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Rhabdomyosarcoma is a highly aggressive malignant tumor with an incidence of 1/500,000 
children per year. It originates from mesenchymal cell to invade soft tissue, developing into 
a highly aggressive malignant tumor. Rhabdomyosarcoma consists of the following four 
pathologic groups-embryonal, botryoid, alveolar, and pleomorphic type. While head and neck 
is the most common site of the embryonal rhabdomyosarcoma, the pharynx is rarely report-
ed as a primary site of rhabdomyosarcoma. Recently, the 5-year survival rate of rhabdomyo-
sarcoma has been greatly increased by combining therapy with radical surgery, although it 
still has poor prognosis. We present a case of rhabdomyosarcoma in the pharynx.
	 Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2010;53:719-22
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서      론

횡문근육종은 중간엽 세포에서 기원하여 연부조직에 생

기는 악성종양으로 주로 소아에서 발생하며, 호발 부위는 두

경부(38%), 비뇨기계(21%), 사지(18%) 순이다.1,2) 성장이 빠

르고 침습성이 강하여 골 침범을 보이는 경우가 많고,3) 초기

에 두개강 내로의 전이를 보이는 경우도 있다.4) 병리조직학적

으로 종양 세포가 태생기의 횡문근 조직세포(rhabdomyo-
blast)와 유사해 횡문근육종(rhabdomyosarcoma)이라 불

리며 배상형(embryonal), 포도상형(botryoid), 포상형(al-
veolar) 및 다양형(pleomorphic)으로 분류된다. 1960년대

까지만 해도 5년 생존율이 5~21% 였으나, 최근 항암화학요

법의 발전 및 수술과 방사선치료의 병행으로 전이가 없는 

경우 60~80%까지 향상되었다.5) 두경부 영역에선 주로 안

와 및 비인강 내에 호발하나,6,7) 인두는 원발 부위로 매우 드

물게 발생하며, 아직 국내 문헌에서 보고된 바가 없다. 저자

들은 인두에서 발생한 횡문근육종 1예를 경험하였기에 논

문 고찰과 함께 보고하고자 한다.

증      례

33세 여자환자가 내원 1개월 전부터 발생한 경부 불쾌감 

및 호흡 곤란을 주소로 내원하였다. 환자는 과거력 및 가족

력에서 특이 사항은 없었다. 후두 내시경 검진에서 하인두 

좌측 외측벽에서 시작되어 후두개까지 침범한 약 4×3 cm 

크기의 단단한 종괴가 관찰되었다(Fig. 1). 경부 전산화단층

촬영에서 4.0×3.5 cm 크기의 종괴가 관찰되었고(Fig. 2A), 

주변 조직과의 경계가 불규칙하게 조영 증강된 양상이 관찰

되었다(Fig. 2B). 

조직학적 검사를 위해 전신 마취하에 현수 후두경을 이용

하여 생검하였고, 중간 단계의 중간엽종양으로 관찰되었다. 

병기 설정 및 타장기로의 원격 전이 여부를 확인하기 위해 
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좌측 선택적 경부 청소술 및 우측 림프절 생검술 및 기관절

개술을 시행하였다(Fig. 3). 절제한 종양의 육안 소견에서 

종양은 후두개와 설골 사이에 위치한 연조직에 위치하고 있

었으며, 그 단면은 회백색의 경계가 좋은 양상이 관찰되었

다. 좌측 선택적 경부 청소술은 경부 level II에 시행하였고, 

양전자방출단층촬영에서 전이성 림프절로 의심된 우측 경

부 level II 림프절에 대한 생검을 한 후, 냉동 절편으로 전

이가 없는 것을 확인하였다. 현미경 소견에서 종양은 세포 

밀도가 높은 부위와 세포 밀도가 낮은 부위가 공존하고 있

었으며, 종양을 구성하는 주된 세포는 방추형의 과다염색성

을 보이는 세포들로, 다수의 유사분열을 관찰할 수 있었다

(Fig. 4A). 세포 밀도가 비교적 낮은 부분에는 방추형의 세

포 외에도 횡문근아세포와 유사한 호산성의 풍부한 세포질

을 가진 원형의 세포들이 다수 관찰되었으며, 면역조직화학

적 염색에서 desmin 양성반응을 보여(Fig. 4B), 배아형 횡

문근육종(embryonal rhabdomyosarcoma)의 일종인 방

추세포 횡문근육종(spindle cell rhabdomyosarcoma)으

로 진단되었다. 림프절 병리 소견에서 전이는 보이지 않았

다. 그 밖에 절제 후 원발 부위에 남은 병변은 관찰되지 않았

으며, 국소 림프절 전이도 보이지 않아, Intergroup Rhab-

양전자방출단층촬영을 하였고 타장기로의 전이 소견은 보

이지 않았으나, 양측 경부의 level II에 전이성 림프절이 의

심되었다. 

경설골 인두 절개술로 후두개 절제술 및 암종 절제술 및 

Fig. 2. Computed tomographic (CT) 
finding. Unenhanced axial CT scan 
shows about 4.0×3.5 cm sized well 
defined lobulated low density mass 
in left supraglottic larynx. This mass 
shift a epiglottis to the right side (A). 
Enhanced axial CT scan shows the 
irregular rim enhancement of the 
mass. And the significant enlarged 
lymphnodes in both neck is not noted 
on CT scan (white arrow)(B). A B

Fig. 3. Intraoperative finding. The 
mass (white arrow) is between hy-
oid bone (black arrow) and epiglot-
tis (A).  The mass (white arrow) was 
attached to epiglottis (black arrow)
(B). A B

Fig. 1. Laryngoscopic photo. 4×3 cm sized mass invade from 
left pharyngeal wall to epiglottis.
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domyosarcoma Study(IRS) 분류 체계에 따라 Ⅰ군으로 분

류하였다. 향후 치료 계획은 혈액종양 내과와 방사선 종양학

과와 상의 후, 조직 검사에서 림프절 전이는 보이지 않았으나 

국소 재발 방지를 위하여 술 후 방사선 치료를 계획하였다.

환자는 특별한 이상 없이 술 후 19일째에 퇴원하였다. 퇴

원 후 8주에 걸쳐 5,940 cGY 방사선 치료를 받았다. 술 후 

11개월 후 시행한 양전자방출단층촬영에서 원발 부위의 국

소 재발은 없었으나 폐전이가 있어(Fig. 5), 복합제제 항암화

학요법(doxorubicin, ifosphamide, mesna, dacarbazine)

으로 치료하였으나 술 후 14개월째에 사망하였다.

고      찰

횡문근육종은 연부조직에 생기는 다양한 병리조직학적 

소견을 갖는 미성숙된 악성종양으로 1854년 Weber에 의해 

최초로 보고되었으며, 주로 15세 이하 소아에서 발생하며, 

40% 이상에서 두경부에 발생하는 것으로 알려져 있다.1,2) IRS 

분류체계(Table 1)로 나누면 임상군 I에서는 비뇨생식기계, 

임상군 Ⅱ와 Ⅲ에서는 두경부, 임상군 Ⅳ에서는 사지가 가장 

많은 비율을 차지한다.2) 두경부에서의 호발 부위는 안구, 비

강, 부비동, 측두골 및 경부 등이다.6,7) 발생 원인으로는 여

러 가설이 있으나 확실치는 않으며 화학물질, 바이러스 감

염, 방사선 노출, 화상 및 외상에 의한 상처가 원인이 된다

는 주장도 있다.8)

병리조직학적 분류에 따라 호발 연령, 원발 부위, 그리고 

치료 예후에 차이가 있다. 배상형은 유아 및 소아에서 가장 

흔하며 안면 및 두경부 영역에서 가장 많이 나타나고 방사

선 치료와 항암화학요법에 잘 반응하여 예후도 좋은 편이

다. 다양형은 성인에서 호발하고 방사선요법이나 항암화학

요법에 잘 반응하지 않는 편이며, 포상형은 사춘기에 많이 

Table 1. Intergroup rhabdomyosarcoma study clinical group classification

Clinical group Definition
I Localized tumor, complete resection with pathologically negative margins and no lymph node involvement
II Localized tumor, grossly removed with:

A. Microscopically positive margins
B. Involved, grossly resected regional lymph nodes
C. Both microscopically positive margins and tumor-involved, grossly resected lymph nodes.

III Localized tumor with gross residual disease after attempted resection, or after biopsy only

IV Distant metastases present at diagnosis

Fig. 4. Pathologic finding. The cellu-
lar area of the tumor is mainly com-
posed of spindle cells with hyperch-
romatic nuclei and frequent mitotic fi-
gures (H&E stain, ×100)(A). There 
are scattered eosinophilic, round 
cells resembling rhabdomyoblasts 
(black arrow) between spindle cells 
(H&E stain, ×100). These cells are 
reactive for desmin (lower right)(B). A B

Fig. 5. Positron emission tomogra-
phy- computed tomography (PET-
CT) finding at 11 months after sur-
gery. No local recurrent lesion was 
shown in primary tumor site (A). 
Lung distant metastatic lesion was 
shown. About 6.4 cm sized mass 
with moderate increased fluorode-
oxyglucose uptake is shown in left 
lung apex (white arrow)(B). A B
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학요법 치료가 필요할 것으로 사료된다. 또한 성인에서 방추

세포 횡문근육종으로 진단된 경우 좀 더 긴밀한 경과 관찰 

및 적극적인 치료가 필요할 것으로 생각한다.
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발생하며 사지 및 두경부에 호발하고 방사선 치료와 항암화

학요법에 잘 반응하는 편이다.9)

임상증상은 발생부위에 따라 다르나 두경부 영역에선 주

로, 빠르게 성장하는 무통성의 종물에 의한 증상인 종물의 

촉진, 안구 돌출, 비페색, 그리고 호흡곤란으로 나타나며, 

침습성이 강한 것이 특징이다. 진단은 병력 및 임상적 소견

으로는 확진하기 힘들고 대부분 수술 전 생검이나 수술 후 채

취한 조직에 대한 병리학적 검사로서 확진할 수 있다.10) 

치료는 원발병소, 조직학적 분류 및 IRS 분류에 따라 다

르나 최근에는 대개 수술적 종양제거와 항암화학요법, 방사

선 치료를 병행한다.11) 수술은 종양의 부위, 크기 및 전파범

위에 따라 결정하며 가능한 완전적출을 해야 하지만, 두경

부에 발생한 경우 완전 적출이 곤란하면 복합 제제 항암화

학요법과 방사선치료만을 사용하기도 한다.12) 두경부의 횡문

근육종에서 경부전이는 3% 정도로 낮기 때문에,13) 경부전이

가 있는 경우 경부절제술이 필요하다는 의견도 있지만,14) 경

부를 방사선 조사 범위에 포함시켜 치료하는 것이 일반적이다. 

두경부 횡문근육종의 원격전이는 13%에서 보이며 가장 흔

한 전이부위는 폐, 골수 순이다.15)

성인에서 항암화학요법은 아직 치료 효과에 대한 논란의 

여지가 있으나, 최근 발표된 연구에 따르면 IRS group I 환

자가 포함된 횡문근육종 환자에서 항암 화학 요법을 시행

하여 좋은 결과를 얻었다는 보고가 발표되었다.16) 

예후는 최근 수술 및 항암화학요법, 방사선치료의 병행으

로 크게 향상되어, IRS-III에 의하면 3년간 생존율은 group 

I： 94%, II： 86%, III： 79%, IV： 37%라 한다.17) 조직형, 병

기, 원발부위, 그리고 분화 정도는 예후에 영향을 미치는 인

자로 작용한다. 

본 증례에서는 치료 전에 원격전이가 없었으나, 수술 11개

월 후 폐전이가 발생하여 복합제제 항암화학요법으로 치료

하였으나 결국 사망하였다. 조기에 사망한 이유로 먼저, 상

기 환자의 세포형이 원인일 것으로 생각한다. 방추세포 횡

문근육종은 배아형 횡문근육종의 일종으로 이전 보고에서

는 비방추세포 횡문근육종에 비해 예후가 좋은 것으로 보

고 되었으나,18) 최근 보고에서는 소아의 경우에 예후가 좋으

나, 성인의 경우에 상대적으로 예후가 나쁘다고 보고되었다.19) 

두번째로 초기에 항암치료를 하지 않은 것이 원인으로 생각

한다. 이전 연구에서 보고된 바에 따르면, 횡문근육종에서 

항암화학요법은 아직 성인의 경우 논란의 여지가 있지만 모

든 경우에서 치료의 근간이기 때문에,17) 본 증례에서와 같

이 IRS group I인 경우에도 초치료 때 보다 적극적인 항암화


