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서      론

사구맥관혈관주위세포종(glomangiopericytoma)은 비강 

및 부비동에서 주로 발생하며 종양 주위 혈관 성장이 분명한 

특징을 가지며, 전체 비부비동 종양의 0.5%를 차지하는 드문 

종양이다.1)

경부에 발생한 사구맥관혈관주위세포종은 국외에서 후두 

및 후인두에서 발생한 1예가 보고되었고, 국내에서는 아직까

지 경부에 발생한 보고는 없었다. 저자들은 최근 척추전공간

에 발병한 종물을 수술한 뒤 사구맥관주위혈관세포종으로 

확진된 흔하지 않는 증례를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 

보고하고자 한다. 

증      례

72세 남자 환자가 5년 전부터 발생한 우측 경부 종물을 주

소로 본원 이비인후과 외래에 내원하였다. 종물 이외에 호흡

곤란, 연하곤란, 인후통, 연하통, 목소리 변화, 흡인 등의 증

상은 없었다. 신체 검진에서 5×4 cm 크기의 가동성이 없고 단

단하며 무통성의 종물이 관찰되었으며, 후두경 검사에서 우

측 인두가 팽윤된 소견을 보였다(Fig. 1). 과거력에서 다른 질

환은 없었다. 2010년 타원에서 시행한 조영증강 단층촬영영

상에서 우측 척추전공간에 비균질적으로 조영증강되는 4 cm

의 종물이 보였고 C3, C5 신경근이 두꺼워져 있어 신경성종

양이 의심되었다. 세침 흡인 세포 검사에서 양성 염증성 낭종

(benign inflammatory cyst)으로 진단받았고, 2016년 본원에

서 시행한 조영증강 자기공명에서 종물이 4.5 cm 크기로 증가

하였고, 경동맥을 전측방으로 전위시키면서, 우측 경장근(lon-
gus colli muscle)을 압박하였고, 경부신경고리(cervical nerve 
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roots)와는 직접적인 연관관계를 보이지 않았으며 신경성종양

(neurogenic tumor) 또는 혈관과다종양(hypervascular tumor)

을 의심할 수 있었다. 또한 우측 3, 5번 경부신경고리에서 조

영증강되는 결절성 병변을 보였으며, 우측 2~3번과 4~5번 신

경공(neural foramen)이 넓어져 있었으며, 우측 5번 척추 횡

돌기(transverse process)가 압력으로 인한 미란 소견이 보였고 

신경성종양을 의심할 수 있었다. 경부 림프절비대 소견은 보

이지 않았다(Fig. 2).

경부 초음파 도플러에서 혈류가 많지 않아 초음파 유도하

에 중심바늘생검(core needle biopsy)을 시행하였고 근육성 분

화(myogenic differentiation)를 보이는 저등급 상피모양 중간

엽 종양(low grade epithelioid mesenchymal neoplasm) 소

견을 보였으며, 사구맥관혈관주위세포종(glomangiopericy-
toma), 사구종양(glomus tumor), 부신경종(paraganglioma), 

신경성종양(neurogenic tumor)의 가능성이 있었다.

환자는 전신마취하에 하악골 2 cm 하방에서 경부접근법으

로 수평절개를 하였고, 종물은 흉쇄유돌근(sternocleiodmas-
toid muscle), 내경정맥, 경동맥을 외측으로 전이시키고 있었

고, 경장근과 두장근(longus capitis)과 접해 있었다. 경부 신

경초를 따라 종물을 피막박리 하였고, 우측 2~3번, 4~5번 신

경공과 종물 사이의 경부 신경초를 통한 연결을 절단한 후 종

물을 제거하였다. 종물은 주변근육, 경동맥, 내경정맥과 접하

여 있었으나 피막박리로 비교적 박리가 잘되었으며, 자기공명

영상에서 과다혈관 종양이 의심되었으나 술 중 출혈은 거의 

없었고, 동결절편 검사는 시행하지 않았다. 종물 절제 후 미

주신경과 인두부위는 이상이 없었고 배액관을 유치한 후 수

술을 종료하였다. 수술 후 환자는 호흡곤란, 삼킨곤란, 호너

증후군, 상지 위약감이나 감각이상 및 성대마비 증상은 보이

지 않았고 2일 후 퇴원하였다. 

종물은 5×4.4×2.0 cm 크기의 사구맥관혈관주위세포종이

었으며 uncertain malignant potential을 보였다. 현미경 소견

에서 림프혈관 및 신경주위 침범(lymphovascular and peri-
neural invasion)은 보이지 않았으며, high-power field에서 

10개 중 3개에서 유사분열(mitosis) 소견을 보였고, 면역조직

화학염색에서 smooth muscle actin(SMA)에 양성 및 CD31, 

CD34에 음성을 보였다(Fig. 3).
Fig. 1. Preoperative laryngoscopy finding. Rt pharyngeal bulging 
is found (white arrow).

Fig. 2. Preoperative MRI & CT scan. En-
hanced magnetic resonance image axial (A) 
scan shows a heterogenously enhancing 
lobulated mass in the right prevertebral space, 
displacing carotid artery anterolaterally (small 
arrow) & widening C4-5 neural foramen with 
pressure erosion in the right C5 transverse 
process (large arrow). Enhanced computed 
tomography coronal (B) scan shows C3 nerve 
root thickening (arrow). A B

Fig. 3. Postoperative surgical specimen finding. 5×4.4×2 cm mass is yellowish white, soft, and focally hemorrhagic (A). Histopathologic 
finding. The spindle cell proliferation has a fascicular growth arrangement around the vascular stroma (H&E, ×200) (B). Strong reactivity 
of tumorous cells for smooth muscle actin (smooth muscle actin stain, ×200) (C).

CBA
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환자는 현재 추가적인 치료 없이 이비인후과 외래에서 6개

월째 경과관찰 중이며, 재발의 소견을 보이지 않고 있다. 

고      찰

사구맥관주위혈관세포종은 근육주위세포종(myopericy-
toma)에 속하며, 이는 혈관주위세포종 유사종양(hemangio-
pericytoma-like tumor)에 속한다.1) 이전 보고에서, 사구맥

관주위혈관세포종은 조직학적으로 원형 또는 방추형 세포

(round to spindle cell)에 사슴뿔모양으로 분지되는 혈관이 

분포되어(staghorn vascular pattern) 혈관주위세포종으로 

보고되었으나,2) 이러한 정의에 많은 의문점이 있었다.3,4) 최

근 SMA에 양성을 보이는 방추형 세포가 근육양분화(myoid 

differentiation) 하는 것을 발견하여 혈관주위세포종의 개념

은 근육주위세포종으로 변화하고 있다.5) 사구맥관주위혈관

세포종은 사구종양(glomus tumor)과 마찬가지로 근육양분

화를 하여 면역조직화학염색에서 유사한 양상을 보이나,6) 사

구맥관혈관주위세포종은 세포핵에 베타카테닌(B-catenin)

이 축적되어 이를 통하여 감별할 수 있다.7) 

사구맥관혈관주위세포종은 여성에서 발병률이 높으며, 평

균발병시기는 60~70세라고 알려져 있다.1) 발병원인은 아직 알

려져 있지 않으나, 과거 외상, 고혈압, 임신 그리고 스테로이드 

복용력 등이 유발원인으로 고려되고 있다.8)

현재까지 100예 이상의 혈관주위세포종 유사종양이 보고되

었으나9) 모든 증례가 비강이나 부비동을 침범하여 부비강 혈

관주위종양으로 명명되었다. 그러므로 증상은 비출혈이 가장 

많았으며, 코막힘, 통증, 호흡곤란 등이 나타났었다.10) 

조직학적으로 glomus-like round cell이 풍부하며, H&E 

stain에서 많은 혈관통로와 혈관주위로 동심성 세포성장을 볼 

수 있으며 glomus like round cell은 혈관을 따라 배열되어 있

다. 면역조직화학염색에서 vimentin, SMA에 강양성을 보이며, 

CD31, CD34에 음성을 보이며, 일부 세포는 factor VIII에 양

성을 보인다.11)

경부에 발생한 사구맥관혈관주위세포종은 2016년 Fox 등12)

에 의해 처음 보고되었으며 우측 후인두와 후두를 침범하는 

종물이었다. 혈관조영술을 하여 종물이 상갑상동맥에 혈액

공급을 받는 것을 확인한 후 색전술을 시행하였고, 경부접근

법으로 종물을 제거하였다. 종물은 SMA, desmin에 양성이었

으며 CD34, pancytokeratin, S100, CD99에 음성을 보였고 사

구맥관혈관주위세포종으로 확진되었다. 

사구맥관혈관주위세포종의 치료는 완전한 수술적 절제이

다.13) 종물은 혈관이 매우 풍부하기 때문에 술 전 색전술을 권

하는 경우도 있다.14) 사구맥관혈관주위세포종은 WHO 분류

에 의해 경계선 저악성도 종양으로 분류되기 때문에 소수에

서 재발할 수 있으며, 치명적일 수가 있으므로, 재발을 막기 위

해서 불완전한 수술적 절제는 피해야 한다.3) 또한 불완전 절

제가 되었거나 절제연이 침범되었을 때 술 후 방사선 치료가 

도움이 될 수 있다.15) 사구맥관혈관주위세포종은 매우 드물고 

부비강에서 주로 발생한다고 알려져 경부에 발생한 보고는 

거의 없다. 그러므로 본 증례와 더불어 더 많은 증례 보고들

이 모여 치료 및 예후에 대한 공유가 필요하리라 생각된다. 
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