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서      론

두피 혈관육종(scalp angiosarcoma)는 혈관 내피세포에서 

유래하는 악성 종양으로, 발병이 드물고 혈관육종 중 27%를 

차지한다.1) 또한 빠른 진행을 보이고 광범위 병변 절제술 및 

술후 보조요법에도 불구하고 매우 불량한 예후를 보이는 것

으로 보고되고 있다.2,3) 비교적 고령, 남성에서 호발한다.4) 두

피 혈관육종의 발생기전은 명확하게 알려져 있지 않으나 만성

적인 부종이나 과거의 방사선 조사력 등이 원인이라는 보고

가 있다.5,6)

현재 두피 혈관육종의 치료법으로 정립되어 있는 방법은 없

지만 병변의 광범위 절제술 후 보조적 방사선 요법을 주로 사

용하고 있다.7) 항암치료는 다른 육종에서 사용하는 anthra-

cycline, ifosfamide, taxane 계열의 약제를 주로 사용하고 있

으며 보조적인 방법으로 사용한다. 수술적 제거와 방사선치

료, 항암치료를 같이 사용할 경우 좀 더 개선된 치료 결과를 

보인다는 보고가 있지만 대규모 연구가 아니기 때문에 적극적
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Conclusion   Although wide surgical excision and multiple adjuvant therapies are employed, 
scalp angiosarcoma showed frequent recurrences and metastasis which led to poor outcomes. 
Further investigations for scalp angiosarcoma are necessary to improve treatment outcomes. 
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으로 적용하기는 어렵다.8) 여러 치료 방법에도 불구하고 5년 

생존률이 10~54% 정도로 보고되고 있다.9,10) 수술적 제거 후 

국소부위의 재발과 함께 초기에 발견되어도 전이를 잘한다는 

점이 치료 실패의 주된 원인이다. 

본 연구에서는 단일기관에서의 치료를 받은 두피 혈관육종 

환자들의 영상의학적, 병리학적 소견을 파악하고 이들의 치료 

성적 및 진행 경과를 문헌 고찰과 함께 소개하고자 하였다.

대상 및 방법

본 연구에서는 2011년 3월~2019년 9월까지 울산의대 서울

아산병원 이비인후과에서 두피 혈관육종으로 진단받고 치료

받은 환자를 대상으로 하였다. 처음 치료로 수술을 받았고 

관찰 기간이 6개월 이상인 환자의 의무기록을 후향적으로 분

석하였다. 타원에서 초치료를 받은 경우, 진단 당시 원격전이

가 발견된 경우, 완화를 목적으로 수술을 진행한 경우, 이전 

방사선치료 또는 항암화학요법을 시행 받은 환자는 제외하였

다. 이번 연구는 서울아산병원 임상연구심의위원회(Institu-

tional Review Board)의 승인을 받고 동의서를 면제받은 뒤 

진행하였다(2020-1523). 

수술 시 2 cm 이상의 변연부절제연을 두기 위해 노력하였

으며 수술 전 영상의학적 검사 또는 세침흡인 검사에서 전이

의 소견이 의심되거나 보일 경우 이하선절제술 혹은 경부청

소술을 시행하였다. 수술 후 병리 소견에서 5 mm 미만의 절

제연과의 거리 혹은 절제연 침범이 있을 경우 방사선 치료를 

보조적으로 사용하였다. 총 12명의 환자가 상기 기준에 해당

되었으며 환자의 나이, 성별, 영상의학적 소견, 병변의 조직학

적 소견, 수술 범위, 술후 재건 여부, 술후 보조요법, 종양 및 

림프절의 병리학적 소견을 조사하여 치료 성적에 영향을 미

치는 인자들을 조사하였다. 치료 성적의 지표로는 무병생존

율(disease free survival rate, DFS)과 전체 생존율(overall 

survival rate, OS)이 사용되었다. 

통계학적 분석에는 SPSS(22.0; IBM Corp., Armonk, NY, 

USA)를 사용하였으며 DFS와 OS를 분석하기 위해 Kaplan-

Meier method를 사용하였다. 양측 검정을 이용하여 p-val-

ue가 0.05 미만일 경우를 통계학적으로 유의미하다고 판정하

였다. 

결      과

총 12명의 환자 군이 모집되었다. 환자 군의 평균 연령은 

78.3세(64~92) 였으며 성별로는 남성이 11명(91.7%), 여성이 

1명(8.3%)이었다. 평균 추적 관찰 기간은 16.8개월(4.0~41.0)

이었다(Table 1). 

일반적인 두피 혈관육종의 영상의학적 소견으로 MR im-

age 상 T1 영상에서 동등 신호강도를 보이며 출혈이 동반된 

경우 T2 image에서 고신호강도를 동반할 수 있으며, 가장 특

징적인 소견으로는 T1, T2 영상 모두에서 저신호강도를 보이

는 고유량 혈관(high-flow vessels)이 종양 내에 존재하는 것

이다.11) 하지만 이러한 영상 소견들 역시 비교적 비특이적인 

소견으로 확인 후 조직학적 진단이 필요하다.

본 연구에서 12명의 환자 중 1명의 자기공명영상(MRI)에서 

두피에서 유래하는 결절성 병변이 T1 강조, T2 강조영상에서 

동등 신호강도를 보이며, T1 조영증강영상에서 고신호강도를 

보였다. 해당 영상에서 고유량 혈관은 확인되지 않았다. 현성

확산계수영상(apparent diffusion coefficient map)에서 dif-

fusion restriction을 보이지 않았으며 병변의 두개골 침범 소

견은 드물었다(Fig. 1).

수술 검체의 육안적 소견으로 다수의 출혈성 괴사를 보이

는 조직을 관찰할 수 있었다(Fig. 2A). 현미경적 소견으로 혈

관 내피세포의 핵의 크기 및 세포질의 양이 증가되어 있고 신

생혈관 구조물들이 관찰되었다. 해당 구조물들은 ERG, CD31 

염색에서 양성 소견을 보여 혈관 내피세포에서 유래하였음을 

확인할 수 있었다(Fig. 2B-D). 

Table 1. Characteristics of patients and tumor (n=12)

Variables Results

Age (years) 78.3 (64-92)

Sex
Male
Female

11 
1

Chief complaint
Scalp mass (hemorrhagic, dark, purple)

Scalp ulcerative lesion
10
2 

Follow-up period (months) 16.8 (4.0-41.0)

Tumor size (centimeters) 7.7 (3.50-16.00)

Node metastasis 
Positive* 3
Negative 9

Resection margin
Positive 3
Negative 9

Median overall survival rate (months) 16.0 (4-41)

Recurrence event
Recurrence site 9

Primary 8
Neck 2
Distant 2

No recurrence 3

*all neck lymph node metastasis was ipsilateral side
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광범위 병변 절제술을 시행받은 12예의 수술 중 8예에서 

동측 이하선 절제술 및 경부청소술을 함께 시행하였다. 경부

청소술 8예 중 2예에서는 치료적 경부청소술이었다. 예방적 

경부청소술 6예는 level I-II(1예), level I-III(3예), level II-III 

(1예), Ievel II(1예)에서 시행하였다. 두피 혈관육아종에 대한 

예방적 경부청소술의 효용성과 범위에 대한 공통된 의견이 

없어서 이하선암, 안검 및 측두부 피부암의 예방적 경부청소

술의 범위를 고려하여 수술범위를 결정하였다. 병변만 광범위

하게 제거한 경우는 4예가 있었다. 

수술 부위에 대한 재건은 2명에서 국소 피판(pectoralis ma-

jor musculocutaneous flap, rotational local flap)이 사용되

었다. 전외측대퇴 유리피판(anterolateral thigh free flap)과 

피부 이식술(split thickness skin graft)을 각각 5명의 환자에

게 사용하였다. 

수술 절제연 침범은 3명에서 확인되었다. 종양의 평균 크기

는 7.7 cm(3.5~16.0), 평균 침범의 깊이는 0.94 cm였다. 경부 

림프절 전이는 3명의 환자에게서 확인되었고 모두 동측 림프

절 전이로 확인되었다. 술후 보조요법으로 방사선치료 7명

(58.3%), 항암화학요법 2명(16.7%), 동시항암방사선요법 1명

(8.3%)의 환자에게서 시행되었다. 2명(16.7%)의 환자에게서 술

후 보조요법을 시행하지 않았다.

수술 후 6개월 이내에 병변이 국소에서 진행한 환자는 3명

(25%)이었으며 잔존 병소로 고려하였다. 재발은 9명(75%)의 

환자에게서 발생하였으며 수술 후 재발까지 평균 8.5개월이 

소요되었다. 재발한 9명의 환자 모두 3년 이내에 재발을 하였

다. 국소 재발은 8예(88.9%)가 있었다. 수술 절제연 침범이 없

었던 9명의 환자 중 국소 재발이 7예(77.8%) 있었다. 국소 재

발 환자의 치료로 수술 및 술후 방사선치료 2예, 수술 및 술

후 항암화학요법 1예, 방사선치료 1예, 항암화학요법 2예, 동

시항암방사선요법 1예, 동시항암방사선요법 후 수술적 치료가 

1예에서 시행되었다. 재발 당시 원격전이는 2명(22.2%)에서 있

었으며 모두 폐, 간에서 발생하였다. 상기 2명 중 1명에서 국

소 재발도 함께 확인되었다. 재발이 확인된 후 사망까지 평균 

11.4개월(4~19)이 소요되었다. 

전체 생존 기간의 중앙값은 16.0개월(4~41)이었다. 1년, 3년 

전체 생존률은 각각 83.3%, 10.6%였다. 재발하지 않은 환자 

3명 중 2명의 경우 잔존 질환의 진행으로 4개월, 6개월 뒤 사

망하였다. 나머지 1명의 환자는 재발 소견 없이 13개월간 추

A B C D
Fig. 1. Radiological findings. The nodular lesions arising from left frontal scalp show intermediate signal intensity at T2-weighted image 
(A). Intermediate signal intensity at T1-weighted image (B). Enhancement at T1 enhance image and no evidence of bony calvarium inva-
sion (C). The lesions show diffusion restriction at apparent diffusion coefficient map (D).

B C D
Fig. 2. Gross & microscopic features of angiosarcoma (×400 for microscopic findings). Multiple hemorrhagic features with necrotic por-
tion in gross image (A). Positive ERG and CD31 staining implies that this tumor originated from endothelial cell marker (B, C). Neoplastic 
vascular structures; increased vascular endothelial cell’s nucleus size, cytoplasm (D). ERG: erythroblast transformation-specific [ETS]-
related gene.

A Gross image ERG stain CD31 stain hematoxylin and eosin stain
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적 관찰 중이다. 무병생존기간의 중앙값은 5.0개월(0~22)이었

으며 1년, 3년 무병생존률은 각각 25%, 0%였다(Fig. 3).

고      찰

혈관육종(angiosarcoma)은 혈관 및 림프관에서 유래하는 

악성 종양으로, 두경부에서 발생하는 육종의 15% 정도를 차

지하며, 전체 연조직 육종의 약 1%를 차지한다.12,13) 전체 혈관

육종 중 27.0%에서 두경부에서 발생한다.10) 예후가 나쁜 것

으로 알려져 있으며, 이번 연구에서 확인된 환자의 경우에도 

광범위 절제를 시행했음에도 불구하고 대부분의 환자들이 

재발을 하였고 이로 인해 사망하였다. 국소재발로 시작해서 

원격전이가 발생한 경우가 대부분이었으며 1명에서 재발 당시 

국소 재발 없이 폐와 간에 원격 재발 소견을 보였다. 잔존 병

소의 진행으로 폐 전이가 발생한 경우가 1명에서 관찰되었다. 

피부 혈관육종의 경우 푸른색 또는 보라색의 피부 병변이 

수 개월에 걸쳐 발생 및 병변의 크기가 증가하는 임상경과를 

보인다.14,15) 해당 병변은 경계가 명확하지 않고 단일 병변보다

는 동시에 다수의 병변이 흔하게 관찰된다.16) 이번 연구에서도 

두피의 출혈성, 검은색 또는 보라색을 띄는 종물을 주소로 

하는 환자가 83.3%를 차지했다. 16.7%의 환자에게서 두피의 

궤양성 병변으로 발생하였다. 이를 바탕으로 병변의 발생이 

드물지만 나이가 많은 환자가 두피에 출혈성 종물 또는 궤양

성 피부 병변을 보이는 경우 혈관육종을 감별해야 할 것이다. 

일반적인 혈관육종의 치료는 충분한 절제연을 포함한 병

변의 광범위 절제 및 술후 방사선치료를 시행하는 것으로 알

려져 있다.10) 두경부 혈관육종도 이와 같이 수술 절제연의 침

범이 없는 병변의 광범위 절제술이 선호되며, 수술 전후 보

조 요법의 동반이 시행되고 있다.17) 여러가지 치료법의 시도에

도 두경부 영역의 피부 혈관육종의 5년 생존률은 10~54%로 

보고되고 있다.18,19)

수술적 치료가 불가능한 진행된 국소 혈관육종 및 전이된 

혈관육종에서 anthracycline, ifosfamide, taxane 계열의 항

암치료를 시행한 임상 연구들이 이루어 졌으며, 해당 연구들

에서 혈관육종의 치료 반응률(overall response rate)은 17~ 

89%, 무진행 생존 기간의 중앙값(median progression-free 

survival)은 4.0~9.5개월로 보고되었다.20,21)

최근 사용하고 있는 표적 항암치료제로 Bevacizumab(vascular 

endothelial growth factor-A monoclonal antibody), Sorafenib 

[multi-targeted tyrosine kinase inhibitor(TKI)], Sunitinib 

(multi-targeted TKI) 등이 있다.20,22-24) 하지만 두피 혈관육

종에만 국한해서 대규모 임상연구를 진행하기 쉽지 않아 전

신에 발생하는 육종 및 혈관육종을 포함한 연구를 진행하였

다. 이러한 연구에서 혈관육종의 치료 반응율은 0~14%, 무

진행 생존 기간의 중앙값은 4.7개월, 전체 생존 기간의 중앙

값은 13.5~14.2개월로 보고되고 있어 결국은 생존율에서 이

득은 많지 않은 것으로 알려져 있다.20,22-24) 

본 기관에서는 광범위 절제 후 항암치료 여부와 상관없이 

방사선 치료를 선택적으로 사용한 경우가 많았다(66.7%). 발

견 당시 원격전이가 있는 경우는 연구에서 제외하였고, 수술

Fig. 3. OS & DFS. Median overall survival was 16.0 months. 3-year-survival rate was 10.6%. Median DFS was 5.0 months. 1-year-DFS 
was 25%. On average, it takes 11.4 months of death after recurrence. OR: overall survival rate, DFS: disease free survival rate.
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과 방사선 치료 후 재발한 환자 중 항암제 또는 표적 치료제

를 사용한 경우가 7예(58.3%) 있었으나 참여한 환자의 수가 

많지 않아 치료의 반응율을 평가하는 데 제한이 있었다. 본원

에서의 두피 혈관육종 환자의 치료 결과, 광범위한 수술적 절

제 및 술후 보조요법에도 불구하고 전체 생존 기간의 중앙값 

16.0개월, 3년 전체 생존률이 10.6%로 불량한 예후를 보였으

며, 이는 문헌에서 발표된 전체 생존 기간의 중앙값 25.2~28.4

개월, 5년 전체생존률 21.7~38.0%에 비해 낮았다.16-18) 75%의 

환자에서 수술 후 평균 11.4개월에 재발이 발생하였으며 9명

의 환자에서 수술 절제연 침범이 없음에도 불구하고 77.8%의 

국소 재발이 발생하였다. 전체 재발 환자 중 22.2%에서 폐, 간

에서의 원격 재발이었다. 

본원에서의 환자 및 치료 성적을 기존 문헌들과 비교해 보

면 본원에서의 환자의 평균 연령이 기존 문헌들보다 많았고, 

병변의 위치 또한 두피(scalp)에 발생한 혈관육종만을 조사

하였다. 기존 문헌들을 비교해 보면 전체적인 두경부의 혈관

육종에 비하여 두피와 얼굴에 발생한 혈관육종의 예후가 비

교적 나쁜 것을 확인할 수 있다. 본 연구에서도 마찬가지로 두

피 혈관육종은 매우 불량한 예후를 보이는 것을 확인할 수 

있었다(Table 2).17,25-29)

따라서 이러한 두피 혈관육종의 불량한 예후의 대하여 치

료 전 환자 및 보호자와 충분한 상의를 하고 치료 시작을 결

정하는 것이 필요할 것이다. 

이번 연구에서 통계적 유의성을 얻을 정도의 충분한 환자 

수를 이용한 연구를 진행하지 못하였다. 하지만 기존 문헌에 

발표된 연구와 같이 잦은 재발 및 전이를 보이며 매우 나쁜 

예후를 확인할 수 있었다. 

향후 좀 더 많은 환자 군 및 긴 추적 관찰 기간을 통해 추

가적인 분석이 필요할 수 있겠다. 또한 두피 혈관육종의 치료 

성적 향상을 위하여 술전 보조요법, 술후 molecular target 

agent, immunotherapy 등의 다양한 치료 방법들의 연구가 

필요할 것이다.

결론적으로, 두피 혈관육종은 광범위 절제와 술후 방사선 

치료에도 불구하고 국소 재발과 원격전이를 자주 일으키며 

나쁜 예후를 보이는 것으로 알려져 있다. 기존의 연구들의 결

과와 마찬가지로 본 연구에서도 광범위 절제, 술후 다양한 

보조요법에도 불구하고 빠른 재발 및 낮은 생존률을 보였다. 

낮은 치료 성적을 해결하기 위해 치료 표적을 찾고 다양한 임

상 시험을 통해 최선의 치료방법을 찾는 것이 필요하겠다. 
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