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Pulmonary artery intimal sarcoma is a rare tumor with no characteristic symptoms. It is frequently misdiagnosed 
as pulmonary embolism. We report a case of pulmonary artery intimal sarcoma in a 48-year-old man with dyspnea, 
cough and blood-tinged sputum. He was initially suspected and treated as a pulmonary embolism. Computed 
tomography of the chest showed filling defects occupying the entire luminal diameter of the right and left 
pulmonary artery as well as extraluminal extension of the intraluminal mass. Surgical resection of the tumor 
confirmed pulmonary artery intimal sarcoma. After surgery, he received 8 cycles of combined chemotherapy 
consisting of doxorubicin and ifosfamide. After 8 cycles, Computed tomography of the chest showed interval 
regression of the residual tumor. Radiotherapy was done as total 6,000 cGy for 5 weeks, following the 8th 
chemotherapy. The patient's condition was successfully stabilized with chemotherapy and radiotherapy.
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서   론

  폐동맥내막육종은 매우 드문 악성 종양이며, 예후가 극

히 불량하다. 주로 호흡곤란, 기침, 객혈 혹은 흉통으로 

내원하여 흔히 폐색전증으로 오인되어 많은 경우 초기에 

항응고요법을 받기도 하며, 수술이나 부검을 통해 진단된

다1. 광범위한 수술적인 절제를 통해 임상증상 및 생존기

간을 연장할 수 있다고 하며
2
, 항암치료와 방사선치료에 

대해 일부 연구에서 효과를 보고하고 있으나3,4, 확립된 치

료는 아니어서 현재까지는 폐동맥내막육종에 대한 표준

치료는 없다. 하지만 최근 광범위절제술을 포함한 다각적

인 치료법이 생존율을 증가시킬 수 있다고 하는 보고들이 

있다
3,5-7

.

  저자들은 노작성 호흡곤란으로 내원하였고, 광범위한 

폐색전증 의증으로 초기 항응고치료를 시작했으나, 폐색

전증의 위험요인이 전혀 없고, 정상 심초음파 소견, 흉부 

전산화 단층촬영 및 양전자 단층촬영에서 폐동맥내막육

종 및 폐침윤이 의심되어, 폐동맥절제술 및 조직절제술을 

시행하여 폐동맥내막육종을 확인하였다. 이후 약 9개월간 

항암치료 및 방사선치료 후 경과가 호전되어 추적관찰 중

인 1예를 경험하였기에 보고한다.

Case Report
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Figure 1. Chest radiograph on admission showed poor-
ly-defined multiple nodular and mass-like opacities in both
lower lung fields. Dilatation of both pulmonary arterial 
shadows were suspected. 

Figure 2. Axial enhanced 
CT scans obtained with 
pulmonary embolism pro-
tocol showed multifocal low
attenuating filling defects 
within the proximal left pul-
monary artery (A), distal 
right and left pulmonary ar-
teries, left lower lobar ar-
tery and right middle and 
lower lobar arteries (B, C). 
Main lesion was luminal ex-
pansile (arrow). Subpleural
nodular consolidations were
seen in the right middle 
lobe and left lower lobe (D).
CT: computed tomography.

증   례

환  자: 조○○, 48세, 남자

주  소: 호흡곤란, 기침 및 객혈

현병력: 환자는 약 1개월 전부터 경사진 곳을 오르거나 

평지에서 빨리 걸을 때 호흡곤란이 발생하였으며, 기침 

및 소량의 객혈이 있어 인근병원을 방문하였고 흉부 전산

화 단층촬영에서 폐동맥의 충만결손이 발견되어 평가 및 

치료를 위해 외래로 내원하였다.

과거력 및 가족력: 특이사항이 없었다.

  직업력: 교포로 괌에서 슈퍼마켓을 운영하고 있었다.

  진찰 소견: 내원 당시 환자의 혈압은 120/80 mm Hg, 

맥박은 분당 102회, 호흡은 분당 20회, 체온은 36.5
o
C였

고, 키 166 cm, 체중 66 kg이었다. 급성 병색을 보였으며, 

의식은 명료한 상태로 흉부진찰상 수포음이나 천명음은 

들리지 않았으며, 심음은 빈맥을 보였으나 심잡음은 들리

지 않았다.

  방사선 및 검사실 소견: 내원 후 시행한 단순 흉부촬영

에서 양측 폐하부에 여러 개의 경계가 불분명한 음영 증가 

소견 및 좌측 폐문부에 둥근 종괴 음영이 보였다(Figure 

1). 말초혈액 검사에서 혈색소 13.1 g/dL, 백혈구 9,760/μ

L, 혈소판 245,000/μL였으며, 혈액화학 검사상 혈청요소

질소 16 mg/dL, 크레아티닌 0.9 mg/dL, 혈청 D-이합체 

973.85 ng/mL, 대기 중 동맥혈가스분석에서 PH 7.46, 

PaCO2 38.8 mm Hg, PaO2 82.1 mm Hg, HCO3 27.1 

mmol/L, 96.8%였다. 심전도는 동성 빈맥 소견을 보였다. 

흉부 전산화 단층촬영에서 양측 폐동맥 내경을 채우는 다

발성의 저음영 충만결손이 관찰되었다(Figure 2). 폐동맥 

내 충만결손 소견이 동맥 내에 한정되지 않고 혈관밖으로 

팽창하는(expansile) 양상이 관찰되었다. 또한, 양측 중, 
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Figure 3. (A∼C) Axial fusion
images of FDG-PET/CT 
showed multifocal strong 
FDG uptake, correspond-
ing to the filling defects on
CT scan. (D) Maximum in-
tensity projection image of 
FDG-PET scan showed in-
creased uptake of FDG in 
the left pulmonary hilar 
lesion. FDG: fluorodeox-
yglucose positron; PET: 
emission tomography; CT: 
computed tomography.

Figure 4. The anaplastic tumor cells appear storiform- 
patterned arrangement (H&E stain, ×200).

하엽에는 흉막하 결절들이 관찰되었다. 하지 도플러 검사

에서는 심부정맥 혈전 소견은 보이지 않았고, 심초음파상 

심구출율은 79%로 심근수축기능은 정상이었으며, 폐동맥

고혈압 및 삼첨판 역류 소견은 보이지 않았다. 흉부 전산

화 단층촬영 소견이 전형적인 폐색전증의 양상이 아니었

으므로, 혈관 기원의 종양과의 감별을 위해 양전자방출 

단층촬영을 시행하였다(Figure 3). 검사에서 좌측 폐문부

주변 종괴에서 Standard Uptake Value (SUV)가 14.7로 

강한 대사증가 소견이 관찰되었고, 양측 폐동맥 내 충만결

손부위도 대사증가(SUV=4.9)를 보였다.

  수술 소견: 입원 6일째 폐혈관 내 종양이 의심되는 소견

으로 수술을 시행하였다. 우측 폐동맥 내 종괴 및 좌측 

폐동맥 내부를 완전히 막고 있으며, 제2분지 동맥까지 연

결된 1 cm 크기의 종괴가 관찰되었고, 혈관내벽 침범 소

견도 보였다.

  병리조직학적 소견: 육안 검사에서 폐동맥으로부터 얻

어진 조직은 혈전덩어리와 유사하였다. 현미경 소견에서 

방추형 세포들이 무질서하게 증식되어 있는 소견이 보였

다(Figure 4). 종양세포들은 핵의 과염색성과 다형성이 심

한 역형성을 보였고, 유사분열이 다수 동반되어 있었다. 

면역조직화학 염색에서 종양세포는 Vimentin 양성 반응

을 나타내었고, CD34와 Desmin에는 반응하지 않았다. 조

직학적 소견과 면역조직화학 염색을 기반으로 폐동맥혈

관 내막에서 기원한 내막육종으로 진단하였다.

  경과: 환자가 호흡곤란, 기침 및 객혈을 호소하고, 흉부 

전산화 단층촬영에서 폐색전증 의심 소견이 있어 항응고

치료를 시작하였으나, 광범위 폐색전증 소견임에도 심장

초음파에서 폐동맥고혈압 소견 및 폐색전증에 합당한 소

견이 관찰되지 않고, 폐색전증이 생길 만한 위험요인이 

전혀 없는 점, 흉부 전산화 단층촬영 및 양전자방출 단층

촬영에서 폐혈관 내 종괴 의심 소견이 보여 조직 확인을 

위해 수술을 진행하였다. 수술 당시 좌측 폐혈관 내 종괴

가 혈관벽을 침범하여, 폐실질 내로 침윤을 동반하고 있었

으며 반대편 우측 폐혈관 내 종괴도 수술장 내 동결 생검

에서 악성 종양으로 밝혀져 양측 침범한 경우로 판단되었

기에 광범위한 수술적 절제는 시행하지 못했고, 증상 완화

를 위하여 혈관내 종괴 조직만 가능한 한도에서 제거하였
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다. 진단 이후 항응고치료는 중단하였다. 수술 3주 후부터 

doxorubicin과 ifosfamide로 항암치료를 시작하였고, 6개

월 동안의 항암치료 중에 호전경과를 보였다. 이후 8차 

항암치료 후에 시행한 흉부 전산화 단층촬영에서 좌측 폐

혈관 내 종양 및 주변 폐침윤부 암 진행 소견이 관찰되어 

5주간 6,000 cGy의 방사선치료를 시행했고, 치료 2개월 

후 시행한 흉부 전산화 단층촬영에서 종양 및 폐침윤부 

종양이 현저히 감소된 부분관해 소견으로 증상호소 없는 

상태로 경과관찰 중이다.

고   찰

  폐동맥내막육종은 폐동맥 내막에서 유래된 매우 드문 

악성 종양으로, 1923년 Mandelstamm이 부검을 통해 처

음 발표하였는데
8
, 잠행성으로 진행되기 때문에 임상적으

로 증상이 나타날 때에는 국소적 침윤과 원격전이 등을 

동반하는 경우가 많다. 약 50%에서 인접한 폐, 기관지벽, 

임파선 또는 심근으로의 직접 침윤을 일으키며 약 16∼

25% 정도만 신장, 뇌, 부신으로의 원격전이가 일어난다
9
. 

전형적으로 폐동맥간으로부터 기원하며 뒤쪽으로는 폐동

맥판과 우심방, 앞쪽으로는 폐동맥분지로 뻗어나간다. 폐 

주변부에는 색전, 경색, 전이 등을 동반하게 되며 폐혈관

의 말초에 있는 색전들은 우심실의 후부하를 증가시켜 우

심부전을 초래하게 된다
10,11

.

  임상증상은 폐혈관폐쇄에 의해 나타나며 비특이적인

데, 호흡곤란이 가장 많고, 흉통이나 배부통, 기침, 객혈, 

체중감소, 전신쇠약감, 실신, 열 등이 동반될 수 있다. 이

런 증상과 흉부 전산화 단층촬영 소견으로 인해 흔히 폐색

전증으로 오인하게 된다6,10,12.

  흉부 전산화 단층촬영에서 폐색전증에 비해 폐동맥육

종의 경우 주폐동맥 혹은 근위부폐동맥의 전체 내경을 차

지하는 저음영의 충만결손이 특징적이며, 편측성 분포를 

보이는 경우가 많고, 혈관 내 결손부위가 침범된 동맥으로 

연속해서 뻗어나가는 소견을 보이거나, 충만결손 혹은 혈

관 내 종괴가 혈관 밖으로 팽창되어 있는 모습이 관찰된

다. 종양의 혈관분포 상태, 출혈, 괴사로 인한 균일하지 

않은 조영증강도 폐색전증과의 감별에 도움을 준다
13,14

.

  자기공명 영상에서 가돌리늄 투여 후의 불균질한 조영

증강은 폐동맥 육종을 진단하는데 조금 더 특이적이며 조

영증강의 정도는 종양분화도의 정도와 연관이 있고 이런 

소견은 폐색전증과의 감별에 도움을 준다. 종양은 혈전에 

비해 대사적으로 활동성을 띄기 때문에 양전자 단층촬영

에서 섭취율이 증가한다
15
. 심초음파는 우심방 확장 및 출

구폐쇄를 보여주지만, 폐쇄부위가 주폐동맥에 있다면 색

전과 종양을 구분하는 것은 어렵다.

  폐혈관내막육종의 예후는 매우 불량하여, 치료에 있어

서 근치적인 절제술이 증상을 개선시키고, 생존기간을 연

장시키지만 진단이 늦어지는 경우가 많아 문헌으로 보고

된 증례의 60%가 부검을 통해 확인되었다
12
. 표준적인 치

료방법이 확립되지는 않았지만, 적극적인 수술적 치료에 

항암치료나 방사선치료 혹은 두 가지 방법을 병행하는 것

이 수술 단독보다 생존기간을 연장시킨다는 보고들이 있

다3,5-7. 수술이 불가능하거나 수술 후 재발된 경우에도 항

암치료 혹은 방사선치료가 시도될 수 있다
4,7

. 항암요법은 

doxorubicin, epirubucin,carboplatin, ifosfamide, cyclo-

phosphamide, cyclophosphamide, taxane 등이 사용된다3-7.

  질병의 조기진단이 환자의 생존연장에 중요하므로 폐

동맥육종의 조기진단율을 높이기 위해서는 폐혈관색전증 

혹은 심부정맥혈전증의 임상적인 양상과 맞지 않거나, 의

심할 만한 임상적인 병력 및 위험인자가 없는 경우, 항응

고치료에도 불구하고 증상이 지속되는 경우 혹은 폐혈관

근위부 내경을 채우는 충만결손 등이 보이는 경우 폐동맥

육종의 가능성이 있는지 의심하고 흉부 전산화 단층촬영 

소견에서의 특징적인 양상이 있는지 확인해야 하며, 자기

공명 영상 혹은 양전자 단층촬영술이 도움이 될 수 있겠

다. 진단 당시 근치적인 절제술이 어려운 경우가 많으므

로 수술을 포함한 항암치료 및 방사선치료 등의 다각적인 

치료방법을 통해 생존기간을 높이는 노력이 필요하다. 국

외의 증례에서는 폐동맥내막육종환자에서 수술적인 제거 

후 항암치료 및 방사선치료를 시행하고 장기 추적관찰하

여 호전경과를 보인 경우들이 있었으나3-5,7, 국내에서는 

수술적인 절제 후 항암치료 및 방사선치료를 시행하고 9

개월 경과관찰 중에 종양 소견의 현저한 호전경과를 보이

고 있는 경우에 대한 사례는 보고된 적이 없어서 보고하는 

바이다.
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