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We report a case of extraluminal leiomyosarcoma of inferior vena cave (IVC) in a 56 year old

w oman. She w as admitted to our hospital because of right lower quadrant discomfort for a month .

Radiologic finding including ultrasonography, computerized tomography, magnetic resonance imaging
showed heterogenous solid mass adhering to IVC and the confirmative diagnosis w as made by

ultrasonography guided percutaneous needle biopsy. She underwent radical resection surgery . No

adjuvant treatment w as performed and she has been in the follow up without recurrence of the
disease.(Korean J Med 58:681- 685, 2000)
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서 론

혈관에서 발생한 평활근육종(leiomyosarcoma)중 하

대정맥에서 발생한 경우는 1871년 Perle가 처음 보고한

이후 전세계적으로 1992년까지 218예에 불과하며1 ) 우

리 나라에서는 1992년 한 등2 )이 1예를 보고한 바 있다 .

하대정맥에서 발생하는 평활근육종의 경우 대개 하대정

맥의 폐쇄로 인한 하지 부종이나 복수 등의 증상을 나

타내지만 드물게 혈관외로 증식하는 경우에는 별다른

증상을 나타내지 않아 진단에 어려움을 가져온다.

저자들은 최근 비특이적인 복부 불편감으로 내원한

환자에서 발견된 하대정맥의 혈관외 평활근육종을 경험

하였기에 이의 수술적 절제와 경과에 대해 보고하는 바

이다.

증 례

환 자 : 안○자, 56세, 여자

주 소 : 우하복부 불편감

현병력 : 환자는 3년전부터 식사와 무관한 우하복부

불편감이 하루에 2- 3시간 정도 지속되었으며 뻐근한 느

낌이었고 간간이 등으로 방사되는 느낌이 있었다. 이러

한 불편감은 내원 1개월 전부터 점차 악화되었고 이에

대한 진단을 위해 내원하였다 .

과거력 및 가족력 : 환자는 내원 6년 전 고혈압으로

- 681 -



－ Korean Journal of Medicine : Vol. 58, No. 6, 2000－

진단받고 항고혈압제 (atenolol)를 복용중이었다 .

신체 검진 : 환자는 내원 당시 활력 징후는 혈압 130/

90 mmHg, 맥박수 60회/분, 호흡수 18회/분, 체온 37.0℃

였고 그리 아파 보이지 않았으며 의식은 명료하였다 . 결

막은 창백하지 않았고 공막에 황달은 관찰되지 않았으

며 두경부에 림프절은 만져지지 않았다. 호흡음은 깨끗

하였고 수포음은 들리지 않았으며 심음은 규칙적이었고

심잡음은 들리지 않았다. 복부는 편평했으며 부드럽게

만져졌고 장음은 정상이었다 . 간이나 비장, 기타 다른 종

괴는 만져지지 않았고 압통 및 반발통은 없었다 . 배부

및 사지에서 늑척추각압통은 없었으며 하지부종은 관찰

되지 않았다 .

검사 소견 : 일반혈액검사에서 백혈구 3,800/ mm3, 혈

색소 12.7 g/ dL, 혈소판 123,000/ mm3이었고 적혈구 침강

속도는 6 mm/ hr이었다 . 일반화학검사에서 Ca 8.4

mg/ dL, 혈당 95 mg/ dL, C-반응단백 0.1 mg/ dL, Na 143

mmol/ L, K 4.2 mmol/ L, BUN 9 mg/ dL, creatinine 0.9

mg/ dL이었으며 간기능검사에서 콜레스테롤 174 mg/

dL, 총단백 6.6 g/ dL, 알부민 3.8 g/ dL, 총빌리루빈 0.6

mg/ dL, 알칼리성 포스파타제 59 IU/ L, AST/ ALT 20/ 17

IU/ L이었다. 요검사 및 대변잠혈반응검사는 정상이었다 .

십이지장내시경 소견 : 식도 및 위에 이상소견 없었

고 십이지장 제2부에 4- 5 cm 크기의 외부 압박의 소견

이 관찰되었으며 십이지장 점막에는 이상 소견이 없었

다.

방사선 소견 : 단순 복부촬영에는 이상 소견이 없었

으며 복부 초음파에서 약 2.6 cm 크기의 저음영 종괴가

십이지장과 하대정맥 사이에 위치하고 있으며 하대정맥

에 닿아 있는 소견이었다 . 복부 전산화단층촬영에서 4

cm 크기의 조영이 잘 되지 않는 불규칙한 종괴가 하대

정맥에 연해 있으며 이 종괴는 하대정맥내로 침범하지

않으며 주위에 림프절종대와 간내 종괴 및 복수는 관찰

되지 않았다(Figure 1). 복부 자기공명영상에서 이 종괴

는 T 1 영상에서 중간 신호강도를 보이고 T 2 영상에서

낮은 신호강도를 보이며 조영시 중앙의 조영감쇠 부위

와 주위의 조영증강 부위가 혼재되어 있는 양상이었다

(Figure 2).

초음파 유도하 경피적침생검 : 위 종괴에 대해 초음

파 유도하에서 경피적침생검을 시행하였고 조직검사상

길쭉하고 크기와 형태의 다양성이 심한 핵과 세포질을

갖는 세포들이 관찰되어 평활근육종이 의심되었다.

수술 소견 : 개복을 하였을 때 3 x 3 cm 크기의 종괴

가 하대 정맥의 우신정맥 유입부에서 관찰되었으나 신

Fig ure 2 . Abdomen MRI show s the IVC mass of
intermediate signal intensity in T 1WI.

F ig rue 3 . Follow - up abdomen CT scan show s no
residual mass of the IVC.

Fig ure 1. Abdomen CT scan show s the 4 cm sized low
enhanced mass adhering to the IVC.
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F ig rue 5 . A microscopic finding show s the variable
sized smooth muscle cells with frequent mitoses in
whorling pattern .

정맥으로의 침범은 없었으며 주변 조직과의 유착도 관

찰되지 않았다. 간, 십이지장, 췌장 및 담낭에의 전이는

관찰되지 않았으며 복강내에 유착이나 복수는 관찰되지

않았다 . 이 종괴에 대해 쐐기형 절제를 시행하였고

Gore- tex를 이용하여 일차 봉합을 시행한 후 혈류를 재

개하였다(Figure 4).

병리 소견 : 육안상 종괴는 고형성으로 부분적으로

피막에 둘러 싸여 있었고 비교적 단단한 편이었다. H &

E 염색에서 세포들은 다발을 이루어 여러 방향으로 주

행하고 있었고 핵의 크기가 다양하며 이형성을 나타내

는 세포와 함께 이상세포분열이 관찰되었다. 면역화학염

색에서는 Vimentin과 smooth muscle actin에 양성 반응

을 보였다(Figure 5).

경 과 : 수술후 일주일간 저분자량 헤파린(Fraxiparin

3,500 u SC qd)과 항혈소판제(aspirin 100mg p.o qd)를

투여하였고, 별다른 합병증없이 퇴원하였으며 항혈소판

제를 단독으로 투여하면서 외래 추적관찰을 시행하였다 .

수술후 1개월 후에 시행한 복부 전산화 단층촬영에서 이

상소견 없었으며 (Figure 3), 9개월 후에 시행한 복부 초

음파 검사에서 이상 소견은 없었다 .

고 찰

평활근육종은 혈관에서는 혈관중막을 구성하는 평활

근세포에서 드물게 발생하며 동맥보다는 정맥에서 많이

나타나고 그 중 하대정맥에서 빈도가 높은 것으로 알려

져 있다. Mingoli 등1 )에 의하면 1992년까지 전세계적으

로 218예가 알려져 있고 우리 나라에서는 아직까지 단 1

예가 보고되어 있는 등 매우 드문 질환으로 현재까지 이

질환의 진단 및 치료에 대해 정립되어 있는 것이 없는

실정이다 .

혈관의 평활근육종은 혈관중막에서 출발하여 혈관벽

을 따라 서서히 증식하고 대개 혈관내강의 폐쇄를 일으

키며 말기에는 주위 조직 및 원위 장기에 침윤 및 전이

를 야기하게 된다3 ) . 조직학적으로는 방추상의 세포들이

동심원을 그리거나 평행한 배열을 하며 핵이 크고 과염

색성을 지니면서 5/ HPF 이상의 핵분열을 나타내며 표

면에 섬유성 피막을 형성하기도 한다4 ) .

이러한 하대정맥의 평활근육종은 발생 부위에 따라

간정맥과 신정맥의 유입부를 경계로 크게 세 부분으로

나누며 그에 따라 빈도와 증상, 치료 및 예후에 영향을

미치게 된다 . 빈도를 살펴보면 간정맥 유입부를 경계로

상부가 20%, 신정맥 유입부를 경계로 하부가 27%를 차

지하며 중간부가 43%를 차지한다1) .

임상 증상으로는 공통적으로 혈관 폐쇄에 따른 하지

부종, 복수 등이 나타나나 본 증례와 같이 혈관 폐쇄가

없을 경우에는 종양에 따른 비특이적인 증상이 나타나

거나 무증상인 경우도 있을 수 있다 . 상부에 발생한 경

우는 간정맥폐쇄에 따른 간비대와 복수가 같이 나타나

는 Budd Chiari 증후군의 형태로 나타나며 심한 경우에

는 간부전의 형태로 나타날 수 있다5 ) . 하부의 경우 종괴

로 촉지되는 경우도 있으며 중간부에 발생한 경우에는

통증을 야기하기도 한다. 그 외에 주위 장기로의 침윤이

나 전이에 따르는 증상이 나타날 수 있다 .

대개는 혈관내막을 따라 증식하므로 신정맥을 통한

신장 침윤, 간정맥을 통한 간 침윤이 흔히 나타나나 드

F ig ure 4 . A gross specimen show s the yellowish hard
mass with partial encapsulation .
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물게는 다른 장기에 원격 전이하는 경우도 있어 폐, 림

프절, 골 전이 등이 나타날 수 있으며 심장내로 파급된

경우도 보고되고 있다6 ) .

이 질환은 워낙 드물고 서서히 진행하는 특징으로 대

개 수술시 진단이 되는 경우가 많다. 방사선학적으로 초

음파나 전산화 단층촬영을 이용하면 진단에 도움이 된

다7 ) . 초음파상에는 하대정맥부위에 고형성 종괴로 나타

나며 내부에는 괴사로 인한 중앙의 저음영을 나타내기

도 한다. 도플러를 이용할 경우 하대정맥내의 혈류 장애

를 찾아낼 수 있으나 이것은 외부의 압박에서도 나타날

수 있는 것으로 특이적인 소견은 되지 못한다. 전산화단

층촬영에서는 하대정맥벽에서 기시하여 내부에 불규칙

한 조영을 가지며 피막으로 둘러싸인 소엽상의 종괴로

나타나는 것이 특징이며, 자기공명영상에서는 T 1영상에

서는 중간정도의 영상신호를 갖고 T 2영상에서는 중간과

높은 영상신호를 같이 갖는 종괴로 나타나는 것이 특징

적이다 . 수술전 조직학적 확진으로 혈관내로 자라는 종

괴의 경우 혈관내강에 카테터를 위치시켜 생검을 하여

진단할 수 있으며8 ) 본 증례와 같이 혈관외로 자라는 경

우에는 초음파 또는 전산화 단층촬영 유도하에서 경피

적침생검으로 확진할 수 있다 .

치료는 종양을 포함한 조직을 충분히 절제하는 것이 가

장 중요하다1 , 9 , 10 ) . 하부나 중간부의 경우에는 종양의 절제

와 함께 인조혈관에 의한 재건을 할 수 있으나 정맥우회

로가 발달되어 있는 경우에는 꼭 필요하지는 않다1 1) . 신정

맥 유입부에 발생한 종양에 대해서는 근치적 절제술을

시행한 후에 자가신이식을 시행한 예도 보고되어 있으

며12 ) 간정맥 유입부에 발생한 경우에는 부분 간절제 및

하대정맥 재건술이 시행될 수 있다 . 근치적 절제가 불가

능한 경우에는 간 이식의 적응이 될 수 있다13 ) . 수술후에

종양의 절제범위에 따라 인조혈관을 사용할 수 있으며

여기에는 PT FE (Polytetrafluoroethylene) 또는 Gore-

tex등이 이용된다14 ) . 수술후에 항응고요법 시행에 대해

서는 논란이 있지만 반드시 시행할 필요는 없는 것으로

생각된다.

수술적 절제가 불가능하거나 원격 전이가 이루어진

경우에는 방사선 치료 및 항암 요법이 시행될 수 있으나

예후는 비교적 좋지 못하다 . 최근에는 수술전에 항암 요

법을 시행하거나 방사선 치료를 하여 종양의 크기와 범

위를 줄인 후에 수술을 시행하거나 수술 후에 항암요법

이나 방사선 치료를 시행한 경우 생존률이 증가한다는

보고가 있으나 이 경우에도 근치적인 절제가 충분히 이

루어진 경우에 예후가 더 좋음이 알려져 있다 .15 )

수술후의 예후는 여러 가지 요인에 따라 달라진다.

Mingoli 등1 )은 수술시 근치적 절제가 불가능하였던 경

우, 종양이 간정맥 유입부 상부에 위치하였던 경우, 진단

당시 하지 부종이 있었던 경우, Budd- Chiari 증후군으로

나타난 경우, 혈관내로 증식한 경우, 하대정맥의 폐쇄가

있었던 경우에 예후가 나빴으며 이 중 종양의 위치가 가

장 예후에 영향을 미치는 것으로 나타났는데 이는 상부

에 위치할수록 종양의 완전절제가 불가능하기 때문인

것으로 생각된다. 반대로 근치적 절제가 시행된 경우, 중

간부에 위치하였던 경우 및 복통이 있거나 종괴가 만져

지지 않은 경우에 예후가 좋음을 보고하였다 .

하대정맥의 평활근육종의 5년 생존률은 예후가 가장

좋은 경우에 53% 정도로 알려져 있으며 이는 근치적 절

제와 보조적인 항암요법과 방사선 치료가 병합되는 경

우 향상될 수 있는 것으로 알려져 있다15 ) . 그러나 추적

관찰 기간이 길어질수록 원격전이의 빈도가 잦아지는

점을 비추어볼 때 수술후에 지속적인 추적관찰이 필요

하다 .

요 약

저자들은 비특이적인 복부 불편감을 주소로 내원한

환자에서 방사선 소견 및 경피적침생검으로 수술전 진

단을 하고 수술로 완전 절제하여 확인함으로서 하대정

맥의 혈관외 평활근육종을 경험하였기에 이를 문헌고찰

과 함께 보고하는 바이다.

R E F E R E N C E S

1) Mingoli A, Cavallaro A, Sapienza P, Di Marzo L,

Feldhaus RJ, Cavallari N. International reg istry of
inf erior vena cava leiomyosarcoma: analysis of a
world series on 218 patients. A nticancer R es 16:3201,
1996

2) 한덕종, 김석구, 정영화 . 하대정맥에 발생한 Leiomy-
osarcoma 1예 보고 . 대한맥관외과학회지 8:90, 1992

3) Kulaylat MN, Karakousis CP, Doerr RJ, Kar -

amanoukian HL, O'Brien J, Peer R. L eiomy osarcoma
of the inf erior vena cava: a clinicopatholog ic review
and rep ort of three cases. J S urg Oncol 65:205, 1997

4) Burke AP, Virmani R. Sarcomas of the great vessels.
A clinicopatholog ic study. Cancer 71:1761, 1993

5) Reuther WL 3rd, Newman CA, Smith RE, Plavsic

- 684 -



－김상균 외 6인 : 하대정맥에 발생한 혈관외 평활근육종 1예－

BM. Gastrointestinal case of the day. Primary leiomy -
osarcoma of the I V C with B udd- Chiari syndrom e.
Radiograp hics 19:248, 1999

6) Gutierrez O, Desai S, Burgener F . Leiomy osarcoma of
the I V C with intracardiac extension. E ur J Radiol
6:153, 1986

7) Blum U, Wildanger G, Windfuhr M, Laubenberger J,

Freudenberg N, Munzar T . P reop erative CT and M R
imaging of inf erior vena cava leiomyosarcoma. E ur J
Radiol 20:23 1995

8) Shimoda H, Oka K, Otani S, Hakozaki H, Yoshimura
T , Okazaki H, Nishida S, T omita S, Oka T , Kaw asaki

T , Mori N. Vascular leiomyosarcoma arising f rom the
inf erior vena cava diagnosed by intralum inal biop sy.
Virchows A rch 433:97, 1998

9) Mingoli A, Sapienza P, Cavallaro A, Di Marzo L,

Burchi C, Giannarelli D, Feldhaus RJ . The eff ect of
extend of caval resection in the treatm ent of inf erior
vena cava leiomy osarcoma. A nticancer R es 17:3877,
1997

10) Griffin AS, Sterchi JM. P rimary leiomyosarcoma of
the inf erior vena cava: a case rep ort and review of
the literature. J Surg Oncol 34:53, 1987

11) Sarkar R, Eilber FR, Gelabert HA, Quinones - Baldrich

WJ. P rosthetic rep lacem ent of the inf erior vena cava
f or malignancy. J Vasc Surg 28:75, 1998

12) Kraybill WJ, Callery MP, Heiken JP, Flye MW.

Radical resection of tum ors of the inf erior vena cava
with vascular reconstruction and k idney autotrans-
p lantation. S urgery 121:31, 1997

13) Brew ster DC, Athanasoulis CA, Darling RC. L eiomy -
osarcoma of the inf erior vena cava. A rch S urg 111:
1081, 1976

14) Huguet C, Ferri M, Gavelli A . R esection of the
sup rarenal inf erior vena cava. The role of p rosthetic
rep lacem ent. A rch Surg 130:793, 1995

15) Hines OJ, Nelson S, Quinones- Baldrich WJ, Eilber
FR. Leiomy osarcoma of the inf erior vena cava:
p rognosis and comparison with leiomyosarcoma of
other anatom ic sites. Cancer 85:5, 1999

- 685 -


