구강내 종물에서 시행한 펀치 생검을 통해 악성 방추형 

종양이 의심된다는 결과를 얻었다. 종양이 비강을 중심으로 

주위 조직을 광범위하게 파괴하고 있는 양상을 보여, 좌측 

비강에서 기원한 악성종양 의심 하에 전신마취로 좌측 하내

측 상악동절제술 및 좌측 경구개 종양 광범위 절제를 시행  
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하였다. 수술 중 동결절편검사상 양성 종양으로 결과를 보

고받았으며 비강내 두개저에 위치한 종양은 이미 광범위하

게 퍼져있어 완전절제가 불가능하여 지켜보기로 하고 수술

을 끝마쳤다. 적출된 종양의 조직병리검사에서 림프구와 

형질세포 등의 염증성 세포와 함께 방추형 세포가 나선형 

및 섬유다발(fascicular) 모양으로 배열되어 있었다. 다른 

종양과의 감별을 위해 시행한 면역조직화학염색에서 smooth 

muscle actin, vimentin에는 양성이었으나(Fig. 3), S-100, 

cytokeratin, desmin, P53에는 음성 반응을 보여 염증성 

근육섬유모세포종으로 진단되었다. 수술 전후 시행한 안과 

및 신경과 검사상 종양으로 인한 안구 이상이나 뇌신경 이

상 소견은 없었으며, 수술 후 10일 째 환자는 특별한 합병

증 없이 퇴원하였다. 이후 염증 억제 및 재발 방지를 위해 

외래에서 경구 스테로이드 prednisolone 90 mg로 치료를 

시행하였으나 반복적으로 수술 부위에서 점차 커지는 종물

을 수술창을 통하여 확인하였으며, 수술 후 2개월과 4개월 

후 두 차례 재발한 종양에 대한 완전 절제술을 시도하였으

나 종물이 이미 두개저에 넓게 분포하여 종양을 완전히 제

거할 수 없었다. 추가 수술 2개월 후, 환자는 경구 스테로이

드 prednisolone 90 mg와 면역억제제인 azathioprine 100 

mg을 같이 복용하던 중 발열 증상 동반 및 전신상태가 악

화되었으며 면역결핍상태로 내과를 통하여 중환자실로 입

Fig. 1. Endoscopic views of oral cav-
ity (A) and left nasal cavity (B). Irreg-
ular rubbery polypoid masses were
occupied from the left nasal cavity to
the soft and hard palates. BA 

Fig. 2. Axial (A) and Coronal (B) CT
scans of paranasal sinuses. The ma-
ss involved left nasal maxillary, et-
hmoid and sphenoid sinus. Note the
bony erosion of left hard palate (ar-
row) and pterygoid plate (arrowhe-
ad). BA 

Fig. 3. Pathologic findings. The tumor shows predominantly compact fascicular spindle cell proliferation with distinctive inflammatory
cells infiltration [(H&E,×100)(A) and (H&E,×400)(B)]. Immunohistochemical stain shows positive reactivity for vimentin (C) and smooth
mu-scle actin (×100)(D). 
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원하였으나 수술 부위의 급성 출혈로 인한 저체액성 쇼크

로 사망하였다.  

 

고     찰 
 

염증성 근육섬유모세포종은‘plasma cell granuloma’,‘In-
flammatory pseudotumor’,‘pseudosarcomatous fibr-
omyxoid tumor’라고도 불리며 제일 처음 폐에서 발견된 

후 호흡기계에서 빈번하게 발생한다고 보고되고 있다. 호흡

기계 이외의 장기로는 간, 후복막강 등의 소화기계와 비뇨기

계 등에서도 간혹 발견이 되는 경우가 있으며 두경부 영역의 

연조직에서도 드물게 보고되고 있다.4)  

정확한 발생원인은 아직 알려지지 않았으나, 감염, 외상 후 

이차적인 변화, 원발성 종물 등이 원인으로 제시되고 있다.1) 

유전자 연구를 통해 연조직 염증성 근육섬유모세포종의 약 

50%에서 염색체 2번에 위치한 anaplastic lymphoma 

kinase 유전자 이상이 발견되어 이것이 발병기전의 하나

로 설명되고 있으며, 또한 엡스타인바바이러스(Epstein-

Barr virus)나 미코플라스마(mycoplasma), 인간 헤르페

스 바이러스(human herpesvirus-8) 감염과의 관련성도 

제기되고 있다.5) 

호흡기계와 소화기계 염증성 근육섬유모세포종의 호발 

연령은 10대에서 20대 여성이 많은 것으로 알려져 있으나, 

비강에서 발생하는 경우는 드물어 이에 대한 호발 연령은 

뚜렷하지 않다.6) 비강에서 발생하는 경우 수년에 걸쳐 서서

히 자라는 비강내 종물로 흔히 발견되며 동반 증상으로는 

발열, 체중감소, 동통 등의 비특이적인 증상이 나타날 수 있

으나 비강에 발생한 경우 증상이 없는 경우가 대부분이다.3) 

혈액검사상 빈혈, 혈소판 감소, 고감마글로블린혈증, 적혈구 

침강속도 증가 등이 나타날 수 있으며 이는 종양의 제거와 

함께 정상화된다고 알려져 있다.1) 

영상학적 검사상 주위 조직을 침범하면서 자라는 경향이 

있어 흔히 종물로 인한 부비동 벽의 파괴가 동반되며, 이는 

악성 종양과의 감별을 어렵게 한다.7) 조직병리학적 소견으

로는 주로 림프구 및 형질세포로 이루어진 다형성의 염증

세포 주위로 섬유모세포나 근육섬유모세포가 나선형이나 

섬유다발 모양으로 배열하는 모습을 보인다. 조직병리학적 

형태에 따라 3가지로 분류되는데 myxoid vascular pat-
tern, compact spindle cell pattern, 그리고 hypocellular 

fibrous pattern으로 나뉜다. 각각의 조직병리학적 형태는 

같은 종양내에서도 서로 섞여서 나타날 수 있으나, 종양의 

임상양상과는 관계가 없는 것으로 알려져 있다. 면역조직화

학적 검사에서 특징적으로 vimentin 및 smooth muscle ac-

tin에는 양성을 보이나 desmin, CD34 등에서 음성 반응을 

보여 감별진단에 도움이 되나 드물게 desmin, cytokeratin

에도 양성 반응을 나타내기도 한다.1) 

염증성 근육섬유모세포종은 국소재발률이 아주 낮다는 보

고부터 25%에 이른다는 보고까지 다양하나, 원격전이는 드

물다고 알려져 있다.8) 이를 예측할 수 있는 조직학적 소견으

로는 세포의 비정형성, 유사신경절 세포(ganglion-like cell)

의 출현, P53의 발현, 디옥시리보핵산 이수배수성(DNA an-
euploidy) 등이 있어 이들 소견이 동반될 시는 세밀한 추적 

관찰이 필요하다.9)  

치료는 수술적 제거가 원칙이며 광범위로 절제하는 경우 

치료율은 90%에 이른다. 종양의 크기가 크고 주위 조직으

로의 침범이 광범위할 경우, 수술로 완전 절제가 어려울 수 

있으며 이 경우 국소 재발 및 다른 조직으로의 전이가 발생

할 수 있다. 본 증례에서도 광범위한 두개저의 침범으로 종

양의 완전절제가 불가능하였으며 남아있는 두개저 종양에

서 반복적인 재발 소견을 보였다. 완전절제가 불가능한 경

우 염증 반응 억제를 위한 위한 Cyclosporine과 부신피질

호르몬 등의 면역억제치료가 도움이 될 수 있으며 본 증례

에서도 국소 재발을 억제하기 위하여 이를 유지치료로 사용

하였다.10) 다른 치료방법으로는 항암 방사선 요법이 있으나 

효과는 확실치 않으며, 항암 요법은 국소 재발이나, 국소 침

범, 원격 전이가 있을 경우에 한하여 사용할 수 있다. 타 증

례보고에서도 두개강을 포함하여 광범위한 주위 조직 침범을 

동반한 염증성 근육섬유모세포종 환자를 수차례의 수술과 항

암 방사선 치료 및 스테로이드 치료하였으나 사망한 경우가 

1예 있었다.11) 본 증례에서는 염증성 근육섬유모세포종이 두

개저에 남아있었으며 반복되는 재발과 수술로 인하여 주변의 

동맥벽의 괴사가 대량 출혈을 일으켰을 것이라고 추정된다.  

이와 같이 염증성 근육섬유모세포종은 비록 드문 양성 질

환에 속하나 주위 조직을 침범하며 성장하는 경향이 있어 

악성 종양과의 감별이 중요하며, 조직학적 소견에 따라 국소 

침범 및 악성 변화를 일으킬 수 있음에 유의하여 조기에 근

치 절제를 시행하여 수술 후 조직병리검사 결과에 따라 주

의 깊은 경과관찰이 필요할 것으로 생각된다.  
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