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서      론

  간의 원발성 육종은 모든 원발성 악성 간종양의 1∼2%를 

차지하며 그중 평활근육종은 더욱 드물다.(1) 평활근육종은 

평활근세포에서 기원하는 종양으로 자궁, 위, 후복강, 방광, 

폐, 신장, 등에서 호발한다.(2) 저자들은 특이한 증상이 없이 

소화불량을 주소로 내원한 환자에서 생긴 거대한 간종물을 

간측좌엽절제술을 시행하여 간에서 발생한 원발성 악성 평

활근육종으로 확진한 증례를 보고하는 바이다.

증      례

  환  자: 이○○, 61세 여자

  주  소: 소화불량

  과거력: 환자는 특이한 병력이 없었다.

  가족력: 기타 가족 중에 특이한 질환 및 소견이 없었다.

  현병력 및 신체검사 소견: 환자는 6개월 전부터 시작된 

소화불량을 주소로 개인병원에서 복부초음파 시행 후에 간

종물이 있음을 진단받고 본원 내과에서 상부위장관조영술, 

간혈관조영술 및 색전술을 시행한 후에 수술을 위해서 외

과로 전과되었다. 신체검사 결과 혈압, 맥박, 호흡수, 체온

은 정상이었고 복부는 팽만되어 있지 않았고 촉진상 간종

물은 심와부에서 15×10 cm 크기로 만져졌고 촉진 시 동통

은 없었다.

  검사실 소견: 말초혈액검사 결과 혈색소 11.0 g/dl, 헤마토

크리트 32.4%, 백혈구 7,100/mm
3, 혈소판 420,000/mm3이었

고 생화학검사 결과 총단백 6.7 mg/dl, 알부민 3.5 mg/dl, 총

빌리루빈 0.6 mg/dl, alkaline phosphatase 123 U/L, GOT 51 

U/L, GPT 24 U/L이었고 CEA, CA19-9, AFP 모두 정상범위

에 있었다.

  방사선 소견: 외부에서 검사한 복부컴퓨터단층촬영 결과 

간좌엽에 거대한 간종물이 위치하고 있었고(Fig. 1) 주위의 

장기를 압박하는 소견을 보여서 시행한 상부위장관조영술

과 위내시경 및 위내시경초음파상에 위에서 기원한 점막하

층종물로 보였고 수술을 위해서 시행한 간혈관조영술에서

는 간좌엽에 평활근육종을 시사하는 소견을 보였다.

  수술 소견: 전신 마취하에 양측 늑골하 절개 및 정중절개

로 개복하였고 복강에 소량의 체액성 복수가 있었고 간좌

엽에 종물은 간측좌엽에 국한되어 있었으며 횡경막과  대

망과 심한 유착소견을 보였으며 Pringle maneuver 없이 좌측

좌엽으로 가는 간동맥과 간문맥을 결찰한 후에 간측좌엽절

제술, 담낭절제술, T관 삽입술을 시행하였다(Fig. 2). 수술 

중 간종물과 주위조직의 유착이 심하였으나 특별한 이상없

이 수술을 마쳤다.
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A primary hepatic sarcoma is a rare tumor, that most 
frequently arises from hepatic connective tissue or vascular 
channels, and is usually located in the intrahepatic area. 
Pedunculated, or bulging, lesions have also been reported. 
We encountered a pedunculated primary hepatic leiomyo-
sarcoma occurring in a 61-year-old woman. A giant exo-
phytic hepatic mass measuring 15x10cm in size, was located 
in the left lateral segment of the liver, which was com-
pressing the stomach. A left lateral segmentectomy was 
performed. Microscopically, the tumor was composed of 
spindle cells reactive to muscle specific actin. The mitotic 
figures were 5/10 high power fields indicating the tumor was 
malignant. No other primary sites were recognized from 
clinical studies. (J Korean Surg Soc 2003;64:434-436)
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  병리조직학적 소견: 육안적으로 간종물을 포함한 간측좌

엽은 21×16×17 cm였고 1,560 g 정도였으며 단면은 낭성

변화를 한 종물이었고 일부 포함된 간조직은 정상 간조직

의 형태를 보였으며 간경화나 섬유화소견은 볼 수 없었다. 

조직학적으로 myxoid 배경을 가진 spindle cell이 서로 나열

되어 있는 구조였고 섬유화된 조직으로 둘러싸여 있었다

(Fig. 3). 면역조직화학법을 시행하여서 S-100, neuron spe-

cific enolase, desmin 등은 음성이었으나 smoth muscle actin

이 양성으로 나왔고 병리학적 진단은 간의 원발성 평활근

육종이었다.

  수술 후 경과: 수술 후에 수술합병증은 없었고 수술 후 

21일째 T관을 제거하고 퇴원하였다. 외래 추적관찰 중에 수

술 후 24개월에 복강내와 복벽에 다발성 전이병소가 발견

되었고 29개월에 폐와 늑막에 전이병소가 발견되고 수술 

후 49개월에 사망하였다.

고      찰

  평활근육종은 주로 자궁, 위장, 후복강, 표재성 연부조직, 

방광, 신장, 폐장 등에서 발생하며 그중에서도 간의 원발성 

평활근육종은 매우 드물 것으로 알려져 있고 남녀의 발생

비율은 비슷하며 평균호발연령은 53.6세이다.(3) 간의 원발

성 평활근육종은 간에서 직접 기원하거나 ligametum teres

(간원삭)에서 기원하는데(4) 간에서 기원하는 원발성 평활

근육종을 확진하기 위해서는 우선 인접 장기에서 기원한 

단일전이병소가 아님을 확인하여야 하고 흔히 발견되는 장

기인 위, 소장, 대장 등의 장관계와 자궁, 방광, 전립선, 신장 

등의 비뇨생식계와 후복막의 하대정맥, 그리고 간내의 간

원삭 등의 장기를 확인하여서 종양이 없음을 확인하여야 

한다.(5-8)

  간의 원발성 평활근육종의 임상양상은 복부종물, 간비대, 

복부팽만, 체중감소 등으로 특징적이지 않고(4,6) 복부컴퓨

터단층촬영상에서는 비교적 큰 균일한 저음영의 종괴로 나

타나고 조영증강이 불균일하게 변연부에 집중이 되는 양상

을 보이고 종양내부에 광범위한 괴사 혹은 낭성변화를 가

지고 있는 것으로 알려져 있다.(9)

  병리학적 소견상 전형적인 방추체 모양의 세포를 확인할 

수 있고 면역조직화학적 검사 결과 desmin에는 염색성이 다

양하였고 muscle specific action에 양성, vimentin에 양성, 

S-100 에 음성, NSE에 음성 등의 소견을 보여서 신경세포에 

염색이 되는 항체에 음성인 소견을 보인다.(10) 전자 현미

경검사에서는 박근세사(thin myofilament)와 조밀체(dense 

body)가 있고 소포음소포와 세포 간에 연결이 보이면서 기

저판이 전체 세포막을 둘러싸고 있으면 평활근으로의 분화

가 확실하다고 할 수 있다.(10)

  전이가 있거나 주위장기로의 침윤이 있을 경우는 확실하

게 악성이라고 할 수 있겠지만 그렇지 않은 경우에는 악성

Fig. 1. CT scan of primary leiomyosarcoma in the left lobe of the 

liver.

Fig. 2. Operative field of primary hepatic leiomyosarcoma. left 

lateral segmentectomy was done.

Fig. 3. Microscopic finding of the primary hepatic leiomyosarcoma 

Spindle cells with pleomorphism are seen (H&E ×200).
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의 판단기준은 조금씩 다르다. 대개 종양의 크기가 5 cm 이

상이고 세포밀도가 높고, 세포분열이 보이고 괴사가 있을 

때 악성의 확률이 높다고 알려져 있고(10) Eizinger 와 Weiss 

등(11)은 후복강에 발생한 평활근육종의 경우에 10개의 고

배율에서 5개 이상의 세포분열이 보일 경우 악성이라고 하

였고 1개에서 4개가 보일 경우 잠재적 악성이라고 하였다. 

본 증례의 경우에는 다수의 세포분열(5/10HPF) 및 주위 간

실질을 침습하여서 악성 평활근육종으로 진단되었다. 치료

법으로는 외과적 절제, 항암요법, 방사선치료 등이 시행되

어져 왔는데 예후는 전이율이 높음에도 불구하고 간세포암

보다 좋고 특히 간원삭 기원의 경우에는 더 좋다고 한

다.(10) Baur 등(6)은 수술적인 절제를 하는 것이 생존연장

에 도움을 주는 것으로 발표하였고 Gates 등(3)은 외과적 절

제와 항암요법의 병행치료로 평균생존기간이 3.3년으로 원

발성간세포암보다 좋은 예후를 보였다. 저자의 경우도 수

술 후에 비록 다발성 전이를 보였지만 수술 후에 4.1년을 

생존하였다.

결      론

  저자들은 61세 여자환자에서 흔하지 않은 간의 원발성 

평활근육종을 수술 전에 진단하고 수술적인 절제로 치료한 

후에 외래 추적 관찰하다가 다발성 전이를 동반하여서 수

술 후 49개월만에 사망한 경우를 경험하였다. 저자들의 경

험과 문헌 고찰에 의하면 간의 원발성 평활근육종의 경우

에는 적극적인 수술적 치료만이 생명연장을 기대할 수 있

다고 하겠다.
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