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A case of bladder rhabdomyosarcoma in an adult

Yoon Ho Hwang, M.D.1, Yong Won Choi, M.D.1, Jae Ho Jung, M.D.1, Kyung Hyun Koh, M.D.1, 
Se Joong Kim, M.D.2, Hee Jae Joo, M.D.3 and Seok Yun Kang, M.D.1
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Rhabdomyosarcomas, malignant neoplasms exhibiting skeletal muscle differentiation, are the most common childhood 
sarcomas. Embryonal rhabdomyosarcomas of the genitourinary tract also occur in children but are rare in adults. We report a case of 
embryonal rhabdomyosarcoma arising in the bladder of a 29-year-old man who presented with dysuria and microscopic hematuria. 
A partial cystectomy was performed, and he received chemotherapy with vincristine and actinomycin. (Korean J Med 77:S203- 
S208, 2009) 
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서     론

횡문근육종은 1850년 Wiener에 의해 처음 기술되었으며1), 
소아 및 청소년의 가장 흔한 연조직 육종으로, 그 중 15~ 
20%가 질, 방광, 전립선, 고환주위 조직인 정삭과 부고환, 자
궁 등 비뇨생식기 계통에 발생한다2). 방광이나 전립선에 발

생하는 경우는 전체횡문근육종의 5% 정도를 차지하며, 특히 

10세 미만의 소아에서는 방광에서 발생하는 가장 흔한 종양

이 횡문근육종이고, 영아에서 횡문근육종이 가장 호발하는 

부위는 방광이다2). 그러나 성인에서 방광에 횡문근육종이 

발생하는 경우는 매우 드문 것으로 알려져 있으며3), 국내 문

헌에는 1예 정도가 보고되어 있다4). 소아 및 청소년 횡문근

육종의 치료에 대해서는 1972년 Intergroup Rhabdomyosarco-
ma Study (IRS)에 의한 지침에 따라 적절한 치료법을 선택할 

수 있으나 성인의 경우 최선의 치료방침은 명확하지 않은 

상황이다. 
저자들은 29세 남자에서 배뇨곤란과 현미경적 혈뇨를 주

소로 내원하여 방광에 발생한 배아세포형 횡문근육종을 진

단하고, 방광 부분 절제술로 종양을 제거 한 뒤 보조 항암화

학요법을 시행하여 치료한 1예를 경험하였기에 문헌고찰과 

함께 보고하는 바이다.
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Figure 1. Pelvic computed tomography shows a 3.2×3.0-cm
mass (arrow) with peripheral enhancement and an irregular mar-
gin at the anterior aspect of the bladder dome.

Figure 2. Grossly, the mass was well marginated and showed no 
invasion to adjacent bladder mucosa or serosa. On a cut section, a 
2×2-cm mass with central hemorrhagic necrosis was noted.

증     례

환  자: 박○○, 29세, 남자

주  소 일주일 동안 지속된 배뇨곤란 및 현미경적 혈뇨

현병력: 환자는 특별한 과거력 없던 자로 일주일간 지속

된 배뇨곤란을 주소로 개인 비뇨기과 방문하여 시행한 소변

검사에서 현미경적 혈뇨(25 RBC/HPF) 소견을 보이고, 복부 

초음파에서 방광의 천정부에 2.5×2.5 cm 크기의 종괴가 관찰

되어 본원으로 내원하였다.
과거력: 특이사항 없음.
가족력: 특이사항 없음. 
사회력: 특이사항 없음.
진찰 소견: 내원 당시 활력징후는 혈압 110/70 mmHg, 맥

박 80회/분, 호흡수 12회/분, 체온 37.0℃였고, 급성병색은 보

이지 않았다. 두경부 검사 및 경부 검사상 이상소견은 없었

다. 흉부 및 복부 검사에서도 이상소견은 보이지 않았으며, 
방광의 종괴는 촉지되지 않았다. 

검사실 소견: 혈액 검사에서 백혈구 4,500/mm3, 혈색소 

14.0 g/dL, 적혈구 용적률 39.2%, 혈소판 210,000/mm3으로 정

상이었고, 혈청 생화학적 검사상 이상소견은 없었다. 본원에

서 시행한 소변 검사에서는 정상소견을 보였다. 
방광경 검사 소견: 내원 당일 시행한 방광경 검사에서 방

광의 천정부에 발적된 점막을 소견을 보이는 돌출된 종괴가 

관찰되어 조직 검사를 시행하였다.
방사선 소견: 정맥신우조영술상 이상소견은 보이지 않았

고, 골반 전산화단층촬영에서 방광 천정부에 주변부가 잘 조

영되는 3.2×3.0 cm 크기의 종괴가 관찰되었다(그림 1). 복강 

내에 소수의 작은 임파선 종대가 관찰되었으나 모두 직경 

0.5 cm 이하로 임파선 전이 및 복강 내 타장기로의 전이를 

의심할 만한 소견은 없었다. 그 밖에 흉부 단순촬영과 전신

골주사 검사에서 원격전이의 소견은 없었다.
수술 및 조직 소견: 방광경 조직 검사상 방광염 이외의 특

이 소견 없어 방광 천정부에 발생한 요막관암 의심하에 수

술을 시행하였다. 수술 시 방광의 천정부에 요막관과 매우 

근접하여 경계가 분명한 둥근 종괴가 발견되었고, 이 종괴는 

주변 장막이나 주변조직과의 유착은 없었다. 복강 내의 타장

기나 임파선 전이를 의심할 만한 소견은 관찰되지 않았다. 
요막관 및 배꼽을 포함하여 종괴를 절제하였고, 방광은 부분 

절제술 후 봉합하였다. 절제된 종괴는 2×2 cm 크기였으며 

종괴의 절개면에서는 중심부위에 출혈된 괴사 소견이 관찰

되었고, 방광근 내에 국한되었으며 주변 점막이나 장막 및 

요막관에 침범하는 소견은 보이지 않았다(그림 2).
조직 병리 소견: 저배율(H&E, ×100)의 광학현미경 소견상 

H&E 염색에서 주변 방광 평활근을 침윤하는 양상의 방추형 

종양세포가 보였으며 일부에서는 세포괴사가 관찰되었고, 
세포가 과밀하게 분포하는 부위와 그렇지 않은 점액양 부위

가 교차하는 양상이 관찰되었다. 종양세포는 주변의 점막이

나 장막에 침범하지 않았다. 고배율(H&E, ×400) 현미경상 
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Figure 3. Spindle-shaped tumor cells infiltrating bladder smooth muscle, with alternating hypercellular areas and loosely packed myxoid 
areas, were noted (A: H&E stain; original magnification, ×100). In a high-power field, round or spindle-like cells admixed with large 
round rhabdomyoblasts with abundant eosinophilic cytoplasm are seen (B: H&E stain; original magnification, ×400).

세포질을 거의 갖지 않는 원형 혹은 방추형의 세포들이 다

형성 핵과 풍부한 호산성 세포질을 갖고 일부에서는 활동적

인 유사분열(miotosis)을 보이는 횡문근육모세포(rhabdomyo-
blast)와 혼재되어 관찰되었다(그림 3). 면역조직화학 염색에

서 desmin 양성, vimentin 양성, smooth muscle actin 음성, cal-
desmon 음성 소견을 보여 방광에 발생한 횡문근육종으로 진

단하였다.
임상경과 및 치료: TNM 병기 2, Group I로 ISR-V에 따라 

저위험군 A에 해당되어 수술 2달 후부터 vincristine (1.5 
mg/m2, Day 1, Day 8, Day 15)과 actinomycin (0.015 mg/kg, 
Day 1 to Day 5)으로 보조항암화학요법을 4주 간격으로 총 

4회 투여받았고, ISR-V 지침에 따라 보조 방사선 요법은 시

행하지 않았다. 이후 첫 1년간은 3개월 간격으로, 이후 6개
월 간격으로 복부 컴퓨터단층촬영 시행하였으며, 현재 환자

는 1년 6개월 동안 재발 없이 건강한 상태로 외래 추적관찰 

중이다. 

고     찰

비뇨생식기에 발생하는 횡문근육종은 소아에서는 3번째

로 흔한 악성종양이며, 가장 흔한 연조직 육종으로 이중 

20% 정도가 방광에서 발생한다. 2~6세의 소아와 사춘기 시

기에 호발하나 어느 연령대에서도 발생할 수 있다
1,3). 성인에

서 발생하는 경우 국외의 한 기관에서 25년간 비뇨생식기 

육종으로 치료받은 131명의 성인 중 횡문근육종은 단지 4예

에 불과하였다는 보고와 같이 매우 드문 것으로 알려져 있

다5). 
방광에 횡문근육종이 발생하는 경우 대부분 방광의 삼각

부나 경부에 발생하며, 본 증례에서는 방광의 천정부에서 발

생하였는데, 이러한 경우는 10% 미만으로 보고되어 있다. 
임상적인 증상이 있으면 대개 종양의 크기가 5 cm 이상이며, 
주변 조직으로 침윤되어 있는 경우가 많다6). 진단 당시 20% 
정도의 환자에서 주변의 림프절 전이가 발견되며7), 흔하게 

폐, 골수, 뼈로 전이되고, 복막도 종종 침범할 수 있으나. 간, 
뇌와 같은 다른 장기로의 전이는 비교적 드문 것으로 알려

져 있다8). 
환자들은 주로 배뇨곤란, 급성 뇨폐색, 절박뇨 등의 증상

을 보이며, 현미경 또는 육안적 혈뇨와 하복부 둔통, 감염을 

동반하기도 한다. 본 증례에서는 배뇨곤란이 심하지는 않았

으나. 현미경적인 혈뇨가 동반되어 있었다. 이 경우 방광 초

음파를 시행하여 근육과 유사한 균질의 반향을 보이는 방광 

내 횡문근육종과 후복막임파선을 확인하고, 방광경 검사로 

담백색의 종물을 육안적으로 관찰한 후, 조직 검사를 통해 

최종적인 진단을 하게 된다. 그러나 생검 시 표면 조직이 염

증 변화를 동반할 수 있기 때문에 조직 검사를 깊이 시행하

거나 실패할 경우 개방생검이 필요할 수 있다
4). 본 증례에서

도 방광경 조직 검사로는 진단을 할 수 없었다. 전산화단층

촬영이나 자기공명영상을 이용하여 좀 더 정확히 원발부위

와 전이부위를 확인하여 병기를 결정하게 되는데, Shapiro와 

Strother 등은 자기공명영상이 좀 더 나은 대조 해상도와 더
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불어 관상(coronal) 및 시상(sagittal) 이미지를 제공하여 방광

의 삼각부 및 경부를 확인하기 용이하고, 종양의 전립선으로

의 침범 여부 등을 확인하는데 좀 더 뛰어나다고 하였다2). 최
근에는 진단과 추적검사에 PET/CT를 사용한 경우가 보고되

고 있으나9), 유용성에 대해서 추가적인 연구가 필요하다. 
횡문근육종은 태아의 근육 형성 과정과 비슷한 성질을 갖

고 있는 세포들이 초기에 근육 형성 과정으로 분화가 시작

되었다가, 어떤 연유에서 최종적으로 분화되지 못하고, 지속

적인 분열을 하게 됨으로써 발생한다고 생각된다10). Horn과 

Enterline은 횡문근육종을 조직학적으로 배아세포형(embry-
onal), 포상형(alveolar), 다형성(pleomorphic)으로 분류하였

고11), Newton 등은 이러한 기존의 분류법을 수정하여 좋은 

예후를 보이는 포도상형(botyroid), 방추세포형(spindle cell) 
횡문근육종, 중간 예후를 보이는 배아세포형 횡문근육종, 불
량한 예후를 보이는 포상형, 미분화(undifferentiated) 횡문근

육종으로 다시 분류하였다12). 그 중 가장 많은 수를 차지하

는 배아세포형 횡문근육종은 태생 7~10주 사이의 골격근과 

유사한 조직학적 소견을 보여, 저배율에서 세포가 과밀한 부

분과 그렇지 않은 부분이 번갈아 나타난다. 과밀한 부위는 

근육 발생과 유사한 세포들이 많이 포함되어 있고, 나머지 

부분은 결체 조직을 형성하는 기질로 구성되어 있으며, 약 

30% 정도에서 특징적인 횡문이 보인다13). 세포질이 거의 없

는 단일핵의 작고 둥근 또는 방추형의 세포들이 다형성 핵

과 풍부한 호산성 세포질을 갖는 근육모세포를 닮은 세포들

과 혼재하여 나타나는 것이 특징적이다13). 두 번째로 흔한 

포상형 횡문근육종은 15~20%를 차지하며, 주로 사지와 몸통

에 호발한다. 조직학적으로 태생 10~ 21주 사이의 골격근과 

유사한 소견을 보이며, 작고 둥근 세포들의 무리가 특징적인 

섬유격벽으로 둘러싸여 있다13). 방광의 포상형 횡문근육종

은 드물지만 불량한 예후를 보여, 적극적인 치료가 요구되기 

때문에 좀 더 흔하고 예후가 좋은 배아세포형 횡문근육종과 

구분하는 것이 임상적으로 중요하다. 세포 유전한적으로 배

아세포형 횡문근육종의 경우 염색체 11번의 단완에 위치하

는 유전 물질들의 결여가 특징적이며, 포상형 횡문근육종의 

경우 t (2;13)과 t (1;13)이 특징적이다14). 
특징적인 조직학적 소견이 보인다면 진단에 별 어려움이 

없으나, 분화가 좋지 못한 20% 정도의 경우에서는 소세포 

형태를 보이는 여타의 암 종들과 감별이 어려울 수 있다. 이 

경우 근육발생을 조절하는 전사 인자인 MyoD1과 myogenin
에 대한 면역조직화학염색법은 횡문근육종 진단에 높은 민

감도와 특이도를 보여주며, 그 밖에 actins, myosin, myoglo-

bin, desmin 등에 대한 면역조직화학염색법도 그에 비해 다

소 민감도와 특이도가 떨어지지만 감별진단에 유용하게 사

용될 수 있다15). 본 증례의 경우 특징적인 배아세포형 횡문

근육종의 현미경적 소견과 더불어 면역조직화학염색에서 

desmin과 vimentin에 양성 소견을 보이며, smooth muscle ac-
tin에 음성 소견을 보여 진단에 어려움은 없었다. 

소아 및 청소년 횡문근육종의 치료는 1972년 이래로 In-
tergroup Rhabdomyosarcoma Study Group (IRSG)에서 시행하

여 20세 미만 총 3,389명의 환자가 참여한 4개의 순차적인 연

구(IRS I-IV)들 통해 많은 발전이 있었다16). ISR-I (intergroup 
Rhabdomyosarcoma Study-1)에 의해 종양의 병기는 국소종양

을 수술적 방법으로 완전제거 한 경우 group I, 수술적 방법

으로 완전제거 하였으나 현미경적 잔류조직이 있거나, 국소 

림프절 전이가 있는 경우 group II, 불완전한 절제나, 종양이 

매우 거대하여 조직 생검만 가능한 경우 group III, 진단 당

시 원격전이가 있는 경우 group IV로 결정되었고, IRS-IV 연
구에서는 원발 병소 및 수술 전 TNM 병기를 동시에 이용하

였다. 
횡문근육종 치료의 근간은 수술로 현미경적 잔존 병소 없

이 근치적 절제를 시행하는 것이지만, 1970년대 이전의 연구

들에서 수술 단독만 시행한 경우 장기 생존은 9~35%로 불량

하였다. 이후 수술이 불가능한 국소 진행성 또는 전이성 병

변 뿐만 아니라, 수술적으로 완전 절제가 시행된 경우에도 

vincristine, actinomycin, cyclophosphamide (VAC)으로 보조 복

합항암화학요법이 추가하는 것이 생존율의 향상을 가져온다

는 보고들이 이어졌고, 이러한 결과들을 바탕으로 IRS가 진

행되었다. 이러한 체계적인 지침에 따른 수술, 보조 항암화

학요법 및 방사선 요법의 다학제적 접근은 횡문근육종의 5
년 생존율을 55%에서 71%까지 향상시켰고, 동시에 근치적 

방광 절제술을 피하고 부분 방광 절제술을 시행하여 방광의 

기능을 좀 더 보존할 수 있게 되었다16). 현재는 TNM 병기와 

group에 조직학적 분류를 더하여 치료 실패의 위험도에 따

라 환자 군을 4개로 분류하여 각기 다른 치료법을 적용하는 

ISR-V가 진행 중이다. 
이와는 대조적으로 성인의 횡문근육종은 그 희귀성으로 

인해 정확한 예후와 적절한 치료법에 대한 연구가 매우 부

족하다. Mackenzie 등은 1968년 근치적 방광 절제술과 방사

선 치료를 시행한 경우 중앙 생존 기간이 11개월로 불량하

였음을 보고하였다17). 강 등의 국내 보고4)와 최근의 Childs 
등의 국외 보고18)에서는 생존 여부에 대한 언급이 없으며, 
Ziari 등은 77세 환자에서 전신 수행 상태가 불량하여 6주간
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의 방사선 치료만 시행한 뒤 4주 후에 재발하여 진단 14주 

만에 사망한 경우를 보고하였다19). 반면 Yasui 등은 71세 남

환에서 근치적 방광 절제술 후 group I으로 확인되고, vincris-
tine, actinomycin, cyclophosphamide (VAC)로 1차례 항암화학

요법을 시행한 후 2년 간 무병 상태임을 보고하였다20). 
본 증례의 경우는 방광에 발생한 종양으로 그 크기는 5 

cm 미만이었고, 수술적으로 완전 절제하여, 잔류 조직이 남

아 있지 않은 배아세포형 횡문근육종이었다. TNM 병기 2, 
Group I로 술후 vincristine, actinomycin (VA)으로 보조 항암

화학요법을 시행하였는데, 이는 소아 및 청소년의 지침을 따

른 것이다. ISR-V의 분류에 따라 저위험군 A인 경우 방사선 

치료 없이 술후 보조 항암화학요법만 시행하도록 권고하고 

있으며, 저위험군은 vincristine, actinomycin, cyclophosphamide 
(VAC)과 vincristine, actinomycin (VA) 사이에 치료 성적의 

차이가 없었으며, 국소 림프절 전이 및 현미경적 잔존 병소

가 없는 경우 방사선 치료를 생략해도 치료 성적에 차이가 

없었다는 이전 IRS I-III 연구들의 결과에 바탕을 하고 있다. 
그러나 성인에게 이러한 소아, 청소년을 대상으로 한 연구결

과들을 그대로 적용시킬 수 있을 지는 확신할 수 없다. 실제

로 이전의 보고들에 의하면 성인 횡문근육종이 소아 보다 

예후가 불량하여 이 둘이 유전적으로 서로 다른 질환일 것

이라는 생각이 있었다. 그러나 최근 Ferrari 등은 소아 지침

에 따라 치료한 성인 횡문근육종의 예후가 소아와 비슷하게 

향상되었음을 보고하여, 성인의 경우도 소아의 지침에 따라 

치료할 것을 주장하였다. 또한 방사선 치료에 의한 방광 손

상과 그로 인해 방광 보존술을 시행하였음에도 방광 기능 

저하가 발생한다는 소아에서의 보고들을 감안한다면, 성인

의 경우에서도 저위험군 방광 횡문근육종의 경우는 방사선 

치료를 제외하는 것을 고려해 볼 수 있겠다. 
본 증례는 방광 천정부에 발생한 5 cm 미만의 종양으로 

요막관암 의심하에 수술적으로 완전 절제를 시행 후, 조직검

사에서 잔류 조직이 남아있지 않은 배아세포형 횡문근육종

으로 진단된 경우였다. 술후 TNM 병기 2, Group I로 ISR-V 
에 따라 저위험군 A에 해당되어, vincristine과 actinomycin으
로 보조 항암화학요법을 시행하였고, 현재 진단 1년 6개월 

동안 재발의 증거 없이 외래에서 추적관찰 중이다. 

요     약

횡문근육종은 소아 및 청소년의 가장 흔한 연조직 육종으

로, 그 중 15~20%가 방광을 포함한 비뇨생식기 계통에 발행

한다. 방광 부분 절제술, 보조 항암화학 및 방사선 요법의 다

학제적 접근을 통해 소아 및 청소년의 방광에 발생한 횡문

근육종에 대한 치료는 많은 발전이 있었다. 그러나 성인의 

경우는 그 희귀성으로 인해 충분한 연구가 부족한 것이 현

실이다. 본 저자들은 성인에서 방광의 천정부에 발생한 배아

세포형 횡문근육종을 진단하고, 방광 부분 절제술 및 보조 

항암화학요법을 통하여 치료한 경험을 문헌고찰과 함께 보

고하는 바이다. 

중심 단어: 횡문근육종; 육종; 방광
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