
Ⅰ. 서 론

관절 자체에 발생하지 않고 관절 주변부에서 발생하는 연조직

의 악성육종인 활액성 육종은 주로 소년기, 청년기에서 호발하

는 전형적인 증식병소이다1). 서서히 증식하며 동통이 드물게 동

반되어 환자가 비교적 늦게 인지하는 병소로 그 기원은 아직까

지 미상으로 primitive mesenchymal cell에 해 발생원으로써 관

심을 두고 있다. 1893년 stuer는 이 악성 신생물에 해 처음으로

언급하 으며2) 1927년 Smith는 이 병소가 관절과 관련되어 syn-

ovioma라고 명명했다3). 이후 perithelial sarcoma, synovial sarcoen-

dothelioma등으로 불리웠으며 1936년 Knox가 처음으로 활액성

육종, synovial sarcoma로 명명하 다4). 1950년 이후 두경부 역

에서 발생한 활액성 육종은 매우 드물며5), 1988년 Enzinger와

weiss는 345증례를 분석한 결과 두경부에서 발생하는 육종의 약

9%를차지한다고보고하 다6,7).

임상증상으로는 서서히 증식하는 촉진가능한 부종 혹은 종물

을형성하며두경부에발생한종물이크게증식하는경우개구제

한을 야기할 수도 있다. 주로 소년기나 청년기에 호발하며 평균

호발연령은 26.5세로 남성이 여성에 비해 20%정도 더 많이 발생

한다8,9). 이러한활액성육종은청소년기나성인기에호발한다. 이

암종은서시히증식하지만동통을동반하는경우는흔하지않다.

이러한 육종은 주로 상완이나 하완의 관절부근에서 발생하지만

주로 슬관절에서 발생한다10). 이러한 육종은 두경부 역에서는

드물게 경동맥 분지부11)를 중심으로한 인두 주변으로 많이 발생

하며주로설부12), 연구개13), 상악안면부, 하악각부위에발생한경

우도보고되었다. 방사선소견상관절부주변부에서주로구형이

나엽상의형태로나타나며, 간혹다발성의점상형태를보이기도

한다. 또한 이 병소는 중등도의 방사선상 도를 나타내며14), 조

직학적 소견상상피세포와방추세포가조직 소견의 부분을차

지하고 있으며 국소적인 광화 부위 및 다수의 mast cell의 침윤을

확인 할 수있다15,16). 이에 한 진단에는 많은 주의가 필요하다17).

이활액성육종의치료법은육종이발생한부위와인접한근육조

직까지 광범위한근치적절제를 시행하는것이며관절부의주변

으로발생하므로18) 절단술의시행이추천된다.

현재까지는 이 흔하지 않은 활액성 육종에 해서 장기간에 걸

쳐충분히재검되어그결과가잘문서화된경우가부족한상태이

며, 따라서본과에서는치료후현재까지양호한결과상태를보이
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고있는활액성육종의증례를문헌고찰과함께보고하는바이다.

Ⅱ. 증례보고

본 환자는 23세 여자로 2000년 6월 상악 우측 제1 구치를 발

치한이후발치와의회복이더디게진행되어 2002년 8월본원이

비인후과 거쳐 본과로 의뢰되었다. 2002년 8월 facial CT 촬 결

과우측저작극과부인두극측 역에연조직종물을확인하고이

에 한종물의제거위해본과로입원하 다.

�초진시 소견

우측협부의종창을보이고있었으며(Fig. 1) 구강내로는 #16의

발치와가 치유되지 않은 상태로, #14~#17부위사이에 원형의 탄

력성을가진촉진가능한종물이존재하고있는상태 다(Fig. 2) .

�방사선학적 소견

1. 파노라마

우측상악동부위를점유하고있는종물을확인할수있었으며

종물의 팽창으로 인한 우측 익돌극의 파괴 및 우측 상악동의 전

내측전위를확인할수있었다. 우측상악제1 구치부위발치와

가 잔존한 상황으로 상악동과 교통되어 있지 않고 상악동 점막

의연속성은유지되고있었다(Fig. 3). 

2. 골스캔상

우측상악골에서비특이적인국소섭취가관찰되는것외에특

이소견은관찰되지않았다(Fig. 4).

Fig. 3. Panoramic view showing the destruction of Rt.

pterygoid process and medial displacement of Rt.

Mx. sinus

Fig. 4. Bone scan showing incresed of radioactivity

uptake on Rt. Mx.

Fig. 1. Preoperative extraoral view showing swelling of

Rt. buccal area

Fig. 2. Preoperative intraoral view showing extracted

socket and mass
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3. CT상

Soft tissue window의 axial image에서 우측 lateral pterygoid

process의 골 파괴를 동반한 우측 저작극, 부인두극의 내측 괴사

를 동반한 커다란 연조직 종물(4.6×6.2×5.7cm)이 존재하고 있

다. 우측 상악동 후방벽은 이 종물에 의해 전내측으로 려있는

양상으로 right side medial & lateral pterygoid m. 들이구분되지않

는다. 이 종물에 의해 비인두가 압박받으며 좌측으로 변위되어

있다. 양측 jugulodigastric area에 1-1.1cm의 임파절들이 보이고 우

측 right spinal accessory area에도 작은 림프절들이 보이고 있다

(Fig. 5).

�조직소견

조직소견의 100배 확 상에서 상피세포와 방추세포의 중간정

도의크기를지닌입방형의치 세포나방추상세포가 다수를

차지하고 있으며 거의 분화되지 못한 상태이다(Fig. 6-A). 200배

확 상에서 세포적 다형증, 증가된 유사분열 양상, 뚜렷한 세포

핵, 핵/세포질 비율의 증가 등의 cellular atypism을 보이는 세포가

관찰되었다(Fig. 6-B).

그러나 병소와 함께 절제한 림프절과 우측 악하선의 조직소견

에서는종양세포의침윤이관찰되지않았다.

�치료 및 경과

2002년 8월 29일 전신마취 하에 우측에 supraomohyoid neck

dissection을 시행하고, 상악골 후방 병소부위에 해 전방으로는

#16을 포함하고 후방으로는 우측 인두부, 우측 상악골 pterygoid

process까지 제거 하 으며 결손부에 해서는 전완유리 피판이

식술(radial forearm flap)을이용한근피판이식술을시행하 다.

술 후 예방적 항생제를 투여하 으며 이후에 약 20일간 입원

후 특별한 합병증 없이 퇴원하 다. 술후 2002년 10월 4일부터

2003년 2월 8일까지 Ifosfamide 2.0g/㎡, Doxorubicin 25㎎/㎡의 양

Fig. 5. 1) CT scan showing destruction of lateral ptery-

goid process

Fig. 5. 2) CT scan showing nasopharynx deviation to Lt.

A. poorly differentiated spindle cells B. Cellular atypism

Fig. 6. Histopathologic finding
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을 3주마다 3일간 5주기의 항암치료, 2003년 3월 3일부터 4월 21

일까지 6000Gy의방사선치료를시행하 으며현재약 10개월간

의주기적검진중이며재발소견은보이지않고있다(Fig. 7).

Ⅲ. 총괄 및 고찰

활액성 육종은 15~40세 사이의 청년기에서 발생하며 남녀 비

율은 1.2:1로써남성에게호발한다. 개하지말단부의관절주위

로 관절내의 활액성 육종과는 관계없이 발생한다. 두경부에 발

생하는 활액성육종은 약 9%밖에 이르지 못하며 Jerstrom21)가 두

경부에발생한활액성육종을보고하 지만이에 한보고증례

도 극히 적다. 서서히 증식하며 심부에 위치한 촉진가능한 종물

의 형성을 특징으로 갖는 활액성 육종은 두경부에 발생할 경우

dyspnea나 dysphagia를 야기하기도 한다. 방사선 사진상 증례의

1/3의 경우 종물내로의 석회화양상을 보 으며 angiographic

study에서종물로의활발한혈액순환을확인할수있었다고한다. 

다른 종류의 sarcoma와 달리 활액성 육종은 carcinoma와 유사

한 epithelial cell과 fibrosarcoma와 유사한 spindle cell로 구성되어

특징적인 biphasic pattern을보인다. Zinger와 Weiss20)는두세포성

분의상 적인점유정도, 분화정도에따라 1) biphasic, 2) monop-

hasic fibrous, 3) monophasic epithelial, 4) poorly differentiated type

을분류하 다. 

1) Biphasic type

전형적인 활액성 육종인 이 type은 형태학적으로는 다르나 조

직학적으로 관계있는 epithelial cell과 fibroblast-like spindle cell의

존재로 진단할 수 있다. Epithelial cell은 커다란 구형이나 타원형

의 핵, 풍부하 pale-staining 세포질, 명확한 세포경계를 특징으로

한다. 이러한 세포들은 정방형에서부터 장방형까지의 형태를 지

니며 군집이나 solid cord로 존재한다. 이런 정방형의 epithelial

cell은 paillary carcinoma와 유사한 형태를 지닌 papillary structure

를 가지기도 한다. 개 세포는 입방형의 치 한 종물을 형성하

는데 herring bone pattern이없는점을제외하고는 fibrosarcoma와

구분하기 힘들다. 핵질은 더욱 증가하고, 불규칙한 nodule의 배

열, 그리고 mitotic figure의수가감소한다.

활액성 육종의 세포질 변화는 적으나 이와 조적으로 콜라겐

의 축적, myxoid의 변화와 석회화가 두드러지게 나타난다. 감별

진단을위해서도석회화는중요한특질중의하나로활액성육종

의약 30%에서나타난다.

2) Monophasic fibrous type

전체적으로는 epithelial component가존재하지않는 spindle cell

이 다수를 차지하고 있으며, spindle cell sarcoma의 monophasic

fibrous form이 상 적으로 흔하며, spindle cell 내로 존재하는

cytokeratin과 epithelial membrane antigen에 의한 양성 면역 염색

반응이 있는 신생물이다. Biphasic type과 비교해도 두드러진 임

상적인차이는없다.

3) Monophasic epithelial type

Monophasic fibrous type에 비해 드물게 발생하며 이의 진단을

위해서는 조직학적 소견이 반드시 필요하다. Adnexal carcinoma,

malignant melanoma, malignant epithelial schwannoma, epitheloid

sarcoma와감별진단해야한다. 이의감별진단을위해서는환자의

연령, mast cell의 존재여부, 석회화 정도, 세포내∙세포간극내

PAS-positive 물질의존재유무를확인해야한다.

4) Poorly differentiated type

Well-differentiated type과 poorly differentiated type의 구분을 명

확히 할 수는 없지만, 이에 한 구분은 진단뿐만아니라 악성도,

전이여부에 하여 중요하다. 조직학적으로 epithelial cell과 spin-

dle cell 중간정도의 크기를 지닌 입방형이 치말세포나 spindle-

shaped cell 이 다수를 차지하고 있으며 거의 분화되지 못한 양

상을보인다.

Differential diagnosis

활액성육종은다른신생물과분류하기어렵고, 면역화학적방

법이나 전자현미경을 이용한 초미세구조를 확인하지않고는 감

별진단할 수 없는 경우도 있다. 개 biphasic type의 경우 joint

부근의말단부위에서발생하고젊은연령층에서호발한경우진

단에어려움이없다.

Epitheloid sarcoma는비슷한연령에서호발하나 부분전완이

나, 상지말단부에서 발생하고 다발성의 괴사 결절이 발생하며

eosinophilic tumor cell을 보인다. 그리고 epithelial cell과 spindle

cell이 명확히 구분되지않으며 피개하는 피부에 궤양이 발생한다.

Immunokeratin에 해활액성육종처럼양성염색반응을한다.

연조직에 발생한 malignant melanoma는 tumor cell내로 glyco-

gen이 축적되고, pale-staining nuclei를 지닌다. 그리고 cytokeratin

이염색되지않으며 S-100과 melanin에 해염색반응을보인다.

Monophasic fibrous type은 관절과 근접하여 발생하며, 불규칙

Fig. 7. Follow-up Ct scan showing removed state on

Rt. pterygoid m. area.
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적인 다발성의 lobular growth pattern, 나선형 배열의 spindle cell,

mast cell, 석회화를 관찰할 수 있어 fibrosarcoma와 감별진단 할

수있다. 

본 증례의 경우 면역화학적검사에서 S-100(-) 소견보여 myosar-

coma와 감별진단할 수 있었으며 조직소견상 활액성 육종의 하

위분류중 poorly differentiated type의전형적인특징인분화도가

낮은 spindle cell이 조직소견의 다수를 차지하고 있어 활액성

육종으로확진할수있었다.

Ⅳ. 결 론

우측 협부의 종창 및 불편감을 주소로 본원에 내원한 23세 여

자 환자에 해 임상적, 방사선학적 소견 및 생검을 통해 활액성

육종으로진단하고우측상견갑설골경부청소술과부분적상악

골 절제술을 시행하고 상악 결손부에 해 유리전완 피판을 이

용한연조직재건술을시행하 다.

술후 주기적 검진과정에서 현재까지 재발 소견은 없으며, 이

질환에 한증례보고가미진한상황에서희귀한증례에 하여

보고하는바이다.
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