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  Hemangiopericytoma is a rare neoplasm that originates from small peri-capillary spindle shaped cells called pericytes. 

The most common sites of origin are the thigh, the pelvis and the retroperitoneum. A primary pulmonary hemangiopericytoma 

is particularly unusual. However, more than 50% of hemangiopericytoma cases metastasize to the lungs, the bone, and 

the liver. A long-term clinical and radiological follow up is recommended due to the high risk of recurrence of a potential 

malignancy. We report a case of a metastatic hemangiopericytoma in the lung that had initially developed in the thigh 

of a 53 year-old woman 6 years ago. The authors emphasize the long-term follow-up of this type of rare sarcoma.

(Tuberc Respir Dis 2005; 59: 551-555)
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서   론

혈관주위세포종(hemangiopericytoma)은 모세혈관

이나 세정맥의 기저부에 존재하는 혈관주위세포(per󰠀
icyte)에서 발생하는 비교적 드문 종양으로 1942년 

Stout와 Murray
1
에 의해 처음 보고되었다. 혈관주위

세포종은 주로 대퇴부와 후복막에 호발하며 이 외에 

두경부, 상지, 소화장기등 체내 어디에서든지 발생할 

수 있으나
2
 원발성 폐종양은 드물다

3
. 

혈관주위세포종은 대부분 잠재적 악성으로 간주되

며, 폐, 골, 간 등으로 전이가 가능한 것으로 알려져 

있으나 완치판정 5년 후 원발부위의 재발이 없이 폐

로 전이된 증례에 대한 국내 보고는 없다. 저자들은 

서혜부에서 원발하여 폐로 전이된 악성 혈관주위세

포종 1례를 경험하였기에, 이를 문헌 고찰과 함께 보

고하는 바이다.

증   례

환  자 : 윤O원, 여자, 53세

주  소 : 우연히 발견된 다발성 폐결절

현병력 : 1991년 좌측 서혜부에서 만져지는 종괴로 

타병원에서 부분절제술을 시행 하여 혈관주위세포종

으로 진단 받은 후 1992년 본원에 내원하여 10 x 7 

cm 크기의 잔여 종괴에 대해 색전술 및 종괴감쇄술

(debulking operation) 시행 받았다. 이후 6,000 cGy의 

방사선치료 후 완치판정 받고 외래 관찰 하던 중 

1997년부터 좌측 하지의 운동저하가 발생하였다. 좌

측 대퇴골두 무혈성괴사 진단하에 수술을 준비하던 

중 단순 흉부 X-선 촬영상 양측 전 폐야에 다발성 폐

결절이 발견되었다.

과거력 및 가족력 : 특이사항 없음.

이학적 검사 소견 : 기침, 객혈, 흉통 등의 호흡기 증

상은 없었으나 3개월간 2 Kg의 체중감소가 있었다. 

입원당시 혈압은 120/80 mmHg, 체온 36.4˚C, 맥박수 

78회/분, 호흡수 16회/분이었다. 의식은 명료하였으

나, 만성 병색을 보였다. 경부 및 액와부의 림프절 비

대 소견은 관찰되지 않았고, 흉부 진찰상 양측 폐야의 

호흡음은 깨끗하였으며, 심잡음은 청진되지 않았다. 

복부에서 간이나 비장종대는 관찰되지 않았다. 양측 
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Figure 1. Chest CT scan shows multiple variable- 
sized, well defined nodules on the both lungs. No 
lymph node enlargement in hilum, mediastinum, and 
supraclavicular fossa.

Figure 2. The tumor is histologically composed of numerous polygonal cells with monomorphic nuclei and 
eosinophilic cytoplasm (H&E; 200) (2-1). These cells are arranged around numerous thin-walled vessels (H&E; 
400) (2-2). The needle aspiration cytology smear from the pulmonary lesion reveals abundant tumor cells with 
similar morphology (H&E; 200) (2-3). Immunohistochemical stain with S100 is negative (Fig. 2-4).

하지에 함요 부종은 없었으며, 신경학적 검사상 좌측 

하지에 운동장애 보였으나 감각은 정상이었다.

검사실 소견 : 말초혈액검사상 백혈구 6660/mm
3
, 혈색

소 14.2 g/dL, 헤마토크릿 40.2%, 혈소판 207,000/mm
3

이었다. 일반화학검사상 총단백질 7.8 g/dL, 알부민 

4.7 g/dL, 총콜레스테롤 210 mg/dL, AST 26 IU/L, 

ALT 20 IU/L, 총빌리루빈 0.3 mg/dL, BUN 21 mg/ 

dL, creatinine 1.0 mg/dL, alkaline phosphatase 97 IU/L, 

요산 3.4 mg/dL, calcium 10.1 mg/dL, inorganic pho󰠀
sphate 2.2 mg/dL이었다. 일반 요 검사상 이상소견 

없었다.

방사선학적 검사소견 : 단순 흉부 X-선 촬영과 흉부 

전산화단층촬영(Fig. 1)상 양측 폐에 석회화가 없는 

다양한 크기의 다발성 폐결절이 관찰되었고, 주위 림

프절 및 조직은 정상 소견을 보였다. 흉부 초음파 인

도 하에 우폐 상부의 폐결절에서 경피세침흡인생검

을 실시하였다. 대퇴부 검사상 무혈성 괴사소견이 보

였으나 종양 재발의 증거는 없었다.  

병리조직학적 소견 : 1992년 실시한 좌측 대퇴부 종

괴의 조직검사소견(Fig. 2-1,2)과 유사하게 폐 생검 

조직검사(Fig. 2-3)상 편평 단층 내피세포로 구성된 

모세혈관들이 산재해있고, 타원형의 핵 및 불분명한 

경계의 세포질을 가진 종양세포가 주위와 내피층을 
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Figure 3. Chest CT scan shows decreased size of 
nodules on the both lungs after 6 years follow up.

따라 밀집되어 있었다.  

임상 경과 : 좌측 서혜부에서 원발한 혈관주위세포종

의 폐전이 진단하에 항암약물치료를 권유하였으나 

환자가 원하지 않아 치료없이 경과 관찰 중으로 현재

까지 6년 동안 환자의 증상 및 징후, 방사선학적 소견

의 유의한 변화는 없는 상태이다.

고   찰

혈관주위세포종은 1942년 Stout와 Murray1에 의해 

최초로 기술된 비교적 드문 종양으로 혈관의 외벽을 

구성하는 혈관주위세포에서 발생하는 혈관이 풍부한 

종양이다. 혈관주위세포는 세혈관 및 세정맥의 내피

세포를 둘러싸고 있는 원형질 돌기를 가진 방추형 

또는 타원형의 세포로 기저막의 내부에 존재하며, 

혈관주위세포층은 세동맥의 평활근과 연결되어 수

축기능을 갖고 있고 혈액유동을 조절하는 것으로 알

려져 있으며, 또한 탐식기능이 있다고 하나 확실하지

는 않다4.

혈관주위세포종은 신체의 모든 부위에서 발생할 

수 있으나 근골조직에서 비교적 많이 발생하며 주로 

하지, 상지, 후복강, 골반, 두부, 경부 등에 발생하고, 

폐는 혈관이 풍부함에도 불구하고 원발성으로 발생

하는 경우는 매우 드물다5. 

혈관주위세포종은 모든 연령에서 발생하나6, 주로 

40～60대에 많이 발생한다7. 남녀 발생빈도는 비슷하

나
6,8
, 유아 및 소아에서는 대부분 남자에서 발생하고

5
, 

폐에서 발생하는 경우는 여자가 64%로 약간 많은 것

으로 알려져 있다
4
. 본 증례의 혈관주위세포종은 서혜

부에서 기인하여 원발 부위의 재발 없이 폐로 전이된 

경우로 53세의 여자에서 발생하였다.

혈관주위세포종은 조직학적으로는 양성과 악성의 

경계가 불분명하다. 임상적으로 30년간 전이 없이 생

존했던 보고가 있는 반면
2
, 완전 절제를 하였음에도 

불구하고 50%에서 재발하고 수술 1년 후 사망률이 

25%에 달한다는 보고
7
도 있어 모두 잠재적 악성으로 

간주된다. 전이는 주로 혈액을 통해서 일어나는데 폐

나 골 전이가 가능하며 첫 치료를 시행하고 16년 후

까지도 발견되므로
8
 장기간의 주기적 경과 관찰이 필

요하다.

혈관주위세포종의 증상은 종양이 서서히 커지기 

때문에 진단 시 대부분 증상이 없으며
2
 종괴가 커져 

주위 신경조직을 압박할 경우 통증이 나타날 수 있다. 

원발성 폐 혈관주위세포종이나 혈관주위세포종의 폐

전이의 경우도 다른 폐종양과 감별할 수 있는 특징적

인 임상적, 방사선학적 소견은 없으며 증상이 있더라

도 기침, 흉통, 객혈 등의 비특이적인 증상만이 나타

날 수 있다
6
. 본 증례의 경우에서도 임상 증상 없이 좌

측 대퇴골두 무혈성 괴사로 수술 준비하던 중 우연히 

발견되었다.

일반적으로 단순 흉부 X-선 촬영과 흉부 전산화단

층촬영상 주위 조직과의 경계가 분명하고 내부에 많

은 혈관이 분포하는 균질화된 연조직 음영의 종괴가 

관찰되는데 크기가 큰 경우에는 중심부에 괴사로 인

한 조영 감소의 소견을 관찰할 수 있다
9
. 

정확한 진단은 조직학적 특징으로 가능하며 광학

현미경 소견상 내피세포로 이루어진 얇은 벽을 가진 

여러 개의 혈관양의 공간이 보이고 그 주위를 둘러싸

고 난원형 또는 방추형 세포가 밀집되어 있는 것이 

관찰된다. 원형 또는 난원형의 세포핵이 세포질 안에

서 한쪽으로 치우쳐 존재하는 것이 다른 중간엽에서 

유래한 종양들과의 차이점이다
9,10
.  

혈관주위세포종의 치료는 광범위한 절제가 우선이

며(치유율 53%)
7
, 방사선 치료의 효과에 대해서는 논

란이 있으나(치유율 13.3～47%)
7,11
, 수술이 불가능하
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거나 완전 절제를 하지 못한 경우에 고식적인 치료로

서의 방사선 치료는 가치가 있으며, 종양의 절제 및 

광범위 방사선 치료의 병용이 권유된다
11
. 

항암화학요법에 대해서는 doxorubicin이 가장 효

과있는 약으로 단독 투여시 38%의 반응을 보이고 

vincristine, cyclophosphamide, methotrexate, cisplatin 

등과 혼합 투여시 50～75%의 반응이 있다
12,13
.

Backwinkel 등
7
에 의하면 예후는 종양이 생긴 부

위에 따라 달라서, 중추신경계 종양의 경우 약 80%에

서, 근골조직에서는 약 50%, 그리고 폐나 종격동에 

발생한 경우 1년 이내에 36.3%의 재발이 있었으며, 

수술 1년 후 사망률이 25%정도로 예후는 매우 불

량하다. 재발시 사망률은 남성(50%)이 여성(32%)

보다 높았지만, Meade 등
14
은 종양의 크기가 작으

면서 증상이 없는 여성에서 좋은 예후를 보인다고 

하였다. 그러나 혈관주위세포종은 서서히 증식하

며, 종양의 크기가 크고 다른 부위에 전이가 있어도 

다른 종양에 비하여 비교적 긴 생존기간을 보여 수

술, 항암약물치료, 방사선치료 등 적극적인 치료가 요

구된다. 

본 증례의 경우 원발 부위의 재발없이 폐로의 원격 

전이가 발생한 경우로 이후 특별한 치료 없이 현재까

지 6년이 경과 하였으나 방사선학적 소견상 악화된 

소견 없이 오히려 호전된 결과를 보였다. 최근에 

Espat 등
15
은 원발성, 재발성, 전이성 혈관주위세포종 

25례를 분석하여 2년과 5년 생존율이 각각 93%와 

86%였고 특히, 완전 절제를 시행한 16명의 환자들의 

60개월 생존율이 100%였음을 보고하였다. 그들은 면

역조직화학염색과 전자현미경검사를 이용하여 조직

학적으로 유사한 다른 연부조직 종양을 철저히 배제

하여 이전의 보고
2,8
와는 다른 결과를 얻었다고 말하

고 있다. 본 증례도 면역조직화학염색을 통해 확진하

였고, 최초 원발 부위 종괴에 대해 색전술 및 종괴감

쇄술 그리고 방사선치료 등의 적극적인 치료로 완치

된 후 원발 부위에 재발이 없어 예후가 좋았던 것으

로 생각된다. 현재까지 환자는 유의한 변화 없는 상태

로 지속적인 추적관찰 중이다. 

요   약

혈관주위세포종은 혈관주위세포에 발생하는 드문 

종양으로 폐나 뼈로의 전이가 가능하다. 저자들은 좌

측 서혜부에서 원발하여 완치판정 5년 후에  원발 부

위의 재발 없이 폐로 전이된 혈관주위세포종 1례를 

경험하였기에 임상적 증상, 방사선 소견, 병리학적 소

견들을 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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