
폐 상피양 혈관내피종(Pulmonary epithelioid hemangio-

endothelioma)은 낮은 악성도를보이는드문혈관성종양으로,

일반적으로 예후가 좋고 증상을 일으키지 않아 젊은 여성에서

우연히 다발성 소결절로 발견되는 경우가 많다(1, 2). 저자들

은 폐출혈을 동반한 폐 상피양 혈관내피종 환자에서 전산화단

층촬영(Computed tomography: CT) 달무리징후를보였으며,

빠른 경과 진행으로 사망한 비전형적인 증례를 경험하였기에

이를 보고하고자 한다.

증례 보고

65세 남자환자가 한 달간의 객혈을 주소로 내원하였다. 이

학적 검사는 정상이었고 말초혈액 검사상 혈색소 수치는

6.8g/dL이었다. 당시 시행한단순흉부사진에서양측폐에경계

가 불분명한 다발성 경화가 보였다(Fig. 1A). 같은 날 시행한

CT에서는 양측 폐에 다발성의 경계가 분명한 결절들과 그 주

위를 둘러싸는 간유리 음영이 보여 전형적인 CT 달무리 징후

가 관찰되었다(Fig. 1B). 비슷한 시기에 시행한 18F- FDG 양

전자단층촬영(Positron Emission Tomography: PET)에서는

대부분의 폐결절에 FDG(Fluorine-18 deoxyglucose) 섭취가

있었으며 그 이외의 FDG 집적은 없었다(Fig. 1C). 확진을 위

해 우상엽과 우하엽 각각 두 부위에서 쐐기절제술을 시행하였

으며, 폐 생검 조직소견에서 폐포강을 채운 상피모양의 종양세

포 덩어리들이 관찰되었고 종양 세포의 세포질은 호산구성으

로 풍부하였다. 종양세포 덩어리 주변에서는 폐포 출혈이 동반

되어 있었다. 면역조직화학 염색에서 종양세포는 CD31과 비

멘틴(vimentin)에 양성이었고 CD34 염색에는 음성이어서 상

피모양 혈관내피종으로 확진하였다(Fig. 1D).

환자는 수술 후 회복 도중 폐출혈이 진행하면서 한 달 만에

호흡 부전으로 사망하였다.

고 찰

폐 상피양 혈관내피종은 비교적 드문 혈관성 육종으로, 경과

가 느려 다른 폐암에 비해 예후가 좋은 저등급의 악성 종양이

다. 40세 이하의 젊은 여성에서 자주 발생하며, 대부분 임상증

상이 없거나 가벼워 우연히 발견되는 경우가 많다. 처음에는

혈관을침습하는형태의세기관지세포암으로생각하였으나, 이

후 면역조직화학염색과전자현미경소견을통해이종양이내

피세포 계열의 종양임을 확인하였고, Weiss 등 (1)에 의해 처

음으로 상피양 혈관내피종이라는 진단명으로 쓰이게 되었다.

이 종양은 간, 뼈, 연부 조직 등 다양한 장기에서 다발성 혹은

순차적으로 생길 수 있는데, 이를 전이에 의한 소견으로 보는

견해도 있다(2).

폐상피양혈관내피종은다발성폐결절을특징으로하며, CT

에서 폐결절은 경계가 분명한 편이며, 2 cm 이하로 크기가 작

은 편이다(3). 그러나 드물게 5 cm 이상의 단일성 결절로 보

이거나 종양에 공동이나 석회화가 보일 수 있고 흉막삼출, 폐

문, 종격동 림프절 종대, 소엽간 중격과 기관지 혈관속의 비후,

간유리 음영 등의 소견이 동반되었던 증례들이 보고된바 있다

(2, 4, 5). 또한, 불규칙한 간질 비후와 경한 간유리 음영으로

만 보인 경우도 있었으며, 이는 조직학적으로 간질 조직과의

간질 내 혈관 내강이나 림프 조직 내의 종양세포에 의한 소견
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CT 달무리 징후를 보인 폐 상피양 혈관내피종: 1예 보고1
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폐 상피양 혈관내피종(Pulmonary epithelioid hemangioendothelioma)은 낮은 악성도를 보이

는 드문 혈관성 종양으로, 무증상의 젊은 여성에서 우연히 발견되는 경우가 많다. 전형적으로

전산화단층촬영(CT)에서 양측 폐의 다발성 폐결절로 보이며, 이때 결절들은 대개 2 cm 이하

의 크기이다. 저자들은 객혈을 주소로 내원하여 빠른 경과진행으로 사망하였던 65세 남자 환

자의 전산화단층촬영(CT)에서 다발성 폐결절과 함께 폐출혈로 인한 특징적인 CT 달무리 징

후를 보였던 비전형적인 폐 상피양 혈관내피종의 증례를 경험하였기에 이를 보고하고자 한다.
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이었다(2). 폐 상피양혈관내피종의양전자단층촬영소견은거

의 알려졌지 않았으나 Fagen 등(6)이 FDG 섭취가 증가된 증

례를 보고 한 바 있는데, 본 증례에서도 비슷한 소견을 보였다.

폐 상피양 혈관내피종에서 동반된 폐출혈은 드문 소견으로

지금까지 3례만이 보고된 바 있다(7-9). Briens 등(7)과

Struhar 등(8)은 미만성 폐포 음영을 동반한 결절로 보인 증

례를 각각 한 례씩 보고하였고 조직소견에서 폐포강 내의 미

만성 출혈이 관찰되었다. Carter 등(9)이 보고한 증례에서는

다발성 결절 주위에 국소적 간유리 음영을 보였는데 조직학적

으로 폐포 출혈과 혈관 내강으로의 종양 침범이 보였다. 본 증

례에서는 다발성 폐결절 주위를 둘러싸는 간유리 음영의 특징

적인 CT 달무리 증후를 보였는데, 이러한 증후는 환자의 객혈

증상과 조직학적 소견을 고려할 때 폐포 출혈에 의한 음영으

로 생각된다. 환자는 결국 진단 후 1개월 만에 호흡부전으로

사망하였는데, 이러한 치명적인 경과는 폐 상피양 혈관내피종

에서는 드문 경우라 할 수 있다. 공교롭게도 지금까지 폐출혈

을 동반하였던 세 증례와 본 증례 모두에서 객혈 증상이 있었

고, 영상학적 검사에서 결절과 함께 간유리음영을 동반하였으

며, 수 주 또는 수개월 내에 호흡부전으로 사망한 점을 고려할

때, 폐출혈을 시사하는 CT 달무리 증후는 폐 상피양 혈관내피

종이 나쁜 예후와 관련이 있을 것으로 생각된다. 실제로 진단

당시 객혈이 있었던 환자에서 예후가 나쁘다는 연구가 있다

(10). 이 외에도 예후가 나쁠 것으로 알려진 소견으로는 진단
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A B

C D
Fig. 1. A 65-year-old man with pulmonary epithelioid hemangioendothelioma, presenting with hemoptysis
A. Plain radiograph shows multifocal ill-defined alveolar opacities at periphery of both lungs.
B. Axial CT scan with lung window setting shows several well-defined small nodules, surrounded by wide zones of ground glass at-
tenuation (arrowheads), in both lower lobes, demonstrating CT halo sign.
C. Axial 18F FDG PET scan at level of pulmonary nodules shows FDG uptake within the nodules (pSUV2.5-3, thin arrows).
D. Photomicrograph (Hematoxylin-eosin, original ×400) shows epithelioid tumor cells with plump eosinophilic cytoplasm occupy-
ing alveolar spaces (arrows). Immunohisto-chemical stains for CD31 and vimentin show the neoplastic cells positively.



당시 기침, 흉통 등의 호흡기 증상이 있거나, 혈관 내, 기관지

내, 간질 내 침습, 흉막삼출, 흉막 침습, 간 전이의 소견, 림프

절 종대, 조직 소견에서 방추형 종양세포 등이 있다(5, 10).

결론적으로 저자들은 폐출혈을 동반한 폐 상피양 혈관내피

종에서 CT 달무리 증후와 함께 치명적인 경과를 보였던 비전

형적이고도 드문 증례를 경험하였기에 보고하는 바이다.
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Pulmonary epithelioid hemangioendothelioma (PEH) is a rare low-grade malignant vascular tumor of mini-
mal clinical expression in young women. Bilateral multiple pulmonary nodules, up to 2 cm in size, are typical
CT findings. We describe an atypical case of PEH with a fatal outcome in a 65-year-old male, showing multiple
pulmonary nodules with a typical CT halo sign by pulmonary hemorrhage.
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