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Fig. 1. Ultrasonography showed a 5 cm-sized round-shaped hypoechoic mass in segment 2 of liver. (A) Sagittal scan. (B) Transverse scan.

증례: 간 상피모양 혈관내피종(hepatic epithelioid he-

mangioendothelioma)은 인구 1,000,000명당 약 1명의 발병

률을 보이는 매우 드문 형태의 혈관 악성 종양이다. 해당 병명

은 종양의 상피성 기원 및 양성 혈관종(benign hemangio-

ma)과 혈관육종(angiosarcoma) 중간 정도의 임상적 경과를 

반영하여 명명되었다. 특히, 간 상피모양 혈관내피종은 간에 

발생하는 다른 간세포암, 간내 담관암, 혈관육종 등과 조직 

검사 없이는 감별이 어렵기 때문에, 첫 영상학적 검사에서 간

내 담관암이 의심되었으나, 조직검사를 통해 간 상피모양 혈

관내피종으로 진단된 증례가 있어 보고하고자 한다. 

65세 남자 환자가 특별한 증상 없이 정기 검진으로 시행한 

복부 초음파상 5 cm 크기의 간 종괴가 발견되어 의뢰되었다

(Fig. 1). 병력으로 고혈압, 당뇨, 심방 세동으로 aspirin 포함한 

약물 복용 중이었고 약 5년전 알코올성 간경화로 정기 검진을 

받고 있었다. 매일 반 갑씩 30년간 흡연 중이었고 30년 동안 

매일 소주 1병을 마셨다고 한다. 가족력에서 간암(형)이 있었다. 
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Fig. 2. CT scan demonstrated a 5.3 cm-sized round-shaped hypodense mass with peripheral enhancement in the portal phase, 
accompanying with several daughter nodules (white arrowheads). 

A B

Fig. 3. MRI showed a 5.6 cm-sized heterogenous round-shaped mass, where relatively high signal intensity in T2-wieghted images (A) and 
low signal intensity with peripheral enhancement in T1-weighted images (B).
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Fig. 4. The PET-CT scan revealed a hypermetabolic mass lesion with central necrosis in the left lobe of the liver, as well as several 
hypermetabolic daughter nodules and metastatic lymph nodes in the left gastric area (white arrowhead).

문진 상, 식욕 저하, 무기력감 외 특이 소견 없었고, 신체 검진은 

정상이었다. 내원 당시 혈액 검사 소견은 다음과 같다. 백혈구 

15,450 /μL, 혈색소 16.3 g/dL, 혈소판 166×10
3
 /μL, 알부민 

3.2 g/dL, 총 빌리루빈 2.86 mg/dL, 아스파르테이트아미노전

달효소 56 IU/L, 알라닌아미노전달효소 39 IU/L, 알칼라인인산

분해효소 146 IU/L, 감마글루타민밀전달효소 538 IU/L, 프로트

롬빈시간 1.32 INR, 알파태아단백 6.0 ng/mL 암항원 19-9 

70.4 U/mL였다. 복부 CT 검사에서 간 segment 2에 약 5.3 

cm 크기의 저음영 종괴가 있었고, 문맥기에 주변부 조영증강을 

보이며, 인접 segment 2에 여러 개의 딸 소결절(daughter 

nodule)들이 동반되었다(Fig. 2). 좌측 위(left gastric), 상복강

(supraceliac), 좌측 대동맥주위(left paraaortic) 림프절들이 
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Fig. 5. Histologic examination (H&E staining x200) reveals that 
epithelioid malignant cells arranged in cords in myxoid stroma, 
and epithelioid cells show atypical nuclei with prominent nucleoli 
(inlet, black arrowhead).

커져 있었고, 경계성 비장비대와 함께 전형적인 간경화 소견을 

보였다. 간 MRI 검사에서 해당 간 종괴는 T2 강조 영상에서 

비균질한, 높은 신호강도와 주변부 조영 증강을 보였다(Fig. 

3). PET-CT 검사 상, 중심부 괴사를 동반한 약 6.7 cm 크기의 

간 종괴, 주변 딸 소결절들, 주변 림프절 모두에서 대사과다증

(hypermetabolism)이 있고 해당 영역에서 SUVmax 값은 각

각 13.3, 5.0, 17.5였다(Fig. 4). 상기 소견들을 종합하였을 때, 

간내 담관암에 동반된 간내 전이, 주변 및 원격 림프절 전이가 

추정되었다. 초음파 유도하 조직검사를 시행하였고 병리학적 

검사 결과, 광범위한 괴사를 동반한 악성 상피 종양으로 일반적

인 혈관 표지자인 CD31과 ERG 양성 확인하여 최종적으로 

간 상피모양 혈관내피종이 진단되었다(Fig. 5). 다른 면역조직

화학 염색 결과, CDX2, CK7, CK19, CK20, Hepatocyte, 

CD34, CEA, Podoplanin (D2-30 antibody) 모두 음성이었다. 

진단: 간 상피모양 혈관내피종

상피모양 혈관내피종은 내피 세포 특징을 가진 상피모양 

세포 및 조직구로 구성된 혈관 종양으로 주로 사지 및 다양한 

내장 기관의 연조직에서 발생한다. 흔히 20에서 60대 사이 

여성에서 조금 더 흔하게 발생하고, 소아에서는 폐, 성인에서는 

간이 가장 빈발 부위이다.
1
 임상적으로 보고된 간 상피모양 혈관

내피종의 약 25%는 무증상이며, 가장 흔한 증상으로는 우상복부 

통증, 간 비대, 체중 감소 등이 있다.
2
 영상학적으로 간 상피모양 

혈관내피종의 초기에는 다초점 결절 패턴(multifocal nodular 

pattern)으로 나타나며, 병이 진행되면서 병변이 합쳐져 간 

내 광범위한 종괴를 형성하게 된다. 초음파 소견은 비특이적이

며, 대개 저에코이지만 동일에코나 고에코 병변으로 나타날 

수도 있다. CT 검사에서는 표적 패턴(targeted pattern)이 관찰

되는데, 중앙 경화성 영역에 해당하는 저음영 부위, 주변 세포과

다(hypercellular) 영역에서 관찰되는 주변부 조영 증강 패턴, 

바깥에 부종성 결합 조직에 해당하는 저음영 테두리가 특징이

다. MRI 검사에서 병변은 T1 강조 영상에서 저강도, T2 강조 

영상에서 고강도로 주로 나타나며, 조영 증강 패턴은 CT와 

유사하다.
3
 

하지만 본 증례와 마찬가지로 임상적, 영상학적 소견만으

로는 간내 담관암 등과 감별이 어렵고, 최종적으로 간 조직 

생검의 병리학적 검사로 진단하게 된다. 현미경 관찰 시, 호산

구성 세포질을 가진, 비정형 상피모양 내피세포가 점액상 기

질에 다발(cord) 형태로 배열되어 있고, 일부 종양 세포에는 

세포질 내 액포(vacuoles)가 있는데, 이는 작은 혈관 내강을 

나타내며 적혈구가 포함되어 있을 수 있다. 핵 이형성 및 유사

분열상은 두드러지지 않다. 면역조직화학 염색 검사에서 폰 

빌레브란트 인자(von Willebrand factor), CD31, CD34, 

ERG, podopolin (D2-30 antibody) 같은 혈관 표지자들의 발

현을 확인할 수 있다.
2
 반대로 CK7, CK19, CK20과 같은 상피 

세포 종양에 대한 표지자는 음성이다. 조직학적으로 감별 진

단해야 할 질환으로 혈관육종, 담관암, 반지세포암종(signet 

ring cell carcinoma) 등이 있다. 혈관육종은 간 상피모양 혈

관내피종과 유사한 면역 프로필을 갖지만, 두드러진 핵 다형

성과 증가된 유사분열상, 고형 성장, 괴사 등 명백한 악성 세

포 특징을 가져 감별이 가능하다,
4
 담관암과 반지세포암종은 

조직학적으로 간 상피모양 혈관내피종 세포와 비슷한 경우가 

있지만, 상피 세포 및 혈관 표지자에 대한 추가 면역 염색 검

사를 통해 정확한 진단이 대개 가능하다. 

간 상피모양 혈관내피종에 대한 치료는 아직 명확히 확립

되어 있지 않다. 간 이식, 수술적 절제, 간동맥 색전술, 항암 

치료, 방사선 치료 등 다양한 치료법이 시도되었고, 5년 생존

율을 비교하였을 때, 수술적 절제(75%) 및 간 이식(55-75%)이 

다른 치료법(30%)보다 월등히 높았다.
2
 따라서 다발성 발병으

로 인해 수술적 절제가 어려운 환자들은 항암 치료나 방사선 

치료보다는 간이식을 우선적으로 고려해야겠다. 원격 전이가 

동반된 간 상포모양 혈관내피종 환자의 경우, Thalidomide나 

pegylated liposomal doxorubicin으로 효과적으로 치료했다

는 증례 보고가 있었다.
5,6

 일부 저자는 증상이 있는 경우, 고

령, 암항원 19-9 상승 시 불량한 예후를 보인다고 분석했다.
7
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