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Undifferentiated Pleomorphic 
Sarcoma of the Thoracic 
Aorta Presenting with 
Ruptured Saccular 
Aneurysm: A Case Report
소낭성 동맥류 파열로 발현된 흉부 대동맥에서 기원한 
미분화성 다형성 육종: 증례 보고
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Cases of undifferentiated pleomorphic sarcoma of the thoracic aorta are rare, and usually pres-
ent with embolic events, renovascular hypertension, or back pain. Mural-based undifferentiat-
ed pleomorphic sarcomas that present as ruptured saccular aneurysms are extremely rare and 
are difficult to differentiate from mycotic aneurysms or penetrating atherosclerotic ulcers. 
Herein, we report a case of histopathologically proven undifferentiated pleomorphic sarcoma 
arising from the wall of the descending thoracic aorta that manifested as a mass after thoracic 
endovascular aortic repair for the treatment of a ruptured saccular aneurysm. We present find-
ings obtained by CT and PET to provide helpful information for the accurate diagnosis and ap-
propriate treatment of future cases.

Index terms ‌�Sarcoma; Aortic Aneurysm; Computed Tomography, X-Ray; 
Positron Emission Tomography

서론

대동맥의 일차성 미분화성 다형성 육종(undifferentiated pleomorphic sarcoma)은 매

우 희귀한 질환으로 흉부 대동맥, 복부 대동맥 순으로 발생할 수 있다. 비특이적 증상으로 인

해 진단이 늦고 조기에 전이를 하는 경향이 있어 생존율도 매우 낮은 것으로 알려져 있다(1). 

등 통증, 신고혈압 등을 일으킬 수 있으며 원위부 색전 현상이나 대동맥 폐색의 증상으로도 
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발현될 수 있다(2). 대동맥 벽에서 기원하여 궤양성 동맥류를 형성하는 경우는 극히 드물게 증례 

보고가 되어 있으며 대부분 수술 전에 악성 종양으로 인지되지 못하였다(3, 4). 본 증례도 관통성 

죽상경화 궤양성 동맥류나 진균성 동맥류(mycotic aneurysm) 파열로 의심되어 혈관 내 흉부 대

동맥 치료(thoracic endovascular aortic repair; 이하 TEVAR)를 시행하여 동맥류는 소실되었으

나 6개월 추적 흉부 전산화단층촬영(이하 CT)에서 스텐트 그라프트 주위에 종괴가 발생하여 시행

한 조직검사에서 미분화성 다형성 육종으로 진단되었다. 이에 저자들은 시술 전후 흉부 CT와 양

전자방출단층촬영 소견(이하 PET)을 분석하여 정확한 진단과 적절한 치료에 도움을 주고자 한다.

증례 보고

53세 남자가 갑자기 발생한 상부 등 통증으로 내원하였다. 2년 전 외부 병원에서 촬영한 자기공

명영상(이하 MRI)에서 경부 추간판 탈출증과 당뇨의 과거력이 있었다. 가족력 상 특이사항은 없

었으며 이학적 검사 상 활력징후에 이상 소견은 없었다. 혈액검사에서 적혈구침강속도(erythro-

cyte sedimentation rate; 이하 ESR)는 73 mm/hr, C-반응 단백질(C-reactive protein; 이하 CRP) 

193.9 mg/L로 증가된 소견을 보이고 있었다. 외부 병원에서 시행한 흉부 대동맥 CT의 동맥기 영

상에서 하행 흉부 대동맥에 1.8 cm × 1.8 cm × 3.5 cm 크기의 소낭성 동맥류(saccular aneu-

rysm)가 보였고, 소낭성 동맥류를 둘러싸는 종괴가 관찰되었다(Fig. 1A). 종괴는 좌심방과 식도와 

인접하여 있으며 지연기 영상에서 약간 조영증강이 되고 있었다(Fig. 1B). 종괴는 조영 전 CT, 동맥

기 영상, 지연기 영상에서 각각 52 Hounsfield unit (이하 HU), 57 HU, 64 HU의 값을 가졌다. 조

영 전 CT에서 19~90 HU 범위의 값을 갖고 있어 혈종일 것이라고 추측했다. 대동맥 내강과 인접한 

대동맥에 죽상경화증 소견은 없었으나 소낭성 동맥류와 대동맥 벽이 약간 비후 되어있고 조영증

강이 되었다. 동맥류 파열로 인해 다량의 우측 혈흉이 관찰되었다. 인접한 대동맥에 죽상경화증 

소견 없이 소낭성 동맥류가 발생하였고, 소낭성 동맥류와 대동맥 벽의 조영증강 소견이 관찰되며 

ESR, CRP 수치가 증가되어 있어 하행 흉부 대동맥에 발생한 진균성 동맥류의 절박 파열(im-

pending rupture)로 생각하여 대동맥 스텐트 그라프트를 이용해 응급 TEVAR를 시행하였다. 수

술 1주일 후 시행한 CT에서 소낭성 동맥류는 혈전이 생겨 완전히 사라진 것이 보였다(Fig. 1C). 2개

월 후 시행한 추적 CT에서 혈전이 생긴 소낭성 동맥류의 크기는 현저히 감소하여 대동맥 벽의 편

심성 비후만 관찰되었고 우측 혈흉은 소실되었다. 팔과 다리의 힘이 빠지는 증상이 있어 내원하여 

시행한 흉추 MRI에서 6~11번까지 흉추에 지방억제 T2 강조영상에서 대부분 고신호 강도를 보이

며, T1 강조영상에서 저신호 강도를 보였고, 지방억제 조영 후 T1 강조영상에서 비균질한 조영증

강을 보였다. 뼈 전이의 가능성을 생각하여 흉추 6번에 대하여 수술적 생검을 시행하였고, 현미경 

소견상 만성 육아종성 염증(chronic granulomatous inflammation) 소견이 나와 경과 관찰 하였

다. 시술 6개윌 뒤 시행한 추적 흉부 대동맥 CT에서 소낭성 동맥류 파열 부위의 편심성 대동맥 벽 

비후에 새로이 종괴가 발생하였으며 대동맥 주위를 둘러싸고 있었다. 대동맥 주위를 둘러싸는 종

괴는 조영 전 CT에서 51 HU, 동맥기 영상에서 77 HU로 조영증강이 되고 있으며 대동맥 내강은 

잘 유지되어 있었다(Fig. 1D). 시술 후 항생제 투여로 정상화되었던 ESR과 CRP는 각각 120 mm/hr, 
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94 mg/L로 다시 증가하였다. 감염된 혈종(infected hematoma)으로 인해 대동맥 벽에 염증이 발

생한 것으로 생각하고 광범위 항생제를 투여하였으며 그라프트 감염 가능성을 배제하기 위해 혈

액배양(blood culture)을 시행하였으나 음성이었다. 항생제 투여 1주일 후 시행한 흉부 대동맥 CT

Fig. 1. Undifferentiated pleomorphic sarcoma of the thoracic aorta presenting as ruptured saccular aneu-
rysm in a 53-year-old male with back pain.
A. Contrast-enhanced arterial-phase CT image shows a saccular aneurysm in the descending thoracic aorta 
with adjacent soft tissue mass (arrow).
B. Contrast-enhanced delayed-phase CT image shows a mild enhancement of a soft tissue mass around the 
saccular aneurysm without any abnormalities in the aortic lumen (arrow).
C. Axial contrast-enhanced arterial-phase CT image obtained 1 week after TEVAR shows eccentric thicken-
ing of the aortic wall with complete improvement of the saccular aneurysm.
D. Contrast-enhanced arterial-phase CT image obtained 6 months after TEVAR shows aggravation of the ec-
centric thickening of the aortic wall with the surrounding mass. 
E. Hematoxylin and eosin stain (× 400) demonstrates a mixture of pleomorphic spindle and giant, epitheli-
oid cells with a high mitotic rate.
F. PET image shows high intake of fluorodeoxyglucose in the eccentric thickening of the aortic wall (arrow) 
and thoracic vertebral bodies (not shown here). 
TEVAR = thoracic endovascular aortic repair
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에서 종괴는 변화가 없었으며 ESR과 CRP는 감소하였다. 비록 조직학적으로 만성 육아종성 염증

이 나왔으나 4개월 전 MRI 소견이 전이성 병변의 가능성이 많고 대동맥 주위의 종괴가 원발암

(primary cancer) 일 가능성이 있어 탐색 개흉술을 하여 수술적 생검을 시행하였다. 육안 소견에

서 종양은 경계가 좋은 기질화 혈종으로 보였고, 현미경 소견상 다형성(pleomorphic), 방추(spin-

dle), 상피모양(epithelioid) 세포들로 이루어져 있으며 비정상적인 유사분열(mitosis)을 보이고 

있었다(Fig. 1E). 이러한 종양세포들은 식도주변 공간으로 퍼져있는 양상이었다. 면역조직화학 염

색 소견상 vimentin과 CD68, CD99에서 양성 소견을 보였으며, desmin과 smooth muscle ac-

tin, S-100, CD34에서는 음성 소견을 보여 종괴는 미분화성 다형성 육종으로 진단되었다. 

전이를 평가하기 위해 시행한 PET에서 대동맥을 둘러싸고 있는 종괴의 최대 표준화된 섭취 값

(maximum standardized uptake value)이 21.87로 증가되어 있었고(Fig. 1F), 양측 갈비뼈와 

6번, 8번, 10번 흉추 등에도 fluoro-deoxyglucose (이하 FDG) 섭취가 보여 다발상 뼈 전이가 있었

다. 결과적으로 흉부 대동맥 벽에서 기원한 미분화성 다형성 육종으로 인해 소낭성 동맥류가 발생

하였으며 종괴가 커지고 좌심방과 연해 있으며 다발성 뼈 전이가 있어 수술적 제거는 어렵다고 판

단되어 항암화학요법과 방사선 치료를 병행하며 치료하였다.

고찰

대동맥의 일차성 미분화성 다형성 육종은 과거에 악성 섬유 조직구종으로 알려진 매우 드문 질

환으로 조직학적으로 분화가 밝혀지지 않은 다형성, 고등급 육종(high-grade sarcoma)이다. 대

동맥 육종은 전 세계적으로 100예 정도만 보고되어 있는 드문 종양이다(1). 대동맥 육종은 대부분 

중년의 환자에서 발생하며, 평균 나이는 54세로 알려져 있다. 남성에서 여성보다 2배의 빈도로 발

생한다고 하며, 진단 이후 평균 생존율이 1.5년으로 알려져 있다(5). 대동맥 종양은 조직학적 유형

과 대동맥 벽 내의 위치에 따라 분류된다. 조직학적으로는 미분화성 다형성 육종, 악성섬유조직구

종, 혈관육종, 평활근육종, 섬유육종 등이 있다. 대동맥 육종은 대동맥 벽 내부의 기원에 따라 각각 

혈관 내막에서 유래한 내막중심 대동맥 육종(intimal-based aortic sarcoma)과 혈관 중간막(tu-

nica media) 또는 혈관 바깥막(tunica adventitia)에서 유래한 벽중심 대동맥 육종(mural-based 

aortic sarcoma)으로 나눌 수 있다(2). 내막중심 대동맥 육종은 혈관 내막을 따라 자라면서 대동

맥 내강을 막아 대동맥 폐색을 일으키고 그에 따라 색전, 혈전 또는 기계적 폐색에 의한 다른 기관

의 허혈을 유발할 수 있다(6). 이와는 달리 벽중심 대동맥 육종은 주변조직으로 침범하는 양상을 

보이며 제한된 전이 소견을 보인다(7). 

희귀한 종양인 탓에 임상적으로 진단에 어려움을 겪게 되기 때문에, 진단에 있어 영상의학적 소

견이 매우 중요하다. 그러나 임상 소견과 영상의학적 소견만으로 대동맥의 저혈관성 종양과 죽상

경화증 등을 감별하는 것은 쉽지 않다(7). Heo 등(8)은 CT에서 대동맥 내막은 정상이며 대동맥 벽

의 편심성(eccentric) 비후와 비균질(heterogenous) 조영증강이 관찰되고, MRI에서 T1 강조영상

에서 등신호 강도(isosingal intensity)와 강한 주변부 조영증강 및 종괴 내에 비균질 조영증강이 

보이며, T2 강조영상에서 고신호 강도를 나타낼 경우 미분화성 다형성 육종을 의심해야 한다고 보
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고하고 있다. 그러나 본 증례와 같이 대동맥 벽에서 기원하여 소낭성 동맥류를 형성하는 경우는 

극히 드물게 증례 보고가 되어 있으며 영상의학적 소견으로 관통성 죽상경화 궤양에 의한 소낭성 

동맥류나 진균성 동맥류와 감별이 어려워 술 전 진단이 이루어지지 않는 경우가 대부분이다. 특히 

진균성 동맥류의 경우에도 CT 상에서 소엽모양(lobulated)의 혈관성 종괴, 불규칙적인 동맥벽, 동

맥류 주변 부종, 동맥류 주변 연조직 종괴를 보인다(9). 이러한 소견을 보이면서 혈액검사 상에서 

염증 소견이 나타나면 충분히 진균성 동맥류를 의심할 수 있다. 본 증례의 경우 소낭성 동맥류 파

열로 내원을 하였고, 대동맥 벽에서 유래한 종괴가 대동맥 내강을 침범하지는 않으면서, 대동맥 

주위를 둘러싸고 있고, 불규칙적인 대동맥 벽의 소견을 보인다. 또한 조영증강 CT에서 약한 조영

증강을 보이는데, 이것만으로 진균성 동맥류와의 감별은 힘들어 보인다. ESR, CRP 수치가 높고 

주위 대동맥에 죽상경화증의 소견이 보이지 않아 관통성 죽상경화 궤양에 의한 동맥류 파열보다

는 진균성 동맥류 파열로 생각하여 스텐트 그라프트를 이용한 TEVAR를 시행하였고 광범위 항생

제를 투여하여 혈전이 형성된 소낭성 동맥류와 주위의 혈종이 자연 흡수되면서 연조직 종괴의 크

기가 감소하여 경과가 좋은 것으로 생각했으나, 6개월 뒤 종괴가 발생하여 소낭성 동맥류 파열의 

원인이 진균성 동맥류나 죽상경화증에 의한 궤양이 아니라 대동맥 종양이었다. PET 소견 상 종양

의 과대사성 활동(hypermetabolic activity)으로 인해 FDG 섭취가 비후된 대동맥 벽에서 증가하

였으며 흉추에도 전이성 병변이 발견되었다. 따라서, CT에서 대동맥에 국소적으로 소낭성 동맥류

가 있고 대동맥 벽의 편심성 비후 및 조영증강이 있으면서 다른 대동맥은 정상인 경우, 일차성 대

동맥 육종이 원인 질환일 가능성을 반드시 고려하여야 하며 MRI와 PET 등이 대동맥 육종을 진단

하는데 도움이 될 수 있다(4, 8, 10). 

결론적으로, 대동맥 벽에 생긴 일차성 미분화성 다형성 육종은 드물지만 소낭성 동맥류를 형성

할 수 있으며, 조영증강되는 대동맥 벽의 편심성 비후가 있는 경우 MRI와 PET 등을 시행하여 소

낭성 동맥류의 원인으로 희귀한 대동맥 종양에 대한 가능성을 배제하여야 할 것이다.
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