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서론

여포성 수지상세포 육종은 서서히 자라나는 무통성 종

괴로 발견되는 암종 중 하나로 전체 육종의 약 0.4%를 

차지하는 드문 유형에 속한다. 그 중 두경부 영역에서의 

발생 비율은 정확히 알려진 바가 없을 정도로 더욱 드물

며, 두경부 영역 호발부위는 경부 림프절인 것으로 알려

져 있다.1) 경부 림프절의 경우 특히 상부 경부에서 80%

의 높은 발생 비율을 보이며 level I, II, III에 발생하는 

비율은 각각 24%, 28%, 12%인 것으로 알려져 있다.1) 또

한 경부 림프절에 발생한 여포성 수지상세포 육종의 국

소재발과 원격전이 비율은 각각 48%, 8%로 보고된 바 

있다.1) 이 중 악하선 부위 림프절에 발생한 여포성 수지

상세포 육종의 경우 전세계적으로 6건 밖에 보고되지 

않았으며, 국내에서는 아직 보고된 바가 없다.1-6) 이에 

저자들은 아래의 증례를 악하선 부위 림프절에 발생하여 

국소부위 재발과 폐 전이를 동반한 여포성 수지상세포 

육종 1예로서 보고하고자 한다.

증례 

62세 남자 환자가 5개월 전부터 만져지는 좌측 악하선 

부위의 종괴를 주소로 내원하였다. 과거력으로 당뇨와 

잠복결핵이 있었으며, 경부 컴퓨터단층촬영 검사에서 

해당 부위에 직경 3cm 가량의 외향성 괴사성 고형 종괴
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= Abstract =

Follicular dendritic cell sarcoma (FDCS) is rare lymphoid sarcoma occurs anywhere in body, mostly in lymph 

nodes. Sixty-two-year-old man presented left submandibular gland region mass for 5 months. Mass excision with 

submandibular gland resection was performed. Histopathology showed proliferation of spindle and ovoid cells with 

storiform arrangement which were positive for CD21, CD23, Vimentin, Ki-67, suggested FDCS in submandibular 

gland region lymph node. Tumor size was 3cm with no involvement of resection margin, nor cellular atypia and 

necrosis, so regular follow up was performed. After 4 years, new enhancing mass in left submandibular area was 

found. Wide excision of mass with neck dissection on left level I-III was performed. Histopathology confirmed 

recurrence of FDCS. The patient underwent radiation therapy from left mandible to hyoid area. After 2 years, 

new nodule was found in left lung upper lobe, and wedge resection confirmed metastasis of FDCS. The patient 

is on adjuvant chemotherapy.
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가 관찰되어(Fig. 1) 시행한 바늘흡인생검 검사상 만성 육

아종성 염증으로 확인되었다. 이에 조직검사를 위해 종

괴 및 악하선 절제술을 시행하였고, 조직병리검사에서 

종괴는 림프절로서 나선형 및 소용돌이형 배열을 가지는 

방추세포와 난형세포의 신생물성 증식 소견과(Fig. 2A) 

면역조직화학검사에서 CD23, CD21, Vimentin 그리고 

Ki-67에 양성을 보이는 종양세포들이 확인되었고(Figs. 

2B, 2C), 악하선은 정상 소견을 보여 악하선 부위의 경부 

림프절에 발생한 여포성 수지상세포 육종으로 진단되었

다. 종양의 크기는 3cm였으며 절제면의 침범이나 조직의 

괴사, 세포학적 이형성은 관찰되지 않았고, 10 고배율 시

야에서 13개의 유사분열이 관찰되었다. 이상의 소견들과 

여포성 수지상세포 육종이 저등급 종양임을 고려하여 추

가적인 치료는 없이 추적관찰을 시행하였다. 4년 후, 좌

측 악하선 부위에 컴퓨터단층촬영 검사상 새로운 종괴가 

관찰되어(Fig. 3) 바늘흡인생검 검사를 시행하였고, 여포

성 수지상세포 육종의 재발로 확인되었다. 이에 방정중

하악골 절개술을 통한 종괴 절제 및 level I, II, III를 포함

한 선택적 경부청소술을 시행한 결과 종괴에서 여포성 

수지상세포 육종의 재발이 확인되었고, 경부청소술에서 

절제된 림프절의 전이 소견은 확인되지 않았다.

환자는 이후 좌측 하악골부터 설골까지의 범위에 66 

그레이의 방사선 치료를 33회차에 걸쳐 시행하였다. 2년 

후, 흉부 컴퓨터단층촬영 검사에서 좌측 폐 상엽에 1.7cm 

크기의 결절이 새롭게 발견되었으며 양전자 방출 단층 

촬영검사에서 폐 전이가 의심되어(Fig. 4) 다학제 진료를 

시행하였다. 이에 흉부외과에서 해당부위에 대해 비디

오 흉강경 폐엽 쐐기절제술을 시행하였고, 조직검사상 

여포성 수지상세포 육종의 전이로 확인되어 혈액종양내

과에서 3주 간격으로 총 6회간 아드리아마이신 체표면

적당 40mg 정주 요법으로 항암치료 중에 있다.

Fig. 1. Computed tomography (axial view) shows about 
3.0cm sized exophytic growing solid mass with necrotic low 
density in left submandibular gland region.

A B C

Fig. 2. Histopathology. (A) Proliferation of spindle and ovoid cells in storiform pattern (H&E, ×400). (B) Positive result for CD23
(Immunohistochemistry, ×400). (C) Positive result for CD21 (Immunohistochemistry, ×400).

Fig. 3. Computed tomography (axial view) shows a new en-
hancing soft tissue mass in the left submandibular gland area 
where the submandibular gland was previously excised.
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고찰

여포성 수지상세포 육종은 림프절 기관 B세포의 여포

에서 기원하는 저등급의 림프조직 육종으로 전체 육종의 

0.4%를 차지하며 신체 모든 부위에서 발생할 수 있으나 

주로 림프절에서 발생하는 질환이다. 두경부 영역에서의 

호발부위 또한 상부 경부 림프절로 알려져 있으며 림프

절 외 기관에서의 발생은 매우 드물다.1) 모든 연령대에

서 발생할 수 있지만 호발 연령대는 40대이며 남성과 

여성의 유병율에 큰 차이는 없는 것으로 알려져 있다.7)

여포성 수지상세포 육종은 주로 림프절 영역에서 우연

히 발견되는 무통성 종괴로 나타나는 경우가 대부분이며 

간혹 통증을 동반할 수 있으나 그 외 특이적인 전신증상

을 유발하는 경우는 드물다.8) 본 증례에서 환자는 악하

선 부위에 우연히 만져지는 무통성 종괴를 주소로 내원

하였다. 

여포성 수지상세포 육종의 영상학적 소견으로는 전산

화 단층촬영에서 대부분 경계는 명확하고 일부 저음영을 

포함한 비균질적인 밀도를 보이는 타원형의 종괴로 보이

며, 괴사로 인한 낭성 변화와 석회화를 동반하기도 한다. 

자기공명영상검사 소견으로는 T1-강조영상에서 주변 근

육과 비교했을 때 저신호 혹은 동등신호 강도, T2-강조영

상에서 고신호 강도로 나타나는 비균질한 종괴로 보이며 

종괴에 섬유화나 석회화가 동반된 경우에는 저신호 강

도, 출혈이 동반된 경우 고신호 강도로 나타나게 된다.9) 

그러나 여포성 수지상세포 육종의 경우 발병 부위와 종

양 구성 성분에 따라 영상검사 소견이 비특이적이므로 

영상검사만으로 진단을 내리는 데에는 매우 제한적이다. 

따라서 조직병리학적 접근이 여포성 수지상세포 육종의 

진단에 필수적인 요소이다.

병리학적 검사상 육안적으로는 비교적 경계가 명확한 

고형 종괴로 보이며 표면은 노란색에서 회색을 띄고 출

혈과 괴사 부위가 관찰되기도 한다. 조직학적 검사상 모

양이 균등한 방추형, 타원형 세포 모두 관찰될 수 있으며 

소포 염색질 패턴과 가성 핵내 세포질 봉입체, 핵소체를 

가지는 호산구성 세포질과 핵을 볼 수 있다.8) 종양 세포

는 일반적으로 다발성 혹은 합포체 형태로 배열되어 있

으며, 일부 영역에서는 소용돌이 또는 나선형의 패턴을 

보이며, 종종 작은 림프구가 혼합되어 있다. 유사분열 

비율은 낮은 편이지만 다형성의 경우 유사분열 비율이 

높을 수 있다.8)

여포성 수지상세포 육종은 드물고 다른 방추세포종양

과 유사하기 때문에 흔히 오진될 수 있어 면역조직화학염

색이 진단에 필수적이다.8) 일반적으로 비종양성 여포성 

수지상세포의 면역 표현형을 나타내며 수지상세포의 지

표인 CD21, CD23, CD35에서 양성을 띄는 경우가 흔하

고, 세포막이 염색되는 특징이 있다. 또한 Vimentin, fas-

cin, desmoplakin, EGFR과 간혹 S100, CD68 등에서도 양

성반응을 보일 수 있지만, 특이적인 염색반응은 아니기에 

진단 시 유의해야 하며 CD1a, CD34, CD3, CD79a, CD30, 

lysozyme, desmin에서는 음성반응을 보인다.10) 본 증례의 

경우엔 CD21, CD23, Vimentin에서 양성, Ki-67에서 약한 

양성반응을 보이고 CD68, CD1a에서는 음성반응을 보였다.

두경부 영역에서의 여포성 수지상세포 육종의 치료는 

수술적 절제를 통한 종양의 광범위한 제거가 주된 치료

방법이며, 국소적인 전이가 확인된 경우엔 경부청소술

을 병용하지만, 확인되지 않은 경우에서 경부청소술의 

병용 여부에 대해서는 아직까지 확립된 것이 없다. 보조 

항암화학요법과 방사선 치료의 경우 6cm 이상의 크기가 

큰 종양이나 세포 이형성과 같은 고분화 종양의 특징을 

가지는 경우에 종종 시행되지만, 일부 연구들에 따르면 

보조 요법들에 대한 확립된 이득은 아직까지 없다고도 

하며 수술적 절제만을 시행한 환자와 보조 요법을 병용

한 환자간의 예후에 큰 차이가 없었다는 보고들도 있다.1) 

여포성 수지상세포 육종의 국소 재발은 흔히 일어나며 

림프절 외 기관에서의 재발률은 20~50% 정도, 전이 비율

은 20% 가량으로 알려져 있다.10,11) 흔한 전이 기관으로는 

간, 콩팥, 림프절이 포함되며 불량한 예후 인자로는 젊은 

나이, 6cm 이상의 종양 크기, 조직의 응고 괴사, 세포학적 

이형성, 10 고배율 시야에서 5개 이상의 유사분열 등이 

알려져 있다.10,11) 본 증례의 경우 첫 수술 당시 종양의 크

기는 3cm로 6cm을 넘지 않았고, 10 고배율 시야에서 13

개의 유사분열이 관찰되었으나 그 외 절제면의 침범, 세

포 이형성, 조직의 응고 괴사가 관찰되지 않았으며 다른 

부위로의 전이 또한 확인되지 않았기에 방사선 등을 포

함한 추가적인 치료 없이 추적관찰을 시행했었다. 하지

Fig. 4. Positron emission tomography (axial view) shows 1.7cm
sized hypermetabolic nodule in left upper lobe of lung.
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만 이후 악하선 내부에 종양이 재발하여 방사선 치료를 

추가로 시행하였으며 이후 발생한 폐 전이에 대해 항암

치료까지 진행 중에 있다.

종합적으로 고려해 봤을 때, 여포성 수지상세포 육종

의 희귀성으로 인해 아직까지 명확하게 확립된 치료는 

없는 반면 저등급의 종양임에도 재발 및 전이 비율이 

높기에 종양의 광범위한 절제 뿐만 아닌 치료 전략과 

그 예후에 대한 추가적인 연구들이 진행되어야 할 것으

로 사료된다.
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