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A Case of Primary Malignant Fibrous Histiocytoma of the Diaphragm
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A malignant fibrous histiocytoma (MFH) is a major subset of soft tissue sarcomas, which occurs principally 

on the extremities or in the retroperitoneum, as well as on the head and neck of elderly patient. However, 

it is an extremely rare event when a MFH occurs primarily in the diaphragm of a young people. A 

25-year-old woman visited our hospital  complaining of right chest pain. The chest X-ray showed a 

diaphragmatic mass. An exploratory thoracotomic biopsy revealed a primary MFH of the diaphragm. The 

patient was treated with combined chemotherapy consisting of ifosfamide and doxorubicin. A partial 

response was seen after 6 cycles of chemotherapy.   However, she died of brain metastasis 12 months after 

the diagnosis.(Tuberculosis and Respiratory Diseases 2003, 54:645-650)
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Fig. 1. 5cm sized round mass protruding from the 

right diaphragm.

Fig. 2. Chest CT scan(before excisional biopsy): A 

huge irregular marginated mass (5×5×

4cm) was observed in the right lower lung 

field. There are multiple metastatic nodules 

in both lungs.

서  론

악성 섬유성 조직구종(Malignant Fibrous Histio󰠀
cytoma, MFH)은 1964년 O'Brien과 Stout에 의해 

최초로 기술된 이래 연부 조직 육종 중에서 가장 

흔하게 진단되는 악성 종양으로 주로 사지, 두경

부, 후복막 등에서 발생한다고 알려져 있으며1,2, 폐

나 횡격막에 원발성으로 발생하는 경우는 아주 희

귀하다. 그 동안 횡격막에 원발성으로 발생하였던 

MFH의 보고는 전 세계적으로 몇 례 뿐이었으며
3-7 아직 국내에서는 폐에 원발성으로 발생하였던 

보고밖에 없었다8. 저자들은 횡격막에서 원발성으

로 발생하여 항암 치료에 부분 반응을 보였으나 

뇌전이로 사망한 MFH 환자 한 례를 경험하여 이

를 문헌 고찰과 함께 보고한다.

증  례

환  자 : 25세 여자

주  소 : 간헐적인 우측 흉부 불편감

병  력 : 환자는 내원 1달 전부터 호흡 시 우측 흉

부 불편감이 있고 간헐적인 통증이 동반되어 개인 

병원을 방문하였고 이후 시행한 단순 흉부 촬영 

상 우측 하폐야에 거대한 종괴 소견을 보여 본원

으로 전원 되었음(Fig. 1).

과거력 및 가족력 : 특이 사항 없음

진찰 소견 : 입원 당시 혈압 110/70 mmHg, 맥박 

80 회/분, 호흡수 20 회/분, 체온 37℃ 였으며 특별

히 급성 병색을 보이지는 않았다. 두경부 진찰에서 

구강의 이상 소견이나 경부에서 촉지되는 임파선 

비대는 없었다. 흉부 소견에서 호흡음은 정상이었

고 심잡음은 없었다. 복부 검사에서 장음은 정상이

었으며 압통은 없었고 간비대, 비장 비대의 소견은 

없었다. 사지에서 국소적인 종괴 소견이나 임파선 

비대, 압통, 부종등은 관찰되지 않았다.

검사 소견 : 말초 혈액 검사 상 혈색소 11.8 g/dL, 

헤마토크릿 32%, 백혈구 6700/mm3, 혈소판 307,000/ 

mm
3이었다. 혈청 LDH 597 U/L, CK 129 U/L이었

고 혈청 전해질 및 소변 검사는 정상이었다.

방사선학적 소견 : 단순 흉부 촬영상 우측 횡격막 

위로 경계가 뚜렷하고 둥근 직경 약 5cm 크기의 
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Fig. 3. Optical microscopic view of the specimen 

showing an interlacing bundle of the 

anaplastic spindled cells with storiform 

patterns(H-E stain, ×200)

                       (A)                                              (B)

Fig. 4. A.. Chest CT scan(at 2 weeks after excisional biopsy) : Rapid aggravation of the remnant 

tumor at RML and a left lower paraspinal area occurred. Multiple lung metastasis at the RLL 

was not changed. B. Chest CT scan(after 6 cycles of antineo󰠀plastic chemotheraphy) : The 
masses in the right lung and left paraspinal area reduced in size after chemotherapy. No 

newly developed mass was observed in both lungs.

종괴가 관찰되었다. 흉부 전산화 단층 촬영에서는 

우하엽과 인접한 횡격막에 종괴 소견과 함께 주위

로 작은 결절들이 관찰 되었다(Fig. 2). 종격동에 

임파선 종대의 소견은 보이지 않았다. 복부 전산화 

단층 촬영에서는 이상 소견 없었고 전신 골 동위

원소 촬영에도 특이 소견은 관찰되지 않았다. 사지 

부위의 엑스레이 촬영에서도 이상 소견은 없었다. 

기관지 내시경과 위 내시경에서도 이상 소견은 없

었다.

수술 및 병리학적 소견 : 조직 검사를 위해 비디오 

흉강경을 시행하였으나 충분한 조직을 얻기 어려

워 바로 개흉 조직 검사(open excisional biopsy)를 

시행하였다. 약 5.5×5×4cm의 종괴가 우측 횡격막 

상방에서 기원하여 주변 늑막과 폐로의 침윤이 관

찰되었다. 횡격막은 종괴 절제 후 1차 봉합하였다. 

절제된 종괴는 연회색을 띠고 있었으며 괴사와 

출혈 소견도 관찰되었다. 광학 현미경 소견에서는 

다형성 방추형(pleomorphic spindled) 또는 난원형 

세포들이 섬유속(fascicular) 양상과 stori󰠀fom 양
상으로 배열되어 있었다(Fig. 3). 일부에서는 혈관

주위세포종(hemangiopericytoma)과 비슷한 혈관의 

증식 소견도 관찰되었고 수많은 유사 분열이 관

찰되었다. 면역 조직 화학 염색 상 vimentin에만 

양성을 보일 뿐, LCA, cytokeratin, desmin, actin, 

S-100, NSE, chromogranin, synaptophysin, 

myoglobin, CD34, CD68, factor VIII Ag에서 모두 
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Fig. 5. Chest CT scan(at 4months after chemo󰠀
therapy): Local recurrence of a right poste󰠀
rior medial diaphragmatic mass (5.5×5×4 

cm)can be seen.

음성 소견이었고, 결과적으로 MFH로 진단되었다.

임상 경과 및 치료 : 환자는 진단 당시 우측 폐와 

좌측 흉추 주위로 다발성 전이 소견을 보이고 있

어 근치적 절제는 불가능한 상태였다. 개흉 조직 

검사(open excisional biopsy) 2주 후 촬영한 흉부 

전산화 단층 촬영 소견 상 남아 있던 종괴가 

8×5×5 cm 크기로 빠르게 성장하는 소견을 보였다

(Fig. 4A). 환자는 ifosfamide, doxorubicin으로 6개

월간 6차 항암 화학 요법을 시행 받았으며 항암 

화학 요법 후 촬영한 흉부 전산화 단층 촬영에서 

종괴의 크기는 1.5×1.5 cm 크기로 줄어들고 양폐

야의 작은 전이성 결절들도 사라지는 부분 관해를 

보였다(Fig. 4B). 그러나 4개월 후 외래에서 시행

한 흉부 전산화 단층 촬영 소견에서 국소 재발 소

견을 보였으며(Fig. 5) 추후 항암 화학 요법을 계

획하였으나 환자가 더 이상의 치료를 원하지 않아 

치료 없이 외래 추적 관찰하기로 하였다. 1개월 후 

환자는 갑자기 우측 편마비가 발생하였고 다음 날 

의식 불명 상태로 집에서 사망하였으며 뇌전이에 

의한 것으로 추정된다.

고  찰

악성 섬유성 조직구종(MFH)은 그 형태적 다양성 

때문에 다형성 횡문근육종, 지방 육종 등으로 분류

되다가 1964년 처음으로 독립된 종양으로 기술된 

이래1 주로 성인의 심부 연부 조직에서 발생하는 

가장 흔한 육종으로 알려져 있다. 주로 발생하는 

부위는 하지, 상지, 후복막, 체간, 두경부 순이며2 

횡격막에서 발생하는 경우는 극히 드물어 1982년 

Tanaka등에 의해 최초로 보고된 이후3 전 세계적

으로 5 례 정도만이 보고되어 있을 뿐이다
3-7. 국내

에서는 폐에서 발생한 MFH의 보고는 있으나 아직

까지 횡격막에서 기원한 MFH의 보고는 없었다8.

  그 동안의 횡격막에서 기원한 MFH의 증례들을 

보면 본 례를 제외하고는 모두 일본에서 보고 되

었으며 남녀의 차이는 없었다. 진단 당시 연령은 

대부분 50대였으며 한 례가 70세였고, 본 례는 25

세였다. 오른쪽 횡격막에서 발생한 경우가 4례였으

며 2례는 왼쪽에서 발생하였다. 임상 증상으로는 

거의 대부분이 동측성 통증이 동반되었으며 비특

이적으로 열을 동반한 경우도 있었다. 다른 부위의 

MFH 보다 증상이 동반되는 경우가 많았으며 그 

이유는 대개가 종양이 크게 악화된 상태에서 발견

되었기 때문인 것으로 생각된다6. 수술 전 단순 흉

부 촬영이나 흉부 전산화 단층 촬영이 수술 계획

과 전이 여부 판단에 도움은 되었으나 비특이적인 

소견을 보여 정확한 진단을 할 수 없었고 흉막 삼

출이 동반된 경우에도 흉강 천자에서 모두 악성 

세포가 발견되지 않아 진단이 불가능하였다. 본 례

와 같이 경피적 침생검도 진단에 도움이 되지 않

았는데 그 이유는 MFH의 조직 소견이 아주 다양

하여서 작은 조직 절편으로는 진단이 불가능하기 

때문이다. 결국 모든 환자들은 수술 전 어떤 검사

로도 MFH를 진단받지 못하였고 수술을 통해 진

단 받았다.
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  MFH의 치료는 광범위한 절제가 원칙으로 되어 

있으며 수술이 불가능한 경우에는 항암 화학요법

과 방사선 치료가 시도되고 있다. 지금까지 보고된 

횡격막에서의 MFH는 모두 수술적 치료를 시도하

였으며 본 례에서는 흉곽 내의 전이로 수술이 어

려워 항암 화학 요법을 시행하였다. Leite등에 의

하면 cyclophosphamide, vincristine, adriamycin, 

actinomycin-D등을 이용한 항암 화학 요법에서 

33%의 환자가 부분 관해를 보였고 반응이 있었던 

환자들의 예후가 훨씬 더 좋았다9. 방사선 치료의 

경우는 아직 유용성이 확실치 않은 상태이다.

  일반적으로 MFH의 예후는 불량하여 5년 생존률

이 58%, 10년 생존률이 38%으로 보고되고 있다10. 

예후에 영향을 주는 인자로는 진단 당시 전이 여

부, 종양의 크기, 종양 등급(grade)이며 종양 발생 

깊이나 조직학적 유형은 예후와 큰 관련이 없는 

것으로 알려져 있다10-11. 그러나 횡격막에서의 

MFH는 예후가 더 불량하여 한 례를 제외하고는 

대부분의 환자들에서 수술 후 수개월 내에 국소 

재발이 발생하여 사망하였다. 이는 기존의 다른 부

위에서의 국소 재발률 26%, 전이율 42% 보다 훨

씬 높은 것이다2. 그 이유는 발생 부위가 다른 부

위보다 심부에 위치하고 있고 진단 당시 종양이 

많이 진행된 상태였으며 대부분 수술 후 조직 검

사로 진단되어 충분한 절제가 이루어지지 못했기 

때문인 것으로 생각된다. 입원 후 진단 받기까지 

많은 시간이 소요되는 것도 나쁜 예후의 원인으로 

사료된다.

요  약

저자들은 우측 흉부 불편감을 주소로 내원한 25세 

여자 환자를 개흉 조직 검사를 시행하여 원발성 

횡격막 기원 악성 섬유성 조직구종을 진단하였고 

ifosfamide, doxorubicin으로 항암 화학 요법 시행 

후 부분 관해가 있었으나 진단 후 12개월째 외래 

추적 검사 중 뇌전이로 사망한 젊은 여성 1예를 

경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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