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목이적 : 융기성 피부섬유육종은 피부에 생기는 드문 종양으로서 부적절한 절제가 잦은 재

발과 예후에 영향을 미치는 것으로 보고되고 있다.  저자들이 경험한 환자를 대상으로 치료와

예후의 관계를 연구하여 적절한 치료법을 제시하고자 하였다.

대상 및 방법 : 1 9 9 0년 3월부터 본원 정형외과에서 치료한 융기성 피부섬유육종 환자중

추시 기간이 최소 1 2개월 이상인 1 4례를 대상으로 치료 방법 및 최종 추시까지의 상태를 점

검하였다. 전례 모두 병리학적 진단하에 치료되었으며, 재발 후 전원된 9례를 포함한 1 3례에

서 광범위 절제술이 시행되었다. 1례는 서혜부의 신경, 혈관이 종양과 인접하여 종양내 전절

제술을 시행하였고 술후 항암요법을 추가한 경우였다. 

결이과 : 재발후 전원되었던 9례의 평균 재발 회수는 1 . 3 ( 1 ~ 2 )회였으며, 처음 수술 후 첫

번째 재발까지의 기간은 평균 1 1 . 8 ( 2 ~ 2 4 )개월이었다. 술후 최종 추시까지(평균 추시기간

5 0 . 8개월)에서 광범위절제술로 치료한 1 3례에서는 재발을 볼 수 없었으나, 병소내 전절제술

과 항암제치료를 하였던예에서는 반복된 재발을보였고, 결국 폐전이로 사망하였다. 

결이론 : 융기성 피부섬유육종은 반드시 생검을 통한 확진 후 초기에 광범위 절제연 이상으

로 절제를 시행하여야 할 것으로 사료된다. 재발은 최소한 2년까지의 추시가 있어야 그 여부

를 알 수 있을 것으로사료된다.

색인 단어 : 융기성 피부섬유육종, 광범위 절제
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서 론

융기성 피부섬유육종은 진행성이며 재발을 잘하는

피부에 생기는 매우 드문 육종으로서 D a r r i e r와

F e r r a n d에 의해 1 9 2 4년에 처음 기술이 되었으며,

1 9 2 5년 H o f f m a n n에 의해서 명명이 된 종양이다6 ).

종양의 발생 원인과 기원에 대해서는 아직 확립된

정설은 없지만 조직구 세포(histiocyte), 섬유모세

포(fibroblast) 또는 신경 조직세포(perineural or

endoneural cell)가 종양의 기원으로 주목 받고 있

다6 ). 최근의 보고에 의하면 섬유모세포에서는 발견

되지 않으며, 신경세포에서 발견되는 CD34 항체가

발견되는 것으로 보아서 신경세포 기원일 것이라는

주장1 7 )이 대두되고 있으며, Hashimoto 등7 )은 광범

위한 전자 현미경 조사를 통해 이 종양이 변형된 신



경 지지 세포(modified neural supporting cell)

에서 기원하였음을 주장하였다. 임상적으로는 피부

및 피하층에 강하게 침투하고 재발이 흔하다는 특성

을 간과하고, 소속 림프절이나 폐에 전이를 잘 하지

않는 저악성도 종양으로만 생각해서 부적절한 절제

를 시행함으로 인해 수 차례의 재발이 야기될 수 있

고 이로 인하여 전이의 가능성을 높일 수 있는 종양

이기도 하다. 이에 저자들이 경험 하였던 1 4례의 융

기성 피부섬유육종 환자의 치험례를 통해 임상적 특

징과 함께 수술적 치료의 중요성을 알고자 하였다.

연구대상 및 방법

1 9 9 0년 3월부터 본원 정형외과에서 치료한 융기성

피부섬유육종 환자중 추시 기간이 최소 1 2개월 이상

인 1 4례를 대상으로 하였다. 전례 모두 병리학적 진

단하에 치료를 하였으며, 2례는 처음부터 본원에서

치료를 하였던 경우였고, 타 병원에서 전원된 1 2례

가운데 9례는 재발 후, 2례는 광범위 절제 후 그리고

1례는 진단적 수술만 한 후 전원된 경우였다. 다른

병원에서 이미 광범위 절제술을 시행하였던 것으로

생각되는 2례를 제외하고 본원에서 진단한 2례를 포

함한 재발된 9례 가운데 8례와 수술적 진단만 한 1례

모두 광범위 절제술을 시행하였다. 재발되어서 전원

된 례중 1례는 수술 도중 종양이 노출되고, 신경 혈

관이 너무 종양과 인접하여 종양내 전절제술만 시행

되었다. 타 병원에서의 병리보고가 활막육종이었던 1

례(Table 1, 증례 1 1 )와 본원 내원전 1회, 본원 내원

후 3차례의 국소 재발 및 종양 발생후 5년 7개월 만

에 폐전이가 되었던 1례(Table 1, 증례 1 2 )에서

C Y V A D I C ( C T X ; 6 0 0㎎/㎡, VCR;1㎎/㎡, ADR;60

㎎/㎡, DTIC;300㎎/㎡) 화학요법을 시행하였다.

결 과

추시기간은 평균 5 0 . 8개월이었다. 재발된 후 본원에

전원된 9례에서의 재발은 총 1 2회로평균 1 . 3 ( 1 ~ 2 )회

였다. 첫 수술후 재발까지의 기간은 평균 1 1 . 8 ( 2 ~ 2 4 )

개월이었다. 본원에서 최종적으로 광범위 절제술을 시

행한 1 1례와 전원전 광범위 절제술을 시행한 2례에서

는 최종추시까지 재발이 없었으나, 국소절제술 만을

시행하였던 1례에서 3차례의 재발과 폐전이가 발생하

였다. 전이는 처음 종양 발견 후 5년 7개월만에 발견

되었으며 결국사망하였다.

고 찰

융기성 피부섬유육종의 발생 연령을 보면 소아에서
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— 대한골관절종양학회지 : 제 6 권 제 1 호 2000년 —

Table 1. Clinical information of 14 patients with dermatofibrosarcoma protuberans

No Age/ Site F/U Recur Disease free Final Surgical Recur/ Present Other
Sex period* rate period* margin Meta Status Remark

1 29/F Axilla 12 2 18 W† No CDF§

2 54/F Calf 42.3 1 2 W No CDF
3 30/F Calf 33.6 - - W No CDF
4 33/M Subscapula 51.8 1 13 W No CDF
5 50/M Upperarm 14 1 14 W No CDF
6 43/M Back 104 - - W No CDF
7 18/F Axilla 72 - - W No CDF
8 52/F Shoulder 12 - - W No CDF
9 16/F Thigh 92 1 13 W No CDF
10 50/F Calf 54 - - W No CDF
11 22/M Forearm 43.3 1 2 W No CDF Chemo¶

12 38/F Groin 59.2 1 24 I‡ 3/lung DOD‖ Chemo**
13 57/F Thigh 42.3 2 2 W No CDF
14 21/M Subscapula 79 2 18 W No CDF

*period : months, †W: wide margin, ‡I : intralesional margin, §CDF: continuously disease free,
‖DOD : died of disease, ¶chemo : initial diagnosis was synovial sarcoma, **chemotherapy was done after metastasis.



는 드물고9 ) 성인 특히 중년기에 많으며, 성비는 남성

이 조금 많은 것으로 되어있는데 본원의 경우는 연령

은 일치하나 성비는 오히려 여성이 9대 5로 많았다.

발생 위치는 체간과 사지에 주로 분포하며 외상이나

화상 그리고 수술 반흔과도 일부에서는 다소 연관이

있다는 보고1 6 )도 있지만 본원의 경우에서는 뚜렷한

관련성을 발견할 수 없었다. 기왕력상 서서히 지속적

으로 수년간에 걸쳐서 자라는 것이 특징이지만 정지

해 있다가 갑자기 성장이 빨라지는 경우도 있다고 한

다. 초기에는 딱딱하면서 판모양( p l a q u e l i k e )의 피

부 병변을 보이면서 주위가 붉으스름한 모습을 보이

기도 한다(Fig. 1). 조직 소견상 섬유 세포가 소용돌

이 형상(storiform pattern)을 하는 경우가 매우 특

징적인 현상이라고 할 수 있다(Fig. 2). 약간의 핵의

다형태성(nuclear pleomorphism)과 유사분열

( m i t o s i s )이 보이며, 유사분열의 정도와 재발과의 관

계를 주장1 4 )하는 보고도 있지만 아직 이견이 있는 주

장이며, 간혹 조직의 일부에서 악성 섬유성 조직구종

(malignant fibrous histiocytoma)과 유사한 모습

과 섬유육종의 모습이 재발된 경우에서 보일 수 있다

고 하지만, 아직 그 의미는 명확하지 않다1 , 4 , 6 , 1 8 ). 전체

의 조직 표본에서 10% 이내의 악성도를 보이는 경우

에 융기성 피부섬유육종이라고 진단하며 그 이상인

경우는 전이율이 높은 섬유육종으로 진단되어야 한

다. 감별 진단이 매우 중요하며 양성 섬유종과는 생

검이 표피층에서만 시행된 경우는 감별이 어려운데,

대개 균일한 세포군의 소용돌이 형상과 함께 이차성

세포들 즉 염증세포나 거대세포가 드문 특징과 C D 3 4

의 존재가 좋은 감별 점이 될 수 있다고 한다. 악성

섬유육종과는 조직 소견에서 핵의 다형태성과 유사분

열의 정도 등의 심화 정도에 있어서 확연히 다르다고

한다6 ). 신경 종양과는 세포수가 많고 신경분화 현상

이 보이지 않고 신경세포에서 보이는 S100 단백이

보이지 않음으로 인해서 감별이 가능하다고 하겠다.

또한 점액성 지방육종(myxoid liposarcoma)과는

지방모세포( l i p o b l a s t )의 존재 유무로서 감별이 가능

하다고 하겠다. 본 연구에서도 처음 등록된 증례들은

1 6례였으나 조직병리의 재검토 과정에서 2례는 다른

고악성도 연부육종(섬유육종, 악성섬유성조직구종)으

로 판명되어 본 연구에서 제외되었다. 이는 병리조직

검사상 감별진단이 치료에 중요한 역할을 한다는 것

을 말하는 것이라 하겠다. 이 종양이 임상적으로 중

요한 이유는 양성과는 달리 부적절한 절제시 약 5 0 %

정도까지 국소 재발이 보고될 정도로 재발율이 높다

는 것이다1 0 , 1 3 , 1 6 ). 재발이 흔한 이유는 종양의 특성,

즉 피하층까지 강하게 종양 세포가 침투되어 있기 때

문에 광범위 절제를 하여야 함에도 불구하고 적절하

지 못한 절제를 시행하여서 결국 주변 조직으로 종양

세포를 파급시키기 때문인 것으로 생각된다. 절제연

과 재발과의 관계에서 Roses 등1 2 )은 3㎝ 절제연에서

는 2 0 %의 재발율을, 2㎝ 절제연에서는 4 1 %의 재발

율을 보인다고 하였으며, 다른 보고들에서는 4㎝ 이

상의 절제연을 확보 했던 경우 1년에서 1 5년 추시 관

찰 기간에 9 6례에서 5 %의 국소 재발을 보고하고 있

는 것으로 보아도 적절한 절제연의 확보가 수술적 치

료의 핵심이 됨을 알 수 있다4 , 1 4 ). 본연구에서도 타병
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— 이수용 외 : 융기성 피부섬유육종의 치료 및 예후 —

Fig. 1. Dermatofibrosarcoma protuberans from axilla
shows nodular surfaced protruding mass with
reddish color.

Fig. 2. Spindle cells arranged in a distinct storiform pat-
tern characterize the majority of this tumor(H&E,
×2 0 0 ) .



원 수술 후 재발된 서혜부의 증례에서, 본원에서 수

술 후 다시 재발되었던 원인은 재수술시 대퇴혈관 주

위의 절제연이 부적절하였고 수술 도중 종양 세포가

주변 조직으로 오염되었기 때문인 것으로 사료된다.

많은 보고자들이 수 차례 반복된 부적절한 절제가

전이율을 높이는 위험인자로 인식하고 있으며2 , 4 ),이는

저자들의 경우에서도 사망하였던 환자의 경우에서 예

후가 좋았던 경우들에 비해서 재발율이 높았던 점을

볼 때 일치하는 소견임을 알 수 있었다. 전이는 대개

1 %에서 부터 4% 정도까지 보고하고 있으며, 2/3는

혈행성으로 폐로, 1/3은 림프조직으로 간다고 하며,

전이가되는 경우에는 예후가 좋지 않으며 현재 까지

는 적절한 치료법이 정립되어 있지는 않다1 3 ). 재발은

수술 후 3년 이내에 주로 발생한다고 하나1 0 ) 본 연구

에서는 술후 평균 1 . 8년으로 2년 이내에 모두 재발

을 하였다. 조직내에 육종 성향을 보인 경우에서 재

발이 많은 것으로보고하는 경우도 있지만 아직 정설

로 받아들여지는 것은 아니다. 방사선 치료3 , 1 5 )와 항

암제 치료8 , 1 1 )에 대한 보고도 있지만 현재 까지는 본

연구에서도 보듯이 광범위 절제술이 가장 최선의 치

료라고하겠다.

결 론

융기성 피부섬유육종은 일반 고악성도(high grade

malignancy) 연부 종양과의 감별진단을 위한 생검

이 반드시 필요하며, 최소한 광범위 절제연 이상으로

절제를 시행하여야 재발 방지에 도움이 될 것으로 사

료된다. 또한 재발 확인을 위한 추시는 최소한 2년이

상 하여야 할 것으로 사료된다.
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Dermatofibrosarcoma Protuberans ; Treatment and Prognosis

Soo-Yong Lee, M.D., Jong Hoon Park, M.D.*, Dae-Geun Jeon, M.D.,
Jong-Seok Lee, M.D., Sugjun Kim, M.D.

Department of Orthopaedic Surgery, Korea Cancer Center Hospital, Seoul, Korea

Department of Orthopaedic Surgery, Pundang Jesaeng General Hospital*

Purpose : Dermatofibrosarcoma protuberans(DFSP) is a rare tumor of the skin with a strong
tendency of infiltration to surrounding tissues. Inadequate surgical intervention brings about
frequent recurrence and poor prognosis. We attempted to find a guideline for adequate treat-
ment for DFSP.

Materials and Methods : Fourteen cases who had been treated in our department since Mar.
1993 and followed up for more than 12 months postoperatively were reviewed. Including nine
cases who were transferred from other hospital after recurrence, thirteen cases underwent wide
resection. One case was treated by intralesional resection followed by chemotherapy
(CYVADIC) due to neurovascular abutment to the mass in the inguinal area.

Results : The nine cases who were transferred due to recurrences experienced recurrence in
average 1.3(1-2) times and the average period until first local recurrence from primary opera-
tion was 11.8(2-24) months. The thirteen cases with wide surgical margin showed no recurrence
at the final follow up. One case treated by intralesional resection and chemotherapy showed
multiple recurrence and died of the disease due to lung metastasis.

Conclusions : From these data, we could find that primary wide resection can be the way of
reducing recurrence and metastasis, and the follow up period for the detection of recurrence
should be at least two years.

Key Words : Dermatofibrosarcoma protuberans, Wide resection
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