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서      론

유잉 육종은 뼈나 연조직에서 발생하는 비교적 드문 악성 

종양으로, 그 기원은 아직 확실치 않으나 조직학적 소견, 면

역화학염색의 유사성과 염색체 변이 등의 공통점 때문에 말

초원시신경외배엽성 종양과 동일한 기원을 갖는 것으로 추정

되고 있다.1) 이러한 유잉 육종은 전형적으로 소아나 젊은 성인

에서 사지 장골과 골반에서 발생하며, 두경부에 원발성으로 발

생하는 경우는 전체 유잉 육종의 1~9% 정도를 차지하고 있

다.2,3) 따라서 두경부 유잉 육종은 수술 전까지 해당 연령대에 

흔하게 발생하는 다른 종물로 오인되기도 하며, 이로 인해 적

절한 진단이나 치료가 늦어질 수 있다.4,5) 또한, 유잉 육종이 

두경부 영역에서 발생하는 경우에도 대부분 경추나 구개골, 

하악골 등의 골조직에서 발생하기 때문에, 경부 연조직에서 

발생하는 경우 그 감별진단으로 유잉 육종을 고려하기는 매

우 힘들며, 그에 대한 연구 역시 매우 빈약한 실정이다.4,6)

저자들은 4세 남아에서 갑상설관 낭종과 유사한 양상으로 

피대근에서 발생한 원발성 유잉 육종 1예를 경험하였기에 이

를 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다.

증      례

4세 남아가 2개월 전 우연히 발견된 전경부 종물을 주소로 

내원하였다. 내원 당시 종물은 약 2.5×2.0 cm 크기로 갑상연

골과 설골 사이의 높이에, 그리고 경부 정중앙에서 약 2.0 cm 

가량 좌측에 위치하였으며, 환아는 이에 대해 특별한 증상을 

호소하지는 않았다. 이전 타 병원에서는 해당 종물의 신체 검

사 및 초음파 검사를 통해 갑상설관 낭종을 의심한 상태였다. 

본원에서 시행한 신체 검진 상 연하 시 종물이 수직으로 움직

이는 것을 확인할 수 있었으며, 종물의 위치와 이런 소견을 

근거로 저자들 또한 갑상설관 낭종을 우선 의심하였다. 그러

나 종물은 일반적인 갑상설관 낭종보다 매우 단단하고 주변 

조직과 경계가 불분명하였으며, 이에 갑상설관 낭종에서 추

가적으로 발생한 종양이나 림프종 등의 가능성을 배제하기 
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Ewing sarcoma (ES) is an uncommon type of malignancy that arises most frequently in the 
long bones of the extremities and the pelvis. Primary ES of the head and neck region is ex-
tremely rare, accounting for only 1-9% of all ES cases. Because ES typically affects children 
and young adults, it is of paramount importance to differentiate such tumors from benign le-
sions or congenital neck masses, particularly in cases where lesions arise primarily from the 
soft tissue rather than from the bone. We encountered a case of ES of the strap muscle in a 
4-year-old boy that manifested as an isolated midline neck mass mimicking a thyroglossal 
duct anomaly. We report this case along with a brief literature review.
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위해 초음파 유도 하 세침흡인검사 및 경부 전산화단층촬영

을 시행하였다.

전산화단층촬영에서는 설골의 좌측 하방에서 갑상설골근

과의 경계가 불분명하고, 상대적으로 저음영을 보이는 2.5×2 

cm 크기의 종물을 확인할 수 있었으며, 영상의학과 판독 상 

비정형적이긴 하나 역시 갑상설관 낭종의 가능성이 우선 고

려된다고 하였다(Fig. 1A). 초음파 검사 역시 전산화단층촬영

과 동일한 판독 소견이었으나(Fig. 1B), 세침흡인검사에서는 

양성의 갑상설관 낭종의 소견과는 전혀 다른 매우 심한 상피

증식(epithelial proliferation)의 소견과 함께, 해당 세포의 이

형성(atypia)과 유사분열(mitosis) 소견도 관찰되어 종양성 병

변의 가능성이 크다는 보고를 받았다. 

이러한 결과들을 바탕으로 정확한 진단 및 치료를 위해 경

부 절개를 통한 완전 절제를 시행하기로 하였으며, 수술 중 동

결절편 조직검사를 통해 필요 시 추가적인 제거를 하기로 계

획하였다. 수술 소견 상 종물은 전산화단층촬영에서 의심되

었던 것과 같이 좌측 갑상설골근에 중심을 두고 있었으며, 갑

상설골근의 내측으로는 갑상연골과 유착되어 있는 소견을 보

였다. 이에 저자들은 갑상설골근 및 갑상연골의 외연골막을 

포함하여 종물을 완전절제 하였으며(Fig. 2), 동결절편검사에

도 특정 진단은 내릴 수 없으나, 단순 갑상설관 낭종보다는 세

포 분열빈도가 높은 종양성 병변이라는 답변을 확인하였다.

수술 후 환아는 특별한 합병증 없이 양호한 경과를 보였다. 

최종 조직검사 상 종양의 크기는 2.0×1.7 cm였으며, 헤마톡

실린-에오신 염색 상 원형소세포종양(small round cell tumor)

의 일종으로 확인되었다(Fig. 3). 절제 변연은 모두 음성이었

으나 갑상연골과 유착을 보였던 심부 변연의 경우 0.5 cm 이

내로 확인되었다. 감별진단을 위한 면역화학염색에서 vimen-
tin, CD99, Ki-67 등에 양성, cytokeratin, myo D1, epithelial 

membrane antigen, CD 56, desmin 등에 음성 소견을 보여 유

잉 육종에 합당한 소견을 보였으며(Fig. 4), 이후 추가적인 EWS 

유전자의 형광제자리부합법 검사(fluorescent in-situ hybrid-
ization)에서 양성으로 확인되어 최종적으로 골외 유잉 육종으

Fig. 1. Computed tomography scan (A) and ultrasonography im-
age (B). A poorly circumscribed mass lesion (arrow and asterisk) 
measuring approximately 2.5×2 cm and involving the strap mus-
cle is visible in the left anterior neck region.

A

B

Fig. 2. Photographs of the surgical field (A) and specimen (B) af-
ter excision. The perichondrium of the thyroid cartilage ala was 
removed along with the mass. An uncapsulated yellowish tumor 
with an irregular surface is visible.

B

A
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로 진단되었다.

이후 환아는 소아혈액종양과로 전과되어 양성자 방출 단층

촬영, 흉부 전산화단층촬영, 뇌 자기공명영상, 골 스캔 및 골

수천자 등의 검사를 시행하였으나, 원발 부위를 의심할 만한 

다른 병변이나 원견 전이의 소견은 없었다. 치료로는 vincris-
tine/doxorubicin/cyclophosphamide 조합의 유도항암화학

요법 6회와 5040 cGy의 방사선 치료, 그리고 vincristine/doxo-
rubicin/ifosphamide/etoposide 조합의 유지 항암요법 8회를 

시행받았으며, 현재까지 약 12개월 동안 재발 소견 없이 추적

관찰 중에 있다.

고      찰

유잉 육종은 전형적으로 소아나 젊은 성인에서 주로 발생

하지만 1년에 인구 백만 명당 2.9명만이 발생할 정도로 그 빈

도가 매우 낮다.7) 1999년 Allam 등6)이 발표한 24예의 두경부 

유잉 육종에 대한 연구를 살펴보면, 두경부 유잉 육종은 상악

(37.5%), 하악(25.0%), 안와(17.0%), 두개(12.5%) 등의 빈도로 

호발하였으며, 두경부 연조직에서 발생한 경우는 한 예도 없

었다. 2010년 Whaley 등3)에 의해 발표된 9예의 유잉 육종을 

대상으로 한 연구에서도 오직 1예만이 후경부 근육에서 발

생한 경우였으며, 나머지 모든 경우는 역시 두경부 골조직에

서 기원한 경우였다. 게다가 이번 증례와 같이 골외성 유잉 

육종이 경부 피대근에서 발생한 경우는 영문 검색 엔진 및 

한국의학논문데이터베이스 등을 통한 국내외 문헌 검색에서

도 확인할 수 없었다.

이처럼 두경부 유잉 육종이 연조직에서 발생하는 경우, 그 

드문 빈도와 비교적점진적인 경과, 그리고 유잉 육종을 고려

할 만한 특징적인 증상이나 신체 검진 소견이 없다는 점 때

문에 보다 높은 빈도를 가지는 다른 진단을 우선 고려하게 

된다. 실제 경부 연조직에서 발생한 유잉 육종에 대한 국내 증

례 2개를 살펴보면, 수술 전까지는 각각 level IV 영역에 발생

한 신경성 종양과 level II 영역의 염증성 결절이나 림프종을 

우선 의심하였으며, 종양 적출 또는 절제 생검 후 특수염색

Fig. 3. The tumor is composed of monotonous cells containing 
round to ovoid vesicular nuclei with fine chromatin, inconspicuous 
nucleoli, and a small amount of cytoplasm; these features are 
consistent with those of small round cell tumors (hematoxylin and 
eosin staining; magnification: ×400).

Fig. 4. Immunohistochemical tumor 
staining indicates positivity for CD99 
and Ki-67, but negativity for cytoker-
atin and desmin, suggestive of an ew-
ing sarcoma (magnification, ×200).
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을 통해서 비로소 유잉 육종을 진단할 수 있었다.2,4) 만약 이 

같은 상황에서 술자가 수술 전 강한 의심을 갖고 적극적인 

진단적 접근을 하지 않는다면 때로는 수술을 통한 조직학적 

확진이 늦어질 수 있다. 본 증례에서도 수술 전까지는 유잉 

육종의 가능성을 전혀 고려할 수 없었는데, 양성 갑상설관 

낭종에서는 일반적으로 수술 전 세침흡인검사가 권장되지는 

않지만, 기본적인 종물의 특성을 확인하기 위한 신체 검진 

소견을 바탕으로 추가적인 세포검사를 시행함으로써 악성 

종양의 가능성을 충분히 염두에 두고 환자 및 보호자에게 

즉각적인 수술적 제거를 권유할 수 있었다.

유잉 육종의 병리조직 검사 소견으로는 헤마톡실린-에오

신 염색 상 원형소세포종양의 양상을 보이며, 이러한 경우 원

형소세포종양의 양상을 보이는 결합조직성 원형소세포종양

(desmoplastic small round cell tumor), 횡문근육종(rhab-
domyosarcoma), 신경아세포종(neuroblastoma), 림프종 등

과의 감별이 필요하다. 이를 위한 추가적인 면역조직화학염색 

중 desmin에서 음성인 경우 횡문근육종과 결합조직성 원형

소세포종양과의 감별이 가능하며, 이에 더하여 CD99에서 양

성인 경우 유잉 육종을 강하게 의심할 수 있다. 하지만 CD99

에서 양성을 보이는 것 역시 유잉 육종에서 특징적인 소견은 

아니어서, 이러한 소견을 바탕으로 최종적으로 형광제자리부

합법 검사나 중합효소 연쇄반응(polymerase chain reaction)

을 시행하게 되며, 이를 통해 염색체 11번과 22번의 전위로 인

한 22번 염색체의 EWS 유전자와 11번 염색체의 FLI1 유전자

의 융합을 확인되면 비로소 유잉 육종으로 확진할 수 있다.

조직검사를 통해 최종적으로 유잉 육종이 진단되면 일반적

인 악성 종양에서와 같이 종양의 진행 정도를 평가해야 한다. 

유잉 육종은 혈행성 전이를 잘 일으켜 진단 당시 약 25% 환

자에서 원격전이를 동반하며, 그 호발 부위는 폐, 뼈, 골수 순

으로 알려져 있기 때문에 양성자 방출 단층촬영, 흉부 전산

화단층촬영, 골 스캔, 골수천자 등의 검사가 필요하다.8) 유잉 

육종에 대한 병기 시스템은 American Joint Committee on 

Cancer의 원발성 골종양 관한 TNM 병기를 사용할 수 있는

데, 해당 병기와 적용되는 치료와의 상관관계가 부족하고 본 

증례처럼 골외성 유잉 육종도 있기 때문에, 실제 치료 적용

에 있어서는 국소성과 전이성으로 단순히 구분하여 사용되

고 있다.6,9) 본 증례의 경우에는 경부 유잉 육종의 발생 빈도

가 매우 드물고, 또한 현재까지 발생이 보고된 적 없는 피대근

의 유잉 육종으로 확인되었기 때문에 혹시 해당 병변이 원발 

병변이 아닌 전이성 병변인지 확인하기 위해 전신적인 영상 

검사 및 골수 검사 등을 시행하였으나, 경부 병변 이외의 다

른 원발 또는 전이 병소를 의심할 소견은 찾을 수 없었으며, 

최종적으로 피대근에 발생한 국소성 원발 유잉 육종으로 진

단하게 되었다. 

유잉 육종에 대해서는 아직까지 분명하게 정립된 일관된 치

료 방법이 존재하지는 않지만, 대부분의 경우에서 수술, 방사

선 치료, 그리고 항암화학요법을 복합적으로 사용하게 된다.10) 

원발 부위에 대한 국소 조절이 장기 예후에 결정적인 역할을 

하기 때문에 일반적으로 크기가 작고, 중요 구조물의 보존이 

가능하며, 완전 절제에 따른 합병증이 적을 것으로 예상되는 

경우는 수술을 통한 종양의 완전 제거가 우선 고려된다. 반

대로 수술에 따른 이환율이 크고 수술이 불가한 경우나, 수

술을 시행하였지만 충분한 변연을 확보하지 못한 경우는 주

치료 또는 수술에 따른 추가 치료로 방사선 치료를 고려하게 

된다.3,11) 전신적인 항암화학요법은 국소 치료에 더하여 반드

시 필요한 치료로서 약 6~9개월에 걸쳐 진행되게 되는데, 항

암화학요법이 사용되기 이전 약 10%이던 유잉 육종의 5년 생

존율이 1960년대 이후 항암화학요법이 사용되기 시작하면서 

전이 병소가 없는 국소 질환의 경우 75%까지 향상되었다.7,12)

예후는 환자의 나이, 발생 부위, 진단 당시의 종양의 크기, 

전이의 존재 여부, 그리고 항암화학요법에 대한 반응에 따라 

매우 다양하게 보고되고 있는데, 전반적으로 약 50~80%의 

5년 생존율을 나타낸다.2,3,6,7,10) 두경부에 발생한 유잉 육종의 

예후에 대해서는 아직까지 연구된 바가 많지는 않으나, 상대

적으로 양호한 예후를 나타내는 것으로 보고되는데, 이는 육

안으로 확인이 가능한 부위에 발생하기 때문에 전이가 일어

나기 전 비교적 종양의 크기가 작을 때 발견이 되고, 그로 인

해 완전한 수술적 제거가 가능한 경우가 보다 흔하기 때문으

로 추정된다.3,4) 하지만 본 증례에서와 같이 종물 자체는 일

찍 발견된다 하더라도 면밀한 신체 검진과 강한 의심으로 적

극적인 조직학적 진단을 시도하지 않는다면, 유잉 육종의 점

진적인 경과로 인해 양성 종물로 오인되어 진단이 늦어질 가

능성은 충분히 있기 때문에, 임상에서 경부 종물을 주소로 

내원하는 환자에 대해 항상 이러한 점을 염두에 두고 접근하

여야 할 것으로 생각된다.

본 증례는 소아에서 발생한 경부 종물의 감별진단에 있어 

영상학적 검사에의 지나친 의존보다는 기본적인 신체 검진 소

견을 함께 고려하는 것이 매우 중요하다는 것을 다시 한번 일

깨워 주었으며, 현재까지 보고된 바 없는 피대근에서 발생한 

원발성 유잉 육종을 확인하였다는 점에서 특징적이었다. 이

에 저자들은 본 증례를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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