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Primary Ewing sarcoma (ES) arising in the head and neck region is extremely rare, comprising 
only 1-4% of all cases of ES. ES is much more common in children and white populations, 
and has a slightly male predominance. About a quarter of patients have detectable metastases at 
diagnosis. The lung is the most common site for metastases (50%), followed by bone (25%) 
and bone marrow (20%). We report a case of 27-year-old woman who presented with cervical 
Ewing sarcoma with lung metastasis and was treated with surgery and chemotherapy. 
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서     론 
 

두경부에 발생하는 원발성 유윙씨 육종(Ewing sarcoma, 

ES)은 매우 드물며, 모든 ES 환자의 1~4%를 차지한다.1) 

ES는 주로 소아에서 발생하며, 뼈나 연조직에서 기원하는 

작고 둥근 세포 신생물(small round cell neoplasm)이다.2) 

그리고 백인과 남자에서 더 흔한 것으로 보고되고 있다. 원

발성 ES의 25% 정도는 진단 당시 원격 전이를 동반하고 

있다. 폐가 50% 정도로 가장 흔하며, 뼈(25%), 골수(20%) 

순이다.3) 

원발성으로 발생한 경우는 광범위 절제술, 항암화학요법, 

방사선 치료로 치유가 가능하지만, 폐 등의 다른 기관에 전

이가 있을 때는 복합 요법을 하더라도 예후가 불량한 경우

가 많다. 특히 ES가 매우 드문 종양이라 대부분의 문헌에

서 증례보고에 그치고 있는 실정이라 확실히 정립된 치료

가 없는 실정이다. 국내 문헌에서 두경부 영역에 보고된 

증례는 하악골에 발생한 2예, 경구개에 발생한 1예가 전부

였고, 경부 연조직에서 발생한 증례는 아직까지 보고되지 

않았다.4-6) 저자들은 수술 및 항암화학요법으로 치료한 폐

전이가 동반된 원발성 경부 ES를 치험하였기에 문헌고찰과 

함께 보고하고자 한다. 

 

증     례 
 

24세 여자 환자가 2007년 1월 우측 경부 종물을 주소로 

본원 외래를 방문하였다. 열이나 통증은 동반되지 않았다. 

신체검사에서 우측 경부 흉쇄유돌근 내측으로 약 3 cm 정

도 크기의 종물이 만져졌으며, 피부와 유착된 소견은 없었

다. 내시경검사에서도 비인두, 구인두, 후두에서도 이상 소

견은 관찰되지 않았다. 초음파 유도하 세침흡인세포검사와 

경부 컴퓨터단층촬영(computed tomography, CT)을 시

행하였다. 세침흡인세포검사에서 악성 세포는 관찰되지 않

았다. 경부 CT에서 우측 경동맥 공간에 위치한 둥근 종양이 

관찰되었으며, 주위 림프절의 증대 소견은 없었다(Fig. 1). 

저자들은 신경성 종양으로 의진하고, 수술을 계획하였다. 수

술 전 전신마취를 위해 시행한 검사에서는 이상 소견은 없
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었다. 수술 소견상 종물은 4 cm 정도 크기의 난원형 종양

이었으며, 주위 조직과 박리가 잘 되었다. 병리조직검사 결

과 작고 둥근 세포가 관찰되었으며, 면역조직화학 염색에 

cytokeratin 음성, vimentin 일부 양성, LCA 음성, CD 99 

양성, SMA 음성, p53 음성을 보여 ES로 진단하였다(Fig. 

2). 이 후 시행한 전신 전이 여부 확인을 위해 복부 초음

파, 위식도 내시경, 대장내시경, 골주사, 골수 천자검사를 

시행하였지만 특이 소견은 없었다. 하지만 흉부 컴퓨터 전

산화단층촬영에서 좌측 기관주위 림프절에 전이성 ES로 의

심되는 결절이 관찰되었다(Fig. 3A). 폐에 전이성 결절 외

에는 특이 소견이 없어 수술 후 보조 항암화학요법을 시행

하였다. 항암화학요법은 총 12회를 시행하였고, 첫 6회는 

vincristine-ifosfamide-cisplantin 복합 항암화학요법을 

그 뒤 6회는 adriamycin-cisplantin 복합 항암화학요법을 

시행하였다. 현재 정기적인 외래 경과관찰을 하고 있으며, 

수술 후 37개월째 경부와 폐에 재발의 소견은 없는 상태

이다(Fig. 3B).  

 

고     찰 
 

1921년 James Ewing이 처음 ES를 보고한 이 후로 현

재까지 두 번째로 흔한 악성 골종양이다.7) 대부분의 환자

에서는 뼈에서 기원하여 주위 연조직으로 침범한다. 두경

부에 발생하는 원발성 ES는 매우 드물며, 모든 ES 환자의 

1~4%를 차지한다.1) ES는 주로 소아에서 발생하며, 뼈나 

연조직에서 기원하는 작고 둥근 세포 신생물(small round 

cell neoplasm)이다.2) 그리고 백인과 남자에서 더 흔한 것

으로 보고되고 있다. 원발성 ES의 25% 정도는 진단 당시 

원격 전이를 동반하고 있다. 폐가 50% 정도로 가장 흔하며 

뼈(25%), 골수(20%) 순이다.3) 그러므로 진단 당시 흉부 

전산화단층촬영, 골주사, 양전자단층촬영, 골수 천자검사 등
Fig. 1. Contrast enhanced neck computed tomography. About 2.5
×2.5 cm sized round mass is seen in right carotid space. 

Fig. 2. The tumor is composed of small round cells proliferated in lobular pattern (H-E, ×40)(A). High power view of the tumor showing 
relatively uniform small cells with scanty cytoplasm (H-E, ×200)(B). The tumor cells show CD99 reactivity on immunohistochemistry 
(anti-CD99, ×200)(C). 

A B C

Fig. 3. Contrast enhanced chest
computed tomography showed left
metastatic paratracheal lymph node
(A). Metastatic lymph node is not
seen after chemotheraphy (B). 

BA 
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으로 전이 여부를 확인하는 것이 중요하다. 본 증례에서도 

흉부 전산화단층촬영에서 폐 전이가 동반되어 있었다. 

흔한 임상 증상으로는 국소적인 동통, 연조직 종창이며, 

그 외 증상이나 징후로는 압통, 체중감소, 고열, 권태감, 빈

혈, 백혈구 증가, 혈침속도 상승 등을 보일 수 있다.8) 병리조

직학적으로 소원형세포가 일정한 모양으로 치밀하게 밀집

되어 있고, 세포질의 경계가 명확하지 않고, 세포의 크기는 

림프구보다 조금 크다. 세포의 간질부는 적고 핵은 둥글고 

한두 개의 핵소체를 가지고 있으며 당과립을 함유하고 있

어 PAS 염색에 붉게 염색된다.5) 면역조직화학 염색이 ES

의 진단에 중요하다. MIC2 유전자의 발현이 확진에 중요한

데, 이 유전자는 T -lymphoblastic lymphoma, poorly dif-
ferentiated synovial sarcoma, small cell osteosarcoma, 

rhabdomyosarcoma 등에서도 발현될 수도 있어 진단에 

주의를 요한다. 그리고 CD99, CD56에 양성을 보이지만, 

S-100, desmin, factor 8 cytokeratin에는 음성 반응을 

보여 진단에 도움이 될 수 있다.2) 또한 유전학적인 검사에

서 HBA-7과 염색체 11번과 22번 전위의 발현도 진단에 

도움이 된다.2) 

과거에는 방사선 치료가 주된 치료법이었지만 최근에는 

수술, 방사선 치료, 항암화학요법을 복합적으로 사용한다. 

수술적 방법으로 광범위 절제술이 선호되지만 경부에서는 

중요 신경 및 혈관의 구조물 침범이 빈번하고 기능적이나 

미용적으로 변형을 유발할 수 있어 완전 절제가 쉽지 않아 

종양세포가 절제연에 잔존할 가능성이 많다. 단순 적출 후 

육종으로 판명될 경우, 해부학적인 이유로 재수술이 어려

운 경우 보조 병합요법이 필수적이다. 병변이 국소적인 경

우에는 수술 후 방사선 요법을 추가할 수 있지만 본 증례

처럼 타장기에 전이가 있는 경우에는 시행할 수가 없다. 이

러한 이유로 항암화학요법도 추가할 수가 있다. 항암화학

요법이 도입되기 전에는 ES 환자의 생존율은 약 10% 정도

였지만, 도입 후에는 70~80%까지 생존율이 향상되었다.9) 

항암화학요법은 1960년대 처음 도입되었으며, 초기에는 cy-
clophosphamide, dactinomycin, doxorubicin, vincristine, 

carmustine 중 한 가지만 사용하는 단일 요법을 사용하였

지만, 최근에는 3제 또는 4제를 사용하는 복합 항암화학요

법이 주를 이루고 있다.9) 본 증례에서도 12회의 복합 항암

화학요법을 사용하여 좋은 결과를 보여주고 있다. 

약 12~25%에서 재발하는데, 이런 경우 치료에 잘 반응

하지 않기 때문에 5년 생존율이 10% 정도로 아주 예후가 

불량하다.10) 예후인자로는 발병 부위, 종양의 부피, 재발 여

부, 항암화학요법에 대한 반응, 나이 등이 있다. Ahmad 등11)

은 16세 미만인 경우가 16세 이상보다 유의하게 5년 생존

율이나(77%：46%) 무병생존율이(77%：27%) 높다고 보

고하였고, Allam 등12)은 두경부 영역의 ES에서 가장 중요

한 예후인자는 항암화학요법에 대한 반응이라고 하였다. 

저자들은 폐 전이가 동반된 ES 1예를 경험하여 적절한 

수술적 치료와 복합 항암화학요법으로 현재 3년 이상의 추

적 관찰에도 재발의 징후는 보이지 않고 있다. 본 증례처럼 

신경성 종양으로 의진되는 환자라 할지라도 한 번쯤은 ES 

진단의 가능성도 고려해 보아야 하며, 확진 시 적극적인 전

이 검사와 복합적인 치료가 환자의 무병 생존에 도움을 줄 

것이다. 
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