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서      론

육종(sarcoma)은 중간엽조직에서 기원한 결합조직, 뼈, 근

육 등으로부터 기원한 악성종양이다. 이중표현형 비부비동 육

종(biphenotypic sinonasal sarcoma, BSNS)은 신경조직과 

근육조직을 함께 포함하는 발생적 특징을 가지며 비강 구조 

내에서 형성되는 악성 종양으로, 현재까지 국내에 보고된 바

가 없다.1,2) 이는 주로 여성에서 발생하고 비강 및 부비동 내

에서 국소적으로 발생하나 조기에 발견되지 않으면 안면의 

구조를 따라서 퍼질 수 있는 침습적인 질환이다.3)

저자들은 비폐색과 비출혈을 주소로 내원한 35세 여성 환

자에서 BSNS를 진단하고 치험하였기에 문헌 고찰과 함께 보

고하는 바이다.

증      례

35세 여성이 2개월 정도의 좌측 비폐색을 주소로 외래에 

내원하였다. 환자는 비증상 외 다른 증상은 없었으며 그 외 

과거력, 가족력, 직업력상 특이한 사항은 없었다. 내원 당시 

시행한 비강 내시경 검사상 비중격 편위가 보이고 편위된 중

격 뒤쪽에 비인두 종괴가 확인되었다(Fig. 1). 

부비동 전산화단층촬영 결과, 좌측 비강에 3 cm 크기의 경

계가 명확한 조영 증강된 종괴가 관찰되었다(Fig. 2). 전산화

단층촬영상 종괴는 좌측 비강을 채우고 두개저부나 안와, 상

악동을 침범하지 않은 양상을 보였다. 또한 혈관이 과다분포

된 모습을 나타내어 혈관섬유종(angiofibroma) 또는 고립성 

섬유종(solitary fibrous tumor)이 의심되어 비부비동 자기공

명영상을 시행하였다. 비부비동 자기공명영상 T2 강조영상에

서 종괴는 전산화단층촬영에서 나타난 범위 이상의 침범을 

보이지 않으며 저강도 신호와 고강도 신호가 불규칙하게 배
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열된 상태로 전반적인 저강도 신호를 보였고(Fig. 3A and B), 

T1 강조영상에서 조영증강 소견이 보이지 않았다(Fig. 3C and 

D). 일반적으로 혈관섬유종이나 고립성 섬유종은 T1에서 동

등 또는 저강도 신호강도를 보이고, T2에서 저신호강도 및 

고신호강도의 불규칙한 배열이 나타나게 되고, 본 증례 또한 

혈관 섬유종 또는 고립성 섬유종으로 의심되어 혈관조영술을 

시행하기로 하였다.

촬영 예정일 전, 환자는 수 시간 지속된 비출혈을 주소로 

Fig. 1. Endoscopic exam. Preoperative nasal endoscopic findings at left nasal cavity. 

Fig. 2. Preoperative radiologic findings. CT findings. Hypervascular mass at left posterior nasal cavity. Axial view (A), coronal view (B), 
saggital view (C), and non-enhanced view (D). 
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응급실을 통해 내원하여 응급 혈관조영술을 시행하였으며, 바

깥목동맥(external carotid artery)에서 기원하는 영양동맥인 

좌측 내측 상악동맥(left internal maxillary artery)을 poly-

vinyl alcohol을 이용하여 색전술을 시행하였다(Fig. 4). 색전

술을 통해 출혈이 조절된 하루 뒤, 전신마취하 수술을 시행

하였다. 먼저 비중격 교정술을 하여 왼쪽의 비강 내 종양을 

확인 후, 중비갑개를 일부 제거한 후 종양의 경계를 확인하였

고, 후비강의 나비입천장 오목(sphenopalatine fossa)에 종양

의 뿌리(stalk)를 확인하였다. 종양은 주변 조직과의 유착은 

없었으며, 이를 완전 제거 후 양극성 소작기(bipolar electro-

cauterizer)로 출혈을 조절하고 종양을 제거한 경계부분을 소

작하였다. 술전 색전술을 시행하였기에 출혈의 양은 많지 않

았다. 적출된 종양은 육안적으로 핑크색의 종괴였고 크기는 

31×15×24 mm였다. 병리조직학적 소견상 비강 점막의 간질

내로 방추형세포(spindle cell)가 높은 세포 밀도로 증식하면

서 침윤하는 모습이 관찰되었다. 방추형세포의 핵염색질은 균

질하며 핵소체도 관찰되지 않고 면역조직화학염색을 통해서 

방추형 세포가 neural marker인 S-100 protein과 myogenic 

marker인 smooth muscle actin (SMA)을 동시에 보인다는 

것을 확인할 수가 있었다(Fig. 5). 환자는 현미경학적 소견과 

면역조직화학염색 소견으로 BSNS로 최종 진단되었다. 

환자의 수술 후 입원기간 동안 비출혈 및 안구증상이나 다

른 합병증은 없었으며, 퇴원 후 전이 여부를 평가하기 위해 

시행한 전신 뼈 스캔(whole body bone scan), 양전자방출단

층촬영(18F-fluorodeoxyglucose PET CT)에서 전이는 관찰

되지 않았다. 환자는 수술 후 4개월 동안 총 30회에 걸쳐 5920 

cGY 방사선 치료를 시행하고 종료하였다. 수술 후 8개월째 

외래 추적 관찰 중이며, 내시경 소견과 전산화단층촬영상 재

Fig. 3. Preoperative radiologic findings. MRI findings. T2 axial view (A), T2 coronal view (B), T1 axial view (C), and T1 coronal view (D).
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발소견은 보이지 않았다(Fig. 6). 

고      찰

BSNS는 특징적인 병리, 면역조직화학염색 및 paired box 

3 gene (PAX3)과 mastermind like protein 3 gene (MAML3) 

융합의 발견(PAX3-MAML3 fusion)으로 새로 분류되기 이

전까지 조직학적으로 유사한 섬유육종(fibrosarcoma), 평활

근육종(leiomyosarcoma), 악성말초신경초종양(malignant 

peripheral nerve sheath tumor), 세포 신경초종(cellular 

schwannoma), 활막육종(synovial sarcoma)에 포함되어 진

단되어 왔다. 이는 비부비동 내에서 특징적으로 발견되며1) 주

로 여성에게서 나타난다. Chitguppi 등4)의 연구에 의하면 95명

의 환자 중 남여의 비율은 1:2.27로 여성에서 호발하였고, 진

단 당시 나이는 평균 52.36세(range: 24-87)였으며, 본 증례

의 경우 35세 여성으로 평균에 비해 비교적 젊은 나이에 발생

하였다. 주로 발생하는 부위는 비강에서 18건(18.94%), 부비동

에서 29건(30.52%), 비강과 부비동 동시에서 29건(13.68%) 기

원하였으며, 35건(36.84%)은 기원 미상이었다. 이 종양은 일반

적으로 국소적으로 발생하나 조기에 발견되지 않으면 안면의 

구조를 따라서 퍼질 수 있는 침습적인 질환으로, 95건 중 비

부비동을 넘어 침범한 경우는 27건(28%)으로 그 중 두개저를 

침범한 것은 10건(37.03%), 안와를 침범한 것은 12건(44.44%), 

두개 내로 침범한 것은 4건(14.81%), 구인두로 침범한 것은 1건

(3.7%)으로 나타났다. BSNS의 임상증상은 침범 범위에 따라 

비폐색, 비분비물, 비출혈, 후각저하와 같은 비증상에서부터 

안면통증, 안면 부종과 같은 부비동 침범 증상, 복시, 시야장

애와 같은 안구 침범의 증상까지 다양하게 나타나게 된다.1,4)

BSNS의 전산화단층촬영의 특징적인 소견 중 하나는 주변 

뼈를 침식하는 것으로 주로 지판(lamina papyracea), 비중격, 

Fig. 4. Left external carotid artery angiography. The tumor blush at the posterior nasal cavity (A and B). After polyvinyl alcohol emboliza-
tion through internal maxillary artery the tumor disappeared (C and D).
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안와, 두개저부 등의 침범을 볼 수 있다.4,5) 또한 골과다증(hy-

perostosis)이 두드러지게 나타날 수 있으나, 이는 수막종(me-

ningioma), 양성 비종양, 다른 부비동 악성종양, 염증성 질환 

등에도 나타날 수 있다.6-8) 본 증례의 경우 전산화단층촬영상 

비강 주변의 다른 구조물의 침식소견은 보이지 않았으며 골

과다증도 보이지 않았다.

자기공명영상은 종양의 안구나 두개 내 침범 범위를 명확히 

알 수 있다. 그러나 자기공명영상 중 T1 강조영상에서 BSNS

의 조영증강 패턴은 특징적이지 않다. 그러나 T2 강조영상에

서 대뇌 회백질과 유사한 신호를 보여주는 경우가 많으며, 다

른 많은 비부비동 종양보다 낮은 신호를 나타내게 된다. 이는 

섬유화된 종양 또는 고도의 세포화된 종양(highly cellular 

tumor)에서 흔하며, BSNS는 고도의 세포성을 특징으로 하

는 방추 세포 종양(spindle cell neoplasm)으로 이와 같은 특

징을 보이게 된다. 또한 BSNS는 T2 강조영상에서 저강도신

호 및 고강도신호의 불규칙한 배열을 보이는 경우가 많다.5) 

본 증례의 경우도 마찬가지로 T2 강조영상에서 이질적인 조

영증강(heterogenous enhancement)을 보였다. 그러나 BSNS

는 T2 강조영상에서 균일하게 조영증강(homogenous en-

hancement)이 되는 경우도 발견되기도 한다.5) 

BSNS의 진단은 조직학적 소견으로 이루어지며, 특히 neu-

ral marker인 S-100 protein과 myogenic marker인 SMA에 

Fig. 5. Histopathological findings. The spindle cells growing and infiltrating with high cell density inside the stroma of the nasal mucous 
membrane (A: H&E, ×10; B: H&E, ×20). The tumor cells are diffusely immunoreacive for S-100 protein (C: S-100, ×10) and SMA (D: 
SMA, ×10). H&E, hematoxylin and eosin; SMA, smooth muscle actin.
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D

Fig. 6. Endoscopic exam. Postoperative nasal endoscopic findings at left nasal cavity. POD 3 days (A), POD 1 month (B), POD 5 months 
(C). POD, post operative day.
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대한 면역학적 활성도를 보이고 neural crest differentiation 

marker인 SRY-related HMG-box 10에 대한 음성을 나타낸

다. 그 외에도 vimentin, ki-67, beta (ß)-catenin 등이 종양을 

정확하게 진단하는 데 도움을 줄 수 있다.8) Chandala 등의 연

구에 의하면 S-100 protein은 94건 중 93건(98.93%), SMA

는 88건 중 82건(93.18%)에서 양성이 나왔으며, 본 증례를 포

함하여 총 95건의 검사 결과는 Table 1과 같다.1-4,9-12) 본 증례

의 환자 또한 S-100 protein, SMA, vimentin, ki-67에서 양

성을 나타냈다. 

일반적으로 S-100 protein과 SMA의 발현 등 조직, 면역학

적 소견만으로 BSNS를 진단할 수 있다. 그러나 조직학적으로 

BSNS와 유사하거나 면역학적으로 비전형적인 BSNS의 경우

가 있을 수 있는데, 이는 fluorescence in situ hybridization 

(FISH)을 통한 PAX3과 MAML3 유전자 재배열의 확인이 

필요하다.13,14) Jo 등14)의 연구에 따르면 15개의 BSNS 증례 및 

이와 조직학적으로 유사한 악성말초신경초종양, 활막육종, 

방추세포 횡문근육종(spindle cell rhabdomyosarcoma), 고

립성 섬유종, 비부비동 혈관주위세포종(sinonasal heman-

giopericytoma), 세포성 신경초종에 해당하는 각각의 10개 

증례를 비교하였다. BSNS에 대한 PAX3의 민감도(sensitiv-

ity)는 100% (15/15)를 보였으며, 하나의 방추세포 횡문근육

종 증례를 제외하면 위의 다른 모든 종양에서 PAX3는 음성

으로, 그 결과 BSNS에 대한 PAX3의 특이도(specificity)는 

98%로 확인되었다. Chitguppi 등4)의 연구에 의하면 95건의 

BSNS 중 63건에서 FISH를 시행하였고, 그 중 3건의 실험실

패를 제외하면 PAX3와 MAML3 모두 없는 경우는 4건

(6.34%)뿐이었다.

치료는 종양의 외과적 절제이며 종양의 침범 범위에 따라 

두개안면절제술(craniofacial resection)이나 안구 적출술

(orbital exenteration)까지 시행할 수 있으며 외과적 절제 이

후 방사선치료를 추가로 시행할 수 있다. Chitguppi 등4)의 연

구에 의하면 치료에 대한 정확한 정보를 알 수 있었던 총 8건

에서 기본적으로 수술적 절제를 하였으며 2건에서 추가적으

로 방사선 치료가 이루어졌다. 치료를 완료한 이후 95건 중 

34건을 평균적으로 4.61년 추적 관찰한 결과, 재발률은 11건

(32%)이었으며 재발까지 평균 기간은 2.4년이었다. 그러나 추

적 관찰한 모든 경우에서 원격전이 소견은 발견되지 않았다. 

또한 지금까지 이 종양으로 인해 사망한 경우는 1개의 증례 

밖에 보고되지 않았다.4,8) 그러나 이 예후에 관련한 데이터는 

임상적 추적 관찰이 이루어지지 않은 수많은 증례로 인해 제

한적이다.1,4,8) 본 증례 또한 추적 관찰 기간은 아직 8개월이며 

수술한 부위의 재발 및 전이 소견은 보이지 않으나 충분한 

관찰 기간이 필요하다. 

BSNS는 2017년 발간된 세계보건기구 두경부 종양 분류 

4판(the fourth edition of the World Health Organization 

Classification of Head and Neck Tumours)에 포함되었으

Table 1. Details of immunophenotyping studies

Markers/ref 1 2 3 9 10 11 12 Case report Total (%)

S-100 28/28 3/3 7/7 1/1 42/43 11/11 1/1 1/1 94/95 (98.94)

SMA 23/25 3/3 5/5 1/1 39/42 11/11 0/1 1/1 83/89 (93.25)

MSA 14/16 0/1 4/4 0/1 18/21 (85.71)

Beta catenin 10/11 1/1 11/12 (91.66)

EMA 3/19 10/11 0/1 0/1 3/22 (13.63)

Myo-D1 3/7 11/33 14/40 (35.00)

Myogenin/Myf4 1/7 1/1 2/23 3/10 0/1 7/43 (16.27)

Desmin 4/20 3/10 4/7 1/1 16/36 4/11 0/1 31/79 (39.24)

Keratin 2/22 4/11 2/5 0/1 4/30 (13.33)

CD34 5/21 1/5 0/1 6/29 (20.68)

SOX10 0/11 0/7 0/11 0/18 (00.00)

Vimentin 1/1 1/1 2/2 (100.0)

h-Caldesmon 1/1 1/1 (100.0)

Factor Xllla 8/10 8/10 (80.00)

Calponin 8/10 1/1 1/1 (100.0)

TLE-1 1/1 1/1 (100.0)

ER/PR 0/1 0/1 (00.00)

Ki-67 1/1 1/1 (100.0)

CK-Pan 0/1 0/1 (00.00)

S-100, S-100 protein; SMA, smooth muscle actin; MSA, muscle specific actin; EMA, epithelial membrane antigen; SOX10, SRY-relat-
ed HMG-box 10; TLE-1, transducin-like enhancer of split-1; ER/PR, estrogen receptor/progesterone receptor
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며,15) 본 증례는 국내에서 처음 보고한 증례이다. 지금까지 연

구된 바에 따르면 BSNS는 원격전이의 가능성은 낮지만 높

은 재발률 및 다른 주위 구조물 침범의 가능성으로 철저한 

외래 추적 및 관찰을 요한다.
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