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서      론

연조직 육종(soft tissue sarcoma)은 연간 발생률이 10만

명당 5명으로 매우 드문 질환이다.1) 육종은 두경부에서는 더

욱 드물게 발생하는데 두경부에서 발생하는 모든 악성종양의 

1% 미만을 차지하는 것으로 알려져 있으며,1,2) 전체 육종 중 

두경부에서 발생하는 것은 9%에 불과하다.2) 연조직 육종 발

생의 위험인자로는 Li-Fraumeni 증후군과 같은 유전질환, 

상호전위(reciprocal translocation)와 같은 유전체 이상, 그

리고 방사선 노출 등이 알려져 있다.1) 근섬유육종(myofibro-

sarcoma)은 연조직 육종의 한 종류이며 근섬유모세포(myo-

fibroblast)에서 기원하는 악성종양으로, 비교적 최근에 그 존

재가 밝혀진 바 있으며 매우 드물게 보고되는 질환이다.3,4) 이

는 주로 두경부와 사지 및 체간의 연조직에서 주로 발생하는 

것으로 알려져 있다.5,6)

저자들은 우측 턱의 종괴를 주소로 내원한 73세 남자에서 

수술 전 영상의학적 검사 및 조직검사상 악성 방추형 세포 종

양(malignant spindle cell tumor) 소견을 보였으며, 이에 하

악골 변연절제술(marginal mandibulectomy)을 포함한 외

과적 절제 후 조직검사상 고등급(high-grade) 근섬유육종이 

최종 진단된 1예를 치험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 

바이다.
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Myofibrosarcoma is a rare malignant tumor originating from myofibroblasts. It is classified 
into low-grade, intermediate-grade, and high-grade according to the histological characteris-
tics. High-grade myofibrosarcoma is reported very rarely worldwide, and its recurrence and 
metastasis are known to be more common. Myofibrosarcoma is diagnosed by histopathologic 
examination, and its treatment is complete surgical excision. With a review of literature, we 
report a case of myofibrosarcoma originating from the right masseter muscle in a 73-year-old 
male patient who complained of a right chin mass for 4 months. The MRI findings revealed a 
4.8 cm-sized heterogeneous contrast-enhancing mass in the right masseter muscle with direct 
invasion into the ipsilateral medial pterygoid muscle and the mandible body. The patient was 
treated with margin-free surgical excision, including marginal mandibulectomy, and a high-
grade myofibrosarcoma was finally diagnosed as the pathologic finding. Adjuvant radiation 
therapy was performed as a subsequent treatment, and no recurrence has been observed dur-
ing follow-up for 1 year.	 Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2022;65(6):347-52
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증      례

환자는 73세 남성으로 고혈압 및 뇌졸중 과거력 있어 타병

원에서 주기적으로 경과 관찰하던 분으로, 4개월 전부터 서서

히 커지는 우측 턱의 종괴를 주소로 내원하였다. 신체검진상 

우측 턱에 약 4 cm 크기의 압통 없는 단단한 종괴가 촉진되

었으며, 경부에 촉진되는 다른 종물은 없었다. 안면근육은 양

측이 대칭으로 안면마비의 소견은 관찰되지 않았다. 경부 CT

상 우측 교근(masseter muscle)에 약 3.8 cm 크기의 조영증

강되는 종괴가 관찰되었고, 우측 하악골(mandible)의 침범 

및 파괴를 동반하였다(Fig. 1). 경부 MRI상 우측 저작공간

(masticator space) 내에 우측 교근 및 내측 익상근(medial 

pterygoid muscle)이 연루된 약 4.8 cm 크기의 불균질하게 조

영증강되는 종괴가 우측 하악골 체부(body)를 직접적으로 침

범하면서 우측 이하선(parotid gland)과도 인접한 소견을 보

였으며, 이외 경부에서 병적 림프절 비대는 관찰되지 않았다. 

상기 영상의학적 검사 결과를 종합하였을 때 중간엽(mesen-

chyme) 기원의 원발성 종양, 전이된 악성종양, 또는 이하선 

기원의 종양 등이 의심되었고, 이에 초음파 유도하 중심생검

(sono-guided core needle biopsy)을 통한 조직검사를 시행

하여 악성 방추형 세포 종양으로 확인되었다. 그 중에서도 면

역조직화학검사(immunohistochemistry)상 비멘틴(vimen-

tin)에서 양성, smooth muscle actin (SMA)에서 국소적으로 

양성 소견을 보여 근섬유육종이 의심되었다. 이후 시행한 

PET-CT상 우측 저작공간 내에 약 5.1 cm 크기의 과대사성

(hypermetabolic) 종괴가 관찰되었고, 최대 표준섭취계수

(maximum standard uptake value)는 29.9였다. 종괴는 우측 

교근, 내측 익상근 및 하악골 체부를 침범하는 소견을 보였

으며, 우측 이하선 및 악하선의 침범 가능성도 있었다. 이 외

에 전신 영상에서 악성 병변을 의심할 만한 비정상적인 flu-

orodeoxyglucose 섭취는 관찰되지 않았다.

이에 해당 병변에 대하여 수술적 절제를 결정하였으며, 환

자는 전신마취하 앙와위(supine)에서 경부 신전(extension) 

및 고개를 좌측으로 돌리는 자세를 취하였고 안면신경(facial 

nerve)에 대한 신경감시장치(nerve monitoring system)를 

부착하였다. 변형 블레어 절개(modified Blair insicion)에 이

어서 경부를 수평으로 절개 후 조직의 박리를 시행하였고 외

경정맥(external jugular vein)을 결찰하였다. 우측 교근에서 

약 4.5 cm 크기의 종괴가 발견되었고(Fig. 2), 안면신경의 하

악분지(marginal mandibular branch)는 종괴의 침범이 확

인되어 안전역(safety margin)을 확보한 후 절제하였다. 이후 

우측 교근과 익돌교근삼각건(pterigomasseteric sling)을 박

리하여 하악골 하부의 골막(periostium)을 노출하였고, 종괴

는 하악각(mandible angle) 후연(posterior border)의 피질을 

2 cm에 걸쳐 침범하는 양상을 보여 하악골 변연절제술을 시

행하였다. 내측 익상근에도 종괴의 침범이 확인되어 이를 절

개하며 종괴를 적출하였고, 복수의 절제연(resection margin)

에서 시행한 동결절편생검(frozen section biopsy)상 음성 결

과를 확인하였다. 이후 스테인리스 강판(stainless steel plate) 

및 나사(screw)를 이용하여 하악골을 보강하였고, 환부를 세

척 및 봉합 후 수술을 종료하였다. 수술 후 환자의 저작기능

은 양호하였으나 우측 하부 소근(risorius muscle)에서 하우

스-브랙만 등급(House-Brackmann grade) V에 해당하는 정

도의 마비 소견을 보였으며, 다른 부위의 안면마비는 관찰되

지 않았다. 시행한 신경전도검사상(electroneurography) 우측 

안륜근(orbicularis oculi muscle)의 진폭은 건측의 56%, 소

A B C
Fig. 1. Preoperative radiologic imaging. A: Axial view of enhanced neck CT shows 3.8 cm sized enhancing mass in right masseter 
muscle with right mandible bony destruction. B: Axial view of neck MRI shows 4.8 cm sized heterogeneous contrast enhancing mass 
involving right masseter muscle, medial pterygoid muscle and mandible body. C: Axial view of PET-CT shows 5.1 cm sized hypermeta-
bolic mass involving right masseter muscle, medial pterygoid muscle and mandible body.
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근은 16.7% 소견을 보였다. 이후 경과 관찰에도 소근의 마비

는 지속되는 양상을 보였다.

이후 절제된 종괴의 병리조직검사상 근섬유육종이 최종적

으로 진단되었으며, The French Fédération Nationale des 

Centers de Lutte Contre le Cancer 등급 체계에 따른 조직

학적 등급은 고등급으로, 종양의 분화도 점수는 2점, 괴사는 

50% 미만에서 존재하여 1점, 세포분열은 10개의 고배율시야

(high-power fleid) 중 38개의 세포에서 관찰되어 3점에 해

당하였으며 총합 6점이었다. 우측 교근, 내측 익상근 및 하악

골의 침범이 확인되었으며(Fig. 3), 림프혈관 침윤(lympho-

vascular invasion) 및 신경주위 침윤(perineural invasion)

은 관찰되지 않았고, 절제연에서 종양 세포는 관찰되지 않았

다. 면역조직화학검사상 SMA 및 데스민(desmin)에서 양성, 

S-100에서 산발적으로 양성, CD68에서 국소적 및 산발적으

로 양성 소견을 보였다(Fig. 4). CD34, anaplastic lymphoma 

kinase, cytokeratin AE1/3, 칼포닌(calponin), smooth mus-

cle myosin heavy chain에서는 음성 소견을 보였으며, Ki-67 

표지 지수(labeling index)는 51.7%였고, phosphohistone H3

에서 10개의 고배율 시야 중 47개의 세포가 양성 소견을 보였

다. 이후 다학제 진료(multidisciplinary clinic) 결과에 따라 

환자에게는 수술 후 방사선 치료가 시행되었으며, 총 66 Gy

의 선량을 6주 동안 33회에 걸쳐 조사하였다. 방사선 치료 기

간 동안 중대한 합병증은 발생하지 않았으며, 수술 후 1년간

의 경과 관찰 동안 종양의 재발 소견은 관찰되지 않았다.

Fig. 2. Intraoperative photograph. A: About 4.5 cm sized mass (asterisk) was located at right masseter muscle extending to mandiblular 
angle. B: Marginal mandibulectomy and reinforcement with stainless steel plates and screws was done. C: Specimen after mass excision 
shows about 6 cm sized lobulated firm mass with bony fragment (arrow).

A B C

Fig. 3. Microscopic findings (hematoxylin and eosin stain). A: Tumor cells around muscular (asterisk) and bony (arrow) tissue are identi-
fied (×40). B: Atypical spindle cells form a storiform or fascicular pattern (×200).

A B
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고      찰

1980년대 Ghadially는 근섬유모세포에서 기원하는 악성 

종양을 근섬유육종으로 명명하기로 제안한 바 있으며,4) 근

섬유육종은 조직학적 특성에 따라 저등급(low-grade), 중등

등급(intermediate-grade) 및 고등급의 3가지 등급으로 분

류된다. 저등급 및 중등급 근섬유육종은 방추형 세포가 층

상(fascicular)으로 배열되어 섬유육종(fibrosarcoma) 또는 

평활근육종(leiomyosarcoma)과 유사한 구조로 관찰되며,4) 

국소적으로 재발할 수 있으나 원격전이는 흔하지 않은 것으

로알려져 있다.3) 또한 2002년 세계보건기구(World Health 

Organization, WHO)에서 발행하는 연조직과 뼈의 종양 분

류에서 저등급 근섬유모세포 육종(myofibroblastic sarco-

ma)으로 통합하여 분류된 바 있다.6) 반면 고등급 근섬유육

종은 진단 기준의 재현성이 부족한 것으로 판단되어 아직 

WHO 분류에는 포함되지 않았으며,7) 원격전이 및 재발이 흔

하게 보고된다.3,7) 고등급 근섬유육종은 매우 드문 질환으로 

아직 국내에서 보고된 바는 없으며, 해외에서도 두경부 기원

의 고등급 근섬유육종은 상악골 4예 및 하악골 4예6,8-11)만이 

보고되었고(Table 1), 이 외에도 하지에서 7예,7,12) 상지에서 1

예13) 등이 보고되었다.

근섬유모세포는 1970년대 Gabianni 등에 의해 육아 조직

(granulation tissue)에서 처음 발견되었고,4,6) 주로 결절성 근

막염(nodular fasciitis), 데스모이드 섬유종증(desmoid fi-

bromatosis), 근섬유종(myofibroma) 등 반응성 병변과 양성 

신생물의 주된 구성 세포로 알려져 있다.3-6) 상기 환경에서 섬

유모세포(fibroblast)에는 일종의 기계적인 장력이 주어지게 

되는데, 이로 인해 초미세구조적(ultrastructural) 변화가 생기

면서 근섬유모세포가 형성되는 것으로 알려져 있으며,4) 근섬

유모세포에는 조면소포체가 풍부하여 섬유모세포의 특성인 

세포외 기질의 분비도 가능하면서 세포질 내에 스트레스 섬

유(stress fiber), 즉 액틴(actin)이 함유된 미세섬유(microfil-

ament) 구조가 형성되어 근세포처럼 수축 기능도 가지게 된

다.3-5) 근섬유모세포의 조직학적 소견은 광학 현미경상 성상

(stellate) 또는 양극성(bipolar)의 세포 형태를 가지나 그 경계

는 명확하지 않으며, 핵은 얇고 길거나 물결 모양이고 그 중

심에 작고 명확한 핵소체(nucleoli)가 관찰된다.3,4) 전자 현미

경상 세포질에는 조면소포체(rough endoplasmic reticulum)

와 골지체(Golgi complex)가 풍부하게 관찰되며, 세포막 근처

에는 스트레스 섬유(stress fiber)로 불리는 얇은 미세섬유 구

조가 국소적으로 밀집된 양상으로 존재하며, 이는 세포 외부

의 피브로넥서스(fibronexus)와 연결되어 세포가 간질에 부착

될 수 있도록 한다.3,4,13) 면역조직화학검사상 섬유모세포는 비

멘틴만을 발현하는 반면, 근섬유모세포는 비멘틴, SMA, 데스

민, 미오신(myosin) 등에서 다양하게 양성 소견을 보인다.3,4)

근섬유육종의 진단은 종괴의 적출 후 광학현미경, 면역조

직화학검사 및 전자현미경을 이용한 병리조직검사를 통해 이

루어지며,1,6) CT 및 MRI 등 영상의학적 검사도 진단 및 치료

계획을 수립하는 데 필요하다.1) 고등급 근섬유육종은 광학현

미경상 비정형의 방추형 및 다각형(polygonal) 세포가 소용

Fig. 4. Immunohistochemistry findings. A: Smooth muscle actin was positive (×200). B: Desmin was positive (×200). C: A large proportion 
of tumor cells stained for Ki-67 (×200).

A B C

Table 1. Cases reported as high-grade myofibrosarcoma of head 
and neck origin

No. Author Year Age Sex Site

1 Smith, et al.8) 1995 12 F Maxilla
2 Smith, et al.8) 1995 18 M Maxilla
3 Smith, et al.8) 1995 9 F Mandible
4 Bisceglia, et al.9) 2001 49 M Maxilla
5 Kourelis, et al.10) 2011 11 F Mandible
6 Cai, et al.6) 2013 74 F Mandible
7 Cai, et al.6) 2013 14 M Maxilla
8 de Albuquerque Jr, et al.11) 2014 11 F Mandible
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돌이 모양(storiform) 또는 층상의 구조를 형성하는 소견을 

보이며, 이는 악성 섬유성 조직구종(malignant fibrous his-

tiocytoma)과 조직학적으로 완전히 동일한 소견이다.3,4) 악성 

섬유성 조직구종은 특정한 분화를 보이지 않는 다형성 연조

직 육종으로 정의되며, 세포질이 풍부하고 조직구(histiocyte)

와 유사한 형태를 지니는 섬유모세포로 구성된다.3,4,7) 때문에 

면역조직화학염색 또는 전자현미경을 통해 근섬유모세포 분

화의 소견을 확인하는 것이 필요하며, 이를 통해 악성 섬유성 

조직구종과의 감별진단이 가능하다.7)

면역조직화학검사상 비멘틴 염색에서 강하게 양성을 보이

면서 SMA, muscle specific actin, 데스민 등 근원성 표지자

(myogenic marker) 중 하나에서 양성으로 보이면 근섬유모

세포 분화로 간주할 수 있으며, 두경부의 근섬유육종을 진단

할 때는 광학 현미경과 면역조직화학검사의 조합만으로 충분

한 것으로 알려져 있다.6) 또한 초미세구조적으로 확인된 고등

급 근섬유육종에서 SMA와 데스민 염색 시 각 57%, 43%에서 

양성이었던 반면, 악성 섬유성 조직구종에서는 각 29%, 24%

에서 양성이었음이 보고된 바 있다.7) 본 증례의 환자에서도 

비멘틴, SMA, 데스민 염색에서 양성 소견을 보여 근섬유육

종으로 진단되었다.

Ki-67는 세포분열의 증식기에서 발현되는 단백질 항원으

로, 연조직 육종에서 Ki-67 표지지수가 30% 이상으로 높은 

경우 나쁜 예후와 연관이 있는 것으로 알려져 있다.14) 본 증례

의 경우 Ki-67 증식 지수는 51.7%로 확인되었으며, 이는 종

양 세포의 증식이 활발하게 이루어지고 있음을 의미하여 상

대적으로 나쁜 예후를 시사하는 소견이었다.

연조직 육종의 가장 중요한 치료는 수술적 절제이며, 가능

한 일괴(en bloc) 절제를 하면서 변연에 종양이 남아있지 않

아야 하고, 기능적 및 미용적 합병증을 최소화하도록 해야 

한다.1,8) 본 증례의 환자에서는 수술 전 영상의학적 검사 및 

수술 중 육안 관찰상 근섬유육종이 우측 교근에서 기원하여 

동측의 하악각 및 내측 익상근을 침범하는 양상으로 확인되

었다. 종양의 골조직 침범이 심한 경우에는 하악골 분절절제

술(segmental mandibulectomy)를 시행하는 것이 바람직하

나, 종양이 골 피질을 통해 직접적으로 침식하는 양상이면서 

영상의학적 검사 또는 골막 박리 후 육안상으로 침범의 범위 

및 경계가 명확히 관찰되는 경우 변연 하악골 절제술을 시행

하는 것도 가능하다.15) 이에 환자가 고령이고 이전에 뇌졸중 

과거력이 있었다는 점을 고려하여 하악의 외형적, 기능적인 

면에서 비교적 보존적 술식인 하악골 변연절제술을 시행하였

다. 더불어 본 증례의 환자는 수술 전 시행한 영상의학적 검

사상 종괴가 주변 조직을 침범하는 소견을 보여 수술 후 보조 

방사선 치료가 시행될 가능성이 높았던 분으로, 방사선 치료

의 합병증으로 골괴사(osteonecrosis) 및 이로 인한 골절이 

발생하였을 때 예후가 크게 악화될 것으로 예상되었으며, 이

에 대한 예방적인 차원에서 스테인리스 강판과 나사로 하악

골을 보강하는 술식을 시행하였다.

두경부에서 기원하는 연조직 육종은 림프절 전이율이 7%-

10% 정도로 높지 않게 보고되고 있으므로 수술 전 영상의학

적 검사에서 경부 림프절 전이 소견이 없다면 예방적 경부절

제술은 시행하지 않도록 권고되고 있다.1) 본 증례에서도 수

술 전 영상 검사상 저명한 경부 림프절 전이 소견은 확인되지 

않았기에 예방적 경부절제술은 시행하지 않았으며, 이후 외

래를 통한 경과 관찰 중 시행한 영상 검사에서도 경부 림프

절에 전이 및 재발의 소견은 관찰되지 않았다.

두경부 기원 연조직 육종의 수술적 절제 후 절제연에서 종

양 세포가 확인되거나 조직학적 등급이 고등급인 경우 수술 

후 방사선 치료를 시행하는 것이 환자의 예후에 도움이 되는 

것으로 알려져 있다.1,2) 본 증례의 경우 수술 후 시행한 조직

검사상 조직학적 등급은 고등급으로 확인되었으며, 절제연에

서 종양 세포는 발견되지 않았으나 일부 절제연에서 종양까

지의 거리가 0.1 cm로 다소 가까운 소견을 보였다. 이에 다학

제 진료를 통한 유관 부서의 의견 수렴을 거쳐 수술 후 방사

선 치료를 시행하였으며, 이후 경과 관찰에서 종양의 재발 소

견은 보이지 않았다.

연조직 육종의 주요 예후 인자로는 조직학적 등급, 크기, 절

제연의 종양 침범 여부가 있다.2) 두경부 연조직 육종의 예후

는 5년 생존률이 약 60% 정도로 다른 부위에 비해 나쁜 것

으로 알려져 있는데,1) 조직학적 아형의 분포 및 해부학적 위

치로 인한 완전한 수술적 절제가 어렵다는 점이 그 요인으로 

분석되고 있다.1,2) 고등급 근섬유육종의 경우에도 좋지 않은 

예후를 보이는데, 고등급 근섬유육종 환자의 32%에서 재발

하였고 68%에서 원격전이가 발견되었다고 보고된 바 있으며, 

이는 악성 섬유성 조직구종과 전반적으로 유사한 결과이다.3)

본 증례는 두경부의 악성종양이 의심될 경우 수술 전 영상

의학적 검사 및 조직검사를 확인하여 수술의 범위를 신중히 

결정하되 환자의 전신 상태 및 수술 후 미용적, 기능적인 부

분까지도 고려해야 하며, 수술 시에는 절제연을 충분히 확보

하여 환자의 예후를 최대한 개선하도록 노력하여야 함을 시

사하고 있다.

저자들은 우측 턱의 종괴를 주소로 내원한 환자에서 영상

의학적 검사, 수술적 치료 및 조직검사를 통해 고등급 근섬유

육종을 진단한 1예를 치험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하

는 바이다.
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