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펴1 동맥의 원발성 악성섬유성조직구종 
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Abstract -

Malignant Fibrous Histiocytoma of the Pulmonary Artery 
- A Case Report -

Young Hwa Kweon , M.D., Jeong Hee Joo, M.D., Myung Hyun Nam , M.D. , Seok Chol Jeon , M.D. , 

Heung Suk Seo, M.D. , Jung Hee Lee, M.D. * and Sung Soo Park, M.D. * 

Department of Radiologι College of Medicine, Hanyang University 

We recently experienced a case 01 primary malignant librous histiocyton디 a 01 the lelt pulmonary artery oc. 

curred in a 27.year.old man who had 5 months history 01 intermittent hemoptysis. Chest X-ray revealed 

multi lobulated mass density (about 4x5cm in size) in left hilar area, and another small lobulated nodular density 

(about 1 x1.5cm in size) in left upper lung lield , which was intrapulmonary metastatic deposit 

CT scan, pulmonary arteriography, and selective lelt bronchial arteriography alter partial resection 01 the 

lelt hilar mass and left upper lobectomy revealed the mass to have the characteristic feature 

I . 서 론 

악성섬유성조직구종(Malignant Fibrous Histio­

cytoma: 이하 MFH라 함)은 섬유아양세포 (F i b robl­

a st- like cell )9.j. 초직쿠양세포 ( histiocyte• like ce-

11) 호 구성된 육종으로서 중·고령자에서 발생하는연부 

조직 육종중 가장 흔하다1 ， 2; 

펴| 동액 원발 육종은 드문 질환으로 그 대부분이 Non 

-diff erenti ated Sarcoma. 펑활근육종， 정액육종 등。1 

* 한양대학교 의파대학 내과학교실 
* Department of Internal Medicine, College of ι1edicine， 

Hanyang University 

。 l 논문은 1987 년 9 월 30 일 접수하여 1987 년 12 월 

7 일에 채택되었음 

고3) 펴|동액 원발 MFH는 현재까지 3예만의 보고가 있 

으며4-6) 아직 국내에는 보고된 바 없다 

저자들은 폐동액 원발 MFH 1 예을 경험하였기에 간 

단한 문헌 고찰과 함께 보고히는 바이 다. 

II. 증 례 

27세된 남자 환자가 내원 5개월전부터 시작된 간헐 

적인 각혈을 주소로 내원하였 다- 내원 10개월천부터 좌 

측 결핵성 늑막염￡로 본원에 내원하기까지 항결핵약을 

복용하였으며， 약 8 년간 하루에 한강 정도로 흡연한 과 

거력이 있었다 본원 내원 2 개월전에 타병원에서 촬영 

한 단순흉부X선상 의섬스러운 좌폐운부의 종대와 좌상 

펴l 야에 약 1 x 1. 5cm 크기의 엽성 음영이 판참되었으 

며， 좌측 늑횡격악각의 소실에 있었다. 내원 2 주전 시 
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진에서는 천에 보이던 의성스러운 좌펴l문부 종대가 뎌 

커져서 비교척 경계 가 분영한 4 X 5cm 크기의 다엽성 

응영으로 보였으며 ， 좌상폐야에서 보이던 좀더 작은 엽 

성 음영은 특옐한 변화가 없었다. 업원 3 일전 본원 외 

래에서 시행 한 기판지내시경상에서 좌측설상엽의 상분 

절 기관지 내에 표면이 매 끈하고 둥근 충혈된 종양이 있 

었고 하분절기판지 내에는 충혈된 폴립양의 종양이 있어 

육안적으로 Car c inoid 또는 선종이 의 심되었고 출혈의 

위험이 있어 종양 자체에서 조직생검은 하지 뭇하였다 

업원 당시 혈액학적검사， 뇨화학검사~는 모두 정 상벙 

위였으며， 단순풍부X선사진응 (Fig. 1) 전의 사진과 큰 

변화없었다. 객담의 세포학적 검사상 악성세포는 발견 

되지 않았으며 ， 객 담의 항산성균염색은 3 회 모두 음성 

이었고， 폐기능검사는 폐쇄성 및 제한정 기능장얘를 보 

였다. 

업원 5 일째에 기관지점 막에서 생긴 Ca rc ino id 또는 

선종을 의심해서 1 차 개흉술을 시행하여 좌폐문부 종 

양의 부분적출과 좌측 상엽 절제숨을 시행하였다. 영리 

조직학적 결과는 좌폐운부 종양과 좌상펴l 야 내의 소결 

절 모두에서 폐동액에서 기원한 악성성유정조직구종으 

Fig. 1. Chest P-A shows a 4 x 5cm mul tilobulated mass in 
left hilum and a 1.5cm nodule in the left upper lobe 

로 나왔다. 

수울 후에 원딸 벙소 또는 원격 전이 여부를 알기 

위해 골 scan , 북부전산화단층촬영 ， 뇌천산화단층촬영 

을 시 행하였으나 종양을 의심할만한 소견은 없었으며 따 

라서 폐동액에 서 원말한 MFH로 진단할 수 있었다 10 

일후 광범위 절제 옥적무로 2차 개흉술을 시행하였으나 

하엽A로 가는 좌폐동액과 우폐동액에 서 단단한 혈관벽 

을 촉지 하여 절제불능으로 판단하고 수술을 끝냈다 

2 차 개흉술후 흉부천산화단층촬영과 폐동맥 및 기관 

지동맥조영술을 시행하였다. 흉부천산화 단충촬영상 좌 

폐동액은 기시부 근$에서 혈관 내경을 채운 종양에 의 

해 r at - t a il 모양으로 완전히 페색되어 있었고 그 원위 

부로 폐동액에서 폐 야내로 침투한 약 4 X 2 c m 크거 

의 종양이 판찰되었으며 폐옹맥간과 우폐동액으호 혈판 

벽을 따라 침습한 종양。l 보였다. 우폐동맥에서 도 기시 

부 약 1 cm 원위부에서 조영제 읍영 결손이 보였마(F 

ig.2) . 종양은 조영제 주업후 약간의 조영 증강을 보였 

다 펴1 동액조영상 좌폐동맥은 기시부 약 1 cm 원위부 

에서 r at - tail 모양으로 완전히 페색되어 좌폐동맥을통 

한 혈츄는 선혀 관찰되지 않았으며 ， 폐동맥간 분지부의 

상연과 우측 주폐동액 내에 의심스러운 조영제 음영 결 

손이 판찰되었다 펴l 동액조영의 지연상 (de lay ph a se) 

과 흉대동액조영상 좌페동액의 좌측파 뒷쪽으로 약 4x 

4cm 법위에 걸쳐 fi ne mott l ed tumor sta in i ng 이 

보였고 폐옹액 간 혈관벽을 짜라서도 판찰되 었다(F i g. 3 ) 

좌측 기관지동맥조영상 종양염싹은 더 투렷 하게 나타났 

으며 또한 s ystemic - pul mor a r y arteri al shu nt에 

의해 페동액 분지들이 조영되고 폐동맥을 통해 환류되 

는 것 이 관찰되었다 (Fig.4) . 

그후 환자는 퇴원하였으며 외래를 통해 추적 판찰중이 

마. 

I1I - 고 찰 

MFH는 1964 년 (J B r i en 과 Sto u t 가 기술한 이래 

로 현재까지 많은 예 가 보고되였다 1978 년 We i ss 와 

Enz inge r 가 60 예를 고찰한 보고를 보면1l 호말부는 

사지 ( 58 %) , 복장 및 후복막강(16 % ) 풍이 역， 주로 십 

근막 (1 9 %), 골격근 (59 % ) 에 발생하고 드불거l 피하 

조직에만 국한되어 (7 %) 발생할수 있마 MFH는 생 

불학적 으호 완전한 악성 육종으로서 재 말율은 44 % 이 

고전이율은 42 %로 폐 가 82 %, 임파절이 32 %이 여 . 
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권용화 외 : 폐동액의 원발성 악성섬유성조직구종 

Fig. 2. Contrast enhanced CT scan. 
A. Aortic knob level , showing a extraluminal 

4 x 2 cm mass in the left lower lobe. 
B. About 10mm lower level, showing intraluminal 

annular fi lling defect with complete occlusion 
of the left main pulmonary artery, and invasion 
of the pulmonary turnk and right main 
pulmonary artery via arterial wall. 

C. Level of the mediastinal part of the right 
pulmonary artery, showing polypoid filling 
defect in the right main pulmonary artery 

Fig. 3. Pulmonary angiogram shows complete occlusion 
of the left pulmonary artery at its origin and ir­
regular margin of superior wall of the pulmonary 
trunk and suspicious filling defect in right main 
pulmonary artery. 

Fig. 4. Left bronchial arteriogram shows hypervascular 
tumor with tumor vessel and tumor staining in the 
left hilar area. 

을뿐이다. 

폐동액 원발 육종은 드운 종양으로서 호발 연령응 50 

~54세이고 남녀비는 1 : 2로 여자에서 더 호말한마3> 

종양은특징적으호 폴립양이며， 폐동액간이나 펴l 동맥판 

막에 고착되어 발생하교L 혜로 마발성으로 발생한다. 성 

2 년 생촌율은 60 %0 1 다. 장 패턴은 동액내악의 침습파 media와 주위구조의 국 

그러나 폐동액 원발의 MFH에 대한 보고는 극히 드 소적 칭투가 특정이며 7 ，8> 원격 전이는 환자의 약 반수 

물어서 현재까지 1985 년 Scully 등과4> 1 986 년 Got。 이승L에서 냐타냐고 그 부위는 폐 ， 부..-<，l， 소장 퉁이다-

등얀 1987 년 Van Damme 등이 6> 보고한 3예가 있 폐로의 전이는 보통 다알성이며 종양의 단열 (fragm-
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enta tion) 과 색전에 의해 폐동액 분지와 일치하여 생 

긴다7 ，S! 조직학적으로는 Non- differentiated 가 37 

%. 평활근육종 17 %. 정액육종 13 %. 횡문근육종 8 

%. 섬유육종 8 %. 연골육종 11 %. 간엽제포종 5%퉁 

으로 다양한 소견을 보인마. 이에 반해 종양의 발생부 

위는 폐동백간이나 폐동액판막으로 일정하여 이에 딱 

른 특징적 안 엄 상적 및 방사선학적 증후군을 보일 수 

있다9) 임상적 발핸은 특징적인 증상없이 정치적으로잔 

행되다가 종양이 점차 커짐에 따라 폐동액 폐쇄와 폐 

로의 종양 색선에 의한 펴l 실질 경색 , 우십실 유출로의 

폐쇄에 의한 우심부천 퉁쩌l 딱라 기침， 호흡곤란， 흉통， 

각혈파 수축기 장음 등이 생 긴다3.6) 

그러 나폐동맥 원발 육종의 진단은 대부분 부검 후에 

나 되었으며， 소수의 예에서만이 개흉수술전 또는 그 후 

에 되었다3.6) 진단에 있어서 가장 중요한 점은 특징적 

인 방사선학적 소견이다인 단순흉부촬영상 질환의 초기 

에는 정상일 수 있으냐 종양이 커지연서 폐동맥 차단에 

의 한 폐 혈류량 감소와(46 %). 폐운부의 종대， 우측 심 

장 비대와 주변 폐야내의 전。l성 읍영이 (67 % ) 냐타날 

수 있마6 ，9) 

1983 년 FitzGerald는 폐동액 원발육종의 발행부가 

폐동맥간 및 비교석 수펑으로 주행하는 양측 주폐동액 

이으로 조영제 주입후 시행한 흉부전산화 단층촬영으로 

서 폐동액내에서 발생하여 。 l를 폐쇄시키는 육종 자체 

를 볼 수 있으며， 또한 동측 펴|혈류량의 감소와 펴|야 내 

의 전이성 음영을 보는데 유용하여 흉부전산화단층촬영 

이 폐동맥 원말 육종의 진단에 믿을만한 방법이라고 보 

고하였다.9} 본예에서는 조영제 주업후 실시한 흉부전산 

화단층촬영상종양에 약간의 조영 증강도 관찰되었으며 

혈관 내벽을 때흔 종양침습파 혈관벽을 통과하여 펴1 야내 

로 침투한 종양을 볼 수 있었다 그러나 종양이 펴|동액 

내에만 국한되어 있는 경우 만성 혈전 색선증고벼 감벨 

은 쉽지가 않다시 

우심실 또는 폐동맥혈관조영술은폐동맥간또는 주펴1 

동맥에서 발생한 육종을 조영제 음영 결손으로서 볼 수 

있으며 종양에 의한 폐동맥의 폐색을 볼 수 있다10-12) 

그러냐 폐동액의 완천한 폐색후에도 심한 폐실질의 경 

색은 드운데 이는 기관지동액이 모세혈판이 되기 전에 

폐동액과 운합하여 역행적으로 펴l 동액에 혈액을 공급 

하기 때운이 마4 .13) 이는 본예에서와 같이 기판지 동맥 

조영술로서 잘 볼 수 있다. 또한 폐동맥에서 말생한 육 

종은 주로 기판지동액에서 헬액을 공급받으며 따려져 기 

관지동맥조영술로 펴l동액내 종양에서 종양염색을 볼 수 

있다 1985 년 Sc비 l y 퉁이 보고한 예와 본예에서 공 

히 기관지혈관조영술로서 hypeπas cular 한 종양 염 

색을 볼 수 있었다. 이로서 폐동액내에서 발생한 악성 

종양을 진단할 수 있으며， 만성 펴l 혈판전색전증과도 쉽 

게 강벌할수 있다. 

폐동액 원발 육종은 초기의 수술척 치료가 가장좋으 

며， 조기 진단을 위하여는 단순흉부촬영， 흉부선산화만 

층촬영， 혈관조영술과 같은 방사선학적 검사법 이 유용하 

며， 특히 선택적 기관지동액조영술이 진단적 가치 가 크 

다 

N. 결 론 

펴1 동액 원발 육종은 펴1동액내에서 폴렵양으로 발생하 

며， 다양한 영리조직학적 소견을 보이지만그 대부분의 

발생 위치가 폐동액간이냐 폐동액판막 부근이어서 이에 

짜릎 특징적인 임상적 및 방사선학적 증후군을보일 수 

있다. 

저자들은최근 한양대학교 부속병원에 내원하여 각종 

방사선학적 검사상 특징적인 소견을 보인 환자에서 조 

직학적으호 폐통액에서 원발한 악성성유성 조직구종으 

로 확진된 경우를 1예 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 

보고하였다. 
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