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A case of primary hepatic angiosarcoma

- Report of a case and review of previous Korean cases -
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Primary hepatic angiosarcoma, which is malignant tumor originated from endothelial cell of vessel, 

is rare condition and is found at only one of fifty thousand autopsy cases. Six cases of hepatic 

angiosarcoma have been reported in Korea. Two of them were thought as be metastasized from 

spleen and other four were primary. In spite of foreign reports that lung and spleen is frequent 

metastatic sites of this tumor, metastatic case had not been reported in Korea yet. So we report a 

case of primary hepatic angiosarcoma presenting as hemoptysis and metastasized to lung and spleen 

with review of previously reported cases.(Korean J Med 66:224-229, 2004)
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서     론

 혈관육종은 혈관 내피세포에서 기원하는 악성 종양

들 가운데 하나로 비교적 드물며 이 중 원발성 간 혈관

육종은 50,000예의 부검 중 1예에서만 발견될 정도로 드

문 질환이다1, 2). 우리 나라에서는 현재까지 6예3-8)의 간 

혈관육종 증례들이 보고 되었으며 이 중 2예
3, 4)
는 간과 

비장을 동시에 침범하였으나 비장의 병소가 더 커서 비

장으로부터의 간 전이가 의심된 증례들이었고, 나머지 4

예
5-8)
는 타 장기로의 전이 없이 간에서만 발견되어 원발

성 간 혈관육종으로 진단된 증례들이었다. 폐 및 비장으

로의 전이가 비교적 흔하다는 외국의 보고들1, 2)과 달리 

국내에서는 아직 이러한 형태의 증례가 보고된 바 없으

며 질환의 양상에 있어서도 국내 보고들과 외국 보고들 

사이에는 다소간 차이가 있다. 이에 저자들은 최근 객혈

을 주소로 내원하여 폐와 비장으로의 전이를 동반한 원

발성 간 혈관육종으로 진단된 1예를 보고하면서 기존 

국내 보고들을 검토하고자 하였다.
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현병력 : 내원 2개월 전부터 전신 피로감을 느껴왔으

며 내원 1개월 전부터 기침과 객담이 동반되었고, 내원 

10일 전부터 혈액이 섞인 객담, 노작성 호흡곤란이 지속

되었다. 내원 1일 전 모 병원을 방문하여 시행한 컴퓨터

단층촬영에서 양측 하부 폐야 및 간에 이상 소견이 발견

되어 본원 응급실로 전원되었다.

과거력 : 6년 전 급격한 어지럼증을 주소로 내원하여 

시행한 컴퓨터단층촬영에서 뚜렷한 출혈 병소 없이 혈복

강 소견을 보였으며 복막 천자로 확인되었고, 수혈 이외

의 특별한 처치 없이 자연적으로 호전된 바 있었다.

음주 및 흡연력 : 과거 20여년간 하루 막걸리 1병 이

상씩 거의 매일 섭취하였으나 수년 전 중단하였으며 음

주시 간헐적으로 소량의 흡연을 하였으나 금주와 함께 

금연하였다.

직업력 : 사무직 회사원

진찰소견 : 내원 당시 혈압 130/70 mmHg, 맥박 85회/

분, 호흡 20회/분, 체온 37℃였다. 이학적 검사에서 경미

한 공막 황달이 있었고, 흉부 청진에서 양쪽 폐야에 호기

시 천명음이 들렸으며 간장이나 비장은 촉지되지 않았고 

우상복부의 압통은 없었다.

검사실 소견 : 혈액검사에서 백혈구 4,570/mm
3
, 혈색

소 13.6 g/dL, 혈소판 110,000/mm3이었고, 혈청 생화학검

사에서 ALP 114 IU/L, AST 48 IU/L, ALT 34 IU/L, 총

단백 5.2 g/dL, 알부민 3.0 g/dL, 총 빌리루빈 2.3 mg/dL, 

직접 빌리루빈 1.2 mg/dL이었다. 혈액 응고 검사에서 프

로트롬빈 시간은 12.8초였고, HBsAg 음성, anti-HBs 양

성, anti-HBc 양성, anti-HCV 음성이었다. 종양표지자는 

α-FP 2.06 ng/mL, CEA 3.54 ng/mL 그리고 CA19-9 

9.03 U/mL로 모두 정상 범위였다.

방사선 소견 : 흉부 단순촬영에서 양쪽 폐야의 변연부

에 희미한 결절형의 음영들이 여러개 관찰되었다. 흉부 

컴퓨터단층촬영에서는 여러개의 다양한 크기의 결절들이 

늑막 하에 위치한 혈행성 전이암 소견이 보였고(그림 1), 

림프절 종대는 관찰되지 않았다. 복부 컴퓨터단층촬영에

서 간은 전반적으로 불규칙한 결절형의 표면을 가진 간

경변 소견을 보였다. 간의 우엽에 불규칙한 경계를 가진 

거대한 저밀도의 종괴가 관찰되었고, 변연부에 조영증강

이 관찰되었으며 지연기에도 조영증강이 지속되었다. 비

장은 크기가 증가되어 있었고 1.9 cm 크기의 둥근 저밀

도의 종괴가 관찰되었다(그림 2).

병리소견 : 컴퓨터단층촬영 유도하 경피적 간생검을 

통한 현미경적 조직소견에서는 과염색성의 역형성 내피

세포들로 둘러싸인 혈관들이 문합하는 소견과 이를 콜라

겐이 지지해주고 있는 소견이 관찰되었으며(그림 3), 이

들 종양세포는 vimentin, 제 8인자(factor VIII) 그리고 

CD34에 대한 면역조직화학염색에서 양성 소견을 보였다

(그림 4).

치료 및 경과 : 환자는 전신 상태가 좋지 못하여 통증 

조절 및 대증 요법으로 치료하던 중 본인 및 가족들의 원

의에 의해 입원 11일째 퇴원하였으며 이후 환자 본인은 

내원하지 못한 상태로 가족들이 내원하여 진통제 및 거

담제를 처방 받았으며 지속적으로 호흡곤란, 영양 섭취 

장애가 심해졌으나 내원 하지 않은 상태로 진단 3개월 후 

자택에서 사망하였다.

고     찰

혈관육종은 인체 내 여러 장기들의 혈관 내피세포에서 

발생하는 드문 악성 종양으로 악성 혈관내피종(mali-

gnant hemangioendothelioma), 혈관내피육종(hemangi-

oendothelial sarcoma)이라고도 하며, 간에 발생한 경우 

Kupffer 세포 육종(Kupffer cell sarcoma)이라고도 한다
1, 2)
. 

간을 침범한 혈관육종의 경우 외국에서는 비교적 다수의 

증례가 보고 되었으나 우리나라에서는 현재까지 6예
3-8)

만이 보고 되고 있으며 이 중 2예
3, 4)
는 비장으로부터의 

전이가 의심된 증례들이었던 바 원발성 간 혈관육종은 4

예
5-8)
뿐이었다. 

타 장기와 달리 원발성 간 혈관육종의 원인으로 비소
9)
, 

Figure 1. Chest CT scan shows multiple, variable sized 
nodules at subpleural area of both lungs
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이산화토륨(thorotrast)
10)
, 염화비닐

11)
 등이 특정 발암물

질로 알려져 있기는 하나 아직은 많은 환자에서 원인을 

밝히지 못하고 있다. 국내 보고의 경우 4예 중 2예
6, 8)
는 

직업이 농부여서 비소가 원인일 것으로 추정되었으며 1

예7)는 기간이 짧기는 했지만 피혁 공장에 근무한 과거력

이 있어 염화비닐(vinyl chloride)이 가능한 원인으로 추

정되었고, 나머지 1예
5)
는 원인 미상이었다. 본 증례에서

도 특별한 원인을 찾을 수 없어서 국내의 경우 60%에서 

원인 추정이 가능하였다. 국내에서는 시행된 예가 없었지

만 유전자 분석 기법을 이용할 경우 염화비닐에 의해 발

생한 혈관육종 환자에서 특징적으로 p53 암억제 유전자

의 점돌연변이가 관찰되는 반면 원인 미상이나 다른 원

인에 의한 혈관육종 환자에서는 점돌연변이의 빈도가 매

우 낮다는 보고가 있으며 염화비닐의 발암성 대사물인 

chloroethylene oxide이 관련된다고 알려져 있다
12)
.

이 질환은 여자에 비해 남자에서 85% 정도로 더 많이 

발생하며 50∼60대에 가장 많이 발생하는 것으로 알려져 

Figure 2. Abdominal CT scan shows dense contrast 
pudding and mottled enhancement in large inhomogenous 
mass in the right lobe of the liver (A) and a small (1.9 cm) 
sized round hypodense mass in spleen (B) at arterial 
phase. Delayed phase shows persistent peripheral enhan-
cement in mass of the liver (C)

Figure 3. Microscopic examination of the liver biopsy 
specimen shows interanastomosing vascular channels 
lined by the atypical endothelial cells with hyperchromatic 
nuclei line (H&E stain. ×200)

A B
A B

C
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있다
1, 2)
. 본 증례를 포함한 국내 보고들에서는 전원이 남

자였으며 20대 1명
7)
, 40대 1명

5)
, 60대 1명, 70대 2명

6, 8)
으

로 고령에서 발병한 경우가 많았다. 이는 원인이 된 물질

에 노출될 가능성이 직업과 연관되어 남자에서 더 높기 

때문으로 생각되며 원인 물질별로도 노출 후 발병을 일

으키기까지 기간에 차이가 있는 것으로 보인다. 

가장 흔한 증상은 상복부 동통이며 그 외 복부 팽창, 

급속한 간 부전, 전신 무력감, 체중 감소, 식욕 저하, 오심, 

구토 등이 있을 수 있고, 증상의 발현 기간은 다양하여 

간 종양 발생 후 1주 내지 6개월에서 발생 한다
1, 2)
. 국내 

환자들의 경우 기존 보고들의 전 례에서 우상복부 통증

을 주소로 내원하였으나 본 증례에서는 객혈을 주소로 

내원하였으며 전신 무력감, 식욕 저하 등의 비특이적 증

상만을 보였을 뿐 상복부 통증은 호소하지 않았다. 증상 

발현 기간은 2주∼2개월로 비교적 짧은 경향이었다. 

이학적 소견으로는 거의 대부분 간종대가 동반되며 문

맥압 항진에 의하거나 간의 섬유화에 따른 비종대가 동

반되기도 하고, 간 표면이 결절성이거나 또는 압통이 동반되

는 종괴가 촉지되기도 한다
1, 2, 13, 14)

. 때로는 동맥성 잡음이 

청진되기도 하며 이것은 동정맥 단락이 있음을 의미한다
15)
. 

국내 환자들의 경우 촉진에서 간 비대는 2예6, 7)(40%)에서 

존재하였으며 간경변은 본 증례에서만 확인되었다.

혈액검사 소견으로는 AST, ALT가 증가하는 경우가 

많으며 말기에는 bilirubin의 증가 및 간 기능의 악화를 

보이는 경우가 많다. 혈소판 감소는 간 혈관육종의 가장 

현저한 혈액학적 이상 소견이며 약 54∼62%에서 관찰된

다13). 혈소판 감소의 원인으로 종양내의 혈관내에서 혈소

판이 격리 혹은 파괴되거나, 종양의 골수로의 전이, 범발

성 혈관내 응고, 문맥고혈압에 의한 경우 등이 있으나 확

실하지 않다13). 본 증례를 포함한 국내 환자들의 경우 전 

례에서 간기능 이상 소견을 보였으며 혈소판 감소는 

60%에서 관찰되었다.

이 질환에서 α-FP, CEA 등의 종양 표지자는 일반적

으로 상승하지 않으며 B형 또는 C형 간염 바이러스와의 

관련성도 입증된 바 없다
13)
. 국내 보고들에서도 1예

6)
에서

만 경미한 CEA의 상승이 있었을 뿐 간염 바이러스나 종

양 표지자들과의 관계는 없었다. 그러나 본 증례에서는 

과거의 과다한 음주로 인한 간경변증도 의심해 볼 수 있

는 상황이었으며 이 사실이 질환의 발생 및 경과에 어떠

한 영향을 미치는지는 더 많은 증례를 대상으로 한 연구

가 필요하겠다.

방사선학적 소견으로는 초음파 검사에서 주변과의 경

계가 명확히 지워지는 거대 종괴로 내부의 혼합에코를 

보이는 예가 가장 많으며 컴퓨터단층촬영에서는 주변과

의 경계가 명확한 거대 종괴로 나타난다16, 17). 조영제 주

입 후 종괴 변연부의 불균질한 조영증강을 동반하는 비

교적 큰 균질한 저음영의 종괴로 나타나거나, 간혹 종괴

의 내부에 광범위한 괴사 혹은 낭성 변화를 동반한다17). 

본 증례를 포함한 국내 전 예들에서도 이러한 소견들이 

관찰되었다. 본 증례에서는 시행하지 못하였지만 선택적 

간동맥 조영술이 양성율이 높으면서 합병증이 적어 간 

혈관육종의 진단 및 치료반응의 평가에 있어서 유용한 

방사선학적 방법으로 알려져 있으며, 병의 초기 진단은 

대부분 컴퓨터단층촬영 또는 자기공명영상으로 이루어진

Figure 4. Immunohistochmistry stain shows atypical endothelial cells which was appeared as brown color. CD34 stain 
(A) and factor Ⅷ stain (B) was used (×400)
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다. 그러나 최종진단은 전적으로 조직 생검 소견에 의한

다
13)
.

간조직 생검은 종양이 고혈관성이고 혈소판 감소증이 

흔하기 때문에 시행이 어렵지만, 확진을 위하여 필요하

다. 현미경적 소견으로는 과염색성 핵을 가진 상피세포들

이 증식되어 동모양혈관을 둘러싸는 것이 초기의 소견으

로 불분명한 경계의 병소로 보이다가 간 전체에 미만성

으로 나타난다. 병변이 점점 진행되면서 세포핵의 다염색

성, 동모양혈관의 확장, 간평판 형태의 파괴가 증가한다. 

간평판이 악성내피세포에 의해 분리되면서 동모양혈관의 

공간은 더 커지며 육종세포에 의해 둘러싸인 간세포는 

점점 위축된다. 처음에 한층의 망상섬유에 의해 지지되던 

악성세포는 종양결절이 성장하면서 콜라겐이 축적되고 

위축된 간세포는 결국 콜라겐으로 완전히 대치된다. 혈관

공간이 커지면서 종양은 해면모양이 되고 이를 싸고 있

는 세포는 대개 여러 층을 이루거나 동공내로 돌출하여 

섬유조직과 함께 복잡한 엽사체 및 타래 모양을 이루기

도 한다
11)
. 혈관육종은 상피양 혈관내피종보다 악성화의 

정도가 크기 때문에, 혈관구조들의 문합과 세포의 이형성

의 정도로 양자를 감별할 수 있다. 혈관내피성 구조의 종

양들은 혈관구조를 현미경적으로 발견하기 힘든 경우가 

많기 때문에 보통 혈관내피세포에서 유래하는 제 8인자

(factor VIII)에 대한 면역조직화학적 염색이나 CD34에 

대한 면역조직화학적 염색을 통하여 혈관육종을 진단하

는데, 최근에는 더욱 특이도가 높은 혈관내피세포 표

지자인 CD31에 대한 면연조직화학적 염색을 시행하여 

혈관육종을 진단하며 본 증례에서는 제 8인자(factor 

VIII), CD34에 대한 면역조직 화학적 염색상 모두 양성 

소견을 보였다. 또한 vimentin 염색에서 양성 소견을 보

여 종양이 중배엽에서 기원한 것임을 알 수 있었다.

원발성 간 혈관육종은 진행 속도 및 성장 속도가 빨라

서 진단 당시에 이미 진행된 병기에 있는 경우가 많고 예

후가 불량하여 치료하지 않을 경우에 대부분의 환자가 

진단 후 6개월 내에 사망한다13). 국내 보고들의 경우도 

사망 시점이 보고된 2예
5, 8)
 모두 진단 후 1개월 내에 사

망하였고, 본 증례에서도 진단 3개월 후 사망하였다. 일

반적으로 육종의 예후는 분화도 등급이 높을수록 불량한 

것으로 알려져 있으나 본 증례의 경우 경피적 간생검에 

의한 얇은 조직으로 분화도 등급을 판정할 수 없었다.

이 질환은 신체의 어느 부위로도 전이가 가능하며 발

견당시 50% 이상에서 원격전이를 보이는 종양으로 주로 

폐(25%), 비장(16%) 등으로 전이가 된다1, 2, 18). 그러나 국

내 보고들의 경우 질환이 상당히 경과된 시점에서 발견

되었음에도 불구하고 타 장기로 전이된 예는 없었으며 

본 증례에서만 진단 당시 폐와 비장으로의 전이가 동반

된 상태였다. 본 증례를 포함할 경우 폐 및 비장으로의 

전이 빈도는 위의 수치에 근접하지만 역시 좀더 많은 수

의 증례를 대상으로 한 분석이 필요할 것으로 생각된다.

본 증례에서 환자는 객혈을 주소로 내원하였고, 이전

에 복부 증상이 뚜렷하지 않아 간 혈관육종이 발생한 후 

폐와 비장으로 전이될 때까지 질환이 발견되지 않았다. 

다른 장기로의 전이가 없다면 수술적 제거로 생존기간의 

연장을 기대해 볼 수 있으나 전이가 동반된 경우에는 항

암 화학요법 등의 치료에 대한 효과가 좋지 않다11, 13, 14).

요     약

간 혈관육종은 혈관 내피세포에서 기원하는 드문 악성 

종양으로 원발성의 경우 현재까지 국내에 4예가 보고 되

고 있다. 저자들은 그간의 국내 보고들과 양상이 다소간 

차이가 나는 1예를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고

하는 바이며 질환의 양상에 있어 국내 보고들과 외국 보

고들 사이의 차이점이 존재하는 바 이에 대하여 검토하

고자 하였다. 본 증례와 기존 국내 증례들과의 차이점으

로는 폐 및 비장으로의 전이가 대표적이며 과도한 음주

력, 상복부 동통의 부재, 간 경변 소견 등을 들 수 있고 

국내 보고들과 외국 보고들과의 차이점으로 국내 보고들

의 경우 전 예가 남성, 증상의 발현 기간이 비교적 짧다

는 점, 간 종대나 간 섬유화의 빈도가 낮다는 점, 타 장기

로의 전이 빈도가 낮다는 점 등을 들 수 있으나 좀더 많

은 증례를 대상으로 한 장기간의 연구가 필요하리라 생

각된다.

색인단어 : 혈관육종, 객혈, 전이, 폐, 비장
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