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A Case of Primary Pulmonary Artery Sarcoma Mimicking Pul-
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Primary pulmonary artery sarcoma is a rare malignant tumor arising from the pulmonary artery. Diagnosis of primary 

pulmonary artery sarcoma is quite difficult and the conditon is often misdiagnosed as a more common disease, such 

as a pulmonary embolism. PET can help in diagnosing a pulmonary artery sarcoma due to the increased uptake of 
18F-FDG in the area of the tumor. However, the poor anatomic resolution of PET has limited its clinical applications 

in pulmonary vascular disease. The recently developed PET/CT is the fusion of PET and CT that improves the 

anatomical resolution of PET. We report a case of a primary pulmonary artery sarcoma mimicking a pulmonary 

embolism that was diagnosed with PET/CT and confirmed with a surgical resection.
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서 론

원발성 폐동맥 육종(primary pulmonary artery 

sarcoma)은 폐동맥에서 발생하는 악성 종양으로 전 

세계적으로 드문 질환이다1. 원발성 폐동맥 육종은 임

상 증상 및 방사선 소견이 비특이적인 경우가 많아서 

진단이 지연되거나 폐동맥을 침범하는 흔한 질환인 

폐동맥 혈전증 등으로 오진되는 경우가 많다1-3. 

Deoxyglucose는 포도당 유도체로 세포 내로 섭취

는 되지만 대사가 되지 않으므로 deoxyglucose에 양

전자 방출 동위원소인 18F를 표지시켜 방출된 감마선

으로 세포 내 포도당 대사를 영상화 한 것이 18F- 

FDG-PET(18F-fluoro-doxyglucose positron emi-

ssion tomography)이다. 육종을 포함한 대부분의 암

세포들은 당대사가 증가되어 있으므로 PET(양전자 

방출 단층 촬영)는 폐동맥 육종과 기질화된 혈전

(organized thrombus)의 감별진단에 종종 이용되어 

왔다4,5. 그러나 PET는 해상도가 떨어져서 해부학적 

구조가 복잡한 부위에서는 형태학적 정보가 미흡하여 

종양과 주변 구조와의 관계를 정확하게 구별하지 못

하는 단점이 있다5. 최근 이와 같은 PET의 단점을 보

완하기 위해 컴퓨터 단층촬영(Computed tomo-

graphy, CT) 영상을 접목한 PET/CT가 개발되어 다

양한 종류의 악성종양의 진단 및 병기판정에 유용하

게 이용되고 있다6,7. 

저자들은 흉부 CT 소견상 혈전증과 감별이 어려운 

폐동맥 종괴에 대해 PET/CT를 시행 후 원발성 폐동

맥 육종의 가능성이 크다고 진단하고 수술적 제거술

로 확진한 원발성 폐동맥 육종 1예를 경험하였기에 

문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증 례

환  자: 남자 57세 

주  소: 흉통

현병력: 환자는 내원 2개월 전부터 기침, 가래가 있

었으며 내원 1주일 전부터 우측 흉통과 호흡곤란이 
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Figure 1. Chest PA shows ill defined consolidation 
and ipsilateral pleural effusion in right hemithorax. 

Figure 2. CT scan shows a soft tissue mass in right 
main pulmonary artery and ipsilateral pleural 
effusion. 

있어 인근 병원 방문하여 시행한 흉부 전산화 단층촬

영에서 우측 주폐동맥 혈전증이 의심되어 본원으로 

전원되었다. 

과거력: 내원 10년 전 당뇨병으로 진단 받은 후 경

구 혈당 강하제를 복용하고 있었고, 내원 5년 전 고혈

압으로 진단받은 후 규칙적으로 항고혈압제를 복용하

고 있었다. 

이학적 소견: 내원 당시 환자는 급성 병색을 보이

고 있었으며 의식은 명료하였다. 혈압은 140/70 

mmHg, 맥박수 분당 20회, 체온은 36.5℃이었다. 흉부 

청진상 우하부 폐야에서 호흡음이 감소되어 있었고, 

심음은 규칙적이었고 심잡음은 들리지 않았다. 

검사실 소견: 말초 혈액 검사에서 백혈구 10,030 /

㎣, 혈색소 8.8 g/dL, 혈소판 287,000 /㎣ 이었다. 혈청 

생화학 검사에서 Na 137mEq/L, K 4.9 mEq/L, BUN 

15.8 mg/dL, Creatinine 1.26 mg/dL, LDH 367 IU/L, 

protein 6.5 g/dL, albumin 3.2 g/dL, AST 11 IU/L, 

ALT 8 IU/L, ESR 55 mm/hr이었다. D-dimer는 1.7 

ug/mL (정상치 <0.5 ug/mL), FDP <5ug/mL (정상

치 <5 ug/mL)이었다. 동맥혈 가스분석 검사에서 pH 

7.44, PaCO2 38.2 mmHg, PaO2 82.3 mmHg, HCO3- 

25.2 mEq/L, SaO2 98.4%이었다. 폐기능 검사상 노력

성 폐활량(FVC) 2.48 L(57.1%), 1초간 노력성 호기량

(FEV1) 2.19 L(63.5%), FEV1/FVC 88.2%로 제한성 

소견을 보였다. 심전도 검사는 정상이었다. 

방사선 소견: 입원 당시 시행한 단순 흉부 방사선 

사진에서 오른쪽 흉곽에 흉수가 관찰되었다(Figure 

1). 흉부 전산화 단층 촬영 사진에서는 저음영의 종괴

가 주폐동맥(main pulmonary artery) 기시부와 우측 

주폐동맥에서 관찰되었다(Figure 2). 심초음파 검사

상 종괴가 주폐동맥의 기시부에서 관찰되었으며 심박

출량은 정상이었다. 사지의 도플러 혈류검사에서 심

부정맥 혈전증은 관찰되지 않았다.

흉막 천자 소견: 육안상 혈성 흉수였으며 흉수 분

석 검사 결과 LDH 324 IU/L, protein 5g/dL, glucose 

211 mg/dL, 적혈구 60,000 /㎣, 백혈구 200 /㎣ (호중

구: 54%, 림프구: 21%, 단핵구: 25%), ADA 14.8 IU/L

이었으며 세포 검사에서 악성 세포는 관찰되지 않았

다. 
18F-FDG-PET/CT: 흉부 전산화 단층촬영 사진 

상 원발성 폐동맥 육종이 의심되어 폐색전증과 감별

하기 위해 18F-FDG 555 MBq을 정맥 주사한 60분 후

에 PET/CT 전신 스캔을 시행하였다. PET/CT 소견 

상 우측 폐동맥 부위에서 관찰되는 종괴에서 FDG 섭
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A B C

Figure 3. PET(A), CT(B), and fusion of PET and CT (PET/CT)(C) shows FDG uptake at right main pulmonary 
artery(arrow).

BA

Figure 4. Exisioned lung shows yellowish round mass obstructing right main pulmonary artery(A) and histologic 
finding shows malignant fibrous histiocytoma with a background of spindle cells in a storiform configuration and 
giant cells (H&E staining, x400)(B).

취가 증가되어 있었다(SUVmax=2.1) (Figure 3). 

임상 경과: 흉부 전산화 단층촬영과 PET/CT 소견

으로 원발성 폐동맥 육종의 가능성이 크다는 진단 하

에 수술을 시행하였다. 수술은 정중 흉골절개를 통하

여 접근하였으며 폐동맥 내막절제술을 통한 종괴의 

절제 및 우측 전폐 적출술을 시행하였다. 병변은 우측 

폐동맥을 막고 있는 둥근 모양의 종괴였으며 병리 소

견상 악성 섬유성 조직구종(malignant fibrous histio-

cytoma)을 포함한 고분화 육종(high grade sarcoma)

이었다(Figure 4). 면역조직화학검사에서 CD68, smooth 

muscle actin(SMA)은 양성이었고 vimentin, desmin

은 음성이었다. 환자는 수술 후 특이 소견 없이 지내

다가 3개월 후 특별한 원인 없이 돌연사하였다. 

고 찰

원발성 폐동맥 육종은 주로 중년 성인에서 발생하

며 대부분 폐동맥 판막 근처의 주폐동맥에서 발생하

며, 혈류에 의해 전이되어 좌우측 폐동맥을 주로 침범

하며 폐나 종격동으로 전이되기도 한다8,9. 폐동맥 육

종의 임상증상은 대부분 서서히 발현되고 호흡곤란, 

흉통, 기침, 객혈 등의 증상을 주로 호소한다8. 

원발성 폐동맥 육종은 매우 드문 질환일 뿐 아니라 

임상 소견 또한 비특이적이어서 진단이 늦어질 뿐 아

니라 다른 질환으로 오진되는 경우가 많다1,2,3.  조직

검사나 수술적 절제술 전에 원발성 폐동맥 육종이 오

진되는 질환들로는 폐동맥 혈전증이 가장 많고, 폐동
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맥 종양(pulmonary artery tumor), 종격동 종괴(me-

diastinal mass), 폐동맥 협착증(pulmonary stenosis), 

폐암 등이 있다
8,10
. 최근 흉부전산화 단층촬영과 자기 

공명영상(MRI)를 이용한 해부학적 영상방법을 통하

여 폐동맥 혈전증과 육종의 감별진단에 도움을 받고 

있지만 구별이 어려운 경우가 많다
1,2
. 특히 폐동맥 육

종에 의해 혈류의 흐름이 억제되어 혈전(thrombus)이 

형성될 경우 폐동맥 혈전증과의 감별진단이 더욱 어

렵게 된다
11
. 본 증례에서도 검사실 소견에서 폐동맥 

혈전증을 시사하는 d-dimer 수치가 높았다. 

악성 종양조직은 일반적으로 당수송체단백(glu-

cose transporter protein)의 발현증가, 해당작용을 증

가시키는 hexokinase와 phosphofructokinase의 증가 

등으로 인해 당대사가 증가되어 있다
12,13
. Deoxy-

glucose는 포도당의 유사체로 포도당과 같은 세포막 

운반체에 의해 세포 내로 섭취되나 포도당과는 달리 

세포 내 대사과정 중 일정 단계에서 더 이상 대사되지 

않고 중간 산물로 머물러 있는 특성이 있다. 

Deoxyglucose에 양전자 방출 동위원소인 
18
F를 표지

시켜 방출된 감마선으로 세포 내 포도당 대사를 영상

화 한 것이 
18
F-FDG-PET이다. 

악성 종양과는 달리 기질화된 혈전(organized 

thrombus)은 당대사가 없기 때문에 FDG 섭취가 발

생하지 않는다. 그러므로 폐동맥 내에 종괴가 관찰되

고 약성 종양과 기질화된 혈전의 감별이 어려울 경우 
18
F-FDG-PET을 시행하면 감별진단에 도움을 받을 

수 있다
4,5
. 그러나 

18
F-FDG PET은 해상도가 떨어져

서 해부학적 구조가 복잡한 부위에서는 종괴와 주변 

구조와의 관계를 정확하게 구별하지 못하는 단점이 

있다
3
. 최근 이와 같은 PET의 단점을 보완하기 위해 

CT 영상을 접목한 
18
F-FDG-PET/CT가 도입되어 다

양한 종류의 악성종양의 진단 및 병기판정에 유용하

게 이용되고 있다
6,7
. 그러므로 PET/CT를 시행하면 

종격동과 같이 해부학적 구조가 복잡한 부위에 있는 

폐동맥에서 발생한 종양과 혈전의 감별진단에 유용하

게 이용될 수 있을 것이다. 본 증례에서도 PET와 CT

를 접목함으로써 우측 주폐동맥 내에 존재하는 종괴

에서 FDG 섭취가 증가되어 있는 것을 선명하게 증명

할 수 있었다(Figure 3). 

원발성 폐동맥 육종의 치료는 완전히 절제할 수 있

다면 외과적 절제가 가장 효과적이다
14
. 방사선 치료

와 화학요법 또한 시도되고 있지만 아직은 수술의 보

조적인 역할 정도의 효과밖에 없는 것으로 알려져 있

다
10
. 예후는 매우 나빠서 수술하지 않았을 때의 평균 

생존기간은 1.5개월이며, 수술적 절제를 시행한 경우

에도 평균 생존기간은 10개월이고 5년 생존율 또한 

6%에 불과하다
8
. 이처럼 수술 후에도 예후가 나쁜 것

은 조기 진단의 실패와 종양의 완전한 절제가 어려워 

국소적 재발과 폐전이가 흔하기 때문이다
8
. 그러므로 

PET/CT를 활용함으로써 원발성 폐동맥 육종을 조기

에 진단할 수 있다면 적극적인 수술적 치료로 환자의 

생존기간을 연장할 수 있을 것이다. 

요 약

폐동맥 육종은 극히 드문 질환으로 폐동맥 혈전증

과 혼동되는 경우가 많다. 육종에서는 FDG 섭취가 증

가되므로 
18
F-FDG-PET를 시행하면 FDG 섭취가 없

는 색전증과 구별할 수 있지만 해상도가 떨어지는 단

점이 있다. 그러므로 CT 영상을 접목한 PET/CT는 

폐동맥 육종과 혈전증을 보다 선명하게 구별할 수 있

다. 저자들은 혈전증과 감별이 어려운 폐동맥 병변에 

대해 PET/CT로 폐동맥 육종의 진단에 도움을 받았

던 증례를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 

바이다.
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