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Malignant primary cardiac tumors are rare with the most common type among them being sarcomas. However, a myxoid sarco-

ma in the heart is very rare and differentiating it from from cardiac myxoma is often difficult. Here, we report a case of rapid re-

growth of a left atrial tumor after surgical resection that was finally diagnosed as cardiac myxoid fibrosarcoma. An 82-year-old 

man, who underwent resection of a cardiac tumor 3 months ago, presented with severe dyspnea and peripheral edema. He was diag-

nosed with a mitral valve obstruction due to the regrowth of a huge left atrial tumor. The patient had a second resection and the re-

sected tumor was finally diagnosed as myxoid fibrosarcoma. (Korean J Med 2015;88:685-689) 
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서     론

원발성 심장 내 종양은 전이성 심장 내 종양에 비하여 20

배 가량 흔하지만 그 유병률이 인구의 0.02% 정도로 매우 

드물다. 원발성 심장 내 종양 중 75%는 양성이고 그 중 점액

종이 가장 흔하다[1]. 심장 점액종은 해부학적 위치 및 크기

에 따라 증상이 다양하며 대개 즉각적인 수술적 치료가 필

요하다. 수술 예후는 일반적으로 양호하지만 2-3% 정도에서 

재발한다. 섬유육종(fibrosarcoma)은 섬유모세포 기원의 악성 

종괴로 세포간질과 구조의 종류와 양이 다양하다. 그 중 점액

성 간질(stroma)이 풍부한 섬유육종을 점액섬유육종(myxoid 

fibrosarcoma)이라고 한다. 점액섬유육종은 근섬유모세포 기

원의 중배엽 세포에서 시작되고 대부분 사지에 빈번하게 발

생하며, 원발성 심장 점액섬유육종은 매우 드물게 보고된다
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Figure 1. (A) A trans-thoracic echocardiogram before the first operation showed two different sizes of tumors (arrow, 5.6 × 1.8 cm, 2.8 
× 2.2 cm) at the left atrium. (B) A trans-thoracic echocardiogram two months after the first operation revealed no remnant tumor. (C) A 
chest CT scan at two months after the first operation revealed 2.1 × 1.3 cm sized residual tumor (arrow) at the left atrium. (D) A 
trans-thoracic echocardiogram before the second operation showed an oval shaped cystic tumor (arrow, 4.1 × 2.4 cm) that mechanically 
obstructed the mitral valve (MDPG = 8.3 mmHg). (E) A chest CT scan before the second operation showed an enlarged mass in the left 
atrium (arrow, 3.6 × 2.4 cm). MDPG, mean diastolic pressure gradient; CT, computed tomography.

[2]. 저자들은 수술로 제거되고 양성 점액종으로 진단된 심

장내 종괴가 수술 3개월 만에 급속히 성장하여 승모판 폐쇄

를 일으키고 심장 점액섬유육종으로 최종 진단된 예를 보고

한다.

증     례

82세 남자 환자가 2일간의 객혈을 주소로 타 병원에 내원

하여 흉부 전산화 단층촬영을 시행하였으며, 이 검사에서 좌

심방 종양이 있어 전원하였다. 환자는 30년 전부터 고혈압이 

있었고 15년 전 조기위암 진단되어 부분위절제술과 위공장

문합술을 받은 과거력이 있었다. 내원 당시 객혈 증상은 없

었고 신체 활력 징후 및 청진상 특이 소견이 없었으며 단순 

흉부 촬영 및 심전도, 혈액 검사상 이상 소견은 없었다. 경흉

부와 경식도 심초음파 검사상 좌심방이에서 기시하는 두 개

의 종양(5.6 × 1.8 cm, 2.8 × 2.2 cm)이 관찰되었다(Fig. 1A). 

크기가 큰 것은 유동성이 있고 음영이 높았으며 불규칙적인 

모양이었다. 반면 작은 것은 유동성이 없고 둥근 모양의 음

영이 낮은 낭성 종양이었다.

심장 점액종을 의심하에 심장 내 종양 절제술을 시행하였

다. 수술 소견상 종양은 8.1 × 2.5 cm의 크기에 경계가 불분명

하고 내부에 출혈성 낭종을 포함하고 있었다. 종양 절제 시

행 후 체외 순환기 중단하며 시행한 경식도 초음파상 좌심방

에 약 2.5 cm 크기의 종양이 남아있어 심정지를 다시 유도하

고 좌심방을 다시 관찰하였다. 미만성으로 좌심방 천장에 자

라 들어간 종양이 관찰되었으나 더 이상의 절제는 불가능하

였다. 수술 중 및 수술 후 병리 검사상에서는 점액성 기질과 

고혈관성 구조를 포함하는 만성 비특이적 염증 조직으로 구

A B C
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Figure 2. (A, B) (H&E, ×40, ×100) Microscopic findings of the first operation specimen. Myxoid tissue with bland-looking mesen-
chymal cells and a vasoformative structure were noted. (C, D; H&E, ×40, ×400) Microscopic findings of the second operation specimen. 
Higher cellularity and moderate dysplastic cells were arranged in a sheet or cord-like pattern in the myxoid and fibrotic background. 
Several mitotic cells (arrows) were observed.

성되어 양성 심장 점액종 소견이었다(Fig. 2A and 2B). 환자

는 전신상태가 회복되어 수술 9일 후 퇴원하였다. 2개월 후 

외래에서 시행한 경흉부 심초음파와 흉부단층촬영에서 좌심

방의 2.1 × 1.3 cm 크기의 잔여 종괴가 관찰되었으나 증상 발

생 및 크기의 증가는 없어 경과 관찰하였다(Fig. 1B and 1C).

환자는 수술 3개월 후 2일간 급격히 악화되는 호흡곤란과 

양하지 부종을 주소로 다시 응급실에 내원하였다. 내원 당시 

활력징후는 혈압 110/70 mmHg, 호흡 수 20회/분, 맥박 95회/

분, 체온 37.1도였다. 의식은 명료하였고 호흡곤란, 기침이 있

었으나 그 외 발열, 두통, 가슴통증, 복통 등의 증상은 호소하

지 않았다. 흉부 청진상 양 폐야에서 수포음이 들렸고, 심음

은 불규칙적이며 이완기 심잡음이 들렸다. 경흉부 심장 초음

파상 좌심방에 둥근 모양의 낭성 종양(4.1 × 2.4 cm)이 발견

되었고 중등도의 심낭삼출이 있었다. 또한 종양이 승모판을 

기계적으로 막아 이로 인한 이완기 평균압력차(mean diastolic 

pressure gradient)가 8.3 mmHg이었으며 중증의 승모판 협착

증으로 진단되었다. 입원 2일째에 종양에 의한 중증의 승모

판 협착과 급성 폐부종의 치료를 위하여 2차 심장 내 종양제

거술을 시행하였다.

수술 소견상 4.2 × 6.1 cm 크기의 종양이 좌심방에 관찰되

었고 종양이 승모판 입구를 막고 있었다. 1차 수술 당시 점

액종이 있었던 좌심방 부위와 그 주변으로 종괴가 퍼져 있었

고 좌심방 귀로부터 시작되는 줄기(stalk)가 관찰되었다. 주

위로 주위 조직과 유착이 심하였고 딱딱하게 굳어 있어 완

전 절제가 불가능하였다. 병리검사상 부분적으로 점액성과 

섬유성 기질을 포함하는 유사분열 양상이었다. 세포 밀도가 

A  B

C  D
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높고 둥글거나 방추형 모양인 세포가 관찰되었고 세포 핵은 

중등도 이상의 이형성증을 보여 점액섬유육종으로 진단되었

다. 면역조직화학 염색에서 CD31은 부분적으로 양성 소견을 

보였으나 CD34, myogenin, S-100, smooth muscle actin 염색은 

음성이었다(Fig. 2C and 2D).

수술 후 3일째 시행한 경흉부 심초음파상 3.2 × 1.2 cm의 

종양이 여전히 관찰되었으나 이완기 평균압력차는 1.7 mmHg

이었고 종양으로 인한 승모판 폐쇄는 없었다. 수술 후 5일째 

호흡곤란과 하지 부종이 호전되었고, 흉부 단순촬영상 폐부

종은 소실되어 수술 후 9일째 퇴원하였다. 남아있는 심장 점

액섬유육종에 대해서는 외래에서 6주 동안의 방사선 치료를 

시행하였으며, 수술 6개월째 경흉부 심초음파 추적관찰상 종

양의 크기는 커지지 않고 특이 증상 없어 경과관찰 중이다.

고     찰

본 증례는 좌심방 종양에 대한 제거 수술 후 잔여 종양이 

3개월 동안 급속히 성장하여 승모판 폐쇄와 폐부종을 유발

한 경우이다. 1차 수술 후 병리 검사 결과 양성 점액종 소견

이 보였으나 재발된 병변의 재수술 결과 점액섬유육종으로 

최종 진단되었다. 

부검으로 확인된 원발성 심장 종양의 유병률은 0.01-0.03%

이며 이 중 30%는 악성이다[1,3,4]. 점액종과 점액섬유육종

은 조직학적 형태가 유사하지만 예후는 매우 달라 감별 진

단이 중요하다. 풍부한 점액성 간질을 갖는 섬유육종을 일컬

어 점액섬유육종이라 부르며 이는 섬유육종의 한 형태이다. 

즉, 양성 점액종의 악성 진행의 결과로 점액섬유육종이 발생

하는 것이 아닌 조직학적으로 다른 분류의 종양이다. 하지만 

점액섬유육종은 병리학적으로 세포 외 프로테오글라이칸을 

보이고, 좌심방에서 주로 발견되므로 양성 점액종으로 오인

되기 쉽다. 또한 양성 점액종이 대부분 좌심방 단독에서 기

시하나 드물게 우심방 혹은 양 심방 모두에서 기시하는 경

우도 있어 발생 위치만으로는 감별이 어렵다[5]. 조직학적으

로 점액섬유육종에서는 점액종에서 나타나는 전형적인 고리

구조가 없고 고염색성 세포가 발견되며 양성 점액종에서 주

로 발견되는 풍부한 Hemosiderin-Laden macrophages가 발견

되지 않는다. 본 증례에서 첫 수술 시의 병리검사 결과 오류

를 배제하기 위해 2차 수술 후 1차 수술의 병리결과를 검토

하였으나 양성 점액종으로 다시 확인되었다. 그러나 점액종 

수술 후 새로 점액섬유육종이 발생했을 가능성은 낮다. 세포

충실도가 작은 점액질 부분이 미만성으로 퍼져 있을 경우 

점액섬유육종과 양성 점액종의 감별 진단이 매우 어렵다는 

점을 고려할 때, 1차 수술 당시의 심장 내 종양이 점액섬유

육종이었을 것으로 추측된다. 

심장의 원발성 육종의 예후는 평균 생존율이 1년 정도로 

매우 불량하다[6,7]. 몇몇 연구에서 수술 후 항암 화학요법은 

생존율이나 국소재발률, 다른 장기로의 전이율을 낮추지 못

하는 것으로 나타났다[8,9]. 27명의 환자를 대상으로 방사선 

치료를 포함한 복합 치료가 국소 재발 및 전이 환자에서 생

존 기간을 증가시킨 연구가 있으나 아직까지 대규모 전향적 

연구는 없다. 본 환자와 유사하게 점액섬유종에 의한 기능적 

승모판 폐쇄로 급성 심부전이 발생하여 이를 수술적으로 제

거한 몇몇 증례 보고만이 있을 뿐이다[10]. 본 증례의 경우 3

개월 만에 점액섬유육종에 의한 승모판 폐쇄로 증상이 발생

하였기에 절제술 후 남은 종양이 다시 성장할 가능성이 있

어 수술 후에 방사선 치료를 시행하였다.

결론적으로 심장의 악성 점액섬유육종은 매우 드물고 병

리학적으로 점액종과 매우 유사하므로, 병리학적 진단을 포

함하여 영상검사 소견, 수술 소견을 종합적인 고려하여 진단

할 필요가 있다. 그러므로 점액종이 의심되는 병변에서 항상 

악성 점액섬유육종을 신중하게 감별하고 지속적 추적관찰을 

하는 것이 중요하다.

요     약

82세 남자 환자가 좌심방의 종양을 수술로 제거하였으며 

병리 검사상 점액종이 의심되었다. 이후 3개월 만에 잔여종

양이 급속히 성장하여 승모판 폐쇄와 폐부종이 동반된 호흡

곤란으로 내원하였다. 2차 수술을 통해 다시 종양을 제거하

였고, 수술 후 병리 검사상 점액섬유육종으로 진단되었다. 원

발성 심장내 종양은 드물며, 그 중 75%는 양성종양인데 점

액종이 가장 흔하다.

본 증례와 같은 심장의 악성 점액섬유육종은 매우 희귀할 

뿐 아니라 병리학적으로 점액종과 매우 유사하여 감별이 어

려운 경우가 있다. 따라서 점액종이 의심되는 병변에서 악성 

점액섬유육종을 신중하게 감별하고 지속적 추적관찰을 하는 

것이 중요하다.

중심 단어: 섬유육종; 점액종; 승모판 협착증; 심장 신생물
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