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서 론

유상피성 육종(epithelioid sarcoma)은 조직학적 기원

을 알 수 없는 매우 드문 악성 연조직(soft-tissue) 육종

으로, 전형적인 경우들은 주로 젊은 남성의 수부, 전

완부와 같은 신체의 원위부에 피하 혹은 심재성 피부

종괴로 발생한다.
1
조직학적 소견상 유상피성 육종은

적은 비정형성을 나타내는 유상피성 세포(epithelioid

cell)와 방추형(spindle-shaped) 세포의 증식에 의한 다

발성 결절 형태의 배열을 보인다.
2

최근에 전형적인 유상피성 육종과 조직학적 유사성

을 가지나 더 공격적인 형태인 proximal-type 유상피성

육종(proximal-type epithelioid sarcoma, 이하 PTES)이

보고되었다.
3,4

PTES는 조직학적으로 전형적인 유상

피성 육종에 비하여 현저한 유상피성 세포의 발현과

매우 심한 비정형성을 나타내며, 세포가 매우 크고,

소포성(vesicular) 핵과 뚜렷한 핵소체를 보이며, 자주

rhabdoid 세포의 양상을 띠며, 많은 경우에서 현미경

적 소견상 육아종성 양상을 나타내지 않는다.
4
임상

적으로는 전형적인 형태에 비하여 호발 연령이 조금

늦고, 주로 체간부에, 특히 골반, 회음부, 생식기 등

과 같은 심부에 발생하고, 더욱 공격적인 양상을 나

타낸다.
3-5

저자들은 13세 소녀에서 원발부위를 알 수 없는, 골

반내에 발생한 proximal-type 유상피성 육종 1예를 경

험하여, 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

골반내에 발생한 Proximal-type 유상피성 육종 1예

울산대학교 의과대학 강릉아산병원 산부인과학교실, *병리학교실

길준철·이상수·전병화·김성훈·손우석·목정은·박양순*·강길현*

Proximal-type Epithelioid Sarcoma of the Pelvis

Jun-Cheul Kil, M.D., Sang-Soo Lee, M.D., Byung-Hwa Jeon, M.D.,

Sung-Hoon Kim, M.D., Woo-Seok Sohn, M.D., Jung-Eun Mok, M.D.,

Yang-Soon Park, M.D.*, Gil-Hyun Kang, M.D.*

Department of Obstetrics and Gynecology, *Department of Pathology,

University of Ulsan College of Medicine, Gangneung Asan Hospital, Gangneung, Korea

Epithelioid sarcoma is a rare malignant soft-tissue sarcoma with an unknown histiogenesis, typically presenting as a
subcutaneous or deep dermal mass lesion in the distal portions of the extremities of young adults. Recently, a more
aggressive, so-called 'proximal-type' epithelioid sarcoma has been reported. In contrast to conventional epithelioid sarcoma,
the proximal type is characterized by a predominantly large cell epithelioid cytomorphology, marked cytologic atypia, and
frequent occurrence of rhabdoid features in most patients. Proximal-type epithelioid sarcoma has a predilection for
appearing in the genitalia, especially the vulva, penis, pelvis and buttocks. Also this lesion appears to be somewhat more
aggressive or at least metastasizes earlier than the conventional epithelioid sarcoma. We report a 13-year-old girl who
presented with a huge mass filling the pelvic cavity which was painful, hard and fixed on palpation, and was radiologically
diagnosed as a malignant germ cell tumors on the CT scan. The mass was surgically excised and pathologically proved
to be an proximal-type epithelioid sarcoma of unknown origin.
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증 례

환 자 : 조○영, 13세

주 소 : 하복부 동통 및 촉지되는 종괴

산과력 : 0-0-0-0

월경력 : 초경은 12세, 월경은 규칙적이었으며 월

경기간은 7일, 양은 중등도였다.

과거력 : 특이 사항 없음.

가족력 : 특이 사항 없음.

현병력 : 상기 12세 여자 환아는 평소 건강하게 지

내다가 내원 10일전에 허리 통증으로 개인 정형외과

에서 근육통이라는 설명을 듣고 물리치료를 받고 귀

가하였음. 내원 5일 전 하복부 동통이 있었으나 참고

지내던 중 내원 4일 전 하복부 동통이 심해지며 하복

부에 덩어리가 만져져 응급실에 내원함.

이학적 소견 : 내원 당시 혈압은 110/80 mmHg, 맥

박은 104회, 체온은 36.2℃이었으며, 최근 3 kg의 체중

감소 외에는 전신상태는 양호하였다. 두경부, 흉부 진

찰에서 특이 소견은 없었으며, 복부 촉진상 하복부에

임신 5개월 크기의 종괴가 만져졌고 압통이 있었으며

반발통은 없었다. 양측 서혜부와 쇄골상 림프절은 촉

지 되지 않았다.

검사 소견 : 수술전혈액검사상혈색소 11.8 gm/dl,

백혈구 10,300/mm
3
, 혈소판 232,000/mm

3
이었고 일반

화학검사, 소변검사, 혈액응고검사, 심전도 검사, 혈액

응고 검사, 간염검사, 매독검사는모두정상이었다. 종

양 표지자 검사상 AFP, CA 19-9와 β-hCG는 각각 1.5

ng/ml, 5.9 U/ml와 2.0 mIU/ml 이하로 정상이었으나

CA 125는 2,212 U/ml로 상당히 증가되어 있었다.

방사선 소견 : 흉부 X선 검사는 정상이었고, 하복

부 초음파 검사상 골반강을 가득 채우는, 종양 내부에

다양한 음영이 관찰되고 불규칙한 표면을 가지는, 약

12×15×21 cm의 종양이 발견되었다. 복부 및 골반

CT scan상 골반강을 가득 채우는 다양한 크기의 낭성

및 고형성 부분을 가지는 다결절성의 종괴가 관찰되

며, 국소적인 석회화와 괴사를 동반하였고, 크기는 약

13×15×20 cm이었고 양측 난소에서 기원한 주로 고

형의 종양으로 미분화세포종, 혹은 내배엽동 종양 등

과 같은 악성 생식세포종이 의심되는 소견을 보였다

(Fig. 1). 자궁은 종괴의 하부에 끼어있고 정상 소견이

었다. 우측 요관이 종괴에 의해 눌러져 우측에 물콩팥

증의 소견을 보였다.

Fig. 1.

수술 소견 : 전신마취하에복부정중선절개로개복

술을 시행하였다. 대망, 소장, S상 결장, 직장, 맹장과

난소 주위로 심하게 유착된 약 13×15×20 cm 가량의

황백색 종괴가 골반강내에 관찰되었다. 종괴는 더글

라스와까지 채우고 있었으며, 자궁과 우측 난소는 정

상으로 보였으나 좌측 난소가 종괴와 붙어있는 부위

의 난소내부에종괴 내부의 조직과 유사한조직이관

찰되었다. 좌측 난소, 골반 종괴와 대망에서 시행한

동결절편생검상기원을 알수 없는 세포의심한비정

형성을 동반하는 악성 종양의 소견을 보여, 종양감축

술, 대망절제술, 충수돌기절제술 및 좌측 난소 부분절

제술을 시행하였다.

병리학적 소견 : 병리학적검사상골반종괴,부분절

제된 난소 및 대망에서 모두 원발부위를 알 수 없는

proximal-type 유상피성 육종으로 진단되었다.

Fig. 2.
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- Proximal-type Epithelioid Sarcoma of the Pelvis -

1) 육안적소견 : 골반내종괴는 심한 유착으로인하

여 여러 덩어리로 절제되었고, 표면들은 다결절성 형

태를 가지며 절단면은 부분적으로 흰색을 띄는 황갈

색의 고형상 결절이 대부분이었고, 부분적으로 괴사

를 동반하고 있었다(Fig. 2).

2) 현미경적 소견: 각각의 종양세포는 풍부하고 투

명한 세포질을 가지는 커다란 유상피성 세포들로 구

성되어 있었고(Fig. 3, 4), 종양세포의 핵은 다형태의

(pleomorphic)의 소포성을 나타내었고, 뚜렷한 중심부

Fig. 3. Fig. 4.

Fig. 5. Fig. 6.

의 핵소체를 가지고 있었다(Fig. 3). 종양의 일부에는

rhabdoid 세포의 양상을띄는세포들이산재해있었고,

이들 세포들은 핵을 눌러 세포 주변으로 밀어내는, 호

산성의 유리질 같은(hyaline-like) 세포질내 봉입체를

가지며, 뚜렷한중심부의핵소체를가지고있었다(Fig.

5). 면역조직화학 염색상 종양세포들은 cytokeratin,

vimentin, CD34에 양성 반응을 보였고, desmin과 AFP

에는 음성 반응을 보였다(Fig. 6).
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수술 후 경과 : 수술 후 보호자들이 원하여 타병원

으로 전원되어, 수술 후 18일째 ifosfamide, carboplatin,

etoposide를 포함하는 복합항암화학요법을 1차례 시행

후 퇴원하여 지내던 중 화학요법 시행 16일째 갑자기

말이 없어지고 의식이 없어 본원 응급실에 내원하였

다. 내원시 시행한 뇌 CT scan상 두개강내 출혈 소견

보였으며, 검사 소견상 혈색소 7.5 gm/dl, 백혈구

5,500/mm
3
, 혈소판 18,000/mm

3
로 심한 혈소판 감소증

소견을 보였다. 환자는 내원 16시간만에 사망하였다.

고 찰

Proximal-type 유상피성 육종은 매우 드문악성의 연

조직 종양으로 저자들의 검색 결과 국내 문헌에는 보

고된 바 없고, 국내에서 발견된 경우가 외국 문헌에

보고된 1예만을 확인할 수 있었다.
5

신체 원위부에 주로 발생하는 전형적인 유상피성

육종에 비하여 PTES는 본 증례와 같은 골반, 회음부,

생식기, 서혜부, 겨드랑이, 가슴부위와같은 신체의 근

위부와중심축에주로 발생한다.
3-8
최근에는 자궁경부

에서도 발견되어 보고된 바 있다.
9
조직학적으로는 전

형적인 경우들에 비하여, PTES에서는 뚜렷한 핵소체

를 가지는 커다란 유상피성 세포들이 나타나고, 자주

rhabdoid 양상을 띄는 것이 특징이며,
3,4
본 증례에서도

이러한 종양 세포의 특징을 모두 볼 수 있었다. 유상

피성 세포를 포함하는 대부분의 종양에서는 면역조직

화학 염색상 cytokeratin, vimentin 모두가 발현되며,

CD34의 발현은 약 50% 정도에서 나타나는 것으로 보

고되고있으며
3,4,10
본증례에서는 cytokeratin, vimentin,

CD34 모두가 발현되었다.

PTES와 감별하여야 하는 질환으로는 전형적인 유

상피성 육종, 미분화 암종(undifferentiated carcinoma),

흑색종, 유상피성 신경인성 종양(epithelioid peripheral

nerve sheath tumor), 유상피성 혈관육종(epithelioid

angiosarcoma), 유상피성 횡문근육종(epithelioid

rhabdomyosarcoma), 유상피성 평활근육종(epithelioid

leiomyosarcoma), 윤활막 육종(synovial sarcoma)과 신

외 rhabdoid 종양(extrarenal rhabdoid tumor) 등이 있

다.
3,4,8,11

PTES의 세포들이 심한 비정형성을 띄고 핵

이 다형성을 보이거나 편평상피성 분화(squamous

differentiation)와 유사한 형태를 보이는 경우는 미분화

암종과 구별이 쉽지 않으나 대부분의 미분화 암종

은 CD34를 발현하지 않는 것으로 감별이 되고 그

외의 종양들도 면역조직화학 염색으로 감별할 수

있다.
3,4,8,11

PTES와 신 외 rhabdoid 종양의 감별은 아직 논란의

여지가 많다.
3,5,11-13

PTES는 대부분 rhabdoid 세포의 양

상을 띄며, 간혹 많은 rhabdoid 세포들이 나타나는 경

우는신외 rhabdoid 종양과 감별이불가능하다. 지금까

지의 보고들에 의하면 악성 종양에 rhabdoid 세포 양

상이 보이는 경우는 매우 공격적인 성향을 띄고, 다양

한 치료에 저항성을 가지며, 급속히 진행되어 사망하

는 것으로 알려지고 있다.
12,13
면역조직화학 염색상에

도 PTES와 신외 rhabdoid 종양 모두에서 cytokeratin과

vimentin이 발현된다.
3,5,11-13

그러나 임상적으로는 신외

rhabdoid 종양은 10세 이하의 어린이에 주로 나타나고

신경계, 피부, 내부장기 등 다양한 부위에 발생하는

특징이 있다.
12,13
따라서 일부 저자들은 PTES와 신외

rhabdoid 종양의 감별은 조직학적이 아니라 임상적 감

별 진단이라고 보고하고 있다.
3,5

임상적 예후는 좋지 않으며, 한 연구에 따르면 14명

의 환자에서 수술 후 항암화학요법과 방사선 치료를

시행하였음에도 불구하고, 진단 후 평균 19개월의 추

적기간 중 36%가 종양으로 사망하였고, 38%는 전이

병변이 발생하였다고 보고하였고,
3
다른 연구에서는

20명의 PTES 환자를 평균 4년 5개월간 추적 관찰한

결과 65%가 종양으로 사망하였다고 보고하였다.
4

PTES의 치료는 증례가 적어 아직 확립되어있지 않

으나, 외음부의 종양과 같은경우 최소한 2 cm 이상의

정상 부위를 포함하는 외과적 절제술이 필요하며, 재

발 방지를 위하여 복합화학요법을 시행하여야 한다고

보고하고 있으나
3,4,6,8

아직 보조적인 치료가 고식적인

치료 외에 원발성 종양에 도움이 된다는 증거들은 없

다.
4,8
본 증례는 골반강내에 발생한 경우로 주위와 심

한 유착을 형성하여 완전한 종양의 제거가 어려웠으

며, 수술 후 복합항암화학요법을 시행하던 중 화학요

법의 부작용에 의하여 사망한 예로 충분한 추적 관찰

은 어려웠다.

결론적으로 PTES는 매우 드물지만 골반, 회음부,

생식기 주변에 발생하고, 재발과 전이가 잦은 공격적

이며 치명적인 종양이므로 반드시 감별 진단에 포함

되어야 할 것으로 사료된다.
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국문초록

유상피성 육종은 매우 드문 악성 연조직 육종으로, 전형적인 경우들은 주로 젊은 남성의 수부, 전완부와 같은
신체의 원위부에 피하 혹은 심재성 피부 종괴로 발생하며, 조직학적 소견상 적은 비정형성을 나타내는 유상피성
세포와방추형세포의증식에의한다발성결절형태의배열을보인다. 최근에전형적인유상피성 육종과 조직학
적 유사성을 가지나 더 공격적인 형태인 proximal-type 유상피성 육종이 보고되었으며, proximal-type은 전형적인
유상피성 육종에 비하여 현저한 유상피성 세포의 발현과 매우 심한 비정형성을 나타내며, 세포가 매우 크고, 소
포성 핵과 뚜렷한 핵소체를 보이며, 자주 rhabdoid 세포의 양상을 띈다. 임상적으로는 전형적인 형태에 비하여
호발 연령이 조금 늦고, 주로 체간부에, 특히 골반, 회음부, 생식기 등과 같은 심부에 발생하고, 더욱 공격적인
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