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Pleural Metastasis of Lung 
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Pleuroparenchymal 
Fibroelastosis: A Case Report
흉막폐실질 탄력섬유증과 동반된 폐암의 흉막 전이: 
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Pleural metastasis is the most common cause of malignant diseases involving the pleura, 
and characterized by pleural effusion, nodules, and thickening. Pleuroparenchymal fibro-
elastosis (PPFE) is a disease characterized by apical pleural thickening and subjacent paren-
chymal fibrosis. We report a case of a 60-year-old male with lung cancer in the left lower 
lobe and underlying PPFE combined with left apical pleural metastasis. Initially, asymmetric 
left apical pleural thickening due to pleural metastasis was mistaken for PPFE. Additionally, 
we describe the imaging and histopathological findings of PPFE, including MRI findings.
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서론

악성암의 흉막 전이 소견은 흉수가 가장 높은 빈도를 보이고, 흉막의 결절 또는 종괴, 

1 cm 이상의 흉막 비후 등이 있으나(1, 2) 흉수를 동반하지 않는 흉막 결절 혹은 흉막 비

후 등의 형태로도 나타날 수 있는 것으로 알려져 있다(3). 

한편, 흉막 비후를 보일 수 있는 다양한 질환 중 하나인 흉막폐실질 탄력섬유증(pleu-

roparenchymal fibroelastosis; 이하 PPFE)은 매우 드문 사이질 폐질환의 한 종류로 주

로 폐 첨부의 흉막과 주변 폐 실질의 섬유화를 특징으로 하는 질환이다(4). 

저자들은 좌하엽에 원발성 폐암이 있는 60세 환자에서 흉수를 동반하지 않는 좌측 첨
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Pleural Metastasis 

부의 비대칭적인 흉막 비후와 흉막밑 섬유화 소견이 있어 PPFE로 간주하였으나 흉막 전이가 함

께 있었던 증례를 경험하여 문헌고찰과 함께 이를 보고하고자 한다. 

증례 보고

60세 남자 환자가 내원 1개월 전부터 발생한 좌측 흉통 및 활동 시 발생하는 숨참 증상과 약간의 

기침을 주소로 내원하였다. 내원 당시 활력 징후는 정상 범주였으며 신체 진찰에서 우측 폐 하부

에서 수포음이 약하게 들리는 것 이외의 다른 이상 소견은 없었다. 이외 기왕력 및 수술력 없었으

며, 40갑년의 흡연력 및 35년의 인테리어 관련 직업력이 있었다.

내원 당시 흉부 X선과 3주 뒤 시행한 조영증강 흉부 CT에서 좌하엽에 5.7 cm 크기의 종괴가 있

고 양측 첨부 흉막 비후와 흉막밑 결절형 섬유화 소견이 있었다. 3년 전 시행한 CT (Fig. 1A)와 비

교하여 좌측에 비대칭적인 흉막 비후 및 이전 보이지 않던 1.1 cm 두께의 흉막밑 섬유성 밴드 등

이 나타났으며 관상영상에서 측정한 흉곽 최고점으로부터 섬유화의 두께는 좌측과 우측이 각각 

대략 10 mm, 6.5 mm로 측정되었다(Fig. 1B, C). 우측의 경우 유의미한 변화 소견을 보이지는 않

았으나 양측 모두 PPFE에 합당한 소견으로 생각하였다. 더불어 양하엽 기저 분절에 흉막밑 그물 

음영과 간유리음영이 동반되어 사이질 폐 이상(interstitial lung abnormality)으로 판단하였다. 

이외 다수의 종격 림프절 비대가 동반되어 있었으며 흉수는 없었다. 흉부 CT 촬영 다음 날 종괴에 

대한 광섬유 기관지 내시경을 통한 조직검사에서 폐 샘암종(adenocarcinoma, acinar and solid 

pattern)으로 확진되었다. 

흉부 CT 촬영 4일 후 병기결정을 위한 18F-FDG PET-CT를 시행하였고, 종괴 부위(maximum 

standardized uptake value; 이하 SUVmax: 8.88) 및 다수의 종격 림프절비대에서 18F-FDG 흡수

(SUVmax: 2.96–5.42)가 확인되었다. 5일 후 기관지초음파내시경을 통한 바늘생검을 추가적으로 

진행하였고 우측 상부 기관곁 림프절(2R, right upper paratracheal lymph node), 우측 하부 기

관곁 림프절(4R, right lower paratracheal lymph node), 기관용골밑 림프절(7, subcarinal 

lymph node) 등에서 전이로 확진되었다. 더불어, 좌측 첨부 흉막에도 18F-FDG 흡수(SUVmax: 

5.34)가 있었으나 종괴는 좌하엽에 위치하며 인접 흉막의 비후나 흉수 역시 동반되지 않아 전이성 

병변보다는 PPFE 병변에 의한 소견일 가능성이 높다고 생각하였다(Fig. 1D). 이에 따라 임상적 

TNM 병기는 T3N3M0, 폐 샘암종 3기(stage IIIc)로 판단하였다. 

이후 항암 및 방사선 치료 중 환자는 지속적으로 좌측 흉통 및 좌측 겨드랑이로 뻗치는 양상의 

통증을 호소하여 이에 대한 원인을 찾기 위해 처음 흉부 CT 촬영 후 6개월이 되는 시점에 조영증

강 상완 신경총 MRI를 시행하였다. 양측 폐 첨부의 흉막밑 섬유화나 섬유성 밴드 및 흉막 비후의 

경우 T2 강조영상에서 골격근보다 약간 높은 정도의 신호강도를 보이며, T1 강조영상에서 등신호

강도를 보였다. 조영증강 T1 강조영상에서는 우측은 흉막밑 섬유화 부분에 균일하게 조영증강을 

보였고, 좌측의 경우도 흉막밑 섬유화 부위를 포함하여 비후된 흉막에 전체적으로 조영증강을 보

이고, 주변 흉곽과 좌측 상완 신경총 일부(C8 및 T1)로 스며들 듯 침범하는 소견이었다(Fig. 1E). 

소량의 좌측 흉수도 새로이 동반되었으나 전이에 의한 소견 외에도 방사선 치료에 의한 소견일 가



https://doi.org/10.3348/jksr.2023.0024 633

J Korean Soc Radiol 2024;85(3):631-636

Fig. 1. A 60-year-old male with lung cancer in left lower lobe.
A. Axial chest CT image with lung window setting obtained 3 years previously shows bilateral apical pleuroparenchymal thickening and, 
subpleural nodular and ground-glass opacities, suggestive of PPFE (arrows).
B, C. Axial (B) and coronal (C) chest CT images with lung window setting show progression of bilateral apical pleuroparenchymal thicken-
ing (arrows) with subpleural fibrotic bands of 1.1 cm (arrowhead). Moreover, the thickness of fibrosis from the uppermost each hemitho-
rax is approximately 10 mm (left) and 6.5 mm (right).
D. 18F-FDG PET/CT shows 18F-FDG uptake along the left pleura (SUVmax: 5.34, arrows) and in the mass in the left lower lobe (maxSUV: 8.88, 
arrowhead).
E. Gadolinium-enhanced coronal T1-weighted image obtained after 6 months from the previous chest CT shows homogeneously enhanc-
ing thickened pleura in the bilateral apical thorax (arrowhead) and an infiltrative enhancing lesion in the left upper thoracic wall involving 
the inferior trunk (C8 and T1 component) of the left brachial plexus (arrow). Faint high signal intensity (asterisk) in the left hemithorax is 
noted because of the presence of left pleural effusion.
F. The histologic specimen (hematoxylin-eosin stain, × 40, left) obtained from the left pleura biopsy shows adenocarcinoma infiltrating 
the subpleural area (black arrowhead) combined with visceral pleural and subpleural fibrosis (white arrowhead). High power view of the 
specimen shows multiple cancer cells (arrows) with surrounding fibrosis (hematoxylin-eosin stain, × 100, middle) and prominent deposi-
tion of elastic fibers in obliterated alveolar space (arrows) (Verhoeff-van Gieson stain, × 100, right), suggesting PPFE.
SUVmax = maximum standardized uptake value, PPFE = pleuroparenchymal fibroelastosis
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Pleural Metastasis 

능성이 모두 있다고 생각하였다. 이후 MRI 촬영 6일 뒤 흉막 전이의 감별을 위해 CT를 이용한 좌

측 상부 흉막에 대하여 경피적 바늘 생검을 시행하였고 병리 결과 기저 PPFE와 동반된 폐 샘암종

의 흉막 전이로 확진되었다(Fig. 1F). 이후 환자는 추가적인 방사선 치료를 진행했으나 이후 간, 신

장, 폐 전역으로 전이되어 최초 진단 후 8개월 후 사망하였다. 

이 증례 보고는 인하대병원 연구윤리심의위원회로부터 승인을 받았으며 연구 대상자의 서면 동

의를 면제받았다(IRB No. 2023-01-014-000).

고찰

흉막에 발생하는 가장 흔한 악성 질환은 흉막 전이로 폐암이 가장 흔한 원발암으로 알려져 있으

며 흉막으로의 전이는 병기 상 M1에 해당하여 생존율의 감소와 연관되어 있다(2). 

PPFE의 영상의학적 소견으로는 흉부 CT상 하엽의 침범 여부는 없거나 적으며 주로 상엽에 흉

막밑 섬유화와 동반된 흉막 비후 소견이 있다. 비후 소견은 양측성의 불규칙적인 결절형의 형태

로 보일 수 있으며, 섬유화가 진행됨에 따라 이차적인 망상 음영 등이 나타날 수 있다(4). 조직병

리 소견은 폐의 상엽에서 내장흉막의 비후와 흉막과 연접한 폐 실질 내의 폐포 내 섬유화가 보이

고 이와 함께 탄력 섬유(elastic fiber) 및 고밀도의 콜라젠(collagen)의 현저한 침착을 보이는 경

우 2012년 Reddy와 동료들에 의해 제시된 진단기준에 따라 “Definite” PPFE로 진단할 수 있다(4).

본 증례의 경우 위의 영상의학적 소견과 더불어 좌측의 흉막에서 진행한 조직검사 상 좌측의 내

장흉막의 비후 및 섬유화 소견과 일부 허탈된 폐포 내의 섬유화 및 탄력 섬유의 침착 소견 역시 존

재하여 위 진단기준을 적용 시 영상의학적 및 조직병리학적 “Definite” PPFE 해당하는 소견이다. 

비록 3년 전과 비교 시 좌측에 비대칭적인 비후 증가 소견이 있었으나 PPFE의 흉막 비후 정도는 

비대칭적(5) 혹은 편측성의 발생 사례(6) 역시 보고된 바 있어 저자들은 초기 CT 소견상 PPFE의 

소견으로 판단하여 흉막 전이 가능성을 낮게 판단하였다.

반면 폐 첨부 모자(apical cap)는 주로 시간의 경과에 따른 진행 소견이 드물며, 섬유화의 두께

가 흉곽 최고점으로부터 5 mm 이내로 국한되는 점에서(5) 영상의학적인 감별이 되며, 폐포 내의 

섬유화 혹은 탄력섬유 침착 없이 흉막밑 섬유화에만 그친다는 점에서 조직병리학적으로도 감별

이 되는 점이다. 

PPFE의 18F-FDG PET-CT 소견은 저자들이 아는 한 소수의 증례 보고 및 문헌 외 알려진 바가 

없다. 한 문헌에서 PPFE 병변으로의 18F-FDG 흡수가 있을 수 있다고 서술한 바 있으며(7) 양측 첨

부의 PPFE 흉막 비후 영역에 걸쳐 본 증례보다 약한 정도이나 18F-FDG 흡수(SUVmax: 1.4)를 보

였던 한 사례가 있었다(8). 이에 본 증례에서 보인 좌측 흉막의 편측성의 18F-FDG 흡수 소견은 위

의 흉부 CT 소견을 함께 고려할 때 PPFE 병변 자체에 의해 발생했을 가능성이 있다고 생각하였고 

이 역시 흉막 전이와의 감별을 어렵게 만든 요인이 되었다. 

그러나, 우측은 18F-FDG 흡수를 보이지 않는데 반해 비대칭적으로 비후된 좌측 흉막에 국한하

여 림프절 전이에서와 유사한 정도의 18F-FDG 흡수를 보였다는 점과 2 이상의 SUVmax를 보이는 

경우 악성 흉막 질환의 가능성이 높다는 점(9) 등을 고려하였을 때 결과적으로 PPFE의 진행 소견
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보다 전이에 의한 소견임을 더 시사한다고 볼 수 있겠다. 

저자들이 아는 한 PPFE의 MRI 소견에 관하여 보고된 바가 없고 본 증례에서 PPFE의 자기공명

영상 소견으로 T1 강조영상에서는 골격근과 비교 시 등신호강도를, T2 강조영상에서는 약한 고신

호강도를 보이며, 조영증강되는 소견임을 확인하였으나 앞으로 더 많은 증례를 관찰해야 일반적

인 소견을 알 수 있을 것으로 판단된다. 다만, 본 증례에서 촬영한 MRI 프로토콜 내에 확산강조영

상 등은 포함되지 않아 MRI 소견만으로 PPFE와 PPFE와 혼합된 전이암과의 구별에 어려움이 있

으나 흉곽으로의 침습 소견은 전이암을 시사하는 소견으로 생각할 수 있겠다.

일반적인 흉막 전이의 기전으로는 혈행전이 및 림프전이 등이 있다(2). 본 증례의 PPFE의 경우 

흉막밑 섬유화 정도가 견인성 기관지 확장증 혹은 부피 감소 등의 상엽의 구조적 왜곡을 유발할 

정도로 진행하지는 않아 섬유화가 진행되었더라도 혈행전이 혹은 림프전이 등으로 여전히 침범 

가능한 영역이 될 수 있을 것으로 생각된다. 또한, 이차적으로 벽측 흉막으로의 전이가 이어지는 

경우 흉막 유착을 따라 발생할 수 있으므로(2) PPFE에 의해 발생한 섬유화가 흉곽 침습으로 이어

지는데 일부 기여했을 가능성도 고려해 볼 수 있겠다. 

따라서, 이 증례를 통해 기저 PPFE가 있는 폐암 환자에서 비대칭적인 흉막 비후 소견이나, 흉막 

비후 영역을 따라 2 이상의 SUVmax를 보이는 18F-FDG 흡수 소견 혹은 PPFE 병변의 흉곽 침습 소

견 등이 동반된 경우 흉막 전이를 고려할 수 있으며 이를 바탕으로 병기 진단 및 치료 방침을 정하

는데 기여할 수 있을 것이다.
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흉막폐실질 탄력섬유증과 동반된 폐암의 흉막 전이: 
증례 보고

홍성철1 · 김루시아2 · 이민경3 · 이홍렬4 · 이경희1*

흉막 전이는 흉막에 생기는 악성 질환 중 가장 흔한 원인으로 주로 흉수, 흉막의 결절, 흉막 

비후 등의 소견을 보인다. 한편, 흉막폐실질 탄력섬유증(pleuroparenchymal fibroelasto-

sis; 이하 PPFE)은 폐 첨부의 흉막과 주변 폐 실질의 섬유화를 특징으로 하는 질환이다. 저자

들은 폐의 양 첨부에 기저 PPFE와 함께 좌하엽에 위치하는 원발성 폐암의 좌측 첨부 흉막 전

이가 동반되었던 60세 남자 환자의 증례를 보고한다. 흉막 전이로 인한 좌측 첨부의 비대칭

적인 흉막 비후 소견이 진단 초기에 기저 PPFE 병변으로 오인되었다. 또한 PPFE의 MRI 소

견을 포함한 영상 소견 및 조직병리학적 소견을 함께 기술하였다.
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