
단독성 섬유성 종양(Solitary Fibrous Tumor)은 폐의 흉막

에서 주로 발생하는 간엽 기원의 매우 드문 질환으로, 1931년

Klemperer와 Rabin에 의해 처음 보고 되었다 (1-3). 지난 10

년 동안 흉막이외의다양한신체부위에서발생하는것으로보

고되고 있다. 부신에서 발생된 경우는 1996년 Prevot 등(4),

2000년 Bongiovanni 등(2)에 의해 2예가 보고 되었으나 방사

선과학 논문에는 보고된 바가 없으며, 국내에서는 지금까지 보

고된 바가 없다. 임상적으로는 대체로 양성이나 악성인 경우도

있으며, 치료는 수술적 완전 절제이다 (5). 방사선적으로는 경

계가 분명하며, 조영증강이 잘 되나 비균일 하며, 크기가 비교

적 큰 단독성 종괴로 보인다. 이런 소견은 비특이적이지만 단

독성 섬유성 종양을 시사 할 수 있는 소견이므로, 다른 질환들

과의 감별에 포함되어야 한다 (6, 7). 저자들은 좌측 부신에서

발생한 단독성 섬유성 종양 1예를 경험하였기에, 이를 문헌고

찰과 함께 보고하고자 한다.

증례 보고

66세 남자 환자가 약 2일 동안의 호흡곤란을 주소로 내원하

였다. 시행한 흉부전산화 단층 촬영(Computed tomography:

이하 CT로 약함) 에서 좌측 상복부에 커다란 종괴가 우연히

발견되어, 복부 및 골반 CT를 시행하였다. 과거력에서 고혈압

등의 특이병력은 없었으며, 이학적 검사에서 좌측 상복부에 단

단한 종괴가 촉지되었다. 혈액 및 뇨검사에서 특별한 이상 소

견이 없었다. 24시간 뇨 VMA(Vanillyl mandelic acid)가 9.8

mg/day(정상범위; 4.72-10 mg/day), 공복시 혈장

ACTH(Adrenocorticotrophic hormone)가 25.3 pg/ ml(정상

범위; 20-100pg/ml)로 정상 범위였다.

조영전 복부CT에서 좌상복부에 11×15×15 cm 크기의 굴

곡진, 경계가분명한비균질적저음영종괴가관찰되었는데, 내

부에는 출혈에 의한 선상의 고음영 부위와 석회화가 동반되었

으며, 선상의 출혈부위는 종괴의 수술적 절단면에서 선상의 낭

성변화 내부의 출혈부위로 확인되었다 (Fig. 1A, Fig. 2). 조영

후 복부 CT에서는 전반적으로 조영증강이 잘 되는 고음영 종

괴이었는데, 그 내부에 불규칙한 경계의 저음영 괴사부위가 있

어 비균질적인 조영증강을 보였다 (Fig. 1B). 이 종괴로 인해

위장과 췌장이 전방, 내측으로 밀려 있었으며, 십이지장은 내

측으로, 비장은 전방으로 밀려 있었다. 좌측 신장은 하방내측

으로 밀리고 그 축은 후방으로 편향되었으나, 신장의 윤곽과

신배는 정상이었다.

좌측 부신 절제술을 시행하였다. 수술 소견에서 종괴는 피막

으로 잘 둘러 싸여 있었고, 비장과 췌장의 하부 변연과 유착되

어 있었으나 잘 박리되었다. 육안 조직 소견에서 경계가 분명

한 난원형의 연조직 종괴로, 크기가 18×12×10 cm, 무게가

1236.9 gm, 색깔은 황갈색 또는 회색이었다. 절단면에서 희거

나 노란색을 띠며, 여러 군데에 낭성 변성을 보이고 일부 출혈

부위가 있는 단단한 고형 종괴였다. 좌측 부신의 일부는 이 종

괴에 의해 눌려 있었으며, 크기는 3×1.2 cm 이었다 (Fig. 2).

병리조직 소견에서 균일한 방추형 세포가 풍부한 교원질 기질

속에 섬유속(fascicles)을 이루며 엇갈리게 배열된 모양이었으

며, 유사 분열은 없었다 (Fig. 3A). 중심부는 변성을 보였으며,

변연부에는다양한크기의낭성부위가섬유성연결조직과섞

여 있고, 좌측 부신의 일부와 이어져 있었다. 면역조직화학 염

색에서 CD-34(Cluster of differentiation antigen)와 vimentin

에 미만성으로 강한 양성을 보였으며, desmin에 일부 약한 양

성반응을 보여 좌측 부신의 단독성 섬유성 종양으로 진단되었

다 (Fig. 3B).

고 찰

단독성 섬유성 종양은 폐의 흉막에서 주로 발생하나, 폐 실

질, 코, 부비동, 상기도, 종격동, 갑상선, 간, 이하선, 골막, 안와,
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부신에서 발생한 단독성 섬유성 종양: 1예 보고1

팽미혜·김도연·강병철·백승연

단독성 섬유성 종양은 폐의 흉막에서 주로 발생하는 간엽 기원의 매우 드문 질환으로, 최근

에는 신체의 다양한 부위에서도 발생하는 것으로 보고되고 있다. 특히 부신에 생긴 경우는 세

계적으로 2예가 보고되었으며, 국내에서는 보고된 바가 없다. 저자들은 우연히 CT에서 발견된

좌측 부신의 단독성 섬유성 종양 1예를 경험하였기에 이를 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다.
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이 논문은 2002년 2월 22일 접수하여 2002년 7월 11일에 채택되었음.



흉선, 뇌척수막, 후복막강, 신장,부신, 정삭, 방광, 전립선, 척수,

심막, 연조직 등에서 발생했던 예가 꾸준히 보고되고 있다 (1,

2, 8).

England 등(5)은 흉막에서생긴단독성섬유성종양 223 증

례를 분석한 연구에서, 종양의 발생 연령은 9세에서 86세까지

의 모든 연령이었으나 반 이상이 60대에서 70대에 발생했으

며, 남녀 구분이 없었다고 보고하였다. 이 종양은 증상없이 우

연히 발견되는 경우가 많으나, 흉강에서 발생한 경우는 흉통,

기침, 호흡 곤란 등이 생기며, 흉강밖에서 발생한 경우는 종양

의 위치와 크기에 따른 다양한 증상을 보였다 (1, 4, 9). 혈액

학적 검사에서 특이 소견이 없는 경우가 대부분이나, 종양의

크기가 10 cm 이상인경우에는저혈당을보이기도하였다 (5).

흉막에서 생긴 단독성 섬유성 종양은 약 80% 정도가 양성

이며, 악성인 경우 재발, 주변 조직으로의 직접 침범, 림프절로

의 전이, 간, 중추신경계, 비장, 복막, 부신, 위장관계, 신장, 뼈

등으로 혈행성 전이를 한다 (5). 해부조직학적 악성 기준은 크

기가 10 cm 이상, 종괴내 괴사와 출혈이 있고, 세포 충실성이

높고, 핵의 다형성, 높은 유사 분열 (> 4 mf/10 HPF) 을 기

준으로 판단하나, 임상적 결과를 나타내는 가장 중요하고 유일

한 지표는 조직학적 악성 기준보다는 수술적 완전절제가능성

여부이다 (1, 5). Vallat-Decouvelaere 등(1)은 흉강밖에서생

긴 단독성 섬유성 종양에 대해서도 위의 기준이 적용될 수 있

다고보고하였다. 따라서, 흉강내와흉강밖의단독성섬유성종

양은 발생 부위에 관계없이 비슷한 양상을 보인다. 또한, 양성

인 경우라도 완전 절제 5년 후 까지도 재발이나 전이 가능성

이 있으므로, 면밀하게 장기간의 임상적 추적관찰이 필요하다

고 하였다.

흉막에 생긴 단독성 섬유성 종양은 단순 흉부 촬영에서 경

계가 분명하고 둥근 종괴로 나타난다 (5). 이 종양은 삼중시기

나선식 CT의 문맥기에 비균질적으로 조영되고, 지연기에 매우

강한 조영증강을 보이는데, 이는 조영제가 종양내의 풍부한 혈

관망에서 섬유성 간질로 천천히 확산하는 것과 관련이 있다고

한다 (7). Moshe 등(6)은 간에 발생한 단독성 섬유성 종양 3

예의 영상 소견을 보고하였다. 초음파 검사에서 간실질보다 약

간 고에코성 비균질적 종괴로 보이고, 조영증강 CT에서 경계

가분명하며, 비균질적으로조영되는종괴이다. MR 소견은 T1

강조영상에서 간실질에 비해 전반적으로 비균질적 저신호 강

도이고, T2 강조영상에서는 저신호강도와 고신호 강도가 혼재

하는데 뇌척수액과 같은 정도의 신호강도를 가진 부분도 포함

하는 것으로 보고하였다. Gadolinium 조영증강 후 T1 강조영
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A B
Fig. 1. A. Non-enhanced CT shows a well-circumscribed, lobulated, large hypodense mass with inner hyperdense strands (small
white arrows) and focal calcifications (open arrowheads) in the left upper quadrant of abdomen.
B. Contrast-enhanced CT shows markedly heterogeneous enhancement of the tumor with inner necrotic hypodense portion (open
arrowheads).

Fig. 2. Cross section of the surgically resected specimen shows
a whitish yellow solid firm mass with multifocal cystic degen-
eration and hemorrhage(white arrowheads). The remnant of
the left adrenal gland (white arrows) is compressed by the tu-
mor.



상에서는 곡선이나 반점모양의 비균질적 조영증강을 보이고,

차등적 조영증강과 씻겨나가는 부분(wash-out)을 포함하는

데, 이러한 양상은 단독성 섬유성 종양의 세포 부분과 교원질

부분이 차등적으로 조영되기 때문이라고 하였다. 또한 이 보고

에서는 조직학적 악성 종양과 양성 종양 사이에 방사선적 차

이점은 발견할 수 없다고 하였다. Riss 등(3)이 보고한 대퇴부

에 생긴 단독성 섬유성 종양의 증례에서도 Moshe 등과 비슷

한 MR소견을 보였다. T1 강조영상에서 주변 근육과 비슷한

저신호강도, T2 강조영상에서혼재된비균질적고신호강도, 그

리고 조영증강후 영상에서는 강한 조영증강을 보인다고 하였

다. 그러나, 종양의 크기와 경계의 모양, 신호의 균질성 정도,

피막 유무와 주위 혈관이나 신경조직, 뼈로의 침범유무, T2 강

조영상에서 종양주위의 고신호 강도 유무로서 악성과 양성을

감별하는데 도움을 받을 수 있다고 하였다 (3).

저자들의경우는고식적 CT를 시행하여지연기의영상을얻

었으며, Valls 등(7)의 보고와 일치하게 내부 낭성 변성과 출

혈이 있는 부위를 제외하고는 강한 조영증강을 보였다.

이 종양의 해부병리적 특성은 단독성 종괴로, 둥글거나 원

형, 굴곡진 모양이며, 반 정도에서 혈관망이 풍부한 얇은 막이

있고 막이 없는 경우에도 경계가 분명하다. 절단면은 결절성,

소엽성 등으로 나타나고, 단단하며 출혈이나 괴사가 있을 수

있다. 크기는 1 cm에서 39 cm까지 분포하나, 62%가 10 cm

이상으로 대부분 큰 종괴이며, 종괴내 석회화는 일부에서 보인

다 (1, 5). 병리조직 소견은 대부분 섬유모 세포 또는 방추형

세포와 교원질인 섬유성 결합조직이 다양한 비율로 무질서하

고 임의로 배합된 무정형의 정형의 모습이 가장 대표적이다.

혈관망이 풍부하며 불규칙한 모세혈관이나 큰 혈관들 주위로

종양세포들이조밀하게밀집한혈관주위세포종형태또는이

두가지 형태가 혼합된 모양으로 나타난다 (5, 8). 면역조직화

학적으로는 vimentin, CD-34, CD-99에 일정하게 양성을 보

이며, desmin, actin, AACT(alpha-1-Antichymotrypsin)에

대해서는 부분적으로만 양성을 나타낸다 (1, 5, 6, 8, 9).

부신에서 발생하는 종양 중 단독성 섬유성 종양처럼 크기가

크고, 조영증강 CT 에서 비균질적으로 조영증강되며, MR T1

강조 영상에서 비교적 저신호 강도이고 T2 강조영상에서 고

신호강도를 보이는 대표적인 종양으로는 부신 피질성 암과 갈

색세포종이 있다 (10). 이 종양들과 영상만으로 감별진단하기

어렵다. 그러나, 부신 피질성 암은 석회화가 흔하며, 저혈관성

이고, 내부의 지질 성분 때문에 MR의 화학적 이동 영상화에서

고신호강도가탈위상영상에서는떨어지는특징을보인다 (10).

갈색세포종은단독성섬유성종양과유사하게고혈관성이지만,

석회화가드물고MIBG(metaiodobenzylguanidine) 신티그라피

에서 열성병소로 보인다 (10). 영상 소견 이외에도, 부신 피질

성 암에서는 ACTH의 증가, 갈색세포종에서는 VMA의 증가,

특징적인 임상 증상 등을 종합하였을 때 진단의 정확성을 높

일 수 있다.

결론적으로 부신에서 경계가 비교적 뚜렷하고, 크기가 크며,

조영전 CT에서 출혈에 의한 고음영 부위와 괴사에 의한 저음

영 부위가 있으며, 조영증강 CT에서 비균질적으로 강하게 조

영증강되는 종괴가 있을 때, 부신 피질성 암이나 갈색세포종처

럼 특징적인 임상 증상이나 혈액 및 뇨 검사상 특이 소견이 없

을 때는, 매우 드물지만 단독성 섬유성 종양을 감별 진단에 포

함시켜야 한다.
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A B
Fig. 3. A. The tumor is composed of uniform collagen-forming spindle cells. These spindle cells are arranged in interlacing fascicles
and show no mitotic activity (H & E stain, ×100).
B. The immunohistochemical staining for CD34 shows diffuse strong positive reaction (white arrowheads) (×200).
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Solitary Fibrous Tumor of the Adrenal Gland: A Case Report1
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Solitary fibrous tumor is a rare mesenchymal tumor, usually involving the pleura. Its occurrence in various
organs of the body has recently been described; in particular, two cases of solitary fibrous tumor of the adrenal
gland have been reported worldwide, but no case has been reported in Korea. We describe a case of solitary fi-
brous tumor occurring in the left adrenal gland and discovered incidentally at CT.
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