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유상피 육종
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목적: 유상피 육종은 매우 드물며 예후 예측이 힘든 육종이다. 본 연구는 병기, 잔존 종양의

유무, ezrin 발현과 유상피 육종의 임상 양상과의 관계를 분석하 다. 

상 및 방법: 23예를 상으로 하 다. 전 예에서 수술을 시행하 으며 보조적 치료로 15

예는 화학요법을, 6예는 방사선 치료를 하 다. 15예에서 면역조직화학 염색을 하 다. 분석

한 인자는 병기, 보조적 요법, 국소 재발, 잔여 종양, 면역조직화학 결과, 절제연이었다.

결과: 15예의 병기 II및 III 환자의 무병 생존율은 129 개월에 47.4%, 8예의 병기 IV환자

의 실질 생존율은 80개월에 37.5% 다. 재 절제한 병리 표본에 잔존 종양의 존재 유무가 무

병생존에 유의한 인자 다(P=0.03). 보조적 요법의 유무가 치료 결과와 상관은 없었다. 병기

IV와 국소 재발한 예에서 Ezrin 발현이 호발하는 경향이 있었다. 

결론: 잔존 종양의 유무가 예후에 중요하 으며 보조적 치료는 결과에 향을 미치지 못하

다. Ezrin 발현과 예후 사이의 상관 관계를 알기 위해 좀더 많은 증례 분석이 요구된다. 

색인 단어: 유상피 육종, 생존율

서 론

유상피 육종은 주로 젊은 사람의 사지에 호발하며

남자에게 더 흔하다. 병리학적으로 만성 염증성 반

응, 괴사성 육아종, 혹은 편평상피암과 혼동되며 세

포미세 구조 연구로도 아직 이 종양의 기원이 조직

구 혹은 관절 세포, 아니면 전혀 다른 세포에서 유래

한 것인지 밝혀지지 않고 있다. 상지에서 하지보다

흔히 발생하며 초기에는 단발성, 무통의 피부하 결

절로 나타나나 진단 시점에 이르러서는 다발성 결절

이나 일부에서는 궤양을 일으키는 양상을 보인다.

절제하여도 국소 재발이 흔하고 건막이나, 임파선

등을 통한 진행을 하는 양상을 보인다. 초기의 치료

성적은 100% 완치율을 보고한 곳도 있으나 후속된

연구는 치료 성적의 차이가 크다2,4,10,12,14).

이와 같이 상피성 육종은 초기에는 진단 자체가

되지 않거나 비교적 양성 종양의 임상 경과를 보이

다가 결국 전이하여 사망에까지 이르는 육종임에도

불구하고 일차진료의 및 암 전문의도 본 질환을 매

우 드물게 경험하므로 전반적인 치료개념을 가지고

있지 못한 실정이다. 

현재 본 질환은 수술적인 치료 방법 이외에 항암



화학요법이나 방사선 치료가 도움이 되지 않는 것으

로 알려져 있으며 유일한 방법인 수술조차 변연부

절제, 광범위 절제, 근치적인 절제 사이의 치료 결과

차이를 제시하지 못하고 있다10,13,15,16). 국내에서 본

질환이 증례 수준 이상으로 보고된 적이 없으므로

본 연구는 본원의 한정된 증례에 한 후향적인 연

구를 통해 병기에 따른 생존율을 분석하는 것이 일

차적인 목적이다.

또한 연부 조직 종양은 수술 전에 적절한 절제 계

획이 없이 일차 치료기관에서 절제 후 종양 전문 치

료기관에서 재절제를 받게 되는 일이 매우 흔하며

재절제 표본에서 잔존 종양세포의 유무가 예후에 중

요한 인자로 알려져 있으므로3,5,7) 이 사실이 상피성

육종에도 해당하는지를 분석하고자 하 다.

마지막으로 아직 정확한 병태생리가 밝혀져 있지

않은 본 종양이 최근에 전이에 관계하는 단백질로

알려져 있는 Ezrin을 발현하는지, 발현한다면 이 사

실이 예후와 상관성은 어느 정도인지를 알아 보고자

하 다.

연구 상 및 방법

1. 연구 상

1991년부터 2003년 사이에 본원에 내원한 환자

중 병기에 관계없이 유상피 육종으로 진단 후 수술

적 치료를 시행한 23예를 상으로 하 다. 평균 추

시 기간은 31.4개월이었으며, 남자가 15예, 여자가

8예이었으며 평균 연령은 35세(2~64세) 다. 발생

부위는 상지가 13예로 수부 7예, 전완부 3예, 상완

부 1예, 견갑부 2예 다. 하지는 4예로 족부 1예,

하퇴부 2예 및 퇴부 1예 다. 그 외 서혜부 2예,

둔부 4예 다. 환자 분석 시점은 본원에 내원 당시

를 기준으로 하여 병기, 잔존 종양의 유무를 결정하

다. 추시 시작점은 내원 전에 받은 수술 횟수에 관

계없이 본원에서 수술 시점으로 정하 다. 

16예가 본원 내원 전에 타원에서 절제한 병력이

있었으며 11예가 1회, 3예가 2회, 나머지 2예는 3

회의 절제술을 받았다. 본원 내원 시점부터 3개월

이내에 타원에서 수술한 병력이 있으면서 본 원 재

절제 표본 상 현미경하 종양세포가 잔존할 경우 잔

존 종양 양성으로 판정하 다. 

수술적 절제연은 종양의 변연부에서 2 cm 이상

정상 조직을 포함한 경우에 광범위 절제연으로 판정

하 으며 현미경 하에서 정상조직으로 싸여 있으나

경계부 조직 표본에 종양세포 침투가 확인된 경우는

변연부 절제연으로 판단하 다. 

종양의 크기는 5 cm미만이 16예, 5 cm 이상이

12예 다. 종양의 위치는 심부 건막을 기준으로 하

으며 표층부가 5예, 심부에 위치한 경우가 18예

다. 병기분류기준은 AJCC 기준을 적용하 다. IIb

가 11예, III가 4예, IV가 8예(IVa: 4예, IVb: 4

예) 다. 

2. 치료 방법

수술만 시행한 예는 8예 다. 나머지 15예는 항암

화학요법을 추가하 으며 그 중 5예는 방사선 치료

를 추가하 다. 

1) 수술적 치료

타원에서 일차적인 절제 후 본원에 내원 시 이학

적 검사상 종괴 관찰 유무에 관계없이 부적절한 절

제연을 얻은 것으로 판단하여 수술한 예는 재절제술

로 정의하 다. 타원에서 일차적인 절제술을 받은

16예의 재절제술 상 중 10예는 광범위 절제연을

얻는 종양 절제술만 하 다. 나머지 6예는 절단술을

하 으며 전사반부 절단술이 2예, 전완부 절단술이

1예, 나머지 3예는 ray 절단술이었다. 

타원에서 수술한 병력이 없이 본원에 내원한 7례

모두에서 절제술을 하 으며 그 중 1예는 액와부 임

파선 청소술도 병행하 다. 

2) 항암화학요법

항암화학요법을 시행한 15예의 병기는 stage II가

7예, III이 3예, IV 5예 다. 12예는 계획된 6주기

의 항암화학요법을 완료하 으며 나머지 3예는 3주

기 이하만 시행하고 종료하 다. 투여한 화학요법 제재

는 CYVADIC (Cyclophosphamide, Vincristin,

Adrimycin, Dacarbazine)을 기본 방침으로 하고

환자의 적응도와 임상적인 반응에 따라 MAID

(Mesna, Adriamycin, Ifosfamide, Dacarbazine)나

ifosfamide-cisplatin으로 변환하 다. 
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3) 방사선 요법

수부 및 족부보다 근위부 종양 4예와 수부 종양 1

예는 항암화학요법에 방사선 치료를 추가 하 다.

방사선 조사량은 평균 35Gy 다. 

3. 면역조직화학 염색

23예 중 15예에서 면역조직화학 염색을 하기에 적

합한 종양조직 표본을 얻을 수 있었다. 종양을 표

할 수 있는 부분을 선택하여 원형절제기로 직경

3mm의 코어를 잘라서 tissue microarray 블록을

제작하 다. 면역조직 화학법은 통상적인 avidin-

biotin complex (ABC) immunoperoxidase

method를 이용하 다. Tissue microarray 블럭을

4μm 두께로 박절하여 탈파라핀(deparaffin)화를

위해 xylene에 20분 이상 처리한 후, 100%, 95%,

90%, 80% ethanol에 순차적으로 처리하여 함수

(hydration)하 다. 5분간 수세 후, antigen

retrieval을 위해 0.01M sodium citrate buffer

에 넣고 microwave 처리하 다. Endogenous

peroxidase를 차단하기 위해 3% H2O2에 30분간

처리하 다. 일차항체 Ezrin (mouse monoclonal

antibody, Santa Cruz, CA)과 4℃에서 하룻밤

반응시켰다. PBS로 수세 후 이차항체로 biotiny-

lated antibody와 실온에서 30분간 반응시키고 다

시 PBS로 수세하 다. 그 후 DAB(3,3’-

diaminobenzidine tetrahydrochloride)로 실온에

서 발색 시켰다. Meyer’s hematoxylin으로 조

염색하고 물로 수세하 다. 면역조직화학 표본의 판

독은 환자의 임상소견을 모르는 상태에서 한 명의

병리의사가 독립적으로 시행하 고, 발현정도는 염

색성을 보이는 세포의 비율과 강도를 고려하여 음성

과 양성으로 판정하 다(Fig. 1). 병리 슬라이드를

재검토하여 더 공격적인 성향을 보인다고 알려진 근

위부형과 원위부형으로 나누어 예후와 비교하 다. 

4. 통계 분석

생존율은 Kaplan-Meier법을 이용하 으며, 분석

한 인자는 나이, 성별, 병기, 보조요법, 잔여 종양

유무 및 국소 재발이었다. 생존율 비교는 log-rank 방법

을 사용하 으며 SPSS 통계 프로그램으로 분석하 다.

결 과

1. 생존율

초진 시 전이가 없었던 병기 II 및 III 환자 15예

의 무병 생존율은 129개월에 47.4% 으며 8예의

병기 IV 환자의 실질 생존율은 80개월에 37.5%

다(Fig. 2).

2. 예후 인자

타원에서 절제한 병력이 있었던 16예 중 3예는 본

원에 내원 시 이학적 검사 상 종괴를 형성하 다. 재

절제를 한 표본에서 7예는 잔존 종양이 확인되었으

며 나머지 6예는 종양세포가 없었다. 잔존 종양세포
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Fig. 1. Ezrin expression in epithelioid specimens (A) Ezrin-negative case (B) Ezrin-positive case.

A B
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가 없었던 6예와 나머지 10예 사이에 생존율의 차이

가 있었다(P=0.03)(Fig. 3). 초진 시 전이가 있었

던 환자 8예와 전이가 없었던 15예 사이에 생존율의

차이는 없었다(P=0.09). 내원 전에 절제한 병력이

있는 16예와 본원에서 치료를 시작한 7예 사이에 생

존율의 차이는 없었다(P=0.64) 

항암화학요법, 방사선요법, 나이, 성별은 생존율

에 유의한 인자가 아니었다. 

3. 국소 재발

본원에서 수술 후 6예가 평균 9개월(3~15개월)

에 재발하 다. 그 중 1예는 초진 시에 액와부 전이

가 있었으나 나머지 5예 중 3예는 원격 전이를 동반

하 다. 재발한 6예 전부 재수술을 하 으며 서혜부

에 국소 재발한 1예는 재수술 후 20개월 현재까지

질병의 증거가 없는 상태이다. 초진시 액와부 전이

병소를 수술 후 국소 재발한 예는 전사반부 절단술

후 15개월에 폐전이로 사망하 다. 나머지 4예 중 2

예는 1회 더 재발하여 재수술을 하 으며 2예는 재

발이 지속되어 3회 더 수술하 다. 국소 재발한 6예

중 5예가 사망하 다. 

4. 전이

초진 시 전이가 있었던 8예의 전이 병소는 폐가 4

예, 액와부가 3예, 서혜부가 1예 다. 최종 분석 시

점 현재 폐전이, 액와부 전이, 서혜부 전이 각각 1

예가 질병의 증거 없이 생존 중이다. 

초진 시 전이가 없었던 15예 중 5예가 추시 도중

전이가 있었다. 전이 장소는 폐가 4예, 액와부가 1

예 다. 폐전이 4예 모두 사망하 으며 액와부 전이

1예는 전이병소 제거 후 현재 질병의 증거 없이 생

존 중이다. 

5. 면역조직화학 염색 결과

Ezrin 염색을 시행한 15예 중 12예가 양성 반응

을 보 다. 국소재발 한 6예 중 5예가 Ezrin 양성

반응을 보 다. 초진시 전이가 있었던 7예 중 6예가

Ezrin 양성 반응을 보 다. 양성 반응을 보인 12예

중 병기 III인 2예는 전이도 국소재발도 없었다. 음

성 반응 이었던 3예 중 1예가 국소 재발이 있었다.

Ezrin 양성과 전이 및 국소 재발과는 통계적 상관

관계가 없었다.

15예 중 8예는 근위부형이었고 7예는 원위부형 이

었다. 8예의 근위부형 중 7예가 Ezrin 을 발현하

고 7예 전부 전이 혹은 국소 재발이 있었다. 원위부

형 7예 중 5예가 Ezrin을 발현하 으며 그 중 4예

가 전이를 하 다. 2예는 Ezrin 음성이었으나 원격

전이로 사망하 다.

Fig. 2. The graph shows the continuous disease free sur-
vival of patients of epithelioid sarcoma. 

Fig. 3. The event free survival curve according to the
existence of a residual tumor. The P value was
0.03 in the log rank test.



고 찰

유상피 육종이라는 병명은 Enzinger6)가 1970년

병리학적으로 만성 염증성 반응, 육아종, wart, 악

성 섬유성 조직구종, 활액 육종, 편평세포암 등과 구

별이 어려운 이들 종양에 하여 처음으로 사용하

다.

유상피 육종은 초기에는 양성 종양의 전형적인 모

습을 보이다가 급격히 전이를 하거나 장기간 진행을

하지 않다가 상당 기간 지난 후에 재발을 하는 예도

있는 등 다양한 임상 경과를 보이는 것이 특징이다.

국소 임파선 전이는 진단 시 병기 결정에 중요하므

로 초음파 검사로 해당 림프절에 한 검사가 필수

적이다. 본 연구도 초진 시 이학적 검사와 초음파 검

사를 병행하 으며 림프절 비 가 있으면 원발 병소

와 같이 수술하 다. 그러나 림프절 비 가 없는 경

우도 병기 결정을 위하여 수술을 하여야 하는지는

아직 논란이 있다10,11,15). Chase 등4)은 초기에 주로

전이되는 부위가 림프절이 48%, 폐가 25% 로 보고

하나 본 연구에 포함된 환자는 초진 시 전이가 확인

된 장소와 추시 도중 전이 병소가 국소림프절보다는

폐가 많아서 조기에 원격 전이하는 양상이거나 국소

림프절 전이가 있는 데도 확인을 못했을 가능성도

있다고 생각된다. 

장기적인 생존율은 저자들마다 많은 차이가 있다.

본 연구에서 초진 시 전이가 없었던 군의 10년 무병

생존율은 47%로 증례 수가 적고 치료방법이 표준화

되어 있지 않은 문제점은 있으나 중간 정도 수준의

치료율로 생각된다. 그러나 초진 시에 원격 전이가

있었던 군의 5년 생존율이 38% 이며 전이가 없었던

군과 통계적으로 유의한 차이를 보이지 않는 것은

비교군 간의 증례 수 차이일 수도 있으나 이 육종의

임상적인 진행 과정을 간접적으로 나타낸다. 생존

곡선 상 두 군의 기울기가 비슷한 것이 전이가 없던

환자가 갑자기 공격적인 양상을 보이기도 하고 일단

전이가 진행한 환자도 상당기간 휴지기를 유지하는

임상 양상에 부합된다. 

예후 인자는 성별, 종양의 크기, 종양의 깊이, 위

치, 절제연, 병기가 중요하다고 하나 결과가 상이하

여 좀더 표준화된 단위 분석이 필요하다. 

본 연구는 타원에서 절제 후 재 절제한 병리 표본

상 잔존 종양의 유무를 예후 인자로 분석하 다. 그

러나 타원에서 일차적인 절제를 한 례 중에도 재발

이나 전이가 발생하지 않은 경우가 많으므로 잔존

종양의 존재가 부적절한 절제연과 관련이 있다고 생

각하기는 힘들며 종양 자체의 공격성이 높은 것이

이유가 아닌가 한다. 

치료는 수술, 방사선 요법, 항암화학요법으로 나

누어진다. 방사선 치료가 병리 검사 상 절제연이 부

족한 경우 방사선 요법으로 재발율을 낮출 수 있다
13,16)고 하나 전이 양상 자체가 예측이 어려우며 국

소부위와 해당되는 임파절 전체를 방사선 치료범위

에 포함시킨다고 하여도 원격 전이를 방지할 수 있

다는 증거도 없으며 예상되는 합병증이 매우 크므

로 방사선 치료는 매우 제한적으로 적용해야 할 것

으로 보인다.

항암화학요법은 전이율을 낮추기 위해 시도해 볼

만한 방법이나 종양의 경과 자체가 지속적으로 증식

하는 양상이 아니므로 적절한 시점을 선택하기 어려

우며 일단 다발성 폐 전이를 형성하는 공격적인 양

상으로 변한 이후에는 어떤 항암 요법 제재에도 반

응하지 않으므로 현 시점에서는 효용성에 비해 환자

의 부담만 증가시키는 것으로 생각된다.

수술적 절제는 현재 이 종양에서 유일한 효과적인

치료 방법이다. 국소 재발율이 매우 높고 주로 근위

부에 발생하므로 조기에 광범위 절제술을 권하며,

재발 시에는 근치적 절제술 및 절단술도 하여야 한

다고 주장한다2,4,10,12). 그러나 이런 양상을 보인다고

하여 무분별한 근치적 절제술이나 절단술을 시행하

기에는 더 검증이 필요하다고 생각된다. 현재 선택

할 수 있는 적절한 절제연은 환자의 기능적 결과 및

진행양상을 고려하여 5 cm 이상의 여유를 가지는

광범위 절제술이 합리적인 선택으로 생각된다. 

최근에 도입된 면역조직화학 방법 중 Ezrin 발현

여부를 측정하여 골육종, 횡문근육종, 악성 흑색종

등의 종양에서 전이 가능성을 예측할 수 있다는 보

고1,8,9)를 근거로 본 연구에도 적용해 보았다. 국소

재발한 예와 초진 시 전이가 있었던 예가 Ezrin 발

현율이 매우 높은 것이 관찰되었으나 문제점은 전이

나 국소 재발이 없었던 군의 병리 조직 표본이 불충

분하여 조군의 Ezrin 발현 정도를 확인할 수 없었

으므로 더 많은 증례를 포함한 연구가 필요하다고

생각된다. 
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결 론

잔존 종양의 유무가 예후에 중요하 으며 보조적

치료는 결과에 향을 미치지 못하 다. Ezrin 발현

과 예후 사이의 상관 관계를 알기 위해 좀더 많은 증

례 분석이 요구된다.
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Epithelioid Sarcoma

Wan-Hyeong Cho M.D., Dae-Geun Jeon M.D., Jong-Hoon Park, M.D., 
Soo-Yong Lee, M.D., Jae-Soo Koh M.D.*, Han-Sang Koh M.D.

Department of Orthopedic Surgery, Department of Anatomic Pathology*,
Korea Cancer Center Hospital, Seoul, Korea

Purpose: Epitheliod sarcoma is an obscure clinical entity. This study analyzes the correlation
between the clinical course and the AJCC stage, presence of residual tumor and ezrin-expres-
sion. 

Materials and Methods: Twenty-three cases of epithelioid sarcoma were eligible. All the
cases had operation. Fifteen cases had systemic chemotherapy and 6 cases had adjuvant radio-
therapy. Immumohistochemical analysis was done for 15 cases. Analyzed factors were initial
stage, adjuvant treatment, local recurrence, residual tumor immumohistochemical results and
surgical margin. 

Results: The event free survival rate of 15 stage II, III cases was 47.4% at 129 months. The
actual survival rate of 8 stage IV cases was 37.5% at 80 months. The presence of residual tumor
tissue on re-excision specimen showed statistical significance on event free survival
rate(P=0.03). Adjuvant therapy showed no impact on outcome. The stage IV and locally recur-
rent cases had a positive relation with Ezrin-positivity. 

Conclusion: Residual tumor showed correlation in the outcome of epitheliod sarcoma.
Chemotherapy and radiation therapy did not affect the outcome. Further case collection and
analysis is needed for the significance between Ezrin expression and clinical behavior. 
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