
104

서      론

고립성 섬유종(Solitary fibrous tumor)은 비교적 드물

게 발생하는 방추형 세포 종양으로 1931년에 Klemperer

와 Rabin이 늑막에서 발생한 5예를 처음으로 보고하였

다.1) 당시에는 흉막의 중피세포에서 기원한 것으로 여겨

졌으나 그 후 흉막 외에도 폐, 심막, 복부, 골반, 유방, 부

신, 생식기, 연조직, 골막 등 신체 여러 곳에서 발견되었

으며 중피세포 보다는 간엽세포에서 기원한 종양이라

고 밝혀졌다.2) 일반적으로 고립성 섬유종은 천천히 성

장하며 두경부 역역에 발생한 경우 악성변이나 원격전

이는 아주 드물게 발생한다.3) 이하선에서 발생한 고립성 

섬유종이 수술 후 6주만에 재발한 매우 드문 사례를 문

헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증      례

50세 여자가 우측 이하선에 발생한 종괴를 주소로 내

원하였다. 과거력상 특이 병력은 없었으며 약 3개월 전부

터 우측 경부 종물이 촉지되어 지역병원에서 시행한 경부 

전산화단층촬영, 세침흡인검사 결과 다형선종이 의심되

어 수술적 치료를 권유 받고 본원을 방문하였다. 이학적 

검사에서 우측 이하선 전방 부위에 직경 3×3 cm 크기

의 단단한 무통성의 유동성 종물이 촉지되었으며 안면

신경 마비는 없었다. 자기공명영상에서 지름 3.1 cm 가
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- ABSTRACT -
Solitary fibrous tumor is an uncommon spindle cell mesenchymal neoplasm with unpredictable behavior, usu-
ally arising in the pleura of the thoracic cavity. It is rarely found in the head and neck, and malignant solitary fi-
brous tumor is even rare. Malignant criteria of solitary fibrous tumor includes increased cellularity, increased 
mitoses (＞4 mitoses/10HPF), cytologic atypia, tumor necrosis and/or infiltrative margin. The treatment of ma-
lignant solitary fibrous tumor is complete surgical excision and adjuvant radiotherapy. We report a case of malig-
nant solitary fibrous tumor originating from the parotid gland, relapsed very quickly and grown very rapidly in 6 
weeks after surgical resection. (J Clinical Otolaryngol 2017;28-:104-109)
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량의 경계가 명확하고 피막이 좋으며 비균질성 조영증

강을 보이는 타원형의 고형 종괴가 우측 이하선 전방부

에 위치해 있었으며 T1 영상에서는 중등도의 강도, T2 

영상은 비균질한 고강도의 신호를 나타내었다(Fig. 1). 

지역병원에서 시행한 세침흡인검사 결과와 본원에서 

시행한 자기공명영상을 바탕으로 다형선종으로 잠정 

진단하고 우측 이하선 절제술을 시행하였다. 수술 중 종

양이 안면신경의 거위발 전방 2 cm, 측두협골분지의 내

측에 유착되어 있었으며 안면신경의 손상 없이 피막을 

보존하며 조심스럽게 제거하였다.

절제된 종양은 얇은 피막으로 둘러싸여 있었으며, 일

부에서 신경 박리 과정에서 생긴 피막의 손상이 관찰되

었다. 단면 소견을 보면 흰색의 단단한 고형 종영으로 육

안소견상 출혈이나 괴사는 관찰되지 않았다(Fig. 2). 현

미경 소견을 보면, 종양은 경도의 세포밀도와 세포 이형

성을 보이는 방추형 세포의 증식을 보이고 있었고, 10

개의 고배율 시야(400배)에서 5개의 유사분열을 확인할 

수 있었다(Fig. 3). 면역화학염색결과 CD34, Bcl-2에서 

양성 소견을 보였고, SMA, S-100, CK, GFAP에서는 음

성이었다. 이러한 면역검색 결과와 형태학적 특징들은 

흉막 외 고립성 섬유종에 합당한 소견들이다. 특히 유사

분열의 수가 증가되어 있고 절제연이 종양에 의해 침범

되어 있는 등 악성의 특징을 보이고 있어 추가적인 방사

선 치료를 계획하였다. 수술 후 6주째 방사선 치료를 위

해 시행한 시뮬레이션 경부 전산화단층촬영에서 수술 

부위에 재발이 의심되어 자기공명영상을 시행하였으며, 

T1영상에서 동일한 강도, T2 영상에서는 비균질한 고강

도의 신호를 나타내며 비균질성 조영증강을 보이는 1×

2 cm 크기의 종괴가 이전 수술부위 근처에서 관찰되었

다(Fig. 4). 초음파 유도하 조직검사에서 악성 고립성 섬

유종이 진단되어 재수술을 시행하였으며 교근 전상방향

에 종양을 발견하고(Fig. 5) 충분한 안전 경계를 포함하

여 절제하였으며 동결절편검사에서 절제연이 모두 음

성임을 확인하였다. 수술 후 우측 이하선 부위에 40 Gy

Fig. 1. Preoperative MRI findings : Axial view shows well 
circumscribed, ovoid shaped, solid mass in anterior as-
pect of Rt. Parotid gland, about 3.1 cm, ingrowing mas-
seter muscle without definite muscular invasion. T2 
weighted image shows heterogenous high signal with 
heterogenous enhancement.

Fig. 2. Macroscopic finding : The tumor is a well circumscribed solid mass with thin fibrous capsule. The cut surface 
has whitish and firm appearance and no necrosis.
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의 방사선 치료를 하였으며 현재 6개월째 재발없이 외

래 추적관찰 중이다.

고      찰

고립성 섬유종은 1931년 흉막에서 처음 발견된 이후

로 신체 여러 부위에서 발견되었다. 흉막 외의 부위에 

발생하는 고립성 섬유종은 전체의 30% 정도이며, 두경

부영역에서는 6% 정도로 보고되고 있다.4) 명확한 발생 

원인은 밝혀지지 않았으며 주로 경계가 명확한 무통성

의 단단한 종물로 수개월에서 수년에 걸쳐 서서히 자라

는 특징을 가진다. 주로 중년에 발생하며 남녀의 차이는 

없다.5,6)

국내에서는 이비인후과 영역과 관련해서 12개의 증

례가 보고되어 있는데 그 중 구강 내 3예, 비강 내 3예, 

후두 2예, 갑상선, 기관, 후두부, 외이도에 각 1예가 보

고되어 있다.

영상학적 검사에서 고립성 섬유종은 비특이적인 소

견을 보인다. 전산화단층촬영에서 비균질 조영증강을 

보이는 저음영의 종괴로 나타난다.5-7) 자기공명영상의 

T1 강조영상에서 피막이 좋고 경계가 뚜렷한 고형 종괴

로 나타나며 저신호, 혹은 동등신호강도를 보인다. T2 강

조영상에서는 저신호강도 및 고신호강도의 불규칙한 

배열로 나타나며 비균질 조영증강을 보인다.8)

이하선 종양이 있을 때 일반적으로 시행하는 세침흡인

검사를 통해 고립성 섬유종으로 진단되는 경우는 흔치 

않다. 22명의 이하선 고립성 섬유종을 후향적으로 분석

한 연구를 보면 수술 전에 세침흡인검사를 시행한 7명 

A

C

B

D
Fig. 3. Pathologic findings. A : Spindle cell tumor shows patternless architecture and intercellular deposition of hyalin-
ized collagen is common. B : Thin walled branching hemangiopericytoma-like vessels, “staghorn vessels”, is charac-
teristic. C : Tumor cells are ovoid to spindle-shaped with minimal nuclear pleomorphism but show increased mitotic 
activity (black arrows). D : Diffuse positivity for CD34 is noted.
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모두 다형선종 혹은 백악질화 섬유종으로 진단되었다.6) 

질환의 희귀성 때문에 세침흡인검사만으로 처음부터 

고립성 섬유종을 의심하기는 어려우며 종양의 빈도상 다

형선종으로 진단되기 쉽다.5,9) 따라서 확진을 위해서는 

조직검사가 필수적이다.2) 고립성 섬유종은 방추형 세포

의 증식을 보이는 종양으로 다양한 조직학적 특징을 보

이기 때문에 이하선에 생겼을 때는 다형선종 등의 침샘 

종양, 신경종, 혈관평활근종 등의 중간엽종양, 부신경절

종, 림프종 등 다양한 종양들과의 감별이 필요하다.3,10) 

1997년 Chan에 의하면 고립성 섬유종은 방추형 세포의 

증식과 간질에 불규칙한 교원질의 침착을 보이는 경계

가 좋은 종물로서 확진을 위해서는 CD34 면역조직화

학 염색에서 양성 소견을 확인해야 한다고 하였다.2,8,11) 

CD34는 고립성 섬유종과 다형선종의 감별에 가장 도움

이 되며,9) 그 외에도 Bcl-2, CD99, factor XIIIa 등에 양

성반응을 보이고 desmin, cytokeratin, S-100 protein, 

HMB-45에 음성 혹은 약양성을 보이기 때문에 이런 소

견들은 방추형 세포를 가지는 다른 종양과의 감별 진단

에서 유용하게 이용될 수 있다.3)

고립성 섬유종은 대부분 양성이지만, 흉막에 발생한 

경우 5~20%에서 악성의 특징을 보이며 흉막 이외의 위

치에서는 악성은 드물다고 보고되고 있다.2,4) 일반적으

로 서서히 자라지만 악성일 경우 빠르게 자라기도 한다.3) 

악성 고립성 섬유종의 발생 기전은 아직 명확하지 않으

며 Yokoi 등에서 2가지 가설을 제기하였다. 이전에 있

던 저등급 혹은 중등도 등급의 양성 병변에서 악성 변

화가 일어난다는 설이 있으며 악성 병변이 새로이 생겨 

빠르게 팽창하는 형태로 나타난다는 설이 있다.12)

Fig. 4. Postoperative MRI findings : Coronal view shows 
ovoid shaped, soft tissue lesion (1.1×0.9×2.3 cm) in Rt. 
masticator muscle of anterior aspect of Rt. parotid 
gland. T2 weighted image shows heterogenous high 
signal with heterogenous increased enhancement.

Fig. 5. Comparison of tumor locations during operation. A : The tumor lies just under zygomaticotemporal branch of 
facial nerve at the first surgery. B : Whereas the tumor was found around anterosuperior portion of masticator muscle 
at the second surgery (black arrows). 

A B
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조직검사에서 고립성 섬유종이 높은 세포밀도(high 

cellularity), 세포의 다형태성(cellular pleomorphism), 

유사분열의 수가 10개 고배율 시야에서 4개 이상(mitotic 

count ＞4/10HPF)을 보일 때 악성으로 진단할 수 있으

며 침윤성 경계, 출혈 및 괴사 등의 소견도 악성을 시사

할 수 있다.2,11)

치료 원칙은 양성이든 악성이든 수술적 완전 절제이

다. 완전 절제가 가능하였다면 추가적인 처치로 얻을 수 

있는 임상적 이득에 대해서는 아직 근거가 명확하지 않

다. 혈관이 발달되어 수술 중 대량 출혈 가능성이 있으

므로 이를 대비해야 하며 수술 전 색전술이 도움이 되는 

경우도 있다. 수술 절제연 양성 또는 조직검사에서 악성

소견이 있을 경우 국소 재발의 위험이 증가하므로 수술 

후 방사선 치료를 고려할 수 있으며 완전 절제가 불가능

하였거나 재발한 경우에도 방사선 치료가 도움이 된다. 

특히 악성인 경우 15 Gy 이상의 수술 후 방사선 치료가 

국소 재발을 줄일 수 있다고 보고되어 있다.2-4,8,10)

국소 재발은 25~50%, 원격전이는 10~60%에서 발생

한다.13) 악성이 아니라도 국소 재발, 원격 전이 등 공격적

인 형태를 보이는 경우도 다수 보고되고 있으며 10년이 

지나서도 국소 재발 또는 전이가 나타나는 경우도 종종 

있다.12) 조직학적으로 악성의 기준에 부합하는 고립성 

섬유종이 양성에 비해 더 공격적인 경과를 보이기는 하

지만 임상 경과를 예측하기엔 신뢰도가 낮다. 현재 사용

하는 진단기준은 만족스럽지 않으며 따라서, 지속적인 

추적관찰이 필요하다.6) 종양성 병변을 보이는 환자가 고

립성 섬유종의 과거력이 있는 경우 양성이었을 지라도 

재발 혹은 전이의 가능성을 항상 염두에 두어야 한다.14) 

특히 악성의 기준에 일부 부합되는 경계성 고립성 섬

유종도 재발이 위험이 높다고 보고된다.15,16) 하지만, 본 

증례에서처럼 짧은 시간에 상당한 크기로 재발견된 사

례는 찾아볼 수 없었다. 우선 생각해 볼 수 있는 가능성

은 수술 시 제거하지 못한 잔존 종양의 급격한 성장이다. 

고립성 섬유종의 불완전 절제는 재발의 가능성을 높인

다.3,16) 하지만 수술 시 육안으로 종양의 경계를 확인하

였으며 절제된 종양은 신경과 접해있던 부위가 현미경

적으로 경계를 침범하긴 하였지만 나머지 부위에서는 

피막의 손상이 없었던 점과 2차 수술 당시 종양의 위치

가 처음과는 다소 떨어져 있던 점도 고려했을 때 불완

전 절제로 인한 잔존 종양의 가능성으로 설명하기도 쉽

지 않다. 현미경적 경계가 양성임을 감안할 때 육안으

로는 확인되지 않은 미세한 세포단위의 잔존 병변도 생

각해 볼 수 있으나 6주 내에 2 cm 정도로 급격히 빠른 속

도로 성장하는 것이 일반적이지는 않다. 수술 당시 조

작에 의한 암세포의 파종을 생각해볼 수 있는데 육안적

으로 피막의 손상이 없었다는 점에서 수술 중의 가능성

은 적어 보인다. 수술 전 영상학적 검사에서 확인되지 않

은 미세한 국소전이가 이미 있었으며 수술 중 자극 등

에 의해 급격히 커졌을 가능성도 생각해 볼 수 있다.

현재로서는 이 환자에게서 재발 후 급격한 성장이 발

생한 원인에 대해 명확히 단정짓기는 어렵다. 아직 악

성 고립성 섬유종의 임상경과를 반영하는 만족스러운 

진단 기준과 예후를 예측하기 위한 지표가 확립되지 않

았다는 점에서 이에 대한 추가적인 연구와 논의가 필요

하다고 생각된다.

중심 단어：고립성 섬유종·악성·두경부·이하선.
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