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A case of head and neck rhabdomyosarcoma with pancreatic metastasis

JunHa Song, M.D.1, Jaeho Jung, M.D.1, YongWon Choi, M.D.1, ChangJun Kang, M.D.1, 
Mi Sun Ahn, M.D.1, JaeHo Han, M.D.2, and Seok Yun Kang, M.D.1
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Rhabdomyosarcoma is a malignant tumor of mesenchymal origin. It is relatively common in childhood but relatively rare in 
adults. Common primary sites are the head and neck, extremities, and genitourinary tract. Lung, bone, lymph node, and bone mar-
row are common metastasis sites. Histologically, it can be classified into embryonal, botryoid, alveolar, and pleomorphic 
rhabdomyosarcoma. The alveolar subtype accounts for approximately 20%, and its prognosis is poor. The management of rhabdo-
myosarcoma usually involves a combination of surgery, radiotherapy, and chemotherapy. Metastatic pancreas rhabdomyosarcoma 
is rare. We experienced a case of alveolar-type maxillary rhabdomyosarcoma that metastasized to the pancreas, and we report this 
with a review of the literature. (Korean J Med 77:S411-S414, 2009) 
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서     론

횡문근 육종(rhabdomyosarcoma)은 유소아 및 청소년기에 

가장 흔한 연부조직 암으로, 이 연령대의 전체 악성종양의 

4~6%를 차지한다1). 성인에서 연부 조직 육종은 전체 악성

종양 중 1% 미만을 차지하며, 이 중 횡문근 육종은 전체 연

부 조직 육종에서 3%를 차지하는 드문 악성종양이다2). 횡
문근 육종은 주로 사지, 두경부, 비뇨생식기, 골반 등에서 

흔하게 발생하며 전이는 주로 임파선, 폐, 뼈, 골수 등에  대

부분 발생하나3) 췌장의 전이는 드물게 보고되고 있으며4) 현

재까지 횡문근육종의 췌장 전이는 국내에서 보고된 예가 없

었다. 이에 저자들은 상악동에서 횡문근육종이 발생한 뒤 

췌장으로 전이한 증례를 1예 경험하였기에 문헌고찰과 함

께 이를 보고하는 바이다. 

증     례

환  자: 송○례, 46세 여자

주  소: 안면부동통

현병력: 환자는 1개월 전부터 발생한 안면부 동통을 주소

로 이비인후과에 내원하여 시행한 비강 내 조직 검사 및 두

경부 전산화단층촬영에서 상악동 종양이 의심되어 수술 위

해 입원하였다.
과거력: 특이사항 없음.
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Figure 1. The pancreatic mass consisted of small round cells with 
a high nucleus-to-cytoplasm (N/C) ratio that were separated into 
alveoli by thin fibrovascular septa (H&E ×400).

Figure 2. This figure captured from abdominal CT scan showed 
diffuse pancreatic enlargement and peripancreatic infiltration and 
ill-defined low density mass in pancreatic head and uncinate 
process (arrow).

이학적 소견: 내원 당시 혈압은 120/80 mmHg, 맥박수 분

당 70회, 호흡수 분당 16회, 체온은 36.5℃였다. 의식은 명료

하였고, 결막 창백이나 공막황달 소견은 없었고, 경부 촉진

상 Level 1에서 2.5×1 cm의 단단하고 압통 없이 잘 움직이는 

림프절이 촉지되었다. 흉부진찰 소견에서 호흡음은 깨끗하

였으며 심음도 정상이었다. 복부진찰에서 만져지는 종괴나 

압통 등도 없었다. 
검사실 소견: 말초혈액 검사, 혈청화학 검사, 소변 검사에

서 이상소견 없었다. 
방사선 소견: 흉부 및 복부 X-선 검사는 정상이었고, 부

비동 전산화단층촬영과 코인두 자기공명영상에서 경부 림

프절 침윤이 동반된 좌측 비강과 상악동 내로 침윤하는 종

양 소견을 보였고, 타 장기 전이를 감별하기 위해 시행한 전

신 양성자 방출 단층촬영술에서도 두경부에 국한된 종양 소

견을 보였다. 
병리 소견: 원발 병소는 광학 현미경 검사에서 핵/세포질 

비율이 매우 낮은 소세포 양상을 띄고 있었으며 얇은 섬유

화 격벽에 의해 포상형으로 모여 있었고, 면역조직화학염색

상 vimentin, desmin, S-protein에 양성이었고, LCA, cytoker-
ain, HMB, MIC-2에 음성 보였으며 이상의 소견을 종합하여 

포상(alveolar) 횡문근육종으로 진단하였다.
치료 및 경과: 입원 3일째 상악동 종양에 대해 상악동 부

분 절제 및 림프절절제술 시행하였다. 수술 후 조직 검사에

서 절제변연에서 종양이 관찰되고 림프절 전이 소견이 보여 

동시 항암화학방사선요법을(vincristine 1.5/m2 D1,3,5/dactin-

omycin 500 mg/m2 D1~3/cyclophosphamide 500 mg/m2 D1~3/ 
180 cGy for 25Fr daily) 2차까지 시행한 후 추적 두경부 CT 
scan상 완전관해 소견을 보였다. 하지만 호중구 감소증으로 

인한 메티실린 저항성 포도구균 폐렴이 발생하여 중증 패혈

증 및 급성 호흡부전으로 중환자실 치료받았다. 이후 췌장

염이 발생하여 시행한 복부 전산화단층촬영(그림 1)과 내시

경적 역행성 췌담관 조영술에서 췌관 및 중간 총담관의 종

양 침윤 소견을 보여 세침 흡인 조직 검사를 시행하였다. 조
직 검사 결과 횡문근육종 소견을 보이고 복부 전산화단층촬

영에서 다른 장기로 전이 소견이 없어 유문부 보존 췌장 십

이지장 절제술을 시행하였다. 수술 후 조직 검사에서 췌장 

두부에 5×4 cm 가량의 종괴 관찰되었고, 변연에서 종양 세

포는 관찰되지 않았고, 림프절 침윤도 없었다. 광학 현미경 

검사상 세포들은 핵/세포질 비율이 매우 낮은 소세포 양상

을 띠고 있었으며 얇은 섬유화 격벽에 의해 포상형으로 모

여 있었고, 면역조직화학 검사에서 desmin, vimentin에 양성

이었고, cytokeratin에 음성 소견 보여 횡문근육종의 전이로 

진단하였다(그림 2). 이후 외래 추적관찰에서 시행한 복부 

전산화단층촬영에서 복강 내 암종증 있어 고식적 항암화학요

법(Etoposid 80 mg/m2 D1~3/Ifosfamide 1.5 g/m2 D1~3) 6차례 

시행받았으나 치료에 반응이 없었다. 이후 좌측 대퇴골 내 

전이가 있어 고식적 방사선 요법(400 cGy/5Fr) 시행 후 지속

적인 종양의 진행으로 더 이상의 치료 거부하고 퇴원 후 추

적 탈락되었다.
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고     찰

두경부 연부 조직 육종은 비교적 드물며, 두경부에서 발

생하는 전체 악성종양의 1% 미만을 차지한다7). 소아에서는 

두경부에 세 명 중 한 명 꼴로 횡문근 육종이 발생하여 소

아 횡문근 육종 가운데 가장 흔하게 발생하는 장소이며 안

와 주위에서 많이 발생한다2). 성인에서 횡문근 육종은 22% 
가량 두경부에서 발생하며 국내의 한 기관의 통계에 따르면 

parameningeal 부위에 73%가 발생하여 소아와는 그 임상양

상이 다르다7). 한편 Nayer 등에 의하면 성인에서 발생하는 

두경부 횡문근 육종은 주로 sinonasal tract을 따라서 많이 발

생하며 성별에 따른 발생률의 차이는 거의 없었다6).
두경부 연부조직 육종은 대부분 특별한 증상이나 증후 

없이 발생한다. 약 80%의 환자에서 무통성의 종괴로 발견이 

되지만5) 두경부 내에서 육종의 발생 장소에 따라서 코막힘, 
비출혈, 현훈, 이명과 같은 다양한 증상이 발생할 수 있다. 
이학적 검사에서 주로 두경부의 점막하 종양으로 발견이 되

며 이는 점막에서 발생하는 두경부 편평상피세포암과의 중

요한 감별점이다. 두경부 전산화단층촬영이나 자기공명영상

은 이학적 검사를 보완해 주며 주변 뼈와 두개강 내 및 임

파선 등의 침범 여부를 알 수 있어 치료 전 병기 결정에 도

움을 준다. Lee 등7)에 의하면 조영증강 두경부 전산화단층

촬영에서 횡문근육종은 주변 근육과 비슷하게 조영증강이 

되었으며 자기공명 전산화단층촬영에서 주변 근육과 비교

하였을 때 T1기에서는 균질하게 등신호(isointense)강도를 보

였고, T2기에서는 고신호(hyperintense) 강도를 보였다. 두경

부 횡문근육종의 경우 특히 경부 임파선을 잘 침범하므로 

이에 대한 검사가 필요하다8). 

과거력, 이학적 검사, 영상학적 검사가 육종을 시사하더

라도 진단을 정확히 내리기 위해서는 조직 검사가 필수적이

다. 횡문근육종은 조직학적으로 배아성 횡문근육종, 국화상 

육종, 폐포성 횡문근육종, 다형성 횡문근육종으로 분류되며, 
이 중 배아성 횡문근육종이 70~80% 가량으로 가장 흔하다9). 
배아성 횡문근육종은 유소아 및 청소년기에 호발하고 주로 

두경부, 비뇨생식기 주위에 발생한다. 국화상 육종은 배아

성 횡문근육종의 아형으로 생각되며, 육안적으로 전형적인 

포도상 모양을 하고, 현미경적 소견상 점막하층에서 방추형 

세포층이 용종형 모양의 종괴를 형성하여 위로 밀어올리는 

소견을 보이며, 점막하층에 원시적 횡문근아세포의 밀집된 

모습이 관찰된다. 폐포성 횡문근육종은 전체 횡문근육종 중 

10~20%를 차지하며 성인에서 발생하는 두경부 횡문근육종 

중에서 비교적 빈도가 높게 보고되었으며 본 증례도 폐포성 

횡문근육종이었다6). 다형성 횡문근육종은 네 가지 조직형 

중에서 가장 적게 발생하나 주로 성인에서 사지의 큰 근육 

주위에 많이 발생한다. 횡문근육종의 경우 20% 가량의 경우 

조직 소견에서 분화가 잘 되지 않은 작고 둥근 형태의 세포

로 보여서 유잉 육종, 신경모세포종, 악성 림프종 등과의 감

별이 필요하다. 감별은 MyoD1, myogenin, desmin, myoglobin 
등에 대한 면역조직염색법을 통해 가능하다10).

횡문근 육종의 경우 국소 침윤, 림프절 전이 및 혈행성 

전이를 통해 종양이 진행을 한다. Lawerence 등11)에 의하면 

림프절 전이는 비뇨생식계가 24%로 가장 높으며, 사지 12%, 
안구외 두경부 7%, 체간 3%, 안구 0% 정도이었다. Shimada 
등12)에 의하면 혈행성 전이가 약 20%로 사지, 체간의 경우

가 많으며, 전이 부위는 폐(50~60%)가 가장 많았고 임파선

과 골수도 주요 전위 부위였다. 그 외에 심장, 뇌, 뇌막으로 

전이가 되었으며2) 본 증례와 같이 췌장으로 전이된 경우는 

보고가 드물었다4).
가장 널리 사용되는 수술병리 병기체계는 1972년에 IRS 

(intergroup rhabdomyosarcoma study)에서 보고된 clinical 
grouping system이다13). IRS-IV에서는 TNM병기체계를 같이 

사용하였는데 TNM 체계에서는 발생부위, 국소전이, 크기, 
림프절 전이, 전이성 병변의 유무 등을 사용하며 예후를 예

측하는 데 도움이 된다고 보고하였다14). TNM 병기 체계의 

경우 수술 전 병기체계이고 IRS의 경우 수술 후 병기 체계

이다.
두경부 횡문근육종의 경우도 다른 부위 횡문근육종과 동

일하게 수술적 완전 절제가 중요하나 두경부 위치상 중요한 

장기와 인접해 있고 기능과 미적인 문제로 완전 절제가 불가

능한 경우가 많다. 따라서 많은 환자에서 방사선 요법과 항

암화학요법을 사용하게 된다. 방사선 치료는 총 5,000~6,000 
cGy 정도의 용량이 필요하다. 항암 화학 요법은 횡문근육종

의 생존율을 향상시켰고, vincristine, actinomycin D, cyclo-
phosphamide, etoposide, ifosfamide 등이 사용되며 주로 사용

되는 regimen은 VAC (vincristine, actinomycin D, cyclophos-
phamide)이다. 최근 IRS-IV연구에서 VAC와 VAI, VIE 등 세 

가지 다른 항암 화학 요법을 시행하였으나15) IRS-III에서 연

구된 환자군과 비교하였을 때 뚜렷한 생존율의 향상을 보이

지 못하였다. 전이성 병변이 있는 경우 적극적인 치료에도 

좋은 예후를 기대하기 어렵다. IRS-III에 의하면 전이성 병

변이 없는 경우는 60~70%가 복합요법으로 완치될 수 있으

나 전이성 병변이 있는 경우에는 20%로 급격히 감소하는 
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것으로 보고되었다16). 치료에 대한 성적이 좋지 않아서 자가 

조혈모세포 이식도 사용되었으나 생존율을 향상 시키지는 

못하였다17).
환자의 예후는 병기, 조직형, 원발 병소 부위, 원격 전이 

여부 등에 따라 결정되며 Odile 등에 따르면 조직학적으로 

배아형인 경우, 비뇨기계에서 원발한 경우, 림프절 침윤이

나 골수 침윤이 없는 경우가 예후가 좋았으며18) James 등에 

의하면 16세 이상 환자의 경우 5년 생존율이 22~35%로 좋

지 않은 것으로 알려지고 있다3). 본 증례에서는 환자가 고

령이었고, 조직형이 포상형이었으며 림프절 침윤을 동반하

였고, 수술적으로도 완전절제가 되지 않았으며(IRS II-C) 수
술 후 전이성 병변 등이 있어 환자의 예후가 좋지 않았을 

것으로 생각된다. 

요     약

저자들은 안면부 동통 주소로 내원한 46세 여환에게서 

상악동에서 발견된 횡문근육종을 부분 상악동 절개 및 림프

절 제거 후 동시 화학/방사선요법 시행하였으나 췌장에 전

이된 예를 1예 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바

이다.

중심 단어: 횡문근육종; 췌장; 전이
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