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ABSTRACT

A cutaneous angiosarcoma is an aggressive soft-tissue malignant tumor which could rapidly grow up and easily spread. 
Treatment is challenging in most cases and the prognosis is poor because of frequent local recurrence and distant 
metastasis. The authors introduce a very rare case of cutaneous angiosarcoma which was risen in nasal cavity and 
cutaneous ala treated with nasolabial advancement flap.
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서론

피부에서 발생하는 혈관육종은 매우 공격적인 악성종양으

로 전체 육종 중에서는 1%를 차지하며, 그중 절반 정도가 두

경부에서 호발한다.1–3) 피부혈관육종은 발생 빈도가 매우 드물

며 임상 양상이 다양하고 급격한 국소 진행과 원격전이를 동

반하는 경우가 많다.4) 치료는 수술적 치료가 가장 중요하여 종

양을 제거하고 방사선 치료와 항암 치료를 시행하지만 높은 

국소재발률과 원격전이율로 인해 5년 생존율이 10%–20%, 원

격전이가 없는 환자의 5년 생존율도 35% 이하인 것으로 보고

된다.5–7) 저자들은 비익에 발생한 피부혈관육종 환자에 대하여 

수술적 제거와 비순전진 피판술을 시행 후 방사선 치료를 병

행하여 1년간 재발하지 않은 증례를 경험하였기에 문헌고찰과 

함께 보고하고자 한다.

증례

72세 남자 환자가 좌측 비전정(vestibule)에 발생한 종물

과 비순부 안면부종을 주소로 본원 이비인후과 외래에 내원하

였다. 종물에 의한 통증 및 출혈이 2달 전부터 발생하였고 동

반 증상으로 좌측 비익(ala)의 발적과 가피가 관찰되었다. 증

상 발현 초기, 타 대학병원 피부과 진료를 받고 조직검사를 시

행했으나 양성 병변이라는 말을 들었다고 하였다. 만성 신부

전 및 고혈압으로 치료 중이었으며, 오래 전 미용 목적으로 비
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배부 실리콘 삽입술을 받은 과거력이 있었다. 외래에서 시행

한 비내시경상 좌측 비전정의 아래에서 촉지되는 약 2.5×2 

cm 크기의 종물이 관찰되었다(Fig. 1). 종물은 발적을 포함한 

출혈성 표면을 가지고 있었고 종물 후방으로 비강을 관찰하

였을 시 특이 소견은 없었다. 좌측 코 날개에는 발적과 부종을 

동반한 불규칙한 경계의 피부병변도 관찰되었다. 부비동 전산

화단층촬영(computed tomography, CT)을 시행하였으며 

부분적으로 조영 증강된 2.8×2.1 cm 크기의 불규칙한 모양

의 종물이 코 기둥 아래 전정에서부터 비익을 포함하며 심부

로는 상악골 전면까지 진행하는 양상으로 관찰되었다(Fig. 2). 

진단 목적으로 부분 마취하 절제 생검을 시행하여 피부혈관육

종(cutaneous angiosarcoma)으로 진단되었다. 이후 시행한 

양전자단층촬영술(positron emission CT, PET CT) 및 경부 

전산화단층촬영(CT)에서 경부 림프절 전이와 원격 전이는 확

인되지 않았다. 치료를 위해 광범위 절제술 및 이에 따른 결손

부 재건을 계획하였으며 종양 제거 후 좌측 비익의 결손과 비

전정 후방의 결손을 예측한 바, 안각동맥(angular artery)을 

포함한 비순 전진 피판(nasolabial advancement flap)을 계

획하였다. 전신마취하 코 기둥 절개를 가한 뒤 코끝 주변 조

직과 하외측연골을 박리하고 코끝에서 콧등 방향으로 삽입되

어 있는 비배부 실리콘을 제거하였다. 비골 아래 경계와 조롱

박 가장자리(piriform aperture rim), 안와하공(infraorbital 

foramen)의 경계까지 박리하여 병변의 범위를 확인하였다. 

종물은 비익을 중심으로 상방은 코 기둥의 후면까지, 하방은 

비저부(nasal floor)까지 이어져 있었다(Fig. 3). 비익 병변

의 절제를 시행하기 전 안전 경계(safety margin)를 확보하

였고 최소 1 cm의 정상조직을 포함하여 종물을 절제하였다

(Fig. 3). 피부혈관육종의 특성상 육안으로 종양과 연부조직

의 구분이 쉽지 않아 병변 주위에서 10군데 이상 동결절편생

검(frozen section biopsy)을 시행하였고 최종 절제면 밖으

로 침범된 종양세포가 없음을 확인하였다. 심부결손부를 재건

하기 위해 연장되는 피판의 길이를 측정한 뒤, 비익을 중심으

로 가측의 코끝과 하방의 전정 결손부까지의 피판 모양을 도

식하였다(Fig. 3). 도플러 초음파를 통해 안각 동맥(angular 

artery)을 확인 후 이를 포함한 비순 주름 주변의 줄기 피판

(pedicle flap)을 거상한 뒤 피판의 끝을 병변 방향으로 전진

(advancement)시켜 병변의 가측까지 맞닿게 하여 덮어주었

다. 공여 부위를 포함하여 피판 봉합을 시행한 후 수술을 종

료하였다(Fig. 4). 영구조직검사상 비익에서 유래된 3.5×1.5 

cm의 피부혈관육종으로 최종 확진되었고 절제면은 모두 음성

이었다(Fig. 5). 수술 후 4주 뒤부터 6주간 5,580 cGy/31Fx 

선량의 방사선 치료를 시행했고 수술 1년 후까지 재발 소견은 

확인되지 않았다(Fig. 6).

BA

Fig. 1. Preoperative findings of nose angiosarcoma. (A) Preoperative 
intranasal pale and round shaped mass was found in left vestibule, (B) 
reddish skin lesion with crust (asterisk) was found in left ala region.

BA

Fig. 2. Preoperative paranasal sinus CT. Irregular shaped nasal cavity 
mass (white arrows) shows with heterogenous density in CT. A : Axial 
post-enhance view. B : Coronal post-enhance view. CT: computed 
tomography.

A DB C

Fig. 3. Postoperative specimen which contains ala. A : Anteior view. B : Posterior view. C : Upper deep margin. D : Inferolateral deep margin.
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고찰

피부혈관육종은 전체 육종 중에서는 1%를 차지하며 피부

의 진피층에서 발생하는 악성 종양으로, 발생 위치에 따라 다

양한 임상 양상을 보인다.1–4) 주로 70세 이상의 백인 환자에서 

호발하며 동양인에서 드문 편이다. 나이나 종양의 크기에 의

한 변수가 존재하고 증례 수가 적어 표준화된 치료가 없으나, 

수술적 치료로 전체를 제거하고 이후 방사선 치료 및 항암 치

료를 시도한다.5) 그러나 높은 국소재발률과 원격전이율로 예

후가 좋지 않고, 원격전이가 없는 경우에도 5년 생존율이 35% 

정도로 매우 낮다고 보고되며 평균 생존 기간이 10.5–20개월 

정도로 알려져 있다.6,7) 피부에서 발생하는 경우는 비특이적 

증상으로, 발적을 동반할 수 있고 푸른색 병변이나 가피, 부

종, 연조직염증, 궤양 등의 형태를 보일 수 있으며, 비강 및 부

비동에서 발생하는 경우 비폐색, 비출혈, 부비동염을 호소할 

수 있다.8,9)

발생 원인으로 일광 노출, 방사선 노출, 외상, 화학 자극(염

화비닐, 비소) 등이 있으며 그중 두경부 방사선 조사 과거력이 

가장 중요한 위험인자로 생각되고 있다.10) 또한 이물 자극에 

의하여 혈관 육종이 발생하였다는 증례도 보고된 적이11) 있으

A B

Fig. 4. Schematic diagram of the nasolabial advancement flap. A : 
Design of the flap (green line) and advance to the defect site (black 
arrows). B : Facial photograph after flap suturing.

A B

Fig. 5. Pathophysiologic finding. A : Tumor showed irregularly shaped anastomosing vascular channels lined by atypical endothelial cells 
(hematoxylin and eosin staining, ×200). B : Immunohistochemical staining for CD 31 in tumor cells are strong positive (×200).

A B DC

Fig. 6. Preoperative and postoperative clinical findings and postoperative CT imaging. (A) Preoperative facial photograph, (B) postoperative 
facial photograph after 9 months, (C) postoperative nasal endoscopic finding shows no tumor recurrence after 9 months, (D) postoperative 
12 months CT finding shows no tumor recurrence around left alar. CT: computed tomography.
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나, 본 증례에서는 과거 비배부에 삽입된 실리콘을 수술 중 확

인하고 제거하였으나 종양과 근접해 있지 않아 직접적인 연관

성은 없다고 판단하였다.

병리학적 검사상 분열 능력이 뛰어난 내피세포와 문합 분

지를 포함한 불규칙한 혈관 증식의 형태로 나타난다. 혈관 주

변으로 내피세포의 과증식 및 비정형 내피세포의 침윤이 관찰

되며, 적혈구가 혈관 내로 관찰이 되고 종양표지자로 CD 31, 

CD 34가 가장 특이적으로 사용되어 종양이 혈관내피세포에

서 유래되었음을 확인할 수 있다.1,7,9)

피부혈관육종을 수술할 때 어려운 점은 종양과 주변 연부조

직 간 경계가 불분명한 점인데, 특히 피부 표면보다 심부절제

면에서 구분이 더 어렵다. 종양의 위치와 크기를 고려한 다수

의 동결절편생검을 통해 종양세포의 침범 여부를 확인하여 최

종 절제 범위를 결정하는 것이 가장 중요하다고 생각된다. 또 

다른 어려운 점으로 종양말단부에서 1.5–2 cm 이상의 안전경

계를 확보할 경우 안면 결손 부위가 너무 커져 결손부 재건이 

어려울 뿐 아니라 미용적인 부분에서 큰 부담이 되는 바, 이에 

대한 고려가 힘든 점이었다. 

코에 발생한 악성종양 절제 후 생기는 코 하단부 피부 결손

에 대해서 전두부 피판이 빈번하게 사용되지만,12) 본 증례의 

환자는 수술 후 방사선 치료가 계획되어 있었고 이로 인한 연

조직 구축 등의 문제도 고려함과 동시에 잦은 국소 재발을 보

이는 피부혈관육종의 특성을 고려하여 비순전진피판으로 연

조직 결손재건을 1차로 시행하였다.13–15) 국소재발이 발생할 

시 부위에 따라 추가 절제 후, 발생하는 결손부에 대해서는 전

두부 피판이 2차적인 선택이 될 수 있다고 판단된다.

피부혈관육종을 치료함에 있어 나이나 종양의 크기, 위치에 

의한 변수가 존재하고 증례 수가 적어 표준화된 치료가 부족

한 편으로, 수술적 제거가 가능한 경우 수술 후 방사선 치료를 

시행하는 것이 높은 국소재발률을 낮추는 방법으로 선택할 수 

있다.16) 본 환자의 경우에도 술 후 방사선 치료를 병용하였으

며 항암 치료의 경우 종양의 전이가 확인된 경우 우선적으로 

고려하지만 상대적으로 치료 효과가 높지 않은 것으로 판단되

고 있다.16) 본 증례에서도 혈액종양내과 협진을 통해 항암화학 

치료 여부를 상의하였는데, 원발 부위 외 전이가 없는 데다 환

자가 항암 치료를 원치 않아 추가로 시행하지 않았다. 또한 여

러 이유로 수술을 하지 않고 방사선 항암 치료만으로 5년 이상 

생존하는 경우가 보고된 바가 있지만, 수술을 시행한 경우에 

비해 상당한 생존율의 차이를 보이고 있어 수술이 가능할 경

우 초기 치료로 수술적 제거가 매우 중요하다 하겠다.1,2,5,16)

방사선 치료 후 1년의 경과관찰 기간 동안 재발 및 원격전이

가 없음을 확인하였으며 환자는 치료 후 발생한 반흔에 의해 

입술이 다소 씹히는 증상 외에는 특이 소견이 없었다. 

피부혈관육종이 안면부에 발생한 증례는 국내에서도 매우 

드물며 발생 위치는 콧등과 같은 피부 또는 상악동을 포함한 

비강에서 발생하는 경우로 보고되었다.1,9) 이번 증례는 그중에

서도 비익을 침범하여 미적 문제(cosmetic problem)를 고려

한 근치적 수술을 계획하였고, 피부혈관육종으로서 드물고 나

쁜 예후를 예상하였지만 1년이 지난 시점까지 재발 없이 경과

관찰을 하였기에 보고하는 바이다.
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