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서    론

  Klippel-Trenaunay 증후군은 피부 혈관종, 사지의 연조

직이나 골조직의 비후, 모세혈관기형 등의 혈관 기형 그

리고 정맥류를 특징으로 하는 질환으로 95% 이상에서 하

지에 발생하며 대부분의 경우 일측만을 침범하는 특징을 

가지고 있다1. 이차적으로 부종, 습진, 발한증, 위축, 궤양, 

봉와직염, 울체성 피부염 등의 피부병변이 나타나기도 한

다2. 이러한 이차병변의 하나로 드물게 카포지육종과 임

상적, 조직학적으로 유사한 가성 카포지육종이 관찰되기

도 한다
3,4
.

  가성 카포지육종(Psuedo-Kaposi’s sarcoma)은 만성 정맥부

전, 선천성 동정맥기형, 하지 마비(paralyzed limbs), Klippel- 

Trenaunay 증후군 등에 의해 유발된다.5

  국내에서는 Lee 등6이 만성 신부전증 환자에서 동정맥문

합수술 후 발생한 가성 카포지육종을 보고한 바 있고 Yoon 

등7이 심부정맥 혈전증에 의해 속발된 예를 보고한 바 있

으나 본 증례와 같이 Klippel-Trenaunay 증후군이 선행 원

인인 가성 카포지육종은 보고된 바 없었다. 이에 저자들은 

21세 여자 환자에서 Klippel-Trenaunay 증후군에 동반된 

가성 카포지육종 1예를 문헌 고찰과 함께 보고한다.

증    례

  환  자: 박◯◯ , 21세, 여자

  주  소: 오른쪽 하지 및 발목의 갈색판

  현병력: 내원 9년 전에 태어날 때부터 발생한 오른쪽 하

지 및 발목의 갈색판을 주소로 본원에 내원하여 조직검사

를 시행한 결과 Klippel-Trenaunay 증후군으로 진단 받고 

추적 관찰 없이 지내오다 내원 7년 전부터 기존의 갈색반

의 일부가 색이 점점 진해져서 적자색의 반으로 변하였으

며 내원 5개월 전부터 상기 병변에 궤양이 심해지고 열감

을 호소하여 본원 피부과에 내원하였다.

  과거력 및 가족력: 특이 사항 없었다.

  피부 소견: 오른쪽 하지 및 발목의 궤양을 동반한 갈색

판과 적자색의 판이 관찰되었다(Fig. 1). 

  검사실 소견: 내원당시 측정한 양측 종아리의 최대 직경

은 각각 38 cm와 44 cm로 오른쪽 하지의 비후 소견을 보

였다. 자기 공명 혈관 조영에서 오른쪽 슬와부의 비정상적

인 피하지방 비후 및 표재성 정맥의 이상소견과 전반적인 

오른쪽 하지의 부종 소견이 있었으며 일부 정맥류의 소견

이 관찰되었다(Fig. 2). 

  병리조직학적 검사: 오른쪽 발목의 판에서 조직 생검을 

시행하였다. 상부 진피에서 모세혈관과 혈관 내피세포의 

증식이 관찰되었고 증식된 모세혈관벽은 두꺼워져 있었으
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며 혈관 내피세포 주변으로 적혈구의 혈관 외 유출, 혈철소

의 침착과 림프구의 침윤이 관찰되었다(Fig. 3). 항CD34 면

역조직화학적 염색 결과 혈관을 구성하는 혈관내피세포들

에 양성 소견이 관찰되었다(Fig. 4).

  치료 및 경과: 궤양에 대한 보존적 치료를 시행하여 일

부 호전되었고 큰 변화 없이 외래 추적 관찰 중이다.

고    찰

  가성 카포지육종은 임상 및 병리조직학적 소견이 카포지

육종과 유사한 반응성 자연치유 과정으로서 1964년 Kopf

와 Gonalze8가 동정맥루를 가진 환자에서의 피부병변을 선

천성 이형성성 혈관병증(congenital dysplastic angiopathy)이

라는 병명으로 보고하였고, 1965년 Mali 등9이 만성 정맥부

전환자 18명의 다리 신측부 병변을 선단 혈관피부염(acro- 

angiodermatitis)이라는 이름으로 보고한 이후 Stewart10, Ea-

rhart 등11이 이러한 병변을 가성 카포지육종이라 명명하였

다.

Fig. 1. (A) Purplish to violaceous grouped patches and plaques 

on right shin and ankle (B) An ulcer was also observed on the

lesion.

A B

Fig. 2. MR angiography shows varicose vein on the right lower 

leg (arrow).

Fig. 3. Skin biopsy from the brownish plaques of the right 

ankle shows proliferation of small vessels with swollen endo-

thelium, extravasation of RBC, hemosiderin deposition and 

perivascular lymphocytic infiltration (H&E stain, ×100).

Fig. 4. Anti CD34 were stained in endothelial cells which line 

the vessels.
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  임상 양상은 자주색 혹은 보라색의 구진이나 결절, 판 등 

카포지육종과 유사한 소견 및 궤양 등의 피부병변을 보이며 

피부병변 이외에 동통, 온열감, 진동, 잡음, 울체 변화, 부종, 

발한의 증가, 이상감각 등의 증상이 나타날 수 있다8-11.

  지금까지 보고된 가성 카포지육종의 원인은 Rashkov-

sky 등5이 보고한 바에 의하면 크게 다섯 가지로 1) 만성적

인 정맥부전
9, 2) 하지의 동정맥기형10, 3) 혈액 투석 환자

에서 인공 동정맥루 형성12, 4) 사지의 마비, 5) 절단기부

(amputation stumps)13로 나눌 수 있다. 동정맥기형에 의해 

유발된 31예 중 5예가 Klippel-Trenaunay syndrome에 동

반된 경우였으며3 이후에도 국외 여러 문헌에서 보고되었

다14,15.

  가성 카포지육종은 원인, 발현시기, 임상소견, 조직학적 

차이에 의해 크게 두 가지 형태로 분류하기도 한다. 첫째, 

Mali 선단혈관피부염은 여러 가지 원인에 의한 만성 정맥

부전과 관련된 울체피부염 등이 있을 때 나타나는 형으로 

비교적 성인 이후에 시작되고 양측성으로 나타나며 상부 

진피에 국한된 조직학적 변화로 내피세포의 증식, 혈관벽 

두께의 증가, 혈철소 침착 등의 변화를 보인다9. 국내에서

는 Yoon 등7에 의해서 심부정맥 혈전증에 의한 1예와 Park 

등16
에 의해서 만성적인 림프부종과 정맥부전을 보이는 환

자의 양측 발등에서 발생된 1예가 보고되었다. 두 번째 형

태인 Stewart-Bluefarb 증후군은 주로 선천성 동정맥기형이 

원인이 되며 Mali형보다 이른 나이에, 보통 일측성으로 나

타나고 진피의 전층에 걸친 조직학적 변화를 보인다10. 국

내에서는 혈액 투석을 위한 동정맥 문합 수술 후 발생된 

예가 보고되었다6
.

  본 증례는 태어날 때부터의 피부 혈관종, 양하지 직경차

가 15%인 연조직의 비후 및 정맥류를 동반한 Klippel-Tre-

naunay 증후군으로서 임상 및 조직학적으로 가성 카포지

육종에 일치하는 비교적 드문 이차적인 병변을 동반한 경

우라고 볼 수 있다. 본 환자의 경우 Klippel-Trenaunay syn-

drome에 동반된 정맥류에 의한 Mali 선단혈관피부염으로 

생각할 수 있다.

  가성 카포지육종의 발생 기전은 아직 명확하게 밝혀져 

있지 않으나 협착이나 혈전에 의한 정맥압과 모세혈관압

의 상승, 부종과 혈류량의 증가에 의한 혈류의 역류가 혈

관내피세포와 섬유아세포의 증식을 촉진하는 것으로 추정

하고 있다. 즉, 저산소상태를 보상하는 기전으로 Stewart- 

Bluefarb type에서는 선천성 이형성 동정맥문합부의 확장

이 나타나고 Mali type에서는 새로운 혈관의 형성이 나타

나며 이는 결과적으로 점진적인 내피세포와 혈관의 증식

을 유도하게 된다는 것이다13.

  가성 카포지육종과 카포지육종의 감별점은 임상적으로 

가성 카포지 육종은 동반 질환이 있으며 기존 질환 치료 

시 병변이 소실된다는 점이다. 조직학적으로는 가성카포지 

육종은 카포지 육종에서 특징적으로 관찰되는 다음과 같은 

조직학적 특징이 타나나지 않는다. 즉, 1) 혈관세극(vas-

cular slits)이나 back to back 양상의 혈관 배열, 2) 혈관내

피세포와 방추형세포의 세포고사, 3) 방추형세포로 구성된 

혈관내피세포의 증식이나 이들이 이미 존재하는 정상 혈관

이나 기모근 같은 피부 부속기를 침습하는 소견(promon-

tory sign)17, 4)호산성 과립(eosinophilic granule)과 적혈구 

식세포증가증(erythrophagocytosis)이 가성 카포지육종에서

는 잘 관찰되지 않는다18. 또한 가성 카포지육종의 혈관 배

열은 비교적 규칙적인데 반해 카포지육종은 혈관의 내강

이 불규칙적이다. 염증세포의 침윤은 가성 카포지육종이 

카포지육종보다 덜하며 부종, 적혈구의 혈관 외 유출, 혈철

소의 침착은 가성 카포지육종이 카포지육종보다 더 심하

게 나타난다. 위와 같은 조직학적 특징으로 감별이 어려운 

경우 전자현미경검사19, DNA 분석 및 면역조직화학적검

사, 방사선학적 검사 등을 통해 감별할 수 있다. 가성 카포

지육종은 단지 혈관내피세포에만 CD34에 양성을 보이는 

반면 카포지육종은 주위의 방추형 세포나 섬유아세포양 세

포까지 CD34에 양성을 보인다20. 치료는 이환된 부위를 높

여주거나 외상을 방지하며 예방적 항생제를 투여하는 보존

적 치료 및 선행질환의 치료가 도움이 되며6
, 본 증례의 경

우에는 정맥류의 수술적 치료가 도움이 될 수 있다.
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