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유상피 육종은 젊은 남자 또는 청소년에 호발하는 매우 드문 고등급의 연부조직 육종이며,

수부, 전완부, 하퇴부, 족부에 호발한다. 대부분의 경우 육종은 천천히 자라고, 진피층이나 심

부의 연부조직에서 발생하며 원위사지부의 심부 연부조직에 주로 발생한다. 유상피 육종은 국

소 재발이나 림프절 전이를 잘하며, 양성 또는 악성의 성질을 가지고 있어 진단에 어려움이

있다. 치료로는 광범위 절제술, 방사선 치료 및 화학요법 등이 시행되어 진다. 저자들은 드문

연부조직 육종인 유상피 육종의 례를 경험하고 이를 보고하는 바이다. 

색인 단어: 유상피 육종, 광범위 절제

서 론

유상피 육종은 주로 젊은 남자에게 호발하는 매우

드문 연부조직 육종이며, 원위사지부의 심부연부조

직에 주로 발생한다. 유상피 육종은 조직학적, 임상

적으로 진단이 어려우며, 이로 인해 조기 치료가 지

연되는 경우가 많다. 치료로는 광범위 절제술과 추

가적인 방사선 치료 또는 항암화학요법등이 행하여

지나 국소재발이 흔하며, 대부분의 육종과는 달리

림프절로 전이를 잘하나, 원격전이는 폐전이가 가장

많다. 저자들은 드문 연부조직 육종인 16세 여자의

하지에 발생한 유상피 육종의 례를 경험하고 이를

문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증례 보고

16세 여자 환자가 우측 하퇴부의 통증을 주소로

타병원에 내원하여 시행한 조직 검사 상 유상피 육

종으로 진단되었다. 환자는 유상피 육종에 대해 방

사선 치료를 시행하였으며, 이 후 타 병원으로 전원

하여 시행한 PET CT상 폐전이가 발견되어 항암 화

학요법 및 자가 조혈모세포이식을 시행하였다. 환자

는 치료에 대해 부분적인 반응을 보였으며, 이 후 본

원으로 전원되었다. 환자가 타병원에서 시행한 단순

방사선 사진에서는 슬관절 주위의 전반적인 골감소

소견이 관찰되었으며, 경골 근위부에는 부분적인 골

용해와 연부조직의 종창소견이 관찰되었다(Fig. 1).



본원에서 시행한 자기공명영상검사상 T1 강조영상

및 T2 강조영상에서 대퇴골 원위부 및 경골 근위부

의 해면골의 비균일적 신호강도가 관찰되며 종양의

침범이 관찰되었고, 원위 대퇴골의 피질골 파괴가

동반되어 있었다(Fig. 2). 병변은 횡단면상에서 원

위 대퇴골 및 근위 경골의 골간단부에 침범되었으

며, 골파괴가 관찰되는 부위로 연부조직의 경계가

불분명한 종괴가 관찰되고 종괴의 내부에는 T1 강조

영상에서 고신호강도를 보이는 출혈이 동반되어 있

었다(Fig. 2). 환자는 심한 슬관절의 구축으로 인해

자세확립에 어려움이 있고, 통증이 점차로 증가하는

양상을 보여, 통증 조절 및 생활의 편이를 위해 대퇴

부 절단술을 계획하였다. 대퇴부 절단술 시 자기공

명영상검사에서 관찰되는 종양의 근위연에서 5cm의

절제연을 확보한 후 절단술을 시행하였다. 환자는

수술 후 통증이 소멸되었으며, 일상생활의 편이가

향상되었다. 종양은 조직학적으로 epithelioid and

plump spindle-shaped cells 이 관찰되었고,

nodular arrangement를 나타내며 결절의 중심부

에는 괴사를 보였으며, 유상피 육종으로 확진 하였

다. 면역조직화학적으로 cytokeratin, epithelial

membrane antigen, vimentin, CD-34에 양성이

었다(Fig. 3). 대퇴부 절단술 후 항암 화학요법으로

irrinotecan/vincristin 4회, topotecan/cyclo-

phosphamide 3회 시행하였으나 반응도가 낮았으

며, 다발성 골전이가 발견되어, 환자와 보호자는 더

이상의 치료를 거부하였다. 

— 전영수: 하지에 발생한 유상피 육종 - 증례 보고 - —

─ 173 ─

Fig. 1. Plain radiograph shows diffuse osteoporosis
around knee joint, osteolytic lesion in metaphy-
seal area of the tibia, and soft tissue swelling.

Fig. 2. Magnetic resonance imaging shows destructive lesion in femoral condyle and proximal tibial metaphysis on
T1WI. The lesion involves distal femoral metaphysis on axial image, and ill-defined mass opacity on soft tis-
sue around the destructive lesion and hemorrhage in the mass that shows high signal intensity on T1WI.
Gadolinium enhance fat suppression image shows hemorrhage and necrosis in the mass.



고 찰

유상피 육종은 Enzinger5)가 1970년 병리학적으

로 육아종성 병변, 육종, 궤양성 편평상피암등과 혼

동하기 쉬운 종양에 대해 처음 사용하였다. 유상피

육종은 일반적으로 10세에서 35세 사이의 젊은 남자

나 청소년에 발생하는 드문 연부조직 육종이다2,5,9).

국내에서는 구 등6)에 의해서 증례 보고된 경우가 있

으며, 조 등3)에 의해서 결과 및 예후에 관한 보고가

있었다. 대부분의 경우에서 육종은 천천히 자라며,

55~60% 정도는 원위사지부의 진피층이나 더 깊은

심부 연부조직에 발생한다5). 유상피 육종은 임상적,

조직병리학적으로 진단에 어려움이 있으며, 초기의

진단에 실패하여 적절한 치료시기를 놓치는 경우가

많다11).

유상피 육종은 다른 육종과는 다르게 림프절을 통

하여 전이되나, 가장 흔하게 원격전이가 되는 부위

는 폐이다. 다발성의 국소 병변, 초기의 근위 사지

침범 또는 체간 침범, 국소 전이, 많은 유사분열, 괴

사, 출혈, 혈관침범 등이 예후에 좋지 않은 영향을

미친다. 

유상피 육종은 매우 드문 고등급의 연부조직 육종

으로서 모든 연부조직 육종 중 1% 미만으로 보고하

고 있으며, 중배엽조직에서 기원하나 발생기전은 확

실하지 않다5,8,9). 임상적으로 초기에는 작은 단일의

무통성 종괴로 시작되어 시간이 지나면 점차로 크기

가 증가하고 다발성으로 발전하며 궤양이 발생하기

도 하고 심부에 위치한 경우 근건막에 유착되기도

한다1). 주로 사지의 원위부에 발생하며, 특히 수부

에 많이 발생한다4). 종양은 대부분 심부에 위치하며

크기가 커서 근건, 근건막, 근막 등에 부착되어 근건

막이나 근막에서 근위부쪽으로 성장하며, 점차적으

로 림프와 혈관을 통해 파종된다1,4,9,10). 본 증례의 경

우는 일반적으로 유상피 육종이 발생하는 연부조직

뿐 아니라 경골 근위부와 대퇴골 원위부에까지 침범

된 경우로 육종의 크기가 증가하여 주위 골의 미란

을 일으키는 경우는 있으나 장골의 중심부까지 침범

한 경우는 드물다. 본 예에서는 화학요법에 잘 반응

하지 않았던 연부조직육종의 크기가 지속적으로 증

가하면서 인접골의 미란이 발생하였고 계속적으로

골 내부에까지 침범하게된 것으로 생각되나 전신적

인 상태가 불량하여 원발병변인 슬관절 주위의 영상

검사가 지속적으로 시행되지 않아 정확한 병변의 진

행양상을 단정하기는 힘들다. 

유상피 육종은 조직학적으로도 다른 양성 및 악성

질환과 비슷하여 진단이 힘들어 조직학적으로도 확

진하기가 힘들며, 만성 염증반응, 육아종, 악성 섬유

성 조직구종, 활액막 육종, 궤양성 편평세포암 등과

유사한 소견을 보인다. 조직학적으로 유상피 세포,

방추형세포가 관찰되며, 소결절성의 배열을 나타내

고 결절의 중심부에는 괴사가 자주 발생한다. 유상

피 세포는 크기가 크고, 원형 또는 다각형의 모양을

보이며, 호산성의 세포질을 가진다. 천부에 위치한

부분에서는 소결절 형태와 중심괴사가 많이 나타나

며, 심부에 위치한 경우에는 미만성으로 주위조직으

로 퍼져나가는 양상을 보인다. 중심괴사는 출혈이나

낭포성 변화와 동반되는 경우가 많으며, 유상피 세

포는 방추세포와 마찬가지로 reticulin fiber에 둘

러싸여 있으며, 초자양 교원질이 풍부하고, myxoid

matrix가 동반되기도 한다. 면역조직학적으로 대부
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Fig. 3. Histologic findings shows epithelioid and plump spindle-shaped cells which shows nodular arrangement and
necrotic change in the center of the nodule. Immunohistochemical stain: positive to cytokeratin, epithelial
membrane antigen, vimentin, and CD-34.



분의 유상피 육종에서는 vimentin, cytokeratin,

EMA (epithelial membrane antigen), CD-34,

cyclin D1, TPA (tissue polypeptide antigen)

등이 발현된다11). 

치료로는 종양이 근건초나 근막 그리고 림프계를

통하여 확장하고 전이되기 때문에 종양이 발견되면

가능한 빨리 광범위절제술이나 근치적 절제술 또는

절단술을 시행하는 것이 바람직하다. 진단에 어려움

이 있어 Ross 등8)은 증상발현부터 확진까지 평균

18개월이 소요되었다고 보고하였으며, 이로 인해 수

술적인 치료를 하기까지 오랜 시간이 소요된다. 수

술적으로 절제한 후에 국소재발은 흔하여 Matsu-

shita 등7)은 50%로 보고하였고, 70%까지 보고하는

저자도 있으나, de Visscher 등4)은 근치적 절제술

이 가장 좋은 치료법이며 적응이 되는 경우 국소 림

프절에 대한 방사선 치료가 도움이 된다고 하였다.

림프절로의 전이는 40%까지 보고하고 있으며, 폐로

의 원격전이는 21~63%로 높은 비율을 보이고 있다7).

많은 보고에 의하면 사지구제술은 국소재발은 어느

정도 방지 할 수 있으나 생존률을 높게 하지는 않는

다고 보고하였다. 화학요법이나 방사선 치료는 아직

확립되지 않았지만 병기가 진행된 경우에는 시도하

는 것이 좋다. 광범위 절제술이나 절단술 후에 고강

도의 방사선 치료를 시행하여도 재발률이 77%에 이

른다는 보고가 있으나, 종양의 크기가 5 cm 이상인

경우에는 추가적인 방사선 치료가 도움이 되고, 절

제연이 양성인경우에는 추가적인 방사선 치료가 추

천된다2,11). 

유상피 육종의 예후는 사지의 원위부에 발생한 경

우에 의미있게 더 좋다는 보고가 많으나2,5,8) 최근 보

고에 의하면 사지의 근위부 또는 원위부에 따른 생

존률은 차이가 없다는 보고도 있다4). 국소 재발은

원격전이의 전조로 생각되며 예후에 불량한 영향을

미치는데, 국소 재발 및 이로 인한 사망은 불충분한

수술적 절제로 인한 것으로 생각된다1,5,9). 조 등3)은

국소 재발한 예와 초진시 전이가 있었던 예에서

Ezrin발현이 높았다는 보고를 하였다. 예후는 다양

하여 Bos 등1)은 5년과 10년 생존률을 각각 70%,

50%로 보고하였으며, de Visscher 등4)은 34%,

17%로 보고하였는데, 여러 저자들의 보고에 의하면

5년과 10년 생존률이 각각 25~78%, 25~74%로

매우 다양하게 보고하고 있으며, 최근의 보고에는 5

년 및 10년 생존률이 32%로 보고하고 있다1,3,4,7,11).

Spillane9), de Visscher 등4)은 병기에 따른 생존률

의 차이는 없다고 보고하였으며, de Visscher 등4)

는 stage IV의 환자 중 원격전이가 있는 환자는 국

소 림프절 전이가 있는 환자보다 의미있는 생존률의

차이를 보이며, 진단시 5 cm이 넘는 종양의 크기와

국소 재발률이 예후에 영향을 미치는 의미있는 지표

라고 보고하였고, Chase 등2)은 광범위 절제술과 고

농도의 방사선 치료를 시행하여 평균 생존기간이 원

격전이가 없는 경우는 88개월, 원격전이가 있는 경

우는 8개월로 보고하고 있다. Spillane 등9)은 수술

의 방법에 따른 생존률의 차이는 유의하지 않다고

보고하였으나, Matsushita7), Steinberg 등10)은 조

기의 광범위 또는 근치적 절제술이 결과가 더 좋았

으며, 항암 화학요법이나 방사선 치료는 종양의 진

행에 별 의미없는 것으로 보고하였다. 국소재발과

생존률과의 상관관계에 대해서는 아직 논란이 있으

며, 이는 유상피 육종의 수술 후 생존은 국소재발이

아니라 원격전이에 의해 결정된다고 보고하였다.

유상피 육종은 림프절 전이나 국소 재발이 흔한

경향을 보이는 연부조직 육종이며, 진단의 지연이

빈번한 질환이므로, 초기에 발견하였을 때 수술적인

치료로 절제연을 확보한 조기 광범위 절제술이 추천

되며, 크기가 크거나 절제연이 양성인 경우, 림프절

전이가 있는 경우 추가적인 방사선 치료 및 화학요

법이 도움이 되고, 국소재발, 림프절 전이, 폐전이에

대한 정기적이고 주의를 요하는 추시가 필요하다.  
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Epithelioid Sarcoma in Lower Eextremity 
- A Case Report -
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The epithelioid sarcoma is a rare high grade soft tissue sarcoma that affects young usually
male, adults or adolescents. The most common localization is the hand and the forearm, fol-
lowed by the leg and the foot. In most cases, the sarcoma grows slowly, involves the dermis,
subcutis, or deeper soft tissues in the distal extremities. Epithelioid sarcoma is a slowly growing
tumor with a high propensity for local recurrences and lymph node metastases. This neoplasm is
likely to be confused with a variety of benign and malignant conditions. The treatment consists
of wide surgical excision, chemotherapy and radiotherapy. We report the cases of 16-year-old
girl with an epithelioid sarcoma on the lower extremity.
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