
http://dx.doi.org/10.5125/jkaoms.2011.37.6.545

545

협부 간극에 발생한 활액막 육종: 증례보고
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Synovial sarcoma in the buccal space: a case report
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Synovial sarcoma (SS) is a malignant soft tissue tumor comprising 5-10% of all soft tissue sarcomas. This tumor normally occurs in the para-
articular regions of the extremities but is rare in head and neck sites. SS is sometimes difficult to diagnose because it can mimic benign lesions 
both clinically and radiologically. This paper presents a rare case of a SS of the buccal space of a 25-year old man. The histology examination and 
immunohistochemistry of the mass led to a diagnosis of synovial sarcoma. The patient was treated primarily with a surgical resection, followed by 
radiotherapy and chemotherapy. The follow up examination 17-months after surgery showed no signs of tumor relapse or metastasis.
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살 남성환자의 협부 간극 내에 발생한 드문 활액막 육종의 
증례를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

II. 증례보고

25세의 남성 환자가 3개월 전부터 우측 협점막 부위에 무

언가 만져진다는 주소로 2009년 12월 본과에 내원하였다. 
안모에서 우측 협부의 약간 융기된 소견을 보였고(Fig. 1), 
구강 내로는 우측 협점막과 후구치 부위에 약 4 cm 지름의 
촉진 가능한 융기된 병소가 관찰되었다.(Fig. 2) 병소의 색깔

은 주위 점막과 다르지 않았고, 표면에 궤양은 없었으며, 촉

진 시 단단한 느낌이었지만 경결감은 없었다. 구강 내 감각

이상이나 안면신경 기능 장애는 없었고, 연하곤란, 개구장

애, 호흡곤란, 애성 등의 증상은 관찰되지 않았다. 조영 증강

된 computed tomography (CT)에서, 우측 협부간극 내에 주

위 골 침범이 없는 잘 경계지어지고 중등도로 조영 증강된 
둥근 형태의 불균질 병소가 관찰되었다.(Fig. 3) 타액선 초음

파에서도 비슷한 소견이 관찰되었다.(Fig. 4) Transfemoral 

cerebral angiography (TFCA)를 추가로 시행하였고 뚜렷

한 arterial supply를 받는 tumor staining이나 동정맥성 기형

은 관찰되지 않았다. 병소는 성장 양상이 느리고 환자의 임

상증상에 특이한 소견이 없어 양성으로 의심되었고, 방사

I. 서    론

활액막 육종은 모든 연조직 육종의 약 5-10%를 차지하는 
악성 연조직 종양이다1. 원발 활액막 육종의 호발부위는 하

지이고, 청소년이나 젊은 성인에게 잘 유발되며, 남성이 여

성에 비해 잘 이환된다1,2. 이 종양은 종양이 보고된 초기에, 
발육 중인 활액막 조직과 유사하다는 이유로 활액막 육종

으로 명명되었다. 그러나 이 종양은 실제로 활액막이나 관

절 주위 조직이 아닌 원시 미분화된 다분화능 중배엽성 줄

기세포에서 기원하는 것으로 생각되고, 관절 주위 조직에 
한정되지 않고 활액막과 관련 없는 곳에서도 발발한다3. 두

경부 영역에서 활액막 육종의 발생은 드물다. Jernstrom4이 

1954년에 두경부 영역에서의 활액막 육종의 발생을 처음 
보고한 이후 증례 보고가 이어지고 있지만, 활액막 육종의 
약 9% 정도만이 두경부에 발생한다5. 우리 교실에서는 25
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있는 biphasic tumor의 소견이 관찰되었다.(Fig. 6. A) 면역

형광화학법을 통해 bcl-2와 CD99에 잘 염색된 방추세포와 

pancytokeratin에 잘 염색된 상피세포가 관찰되었다.(Figs. 

6. B-D) CD34에는 반응하지 않았다. 이러한 소견에 근거하

여 biphasic synovial sarcoma (BSS)로 진단하였다. 조직학

적 검사와 면역형광화학법에 의해 synovial sarcoma의 특징

이 잘 관찰되어 유전자 분석은 시행하지 않았다. 

선학적으로 주위조직에 대한 침범 없이 잘 경계지어진 병

소가 관찰되었으며, 병소 내부에 blood flow가 증가된 양상

을 보이나 뚜렷한 arterial supply는 관찰되지 않아 venous 

malformation으로 의심되었다. 이를 종합하여 Hemangioma
로 가진하였다. Fine-needled aspiration은 Hemangioma의 
진단에 결정적이지 않고, blood loss의 우려가 있어 시행

하지 않았다6. 2010년 1월 전신마취 하에 외과적 절제술을 
시행하였다. 병소는 encapsulation되어 있어 잘 절제되었

다.(Fig. 5) 조직학적 검사에서, 잘 증식된 방추형 세포가 주

로 분포하고, gland를 형성하고 있는 상피세포가 산재되어 

Fig. 1. Pre-operative extraoral photo.
Ji-Hoon Han et al: Synovial sarcoma in the buccal space: a case report. J Korean Assoc 
Oral Maxillofac Surg 2011

Fig. 2. Pre-operative intraoral photo. Palpable elevated mass on 
right buccal mucosa and retromolar area.
Ji-Hoon Han et al: Synovial sarcoma in the buccal space: a case report. J Korean Assoc 
Oral Maxillofac Surg 2011

Fig. 3. Pre-operative computed tomography. Round shaped 
relatively well-defined mild to moderately enhancing inhomo-
geneous mass (3.2 cm×2.8 cm, arrow) with internal high density 
foci in right buccal space without adjacent bony erosions.
Ji-Hoon Han et al: Synovial sarcoma in the buccal space: a case report. J Korean Assoc 
Oral Maxillofac Surg 2011

Fig. 4. Pre-operative salivary gland sonography. Ovoid shaped 
well-defined heterogeneous mass (2.8 cm×2.5 cm×3.9 cm) with 
increased blood flow in right buccal space.
Ji-Hoon Han et al: Synovial sarcoma in the buccal space: a case report. J Korean Assoc 
Oral Maxillofac Surg 2011
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Fig. 5. Gross finding. Well defined pinkish gray soft tissue (5 cm× 
4 cm×3 cm).
Ji-Hoon Han et al: Synovial sarcoma in the buccal space: a case report. J Korean Assoc 
Oral Maxillofac Surg 2011

Fig. 6. Photomicrographs of synovial 
sar coma in the buccal space. A. It 
reveals proliferation of spindle cells 
and the epithelial components forming 
gland-like structures (H&E staining, 
×200). B. The spindle cells are stained 
for bcl-2 immunoreactivity (×200). 
C. The spindle cells are stained for 
CD99 immunoreactivity (×200). D. The 
epithelial components are stained for 
cytokeratin immunoreactivity (×200).
Ji-Hoon Han et al: Synovial sarcoma in the buccal 
space: a case report. J Korean Assoc Oral Maxillofac 
Surg 2011

Fig. 7. Post-operative intraoral photo (15-months after). Scar 
formation on right retromolar area.
Ji-Hoon Han et al: Synovial sarcoma in the buccal space: a case report. J Korean Assoc 
Oral Maxillofac Surg 2011
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로 활액막 육종은 상피성 부분과 방추세포 부분으로 구성

되고 두 세포의 분포 비율과 분화도에 따라 네 아형으로 나

뉜다. BSS는 뚜렷하게 구분되는 상피세포와 방추세포가 혼

재되어 있는 소견을 보인다. 상피성 부분은 흔히 gland를 형

성한다. 크고 둥근 핵과 뚜렷한 경계를 보이는 풍부하면서 
옅은 세포질이 상피세포의 특징이고, 입방형이나 원주형

으로 gland 주위에 분포한다. 방추 세포 부분은 높은 핵-세

포질 비를 보이며 일정하면서 방향성 있게 배열되어 있다. 
두 세포 성분 중 하나로만 구성되었다면 monophasic fibrous 

synovial sarcoma 또는 monophasic epithelial synovial sarcoma
로 분류할 수 있다. 조직학적으로 미분화 양상을 보인다면 

poorly differentiated synovial sarcoma (PDSS)로 분류된다. 

Monophasic synovial sarcoma (MSS)와 PDSS의 경우 조직

학적 소견 만으로 진단하기 어렵기 때문에 이의 진단을 위

해 면역조직화학법이 추가적으로 요구되고, 때로는 세포유

전학적 검사가 필요하다7,10.
면역조직화학적으로 활액막 육종의 방추세포는 vimentin, 

B-cell lymphoma 2 (Bcl-2), CD99에 강하게 반응하고, 상

피세포는 cytokeratin, epithelial membrane antigen 등의 표

지자에 반응한다7. 상피성 표지자는 대부분의 다른 연조직 
육종의 경우 반응하지 않지만, 활액막 육종에는 반응하므

로 진단에 유용하다. Vimentin, Bcl-2, CD99은 다른 신생물

에서도 발현되기 때문에 감별진단이 필요한데 다른 연조

직 육종의 경우에 양성 반응을 보이는 CD34에 활액막 육종

은 반응하지 않아 진단학적 가치가 있다7. 이번 증례에서는 

pancytokeratin에 대한 면역반응으로 상피성 분화를 확인하

였고, 방추 세포에 Bcl-2와 CD99가 강하게 반응하였다. 또

한 CD34에 대한 발현은 나타나지 않아 BSS로 진단하였다.
세포유전학적으로 활액막 육종의 95%에서 특정 t(X;18)

(p11.2;q11.2) 염색체 전이가 나타난다. 이러한 전이로 분자

수준에서 18번 염색체의 SYT 유전자와, X 염색체의 SSX1, 

SSX2, SSX4 중 하나가 결합하여 SYT-SSX1, SYT-SSX2 또

는 SYT-SSX4의 유전자가 만들어진다10. 일반적으로 SYT-

SSX2 결합은 MSS와 연관되고, SYT-SSX1은 BSS에 나타

난다11. 이러한 SYT-SSX의 결합 전이는 활액막 육종의 결

정적 진단 표지자로 높은 진단학적 가치가 있다. 하지만 임

상적, 조직학적, 면역조직화학적으로 활액막 육종의 진단

이 확실하다면 이러한 분자 유전학적 검사가 필요하지 않

다12.
두경부 영역에서 활액막 육종의 증례가 적기 때문에 이

에 대한 치료법이 명확히 제시되지 않고 있다. 다른 악성종

양과 마찬가지로, frozen biopsy를 동반한 negative surgical 

margin의 외과적 절제술이 최선의 치료법이다. 그러나 두

경부 영역에는 중요한 해부학적 구조물들이 있기 때문에 
병소가 주위에 침윤되었을 경우 완전한 절제가 어렵다5. 따

라서 두경부 영역의 활액막 육종의 경우 외과적 절제술 후 
방사선 치료 및 보조 항암화학요법으로 구성된 multimodal 

특별한 술 후 합병증은 나타나지 않았다. 퇴원 후 55.8 

Gy의 방사선 치료를 시행하였고 ifosphamide를 사용하여 
항암치료를 시행하였다. 정기적인 임상검사 및 neck CT, 

positron emission tomography, chest radiography 촬영을 통

해 경과 관찰한 바, 술 후 21개월이 지난 지금까지 병소의 
재발이나 전이는 관찰되지 않았다.(Figs. 7, 8) 본 교실에서

는 지속적인 주기적 경과 관찰을 시행할 예정이다.

III. 고    찰

활액막 육종은 공격적인 고악성도의 연조직 종양이다. 
두경부 영역에서의 활액막 육종의 증례는 드물게 보고되고 
있다. 호발 부위로 알려진 하인두 외에 악관절 부위, 이하

선, 협점막, 상악동, 하악골, 혀, 구강저 연구개, 측두하와 등

의 구강악안면 부위에서 발생한 활액막 육종의 증례가 보

고되었다7. 두경부 영역에서 활액막 육종에 이환된 대부분

의 환자의 경우 천천히 커지는 무통성의 촉진가능한 종물

을 주소로 내원한다. 이 외에 병소 부위의 통증을 호소하거

나, 호흡곤란, 연하곤란, 애성, 개구장애 등의 증상이 나타

나기도 한다8.
두경부 영역에서 발생한 활액막 육종은 조영증강된 CT

에서 잘 경계지어진 불균질한 다방성의 병소로 관찰된다. 
병소 내에는 석회화, 출혈, 괴사, 낭종의 소견이 관찰될 수 
있다. Magnetic resonance imaging에서는 T1 강조 영상에서 
동등 신호 강도를 보이고, T2 강조 영상에서는 신호강도가 
다양하게 나타난다. 이처럼 두경부 영역에서의 발생한 활

액막 육종의 경우 방사선학적으로 잘 경계된 균질한 병소

로 관찰될 경우 양성 종양으로 보일 수 있다9. 조직학적으

Fig. 8. Post-operative computed tomography (15-months after). 
Mild fat infiltration and fascial thickening in right retromolar and 
buccal space.
Ji-Hoon Han et al: Synovial sarcoma in the buccal space: a case report. J Korean Assoc 
Oral Maxillofac Surg 2011
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therapy가 추천된다13,14. 65 Gy 이상 선량의 방사선 치료

가 재발률을 낮추는 것으로 알려져 있다5. 문헌에 의하면 

ifosphamide를 사용한 항함화학요법은 전이를 억제하고 
생존율을 향상시킨다14,15. 활액막 육종은 혈행을 통해 전

이되고 림프절로의 전이는 드물기 때문에 임상적, 방사선

학적으로 림프절 종대가 관찰되지 않는다면 예방적 neck 

dissection은 추천되지 않는다16,17.
이러한 multimodal therapy에도 불구하고 두경부 영역에

서 발생한 활액막 육종에 이환된 환자의 5년 생존율은 40-

50%으로 예후가 불량하다. 이러한 낮은 생존율은 폐로의 
전이에 기인한다13. 두경부 영역의 활액막 육종은 20.8%의 
재발률과 29.2%의 전이율을 보였는데, 이것은 다른 부위

에서 생긴 원발 활액막 육종의 재발률(50%)과 전이율(40-

83%)보다 낮았다5,18. 재발은 보통 수술 후 2년 내에 발생하

지만, 늦게 재발하거나 전이하는 경우도 있기 때문에 장기

간의 경과 관찰이 추천된다18,19. 
몇몇 문헌에 의하면 두경부 영역에서 발생한 활액막 육

종의 경우 병소의 조기 발견이 가능하고, 크기가 작고, 상대

적으로 낮은 연령에서 발견되기 때문에 다른 부위의 활액

막 육종에 비해 덜 공격적이고 좋은 예후를 보인다고 하였

다2,20. 병소의 크기가 5 cm 이하이고, 광범위한 석회화가 있

으며, 외과적으로 성공적으로 절제되고, 미분화 부위나 괴

사부위가 없으며 유사분열이 적을 때 임상적으로 양호한 
결과를 보인다2,5,8.

이번 증례의 경우 수술 후 21개월이 지난 지금 재발이나 
전이의 소견은 없이 양호한 결과를 보이고 있다. 하지만 두

경부 영역에서 발생한 활액막 육종의 경우 예후가 좋지 않

고, 재발의 우려가 높기 때문에 본 교실에서는 지속적인 주

기적 경과 관찰 예정이다.
이번 증례는, 비록 두경부의 활액막 육종이 드물게 발생

하지만, 임상적, 방사선학적으로 양성 병소와 비슷하기 때

문에 구강악안면 부위에 발생한 병소의 감별진단에 활액막 
육종이 고려되어야 함을 보여준다. 세침흡인생검 등의 방

법을 통한 술 전 진단이 치료계획 수립에 도움이 될 수 있다. 
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