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서      론

횡문근육종은 중간엽 세포에서 기원하여 연부조직에 발생

하는 고악성 종양으로 주로 소아에서 발생하며, 연간 1/500000

의 발병률을 보인다. 호발 부위는 두경부가 35%로 가장 흔하

며 비뇨기계, 사지 등을 침범한다.1,2) 두경부에 발생하는 종양

은 뇌막주위부위에 위치하고 있는 경우가 많고 중이, 부비동, 

비강, 비인두, 부인두공간, 접형구개와/하측두와를 포함한다.2,3) 

종양은 성장이 빠르고 침습성이 강하며 뇌막주위부위에 발

생하는 종양의 위치상 수술적으로 완전 절제가 불가능한 경

우가 많아 예후가 불량한 것으로 알려져 왔으나, 최근 항암화

학요법의 발전 및 수술, 방사선치료의 병행으로 전이가 없는 

경우 5년 생존율이 60~80%까지 보고되고 있다.4) 

횡문근육종이 부인두강에 발생하는 경우는 매우 드물며 

아직 국내 문헌에서 보고된 바가 없다. 이에 저자들은 부인두

강에 발생한 횡문근육종 1예를 경험하였기에 본 증례를 보고

하는 바이다. 

증      례 

16세 여자 환자가 내원 3개월 전부터 지속된 우측 안면 감

각 저하를 주소로 본원 신경외과에 내원하였다. 시행한 뇌 

자기공명영상에서 우측 부인두강에 종물이 관찰되어 이비인

후과로 의뢰되었다. 추가적으로 시행한 경부 자기공명영상 및 

전산화단층촬영상 우측 부인두강 및 측두하와를 가득 채우

고 있는 종물이 관찰되었으며, 이는 내, 외측 익상판 및 접형

동의 하외측 벽에 골미란 소견을 보이고 있었다. 종물은 두개

저로 확장되어 있었으나 뇌막의 침범 소견은 관찰되지 않았다

(Fig. 1). 종물의 위치상 부인두강에 발생한 신경원성 종양의 

가능성을 가장 높게 생각하였으나 골미란을 동반하고 있어 악

성 종양의 가능성도 배제할 수 없었다. 종물의 진단 및 제거

를 위해 전신마취하 경이하선-경부 접근법으로 종물을 노출

시켰다. 종물은 익상근 및 이관과 유착되어 있었으며 동결절

편검사를 시행하였으나 악성 여부를 명확히 판단할 수 없어 

부분절제 후 수술을 종료하였다. 최종 조직검사 결과 신경원

성 종양이 아닌 포상형 횡문근육종으로 진단되었다(Fig. 2). 이
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에 본원 종양내과, 방사선종양학과, 영상의학과 및 병리과와 

회의를 통해 추가적인 항암치료 및 방사선치료를 시행하기로 

결정하였다. 수술 후 1개월부터 4개월간 6차례의 vincristine, 

dactinomycin, cyclophosphamide 복합요법의 항암치료와 

항암치료 종료 후 5400 cGy의 방사선치료를 시행하였다. 방

사선 치료 종료 2개월 후 외래에서 시행한 이학적 검사상 우측 

협부 점막에 종물 소견이 관찰되어 조직검사를 시행하였고(Fig. 

3), 재발성 횡문근육종으로 진단되었다. 경부 전산화단층촬

영, 경부 자기공명영상 및 양전자단층촬영을 시행하였고 우측 

부인두공간에 하악골을 일부 침범한 종양의 재발 소견이 관

찰되었고 추가적으로 좌측 흉부에 전이 소견이 의심되었다

(Fig. 4). 이에 수술적 치료를 통해 재발된 육종을 제거하기로 

계획하였고 수술 전 환자의 하악골 모형을 통해 예상되는 절

제 부위 및 재건 부위를 정확하게 측정하였다. 좌측 흉부의 

전이성 종양은 흉부외과에서 제거하였고, 부인두강의 종물

은 우측 하악골을 침범하고 있어 하악골 부분 절제술을 시행

한 후 본과에서 협부 점막을 포함하여 종양을 일괴로 절제하

였다. 결손된 하악골 및 협부 점막은 성형외과에서 비골골피 

유리피판으로 재건하였다(Fig. 5). 조직검사 결과 부인두강의 

종양은 장경 4.0 cm의 재발성 횡문근육종으로 진단되었고 

상, 하, 내측 절제연에 종양 양성소견을 보였다. 하악의 직접적

인 침윤 소견은 관찰되지 않았다. 흉부의 종양은 전이성 횡문

근육종으로 진단되었고 자유 절제연을 보였다. 수술 후 안면

마비 등 합병증은 관찰되지 않았으나 회복 과정에서 협부 점

막 피판의 부분 괴사소견이 관찰되었고 변연절제술 및 국소

회전피판술을 통해 재건 후 회복되었다. 수술 후 1개월의 회복 

기간을 갖은 후 topotecan, cyclophosphamide 복합요법의 항

암치료를 8차례 시행하였다. 항암치료 3개월 후 촬영한 경부 

A B C
Fig. 1. Neck MRI (A and B) & CT (C) shows about 5×5 cm sized multilobulating contoured enhancing mass involving masticator and 
extension to the ipsilateral prestyloid compartement of parapharyngeal space and infratemporal fossa (arrow).

A B

Fig. 2. Histopathologic findings shows 
the tumor is mainly composed of spin-
dle cells with rhabdomyoblasts (H&E 
stain, ×400)(A) and reactive for myo-
genin (B). 

Fig. 3. Physical exam show the exophytic mass in right cheek.
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전산화단층촬영, 경부 자기공명영상 및 양전자단층촬영에서 

재발 소견 관찰되지 않았고 현재 면밀한 외래 추적관찰 중에 

있다.

고      찰
 

횡문근육종은 연부조직에 생기는 다양한 병리조직학적 소

견을 갖는 미성숙된 악성종양으로 1854년 Weber에 의해 최

초로 보고되었다.5-7) 두경부에 발생할 경우 안구, 비강, 부비

동, 측두골 및 경부에 호발한다.8,9) 지금까지 국내에서 보고된 

이비인후과 영역의 횡문근육종은 중이강 및 유양동, 협부, 

경구개, 부비동, 측두근, 후두, 비구순구 및 인두 등이 있으

나,10) 부인두강은 보고된 바가 없다.

Lawson 등11)은 부인두강에 발생하는 종양은 80%가 양성, 

20%가 악성이며 이하선 심엽과 소 타액선에서 발생하는 타액

선 종양이 가장 흔하며 신경원성 종양, 전이성 악성종양이 그 

다음으로 흔하다고 하였으며 지방종, 연골육종, 림프종 및 횡

문근육종도 드물게 발생할 수 있다고 하였다.

횡문근육종은 병리조직학적으로 배상형, 다양형, 포도상

형 및 포상형으로 분류되며 각각 호발 연령, 원발 부위 및 치

료 예후에 차이가 있다. 배상형은 유아 및 소아에서 흔하고 치

료에 반응이 좋으며 예후가 좋다. 다양형은 성인에서 호발하

고 치료 반응이 나쁘며, 본 증례의 포상형은 사춘기에 많이 발

생하며 사지 및 두경부에 호발하고 방사선 치료와 항암치료에 

잘 반응하는 편이다.6) 

임상적으로 빠르게 성장하는 무통성의 종물이 발생부위에 

따라 다양한 증상을 발생시킬 수 있다. 진단은 영상학적 검사

를 시행하나 임상적으로 확진이 어렵고 수술 전 생검이나 수

술 후 조직검사를 통해 확진할 수 있다.12) 

두경부 횡문근육종의 치료는 수술, 방사선 치료, 복합제제 

항암화학요법의 병용 요법이 일반적이다.2) 수술은 종양의 부

위, 크기 및 전파범위에 따라 결정하며 가능한 완전적출을 해

Fig. 4. Neck CT & MRI shows the re-
current mass in right parapharyn-
geal space (arrow)(A and B). PET-CT 
shows the uptake in right parapha-
ryngeal space and left chest wall (ar-
rows)(C). Chest CT shows the nodu-
lar mass in left chest wall (arrow)(D). 
Dental CT shows the right mandib-
ular invasion of the mass (arrow)(E).

A B C

D E

A B

Fig. 5. Perioperative findings. Seg-
mental mandibulectomy approach 
(A). Fibula osteocutaneous free flap 
harvest (B).
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야 하지만, 두경부에 발생한 경우 완전 절제가 어려운 경우가 

있어 종양의 위치에 따라 복합제제 항암화학요법과 방사선치

료만을 사용하기도 한다.13) 본 증례와 같이 부인두강에 종양

이 발생한 경우 보고된 접근법에는 경구개 접근법, 경부 접근

법, 경이하선 접근법, 하악골 회전법, 측두하와 접근법, 그리고 

중두개와 접근법을 포함한 두개저 수술이 있다.14) Kanzaki

와 Nameki14)가 제시한 수술 접근법에 따르면 본 증례와 같

이 부인두강 후상방에 존재하며 크기가 큰 경우 두개저 수술, 

하악골 회전법, 또는 측두하와 접근법이 적합하다고 하였다. 

본 증례는 종양의 하악골 침범이 의심되었으므로 하악골 부

분 절제술을 통해 종양을 제거하였다. 경부전이는 3% 정도로 

낮게 보고되고 있어,2) 경부절제술보다는 방사선치료를 경부

까지 포함하여 치료하는 것이 일반적이다. 

조직형, 병기, 원발부위, 분화정도가 예후에 영향을 미치는 

인자로 작용하며 복합제제 항암화학요법의 도입으로 횡문근

육종의 생존율이 많이 향상되었지만 치료에 반응을 하지 않거

나 재발한 경우에는 생존율이 매우 낮다. 본 증례처럼 항암화

학요법에도 재발한 경우 적극적인 수술적 치료를 시도하기도 

하는데, Schouwenburg 등15)은 15명의 국소재발 환자에서 수

술, 방사선 근접치료, 재건술을 통해 70%의 3년 생존율을 

보고하였다. 

본 증례에서는 수술 및 복합제제 항암화학요법, 방사선치

료를 시행했으나 재발하였고 좌측 흉부로 원격전이가 발생한 

경우에서 성형외과, 치과, 흉부외과와의 다각적 협진을 통해 적

극적으로 종양을 제거하고 재건술을 시행하였다. 그 결과 안면

신경마비나 저작기능의 장애 없이 회복되어 추가 항암화학요

법을 통해 완치를 기대하고 있다. 횡문근육종에서 복합제제 

항암화학요법이 치료의 근간이 되지만,4) 치료에 반응하지 않

거나 재발한 경우 적극적인 수술적 치료와 재건술을 고려해 

볼 수 있으리라 생각된다.
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