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서론

다형성 유리질 혈관확장성 종양(pleomorphic hyaliniz-

ing angiectatic tumor, PHAT)은 1996년 Smith 등에 의해 

처음 보고된 종양으로 굉장히 드문 연조직 종양이다.1) 

발, 다리, 허벅지, 사타구니, 회음부, 겨드랑이 등 다양한 

부위에서 나타날 수 있지만 주로 하지를 침범하며 피하

조직이나 근육의 표층에서 발생한다.2-4) 진단은 주로 임

상적, 영상학적, 조직학적 소견, 그리고 면역화학염색 등

을 통해 이루어진다. 임상적으로 PHAT은 천천히 자라며 

통증 및 압통이 없는 1 cm부터 20 cm까지 다양한 크기의 

종양으로 나타난다. 조직학적으로는 다양한 크기의 얇

은 혈관 벽을 가진 확장된 혈관들의 군집으로 나타나며 

그 혈관들의 내강, 내피 밑의 피브린 퇴적물을 보인다. 

그리고 혈관 내강의 혈전이 관찰되기도 하며 혈관 주변

의 유리질화가 특징적이다.1,5)

이 증례 보고에서 저자들은 점진적으로 자라는 경부 

종물을 주소로 내원한 41세 남자를 경험하였고 컴퓨터 

단층 촬영상 신경성 종양 소견을 보여 전신마취 하 광범

위 국소 절제를 시행하였다. 하지만 추후 병리조직검사 

결과상 PHAT으로 진단되었다. 이처럼 PHAT은 다른 종

양들과 감별진단이 중요하겠으나 현재 국내에서는 

PHAT은 거의 보고되고 있지 않으며 전 세계적으로도 

두경부에 발생한 경우는 증례 보고를 찾기 힘들다. 저자

들은 두경부 종양에서 드문 다형 유리질 혈관확장성 종

양 1례를 체험하였기에 이에 대한 진단, 감별진단, 치료 

등을 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증례

41세 남자가 3개월간 천천히 크기가 증가하는 좌측 

대한두경부종양학회지, 제36권 제2호, 2020. pp.37-40

Korean Journal of Head & Neck Oncology, Vol.36, No.2

https://doi.org/10.21593/kjhno/2020.36.2.37

ISSN 1229-5183(Print) / ISSN 2586-2553(Online)

신경성 종양으로 오인된 경부에 발생한 다형성 유리질 혈관확장성 종양 1례

유석찬1
⋅여창기1+

⋅신형찬2

계명대학교 의과대학 이비인후과학교실1, 병리학교실2

A Case of Pleomorphic Hyalinizing Angiectatic Tumor of Neck Mimicking Neurogenic Tumor

Seok Chan Yoo, MD1, Chang Ki Yeo, MD, PhD1+, Hyeong Chan Shin, MD, PhD2

Department of Otorhinolaryngology1, Department of Pathology2,

School of Medicine, Keimyung University, Daegu, Korea

= Abstract =

Pleomorphic hyalinizing angiectatic tumor (PHAT) is a rare, low grade neoplasm which usually occurs in sub-

cutaneous soft tissue. Histologically, it features ectatic blood filled vessels surrounded by hyalinized stroma and 
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tumor, malignant fibrous histiocytoma. About 100 cases of PHAT have been reported so far, and it is even rarer 

in head and neck area. We experienced a case of PHAT in 41-year-old male with several months of history of 
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경부 종물을 주소로 내원하였다. 과거력, 가족력, 및 사회

력상 특이 소견 없었다. 신체 진찰상 좌측 경부 2구역에 

넓게 촉진되는 종물이 관찰되었으며 구강 검진 상 좌측 

편도에 작은 종물이 관찰되었다. 성대마비는 없었고, 뇌 

신경 9번, 11번, 12번 신경마비도 관찰되지 않았다. 좌측 

경부 종물, 좌측 편도 종물에 대해 각각 세침흡인검사

(fine needle aspiration), 펀치 생검(punch biopsy)을 시행하

였다. 좌측 경부 종물에 대해서는 fibrofatty tissue, no tu-

mor present 소견 보였고, 좌측 편도 종물에 대해서는 atyp-

ical squamous mucosa, favor non-neoplastic 소견 보여 좌

측 경부 종물에 대해 세침흡인검사를 반복 시행하였다. 

재시행한 세침흡인검사상에서는 atypical cell clusters 소

견 보였다. 조영제를 사용한 경부 컴퓨터 단층 촬영상 

좌측 경부 2구역에 불균질적으로 조영되는 방추형의 

4.3×2.9×4.4 cm의 종물이 관찰되었고 미주신경에서 기원

한 신경성 종양이 의심된다는 판독을 받았다(Fig. 1). 중

심바늘생검(core needle biopsy)을 고려하였으나, 이미 두 

번의 세침흡인검사로 진단 시기가 늦춰졌고 중심바늘생

검에서 면역 염색이 필요한 조직 소견이 나오면 검체 

채취를 위해 한 번 더 진단이 늦추어질 가능성을 고려하

여 광범위 절제술을 결정하였다. 미주신경 종양일 경우 

성대마비가 올 수 있으나 크기가 4 cm 이상이므로 수술

은 필요하며 술 후 성대마비가 올 경우 제1형 갑상성형술

로 목소리 개선 수술이 필요 할 수도 있다는 충분한 설명

을 하였다. 또한 세침흡인검사상 atypical cell이 관찰되므

로 악성의 가능성도 배제되지 않아 병리학적 확진을 위

한 절제술이 필요함을 설명한 후 전신마취 하 종양 절제

술을 시행하였다. 수술 시 좌측 경부 1, 2구역에 걸쳐 

있으며 미주신경 및 교감신경에 붙어있는 종양이 발견되

었다. 종양으로 인해 내경동맥 및 외경동맥이 전방으로 

편위된 소견이 관찰되었다. 내경동맥, 외경동맥, 내경정

맥, 미주신경을 모두 보존하면서 절제 시행하였고 특별

한 문제 없이 수술을 마쳤다(Fig. 2).

병리검사에서 H&E (Hematoxylin and Eosin) 염색상 군

집을 이루고 있는 확장된 혈관들이 관찰되며 그 혈관 

벽들은 얇아져 있었다(Fig. 3A). 그리고 혈관 내강의 혈전

과 혈관 주변의 유리질화(hyalinization)가 관찰되었다

(Fig. 3B). 세포질에 헤모시데린 침착이 있으며 핵내봉입

체가 관찰되었다(Fig. 3C). S-100에 대해 면역화학조직염

색을 시행한 결과 음성소견 보여 다형 유리질 혈관확장

성 종양으로 확진되었으며 깨끗한 절제 변연이 확인되었

다. 수술 후 1주, 2주 뒤 외래에서 경과관찰 하였으며 

성대마비, 연하장애, 호너증후군 등의 신경학적 합병증 

없이 상태 양호하여 6개월 간격으로 추적관찰 중이다.

Fig. 1. Axial contrast-enhanced CT image of pleomorphic hya-
linizing angiectatic tumor depicting slightly low density spindle
shaped mass with heterogenous enhancement (white arrow).

Fig. 2. Gross specimen of pleomorphic hyalinizing angiectatic
tumor depicting pale yellowish and soft mass with whitish solid
lesion.
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고찰

다형성 유리질 혈관확장성 종양(pleomorphic hyaliniz-

ing angiectatic tumor, PHAT)은 천천히 자라는 종양으로 

알려져 있으며 주로 하지를 침범하며 피하조직이나 근육

의 표층에서 발생한다. 굉장히 드문 종양으로 발표된 논

문이나 증례가 많지 않다. 현재까지 보고된 논문에 따르

면 가장 흔히 발생하는 위치는 다리(18/97; 18.6%), 허벅

지(17/97; 17.5%), 발(14/97; 14.4%), 발목(10/97; 10.3%)순

이다. 주로 성인에서 나타나며 10세부터 83세까지의 다

양한 나이대에서 발생하고 평균 나이는 57세이다. 남녀

비는 3:4로 여성에게서 조금 더 많이 발생한다.6) WHO에

서는 PHAT을 양성 혹은 저 등급의 연조직 종양으로 구

분하지만, 몇몇 저자들은 30~50%의 다소 높은 국소 재발

률로 경계성/중등도의 악성을 가진 종양으로 보기도 한

다. 국소 재발률은 높지만, 현재까지 원격 전이가 보고된 

적은 없다.5)

PHAT은 조직학적으로 기질과 혈관으로 구성되어 있

다. 기질에는 방추형 세포(spindle cells), 다형세포(pleo-

morphic cells), 그리고 핵 내 봉입체를 가진 다핵거대세

포(multinucleated giant cells) 등으로 구성되어 있고 혈관

들은 이 세포들 사이에 퍼져 있다. 군집을 이루고 있는 

이 혈관들은 확장되어 있으며 그 혈관 벽들은 다양한 

크기로 얇아져 있다. 혈관의 내강, 내피 밑의 피브린 퇴적

물을 보이며, 혈관 내강의 혈전과 혈관 주변의 유리질화

(hyalinization)가 특징적이다. 혈관 주위에 있는 세포들은 

그 세포질에 헤모시데린 침착이 관찰되고, 기질에는 염

증세포들이 관찰되는데 주로 비만세포로 구성되어 있으

며 가끔 점액질이나 석회화가 관찰되기도 한다. 높은 다

형성에도 불구하고 유사분열 세포는 적게 나타난다.3,5,7,8) 

종양의 경계는 비교적 침습적이다. 면역조직화학염색에

서는 75% 이상에서 CD34(+)를 보이며, 대부분의 증례에

서 S100(-)를 보인다.5)

영상학적 검사에서는 자기 공명 영상이 도움은 되지만 

비특이적이다. T1에서 저신호강도 혹은 등신호강도를 

보이며, T2에서 불균질하게 고신호강도 혹은 등신호강

도를 보인다.9) 컴퓨터 단층 촬영 영상에서는 불균질하게 

조영되는 양상을 보인다.

PHAT은 점액 섬유종과 같은 육종으로 재발 가능성이 

있기 때문에 광범위 국소 절제술(wide local excision)을 

통해 치료한다. 국소 재발을 예방하기 위해 저선량 방사

선 치료를 병행하기도 한다.

감별진단 해야 할 종양으로는 악성 섬유성 조직구종

(malignant fibrous histiocytoma), 신경초종(schwannoma) 

등이 있다. 악성 섬유성 조직구종은 성인에서 가장 흔한 

연조직 육종이며 피하나 점막 하에 무통성 종괴로 관찰

된다. MRI상 T1에서 중등도-저신호 강도를 보이며, T2에

서 중등도-고신호 강도로 보인다. 출혈, 석회화, 괴사, 점

액질이 있을 경우 불균질하게 관찰된다. 현미경적으로 

조직구, 섬유 모세포, 거대세포, 방추상 세포 등과 교원질

이 나선형-다형 형태(storiform-pleomorphic form)를 주로 

보인다. 유사분열 세포가 보이며 CD34(-)를 보이는 점에

서 PHAT과 감별할 수 있다.10,11)

신경초종은 신경외막에서 발생하는 양성 연조직 종양

으로 서서히 자라며 크기가 커지기 전까지는 특이한 임

상 증상을 나타내지 않기 때문에 PHAT과 감별이 필요하

다. MRI 상에서 T1에서 저신호 강도 혹은 등신호 강도를 

보이며, T2에서 불균질하게 고신호강도를 보인다는 점

에서 PHAT의 영상학적 결과와 비슷하다. 하지만 T2에

서 중심부에서는 저신호강도, 변연부에서 고신호강도를 

보이는 target sign, 다발성의 작은 고리 모양을 보이는 

fascicular sign 등을 나타내는 경우도 있어 감별진단에 

A

 

B

 

C

Fig. 3. (A) Light microscopic finding shows clusters of varying sized thin walled ectatic blood vessels (black arrow)(H & E stain, x100). 
(B) Light microscopic finding shows luminal thrombi (black arrow) and perivascular hyalinization (H & E stain, x200). (C) Light 
microscopic finding shows hemosiderin pigment deposition at cytoplasm (black arrow) & intranuclear inclusions (white arrow)(H 
& E stain, x400).
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도움을 줄 수 있다. 병리학적으로 PHAT은 종양의 경계

가 침습적이지만, 신경초종은 캡슐에 쌓여 있다. 그리고 

면역화학염색을 시행하였을 때 CD34(-), S100(+)를 보여 

PHAT과 감별할 수 있다.11)

PHAT은 드문 질환이고 주로 하지에 발생하며 특히 

두경부에 발생하는 경우는 굉장히 드물기 때문에 경부 

종양을 진단할 때 PHAT을 염두에 두기는 힘들 것이다. 

본 증례에서도 술 전 컴퓨터 단층 촬영상 신경초종이 

의심되었지만, 술 후 병리 조직학적 검사상 PHAT이 진

단된 경우로서, CT상 신경초종이 의심될 때 MRI 등의 

추가 검사를 통해 추가 감별이 필요할 것으로 사료된다.

References

1) Smith ME, Fisher C, Weiss SW. Pleomorphic hyalinizing an-

giectatic tumor of soft parts: A low-grade neoplasm resembling 

neurilemoma. Am J Surg Pathol. 1996;20:21-29.

2) Suzuki K, Yasuda T, Hori T, Oya T, Watanabe K, Kanamori M, 

et al. Pleomorphic hyalinizing angiectatic tumour arising in 

thigh: A case report. Oncology Letters. 2014;7:1249-1252.

3) Raghavan V, Shivaprashanth K, Ramesh Rao K. Pleomorphic 

hyalinizing angiectatic tumour: Immunohistochemical study with 

review of literature. IJSS Case Reports & Reviews. 2015;1:46-49.

4) Rekhi B, Aggarwal S. Pleomorphic hyalinizing angiectatic tu-

mour exhibiting Intricate branching vasculature: An interesting 

pattern in a rare tumour. Indian J Pathol Microbiol. 2013;56: 

321-323.

5) Folpe AL and Weiss SW. Pleomorphic hyalinizing angiectatic 

tumor: Analysis of 41 cases supporting evolution from a distinc-

tive precursor lesion. Am J Surg Pathol. 2004;28:1417-1425.

6) Jaramillo CJ, Wojcik J, Weber K, Sebro R. Imaging and histo-

logical appearance of pleomorphic hyalinizing angiectatic tu-

mors: A case series and literature review. Oncology Letters. 

2018;15:4720-4730.

7) Peng HC, Huang MT, Chen DJ, Leung TK, Chu JS. Pleomorphic 

hyalinizing angiectatic tumour of soft parts. J Formos Med 

Assoc. 2010;109:616-620.

8) Jaggon JR, Aitken RDC. Pleomorphic hyalinizing angiectatic tu-

mour of soft parts: A case report and review of the literarture. 

West Indian Med J. 2007;56:544-547.

9) Subhawong TK, Subhawong AP, Montgomery EA and Fayad 

LM. Pleomorphic hyalinizing angiectatic tumor: Imaging 

findings. Skeletal Radiol. 2012;41:1621-1626.

10) Murphey MD, Gross TM, Rosenthal HG. From the archives of 

the AFIP (Armed Forces Institute of Pathology).Musculoskeletal 

malignant fibrous histiocytoma: Radiologic-pathological 

correlation. Radiographics. 1994;14:807-828.

11) Wong CS, Chu TYC. Identifying pleomorphic hyalinizing an-

giectatic tumor: A case report. J Musculoskel Med. 2009;26: 

386-388.


