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Primary Undifferentiated High-Grade Pleomorphic Sarcoma 
in the Perihepatic Space: A Report of a Case
간주위공간에 발생한 미분화 고등급 다형성 육종: 증례 보고
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서론

악성 섬유성 조직구종(malignant fibrous histiocytoma; 이하 

MFH)은 1964년에 O’Brien과 Stout (1)에 의해 처음 기술되었

으며 섬유아세포 변형능(fibroblastic transformation)이 있는 조

직구(histiocytes)에서 기원하는 다형성(pleomorphic)의 연부조

직 육종이다. 2002년에 세계보건기구(World Health Organi-
zation)는 MFH를 재분류하였으며 미분화 고등급 다형성 육종

(undifferentiated high-grade pleomorphic sarcoma; 이하 UPS)

으로 재명명하였다(2).

UPS는 미분화 간엽(mesenchymal)세포 기원의 연부조직 육

종으로 주로 사지나 후복막강에 호발하는 것으로 알려져 있다

(3). 복막강내에서 발생한 UPS는 매우 드물며 국내에서는 장

간막(mesentery)(4)과 망(omentum)(5), 소낭(lesser sac)(6)

에서 발생한 증례가 각 1예씩 보고되어 있다. 

저자들은 발열과 우상복부 불편감을 주소로 내원한 44세 남

자 환자에서 간주위공간(perihepatic space)에서 발생한 미분

화 고등급 다형성 육종의 증례를 경험하였으며 문헌고찰과 함

께 이를 보고하고자 한다. 

증례 보고
 

44세 남자 환자이며 2일 전부터 시작된 상복부 불편감과 열

감을 주소로 내원하였다. 과거력상 특이사항은 없었고 입원 당

시 생체징후는 정상범위였으며 이학적 소견상 상복부에 압통이 

있었으며 반발통은 분명하지 않았다. 내원 당시 시행한 말초혈

액검사에서 C 반응성 단백질은 28.67 mg/dL(정상 0~0.3 mg/ 

dL), 적혈구 침강속도는 111 mm/hr(정상 0~20 mm/hr)로 증

가하였고, 그 외 간기능 검사수치와 종양표지자 검사 수치들은 

모두 정상 범위였다.

복부초음파(abdominal ultrasonography)를 시행하였으며 우

상복부에서 다방성의 낭성부분을 주로 가지며 주변부에 비균질

한 에코의 고형부분을 동반한 거대한 종괴가 관찰되었다(Fig. 

1A). 이어 시행한 복부전산화단층촬영(computed tomography; 
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이하 CT)에서 우측 간주위공간에 약 14.5 × 7.5 cm 크기의 

경계가 비교적 분명한 저음영의 종괴로 나타났으며 간의 우엽

을 좌측으로 밀고 있는 양상으로 관찰되었다. 종괴는 다방성의 

낭성부분과 주변의 고형부분으로 관찰되었으며 낭성부분은 출

혈로 인한 조영증강 전 CT에서 고음영 병변과 괴사로 인한 저음

영의 병변을 포함하고 있었고 고형부분은 비균질한 조영증강을 

나타내었다(Fig. 1B). 영상소견상 우측 복벽에서 기원한 섬유

육종(fibrosarcoma), 평활근육종(leiomyosarcoma) 등을 우선 

고려하였으며 간에서 기원한 육종양 간세포암종(sarcomatoid 

hepatocellular carcinoma)도 고려하였다.

Fig. 1. A 44-year-old man presented with primary perihepatic undifferentiated high-grade pleomorphic sarcoma.
A. Transverse ultrasonography image shows a huge mass composed of a cystic component with multiple septations and a heterogeneous echo-
genic solid portion in the periphery.
B. Contrast enhanced CT shows a 14.5 × 7.5 cm-sized cystic and solid mass with multiple thick septae in the right perihepatic space. 
C. T2-weighted MR image shows a well-circumscribed huge mass which was heterogeneously hyperintense with multiple thick septae and cavities 
of variable sizes.
D. T1-weighted MR image shows an isointense signal in the peripheral solid portion with inner foci of high signal intensity, representing hemorrhage.
E. Hepatobiliary phase of gadoxetic acid-enhanced MR image shows a low signal intensity of the peripheral solid portion in the mass compared 
with a high signal intensity of the normal liver parenchyma.
F. Positron emission tomography-CT shows intense fluorodeoxyglucose uptake in the peripheral solid portion of the mass, but not in the cystic portion.
G. Gross pathological cut section shows a well-defined huge mass measuring about 21 × 17 × 10 cm. Mass shows massive hemorrhagic necrosis 
(arrows). 
H. A microphotograph shows multinucleated giant cells showing pleomorphism, small round cells, and histiocyte-like cells (hematoxylin and eo-
sin staining, × 200).
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자기공명영상(magnetic resonance imaging) 검사를 시행하

였으며 간에서 기원한 종양을 감별하기 위해 가도세틱산(Ga-
doxetic acid)(Primovist, Bayer, Berlin, Germany)을 조영제로 

사용하였다. T2 강조영상에서 종괴의 주변부 고형부분에서 비

균질한 고신호 강도를 보였으며 낭성부분은 두꺼운 중격으로 

구분되는 다양한 크기의 다방성 병변으로 관찰되었다(Fig. 1C). 

T1 강조영상에서 종괴 주변부 고형부분은 간실질과 거의 동일

한 신호강도를 보였으며 낭성부분은 고신호 강도의 출혈성 병

변과 저신호 강도의 괴사된 병변을 포함하고 있었다(Fig. 1D). 

가도세틱산 조영증강 후 동맥기와 문맥기에 종양의 주변부와 

중격은 비균질한 고신호 강도로 조영증강을 보이다가, 3분 지

연기에서는 조영증강 정도가 감소하였다. 간담도기 관상면 영

상(Fig. 1E)에서 종괴는 우측 복벽에서부터 돌출하여 낭성부분

을 형성하며 간을 좌측으로 밀고 있는 양상으로 관찰되었으며 

주변부 고형부분은 정상 간실질보다 현저히 낮은 신호강도를 

보였다.

양전자방출단층촬영(positron emission tomography)에서 종

괴의 주변부 고형부분에서 강한 fluorodeoxyglucose 섭취를 나

타내었다(Fig. 1F).

초음파 유도하 생검을 실시하였으나 병리학적 소견은 명확하

지 않았으며 아형을 규정할 수 없는 악성 육종의 가능성을 시

사하였다. 수술적 절제가 필요하다고 판단되어 간주위공간의 

종괴 절제술 및 유착박리술(adhesiolysis), 간우엽절제술(right 

hepatic lobectomy)이 시행되었다. 수술 소견상 종괴(20 × 15 

× 10 cm)는 우측 간주위공간의 복벽에서 자라나오면서 간의 

우엽을 밀고 있는 양상이었으며 횡격막과의 유착 및 일부 낭성

부분의 복막강 내로의 파열이 동반되었다. 절제된 종괴의 육안 

소견상 복벽쪽은 주위조직과 경계가 불분명한 반면 간조직과

의 경계는 비교적 분명하였으며 내부 괴사와 출혈이 관찰되었

다(Fig. 1G). 조직학적 소견상 세포다형성(pleomorphism)과 

이형성(atypism)이 심하였고 다핵성 거대(multinucleated giant)

세포가 흔히 관찰되었으며 소원형(small round)세포와 조직구

유사(histiocyte-like)세포들도 관찰되었다(Fig. 1H). 면역조직

화학염색에서 종양 세포들은 vimentin에 양성반응을 보였으며 

CD31, CD34, smooth muscle actin, alpha-fetoprotein, Factor 

VIII, cytokeratin에는 음성반응을 보여 미분화 고등급 다형성 육

종으로 진단되었다.

고찰

악성 섬유성 조직구종(MFH)은 멍석형-다형성형(storiform-

pleomorphic), 점액성형(myxoid), 거대세포형(giant cell), 그리

고 염증형(inflammatory variants) 등의 4가지 아형으로 분류

되며, 멍석형이 50~60%를 차지하고 점액성형이 25%를 차지

한다. 2002년에 세계보건기구(World Health Organization)는 

MFH와 그 아형의 분류를 재평가하였으며 용어를 MFH에서 

‘미분화 고등급 다형성 육종(UPS)’으로 재명명하였다(2). ‘멍석

형-다형성형 MFH’는 ‘UPS’로, ‘거대세포형 MFH’는 ‘거대세

포를 동반한 UPS’로, ‘염증형 MFH’는 ‘현저한 염증을 동반한 

UPS’로 용어를 수정하였으며 이 세 가지 아형을 ‘소위섬유조직

구종(so-called fibrohistiocytic tumors)’ 범주로 분류하였다. 

그러나 ‘점액성형 MFH’의 경우 ‘점액섬유육종(myxofibrosar-
coma)’으로 재명명하였으며 소위섬유조직구종 범주에서 빠져

나와 ‘근섬유아세포종(myofibroblastic)’ 범주로 재분류하였다. 

UPS는 임상적으로 남자에 호발하며, 호발 연령은 60~70대이

고 주로 사지(하지 49%, 상지 19%)나 후복막강(16%)에서 발

생하는 것으로 알려져 있다(3). 복막강(5%) 내에서 발생하는 경

우는 매우 드물며 국내에서는 장간막(mesentery)(4)과 망(om-
entum)(5), 소낭(lesser sac)(6)에서 발생한 증례가 각 1예씩 보

고되어 있다. Karki 등(7)이 복부에서 발생한 UPS를 정리하여 

보고한 바에 따르면 복막강 내에서의 위치는 간, 상장간막(su-
perior mesentery), 회장(ileum), 대망(greater omentum) 순으

로 호발하며 간주위공간의 경우는 언급되지 않았다. 

UPS의 일반적인 영상학적 소견을 살펴보면, 먼저 초음파에

서는 세 가지 패턴으로 구분할 수 있는데, 가장 흔한 저에코 패

턴과 저에코-고에코 혼합형으로 현저한 괴사와 동반되어 나타

나는 패턴, 그리고 두꺼운 중격을 동반한 무에코성 위주의 패턴

으로 나타날 수 있다(8). 

CT에서는 비교적 경계가 분명하며 균질한 음영의 종괴로 나

타나고 내부 괴사나 출혈로 인한 저음영을 동반하기도 한다. 

UPS의 약 5%에서 자발적인 종괴내 출혈을 동반할 수 있다(9). 

복막강 내에서 발생한 UPS의 영상학적 소견도 이와 큰 차이

는 없는 것으로 보인다. Park 등(4)이 보고한 장간막에서 발생

한 UPS의 경우 초음파에서 불분명한 저에코 종괴로 관찰되었

으며 CT에서는 비균질한 조영증강을 보이며 일부 경계가 모호

한 종괴로서 주변 장간막에 불규칙한 종괴 주위 띠(peritumoral 

strands)를 동반하였다. Kweon 등(5)의 보고에서도 망의 UPS

는 CT에서 경계가 좋은 저음영 종괴로 나타났으며 내부 출혈 

또는 점액성 변성 및 괴사에 의한 저음영 부분을 동반하고 있었

다. Yun 등(6)이 보고한 소낭(lesser sac)에서 발생한 UPS의 

경우 초음파에서 저에코의 이종성 물질이 들어 있는 종괴로 나

타났으며 CT에서는 내부에 조영증강되는 비균질한 종괴로 관

찰되었다. Karki 등(7)의 보고에서도 복막강 내 UPS는 CT에

서 주로 불분명한 또는 주변과 경계가 분명한 불균질 저음영의 
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종괴로 관찰되었으며 다양한 정도의 비균질한 음영증가를 나타

내었다. 주로 내부에 저음영 괴사부분을 동반하였으며 일부는 

석회화를 동반하기도 하였다. 

본 증례에서도 초음파상 다방성의 낭성부분을 주로 가지며 

주변부에 비균질한 에코를 보이는 종괴로 나타났으며 CT에서

는 낭성부분에서 저음영과 고음영이 혼합되어 보이며 주변 고형

부분은 비균질한 조영증강을 보이는 저음영 종괴로 관찰되었

다. 앞선 국내보고에서는 MR 소견이 포함되지 않았으며 본 증

례에서는 주로 T2 강조영상에서 고신호 강도로, T1 강조영상

에서 동일신호강도를 보이는 경계가 분명한 종괴로 관찰되었으

며 동맥기와 문맥기에 종양의 주변부와 중격은 비균질한 고신

호 강도를 보이다가, 지연기에서는 조영증강 정도가 감소하여 

간담도기에는 간실질보다 현저히 낮은 신호강도를 보였다.

UPS는 높은 국소재발률과 전이율을 보이는 예후가 좋지 않

은 암이며 원발암의 크기와 침윤정도에 따라 그 위험도가 증가

하는 것으로 알려져 있다(3). 또한 사지에서 발생했을 때보다 

복강 내에서 발생했을 때 위치상 발견이 늦어져 예후가 더 나쁜 

것으로 보고되고 있다. 광범위한 수술적 절제가 치료원칙으로 

확립되어 있으며 그 외에도 방사선 치료, 항암 치료, 면역 치료 

등이 도움이 될 수 있다(3). UPS의 진단에 있어서 영상기법은 원

발암을 조기에 발견하고 파급 정도와 절제 가능성을 평가하여 

치료방향 결정 및 예후를 예측하는 데 도움을 줄 수 있다. 

결론적으로 간주위공간에 발생한 미분화 고등급 다형성 육

종의 매우 드문 증례를 경험하였기에 보고하는 바이다.
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간주위공간에 발생한 미분화 고등급 다형성 육종: 증례 보고

김기범 · 김성훈

미분화 고등급 다형성 육종(undifferentiated high-grade pleomorphic sarcoma)은 섬유아세포 변형능(fibroblastic trans-
formation)이 있는 조직구(histiocytes)에서 기원하는 다형성(pleomorphic)의 연부조직 육종이다. 미분화 다형성 육종은 연

부조직 어디에서나 발생할 수 있으나 주로 사지나 후복막강에서 발생하며 복막강 내, 특히 간주위공간(perihepatic space)

에 발생하는 경우는 매우 드물다. 발열과 우상복부 불편감을 주소로 내원한 44세 남자 환자의 간주위공간에서 발생한 미

분화 고등급 다형성 육종의 증례를 보고하고자 한다.
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