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횡문근양 종양은 주로 소아기의 신장에서 발생하는 신생물로, 침습적인 양상을 보이는

비교적 드문 종양이다. 최근에 신장 외의 다양한 부위에서 발생한 예들이 보고되고 있으

며, 연부 조직에 발생한 경우에는 미분화된 횡문근 육종으로 오진되기 쉽다. 횡문근양 종

양은 횡문근 육종보다 침습적이고 나쁜 예후를 보이는 종양으로, 횡문근 육종과의 조직학

적인 정확한 감별이 필요하며, 면역조직화학 검사가 그 감별에 도움을 줄 수 있다. 저자들

은 치골 부위와 하복벽 부위에서 발생한 횡문근양 종양을 경험하여 문헌의 고찰과 함께 보

고하고자 한다.
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횡문근양 종양은 주로 소아기의 신장에서 발생하

는 신생물로, 침습적인 양상을 보이는 비교적 드문

종양이다. 최근에 신장 외의 각종 부위에서의 발생

이 보고되고 있으며1 , 4 , 6 ), 연부 조직에 발생한 경우에

는 미분화된 횡문근 육종으로 오진되기 쉽다. 연부

조직에서 발생한 악성 횡문근양 종양은 횡문근 육종

보다 침습적이어서 진단 당시 이미 광범위한 전이가

있는 경우가 많으며, 항암 치료 및 다중 치료에도

잘 반응하지 않는 것으로 알려져 있다. 저자들은 하

복부에서 발생한 횡문근양 종양을 경험하여 이를 횡

문근 육종과 감별하고, 문헌 고찰과 함께 보고하는

바이다.

증례 보고

2 2세 남자가 치골부에서 하복부에 걸쳐있는 종괴를

주소로 내원하였다. 환자는 내원 1달 전 상기 증상으

로 타 병원에서 양성 종양 의심 하에 절제 수술을 시

행받았다. 수술 후 봉합 부위의 상처가 아물지 않고

종괴의 크기가 증가되어, 그 후 인근 대학병원에서

시행한 조직검사 결과 횡문근 육종으로 진단 받고 본

원 정형외과로 전원되었다. 내원 당시 종괴는 참외

정도의 크기의 볼록 렌즈 모양이었으며, 중앙에 2×6

㎝ 가량의 피부 결손이 있었다. 자기공명 영상 소견

에서는 T 2 W에서 불균질한 고 신호강도의, 복직근을



침범하는 종양으로 보였으며(Fig. 1), 서혜부 림프절

이 다발성으로 커져 있었다. 골 주사 검사에서 골 조

직으로의 전이 소견은 없었다. 본원에서 다시 시행한

조직 검사상, 뚜렷한 핵소체와 소포를 가진핵과 초자

성 봉입체를 함유한 호산성의 풍부한 세포질을 가진

종양세포로 이루어져 있었다(Fig. 2). 면역조직화학

검사에서 세포내 봉입체는 cytokeratin 염색에서 양

성 소견을 보였으며(Fig. 3), epithelial membrane

a n t i g e n에도 양성의 소견을 보였다(Fig. 4). 그리

고, vimentin 염색에서 양성(Fig. 5), desmin 염색

에서는 음성의 소견을 보였다. 위의 병리 결과를 종합

하여 횡문근양 종양으로 진단하였고, 수술적 치료로

는 광범위 절제를 시행하였으며, 종양 제거로 인한하
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Fig. 1 Axial(A) and sagittal(B) MR images show the heterogenous high signal mass, infiltrating rectus abdominalis
in T2W image.

A B

Fig. 2-A. It shows diffuse proliferation of monomorphic round cells. High mitotic activities and areas of necrosis are
found (H&E ×100).

Fig. 2-B. Tumor cells show the vesicular nuclei containing a prominent central nucleolus and have hyaline cytoplas-
mic inclusions pushing aside the nuclei (H&E ×200).

A B

Fig. 3. The cytoplasmic inclusion bodies show positive
staining with the antibodies against cytokeratins
(×400).



복부의 근육 및 피부 결손은 좌측의 박근( g r a c i l i s )을

이용한 근육피판 이식과 대퇴부의 피부를 이식하여

좌측의 결손부위를 덮었고, 우측의 결손 부분은 우측

의 복직근을 이용한 근육피판 이식을 시행하였다. 서

혜부 림프절의 절제를 시행하였고, 림프절의 조직검

사 결과는 모두 음성이었다. 환자는 마취 합병증에 의

한 전신 상태의 불량으로 항암 요법등의 다중 치료를

시행하지 못하였으나, 술 후 1년 추시상 서혜부 림프

절이나 폐 등에 원격전이 소견은 없었다.

고 찰

횡문근양 종양은 Palmer 등에 의해서 1 9 7 8년에

W i l m s씨 종양의 한 종류로 처음 보고되었다1 ). 이

종양은 주로 소아기의 신장에서 발생하는 신생물로,

매우 침습적인 임상경과를 가지며, 다양한 종류의 뇌

종양과 관련되어 나타나기도 한다. 그러나, Wilms

씨 종양이나 다른 신장에서 발생하는 신생물과는 다

른 양상을 보이고, 근육성 및 신경성의 분화도 보이

지 않는 특징을 가진다고 하였다2 ). 이 종양의기원에

관해서는 여러 가지의 견해가있지만, 일반적으로 간

엽 조직의 전구체에서 기원한 것으로 생각되어지고

있으며, 이는 횡문근양 종양이 다양한 부위에서 발생

할 수 있고, 상피로의 분화 잠재력을 가진 점 등을

설명해 준다6 ). 발생 연령은 신생아에서부터 3 6세에

이르기까지 매우 다양하며4 ), 대개 평균 연령 9개월의

소아에서 발생하지만, 30% 이상은 1 0세 이후에 발

생된다고 한다2 ). 최근에 신장 외의 각종 부위에서 발

생이 보고되고 있는데, 그 부위는 중추 신경계를 비

롯하여 간, 복부, 골반, 피부, 사지의 연부 조직 등

매우 다양하다1 , 4 ). 특히, 연부 조직에 발생한 경우에

는 미분화된 횡문 근육종과 감별하는 것이 중요하다.

본 증례에서도 외부 병원 조직 검사상횡문근육종으

로 진단 받았었던 것처럼, 병리 소견에서는 풍부한

호산성의 세포질을 가지는 큰 원형 세포로 이루어져

미분화된 횡문근 육종과 유사한 소견을 보인다. 그러

나, 횡문근 육종과는 달리 세포 내에 큰 봉입체를 가

지고, 선명한 핵소체가 있는 점은 횡문근양 종양의

특징적인 소견이라 할 수 있다7 ).

그러나, 이 두 종양의 정확한 감별 진단을 위해서

는 면역조직화학 염색이 매우 중요하다. 초기에는

일부 횡문근양 종양이 면역조직화학 염색상 근육에

특이적인 myoglobin, desmin, muscle-specific

a c t i n에도 양성을 보여 횡문근 모세포에서 기원한

종양으로 생각되었으나, 모든 횡문근양 종양에서 서

로 일치되는 결과는 아니었다3 ). 최근에는 횡문근양

종양의 면역조직화학 염색상 cytokeratin, epithe-

lial membrane antigen, vimentin 염색에 양성

소견을 보이는 점과, S-100, HMB-45, desmin 염

색에는 음성 소견을 보이는 것을 특징으로 보고하고

있다2 ). 반면, 횡문근 육종은 골격근의 분화 초기에

발현되는 d e s m i n과 muscle-specific actin을 주된

표지자로 사용하므로 횡문근양 종양과 감별이 가능

하다. 다만, 일부 미분화된 횡문근 육종의 경우는

v i m e n t i n에도 양성을 보이며2 ), 일부 횡문근양 종양

도 desmin 양성을 보여, 이러한 경우는 미분화된

횡문근 육종과감별이 어렵다고 할 수 있다2 , 4 ).

연부 조직에 발생한 악성 횡문근양 종양의임상 경
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Fig. 4. Prominent membrane positivity for the epithelial
membrane antigen is observed (×400).

Fig. 5. Diffuse and dot-like cytoplasmic vimentin is
stained (×200).



과는 매우 침습적인 양상이며, 수술, 항암제, 방사선

의 복합 치료에도 저항성이 있다고 보고되고 있다4 ).

본 증례의 경우는 전이 및 국소 재발의 증거 없이 1

년간 추시되고 있으나, 그 예후는 횡문근 육종에 비

하여 매우 나쁜 것으로알려져있으며, Kodet 등5 )에

의하면 횡문근 육종은 5년 생존율이 5 8 %인 것에 비

해서 횡문근양 종양은 15% 정도로 보고하고 있다.

이상과 같이 연부 조직에서 발생한 횡문근양 종양

은 횡문근 육종과는 그 기원, 치료의 반응, 예후에서

도 많은 차이를 보이는 악성 종양으로, 횡문근 육종

이 의심되는 환자에서는 횡문근양 종양의 감별을 고

려해야 할 것으로 사료된다.
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Malignant Extrarenal Rhabdoid Tumor in Soft Tissue
- A Case Report -

Sang Hoon Lee, M.D., Han Soo Kim, M.D., Joo-Han Oh, M.D., 
Sung Wook Suh, M.D., Han Koo Lee, M.D.

Department of Orthopaedic Surgery, Seoul National University College of Medicine, Seoul, Korea

Malignant rhabdoid tumor is a highly aggressive tumor of children, that often arises in the
kidney. Some rhabdoid tumors have been reported in various extra-renal location including the
central nervous system, liver, skin, and soft tissues. In case of arising in soft tissues, it may be
misdiagnosed as rhabdomyosarcoma. It is important to distinguish malignant rabdoid tumor
from rhadomyosarcoma, because malignant rhabdoid tumor has more aggressive behavior and
poorer survival rate. And this differential diagnosis can be performed by several immunohisto-
chemistry. Here we report a case of malignant rhabdoid tumor that arose in lower abdominal
wall with related articles.

Key Words : Soft tissue malignant rhabdoid tumor, Rabdomyosarcoma, Immunohistochemistry
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