
데스모이드종양(desmoid tumor)은 근막 혹은 근육 및 건

막에서 기원하는 드문 연조직 종양이다. 데스모이드종양은 주

로 사지에 자주 생기며 흉부에는 드물다. 그러나 흉막에서 발

생하는 국한성 섬유종양을 비롯한 다른 종양들과 비교하여 영

상소견에 특이한 감별점이 없어 진단이 어렵다. 데스모이드종

양은 매우 국소적으로 침습적이며 국소 재발률이 높다. 따라

서 확장근치절제술이 필요하고 이를 위해서는 수술 전 정확한

진단이 필수적이다. 따라서 저자들이 경험한 흉강 내 데스모

이드종양의 다양한 영상검사와 그 소견이 진단에 도움이 될

수 있을 것으로 생각하여 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다. 

증례 보고

72세 여자 환자가 3개월 전부터 좌측 옆구리와 등에 바늘

로 찌르는 듯한 양상의 통증과 호흡곤란을 주소로 내원하였

다. 환자의 소변검사에서 현미경적 혈뇨를 보였으나 소변배양

검사는 음성이었으며, 혈액검사상 백혈구 수치는 정상범위였

다. 또한, 혈중 암종배아항원(carcinoembryonic antigen) 수치

는 0.36 ng/mL로 정상 범위 이내였다. 6년 전에 고혈압을 진

단받고 투약 중인 것 외엔 특이한 과거력은 없었다. 요관 혹

은 신장의 결석을 의심하여 시행한 복부초음파에서 양측 신장

에 다수의 신우주위 낭종과 담낭결석 외의 특이 소견 없었다. 

이후 척추의 압박골절을 의심하여 시행한 요추 단순 촬영과

흉추 자기공명(Magnetic resonance, MR)영상에서 압박골절

의 소견은 보이지 않았지만 흉추 MR 축상 단면의 T1, T2 강

조영상과 조영증강 T1 강조영상에서 좌측 흉강 내에 직경 8

×6 cm 크기의 원형 종괴가 보였다. 이 종괴는 T1 강조영상

에서 주변 척추주위 근육보다 불균일한 저신호강도에서 등신

호강도를 보였다. T2 강조영상에서도 불균일한 고신호강도를

보였으며 종괴의 변연부보다 중심부가 고신호강도를 보였다

(Fig. 1A). 조영증강 후 T1 강조영상에서 종괴는 불균일한 조

영증강 소견을 보였고, 좌측 10번째 늑간과 좌측 척추주위 근

육도 강한 조영증강 양상을 보였다. 이어서 시행한 흉부 컴퓨

터 단층촬영(Computed tomography, CT)의 조영 전 스캔에

서 종괴는 불균일한 저음영을 보였으며 내부에 석회화 소견은

없었다. 축상 단면의 조영증강 후 영상에서 이 종괴는 폐와 뚜

렷한 경계를 하고 있었으며, 불균일한 양상의 조영증강을 보

였다. T2 강조 MR 영상에서 고신호강도로 보이는 종괴의 내

부가 CT 영상에서는 좀 더 조영증강이 되었고, 척추주위근육

으로 침범된 종괴부위도 조영증강이 잘되었다(Fig. 1B). 종괴

에 닿아 있는 10번째 흉부척추의 좌측 횡돌기 및 좌측 11번

째 늑골에 미란(erosion)이 있었다. 양측 폐에 전이를 의심할

만한 결절이나 커진 종격동 림프절의 소견은 없었다. 이후 시

행한 integrated fluorine-18 fluorodeoxyglucose positron
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흉강 내 발생한 데스모이드종양의 증례보고와
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데스모이드종양(desmoid tumor)는 근막 혹은 근육 및 건막에서 기원하는 드문 연조직 종

양이다. 데스모이드종양은 주로 사지에 자주 생기고 흉부에는 드물게 발견되며 흉부에서 데스

모이드종양이 발생할 경우 대개 흉벽에서 발생한다. 흉강 내 종괴로 발현하는 데스모이드종양

은 더욱 드물며 흉막에서 발생하는 국한성 섬유종양을 비롯한 다른 종양들과 비교하여 영상

소견에 특이한 감별점이 없어 진단이 어렵다. 병리검사에서 데스모이드종양의 모든 종양세포

는 특징적으로 CD 34에 대한 조직면역화학염색에 음성을 보여, 흉막에서 발생하는 국한성 섬

유종양과의 감별점이 된다. 데스모이드종양은 매우 국소적으로 침습적이며 국소 재발률이 높

다. 따라서 확장근치절제술이 필요하고 이를 위해서는 수술 전 정확한 진단이 필수적이다. 따

라서 저자들이 경험한 흉강 내 데스모이드종양의 다양한 영상검사 소견을 문헌 고찰과 함께

보고하고자 한다. 
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Fig. 1. A 72-year-old woman with huge intrathoracic desmoid
tumor invading adjacent left paraspinal muscle.
A. Axial T2-weighted fast spin echo MR image [4200/144 (repeti-
tion time msec/echo time msec)] shows a large tumor of hetero-
geneous high signal intensity in left thoracic cavity. Signal inten-
sity of central portion of tumor is high signal intensity (arrows)
than peripheral portion of tumor (arrowhead). A focal and mod-
erate high signal intensity of desmoid tumor invading
paraspinal muscle is noted (dotted arrow).
B. Axial contrast-enhanced CT scan shows similar enhancement
pattern with MR, stronger enhancement of the central portion
of the mass (black arrows) than periphery (arrowheads). Also,
focal enhancement of desmoid tumor invading paraspinal mus-
cle is noted (white arrows).
C. Integrated 18F-PET/CT shows irregular area of moderate
FDG uptake in the central portion of the desmoid tumor (ar-
rows, peak SUV=4.7) and low FDG uptake in the periphery of

the desmoid tumor (arrowheads). Focal FDG uptake in the area of paraspinal muscle involvement is noted (black arrow).
D. Central portion of desmoid tumor depicts an area of moderate cellularity containing intersecting fascicles of bland spindle cells
in loose mucoid matrix (Hematoxylin-eosin, ×200).
E. Peripheral portion of desmoid tumor shows an area of denser collagen formation with spindle cell of small cytoplasm
(Hematoxylin-eosin, ×200).



emission tomography and computed tomography (integrated

18F-PET/CT) 스캔에서 종괴의 변연부보다 중심부에 불균일

한 중등도의 섭취량을 보여 양성 종양 또는 저악성 종양(low

grade malignant tumor)의 가능성이 제시되었다(Fig. 1C).

경피적 세침흡입검사를 시행하여 얻은 병리 진단에서 종괴

는 늑막의 국소 섬유종양보다는 데스모이드종양의 가능성이

좀 더 제시되었고(CD 34 음성), 따라서 광범위절제(wide

excision)를 시행하였다. 수술 당시 종괴는 폐와 잘 분리되었

으며 흉막으로 싸여 있었으나, 부분적으로 늑골 및 흉벽과 단

단히 부착되어 있어 늑골 일부를 포함하여 같이 절단하였다.

병리 육안소견에서 종괴는 장경이 8 cm이고 비교적 매끈한

표면을 가지고 있었다. 단면은 백색 혹은 회색의 육주형성

(trabeculation)와 부분적인 점액성(myxoid) 양상을 보였다.

종양세포는 원주형 간질세포(spindle shape stromal cell)로

이루어져 있었으며 면역조직화학염색에서 CD34에 음성을 보

여 데스모이드종양으로 진단하였다. 병리조직검사에서 종괴의

변연부는 밀집된 콜라젠을 보였으며 섬유모세포(fibroblast)와

근 섬유모세포(myofibroblast)의 크기가 작았다(Fig. 1D). 중

심부는 콜라젠의 밀집도가 낮고 섬유모세포와 근 섬유모세포

가 컸으며, 중등도의 세포 충실도(cellularity)를 보였다(Fig.

1E). 

고 찰

데스모이드종양은 침습적 섬유종증로도 알려졌으며, 섬유모

세포성 간질조직에서 기원하여 천천히 자라는 섬유모세포성

종양이다. 데스모이드종양의 발병률은 백만 명당 2-4명으로

매우 드물다(1). 외상, 내인성 유전적 인자, 그리고 에스트로

겐과의 연관성 등이 추정되는 원인이지만(2, 3), 정확한 원인

은 아직 밝혀지지 않았다.

데스모이드종양은 근막이나 근육층의 결합조직에서 발생하

는 양성종양으로 느리게 자라고 전이를 하지 않지만, 주위조

직을 침습하는 특징이 있다. 신경을 침습하는 경우에는 통증

을 유발하는데(3), 본 증례에서도 환자는 좌측 옆구리를 동통

을 호소하였고 병리조직 검사에서 신경 침습이 확인되었다. 상

종격동(superior mediastinum)에서 발생하여 오른팔머리동맥

(right brachiocephalic artery), 오른총경동맥(right common

carotid artery)등의 대혈관을 침범하는 데스모이드종양도 보

고된 바 있다(4). 빈발하는 부위는 하지, 상지, 어깨띠, 복벽,

흉벽 그리고 두경부 부위의 순서로 자주 생기며 흉강 내에 발

생할 경우 주로 흉막에서 기원한다(5). 저자들의 증례는 흉부

에 발생하여 흉강 내로 돌출된 데스모이드종양이었으나, 종양

이 흉벽의 근육과 경계가 좋지 않은 침윤을 보이고 주변 늑막

과 유착이 심하여 종양의 기원이 흉막인지 흉벽인지를 구별해

내는 것은 어려웠다. 

CT 영상에서 데스모이드종양은 종괴의 콜라젠 성분, 고형

또는 괴사조직 성분의 양에 따라서 다양한 소견을 보일 수 있

으며 고형조직 성분이 많은 부위가 높은 감약계수와 조영증강

을 보인다고 보고되었다(6). 종괴의 모양은 신체의 장축 방향

과 일치하거나 원형 혹은 타원형을 보이며, 대부분의 증례에

서 종괴 일부에서 조직으로 침습해 들어가는 양상을 보였다

(7). MR 영상소견도 다양하게 보고되지만, 일반적으로 T1 강

조영상에서 근육과 같거나 낮은 정도의 저신호강도를 보이고,

T2 강조영상에서 고신호강도를 보이며, T2 강조영상에서 저

신호강도를 보이는 곳은 다량의 콜라젠 성분에 의한 것으로

추정된다(6). 또한, T2 강조영상에서 고신호강도를 보이는 데

스모이드종양은 높은 세포 충실도를 보이며 빠른 성장을 예측

하는 인자로서 외과적 절제술의 결정에 중요한 역할을 할 수

있다(8). 데스모이드종양의 integrated 18F-PET/CT 스캔의

영상소견은 잘 알려졌지 않지만, 2.77±1.32의 SUV를 보이며

이는 섬유모세포에 의한 섭취섭취량 정도가 악성 여부를 반영

하기보다 종양 내의 세포구성성분을 반영하며 섬유모세포에

의한 섭취가 그 원인으로 추정되고 있다 (9). 

본 증례에서도 T2 강조영상에서 종괴의 변연부보다 중심부

가 좀 더 높은 신호강도를 보이고 조영증강도 좀 더 잘되는

양상을 보였는데, 이를 병리조직소견과 비교해보면, 종괴의 변

연부는 콜라젠 성분들이 매우 밀집해있었으며, 세포들의 크기

가 작고, 종괴의 중심부는 콜라젠들의 밀집도가 현저히 낮고,

세포들의 크기가 컸다. 또한, 세포의 증식 정도를 알아보는

MIB-1 면역조직화학염색 검사에서도 종괴의 변연부에선 염

색이 되는 핵이 1-2개였지만(400배 고배율하) 중심부에선

6-7개가 관찰되어 종괴의 중심부가 변연부보다 세포의 증식

이 활발한 것을 확인할 수 있었다. 따라서 이전에 보고된 것

과 같이 (6, 8), 본 증례에서도 데스모이드종양의 영상소견은

콜라젠의 양, 세포의 충실도, 세포의 증식도가 영상소견에 영

향을 미친 것으로 생각할 수 있다.

흉부에 발생한 큰 흉강 내 종괴는 국한성 섬유종양, 악성 중

피종, 섬유육종, 악성 섬유조직구종, 신경초종 등을 감별진단

해야 한다. 국한성 섬유종양은 80%가 장측 흉막에서 발생하

며, 경계가 좋은 소엽상 종괴로 보이며 주위 조직보다 강하게

조영증강 된다. 가장 흔한 악성 흉막종양은 악성 중피종으로,

남자에 자주 생기며 미만성 흉막비후, 흉막석회화, 열구침범,

흉막삼출과 같은 영상소견을 보인다. 악성 섬유조직구종은 영

상검사에서 특징적인 소견이 없어 병리조직검사가 필요하다.

척추신경근에서 발생하는 신경초종은 척추주위에 생기는 경계

가 좋은 구형 분엽성 종괴로, 종괴 내에 점상의 석회화, 낭성

변화, 출혈을 보일 수 있다 (10). 데스모이드종양의 병리소견

은 대부분 비멘틴(vimentin), 알파 평활근 액틴 (alpha smooth

muscle actin)에 양성을 보이고, 일부에서 데스민 (desmin)에

양성을 보인다고 보고되었다 (11). 병리학적으로 매우 유사하

지만 감별해야 할 질환인 국한성 섬유종양은 면역조직화학염

색에서 CD34에 양성을 보이지만 데스모이드종양은 음성을 보

이므로 면역조직검사에서 두 질환을 감별할 수 있다(11). 

데스모이드종양의 치료는 주변 연부조직과 뼈를 포함한 완

전한 절제이다. 복강 외에 생기는 데스모이드종양의 경우 재

발률이 더 높으며, 수술적 절제를 시행 받은 후 데스모이드종

양의 국소 재발률이 23%-45%까지 보고되었다(3, 5). 수술

할 수 없는 환자는 일차적으로 방사선치료가 고려될 수 있고,
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수술적 절제술 후 타목시펜 치료도 효과가 있다는 보고가 있

다(2). 데스모이드종양은 양성 종양임에도 국소재발률이 높아

적절한 치료방법 선택이 중요하므로 정확한 진단이 필요하다.

종양의 조기발견과 정확한 진단은 초기에 구조와 기능을 살리

는 수술을 효율적으로 할 수 있게 해준다. 또한 수술 후 예민

한 영상검사를 이용한 추적관찰이 필수적이며, 자기공명 영상

은 데스모이드종양과 주변조직과의 신호강도의 미세한 차이를

감지할 수 있어 추적관찰의 영상검사로 적합하다. 

요약하면, 흉막 내지는 흉곽에서 기원하는 흉강 내 데스모

이드종양은 매우 드물지만 그 재발률이 높은 까닭에 수술 전

에 빠르고 정확한 진단이 필요하며, 본 증례와 같은 다양한 영

상검사의 소견을 보고함으로써 진단을 더 용이하게 할 수 있

을 것으로 기대한다.
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Desmoid tumors are rare soft tissue tumors arising from the fascia or from musculoaponeurotic structures.
They are commonly seen in the extremities, but are rarely found in the thorax. Thoracic desmoid tumors com-
monly arise from the chest wall and rarely in the thoracic cavity. Imaging diagnosis of an intrathoracic
desmoid tumor is difficult because there are no specific imaging findings for a desmoid tumor that can be dif-
ferentiated from the various tumors of the chest wall, including a solitary fibrous tumor of the pleura. All
desmoid tumor cells show negative immunohistochemical staining for CD34 in pathological specimen, a fea-
ture that makes it possible to differentiate a desmoid tumor from a solitary fibrous tumor of the pleura.
Desmoid tumors are locally aggressive and the rate of local recurrence is very high. Consequently, wide radi-
cal resection is required and a preoperative accurate diagnosis of desmoid tumors is warranted. We describe
the radiological findings of various imaging studies for an intrathoracic desmoid tumor. Our findings should
facilitate a proper diagnosis of desmoid tumors.
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