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전이성 복막성평활근증(Disseminated Peritoneal 

Leiomyomatosis)과 동반한 심장내로 확장된 정맥내 

평활근종증(Intravenous Leiomyomatosis)의 1예
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Leiomyomatosis refers to benign smooth muscle cell tumors that often arise from unusual growth patterns and include benign 

metastasizing leiomyoma, disseminated peritoneal leiomyomatosis, and intravenous leiomyomatosis. Intravenous leiomyomatosis 

is the extension of a vascular tumor into the venous channels, whereas disseminated peritoneal leiomyomatosis is characterized by 

multiple leiomyomas growing along the submesothelial tissues of the abdominopelvic peritoneum. It is extremely rare for intra-

venous leiomyomatosis and disseminated peritoneal leiomyomatosis to occur simultaneously. A 42-year-old female presented with 

disseminated peritoneal leiomyomatosis and intravenous leiomyomatosis extended through the inferior vena cava into the right side 

of the heart. The patient underwent one-stage surgery under simultaneous sternotomy and laparotomy, and radical excision of the 

tumor was achieved using cardiopulmonary bypass. Here we describe a case in which complete removal of a leiomyomatosis with 

an unusual growth pattern was successfully performed using one-stage surgery. (Korean J Med 2016;91:185-190)
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서     론

혈관내 평활근종증(intravenous leiomyomatosis)은 평활근

세포의 정맥내 증식으로 정의되는, 정맥내강(venous system)

을 침범하여 혈관을 타고 전이되는 특성이 있는 질환이다. 

또한 범발성 복강내 평활근종증(disseminated peritoneal leio-
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Figure 1. Echocardiography. (A) A highly mobile homogenous 
mass protruding into the right ventricle (RV). A large mass with 
to-and-fro motion through the tricuspid valve into RV during 
the systolic and diastolic phases (main mass, 54 × 44 mm, 16 ×
7.4 mm), not attached at the right atrium or RV. (B) Subcostal 
view showing the elongated mass in the dilated inferior vena 
cava (26 mm).

myomatosis)도 평활근의 다발성 증식으로 골반강 및 복강 내

에 다수의 결절 형태로 평활근종이 산재하는 질환으로 두 질

환 모두 조직학적으로 양성이나 임상적으로 악성으로 간주

되는 드문 질환으로 알려져 있다. 대부분의 이러한 전이성 

평활근종은 조기 침범 시에는 무증상이나 혈관내 평활근종

의 경우 우측 심장을 침범하게 되면 두근거림, 실신, 호흡곤

란이 나타나고 삼첨판막을 침범할 경우 갑작스런 사망의 위

험이 있어 조기 수술을 해야 한다. 범발성 복강내 평활근종

증 또한 악성화의 가능성이 있거나 종양이 거대해져 증상이 

발생한 경우 수술적 절제를 필요로 한다.

저자들은 실신과 복부 불편감으로 내원한 환자에서 복부 

종괴와 함께 난소정맥 하대정맥, 우측 심장까지 길게 뻗은 

혈관내 평활근종증과 복강내 평활근종증을 진단하고, 심폐

기를 이용하여 개흉술과 개복술을 동시에 시행하여 종양을 

한번에 완전 절제를 한 후 병리조직 소견상, 혈관내 평활근

종증과 범발성 복강내 평활근종증을 동시에 최종 진단하였

기에 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다.

증     례

41세 여자가 실신과 복부 불편감으로 내원하였다. 5개월 

전부터 간헐적인 하복부의 배뭉침이 있었으나 경과 관찰하

던 중, 1개월 전부터 움직이거나 말을 할 때의 호흡곤란이 

시작되면서 1개월 내에 3차례의 실신을 경험하였다. 과거력

상 3년 전 자궁근종으로 자궁적출수술을 받았던 것 이외의 

특별한 병력은 없었다.

입원 당시 의식은 명료하였고 전신 상태도 비교적 양호하

였으며, 혈압은 120/70 mmHg, 맥박은 95회/분, 호흡수 25회/

분, 체온 36℃였다. 경미한 우측 경정맥 확장 소견을 보였으

며, 하복부의 종괴가 촉지되었고, 흉부 청진상 양측 폐음과 

심음은 특이 소견은 없었으나, 좌측 쇄골하연을 따라서 

grade Ⅲ/Ⅳ 정도의 범수축기성 심잡음이 들렸다.

입원 당시 시행한 혈액 검사와 혈액 응고 검사에서 정상 

소견으로 확인되었고 심근효소와 갑상선 기능 수치 정상, 종

양표지자인 CA-19-9와 CA-125도 정상이었으나 흉부 방사선 

검사상 경미한 심비대 소견이 있었다.

시행한 심장 초음파 상에서 우심실과 심방이 경미하게 확

대되어 있었고 우심방 내에 54 × 44 mm, 16 × 7.4 mm 크기의 

거대하고 균질한 종양이 이완기때 우심실 내로 들어가고 수

축기에 삼천판을 통해 다시 우심방으로 들어가며 판막 사이

를 이동해 움직이고 있었다(Fig. 1). 이 종양은 심방과 심실 

내벽에 부착되어있지 않았고 하대정맥을 통해 이어져 있었

으며 하대정맥의 아랫부분까지 확장되어 따라가 늑골 밑 단

면도(subcostal view)에서는 하대정맥이 2.6 cm로 확장되어 

수축하지 않는 소견이 관찰되었다(Fig. 1B). 컴퓨터단층촬영

과 자기공명영상에서 골반강 내에 12.3 cm × 9.7 cm 크기의 
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Figure 2. Cardiac computed tomography. (A) Intravenous Leimyomatosis extended to the right atrium and right ventricle. (B) 
Intraluminal filling defect in the inferior vena cava.

A B

Figure 3. Abdominal CT and gross appearance. (A) Coronal im-
age of abdominal CT showing an extensive intraluminal filling 
defect in the left iliac vein and entire IVC extending to the right 
side of the heart. (B) The gross appearance of the tumor was a 
white, elastic, hard tumor. Intracaval worm-like, pink-tan elas-
tic, hard, rubbery mass, measuring 75 cm in length and an ab-
dominal mass surrounded by a whitish fibrous capsule. CT, 
computed tomography; IVC, inferior vena cava.

종괴가 있었으며 다양한 크기의 결절성 종양들이 산재되어 

있었고 종양은 좌측 난소정맥을 통해 하대정맥으로 연결되

어 하대정맥을 가득 채우며 우심방, 우심실까지 확장되어 있

었다(Figs. 2 and 3). 

환자는 개흉술과 개복술을 동시에 시행받았고 방광에 유

착되어 있는 복강막의 거대한 종괴와 양측의 자궁 부속기를 

제거한 후 우심방과 하대정맥을 가득 채우고 있는 종괴를 제

거하였다. 수술 소견상 복강 내에 24.8 × 5.8 × 4.6 cm, 10.6 

× 8.0 × 5.8 cm의 종괴를 포함하여 양측 난소, 나팔관을 둘러

싸며 8 mm에서 23 mm까지 다양한 크기의 18개의 결절성 종

양들이 산재되어 있었고, 모두 완전한 절제가 이루어졌다. 

심장내 종양은 하대정맥을 가득 채워 장골정맥까지 연장되

어 있는 상태로 혈관내막 사이의 유착은 없어 심장내의 종양

을 당겼을 때 부드럽게 잘 빠져 나왔고 수술 중 심초음파기

를 이용하여 남은 병변이 없음을 확인하였다(Fig. 3B).

분리한 종양의 병리학적 소견상 길쭉하고 끝이 뭉뚝하며 

창백하게 염색되는 핵을 가진 방추형의 평활근세포가 증식

한 소견을 보였으며 비정상적인 유사분열이나 괴사 소견은 

보이지 않고 주변 조직으로의 침범이 없는 평활근종에 합당

한 소견을 보였다(Fig. 4). 결론적으로 하대정맥과 우심방으

로 연장되어 있는 조직은 정맥내 평활근종증으로, 복강 내에 

파급되어 있던 다발성 결절들은 범발성 복강내 평활근종증

으로 최종 진단하였다. 조직은 에스트로겐 수용체와 프로게

스테론 수용체 모두 양성 소견을 보였으며 술 후 10일째 시

행한 심장 초음파와 복부 전산화단층촬영에서 종양의 완전 

절제를 확인하였고 16일째 퇴원하여 현재 외래에서 재발 없

이 경과 관찰 중에 있다.

고     찰

본 증례는 자궁적출술을 받고 3년 후 실신과 복부 불편감

의 증상으로 내원한 환자에게 복부 종괴와 하대정맥을 가득 

채우며 심장까지 연결된 종양을 확인하고, 체외순환기를 이
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Figure 4. Pathological findings. (A) Epithelioid intravenous leiomyomatosis in vascular spaces. Photomicrograph showing a spin-
dle-cell tumor of a consistent size and reduced karyokinesis (hematoxylin-eosin staining, ×40). (B) Diffuse leiomyomatosis. 
Compressed vascular spaces between the tumor nodules may mimic intravenous leiomyomatosis (hematoxylin-eosin staining, ×40). (C) 
Dense proliferation of small spindle cells with elongated nuclei (hematoxylin-eosin staining, ×100). The spindle-shaped smooth muscle 
cells were proliferated; however, atypical mitosis and necrosis were not observed. (D) Leiomyoma with skeletal muscle-like and rhom-
boid cells (hematoxylin-eosin staining, ×400).

용하여 흉부외과, 일반외과, 산부인과, 비뇨기과 협진 하에 

수술을 동시에 진행하여 종양을 완전히 제거한 경우이다. 수

술로 얻은 종양의 조직형은 동일한 형태의 양성 평활근종이

었고, 하대정맥과 우심방으로 연장되어 있는 조직은 정맥내 

평활근종증으로, 복강 내에 파급되어 있던 다발성 결절들은 

범발성 복강내 평활근종증으로 조직검사 결과상 최종 진단

하였다. 

평활근종(leiomyoma)이란 미분화 간엽세포나 혈관벽의 중

간막에 존재하는 평활근 조직에서 유래되며 세포핵의 다형

성, 이형성, 세포분열의 증거가 없는 양성 종양으로 평활근

이 존재하는 어느 곳에서나 발생할 수 있다. 세계보건기구 

분류에 따르면 조직학적 특성에 따라 고형성 평활근종(solid 

leiomyoma), 혈관성 평활근종(vascular leiomyoma), 상피양 평

활근종(epitheloid leiomyoma)으로 분류된다. 각각의 진단은 

조직병리학적으로 이루어지는데, 고형성 평활근종은 방추상 

평활근세포다발 종양으로 세포핵은 길쭉한 담배 형태로 그 

끝이 무딘 것이 다른 방추세포 종양과 구별되는 점이며 호산

성의 세포질이 풍부하게 존재하는 나선형의 섬유다발 형태

를 취한다. 혈관성 평활근종은 방추형 평활근세포 사이로 두

터운 세포벽으로 이루어진 혈관세포가 다발로 꼬여있는 것

이 관찰되며 유상피성 평활근종은 증식된 유상피세포와 평

활근모세포를 특징으로 한다[1].

평활근종은 자궁 이외에도 평활근이 있는 어느 부위에서

나 발생 가능성이 있으므로 난소나 비뇨생식계, 위장관이나 

피하조직에서 생기는 경우가 있으며, 조직학적으로 양성 소

견이지만 타 장기로 전이되는 특성이 있어 임상적으로 악성 
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종양과 같이 증식패턴(unusual growth patterns)을 보이는 경

우도 있다. 그러한 경우로 양성 전이성 평활근종(benign met-

astasizing leiomyoma), 범발성 평활근종증(disseminated leio-

myomatosis), 혈관성 평활근종증(intravenous leiomyomatosis) 

등이 있으며 이들은 악성 종양과의 감별이 중요하게 된다[2].

혈관성 평활근종증은 평활근세포가 자궁정맥이나 난소정

맥을 통해 침범하여 정맥이나 림프관을 통해 장골정맥, 하대

정맥, 우심방, 우심실까지 이어지는 형태를 보인다. 무증상

인 경우도 있으나, 대부분 정맥의 폐쇄로 인한 증상으로 울

혈성 심부전, 복부 통증, 폐색전증, 실신으로 나타나기도 하

고, 드물게는 삼첨판막 폐쇄를 유발하여 급사까지 일으킬 수 

있어 성장속도가 느린 양성 종양일지라도 심장내 종양의 제

거는 필수적이다. 또한 심장까지 침범하지 않는 경우에도 재

발이나 폐로의 전이가 보고되고 있어 이를 예방하기 위한 완

전 절제가 필요하다[3,4].

범발성 복강내 평활근종증은 평활근육으로 이루어진 다

양한 크기의 경계가 분명한 양성 종양이 복강 내에 산재하고 

있는 것이 특징이며, 임상적으로는 복강내 악성 종양(carci-

nomatosis)과 유사한 양상을 보인다. 암종증 시에 동반하는 

체중 감소나 복수, 병변의 빠른 진행속도가 평활근종증과의 

감별점이 될 수 있겠으나 두 질환 모두 초기에 무증상인 경

우가 많고 종양의 크기가 거대해지는 경우 증상이 나타나기 

시작하므로 감별하기는 쉽지 않다. 영상 검사 또한 암종증과

의 정확한 감별은 어렵다고 알려져 있어 정확한 진단을 위한 

조직검사가 필요한 경우, 혹은 병변으로 인한 증상이 생기는 

경우 수술을 진행하게 된다[2,5].

평활근종증은 에스트로겐과 황체호르몬의 수용체가 있는 

호르몬 의존성 종양이므로 수술시 난소 제거술을 같이 시행

하여야 하고 수술 이외의 치료로는 수술 전 Gn-RH 작용제

(agonist)를 사용하여 종양의 크기를 줄이거나, 불완전하게 

종양이 제거되었을 때에는 황체형성자극호르몬(luteinizing 

hormone releasing hormone) 유사체인 buserelin, 혹은 에스트

로겐 효과를 억제하는 타목시펜(tamoxifen)을 투약할 수 있

다[6]. 전파 경로에 따라 수술적 제거의 성공 여부가 달라지

기 때문에 수술 전 정확한 전파 경로와 종양 증식의 정도에 

대해 파악하는 것은 필수적이라 할 수 있다. 또한 10년 이후 

재발된 경우도 있으므로 수술 후 경과 관찰 및 재발 여부 확

인을 위해 3-6개월마다 전산화단층촬영 및 자기공명영상촬

영을 시행하고 긴 시간 추적 관찰하는 것이 필요하다. 전이

경로는 다양한 가설이 제기되고 있으나 본 증례에서는 자궁

적출술을 할 당시 성선 정맥에 남아 있던 평활근종이 성장하

였을 가능성과 수술 당시 혈관을 통해 퍼졌을 vascular seed-

ing의 가능성을 생각해 볼 수 있다[7].

종양은 장기간에 걸쳐 대정맥 혈류의 엇갈림힘 등의 스트

레스를 받으며 자란 것으로 섬유성막으로 둘러싸여 있어 쉽

게 부러지지 않는 형태이므로 색전증 발생 가능성이 높지 않

아 항혈소판제나 항응고제의 예방적 투약은 임상적 경과를 

보며 판단할 수 있다.

전이성 평활근종증은 다양한 형태로 나타나며 특히 이전 

자궁적출술을 받은 젊은 여성에게 호흡곤란, 실신, 복부 불

편감, 객혈 등의 증상이 있을 때 의심하여 진단할 수 있다. 

전이성 평활근종증의 병인과 그들의 연관성에 대하여는 아

직 정확하게 밝혀져 있지 않은 실정으로 이에 대한 추후 연

구가 필요하며 전이와 재발의 특성을 지닌 전이성 평활근종

증에 대하여는 완전 적출술이 근본적인 치료로서, 이에 대하

여는 다학제 협진을 통해 신중하게 진단과 치료에 접근하는 

것이 중요하다.

요     약

본 증례에서는 드문 전이성 병변인 범발성 평활근종증과 

혈관성 평활근종증이 동시에 발현된 환자에게 다학제 협진

을 통한 접근으로 한 단계로 완전한 수술적 절제를 시행하고 

재발 없이 치료를 받은 환자의 증례를 보고하였으며 이러한 

동일한 근육에서 유래된 두 전이성 병변의 연관성에 대하여

는 아직 밝혀진 바가 없으므로 이에 대한 연관성에 대한 연

구가 필요할 것으로 생각되어 간단한 문헌고찰과 함께 보고

하는 바이다.

중심 단어: 평활근종; 범발성 평활근종증; 혈관성 평활근

종증
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