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Primary Malignant Fibrous Histiocytoma of 
the Mesoappendix: Report of a Case
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Kim, M.D., Kwang Hwa Park, M.D.1, Dae Sung Kim, 
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A primary malignant fibrous histiocytoma (MFH) is a soft 
tissue sarcoma of mesenchymal origin. A primary MFH 
occurs most commonly in the extremities and the trunk 
in adults, but rarely in the alimentary tract. We report a 
case of MFH of the mesoappendix in a 49-year-old male 
who presented with a periappendiceal abscess. To the best 
of our knowledge, this is the first report of MFH in the 
large intestinal tract, including the appendix, in Korea. The 
patient recovered well after a right hemicolectomy and was 
given adjuvant chemotherapy. J Korean Soc Coloproctol 
2006;22:132-136
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서      론

  원발성 악성 섬유성 조직구종(primary malignant fi-

brous histiocytoma)은 매우 드문 연부조직의 종양으로 

소용돌이형(storiform) 혹은 cartwheel 양상의 다형성 육

종(pleomorphic sarcoma)이다. 1963년 Ozello가 섬유아

세포와 조직구세포가 혼재되어 있는 종양을 보고하면

서 처음 기술되었다.
1,2

  원발성 악성 섬유성 조직구종은 주로 성인의 사지

와 체간, 후복막에 발생하며 소화기계에서 발병하는 

것은 매우 드물어 문헌상의 보고도 50예가 안 되며 그 

중 결장 및 직장의 원발성 악성 섬유성 조직구종은 20

예 미만으로 보고되고 있다.

  국내에서도 복강 내의 후복막강,
3 소장 및 장간막4 

등에서의 증례가 보고된바 있으나 충수를 포함한 대

장의 원발성 종양은 보고된 예가 없다. 

  이들의 예후는 극히 불량하여 빠른 국소재발과 원

격전이로 재발하는 것이 특징이며 예후인자는 일차종

양의 크기와 침윤정도와 연관이 있고 수술적 완전절제

만이 치료로 선택할 수 있는 방법으로 인정되어 있다.
5

  최근 저자들은 급성 충수염과 농양을 동반한 충수

장간막 기원의 원발성 악성 섬유성 조직구종 1예를 치

험하여 이에 보고하는 바이다.

증      례

  49세 남자 환자가 3일간의 지속된 우하복부 동통과 

종괴를 주소로 내원하였다. 과거력상 환자는 평소 건

강하게 지냈으나 약 3일 전부터 지속적인 통증이 우하

복부에 발생하여 타 병원에 내원하여 급성 충수염 진

단하에 수술을 시행하였다. 

  당시 수술소견상 충수는 경미한 염증소견을 나타내

었고 장간막 및 맹장의 기저부에 경미한 농양 소견과 

3×3 cm 크기의 종괴가 촉지되었으며 수술은 단순충

수절제술을 시행받았다. 이후 환자는 정밀 검사를 위

하여 본원에 전원되었다. 가족력상 특이소견 없었다.

충수장간막의 원발성 악성 섬유성 조직구종 1예
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  최근 수개월 동안 체중감소나 야간의 발열이나, 한

선 등의 전신증상은 없었다. 내원 당시 신체검사상 전

신상태는 양호하였으며, 두경부나 사지 및 서혜부에 

종괴의 촉지나 이상소견은 없었다. 

  복부소견상 우측 하복부에 Rocky-Davis 절개선 창상 

및 우측배액관이 관찰되었으며 압통의 소견은 관찰되

지 않았다.

  원발병소의 확인을 위하여 소화기계검사를 시행하

였다. 분변 잠혈검사는 정상이었고, 전장대장내시경상 

직장 및 에스자결장에 10 mm 크기의 관상형 종성 용

종외에 맹장 및 말단 회장부 등 다른 부위에 특이소견

은 없었다.

  검사실 소견상 혈청 암 태아성항원(CEA)은 2 ng/ml

로 정상이었고, 그 외 종양표지자 모두 정상이었다. 일

반혈액검사 및 혈청 전해질검사, 간기능 검사 및 기타 

화학 검사도 정상소견을 보였다.

  방사선 소견상 단순복부방사선 사진에서 우하복부

의 경미한 장마비 소견 관찰되었고, 복부골반의 전산

화 단층촬영에서(CT) 맹장 내측의 충수장간막 주위에 

3.5×3 cm 크기의 혼합형 음영의 종괴가 관찰되었다

(Fig. 1).

  수술소견 및 경과: 대장 전처치 후, 전신마취하에 환

자를 앙와위 자세를 취한 후 정중 절개로 개복하였다. 

이전의 충수돌기 절제술로 충수돌기끝은 관찰되지 않

았으나 종괴와 주위 조직들의 유착이 관찰되었으며 

복강 내 복수는 없었다.

  유착박리 후 맹장 기저부 내측 및 충수장간막에 3.5 

cm 크기의 종괴가 관찰되었고, 회맹부에 다수의 장간

막 림프절 종대가 관찰되었다. 그 외 원격전이 소견은 

보이지 않았다. 수술은 우반결장절제를 시행하였으며 

회장과 횡행결장의 일차 문합술을 시행하였다. 

  환자는 수술 후 12일째 별다른 합병증 없이 퇴원하

였으며 술 후 6개월간 본원에서 Ifosfamide, Mesna, 

Doxorubicin, Cisplatin 등의 다제병합 항암화학 약물 치

료하였으며 술 후 18개월 경과하여 현재까지 국소재

발이나 원격전이 소견은 관찰되지 않고 있다.

  병리학적 소견: 육안적으로 직경 3 cm 크기의 불규

칙한 모양의 고형 종괴가 충수장간막에 관찰되며 이 

종괴는 충수돌기와 맹장 기저부로 침윤되어 있다(Fig. 

2). 결장주위의 획득한 림프절 34개 중 2개의 림프절에 

전이가 관찰되었다.

  현미경적 소견상 불규칙한 배열의 방추형 세포가 

보이며 다형성의 암종과 조직구 세포에 특이하다고

Fig. 2. There is a ill-defined 

solid mass in the mesoappendix. 

It is yellow gray with infiltrative 

growth into the appendix and 

cecum base (A, B).
A B

Fig. 1. A mass of heterogenous density extends to the right 

medial side from the cecum.
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알려진 염색 기법인 CD-68, α-1 antichymotrypsin의 형

광 면역조직화학검사에 강하게 염색되었다(Fig. 3). 또한 

간질성 기질 종양에 비교적 특이하다고 알려진 C-kit, 

CD-34, Smooth muscle actin, S-100 protein 등의 면역 형광

에 염색되지 않아 위장관 간질성종양(gastrointestinal 

stromal tumor)을 진단에서 제외할 수 있었다(Fig. 4).

고      찰

  원발성 악성 섬유성 조직구종은 다형성 육종으로 

Fig. 3. Anaplastic spindle cells are arranged haphazardly in sheets (A) (H&E stain, ×400). Tumor cells show positive stain for CD-68 

(B) and α1-antichymotrypsin (C).

A B C

Fig. 4. Tumor cells show negative stain for C-kit (A), CD-34 (B), smooth muscle actin (C), and S-100 protein (D) (H&E stain, ×400).

A B

DC

C kit- CD-34

Actin S 100 protein-
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1963년 Ozello가 처음 기술하였으며,1 이후 O'Brein과 

Stout
2도 빠른 분열속도, 침투성 성장, 전이 등이 특징이라

고 하였다. 분류는 소용돌이-다형성(storiform-pleomor-

phic), 혼합형(myxoid), 거대 세포형(giant cell), 염증형

(inflammatory) 등의 세부형태로 나누어 볼 수 있다.
6

  발생부위는 신체 연부 조직 어디에서나 생길 수 있

으나 주로 성인의 사지(68%)나 후복막강(16%)에 발생

하는 것으로 알려져 있으며 소화기계에 발생하는 경

우는 매우 드물다.
2,5

  소화기계에서 발생하는 경우 문헌상에서 소장에 원

발성으로 발생한 경우는 여러 저자들이 발표한 바 있

지만 Kobayashi 등
7이 그 동안의 문헌 고찰 및 자신들

의 증례를 포함하여 수술을 시행한 25예를 발표한 것

이 가장 많고 Kotan 등
8은 소장이 원발성이라고 보고

된 이전의 10예를 포함하여 증례를 보고하였는데 이

중 발생부위별로는 십이지장이 2예, 공장 5예, 회장부

위가 4예였다. 반면, 맹장을 포함한 결장, 직장에 발생

한 경우는 역시 Udaka 등
9이 증례 및 문헌 고찰을 하여 

발표한 18예의 보고가 있다. 이 중 맹장은 2예, 상행결

장 5예, 횡행결장 6예, 하행결장 1예, 에스자결장 2예, 

다발성 2예 그리고 직장, 항문 2예로 보고하였으며 충

수가 원발성인 보고는 없었다.

  국내 문헌에도 복강내 및 소화기계에서의 증례가 

확인되고 있으나,
3,4 맹장을 포함한 대장의 증례는 보

고된 바가 없고 본 저자들이 처음 보고하는 바이다.

위장관에 발생한 악성 섬유성 조직구종의 임상 증상 

및 소견은 위장관 출혈이 가장 흔한 증상이고 복부 팽

만 또는 종물 촉지, 복통 등이며 그 외 체중감소, 소화 

불량의 비특이적 증상이 있다.
6
 본 증례에서는 종괴가 

천공성 급성 충수염 및 충수농양을 유발하였고 수술 

소견상 충수장간막의 종괴로 촉지되었으며 수술 후 

조직학적 검사로 진단이 되었다.

  원발성 악성 섬유성 조직구종의 조직학적인 감별진

단으로는 지방육종(liposarcoma), 횡문근육종(rhabdo-

myosarcoma), 다형성 암종(pleomorphic carcinoma), 간

질성 기질 종양(gastrointestinal stromal tumor) 등이 있

으며,
6
 방추형 배열 및 간질 교원질(stromal collagen)이 

부족한 지방 육종 및 횡문근육종은 진단에서 배제할 

수 있었고 면역조직 화학 검사상 상피표지자들(cyto-

keratin, EMA, CEA)에 음성 반응을 나타내어 다형성 

암종을 배제할 수 있었다. 

  또한 조직구 세포에 특이하다고 알려진 염색 기법

인 CD-68, α-1 antichymotrypsin에 강양성 반응을 보이

고 C-kit, CD-34, Actin, S-100 protein에 음성반응을 보

여 간질성 기질 종양보다는 악성 섬유성 조직구종으

로 진단할 수 있었다.

  치료는 조기에 림프절을 포함한 수술적 완전 절제

가 원칙으로 국소재발이나 원격전이는 종양의 크기나 

침윤정도와 연관이 있다고 알려져 있으며,
10,11 문헌 고

찰상으로는 소장에 발생한 경우 재발 및 전이가 40%

에서 발생하였고 2년 생존율이 42.9%였으며,
12 결장 및 

직장에서의 경우는 33%에서 재발 및 전이가 있었으며 

48개월까지 생존한 경우가 있었다.
9 원발성 대장의 병

변 중 추적관찰된 18예 중 재발의 형태는 국소재발이 

2예, 림프절전이 2예, 간, 후복막, 복막 재발이 각각 1

예 있었다 한다.

  악성 섬유성 조직구종의 치료는 방사선 치료에 민

감하지도 않고 전통적인 항암화학약물치료에 효과가 

없는 것으로 알려져 있지만,
10,11 문헌상 원발성 섬유성 

조직구종이 간 전이까지 있던 경우에서 수술과 항암

화학약물 치료를 병행한 경우에서 국소재발 없이 10

개월, 수술과 방사선 치료를 병행한 경우에서는 16개

월까지 국소재발 없이 생존한 경우가 있다고 한다.
10,11 

이들 치료의 선택은 높은 재발률, 불량한 예후를 보이

는 경우가 많으므로 종괴가 큰 경우, 높은 분화도가 있

는 경우, 과거 수술 후 재발된 경우는 항암치료 및 방

사선 치료를 적극 고려하여야 한다. 본 증례에서도 수

술적 완전 절제를 시행하였으며 림프절 침윤과 전이

소견을 보여 항암화학약물 치료를 시행하였으며 술 

후 18개월째 국소재발이나 원격전이 소견은 보이지 

않고 있다. 향후 주기적으로 신체검사, 혈액검사 및 방

사선학적 검사를 통한 국소재발 및 원격전이 여부를 

추적 관찰해야 할 것으로 사료된다. 

결      론

  충수 및 결장, 직장의 원발성 악성육종은 매우 드물

며 또한, 악성 섬유성 조직구종은 더욱 드물다. 저자들

은 국내외적으로 매우 드문 급성 충수염과 농양을 동

반한 충수장간막 기원의 원발성 악성 섬유성 조직구

종 치료를 경험하여 이에 보고하는 바이다.
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