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심장 전이와 비후성 골관절증을 동반한 재발성 이하선 선방세포암
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Recurrent acinic cell carcinoma in the parotid gland with cardiac metastasis 

and hypertrophic osteoarthropathy
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  Acinic cell carcinoma (ACC) is an uncommon malignant tumor of the salivary glands that is difficult to 
diagnose. It grows slowly and shows distant metastasis rarely. We experienced a case of recurrent ACC 
in the parotid gland with cardiac metastasis and hypertrophic osteoarthropathy. The 29-year-old man had 
been suffering from severe multiple bones and joints pain for 2 months. Ten years earlier, he underwent 
superficial parotidectomy due to a right subauricular mass. The mass was diagnosed with ACC. After sur-
gery, the tumor recurred twice. Then the patient was diagnosed with cardiac metastasis via positron emis-
sion tomography-computed tomography and trans-thoracic echocardiography. He also had hypertrophic os-
teoarthropathy with multiple bone metastasis. He was given palliative radiotherapy and conservative 
treatment. ACC in the parotid gland with cardiac metastasis and hypertrophic osteoarthropathy has not yet 
been reported in literature. From this case, it is recommended to evaluate multiple distant metastasis in 
the ACC of the parotid gland when joint and bone pain are present.
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서  론

타액선 종양은 전체 두경부 종양의 3%를 차지한다. 타액

선에 발생한 선방세포암은 드문 종양으로 전체 타액선 종양

의 약 1%를 차지하며, 약 83%가 이하선에서 발생한다[1-3]. 

선방세포암의 느린 경과 때문에 1953년까지 양성종양으로 

여겨졌으나, 이후의 여러 논문과 세계보건기구(World Health 

Organization)에서 악성으로 분류되었다[4,5]. 선방세포암은 

타액선의 다른 종양에 비해서 악성도가 낮으며, 5년 생존율

이 89%로 높으나 20년 생존율은 56%로 크게 떨어진다. 또

한 뒤늦게 재발하거나 폐나 뼈 등 주변 장기로 원격전이를 

보일 수 있어 장기간의 추적 경과 관찰이 필요하다. 치료에서 

수술적 치료가 가장 중요하며, 방사선 치료에 대해서는 그 

효과에 대해 논란이 있다[6]. 지금까지 여러 문헌에서 원격전

이를 동반한 선방세포암에 대한 보고가 있었으나 심장 전이 

및 비후성 골관절증을 동반한 증례는 아직 없다. 저자는 비후

성 골관절증을 동반하였으며, 이하선 선방세포암으로 수술 

후 2차례 재발과 다발성 뼈, 폐 및 심장 전이로 방사선 치료와 

보존적 치료를 하며 외래 경과 관찰 중인 환자 1예를 경험하

였기에, 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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Fig. 1. Chest computed tomography (CT). Compared with (A) and
(B) previous chest CT results (April 2010), (C) the mass size and
(D) the number of metastatic nodules increased (April 2012).

Fig. 2. Left-hand (A) and left-femur (B) X-ray show hypertrophic
osteoarthropathy. Diffuse perioseal reaction was observed in the
multiple bone.

증  례

환  자: 남자, 29세

주  소: 2개월 간의 다발성 관절통

현병력: 이하선 선방세포암 재발과 다발성 전이로 본원 

혈액종양내과 외래 경과 관찰 중 6개월간 심한 다발성 관절

통 및 뼈 통증이 있었으며, 2개월 전부터 증상이 심해졌다.

과거력: 10년 전 고려대학교 구로병원에서 이하선 선방세

포암 진단 후 표면 이하선 절제술(superficial parotidectomy)

을 받았으며, 3년 후 기존 병변 주위에 종양이 재발하여 우측 

이하선 전 절제술 및 경부 림프절 절제술(right total paroti- 

dectomy with neck node dissection)과 술 후 방사선 치료를 

받았다. 2006년부터 본원 이비인후과 외래 경과 관찰 중 

2009년에 시행한 양전자 컴퓨터단층촬영(positron emission 

tomography-computed tomography)상 우측 이하선 전 절제

술 부위에 19 mm 크기의 재발이 보이고, 우측 볼과 폐의 

좌상엽, 우하엽 및 설상구역에 전이가 의심되는 결절이 관찰

되었다. 재발 의심 병변에 대해 절제 생검(excisional biopsy)

을 하였으며, 조직검사상 선방세포암 재발로 확진되었다. 이

후 보존적 치료를 지속하며 정기적인 경부 및 흉부 컴퓨터단

층촬영을 하며 외래 경과 관찰하였다. 2012년 9월 흉부 컴퓨

터단층촬영에서 2010년 시행한 검사와 비교 시 폐 결절 크기 

증가 소견을 보여(Fig. 1) 2012년 12월 폐 결절에 대한 방사

선 치료를 받았다. 내원 6개월 전부터 다발성 관절, 뼈 통증을 

호소하여 시행한 엑스레이에서 비후성 골관절증(hypertro- 

phic osteoarthropathy)로 의심되는 비후성 골막반응(diffuse 

periosteal reaction)이 관찰되었으며(Fig. 2), 비스테로이드성 

소염제(non-steroidal anti-inflammatory drug)와 스테로이드 

치료 후 증상이 호전되었다. 외래 경과 관찰 중 내원 2개월 

전부터 전신 관절 통증이 심해졌으며, 2013년 3월 시행한 

양전자 컴퓨터단층촬영 상 3번째 경추뼈, 설골, 2번째 흉추

뼈, 복장뼈, 왼쪽 첫 번째 손가락뼈, 5번째 요추뼈, 왼쪽 장골

과 천골, 양쪽 대퇴골, 오른쪽 경골과 심장, 간, 췌장꼬리부위, 

왼쪽 부신 및 양쪽 콩팥에 전이가 관찰되었다. 그 외 다른 

병력은 없었다.

진찰소견: 혈압 100/50 mmHg, 맥박 84회/분, 호흡 20회/

분, 체온 37.9℃였고, 급성 병색 소견을 보였으며, 의식 상태

는 명료하였다. 결막은 창백하지 않았고, 공막의 황달 소견은 

없었으며, 경정맥의 확장은 없었으나 오른쪽 이하선 절제 

부위에 지름 2cm 크기의 종괴가 촉진되었다. 흉부 청진 결과 

수포음은 들리지 않았고, 심음은 심잡음 없이 규칙적이었다. 

복부 촉진상 압통은 없었으며, 비장이나 간장의 종대도 보이

지 않았다. 신경학적 검사상 이상 소견 없었다. 왼쪽 엄지 

손가락의 중수지절 관절(metacarpophalangeal joint)에 심한 

부종이 관찰되었다(Fig. 3A).

검사결과: 말초혈액 검사에서 백혈구 20,350/mm3 (호중구 

91%, 림프구 3%), 혈색소 12.6 g/dL, 혈소판 429,000/mm3 

를 보였다. 혈청생화학 검사에서 혈액요소질소/크레아티닌 

12.01/0.77 (mg/dL), aspartate transaminase/alanine transami- 

nase 17/11 (IU/L), 칼슘/인/나트륨/칼륨/염소 8.2/8.2/135/3.3/ 

100 (mEq/L)였다.

영상학적 검사: 흉부엑스선 사진에서 좌심방의 전이성 종

괴 및 폐결절들은 여전히 관찰되었다. 왼손가락 전후, 측면 

엑스레이 사진상 왼쪽 엄지 손가락의 중수지절 관절에 연조
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Fig. 3. (A) Severe swelling on the metacarpophalangeal joint of the left thumb. (B) Large soft tissue mass with cystic change, 
seen in the volar area of the thumb via ultrasonography. (C) Photomicrograph of the left thumb mass. The tumor cells
have uniform, round to ovoid nuclei and basophilic cytoplasm. Intercellular cystic change and cytoplasmic vacuolization are
present (H&E stain, ×100).

Fig. 4. (A) Cardiac metastasis, seen in the positron emission tomography-computed tomography. (B) Trans-thoracic echocardio-
graphy, apical four chambers view. (C) 2.05×1.12 cm round and homogeneous mass at the mid-septum(R/O cardiac metastasis)
parasternal short axis view, middle portion.

직 종괴 및 비후성 골관절증으로 의심되는 비후성 골막반응

(diffuse perioseal reaction)이 관찰되었다. 골반, 엉덩이, 대퇴

골 및 경골 엑스레이 사진에서도 같은 소견이 관찰되었다. 

왼쪽 엄지 손가락 중수지절 관절에 대해 초음파를 시행하였

으며, 낭포성 변화가 관찰되어(Fig. 3B) 천자 생검(needle 

biopsy), 절개 및 배농을 시행하였으며, 조직 검사상 전이성 

선방세포암이 나왔다(Fig. 3C). 배농액에서 세균, 곰팡이 균

은 동정되지 않았다. 1개월 전 외래에서 시행한 양전자 컴퓨

터단층촬영에서 관찰된 심장 전이 의심 부위에 대해 경흉부

심장초음파를 시행하였다. 경흉부심장초음파에서 심장 중

격 중간 부위에 직경 2.05×1.12cm 크기의 둥근 모양의 동질

성 종괴가 관찰되었으며, 전이성 종양이 의심되었다(Fig. 4).

치료 및 경과: 내원 기간 중 발열이 지속되었으며, 원인으

로 왼쪽 엄지 손가락의 중수지절 관절에 비후성 골관절증과 

궤양이 의심되었다. 2차례 절개 및 배농과 항생제로 치료하

여 증상과 병변이 호전되었다. 그리고 전이 부위 통증에 대해 

비스테로이드성 소염제와 마약성 진통제를 투여하였으며, 

증상이 호전되었다. 또한 양쪽 대퇴골, 오른쪽 경골 및 왼쪽 

엄지손가락에 대해 한번에 300 Gy씩 10회, 양쪽 팔목과 흉

요추뼈에 대해 한번에 500 Gy씩 6회의 고식적 방사선치료

(palliative radiotherapy)를 시행하였다. 환자는 특별한 합병

증 없이 증상이 호전되어 퇴원하였으며, 현재 외래 경과 관찰 

중이다.

고  찰

선방세포암은 드문 원발성 종양으로 전체 타액선 종양의 

1%, 악성 타액선 종양의 10-17%를 차지한다[3,7,8]. 두경부 

종양 중에서는 악성도가 가장 낮은 것으로 여겨지지만, 천천

히 자라는 특성으로 인해 특별한 임상 증상이 없는 경우가 

많으며, 두경부에 발생하는 다른 종류의 종양과 구분하기 

어렵다. 모든 연령대에서 발생할 수 있으나, 특히 60대에 호발

한다. 선방세포암은 종양을 구성하는 세포가 타액선의 정상 

선방 세포와 형태가 비슷하여 이름 지어졌다. 하지만 선방세

포암의 기원은 선방 세포가 아닌 타액선의 개재관(intercalated 

duct) 세포 혹은 다능성의 관세포(ductal cell)에서 유래하는 

것으로 알려져 있다[1,2,9,10]. 이 환자는 우연하게 발견된 

귀 뒤의 종양으로 진단받았으나, 호발 연령은 보고된 평균 
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호발 연령보다 훨씬 적은 19세에 발견되었다.

조직검사 및 세포학적 진단이 중요한 것으로 알려져 있는

데, 현미경에서 비정형의 선방 구조가 보이고 세포질 과립이 

Periodic acid-Schiff stain 염색에 양성, alcian blue 염색에 음

성이어야 한다[2,11-13]. 이 증례에서도 조직검사에서 현미

경에 특징적인 유두피낭체와 비정형의 선방구조가 관찰되어 

선방세포암으로 진단되었다.

이 종양의 국소 재발률은 8.3-50%, 림프절 전이는 8.3- 

16%, 원격 전이는 2.6-14%, 사망률은 1.3-26%로 나타났다

[7,14-18]. 원격 전이는 첫 진단 5-30년에 주로 나타나는 것

으로[11] 알려져 있으나, 그보다 짧은 간격으로 나타나는 경

우도 보고되고 있다[19]. 이 환자는 수술적 치료 후 3년 뒤에 

1차례 재발과 주변 림프절 전이가 있었고, 3년 뒤에 다시 

재발과 심장 등으로 원격전이가 있었다. 양전자 컴퓨터단층

촬영에서 심장 전이가 의심되어 경흉부심장초음파를 시행하

였으며, 전이성 병변으로 판단되었다. 기존 발표 자료에서는 

이하선의 선방세포암이 국소림프절, 간, 폐, 눈, 신경섬유종 

및 척추뼈로 원격 전이된 경우는 보고된 바 있으나, 아직까지 

심장전이는 발표된 증례가 없다[20]. 특별히 호흡곤란이나 

가슴 통증 등 증상 없이 영상학적 검사에서 우연히 발견되었

으며, 이하선의 선방세포암이 심장전이가 된 경우로 의미가 

있다고 할 수 있다.

이 종양에서 조직병리학적 특징은 환자의 예후를 예측하

는데 중요하다고 보고된다. Timon 등[21]은 조직학적으로 고

형성 구조인 경우 재발률이 높다고 하였으며, Batsakis 등[15]

은 조직학적 소견에 따라 악성도를 구분하였다. 주위 조직으

로의 침윤성 성장 및 미분화 세포와 수질상의 증식, 관상 

배열을 나타내면 고악성도이며, 선방 구조와 낭성, 유두상 

배열을 하면 저악성도라 하였다. Perzin 등[16]은 세포의 비

정형성, 세포분열 정도, 침윤성 성장이 심하면 예후가 나쁘다

고 하였다. 그 외 예후 인자로는 원발성 종양의 크기, 충분한 

수술 절제면, 이하선의 침범 깊이, 나이 및 전이 여부가 있다

[7,16-18,20]. 이 증례의 환자는 Batsakis 등[15]의 분류로 볼 

때 선방 구조와 낭성, 유두상 배열을 나타내며, 비정형성도 

심하지 않아 저악성도로 보여진다. 그러나 저악성도이고 수

술적으로 충분히 절제함에도 불구하고 6년 사이에 짧은 간격

으로 2차례나 재발하여, 악성도가 심하지 않더라도 재발의 

가능성을 염두에 두고 경과 관찰을 해야 한다는 것을 시사하

고 있다.

이하선의 선방세포암 치료의 원칙은 주변의 정상 조직을 

포함한 충분한 종양의 광범위 절제술이다. 특히 첫 수술에서 

종양의 제거가 불완전하였을 때 재발률이 높은 것으로 알려

져 있다[6,10]. 술 후 방사선 치료는 그 효과에 대해 논란이 

있다. 술 후 방사선 치료가 도움이 되는 경우는 재발한 경우, 

수술 절제 면에 잔존 종양이 있거나 의심될 때, 깊은 곳을 

침범, 림프절이나 원격 전이인 경우, 크기가 4 cm 이상인 경

우로 이야기된다[5,11,17]. 하지만 다른 타액선의 악성 종양

과 비교하였을 때 선방세포암의 경우 술 후 방사선 치료가 

효과가 떨어진다는 주장도 있다[22,23].

비후성 골관절증은 곤봉지, 장골의 골막염과 골막하 신생 

골형성, 대칭적으로 발생하는 관절통, 관절의 부종 및 발열이 

특징인 전신 질환이다[24]. 일차성보다 이차성이 더 흔하며, 

그 원인으로는 암이나 선천적 심기형, 낭포성섬유증(cystic 

fibrosis), 기관지 확장증으로 발생하는 경우가 많다. 원인 중 

폐암이 가장 흔하며 원발성 폐암의 4-32%에서 비후성 골관

절증이 발생하는 것으로 알려져 있다[25]. 가장 최근에 알려

진 병리학적 기전은 자율신경계가 관여하는 구심성 신경경

로를 침범하여 증상이 나타나는 것으로 알려지나 명확한 기

전은 아직 밝혀지지 않았다. 비후성 골관절증의 치료와 예후

는 근본적으로 기저질환이 무엇이냐에 달려 있다. 기저 질환 

치료가 가장 중요하며, 증상 치료로는 미주신경절제술(vago- 

tomy), 교감신경차단제, 비스포스포네이트(bisphosphonate), 

비스테로이드성 소염제, 옥트레오티드(octreotide), 상피세

포성장인자 수용체(epidermal growth factor receptor) 차단

제인 제페티닙(gefetinib)이 효과가 있는 것으로 알려진다

[26]. 이 환자는 지속되는 관절 통증이 있어 시행한 엑스레이 

영상에서 비후성 골막반응이 관찰되었으며, 비후성 골관절증 

진단을 받았다. 비후성 골관절증이 비인강암, 중피종, 신장

암, 식도암, 위암, 췌장암, 유방암, 흑색종, 갑상선암, 흉선암, 

갑상선암, 림프종, 골육종과 연관되었다는 자료는 있으나, 

이하선의 선방세포암과 연관되어 있다는 자료는 아직 보고

된 바 없다[25]. 이 증례는 이하선의 선방세포암 환자에서 

비후성 골관절증이 동반된 드문 경우라고 할 수 있겠다.

이 환자의 경우 심장 전이 의심 부위에 조직검사를 하기 

어려운 상황으로 확진에 어려움이 있는 것이 사실이다. 그러

나 지금까지 발표된 문헌을 보았을 때 심장 종양의 경우 원발

성 종양의 경우에 비해 전이성 종양의 빈도가 100-1,000배 

높게 보고되고 있다. 또한 치료의 발전 및 종양환자의 생존율

이 높아짐에 따라 심장전이의 빈도가 높아지고 있다. 심장 

전이를 가장 잘 하는 종양은 악성 흑색종이나 종양 자체의 

발생 빈도를 보았을 때 실제 심장 전이를 일으키는 가장 흔한 

종양은 폐종양으로 알려지고 있다[27,28]. 이 증례에서는 경
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흉부심장초음파에서 보았을 때 양전자 컴퓨터단층촬영에서 

전이가 의심되는 심장 내 부위와 동일한 곳에 종괴가 관찰되

어 전이가 강력히 의심된다. 심장 전이 및 다발성 장기전이에 

대해 전신적 항암치료가 필요한 상황이나 Eastern Coopera- 

tive Oncology Group  performance status 2점으로 환자 상태

가 좋지 않아 추후 외래 경과 관찰하면서 시행시기를 결정할 

계획이다.

선방세포암의 경우 느린 병의 경과와 다른 타액선 종양과

의 구분이 어려워 진단이 어렵고 수술 이외에 확실하게 입증

된 치료가 없으며, 예후 인자와 악성도 구분에도 논란이 많다. 

그리고 수 년 후에 재발과 원격 전이가 발생할 수 있으므로 

꾸준한 장기적인 경과 관찰이 반드시 필요하다. 이 증례에서

와 같이 심장과 같이 흔치 않은 부위에 원격 전이가 동반될 

수 있으므로 추적 관찰 중 주의가 필요하다. 또한 뼈나 관절 

통증이 동반된 경우 암의 전이 이외에도 비후성 골관절증과 

같은 다른 원인이 동반되지 않았는지 확인이 필요하다.
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