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서     론

상피모양 혈관내피종(epithelioid hemangioendothelioma)

은 혈관에 분포하는 드문 종양으로, Weiss와 Enzinger1)에 의

해 처음으로 명명되었다. 이 종양은 혈관 내피세포에서 기원하
며, 혈관종과 혈관육종 사이의 중등도의 악성도를 보인다.1) 상
피모양 혈관내피종은 주로 상, 하지, 간, 폐 및 골격에서 발생

하고 두경부에서는 매우 드물게 나타나는데, 두경부에서는 연
부조직이 많은 경부의 악하선 주변에서 가장 많이 발생하는 

것으로 보고되어 있으며 비강에서의 사례는 매우 희박하다고 

볼 수 있다.2,3) 본 저자들은 간헐적인 비출혈을 주소로 내원하
였다가 좌측 비강 내에 발병한 상피모양 혈관내피종으로 진단

받은 환자 1예를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증     례

17세 남자 환자가 2개월간 지속된 좌측 비강에서의 간헐적 

비출혈을 주소로 내원하였다. 환자의 과거력 및 가족력의 특

이 소견은 없었다. 출혈은 5분 이내에 멈췄으며 비출혈 이외의 

다른 증상은 없었다. 비강내시경 검사에서 좌측 중비갑개 외

측면에 1×1 cm 크기의 혈병(blood clot)을 동반한 구형의 회

적색 종괴가 관찰되었으며(Fig. 1A), 비중격 만곡이나 비강 점

막의 미란 등 비출혈의 원인이 될 만한 다른 소견은 관찰되지 

않았다. 부비동 컴퓨터단층촬영상 중비갑개 외측 및 중비도에

서 조영 증강이 되지 않는, 육안 소견과 같은 크기의 연부 조

직 소견이 관찰되었다(Fig. 2). 비강 및 주변 조직에서 전이를 

의심할 만한 침습소견은 관찰되지 않았다. 이에 비강 내시경

을 이용한 좌측 부분 중비갑개 절제술이 국소 마취 하에 시행

되었으며, 종괴를 포함해서 5 mm 이상의 안전 경계를 둔 완

전 절제가 이루어졌다(Fig. 3). 조직 검사상 H-E 염색에서 경

계가 분명한 혈관중심성 종양으로 절제 부위의 안전 경계가 

확보되었으며, 현미경상 내피세포의 과형성 및 세포 내부에 

풍부한 호산구성 세포질과 공포가 관찰되었다(Fig. 4). 또한 
면역염색상 CD34 양성, HHV8 음성 소견을 보였다(Fig. 4C). 
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Epithelioid hemangioendothelioma (EHE), a rare vascular tumor that is both clinically and his-
tologically an intermediate between angiosarcoma and hemangioma, was first described by 
Sharon Weiss and Franz Enzinger. It is characterized by proliferation of a distinct type of endo-
thelial cells, which exhibit epithelioid morphology. It typically occurs in the 20-40 age range 
with no sex predilection, although the overall age range involved is much broader. This indolent 
tumor is potentially recurrent, but it rarely metastasizes. There are very few cases of EHE of 
nasal cavity described in the English literature. We describe here a case of EHE on the left 
middle turbinate of a 17-year-old male who presented with history of intermittent epistaxis. 
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A B
Fig. 1. Preoperative findings (A) shows about 1cm sized, globular, red mass on the lateral border of left middle turbinate (arrow). Post-
operative findings (POD 3 m) (B) shows the wound has healed well. MT: middle turbinate, POD: postoperative days.

Fig. 2. Axial (A) and coronal (B) there was 0.5×0.7 sized, non-enhanced soft tissue density on lateral border of left middle turbinate (arrow).

A B

Fig. 3. The tumor and circumjacent middle turbinate were removed (A). The tumor was easily seperated from the middle turbinate (B).

A B
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이에 상피모양 혈관내피종으로 진단하였으며, 환자는 수술 당

일에 바로 퇴원하였다. 추가적인 항암화학치료는 시행하지 않

았으며, 환자는 수술 후 10개월이 지난 현재까지 별다른 합병

증 없이 추적 관찰 중이다(Fig. 1B).

고      찰

상피모양 혈관내피종은 혈관의 내피에서 기원하며, 주로 정

맥에서 발생하고, 혈관종과 혈관육종 사이의 중간 정도의 악

성도를 가진 종양이다.1) 상피모양 혈관내피종은 내피세포의 
상피모양 형태 및 점액성 세포질 때문에 전이성 종양 및 기타 

악성 종양으로 오인받았으며 면역화학염색 및 전자현미경의 

발달에 따라 정확한 진단이 가능해졌다. Weiss와 Enzinger1)

가 최초로 보고하기 전에는 맥관성 종양, 조직구종성 혈관

종, 또는 단순히 혈관내피종 등으로 명명되어 왔으며, 1975년 
Dail 등4)은 폐에서 발생한 상피모양 혈관내피종을 상피 종양

(epithelial neoplasm)으로 보고하였으나, 1983년에 내피 종양

(endothelial neoplasm)으로 정정하였다.
남녀의 발생 빈도의 차이는 없는 것으로 알려져 있으며 어

떤 연령에서도 발생 가능하나 아동기에는 비교적 드물다.1) 연
부 조직에서 발생할 경우에 주로 단일성의 종괴로 나타나며, 

통증이 수반될 수 있다. 현미경상 종양은 상피모양이나 조직

구형의 내피세포의 증식으로 특징지어지며, 구형, 방추형의 내

피세포가 둥지 또는 짧은 끈 모양의 증식을 보인다. 대부분의 

경우 세포는 저등급의 핵 분화도를 보이며, 크거나 분명한 혈

관의 형성은 드물지만 대신 세포질 내부에 공포를 형성하는 

특징이 있다. 또한 점액유리질 내에서 분포하는 풍부한 호산

성 세포질을 갖는다.4) 때때로 두드러진 세포충실성 및 유사분
열의 수에 따라 악성 종양으로 오인되기도 하며, 이때 이 종양

의 정확한 진단을 위해서는 면역화학적 소견 및 조직병리학적 

소견의 연관성이 가장 중요하다.5) 면역조직화학적염색을 통해 
CD31, CD34, vimentin 그리고 factor VIII RA와 ulex euro-
peus 등에 양성반응을 보이면 내피세포 기원의 종양임을 확

인할 수 있다.5) 
비강에서의 상피모양 혈관내피종은 굉장히 드물어서 2003

년부터 현재까지 5예 이하의 사례만이 보고되어 있으며, 상악

동 내에서 기원된 상피모양 혈관내피종의 사례가 2건 보고되

어 있다.6-10) 두경부에서의 발생도 비교적 드문 편이나 주로 악
하선 주변, 이상선, 구강 내에 잇몸, 혀, 구개점막에서 발생하

는 것으로 보고되었고 비부비동에서 발생하는 경우는 매우 

드물다.10) 국내에서는 비중격에 발생한 혈관내피종이 1예가 보
고되어 있으나 혈관 내피종의 아형 중 상피모양(epitheloid)에

는 해당하지 않았고, 병리 조직학적으로 여러 가지의 성분이 

섞여 있는 혼합(composite) 혈관내피종 증례의 형태로 보고되

었으며, 더구나 비중격 외 비강 내 타 구조물에 대한 사례는 보

고된 바 없다.11) 
상피모양 혈관내피종이 비강에서 발생한 경우 환자들의 대

부분은 간헐적인 비출혈을 주소로 내원하는 경우가 많았으며, 

비강 내시경상 출혈성 경향을 보이는 붉은 종괴의 형태로 보

이는 경우가 많아서 임상적으로 혈관종, 소엽성 모세혈관 혈

관종, 과오종등 출혈성 경향을 보이는 다른 양성 종양과 감별

하기 힘들다.6-9) 정확한 진단은 조직병리 및 면역화학적 염색
에 의존하게 되는데, 조직학적으로도 상피모양의 형태 때문에 

전이성 암종 혹은 흑색종 및 다양한 육종들과 감별이 꼭 필요

하다.8) 전이성 암종이나 흑색종이 연부 조직으로 전이된 경우, 
핵의 이형성 및 유사분열의 수가 상대적으로 많으며 혈관중심

성이 약하다.4) 이외에도 상피모양 혈관종, 악성 상피모양 혈관
내피종, 혈관육종 등의 상피모양 혈관 종양들이 감별진단에 

포함된다.7) 상피모양 혈관종은 소엽으로 구분되며, 특징적으
로 명확히 형성된 혈관 내피세포의 tombstone appearance를 

보인다. 악성 상피모양 혈관내피종은 정확한 진단의 기준이 없

으나, 종양의 크기가 3 cm 이상이면서 50 HPF에서 3개 이상

의 유사분열이 있을 경우에 강하게 의심할 수 있다. 상피모양 

혈관육종은 전형적으로 고등급 종양이며 둥근 핵과 두드러진 

핵소체, 증가된 유사 분열 활동과 흔한 괴사 소견이 관찰된다.
상피모양 혈관내피종은 임상적, 조직학적으로 경계악성을 

A B C
Fig. 4. The tumor appeared as well-demarcated hemorrhagic mass (H&E, ×20) (A). The tumor was composed of solid nests of rounded 
to slightly spindled endothelial cells which have low nuclear grade. The tumor cells formed small intracellular lumens, which were seen 
as clear spaces, or vacuoles (H&E, ×400) (B). The tumor cells had positivity for CD34 marker in immunohistochemical study (×200) (C).
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보인다. Deyrup 등12)에 의한 연구에서 상피모양 혈관내피종 환

자 49명의 평균 5년 생존율은 81%였으며, 이는 연부조직 혈관

육종의 1년 내 사망률이 거의 50%인 것과 비교된다. 이 종양
은 국소 혹은 원격 전이가 가능하며, 폐와 림프절이 가장 흔한 

전이 장소로 알려져 있다.2) 따라서, 국소적인 상피모양 혈관내
피종의 치료는 경계를 남기지 않는 완전한 절제이다.13) 본 증례
에서도 다른 출혈성 양성 종양과는 달리 종괴 주변으로 5 mm

이상의 충분한 안전경계를 두고 절제되었기 때문에 상피모양 

혈관내피종이라는 최종적인 조직검사 결과에서도 추가적인 치

료를 시행하지 않을 수 있었다고 본다. 하지만, 조직의 괴사나 

핵의 이형성이 심한 경우, 유사분열의 수가 많을 경우 등 악성

화를 시사하는 소견에서 보조적인 항암화학요법이 필요할 수 

있다.13) 또한 두경부에서 때때로 완전한 절제가 이루어지지 않
는 경우에 추가적인 방사선 치료를 고려해 볼 수 있다.2) 이 종
양은 재발하는 경향 때문에 장기적인 추적관찰이 필요하며, 

드물지만 림프절의 전이의 가능성을 배제하기 위해 임상적으

로 의심될 경우 림프절에 대한 평가도 필요할 수 있다.13)

저자들은 국내뿐만 아니라 전 세계적으로 드물게 보고되고 

있는 비강 내 상피모양 혈관내피종의 증례가 새롭게 추가되었

다는 사실 이외에도, 비강에서 발생할 수 있는 다른 출혈성 양

성 종양과는 달리 크기가 작음에도 불구하고 잦은 국소 재발

과 전이를 보일 수 있어 충분한 안전 경계를 포함한 완전절제

와 꾸준한 경과 관찰이 필요하다는 면에서 상피모양 혈관내피

종의 임상적인 의의가 있다고 사료되어 문헌 고찰과 함께 보

고하는 바이다.
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