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서론

고립섬유종양(solitary fibrous tumor)은 폐의 흉막에서 발생

하는 간엽 기원의 매우 드문 종양으로, 대개 흉막에 기반을 둔 

흉곽 내 종양으로 나타나게 된다. 흉막 이외에도 다양한 신체

부위에서 생기며, 특히 종격동에 생기는 경우는 흉곽 내에 생

기는 경우의 약 1~8% 정도로 드물다(1). 종격동에 생기는 경

우 다른 종격동 종양과 감별하기 어려우며, 특히 전종격동에서 

호발하는 악성 혹은 침습성흉선종이나 림프종과 영상소견만으

로는 구별하기 어렵다. 저자들은 60세 남자 환자의 전종격동

에서 발생한 1예의 악성 고립섬유종양의 영상소견을 보고하고

자 한다.

증례 보고

60세 남자 환자가 건강검진으로 시행한 단순흉부촬영에서 

발견된 전종격동 종괴를 주소로 내원하였다(Fig. 1A). 환자는 

다른 질환을 진단받은 과거력은 없었으며, 이학적 검사에서도 

정상 소견을 보였다. 

조영증강 전 전산화단층촬영에서 전종격동에 심장과 넓은 접

촉면을 가진 11.8 × 7.8 × 11.3 cm 크기의 분엽상의 비균질적 

저음영 종괴가 관찰되었고, 내부에 석회화나 출혈을 시사하는 

고음영 부위는 없었다(Fig. 1B). 조영증강 후 전산화단층촬영에

서 종괴는 전반적으로 조영증강이 잘 되었으며 비균질적인 조영

증강을 보이고, 괴사가 의심되는 저음영 부위가 있었다(Fig. 

1C). 전종격동을 채우는 종괴에 연하여 우측 전방 흉막을 따라 

전종격동과 비슷한 양상으로 내부에 저음영을 포함한 비균질적 

조영증강을 보이는 종괴가 있었다(Fig. 1D). 우측 흉곽에 소량

의 흉수가 있었고 종괴와 인접한 양폐에 직접 침범이 의심되었

으나 폐실질에 전이성 결절은 없었다. 양전자방출단층촬영술 

(fluorodeoxyglucose-positron emission tomography/computed 

tomography) 검사에서 전종격동의 종괴는 최대 표준화섭취계

수(standardized uptake value; 이하 SUV) 10.7, 우측 흉막을 

따라 보이던 병변은 최대 SUV 6.4의 높은 fluorodeoxyglucose 

(FDG) 섭취를 보였다(Fig. 1E). 전산화단층촬영 유도하에 침 

조직생검을 시행하였고, 병리조직 소견에서 방추상 세포 기원
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Malignant solitary fibrous tumor, which arises in the anterior mediastinum, is rare. 
Its image findings simulate other mediastinal mass, such as malignant lymphoma, 
malignant thymic epithelial tumor or invasive thymoma. Here, we report a pleural 
malignant fibrous tumor of a 60-year-old man who is presented with a well-de-
fined lobulating anterior mediastinal mass with pleural metastasis mimicking inva-
sive thymoma with pleural seeding.
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을 보였다(Fig. 3). 면역조직화학 염색에서 CD-34 (cluster of 

differentiation antigen)와 SMA (smooth muscle antibody)에 

부분적으로 양성을 보여 악성 고립섬유종양으로 진단되었다.

고찰

고립섬유종양은 간엽 기원의 드문 종양으로 주로 흉막에 생

기나 종격동과 복부, 두경부, 뇌신경계에도 생기는 것으로 보

고되어 있다(2). 흉곽 내에 생기는 경우, 대개 흉막과 같은 장

막측에 생기나, 1~8%에서는 종격동과 같은 비장막측에 생기

기도 하며, 이 경우 흉막과의 연결이 보이지 않을 수 있다(3, 

4). 종격동에서 생긴 고립섬유종양은 40대에서 60대 사이에 

발생하며, 남녀 구분이 없고 흉막에서 생긴 경우와 마찬가지로 

약 80% 정도가 양성이며, 악성인 경우 흉막 등으로 전이할 수 

있다(1).

의 악성종양으로 진단되었다. 환자는 총 2회의 신보강화학요

법을 시행 받았다. 항암치료 시작 22일 후 시행한 전산화단층

촬영에서 전종격동 종괴의 크기는 12.7 × 10.2 × 14.3 cm로 

증가하였고, 우측 후방 흉막에 전이성 결절과 종격동 림프절 

종대가 생겼다(Fig. 2). 

항암치료에 반응하지 않고 빨리 자라는 종괴로 용적 축소를 

목적으로 흉골절개술을 통해 수술을 시행하였다. 수술 소견에

서 전종격동에 약 20 × 15 cm의 종괴가 상대정맥과, 우측횡

격신경, 심낭막과 유착되어 있어 횡격신경, 흉선, 심낭주위 지

방조직, 우측 흉막의 전이성 결절과, 침범된 우상엽, 우중엽을 

포함하여 전종격동 종괴를 제거하였다. 육안 조직 소견에서 표

면은 회색빛을 띈 분홍색이었고, 절단면의 중앙부는 황색이었

다. 종괴는 흉막과 심낭막, 우상엽과 우중엽, 횡격막을 침범하

였고, 병리조직 소견에서 풍부한 교원질 기질이 있는 부분과 세

포충실도가 높은 부분이 경계를 이루며, 유사분열과 핵다형성

D
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Fig. 1. Initial imaging features of the anterior mediastinal malignant solitary fibrous tumor in a 60-year-old man.
A. The chest radiograph shows an anterior mediastinal mass (arrows) obliterating right heart border.
B. The axial non-enhanced CT image shows a well-defined low attenuated mass in the anterior mediastinum. No evidence suggesting hemor-
rhage or calcifications is seen. 
C. The axial contrast enhanced CT image shows a heterogeneously enhancing lobulated mass with focal low attenuated areas implying necrosis 
and cystic change.
D. The axial contrast enhanced CT image reveals well-defined nodular enhancing lesions along the anterior pleura of the right lower thorax 
(white arrows). Small amount of right pleural effusion is seen (black arrow).
E. The axial 18F-FDG PET/CT images show a lobular, intensely hypermetabolic mass in the anterior mediastinum (SUVmax = 10.7), and well-de-
fined nodular hypermetabolic lesions along the anterior pleura of right lower thorax (arrows).
Note.-SUV = standardized uptake value, 18F-FDG PET = 18F-fluorodeoxyglucose-positron emission tomography
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않으며, 보고된 증례에서도 영상소견은 제한적으로 기술되어 

있다(1, 4). Song 등(6)은 흉막에서 생긴 악성 고립섬유종양의 

전산화단층촬영 영상소견을 보고하였는데, 10 cm 이상의 크

기, 출혈, 괴사, 낭성/점액성 변화를 시사하는 비균질적인 저음

영, 흉막전이 소견이 있는 경우 양성 고립섬유종양과 구별할 수 

있다고 하였다. 본 증례에서도 조영증강 후 전산화단층촬영에

서, 큰 종격동 종괴가 내부에 괴사와 낭성 변화를 시사하는 저

음영을 포함한 비균질한 조영증강을 보였고, 흉막전이와 흉수

가 동반되어 Song 등(6)의 보고와 유사한 영상소견을 보였다.

전종격동에서 흔하게 생기는 흉선기원종양, 림프종과 같은 

연조직 종괴, 그리고 흉막에서 기원한 악성 중피종과의 감별이 

필요하다. 흉선기원종양의 경우 전종격동 종괴 중 가장 흔한 

질환으로 약 30% 정도에서 중증 근무력증과 연관이 있다. 악

이 종양은 증상 없이 우연히 발견되는 경우가 많으나, 흉곽

에서 발생하는 경우 주변 구조물의 침범, 압박 여부에 따라 흉

통, 기침, 호흡곤란 등이 나타나기도 한다. 혈액검사에서 특이

소견이 없는 경우가 대부분이며 종양의 크기가 큰 경우 저혈당 

등의 부종양증후군이 나타나기도 한다(5).

병리조직학적인 악성 기준은 England 등(5)이 제시한 침습적 

경계, 높은 세포충실성, 핵의 다형성, 높은 유사분열(＞ 4 mf/10 

HPF) 등이 쓰이며, 면역조직화학염색에서 CD-34, bcl-2, 

CD-99에 일정하게 양성을 보이나 이러한 면역조직화학적 특징

만으로 양성과 악성을 구분할 수는 없다고 알려져 있다. 

종격동에 생긴 고립섬유종양은 단순흉부촬영에서 분엽상의 

경계가 좋은 종격동 종괴로 나타난다. 종격동에서 생긴 고립섬

유종양의 경우 전산화단층촬영 등의 영상소견이 정립되어 있지 

Fig. 2. Follow-up CT scan 22 days after initial neoadjuvant chemotherapy. The axial contrast-enhanced CT scan demonstrates (A) increased size 
of the anterior mediastinal mass extending to the right anterior pleura, and (B) newly seen metastatic pleural nodules (arrows) in the right lower 
thorax.

Fig. 3. Micrographic features of the anterior mediastinal mass.
A. The photomicrograph (H&E, × 40) shows sharp demarcation (dotted line) between cellular area (asterisk), and sparsely collagenous zone.
B. The tumor is composed of collagen-forming atypical spindle cells showing mitotic activity (arrows), and pleomorphism (H&E stain, × 400).
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성 흉선종의 경우 경계가 좋지만 분엽상의 경계를 보이고, 크

기가 큰 경우 낭성변화, 괴사 등으로 인해 비균질한 조영증강

과 림프절 비대, 혈관 침범, 악성흉수, 흉막전이 등을 보일 수 

있다. 림프종은 전종격동 종괴 중 두 번째로 흔한 질환으로 경

계가 좋은 분엽상 종괴로 나타나며 림프절 종대, 흉수를 동반

할 수 있다. 크기가 작은 경우 균질하게 조영증강되지만, 크기

가 큰 경우 괴사를 흔히 동반하여 비균질한 조영증강을 보일 

수 있다(7). 악성 중피종은 석면에 대한 노출과 연관된 질환으

로 흉막비후를 특징으로 하는 비특이적인 흉막기원종양으로 

흉막전이와 비슷한 양상을 보이며 악성흉수, 폐실질전이 등을 

보일 수 있다(8). 

판독 당시에 저자들은 이 종괴의 위치와 모양, 조영증강 패

턴, 환자의 나이와 종괴의 빈도를 고려하여 침습성흉선종과 같

은 흉선기원종양으로 판단하였다. 하지만 침습성흉선종과 종

격동에서 생긴 고립섬유종양은 영상만으로 감별진단하기 어려

우며 Mendelson 등(9)도 종격동 흉막에서 기원한 고립섬유종

양이 다른 종격동 종괴와 유사하기 때문에 종격동이나 척추주

위 종괴의 감별질환에 포함되어야 한다고 하였다.

결론적으로, 고립섬유종양은 주로 흉막에서 기원하는 드문 

종괴이며 특히 흉막전이, 악성흉수 등을 동반한 전종격동 종괴

로 발현한 악성 고립섬유종양은 영상소견이 보고된 경우가 매

우 드물다. 전종격동에서 비균질적인 조영증강을 보이는 분엽

상 종괴가 있는 경우 빈도상 흔하게 발생하는 흉선암종이나 림

프종 이외에도, 드물지만 악성 고립섬유종양을 고려해 볼 수 

있다.
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침습성흉선종과 유사한 양상을 보이는 흉막전이를 동반한 악성 
고립섬유종양: 1예 보고1

김종범1 · 이주원1 · 주영채2 · 송주영2 · 윤용한3 · 김윤정1 · 김여주1 · 이경희1

종격동에서 발생한 악성 고립섬유종양은 매우 드물며 영상소견으로는 림프종이나 악성 혹은 침습성흉선종과 같은 다른 

종격동 종괴와 감별이 힘들다. 저자들은 60세 남자 환자의 흉막전이를 동반한 분엽상의 경계가 좋은 비균질한 조영증강

을 보이는 전종격동 종괴에 대해 흉막전이를 동반한 침습성흉선종으로 의심하였으나 악성 고립섬유종양으로 진단된 증

례를 경험하여 이를 보고하고자 한다.
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