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서      론

고립성 섬유종(solitary fibrous tumor)은 1931년 Klemperer

와 Rabin1)에 의해 처음으로 기술된 양성 방추세포 종양으로 

주로 흉막에서 기원하며 복강, 상기도, 폐, 유방, 안와 척추 

및 체성 연부조직 등 흉막 외 위치에서도 발생한다.2) 두경부 

영역에서는 아주 드물게 발생하는데 구강, 부비강, 비인두, 주

타액선, 갑상선 등에서 보고되었다.3) 구강 내에서는 협부 점

막에서 가장 흔하게 보고되었으며 혀, 치은, 구개, 입술 등에

서 발생한다. 이 중 경구개에 발생한 고립성 섬유종은 전 세

계적으로 매우 드물며, 국내에서는 아직 보고된 바가 없다.4)

저자들은 경구개 종물로 내원하여 수술적 절제를 통해 진

단 및 치료한 고립성 섬유종 1예를 경험하였기에 문헌 고찰

과 함께 보고하는 바이다.

증      례

49세 여자 환자가 1달 전부터 크기가 증가하는 경구개 종물

로 인한 불편감 및 구음장애로 내원하였다. 과거력상 특이 

사항은 없었으며 내원 당시 시행한 이학적 검사상 경구개에 

3×4 cm 정도의 무통성 종괴가 관찰되었다. 종괴는 비교적 단

단하였고 경계가 분명하였으나 구개에 고착된 소견을 보였다. 

수술 전 병변 부위에서 생검을 시행한 결과 간엽성 종양으

로 보고되었다. 전산화단층촬영에서 조영 증강을 보이는 경계

가 명확한 종양이 관찰되었으며, 상악동 아래벽으로 골 소실

이 관찰되었다(Fig. 1).

수술소견상 경구개에 3×4 cm 크기의 단단한 고형 종괴가

관찰되어(Fig. 2), 전신마취하 복와위 상태에서 경구강 접근

법으로 제거하였다. 일측 대구개동맥을 결찰하였고 구개 점
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Solitary fibrous tumor (SFT) is a rare mesenchymal neoplasm first described and often encoun-
tered in the pleura. It has also been documented in a variety of extrapleural sites including the 
abdominal cavity, respiratory tract, lung, breast, and rarely in the head and neck region. SFT 
in the hard palate is an extremely unusual location. We present a rare case of SFT that present-
ed as a palate mass, which was suggested as a mesenchymal cell neoplasm by preoperative 
punch biopsy, and finally diagnosed as STF after successful surgical excision. SFTs should be 
considered as a differential diagnosis of palate benign tumor when preoperative pathologic 
findings show mesenchymal neoplasms of fibroblastic or myofibroblastic origin. Possible ma-
lignant variants should be distinguished by evaluating the histological parameters, including 
high cellularity, frequent mitotic activity, nuclear pleomorphism, and presence of necrosis.
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막을 포함하여 종물을 일괴로 제거하였다. 상악동 아래벽으

로 골파괴가 진행된 부분은 드릴로 제거하여 절제연을 유지

하였다. 종양을 제거한 결손 부위에는 남은 구개점막을 이용

한 회전피판술(palatal rotation flap)로 재건하였고 노출된 

경구개 부에 인조 진피로 일차 봉합하여 구강 점막 재생 기

간 동안 불편감을 줄이고자 하였다. 

육안 소견상 종괴는 피막은 없으나 비교적 경계가 분명하

였으며 구개 부착 부위는 일부 분절되었지만 완전 절제된 형

태로 사료되었다. 현미경적 검사상 내부는 중중도 이상의 세포

밀도를 보였다. 고배율 현미경 소견상 방추형 세포(spindle cell)

로 구성된 병변은 불규칙한 세포 배열 및 특징적인 사슴뿔 모

양의 혈관으로 구성되어 있었다(Fig. 3). 면역조직화학염색(im-

munohistochemical stain)상 종양세포는 CD34에 부분적으

로 양성을 보였고, STAT6는 거의 모든 종양세포의 핵에서 발

현되었다. 

환자는 수술 후 5일째 합병증 없이 퇴원하였으나 퇴원 1주

일후 접합부가 벌어져 볼근점막피판술(buccinators myomu-
cosal flap)을 시행하여 결손 부위를 추가로 재건하였다. 이 후

특별한 합병증이나 재발 소견 없이 추적관찰 중이다.

고      찰

고립성 섬유종은 흉막의 간엽세포에서 기원하는 드문 양성

종양으로 두경부에서는 1991년 Witkin과 Rosai5)가 처음 보

고 하였다. 흉막 외에서 발생한 고립성 섬유종은 전체 증례

의 30%이며, 그 중에서 두경부는 6% 정도로 드물게 보고 되

고 있다.6) 이중 경구개에서 발생하는 경우는 매우 드물다.

Shimoyama 등4)은 구강에서 발생한 고립성 섬유종 48예를 

모아 분석하였다. 여성에서 더 많았으며(여자 30명, 남자 18명), 

주로 성인(평균 51.3세)에서 나타났다. 구강에서는 협부점막

에서 가장 많이 발생하였으며 혀, 치은, 연구개, 입술 순으로 

나타났다. 고립성 섬유종은 대부분 성장이 느리고 경계가 분

명하며 증상이 없으나 두경부의 경우 해부학적 위치에 따라 

연하곤란, 구음장애, 저작 이상, 비폐색 등 다양한 임상 증상

을 동반한다.7) 

영상검사에서 진단에 특징적인 소견은 없으나 자기공명영

상의 T1-강조영상에서는 명확한 경계를 보이는 종물이 동등

BA
Fig. 1. Preoperative axial (A) and coronal (B) computed tomogra-
phy findings. A 3.4×2.8×3.7 cm well enhancing mass (asterisk) 
probably originating from left side hard palate with bony erosion 
at inferomedial wall of left maxillary sinus.

Fig. 2. Intraoperative view shows a 
firm, well-defined mass on the hard 
palate (A). The gross specimen shows 
well circumscribed, nonencapsulat-
ed mass with white, firm cut surface 
(B). Intraoperative surgical view after 
extirpation of tumor from palate (C). 
A picture of postoperative surgical 
site at 2 months follow-up (D).
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신호강도로 보이거나 저강도 신호로 나타난다. T2-강조영상, 

특히 가돌리늄 조영증강 영상에서 저신호강도 및 고신호강

도로 불규칙한 배열을 보이며, 비균질한 조영 증가를 보인다. 

전산화단층촬영 영상에서는 저음영 종물로 보이며, 조영 증강

된 전산화단층촬영에서는 불균일하게 조영 증강되는 영상을 

보이며, 종괴의 압력으로 인한 골파괴 소견이 보이기도 한다.3) 

1997년 Chan8)은 고립성 섬유종의 진단 기준을 제안하였

다. 고립성 섬유종은 조직학적으로 특징적인 방추세포와 교원

질이 불규칙하게 배열된 부분이 있으며, 주변 조직과 경계가 

명확히 나누어져 있다. 면역조직화학염색에서 특징적으로 

CD34 항원의 양성반응을 보인다. 그외에도 Bcl-2, CD99 등

에서 양성반응을 보이고, desmin, cytokeatin, S-100 protein, 

HMB-45에는 음성반응 혹은 약양성 반응을 보인다. 하지만 

이런 조직소견은 다양한 형태로 나타나므로 다른 연부조직 

종양과의 감별이 쉽지 않다. 2013년 고립성 섬유종의 NAB2/

STAT6 유전자융합특성이 발견되면서 STAT6 면역조직화학

염색의 핵 양성인 경우를 현재 진단 기준으로 사용한다.9) 본 

증례에서도 CD34와 STAT6 염색에 양성을 보였다. 

고립성 섬유종은 대부분 양성지만 악성 양상을 나타내는 

경우도 보고 되었다. 흉막에서 발생한 경우는 5~20%에서 악

성 경과를 보이는 것으로 알려져 있고, 흉막 이외의 위치에서

는 악성의 경우는 드물지만 재발도 가능한 것으로 알려져 있

다.10) Chan8)은 악성화를 나타내는 조직소견으로 높은 세포 밀

도, 세포의 다형태성, 유사분열 수의 증가(＞4 mitoses/10 high 

power field)를 제시했고, 이와 더불어 침윤성 경계, 출혈, 괴

사도 악성을 시사하는 조직소견에 포함된다.2) 임상적으로는 

종물의 크기가 커질수록, 발병기간이 길수록, 재발이나 악성

의 가능성이 높다.7)

고립성 섬유종의 치료는 종양을 완전히 절제하는 것이다. 불

완전 절제를 시행한 경우에는 재발 및 악성의 가능성이 높아

지게 되므로 가능하면 완전 절제를 하고, 불완전하게 제거할 

때는 수술 후 방사선치료를 병행하여 재발을 줄일 수 있다.7) 

전신 항암요법의 효과에 대해서는 아직 논란이 많다.11) 고립성 

섬유종은 혈관이 풍부한 종양이므로 절제 시 출혈이 심할 것

이라 생각이 되면 출혈을 감소시키기 위해 혈관색전술을 시행

하여 수술 중 출혈을 줄일 수 있다.12) 수술적 절제 후 6년 후

까지 재발이 보고되었다고 알려져 있어, 장기간 추적관찰이 

필요할 것으로 생각된다.7)

현재까지 경구개에서 발생한 고립성 섬유종은 본 증례를 

포함하여 매우 드물어 질병의 특성을 논하기는 어렵다.4) 다만 

흉막외 고립성 섬유종의 특성을 고려할 때 수술로 완전 절제

가가능했다면 방사선치료 등의 추가치료는 필요하지 않을 것

으로 생각되나 낮은 빈도지만 재발이 가능한 것으로 알려져 

있어 재발을 확인하기 위한 장기적인 추적관찰이 필요하다.

구개내 종물로 발생한 경우에는 타액선 종양, 신경초종, 섬

유종 등과 같은 구강내 발생 가능한 종양과의 감별이 필요하

며, 형태학적 특성이 다양하여 혈관주위세포종(hemangio-
pericytoma), 경초종양(nerve sheath tumor), 섬유형성이상

Fig. 3. Pathologic findings of the re-
sected tumor. Ill-defined infiltrative 
cellular lesion (hematoxylin and eo-
sin, original magnification ×12.5) 
(A). Hypercellular area shows pat-
ternless architecture of spindle cells 
with mild nuclear atypia. Note stag-
horn vessels (hematoxylin and eosin, 
original magnification ×200) (B). 
The tumor cells demonstrate immu-
noreactivity for CD34 (immunochem-
istry, original magnification ×200) 
(C). The tumor cells demonstrate 
strong nuclear labeling for STAT6, 
the confirmative marker for diagno-
sis of solitary fibrous tumor (immu-
nochemistry, original magnification 
×400) (D).
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(fibrous histiocytoma), 섬유육종(firosarcoma), 평활근육종

(leiomyosarcoma), 윤활막육종(synovial sarcoma)등과의 

조직학적 감별이 필요하다.13) 조직 생검을 통해 감별진단에 도

움이 될 수 있으며 특히 간엽성 종양의 특성을 보이는 경우 고

립성 섬유종을 감별 진단으로 고려해야 한다.
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