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서론

근섬유모세포 육종(Myofibroblastic sarcoma)은 매우 

드문 종양으로, 조직병리학적 소견에 따라 저등급(low 

grade), 중등급(intermediate grade), 고등급(high grade)으

로 분류할 수 있다. 저등급 근섬유모세포 육종(Low-grade 

myofibroblastic sarcoma, LGMS)은 1998년 Mentzel 등에 

의해 처음 보고되어 알려졌다.1) 무통성의 서서히 커지는 

종괴로 발견되며, 일반적으로 점막 하, 피 하, 근육 내 

또는 골 내에서 발생한다.2) 아직까지 유전학적 위험 인

자나 환경적 원인에 대해서는 알려진 바가 거의 없다.

피부에서 발생하는 근섬유모세포 육종은 등급에 관계

없이 극히 드문 사례만이 보고되고 있다.3,4) 그 중 두부에

서 발생한 경우는 총 4례 였다. 본 저자들은 최근 경부 

피부에서 발생한 저등급 근섬유모세포 육종의 사례를 

보고한다.

증례

35세 여자 환자가 8개월 전부터 발생한 좌측 쇄골 상부 

종물을 주소로 내원하였다. 신체검진 상 종물은 가로 0.7 

cm, 세로 0.8 cm 크기의 홍반성 결절이었다(Fig. 1A). 과

거력 상 특이 질환은 없었다.

펀치 생검을 시행하였으나 뚜렷하게 악성 병변을 시사

할 만한 소견은 관찰되지 않아 진단 및 치료를 목적으로 

국소 마취 하 수술적 절제를 시행하였다(Fig. 1B). 술 후 

수술부위 분비물이나 파열은 관찰되지 않았다. 

병리 검사 결과 육안적으로 표면 궤양을 동반한 1.2 

cm x 1.0 cm 크기의 종괴가 확인되었으며, 절단면에서는 

0.7 cm x 0.7 cm 크기의 회색 고형 종괴 가운데 갈색을 띠는 

색상 변화가 관찰되었다. 현미경 소견에서는 진피의 방
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Myofibroblastic sarcoma can be classified as low-, intermediate-, and high-grade. Low-grade myofibroblastic sarcoma 

(LGMS) is uncommon and rarely appears on the skin. LGMS is diagnosed based on histopathological and im-

munohistochemical findings. Additionally, LGMS metastases are rare as well. Herein, the authors describe a case 

of cutaneous LGMS in the neck. To the best of our knowledge, there are no cases regarding cutaneous LGMS in 
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LGMS. Therefore, a complete tumor resection was performed in this case. However, another mass in the uterus was 

identified on abdominal computed tomography performed post-surgery.
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추형 세포 종양으로 유사분열 7~8/10HPF 관찰되었다. 면

역조직화학염색 결과 CD10 및 calponin 양성, α-smooth 

muscle actin (α-SMA)과 S-100에 국소적인 양성, desmin, 

HMB-45, caldesmon은 음성으로 확인되었다. Ki-67은 56.1%

로 확인되었다. Lateral safety margin은 1,886 ㎛, basal 

safety margin은 941 ㎛였다.

저등급 근섬유모세포 육종 진단 하에 전이 여부를 판별

하기 위해 수술 1개월 후 흉부, 복부 컴퓨터단층촬영 검

사(CT)를 시행하였다. 복부 CT 상 자궁 내에 5.0 cm, 1.1 

cm 크기의 종괴가 확인되었으나, 자궁 근종 추정 진단 하

에 경부에서만 추가적인 광범위 절제를 진행하였다. 정

상 피부를 포함하여 병변을 1.5 cm 경계로 절제하였으며, 

피부와 연조직 결손의 용적을 채우기 위해 국소 피판술을 

시행하였다(Fig. 1C). 병리 검사 결과 잔여 종양은 없었다.

수술 8개월 후 종양의 재발 및 전이 여부를 판별하기 

위해 흉부, 복부 CT를 추가로 시행하였으며, 술 후 13개

월까지 재발의 흔적은 발견되지 않았다.

고찰

저등급 근섬유모세포 육종을 구성하는 근섬유모세포

는 섬유아세포와 평활근 세포의 형태학적 및 기능적 특

징을 모두 가지는 중간엽 세포이다.5) 저등급 근섬유모세

포 육종의 진단은 조직병리학적 소견과 면역조직화학염

색 결과에 의해 이루어진다. 조직학적으로 저등급 근섬

유모세포 육종은 방추세포나 성상세포로 구성된다. 낮

은 유사분열율을 보이며, 경도에서 중등도의 핵 이형성

을 보인다. 세포질은 호산성이며, 간질조직은 유리질화 

된 콜라겐 섬유로 구성되어 있다. 세포 배열은 sheet-like 

또는 storiform pattern을 보인다.2,3,5-7) 면역조직화학염색 

결과 α-SMA, muscle-specific actin(MSA), desmin, calponin 

및 fibronectin에 대해서는 양성을 나타낼 수 있으며, lam-

inin, S100β 및 EMA에 대해서는 음성을 나타낸다.2-5,7) 

본 증례는 수술 후 조직병리 검사 상 진피의 방추세포 

종양으로, 핵 이형성은 경미 하면서 유사분열이 7~8/10HPF 

정도로 증가한 소견을 보였다. 부분적으로 종양의 괴사

도 확인되었다(Fig. 2). 감별진단을 위해 면역조직화학염

색을 실시하였으며, HMB-45 음성 및 S-100에 국소적인 양

성이라는 점에서 흑색종의 가능성은 배제하였다. Desmin 

음성 소견으로 skeletal muscle differentiation의 가능성을 

배제하였고, caldesmon과 α-SMA은 혈관에서는 강한 양

성을 나타냈으나, 종양 성분에서는 α-SMA만 경미한 양성 

소견 확인되어 true smooth muscle differentiation 가능성 

또한 배제되었다. CD10에 광범위한 양성은 fibroblastic 

differentiation을 시사하는 소견이며, 추가적으로 시행한 

calponin 양성 소견은 myofibroblastic differentiation에 부

합하는 소견이었다. Ki-67에서 56.1%의 high proliferation 

index 소견은 악성종양에 부합하는 소견이었다(Fig. 3).

일반적으로 연조직 육종의 조직학적 등급은 프랑스 암 

센터 연합인 Fédération Nationale des Centres de Lutte 

Contre Le Cancer(FNCLCC)의 기준을 따른다. FNCLCC 

기준에 의하면, 연조직 육종은 종양 분화 정도, 유사분열 

수, 종양 괴사 정도에 따라 분류된다. 본 증례는 낮은 

유사분열 수(<10HPF)를 보이면서 작은 괴사 부위(<50%)

를 보여 저등급으로 분류하였다.8)

근섬유모세포 육종이 두경부에서 호발 함에도 불구하

고,6) 피부에서 발견되는 근섬유모세포 육종이 경부에 발

생한 경우는 본 예가 처음이다. 기존 문헌에서 두부에서 

발생한 경우는 4례 있었고, 그 중 3례에서는 FNCLCC 

기준에 부합하는 조직병리학적 소견을 확인할 수 없어 

등급 분류는 할 수 없었다(Table 1).3,4)

저등급 근섬유모세포 육종은 재발은 흔하지만 전이는 

드물게 나타난다.9) 일반적으로 정상 주변 조직을 포함한 

광범위 국소 절제가 가장 중요한 치료로 고려되지만, 이

상적인 safety margin에 대한 합의는 아직까지 존재하지 

않는다.10,11) 저등급 근섬유모세포 육종에서 방사선 요법

과 화학 요법은 수술 후 잔여 종양이 확인되거나, 재발한 

경우를 제외하고는 제한된 효과를 보인다. 최근에는 방

사선 요법과 화학 요법이 저등급 근섬유모세포 육종의 

표준 치료로 사용되는 것에 대해 오히려 부정적인 결과를 

A B C

Fig. 1. Preoperative and intraoperative photographs. (A) Preoperative photograph. A 0.7 × 0.8 cm protruding mass was found on
the left supraclavicular area.(B) Intraoperative photograph of the first surgery. (C) Intraoperative photograph of the second surgery.
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보이는 연구도 있었다.12) 본 증례도 저등급 진단 하에 재

발이나 원격 전이의 가능성은 높지 않다 판단하여 추가

적인 방사선 치료나 항암 화학 치료는 고려하지 않았다.

본 증례에서 수술 후 시행한 복부 CT상 자궁 근종으로 

의심되는 종괴가 발견되었다. 환자가 출산 후 제거를 원

하며, 무증상 자궁 근종의 경우 경과 관찰이 가능하다는 

점에서 현재 수술적 치료는 고려하지 않고 있다.13) 하지

만 저등급 근섬유모세포 육종이 복강이나 골반에 존재할 

A B

Fig. 2. Histopathological findings. (A) Spindle cells are increased under the epidermis, showing a storiform pattern. The boundaries
are relatively clear (H&E, ×40). (B) The nucleus is ovoid. Some necrosis(arrows)is observed (H&E, ×100). 

A B C

D E F

Fig. 3. Immunohistochemical findings. Blood vessels are positive for (A) caldesmon and (B) α-SMA, while the tumor composed
of spindle cells is negative for the markers (H&E, ×40). (C) Tumor cells are also negative for desmin (H&E, ×100). Tumor components
are diffusively positive for (D) CD10 and positive for (E) calponin (H&E, ×40). (F) KI-67 index is 56.1% (H&E, ×40).

No Author Age/Sex Location Clinical description Size (cm) Grade Treatment Outcome

1
Sungeun Chang et al. 

(2001)
28/F Head Nodule 1.5 Low-grade Excision Unknown

2
Carlos Diaz-Cascajo et 

al. (2003)
82/M Head Nodule 2.5 Unknown Excision

No recurrence 

at 13 years

3
Carlos Diaz-Cascajo et 

al. (2003)
73/F Head Plaque 2 Unknown Excision

No recurrence 

at 7 months

4
Carlos Diaz-Cascajo et 

al. (2003)
88/F Head Unknown 1.5 Unknown Excision

No recurrence 

at 2.5 years

5 Present case (2022) 35/F Neck Nodule 1.2 Low-grade Excision
No recurrence 

at 14 months

Table 1. Reported cases of cutaneous LGMS in the head and neck
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경우에는 양성 종양 및 다른 저등급 악성 신생물로 잘못 

인식될 가능성도 있어 지속적으로 추적 관찰 중이다.14)
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