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Undifferentiated 
Pleomorphic Sarcoma 
of the Small Intestine 
with Distant Endobronchial 
Metastasis Presenting 
as Intussusception: 
A Case Report
장중첩증으로 발현된 기관지 내 전이를 동반한 소장의 
미분화성 다형성 육종: 증례 보고
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Undifferentiated pleomorphic sarcoma (UPS) is a high-grade soft tissue sarcoma that arises 
from mesenchymal tissue. Primary UPS of the small intestine is extremely rare, and only a few 
cases have been reported in the literature. Its presentation is usually nonspecific; however, it 
may occasionally present as intussusception with intermittent abdominal pain. It is a highly ag-
gressive tumor with a propensity for early distant metastasis to the peritoneum, lymph nodes, 
other abdominal organs, lungs and brain. To our knowledge, there are no reported cases of en-
dobronchial metastasis from small intestine UPS. We report a rare case of UPS of the small in-
testine with endobronchial metastasis presenting as intussusception.

Index terms ‌�Soft Tissue Sarcoma; Small Intestine; Intussusception; 
Computed Tomography, X-Ray; Endobronchial Metastasis

서론

미분화성 다형성 육종은 과거에는 악성 섬유조직구종으로 알려졌으며 고등급의 연조직 
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육종에 속한다(1). 중간엽조직에서 기원하며 주로 사지, 후복강 등에서 발생한다. 소장에서 발생하

는 경우는 매우 드물며(2), 현재까지 소수의 증례들이 보고되어 있다(2, 3). 소장 미분화성 다형성 

육종의 증상과 영상 소견은 비특이적이며, 종종 성인의 장중첩증으로 발현되는 증례들이 보고되

었다(4, 5). 미분화 다형성 육종은 공격적인 성향을 보이는 악성 종양으로, 혈행성 전파를 통해 조

기에 전이를 보이는 경우가 많다(6). 소장의 미분화 다형성 육종은 흔히 복강 내 전이를 보이며(5-

7), 저자들이 아는 바로 기관지 내로 전이된 증례의 보고는 아직 없다. 저자들은 장중첩증으로 응

급 소장 절제술을 시행 받은 60세 남자 환자에서 기관지 내 전이를 동반한 소장의 미분화성 육종

의 증례를 경험하여 문헌 고찰과 함께 이를 보고하고자 한다.

증례 보고

60세 남자 환자가 내원 1개월 전부터 발생한 배꼽 주변의 통증을 주소로 내원하였다. 내원 당시 

활력 징후는 안정적이었으며 신체진찰상 복부팽만, 압통이나 반동압통은 동반되지 않았다. 특별

한 과거력 및 수술력은 없었으며, 혈액 검사 및 소변 검사에서도 특이 사항은 없었다. 단순 복부 방

사선 촬영에서는 이상 소견 없었으며 만성 복통의 진단을 위해 조영증강 컴퓨터단층촬영(이하 CT)

를 시행하였다. 좌상복부에 장관벽 비후와 만입된 장간막의 지방으로 인한 과녁 징후를 보이는 공

장-공장형 장중첩증(jejuno-jejunal intussusception)이 보였다. 장중첩증을 형성하는 장벽에 저

음영을 보이는 용종성(polypoid) 연조직 종괴가 의심되었다(Fig. 1A, B). 근위부 소장에 뚜렷한 장 

폐색의 소견은 보이지 않았으며, 주위의 장간막 내에 침윤이나 복수 등의 소견은 보이지 않았다. 

영상 소견상 공장에서 발생한 연조직 종괴가 선도점(leading point)이 되어 장중첩증을 일으킨 것

으로 진단하였다. 

증상이 호전되지 않아 환자는 응급개복술을 시행 받았다. 수술 중 공장-공장 장중첩증이 확인되

었고 내부에 종괴가 만져져 중첩된 소장을 포함하여 70 cm 가량을 분절절제 하였다. 육안적으로 

적출된 종양은 4.7 cm × 2.9 cm, 3.8 cm × 3 cm, 2.2 cm × 1.2 cm 및 1.5 cm × 1.5 cm 크기를 

가지는 궤양-융기형(ulcero-fungating) 종괴의 양상을 보였고, 병리진단상 미분화성 다형성 육종

(undifferentiated pleomorphic sarcoma)으로 확인되었다(Fig. 1C). 

응급실 내원 당시 촬영한 흉부 단순촬영에서 좌측 폐문 쪽으로 튀어나온 윤곽(bulging con-

tour)이 확인되었다. 전이 가능성에 대한 평가를 위해 흉부 CT를 추가적으로 시행하였다. 좌하엽

기관지와 좌하엽 위쪽 분절 기관지 내부에 돌출형 윤곽(bulging contour)을 보이는 4.6 cm × 2.0 

cm 크기의 저음영 종괴가 관찰되었고 구역기관지가지를 따라 분지 되는 양상을 보였다(Fig. 1D). 

종괴는 기관지 내강을 완전히 폐쇄시키고 있었고 이로 인한 폐쇄성폐렴이 동반되었다. 해당 종괴

는 폐 실질의 병변보다는 기관지 내 전이 혹은 일차성 기관지 내 악성 종양으로 판단되었다. 광섬

유 기관지내시경으로 좌하엽 기관지의 입구에서 관찰 시 괴사를 동반한 돌출형 종괴를 확인하였

고(Fig. 1E), 올가미(snare)를 이용해 분홍빛을 띠는 회색의 검체를 얻었다. 현미경 소견상 미분화

성 다형성 육종의 전이로 확인되었다(Fig. 1F).

인하대병원 연구윤리심의위원회의 승인하에 연구가 진행되었다(IRB No. 2020-10-029-000).
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고찰

미분화성 다형성 육종은 과거 악성 섬유조직구종(malignant fibrous histiocytoma)으로 분류

된 바 있는 고등급의 연조직 육종에 속하며, 중간엽조직(mesenchymal tissue)에서 발생하는 악

성 종양이다(1). 신체 어느 부위에나 발생할 수 있으나 주로 사지 및 후복강에 발생하며 소장에 발

생하는 경우는 굉장히 드물다(1, 2). 소장에서 발생하는 미분화성 다형성 육종은 위장관에서 발생

하는 모든 악성 종양 중 약 1% 정도로 드물며(3), P. S. 등(2)에 따르면 현재까지 25건의 증례가 보

고되어 있다.

소장에서 발생한 미분화성 다형성 육종은 복통, 구토, 발열, 복부팽만, 체중감소 등의 비특이적 

임상 양상을 보이며, 모호한 증상으로 지내다가 종종 위장관 출혈 혹은 장중첩 등으로 발견되기도 

한다(4, 5, 8). Han 등(5)에 따르면 현재까지 보고된 소장 미분화성 다형성 육종의 증례 중 6건에서 

장중첩증이 동반된 바 있다(5, 7). 소장에서 발생한 미분화성 다형성 육종의 영상 소견 또한 비특

이적이며 장관 내 성장을 보이는 돌출형 병변, 조영증강을 동반한 결절성 벽 비후, 혹은 경계가 분

명한 균일한 종괴 등으로 보일 수 있다(2, 4, 5). 장중첩증이 동반된 이전 증례들에서 CT 소견은 소

장의 장중첩증 혹은 종괴의 동반이 의심되는 장중첩증 등으로 단순하게 표현되었다(5). 이 증례에

서도 연조직 종괴가 선두로 의심되는 공장-공장형 장중첩증으로 진단하였고 악성 종양과 양성 종

양을 감별할 수는 없었다. 

미분화성 다형성 육종은 혈행성 전파를 통한 원격 전이를 잘 동반하는 악성도가 높은 종양으로 

Fig. 1. A 60-year-old male with an undifferentiated pleomorphic sarcoma of the small intestine with endo-
bronchial metastasis.
A, B. Contrast-enhanced CT scans in the axial (A) and coronal (B) views. Images show the typical appear-
ance of a small intestine intussusception (open arrows). Intestinal walls of the intussusceptum are thick-
ened and well-enhanced. A polypoid enhancing mass (arrow) serves as the lead point, located at the tip of 
the intussusceptum.

A

B
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알려져 있다(6). 소장의 미분화성 다형성 육종으로 보고된 25건의 증례 중 14건에서 전이성 병변이 

보고되었다. 복막 전이가 약 60%로 가장 흔했으며, 그다음으로는 림프절 전이, 복강 내 고형 장기 

및 폐 전이 순이다(Supplementary Table 1 in the online-only Data Supplement). 기관지 내 전

이는 폐 전이 중 2% 정도로 드물며 그중 신장, 유방 및 대장이 흔한 원발부위이고 본 증례와 같이 

소장의 미분화성 육종이 기관지 내 전이를 보이는 경우는 보고된 바 없다(9, 10). 기관지 내 전이의 

일반적인 CT 소견은 기관지 벽에서 자라는 종괴로, 원형모양 혹은 기관지 원위부로 이어지는 모

양을 보인다. 기관지 폐쇄로 인한 무기폐가 동반되며, 폐문부 혹은 종격동 림프절 전이를 함께 동

반하기도 한다(9, 10). 그러나 기관지 내 종괴의 경우 대부분 일차성 기관지 종양과 원격 전이의 감

Fig. 1. A 60-year-old male with an undifferentiated pleomorphic sarcoma of the small intestine with endo-
bronchial metastasis.
C. A photomicrograph of the surgical specimen from the jejunum. The tumor cells are seen as high-grade 
pleomorphic spindle cells with increased and atypical mitotic figures. Areas of tumor necrosis are also seen 
(hematoxylin and eosin stain, × 200).
D. A contrast-enhanced CT image shows a 4.6 cm × 2.0 cm enhancing mass in the superior segmental 
bronchus of the left lower lobe. The tubular branching pattern of the mass produces a “finger-in-glove” ap-
pearance (arrowheads). The mass is protruding (black circle) into the left lower lobar bronchus. 
E. Bronchoscopy shows a protruding mass obstructing the superior segmental bronchus of the left lower 
lung (arrow). 
F. A photomicrograph of the biopsy specimen from the bronchus shows high-grade malignant cells and ex-
tensive tumor necrosis, consistent with metastasis from the primary undifferentiated pleomorphic sarcoma 
of the small intestine (hematoxylin and eosin stain, × 600).

C

E

D

F
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별이 어려운 경우가 많아 주의가 필요하다(10). 본 증례에서도 좌하엽 기관지의 원위부를 따라 기

관지 내부를 채우며 자라는 종괴로 보여 기관지 전이의 소견에 해당한다.

치료는 수술적 절제와 항암요법 및 방사선 요법을 시도해 볼 수 있다. 그러나 대규모 연구를 통

한 데이터가 부족하여 지침으로 삼을만한 치료법이 정립되어 있지는 않으며 좋지 않은 예후를 보

이는 것으로 알려져 있다(6, 9).

결론적으로 소장에 발생한 미분화성 다형성 육종은 매우 드물며 영상의학적 소견이 잘 정립되

어 있지 않고 비특이적이다. 특히 장중첩증이 동반된 경우 진단이 어려울 수 있으며, 임상의와 영

상의학과 의사는 미분화성 다형성 육종과 같은 공격성이 높은 악성 종양이 유발 요인의 원인 중 

하나일 수 있음을 알고 있어야 한다. 또한 기관지 내 전이를 동반한 증례는 아직까지 보고된 바 없

어 이를 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다.

Supplementary Materials
The online-only Data Supplement is available with this article at http://dx.doi.org/10.3348/

jksr.2020.0181.
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장중첩증으로 발현된 기관지 내 전이를 동반한 소장의 
미분화성 다형성 육종: 증례 보고

송성오1 · 김민선1* · 이경희1 · 최석진2

미분화성 다형성 육종은 중간엽조직에서 기원하는 고등급의 연조직 육종이다. 소장에서 기

원한 미분화성 다형성 육종은 매우 드물며 산발적인 증례 보고가 대부분이다. 소장 미분화성 

다형성 육종의 증상은 대개는 비특이적이며, 일부에서는 장중첩증으로 발현되어 간헐적 복

통을 일으키기도 한다. 미분화성 다형성 육종은 공격적인 성장을 보이는 종양으로 진단 당시

에 원격 전이를 동반한 경우가 많다. 가장 흔한 원격 전이 부위는 복막이며, 그 외에도 임파

선, 복강 내 고형 장기, 폐나 뇌 등으로 전이할 수 있다. 저자들이 아는 한도에서는, 기관지 내 

전이는 현재까지 보고된 바 없다. 저자들은 장중첩증으로 발현한 소장의 미분화성 다형성 육

종이 기관지 내로 전이한 드문 증례를 경험하였기에 이를 보고하고자 한다. 
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