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－Abstract－
Primary cardiac tumors are very uncommon. Seventy‐five percent of them are benign 

tumors and these are mostly myxomas. The malignant cardiac tumors, the majority of which 

are undifferentiated sarcomas, comprise up to 25% of all cardiac tumors. A primary malignant 

sarcoma of the myocardium is exceedingly rare. Thus, there have been very few such cases 

reported in the literature. We present here a case of a 15‐year‐old man who had complaints 

of orthopnea and increasing exercise intolerance over a one month period. Transthoracic 

echocardiography demonstrated a well demarcated huge mass with left ventricular inflow 

obstruction on the posterior wall of the left atrium. The patient’s symptoms were relieved by 

surgery. The histological diagnosis was an unclassified spindle cell sarcoma.
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서    론

원발성 심장 종양 (cardiac tumor)는 매우 드

문 심장 질환으로 0.0017%∼0.28%의 유병율을 

가지고 있다.1) 심장 종양에서 75%는 양성 종

양으로 부분 액종 (myxoma)이며, 25%는 

악성으로 부분 육종 (sarcoma)으로 진단된

다.2) 좌측 심장에서 기원한 원발성 심장 육종의 
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Fig. 1. Transthoracic echocardiogram. The paras- 

ternal long axis view shows a well 

demarcated, encapsulated huge (5×7 ㎝) 

mass in the left atrial posterior wall with 

nearly total obstruction of the left 

ventricular inflow.

경우 폐부종, 승모  착증 등의 증세를 가지

는 것을 제외하고 부분의 경우 비특이 인 

증상으로 인하여 수술  빠른 진단이 늦어지

거나, 종종 오진할 가능성이 높았다. 최근 경식

도 심 음 (transesophageal echocardiogram), 

컴퓨터 단층 촬 (computed tomography), 심

장 자기 공명 상 (cardiac MRI) 등의 비침습

 검사의 발 으로 인해 수술  빠른 진단에 

발 을 가져왔다. 그러나 악성 심장종양은 질

병의 희귀성으로 인하여 정형화된 치료는 아직 

부족한 실정이다.  

자들은 좌심방에서 발생한 악성 육종이 

류의 좌심실 유입의 폐색  심각한 역학

인 (hemodynamic) 변화로 인해 증상을 유발

하 으며, 수술  제거술로 증상 호 을 보인 

환자를 경험하 기에 문헌 고찰과 함께 보고하

는 바이다.

증    례

1개월 부터 운동 시 발생하는 호흡 곤란 

 기좌호흡 (orthopnea)이 지속되는 15세 남자

환자가 증세 호 이 되지 않아 본원 외래를 통

해 입원하 다. 평소 건강하게 지냈으며 특별

한 과거 질환의 병력은 없었으며, 가족력에서

도 특이한 사항은 없었다. 

내원 당시 활력 징후는 압 100/60 mmHg, 

맥박 104회/분으로 빈맥 (tachycardia) 소견 보

으며, 체온 36.5℃, 호흡수 20회/분이었다. 문

진에서 가슴불쾌감, 호흡곤란을 호소하 다. 신

체검사에서 성 병색이었고, 양측 폐야 반

으로 호흡음이 감소되었으며, 심첨부에서 

기 이완기 (early diastole) 심잡음이 들렸다.

체 구계산에서 백 구 6,680 cells/uL, 

색소 10.4 g/dL, 구 용  31.1%, 소  

185,000 cells/uL로 빈  소견이 찰되었다. 

간 기능 검사에서 총빌리루빈 0.54 mg/d, AST 

14 U/L, ALT 18 U/L로 정상 범  보이고 있

으나, BNP 148 pg/ml, ALP 275 U/L, LDH 

706 U/L로 상승되어 있었다. 동맥  가스 검

사  소변검사에서 특이한 소견은 보이지 않

았다.

흉부 X-선 촬 에서는 반 인 심장 비

와 좌심방 비  소견이 보 으며 폐야 반

으로 폐부종 소견이 보 다. 흉부 방사선 소견 

 청진 소견으로 심장 막 질환 의심되어 경

흉부 (transthoracic) 심 음  시행하 다. 심

음 에서 박출계수 (ejection fraction)는 60%

로 수축기능은 정상 범 으며, 좌심방 (left 

atrium) 후벽에서 기원한 5×7 cm의 거 한 종
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Fig. 2. Transthoracic echocardiogram. The apical 4 

chamber view shows a well demarcated 

huge (5×7 ㎝) mass in the left atrium. Fig. 3. Gross findings of the left artrial tumor. 

The specimen is composed of two fragments 

of the mass, measuring 5.5×4.0×2.4 ㎝ and 

6.5×4.7×5.0 ㎝, respectively. The cut surface 

is well demarcated and light grayish 

yellow color with focal hemorrhagic lesion.

괴 (mass)가 찰되었다. 종괴는 캡슐로 둘러

싸여 (encapsulated) 명확한 경계를 보이고 있

었으며, 좌심방 체를 채우고 있어 류의 좌심

실 유입을 부분 막고 있었다 (Fig. 1, Fig. 2). 

국소 벽 운동 이상 (regional wall motion 

abnormality)는 보이지 않았으며, 우심실 수축

기 압력 (right ventricular systolic pressure)는 

91 mmHg로 폐동맥 고 압 (pulmonary hyper- 

tension)  등도의 삼첨  역류 (tricuspid 

regurgitation)가 찰되었다. 심장 내 종괴는 

경계가 명확하며, 좌심방 후벽의 비 격에서 

기원한 것으로 보아 액종 (myxoma) 보다는 

육종 (sarcoma)일 가능성이 높아 본원 흉부외

과에 의뢰하여 종양 제술  조직 생검을 시

행하 다.

본원 흉부외과에서 수술  제 (surgical 

resection)를 시행하 으며, 앞서 음  소견

과 같이 좌심방 후벽에서 기원한 2개의 분획으

로 이 진 거 한 종양이 찰되었다. 육안  

소견으로 종괴는 각각 5.5×4.0×2.4 cm, 6.5× 

4.7×5.0 cm 크기로 경계가 분명한 양상이었다. 

단면은 밝은 녹황색으로 보 으며 국소  출  

병변이 찰되었다 (Fig. 3). 면역 조직 화학 염

색에서 종양 세포는 vimentin, CD34, smooth 

muscle actin, desmin에 양성 소견을 보 다. 

미경 소견으로는 높은 세포 도  세포이

형성 (atypism), 유사분열 (mitosis)이 찰되었

으며, 괴사 (necrosis)는 보이지 않았다 (Fig 4). 

면역 조직 염색  미경 소견을 종합 으로 보

아 미분류 방추세포 육종 (unclassified spindle 
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Fig. 5. Postoperative follow up transthoracic echo- 

cardiogram. The apical 4 chamber view 

shows a remnant mass on the posterior 

wall of the left atrium (arrow).

Fig. 4. Microscopic findings. The tumor shows 

high cellularity, cellular atypism and mitosis 

(H&E stain, ×200).

cell sarcoma)이 진단되었다.

수술 이후 환자는 기좌호흡  운동 시 나

타나는 호흡 곤란 등이 사라졌으며, 반 인 

증세가 호 되었다. 조직에서 악성 심장 방추

세포 육종으로 진단되어 양 자 방출 컴퓨터 

단층 촬 (PET CT) 시행하 다. 이 의 좌심

방 내 종괴는 보이지 않았으나 좌측 퇴골

(femur)의 원격 이가 발견되었다. 술 후 심

장 음  한 시행 하 으며 우심실 수축기 

압이 35 mmHg로 폐동맥 고 압 소견은 호

되었다. 그러나 좌심방 후벽에 잔여 종양이 

찰되었으며 완벽한 제는 이 지지 못한 상

태로 명되었다 (Fig 5). 수술 후 잔여 종양 

 원격 이가 있어 본원 액 종양 내과에 추

가 치료 의뢰하 으며 재 수술 후 항암치료

(adjuvant chemotherapy)로 세 차례 CYVADIC

(cyclophosphamide, vincristine, doxorubicin, 

dacarbazine) 병합치료를 받고 있는 이다.

고    찰

심장 육종은 매우 드물 질환이다. 원발성 악

성 심장 종양의 약 75%는 육종이 차지한다. 육

종은 가장 빈도가 높은 육종(angiosarcoma)

을 포함하여 횡문근육종 (rhabdomyosarcoma), 

악성 섬유성 조직구종 (malignant fibrous hist- 

iocytoma), 방추세포 육종 (spindle cell sarcoma), 

섬유육종 (fibrosarcoma), 활막육종 (synovial 

sarcoma), 액육종 (myxosarcoma), 그리고 비

분류 육종으로 분류된다.3) 그러나 악성 심장 

종양은 조직학  분류에 계없이 불량한 후

를 보이기 때문에 의미있는 임상  의미를 가

지지 못한다.4)

악성 심장 종양은 진단 당시 평균 연령이 

약 40세이며,
4)
 성별에는 큰 차이를 보이지 않

는다. 드물게 아 (infanct) 혹은 이번 증례와 

같이 소아에서도 발견된다.5) 수주에서 여러 개

월의 다양한 증상기간을 가지며 부분 비특이
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 증상을 호소한다. 증세는 종양의 치와 크

기에 의존한다. 류 폐색과 막 기능의 이상, 

국소 침범 (invasion)으로 인한 부정맥, 심낭유

출액 (pericardial effusion), 색 (embolism), 호

흡곤란, 발열, 체  감소 등 다양한 증상이 나

타난다.6)

경흉부 (transthoracic) 혹은 경식도 (transe- 

sophageal) 심 음 는 진단에 있어 간편하면

서 렴하며 빠른 검사이다. 이는 종양의 크기, 

치 그리고 운동성 등을 실시간으로 보여

다. 경흉부  경식도 음 의 민감도는 각각 

93.3%와 96%이다.3) 육종이 양성 액종과 비

교하여 음 에서 비 격 (non-septal) 기원의 

종양, 폐동맥으로의 침범 (extension), 다발성

(multiple) 종양, 좌심방 벽의 부착 (attachment), 

반고체성 (semisolid) 구성 등의 차이 이 보고

되고 있다.7) 

컴퓨터 단층 촬   자기 공명 상은 진

단에 있어 심 음 와 보완 계에 있다. 이들 

검사는 육종의 심장 외 (extracardiac) 침범 정

도와 다른 곳으로의 이 여부를 찾아내는 

에서 유용하다. 컴퓨터 단층 촬 의 경우 종

양의 심근 내 침윤 (infiltration), 심장의 압박

(compression),  침범 (involvement) 등

을 잘 보여 다. 자기 공  상술은 CT에 비

하여 연부조직 (soft tissue)  큰 의 류 

방향  속도을 검사하는 경우에 유용하며, 수

술, 방사선 치료, 항암 치료의 효과는 평가하는 

경우에 많이 사용된다.

치료는 여러 분야에 걸쳐 연구 이나, 질병

의 희귀성으로 인해 수술  치료, 방사선 치료, 

항암 치료의 명확한 방법을 제시하지 못하고 

있다. 그러나 종양의 완벽한 수술  제가 생

존을 연장 한다는 몇몇의 보고가 있다.
3, 8)
 그러

므로 심장 종양이 악성이 의심되거나 확진된 

경우, 병변이 해부학 으로 제 가능하며, 주

 침범이 없으면 완벽한 수술  제가 추천

된다. 추가 인 수술은 증상을 경감 시키는 목

이나, 확진을 한 추가 조직검사를 한 경

우에 시행한다. 심장 육종의 수술 사망률을 약 

8.3%이다.
8)
 

신  항암 치료 (systemic chemotherapy)는  

진행성 (advanced), 재발성 종양, 불완 한 수

술  제, 타 장기로의 이가 있는 경우 추천

된다. 여러 항암 요법 (regimen)  CYVADIC 

요법(cyclophosphamide, vincristine, doxorubicin, 

dacarbazine)이 치료 반응과 생존에 우월함을 

보여 다.9) 방사선 치료는 악성 심장 종양에 

있어 확립되지 않은 치료법이다. 심장 종양이 

방사선 치료에 감수성이 낮으며, 최근 연구에는 

국소 재발을 낮추는 효과가 있으나 생존에 있

어 큰 향을 주지는 못한다고 보고하고 있다.

심장 육종은 진단 당시에 신 이로 발견

되는 경우가 80%로 높아 평균 생존 기간이 9

∼11 개월로 불량한 후를 보이고 있다.8) 

부분 사망의 원인은 완벽한 거시 인 종양 

제 이후 종양의 국소 재발로 환자의 반에서 

찰되었다.10) Bakaeen 등은 심장 육종의 1년, 

3년 생존율을 각각 47%, 24%로 보고 했다.
11)
 

완벽한 종양 제를 한 경우의 평균 생존율은 

24개월로, 불완 한 제 혹은 제하지 않은 

환자의 평균 생존율 10개월에 비해 생존 연장

의 효과를 보여주고 있다. 그러므로 완벽한 종

양 제가 생존 연장에 가장 향력을 주는 인

자이며, 다른 요소로는 좌측 심장의 종양 존재, 

유사분열, 종양 괴사 (necrosis)  이 여부 

등이 있다. 연령, 성별, 종양의 조직학  차이

는 후에 향을 끼치지 못하 다.
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심장 육종은 진단 당시 진행성으로 발견되

는 경우가 많이 후가 좋지 못하며 비특이

인 증상과 오진으로 인해 질병의 진단이 늦어

지는 경향을 보인다. 그러므로 심장 내 종양이 

의심되는 경우 심 음   컴퓨터 단층 촬 , 

자기 공명 상술 등을 통하여 양성과 악성을 

감별하기 해 높은 주의가 필요하다. 한 악

성 육종으로 진단되는 경우 최 한의 완벽한 

종양 제술이 환자의 증상 경감  장기 생존

율을 증가 시키는 을 인지해야 한다. 재 

심장 육종의 이상 인 치료는 확립되지 않은 

상태이다. 그러므로 심장 악성 종양의 진단과 

치료 있어 여러 분야에 걸치는 다각도의 연구

가 더욱 요구된다.
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