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유상피육종은 전형적인 형태인 경우에는 비교적 젊은 사람의 손이나 발과 같은 말단부에 호

발하는 종양이다. 그러나 근위형의 경우는 주로 청장년층의 골반, 회음부 또는 생식기에 발생

한다. 형태학적으로 종양세포는 뚜렷한 유상피 형태를 취하거나, rhabdoid형태를 보이며, 심

한 세포학적 이형증과 함께, 다결절 형태로 성장한다. 면역조직화학적 검사에서는 특징적으로

cytokeratin, epithelial membrane antigen, vimentin이 양성이다. 본 보고는 3 2세 남

자의 회음부에 발생한 근위형 유상피육종을 기술하였다. 형태학적으로 전형적인 근위형 유상

피 육종의 조직학적 소견을 관찰하였으며, 병리조직학적 감별점과, 환자의 예후에 관하여 토

론하였다.
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유상피육종은 전형적으로 젊은사람의 손이나 발과

같은 말단부에 호발하는 종양으로, 성장속도는 매우

느리며, 단독 또는 다발성으로 존재하고, 표층이나,

심층부 모두에서 발생가능한 연부조직 종양이다. 세

포학적으로 유상피육종은 개개의 종양세포가 이형성

이 매우 적은 호산성의 유상피 세포와 유사한 세포

로 구성되며, 세포질은 약간 길죽하고, 핵은 둥글거

나 난원형으로 핵소체는 핵중앙에 단독으로 또는 매

우 드물게여러 개가 존재한다.

간혹 유상피육종은 rhabdoid 형태를 보이며, 흔

히 중앙부에 괴사를 유발하여 괴사성 육아종성 과정

이라고 불리우기도 하였다.

임상적인 경과는 비교적오랜 경과를 보이는데, 보

고된 5년, 또는 1 0년 생존율은 5 0 %1 , 2 ) 또는 8 0 %3 )로

다양하게 보고되고 있으며, 약 4 0 %의 환자에서 전

이 된예가보고되었다.

저자들은 젊은 남자의 회음부에 발생한 근위형의

유상피육종을 경험하고, 그의 조직학적 형태, 면역조

직화학적 소견 및 임상적특성을 보고하는 바이다.

증례 보고

환자는 3 2세 남자로 내원 6 ~ 7개월 전부터 회음부

에 종괴가 촉지되어 내원하였다. 추적조사중 종괴는

점차로 더 커지고, 약간의 동통을 수반하였다. 핵자

기 공명영상 촬영상, 종괴는 대둔근내측 피하지방층

에 국한된 2×2 c m크기의 종괴로, 주로 levator ani

근육하부에서 우측 gracilis 근육의 내측에 위치하고



있었다(Fig. 1). 종괴는 비교적 경계가 명확하였고,

핵자기공명영상에서 주위 근육보다는 높은 균질한

밀도를 보였다. 악성종양의 의진하에 종괴를 절제하

였다. 절제된 종괴는 2×2×2cm 크기로 피막은 없

었으며, 경계는 불분명하였다. 육안적으로 주위 근

육으로의 침윤은 관찰되지 않았다. 절단면상 회백색

의 충실성 종괴로 국소적으로 괴사와 출혈을 동반하

고 있었다.

조직학적으로 종양은 다양한 크기의 결절성 성장을

하고 있었고, 개개의 결절과 결절사이에서 미량의 섬

유조직의 증식이 관찰되었다(Fig. 1). 각각의 결절을

구성하고 있는 세포의 세포질은 비교적 풍부하고 호

산성을 띄고 있어 마치 상피세포와 유사한 형태를 취

하고, 상당한 세포개개의 비 전형적인 다형성을 보였

다. 세포의 핵은 비교적 다형성을 띄고, 호 염기성이

며, 다양한 크기의 핵인이 관찰되기도 하였다. 종양의

주변부에서는 종양세포들이 방추형으로 일정한 띠를

형성하기도 하였다(Fig. 2). 세포분열상은 특별히 관

찰되지 않았다. 면역조직화학적 검사상, 종양세포는

cytokeratin(Fig. 3), low molecular weight

cytokeratin, high molecular weight cytoker-

atin, epithelial membrane antigen, vimentin에

양성반응을 보인 반면, HMB-45, actin, desmin,

S-100, synaptophysin, myoglobin, neuron spe-

cific enolase 등에는 음성반응을 나타냈다.

고 찰

많은 종류의연부조직 악성종양이 유상피육종과 유

사한 조직학적 소견을 공유하므로 감별진단에 세심한
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Fig. 1. T1-weighted axial image of the perineum shows
well circumscribed mass confined in the subcutaneous
tissue. The mass shows homogenous signal intensity.

Fig. 2. The tumor shows variable sized lobular growth
separated by thin fibrous connective tissue(H-E, ×40).

Fig. 3. The tumor cells show vesicular nuclei with occa-
sional promient nucleoli and copious eosinophilic cyto-
plasm(H-E, ×200).

Fig. 4. The tumor cells show strong cytoplasmic cytok-
eratin positive(ABC, ×200).



주의를 기울여야 한다. 즉 유상피육종, 미분화암종,

흑색종, 유상피악성말초신경초종양(epithelioid ma-

lignant peripheral nerve sheath tumor), 유상

피혈관육종, 유상피횡문근육종, 유상피단형윤활막육

종, 신외발생 rhabdoid tumor, 유상피평활근육종

등을 모두 감별하여야 한다. 이러한 여러종류의 악성

암종 및 육종을감별하여야 하는 주된 이유는 환자의

치료와 예후에상당한 차이를보이고 있기 때문이다.

유상피악성말초신경초종양은 유상피육종인 경우는

cytokeratin, epithelial membrane antigen이

양성이며, S-100, HMB45가 음성이므로 감별이 가

능하다. 유상피혈관육종(epithelioid angiosarco-

m a )는 매우 드문 종양으로, 주로 피부, 뼈, 심부의

연부조직 및 갑상선, 부신등에서 발생한다4 , 5 ). 형태

학적으로 이 종양은 미분화 암종이나, 흑색종과 아

주 유사하나, 아주 얇은 혈관벽을 형성하며, 간혹 적

혈구가 존재하기도 한다. 면역조직화학적 검사에서,

혈관내피세포 표지자인 CD31, Factor VIII relat-

ed antigen이 양성인 반면, 상피세포 표지자인 c y -

tokeratin, epithelial membrane antigen등에서

는 대개 음성으로 반응한다. 또하나 중요한 감별진

단은 유상피형태를 보이거나, 또는 r h a b d o i d형태를

보이는 횡문근육종이다. 이경우는 종양세포들이 포

상형태( a l v e o l a r )를 하거나, 집단으로 증식하는 특

성이 있으며, 면역학적으로는 상피세포 표지자인

epithelial membrane antigen이 미만성으로 강양

성을 보이기 때문에쉽게 감별이 가능하다.

가장 중요한 감별진단은 신장외에서 발생하는

rhabdoid tumor이다. 실제로 근위형의 유상피육종

의 많은 증례가 과거 신외형 rhabdoid tumor(ext-

rarenal rhabdoid tumor)로 진단되고 치료되었다.

유상피 육종과 비교하여, 신외형 rhabdoid tumor

(extrarenal rhabdoid tumor)는 주로 1 0세 미만

에서 발생하며, 신경계, 피부, 내장기관 및 연부조직

등에서 광범위하게 발생하는 것으로 보고되었다6 ). 신

외형 rhabdoid tumor(extrarenal rhabdoid tu-

m o r )의 경우, 또하나의 특징은 아주 급속히 환자가

사망에 이르는 것으로, 보고된 환자의 약 70% 이상

에서 5년내에 사망한다7 ). 조직학적으로 이종양의 진

단에 가장 특징적인 소견은 v e s i c u l a r핵을 갖고 있

는 큰 종양세포가 일정한모양없이 증식하며, 핵소체

가 뚜렷하고, 핵주변에 위치하는 난원형의 초자양 봉

입체를 보이며, 드물게는 핵이 한쪽으로 치우쳐 보이

기도 한다. 그러나 신장 외의 다른 조직에서 이와 같

은 형태학적 소견을 보이는 경우는 비특이적으로 간

주되며, 여러종류의 악성종양, 즉 흑색종, 암종, 중

피종, 그외 간엽조직 종양에서도 이런 형태학적 소견

을 보이기도 한다8 ). 신외형 rhabdoid tumor(ext-

rarenal rhabdoid tumor)은 면역조직화학적 검사

에서 특징적으로 desmin, neurofilament protein

이 양성으로 염색된다. 특징적으로, 전형적인 유상피

육종은 연령이 비교적 많은 환자의 손과 발의 말초에

잘 발생하나, 근위형, 또는 축성(axial) 형은 골반,

회음부, 생식기 부위와 같은 심부 연부조직에 발생하

며, 예후도 좀더 불량한 특성을 갖고 있다. 조직학적

으로는 상피양 세포가 종양세포의 주종을 이루며, 비

교적 세포가 크고, 핵은 v e s i c u l a r하며, 간혹 핵소체

가 뚜렷한 특성이 있다. 말초형과는 달리 육아종 형

성이 드물며, 흔히 rhabdoid 모양을 보인다. 많은

예에서 추적조사가 이루어 지지 않아서 충분한 추적

결과를 논할 수는 없으나, 비교적 근위형의 유상피

육종의 경우 좀더 악성경과를 취하는 경향이 있는 것

으로 보고되었다. 문헌보고에 따르면, 악성종양세포

들이 r h a b d o i d모양을 보이는 경우 예후가불량한 경

향이 있다고 보고되었다9 , 1 0 ).

이상과 같이 본 보고는 젊은 남자의 회음부에서

발생한 근위형의 유상피육종의 형태학적, 면역조직

화학적 및 임상적인 특성을 기술하였다. 임상적으로

는 골반, 회음부, 생식기등의 심부의 연부조직에 잘

발생하고, 형태학적으로는 전형적인 유상피육종과는

달리 육아종을 잘 형성하지 않으며, 비교적 세포가

크고, 간혹 rhabdoid 모양을 하는 특성을 가지고

있는 종양임을 기술하였다.
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Proximal-type Epithelioid Sarcoma Involving Perineum
– Case Report –

Yong-Koo Park, M.D., Ho Chul Park, M.D.*

Departments of Pathology, and General Surgery*,
College of Medicine, Kyung Hee University, Seoul, Korea

Epithelioid sarcoma has been well characterized as a distincitve entity. In the classic form, it
occurs in the distal extremities of young adults. However, in the proximal form, it was found
mostly in the pelvis, perineum, and genital tract of young to middle-aged adults. Morphologi-
cally, the tumor cells had promient epithelioid or rhabdoid features with marked cytologic atyp-
ia, and grew in a multinodular pattern. Immunohistochemically, cytokeratin, epithelial mem-
brane antigen, and vimentin were positive in the tumor cells. This reports dealt with 32-year-old
male lesion on his perineum. The tumor shows typical features of proximal type epithelioid sar-
coma. We also discussed pathological differential diagnosis and prognosis on this particular dis-
ease.
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