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성문하에 발생한 미분화성 다형성 육종 1예
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A Case of Subglottic Undifferentiated Pleomorphic Sarcoma
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ABSTRACT

Undifferentiated pleomorphic sarcoma (UPS) is rare type of soft tissue sarcomas that occur in all parts of body but 
mostly in the extremities. Sixty -year-old woman presented dyspnea and stridor with benign looking subglottic 
mass on laryngoscope. Endoscopic laser surgery was performed and histopathology showed diffuse proliferation 
of pleomorphic plump and spindle cells with no particular orientation to vessels. In immunochemistry, the tumor 
cells were positive for vimentin, CD68, Ki-67 and negative for Melan A, leukocyte common antigen, CK, S-100, 
smooth muscle actin, CD1a, CD21, CD23, CD34, D2-40. The patient was finally diagnosed with UPS and underwent 
postoperative radiotherapy. She was followed for 1 year without recurrence and metastasis. We stress that if a benign 
looking subglottic mass is accompanied by dyspnea, the possibility of malignancy should be considered and UPS could 
be included in the differential diagnosis.
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서론

미분화성 다형성 육종은 1964년 Ozzello와 Stout1)이 처음

으로 보고한 것으로 알려진 종양으로 주로 신체의 중간엽 조

직에서 발생하는 연부 조직 육종이나, 우리 몸 어느 곳에서

든 발생할 수 있으며 전체 육종 중 두경부 영역에서의 발생 비

율은 약 5%–15% 정도로 알려져 있으며, 전체 두경부 암종의 

1%를 차지하고 있다.2) 두경부 부위 중 후두부에 발생하는 경

우는 매우 드물며 후두부 중 성문부위에서 가장 흔하게 호발

하는 것으로 알려져 있다.2) 성문하 부위에 발생한 미분화성 

다형성 육종의 경우 전 세계적으로 4건밖에 보고되지 않았으

며,3–6) 국내에서는 아직 보고된 바가 없다. 이에 저자들은 아래

의 증례를 성문하에 발생한 미분화성 다형성 육종 1예로서 보

고하고자 한다.

증례

60세 여자 환자로 1달 전 발생한 호흡곤란, 목 이물감을 주

소로 응급실로 내원하였다. 과거력상 고혈압, 고지혈증, 골다

공증, 1형 신경섬유종증(Fig. 1A)이 확인되었으며, 후두 내시
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경 검사상 성문 아래 부위에서 매끈한 표면의 경계가 분명한 

종물이 기도를 막고 있는 소견을 보였다(Fig. 1B). 컴퓨터단층

촬영 소견상 성문하 부위에 1.2 cm 크기의 비교적 경계가 뚜

렷한 기도 내강으로 돌출된 종괴가 확인되었다(Fig. 1C). 1형 

신경섬유종의 과거력과 후두경 및 컴퓨터단층촬영에서 경계가 

명확한 종물을 고려하여 성문하부에 생긴 신경섬유종을 의심

하고, 기도 확보를 위한 기관절개술 시행 후 전신마취를 시행

한 후 성문하 종물에 대해 경구강 레이저절제술을 시행하였다. 

수술 시 종괴는 둥근 모양으로 성문하부 뒤쪽 벽서 시작된 

것으로 확인되었으며 주변과 경계가 분명하고 종물의 피막은 

확인되지 않았고 내부는 균질한 물질로 구성되어 있었다. 기

관절개튜브는 수술 후 3일째 제거하였고, 환자의 호흡곤란 증

상은 호전되어 수술 후 5일째 퇴원하였다.

병리검사상 육안적 소견으로는 경계가 뚜렷한 결절형 종

물로 분홍빛이 도는 흰 점막 조직이 확인되었다. 현미경 소

견상 방추형 모양의 세포와 다형성 세포의 증식이 확인되

었으며(Fig. 2A), 고배율 시야에서 유사분열이 확인되었으

나 종양 괴사는 확인되지 않았다(Fig. 2B). 면역조직화학검

사에서는 Ki-67에서 강한 양성반응이 나왔으며(Fig. 2C), 

CD68, vimentin 염색에서도 양성반응이 확인되었으나(Fig. 

2D), Melan A, leukocyte common antigen, CK, S-100, 

smooth muscle actin, CD1a, CD21, CD23, CD34, D2- 

40에서는 반응을 보이지 않았다. 현미경적 소견 및 면역조직

화학검사를 종합하여 보았을 때 미분화 다형성 육종으로 진단

할 수 있었다. 수술 후 후두 내시경으로 확인되는 잔존 종양은 

없었으나, 현미경으로 절제면에 종양침범이 확인되어 방사선 

치료를 66 Gy, 33 fraction으로 시행하였다. 수술 및 방사선 

치료 1년 후 시행한 후두 내시경 검사 및 컴퓨터단층촬영 소견

상 재발 소견은 확인되지 않았다(Fig. 3).

고찰

미분화성 다형성 육종은 이전에는 악성 섬유조직구증으로 

분류된 중간엽 조직에서 발생하는 고등급의 연조직 육종으로 

신체 모든 부위에서 발생할 수 있으나 주로 팔다리 부위 및 후

복강에서 발생하는 질환으로 두경부 영역에서 발생하는 경우

는 매우 드문 질환이다.2) 환자는 주로 50세에서 70세 사이에 

분포하며, 남성에서 여성에 비해 2–3배 정도 유병률이 높은 

것으로 알려져 있다.7) 

미분화성 다형성 육종은 발생하는 부위 및 크기에 따라 임

Fig. 1. Preoperative imaging. A: Neurofibromatosis on patient’s skin. B: Laryngoscopy revealed a subglottic polypoid mass with smooth 
surface obstructing airway. C: CT showed a 1.2 cm-sized mass protruding into the airway lumen with a relatively clear border. CT: computed 
tomography.

A B C

Fig. 2. Histopathology. A: Tumor showed diffuse proliferation of pleomorphic plump and spindle cells with no particular orientation to ves-
sels (H&E, ×100). B: There are many atypical and typical mitotic figures (H&E, ×400). C: Tumor showed strong positive result for Ki-67 (immu-
nohistochemistry, ×400). D: Tumor showed positive result for CD68 (immunohistochemistry, ×200).

A B C D
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상 증상이 다양하게 나타나게 된다. 후두부에 발생 시 가장 흔

하게 발생하는 증상은 쉰 목소리이며, 호흡곤란 및 협착음의 

경우 종양이 기도 내강으로 성장하여 기도를 일정 부분 막게 

되면 발생하는 증상으로 비교적 후기 증상에 해당하게 된다. 

연하곤란의 경우 종괴가 하인두까지 침범하였을 때 증상이 발

생하게 된다.7) 본 증례에서는 환자는 호흡곤란, 협착음, 목 이

물감을 주소로 내원하였다. 특히 일부 후두부에 발생한 육종

의 경우 후두경 검사에서 매끈한 표면의 종물로 보여 양성종

양으로 오인될 수 있으므로 주의가 필요하다.8) 본 증례도 피

부에 보이는 신경섬유종과 비슷한 모양을 보여 양성종양으로 

오인하였었다. 신경섬유종증과 미분화성 다형성 육종의 발생

의 뚜렷한 연관성은 밝혀지지 않았지만, 1형 신경섬유종증 환

자에서 미분화성 다형성 육종이 발생한 증례가 보고되고 있으

며,9) 1형 신경섬유종증 환자에서 육종, 신경아교종, 유방암, 

갈색세포종, 흑생종 등 종양의 발생 위험이 1형 신경섬유종증

을 가지고 있지 않는 환자에서보다 5%–15% 높다는 연구가 보

고된 바 있다.10)

본 증례에서와 같이 성문하 부위에 발생할 수 있는 종양으

로는 양성종양인 유두종, 혈관종, 과립세포종이 있으며, 악성

종양으로는 상피암종, 선양낭성암종, 연골육종, 림프종에 등

이 있다. 성문하 악성종양은 점막하 확산이 흔하여, 실제 침범 

범위가 크지만 점막소견은 미미할 수 있으므로, 설명되지 않

는 애성, 협착음, 성대마비가 있을 경우 성문하 악성종양에 대

한 임상적인 의심이 필요하다.

미분화성 다형성 육종의 영상학적 소견으로는 전산화단층

촬영에서 주변 근육과 비슷한 밀도를 보이며 연조직 부위는 

조영증강 되는 모습을 보이며, 괴사, 출혈이 동반된 부분은 저

음영의 밀도를 보이게 된다. 자기공명영상검사 소견으로는 

T1-강조영상에서 주변 근육과 비교하여 저신호강도 혹은 동

등신호강도, T2-강조영상에서는 비균질적인 동등신호강도 혹

은 고신호강도 소견을 보인다. 만약 종괴에 출혈이나 석회화, 

괴사가 동반된다면 T1-강조영상, T2-강조영상 모두에서 비

균질적인 신호가 나타나게 된다.11) 하지만 미분화성 다형성 육

종의 경우 영상검사 소견이 내부 구성 성분에 따라 비특이적

이므로 영상소견만으로 수술 전에 미분화성 육종을 진단하기

에는 어려움이 있다. 따라서 미분화성 다형성 육종의 경우 조

직병리학적 접근이 진단이 필수적이며, 두경부 영역에서의 경

우 검체를 얻기 위해 중심부 바늘 생검이나 절제 생검이 필요

하게 된다. 성문하 종물의 경우 중심부 바늘 생검의 접근이 어

려우므로 후두경하 생검술이 권고되며, 세침 흡인검사의 경우 

조직을 얻기에 불충분하므로 추천되지 않는다. 

병리학적 검사상 육안소견으로는 경계가 비교적 뚜렷한 종

괴 양상으로 나타나며, 단면의 성상은 출혈, 괴사 혹은 점액성

이 동반된 섬유질의 양상을 가지게 된다. 조직검사상에서 비

전형분열을 포함한 다양한 형태의 유사분열상을 보이게 되

며, 다핵거대세포가 관찰되게 된다. 다형성의 괴상한 종양세

포와 그 주변으로 염증이 동반된 아교질의 기질이 관찰되게 

된다.12) 미분화성 다형성 육종의 진단에는 면역조직화학염

색이 필수적이며 vimentin, alpha-1-antitrypsin, CD68, 

CD10, CD34, CD99, p53, Ki-67에서 양성을 띠고 keratin, 

melanocytic marker, CD45, S-100 단백질에서는 음성반

응을 보이는 특징이 있다.12) 하지만 아직 미분화성 다형성 육

종에 특이적인 면역화학염색은 확인되지 않고 있으며, 면역화

학염색을 통해 다른 종류의 악성종양을 배제한 후 미분화성 

다형성 육종을 진단하게 된다.12) 본 증례의 경우에서 Ki-67에

서 강한 양성, vimentin, CD68에서 양성반응을 보였다.

후두부 영역에서의 미분화성 다형성 육종의 치료는 수술적 

절제가 주된 치료방법이며, 병변의 광범위 절제술에서부터 후

두 전 적출술에 이르기까지 다양하다. 후두부에 발생한 미분

화성 다형성 육종을 후두 전 적출술로 치료한 증례가 보고되

고 있으며, 종양의 주변 조직으로의 침범 정도가 심하지 않다

면, 내시경을 이용한 레이저 절제술로 제거하는 경우도 보고

되고 있다.13,14) 본 증례의 경우 성문하 영역에서 기도의 표면 

외에는 침범하지 않는 소견을 보였기에, 후두부를 보존하면서 

경구강 레이저 절제술로 종양을 제거할 수 있었다. 

미분화성 다형성 육종에서 Vodanovich 등의 보고에 따르

면 불충분한 경계면이 확보된 수술의 경우 광범위한 절제술이 

시행된 경우에 비해 1.82배 높은 사망률을 보인다고 하며, 일

부 연구에 따르면 불충분한 경계면이 확보된 미분화성 다형성 

육종 수술의 재발률은 85%, 충분한 절제가 확보된 수술의 경

우에는 27%로 알려져 있다. 수술적 절제 후 조직검사상에서 

현미경적으로 종양의 침범이 있는 경우, 혈관, 신경, 뼈에 침

범이 있는 경우, 재발성 병변의 경우 술 후 방사선 치료의 적

A B

Fig. 3. Postoperative imaging. A: Laryngoscopy revealed no recur-
rence of mass in subglottis. B: CT shows no evidence of recurrence 
in subglottis. CT: computed tomography.
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응증이 되게 된다.15) 

후두경 검사에서 양성으로 보이는 종물이 성분하부에 발생

하여 호흡곤란을 동반한 경우 악성질환의 가능성을 고려해야 

하며, 미분화성 다형성 육종이 감별질환에 포함되어야 할 것

으로 사료된다.
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