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Undifferentiated sarcoma is an uncommon primary malignant tumor of the liver typically occurring in older 

children. It is also referred to as malignant mesenchymoma, fibromyxosarcoma, or mesenchymal sarcoma. We ex-

perienced a case of undifferentiated sarcoma in 72-year-old male. Contrast enhanced liver CT scan revealed a 3.4 

cm heterogeneously enhancing, ill-defined, and low attenuated mass in the left liver and subtle intrahepatic duct 

dilatation. And, in tubogram, there were segmental stenosis and occlusion from the hilum to the proximal com-

mon bile duct. We did ultrasonography guided liver biopsy. The pathologic finding revealed infiltrative growth of 

atypical cells with rhabdoid features. Some atypical cells showed clear cytoplasm, but no organoid pattern was 

identified. The stroma around atypical cells was filled with eosinophilic hyaline material. These tumor cells were 

positive for vimentin only, and the tumor was consistent with undifferentiated sarcoma of the liver. (Korean J 

Gastroenterol 2010;55:144-148)
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서      론

  미분화 간육종은 악성 간엽세포종, 섬유점액육종, 혹은 

간엽육종으로도 불리는 질환으로, 소아기에 주로 발생하는 

드문 악성 간종양 중 하나이다. 소아기 간 악성종양 중 간아

세포종, 혈관내피세포종, 간세포암 다음으로 네 번째 빈도

이며, 20세 이후에는 매우 드문 질환이고 성별에 따른 빈도

의 차이는 없다.
1 조직 및 면역조직화학 검사에서 간엽기원

의 종양이나, 어떤 진단적인 특정한 분화를 알 수 없는 경우

이다. 성인에서의 발생은 매우 희귀하여 우리나라에서도 4

예 정도 보고된 적이 있으며 대부분 복부의 촉지되는 종괴

로 내원하여 진단되는 경우이다.
2-5 저자들은 72세 남성에서 

발생한 클라츠킨 종양과 유사한 형태를 보인 미분화 간육종

을 경험하여 문헌고찰과 함께 증례보고를 하는 바이다.

증      례

  72세 남자 환자가 내원 1년 전부터 발생한 전신쇠약 및 

복부 불편감으로 1차병원 내원 후 시행한 초음파 검사 및 

복부전산화단층촬영에서 간종괴가 발견되어 전원 되었다. 
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Fig. 1. Post-contrast liver CT 

scan. The picture showed 3.4 cm 

heterogenously enhancing, ill-de-

fined, and low attenuated mass in 

the left lobe of the liver. There 

was subtle intrahepatic duct dila-

tation in the left liver.

Fig. 2. Tubogram of the biliary tree. There were several segmen-

tal stenosis from the hilum to the proximal common bile duct.

환자는 쇠약감과 기침으로 한달 전 외부병원에 내원하여 폐

결핵을 진단받고 항결핵제를 복용 중이었다. 폐결핵 이외의 

과거력 및 가족력에서 특이사항은 없었다. 활력징후는 혈압 

130/80 mmHg, 맥박수 72회/분, 체온 36.6
oC, 그리고 호흡수 

20회/분이었다. 환자는 만성병색을 보였으나 의식은 명료하

였고, 결막은 창백하지 않았고, 공막의 황달소견도 없었다. 

흉부청진에서 심음 및 폐음은 정상이었으며, 복부진찰에서 

압통이나 반발통은 없었고, 간비대 및 비장종대도 없었다.

  말초혈액검사에서는 백혈구 6,900/mm
3, 혈색소 12.2 g/dL, 

혈소판은 500,000/m
3였다. 생화학검사에서 AST 163 IU/L, 

ALT 79 IU/L로 상승되어 있었고, 총 빌리루빈 0.4 mg/dL, 총 

단백 6.9 g/dL, 알부민 4 g/dL, BUN 7 mg/dL, 크레아티닌 0.7 

mg/dL이었다. 간염표지자 검사에서 HBsAg 음성, anti-HBs 

양성, anti-HCV 음성이었다. 종양표지자는 α-FP 2.41 ng/mL, 

CEA 1.68 ng/mL였고 CA 19-9 353 U/mL로 상승되어 있었

다.

  흉부 X선 검사는 양쪽 상엽에 다발성 결절성 음영이 보

여 활동성 폐결핵을 의심하였고, 복부 단순 엑스선 검사는 

정상소견을 보였다. 복부전산화단층촬영에서 간 좌엽의 1번

과 4번 구역에 걸쳐서 3.4 cm의 경계가 불분명한 종양이 있

었으며 좌엽의 간내담도의 확장이 있었다(Fig. 1).

  경피적 담관배액술 때 시행한 담관 조영 사진에서 오른쪽 

간내담관부터 간문까지 약 1.5 cm 길이의 심한 협착이 있

고, 간문에서 근위 총담관까지 2.5 cm 길이의 협착이 있어 

클라츠킨종양 IIIa와 비슷한 양상이었다(Fig. 2). 간종괴에 대

해 초음파유도하에 간 조직검사를 시행하였다. 광학현미경 

소견에서 간엽조직에서 유래한 방추상 모양의 비정형적인 

세포의 침윤이 있었고 몇몇의 세포는 맑은 세포질로 이루어

져 있었으나 정확한 분화는 알 수 없었다. 면역조직화학염

색에서 vimentin 양성, PAS 양성, 상피세포 표지자인 CK, 

CK19, epithelial membrane antigen, epithelial specific antigen 

음성, 혈액임파선 세포표지자인 leukocyte common antigen, 

myeloperoxidase에 음성, 분화된 세포에서 발현하는 desmin, 

myoglobin에 음성, melanocytic tumor 표지자인 HMB45와 

S-100에는 음성, 그리고 α-FP에 음성을 보였다. 이로써 간

세포암이나 다른 육종, 림프종과는 감별되는 미분화 간육종

으로 진단하였다(Fig. 3, 4).

  양전자방출전산화단층촬영(PET CT)에서 간 좌엽 4번 구

역에 standard uptake values (SUV) 7.7의 높은 대사를 보이는 

종괴가 있었고, 우측폐의 fluorodeoxyglucose (FDG) 섭취증가 

부위는 공동형성을 하는 경화와 가지를 뻗는 작은 결절이 
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Fig. 3. Microscopic findings of 

the liver mass. (A) Infiltrative 

growth of atypical cells with 

rhabdoid features (H&E stain, 

×200). (B) Tumor cells were neg-

ative against CK stain (CK, ×200). 

(C) Tumor cells are positive 

against vimentin stain (vimentin, 

×200).

Fig. 4. Microscopic findings of the liver mass. (A) In the high power view, some atypical cells showed clear cytoplasm, but no organo-

id pattern was identified (H&E stain, ×400). (B) The stroma around atypical cells was filled with eosinophilic hyaline material (H&E 

stain, ×1,000).

분포하여 폐결핵으로 인한 소견으로 생각되었고, 간 외에 

타 장기 전이를 보이는 곳은 없었다(Fig. 5). 흉부 전산화단

층촬영에서도 결핵으로 인한 소견 외에 악성을 시사하는 소

견은 없었다.

  입원 중 시행한 혈액 검사에서 총 빌리루빈 12.3 mg/dL, 

직접빌리루빈 7.6 mg/dL로 상승하는 소견을 보여 경피적 담

관배액술을 시행하였으며, 환자는 종양절제 수술을 거부하

여서, 경피적 담도확장술 및 스텐트 삽입술을 시행하였다. 

이후로는 총 빌리루빈 1.2 mg/dL까지 호전되어 퇴원 후 외

래에서 경과 관찰중이다.

고      찰

  미분화 간육종은 1973년 Stanley 등6이 처음으로 소아에서

의 원발성 간엽세포종이라고 3예를 보고하였고 이후에 현

재까지 60예 정도 문헌 보고되었다. 간의 원발성 미분화 간

육종은 간엽세포종, 섬유성 점액육종, 태아성 육종, 악성 간

엽세포종 등의 이름으로 불리어 왔고, 1978년 Stocker 등이 
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Fig. 5. Whole body PET CT. It showed a hypermetabolic mass 

(SUV=7.7) in central portion of the left liver segment 4. And, 

there was active tuberculosis with partly increased FDG uptake 

in the right lung. There was no metastatic lesion.

미분화육종이라는 임상 및 병리학적 개념을 확립하였으며 

빈도가 드물어 산발적으로 보고되었다.1 이 종양은 대부분 

소아에서 발생하는 것으로 6-10세에 51.9% 정도로 발생하

고,
1 소아기 간에서 발생하는 원발종양 중 간아세포종, 혈관

내피세포종, 간세포암 다음으로 네 번째로 흔한 종양이다. 

30세 이상의 성인에서의 발생은 매우 희귀하여 우리나라에

서도 4예 정도만 보고되었다.

  육종은 성별에 따른 빈도의 차이는 없으며, 환자는 복통

이나 종괴를 주소로 내원하는 경우가 많고, 피로감, 식욕부

진, 체중감소, 오심, 구토 등의 비특이적 증상을 나타내거나 

종괴 내 괴사로 인한 발열로 내원하는 경우도 있다.

  미분화 간육종은 초음파에서 내부에 격벽이 형성된 낭성 

종괴 혹은 혼합에코소견 및 고형성 고에코의 종양 등 다양

하게 나타날 수 있고, 복부 전산화단층촬영에서 낭성의 종

괴나 내부에 괴사나 격막이 있는 종양으로 나타날 수 있다.

  지금까지 보고된 성인에서 발견된 미분화 간육종은 대부

분 크기가 큰데, 이것은 종괴가 만져질 때까지 특별한 증상

이 없고, 종괴의 성장도 빨라 크기가 커진 상태에서 발견되

는 경우가 많기 때문이다. 또한 생존율은 1년 미만으로 대

부분 예후가 좋지 않다. 1983년 Chang 등
7이 보고한 55세 성

인 여자의 경우도 종괴는 10×10 cm으로 좌엽 절제를 한 경

우였고, 1989년 Miettinen과 Kahlos
8가 보고한 미분화육종 두 

증례 중 23세 남성이 만져지는 종괴를 주소로 내원하여 10 

cm의 종괴 절제를 시행한 예가 있다. 그리고 Suarez 등
9은 

28세 남성이 복부통증으로 내원해서 14 cm의 미분화 간육

종 종괴에서 출혈이 있었던 사례를 보고하였다. Walker 등
10

이 보고한 4증례 중 29세 성인 여성에서 8 cm 종괴에 대한 

증례도 있었다.

  우리나라에서는 1986년에 처음으로 성인에서 미분화 간

육종을 보고하였는데, Ko 등
2이 보고한 예는 68세 남성이 

종괴를 주소로 내원하였고, 크기는 12×10 cm였다. 또한 

1987년 Chu 등
3이 33세 남성에서 10.5 cm의 미분화 간육종

을 보고하였고, 1998년 Kim 등
4은 65세 여성에서 10×8 cm의 

미분화 간육종을 진단하고 수술 후 방사선치료를 한 사례를 

보고하였다. 또한 2007년 Kim 등
5도 61세 여성에서 17×12 

cm의 거대한 미분화육종을 진단 후 항암화학요법을 한 사

례를 보고하였다. 이처럼 우리나라에서 보고된 성인 미분화 

간육종은 모두 10 cm 이상의 거대한 종괴로 발견되었고, 이

번 증례에서와 같이 진단 당시 담도침범이 특이적이었던 사

례는 없었다.

  그러나 이번 사례는 3.4 cm의 비교적 작은 크기의 종괴로 

클라츠킨 종양과 비슷한 모양으로 보였으나 조직검사 결과 

미분화 간육종으로 확진된 경우로, 현재까지 보고된 바와 

같은 종괴로 발견된 미분화 간육종이 아니라 담도침범으로 

협착을 일으켜 증상이 발현되고 진단이 된 경우이다.

  광학현미경 소견에서 종양세포는 간엽 기원을 시사하나 

섬유모세포, 횡문근모세포나 지방모세포 등과 같은 특정세

포계열로 일관된 분화양상을 보이지 않는다. 종양세포는 성

상이나 방추상의 육종양 세포로 관찰되고 전자현미경에서 

다량의 소포체와 지질액포를 함유하고 있다.
11 골수외 조혈

을 보이는 곳도 있다. Stanley와 Stocker 등
1,6은 미분화된 다

핵성 거대세포도 보이며 많은 세포분열도 관찰된다고 하였

다. 세포질 내에는 호산성 과립이 다양하게 보이는데 이것

은 단백성 물질로 생각되나 정확한 본질은 알려지지 않았고 

아마 종양세포의 퇴행성 변화인 것으로 추측되며, PAS염색

에 양성으로 보인다.
10 또한 미분화 간육종은 cytokeratin에 

양성 혹은 음성, vimentin에 양성, PAS에 양성이다. 조직구 

결정인자인 α1-antitrypsin과 α1-antichymotrypsin에 양성이

고 α-FP에 음성으로 상피세포유래의 종양과는 다르다.
12,13 

그리고 Chang 등
7은 어른에서 발생한 미분화 간육종의 경우

는 소아에서 생기는 경우보다 종양의 점액성 실질과 세포질 

내의 PAS양성을 보이는 초자양 소체, 남아있는 담관 구조

물이 적게 보인다고 보고하였다. 이번 사례에서도 정확한 

분화는 알 수 없으나 간엽조직에서 유래한 방추상 모양의 

비정형적인 세포의 침윤이 보이고, 몇몇의 세포는 맑은 세

포질로 이루어져 있으며 vimentin, PAS에 양성 및 CK, 

CK19, epithelial membrane antigen, leukocyte common antigen, 

myeloperoxidase, desmin, myoglobin, α-FP 등에 음성 소견을 

보여 감별할 수 있었다.

  감별할 진단은 간세포암 및 간에서 발생하는 원발성 육

종, 예를 들어 섬유세포육종, 횡문근육종, 평활근육종이 있 

으며 횡문근모세포, 섬유모세포의 한 가지 통일된 분화도를 
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보이지 않는 것으로 구별할 수 있고, 간모세포종은 어린이

에서 발생하고 태아성 간세포로 구성된 상피조직을 함유하

고 있어 구별할 수 있다. 간엽과오종은 육안에서 출혈이나 

괴사 없이 점액성이며 액체로 찬 낭종 형태로, 종양세포들

은 명확한 점액성 기질로 이루어져 있다. 또한 태아성 횡문

근육종과의 구별은 이것은 5세 이하 소아에서 전신증상과 

함께 나타나고 내강 내로 포도송이처럼 종양이 자라고 횡문

근아세포위에 담도 상피세포, 그리고 세포질 내에 교차횡문

이 보인다는 점으로 감별한다.

  미분화 간육종의 치료는 가능하면 외과적 절제가 원칙이

며 절제가 불가능할 경우 전신항암요법과 국소적 방사선 치

료의 병행요법이 환자의 예후에 도움이 될 수 있다.
6,14 항암

화학요법은 vincristine, doxorubicin, cyclophosphamide, cispla-

tin이 효과가 있는 것으로 알려져 있다. 외국 및 국내의 보

고에서 항암화학요법은 이탈리아 육종 연구단체(GCI)와 독

일 육종 연구단체(CWS)에 따라 VAC-CAV (vincristine, acti-

nomycin, cyclophosphamide-cyclophosphamide, doxorubicin, vin-

cristine), VACA (vincristine, actinomycin, cyclophosphamide, 

doxorubicin), VAIA (vincristine, actinomycin, ifosfamide, doxo-

rubicin), IVA (ifosfamide, vincristine, actinomycin) 등으로 치

료한 예가 보고되나 예후가 불량하여 대부분 1년 이내 사망

한 것으로 되어있다.
14,15 이번 환자는 종양의 크기가 작고 

다른 장기에 전이 소견이 없는 사례로 수술적 치료가 가능

할 수 있었으나 환자가 수술을 거부하여 담도 협착에 대한 

스텐트 삽입술만 시행 후 경과관찰 중이다. 그러나 이번 사

례는 비교적 초기에 발견된 미분화 간육종이며, 종양의 크

기가 작았고 클라츠킨 종양과 비슷하게 보였으나 확진에서 

미분화 간육종으로 나온 경우로 간내에 발생한 종양 중 드

물지만 반드시 감별이 필요하다고 생각하여 문헌고찰과 함

께 보고하는 바이다.

  성인에서의 미분화 간육종은 매우 드문 질환이나 우리나

라에서도 몇 차례의 사례가 보고된 적 있는 질환으로 성인

의 간 종괴에서 반드시 감별되어야 할 것으로 생각하며, 초

기 진단 및 적극적 치료로 예후에 도움을 줄 수 있도록 해

야 할 것이다.
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