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Pulmonary artery sarcomas are rare, high-grade malignancies, primarily affecting the proximal elas-
tic pulmonary artery and usually manifesting as tumoral impaction on imaging. Due to similar clini-
cal and imaging findings, pulmonary artery sarcomas are frequently misdiagnosed as pulmonary 
thromboembolism or, occasionally, as vasculitis. Herein, we reported a case of pulmonary artery inti-
mal sarcoma initially misdiagnosed as pulmonary thromboembolism and vasculitis due to its rela-
tively atypical location and morphology, along with a literature review.
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서론

폐동맥 육종은 폐동맥에서 드물게 발생하는 고등급 악성종양으로 대혈관에서 발생하는 가장 흔

한 육종이며 대부분 혈관내막에서 발생한다(1). 대부분의 폐동맥 내막육종은 폐동맥 판막높이에

서 분엽폐동맥까지 근위부의 탄력형 동맥에서 주로 발생한다(2, 3). 많은 사례에서 폐동맥 내막육

종은 폐 혈전색전증으로 오인되고 종종 혈관염으로도 오인되기도 한다(4). 이 증례 보고서는 주변

부 폐동맥에서 발생한 폐동맥 내막육종이 최초에 폐 혈전색전증과 혈관염으로 오인된 사례를 CT

와 MRI 소견과 함께 다루고자 한다.

증례 보고

41세 여자 환자가 2주간 피가 묻어 나오는 객담과 간헐적인 좌상부 등쪽 통증을 주소로 타 병원

에 내원하였다. 타 병원에서 촬영한 흉부 CT상 폐동맥의 혈전색전증과 동반된 폐경색으로 진단하

에 항응고제 치료를 시행하였다. 4개월 추적관찰 후 검사실 소견상 D-dimer는 0.95 ug/mL에서 

0.35 ug/mL (정상 < 0.5 ug/mL)로 감소하였으나 피가 묻어 나오는 객담이 지속되고 흉부 X선 촬

영 소견상 호전을 보이던 좌폐의 병변이 다시 악화되는 소견을 보여 추적 CT 검사를 시행하였다. 

추적 CT상 좌폐동맥 혈전색전증으로 의심되던 병변이 악화된 소견을 보여 추가적 평가를 위해 본

원으로 전원 되었다.

타 병원에서 촬영한 CT상 좌하엽 앞바닥분절(anterior basal segment) 폐동맥에 충만결손과 

좌상엽 혀분절(lingular segment) 폐동맥에 미세한 혈관벽 비후가 관찰되었다(Fig. 1A). 본원에서 

시행한 CT상 좌상엽 뒤세분절(posterior subsegment) 폐동맥에 충만결손을 동반한 국소적 폐동

맥 확장이 새로 관찰되었으며(Fig. 1B), 좌상엽 꼭대기뒤분절(apicoposterior segment) 폐동맥과 

위혀분절(superior lingular segment) 및 위혀세분절(superior lingular subsegment) 폐동맥의 

미만성 혈관벽 비후는 이전보다 범위가 증가되었다. 또한 좌하엽 앞바닥분절(anterior basal seg-

ment) 폐동맥의 충만결손은 여전히 관찰되었는데, 해당 혈관의 구경 감소되어 보여 당시 폐동맥

벽 비후와 협착, 일부 혈전이 동반된 것으로 판단하였다(Fig. 1B). 이 병변들은 좌하엽 폐동맥으로 

뻗어 나가는 양상으로 보였는데, 당시 이 부분을 좌상엽 뒤세분절(posterior subsegment) 폐동맥

의 국소적 확장을 일으킨 병변과 동일한 병변으로 생각하였으며, 국소 동맥류와 동반된 혈전으로 

판단하였다. 폐동맥의 혈관벽 비후, 동맥류 형성과 동반된 혈전을 주된 소견으로 생각하고 폐동맥

에 발생한 타카야수동맥염(Takayasu arteritis)의 가능성이 있다고 판단하였다. 이후 항혈전제를 

사용하면서 추적 중 CT상 저음영으로 관찰된 벽 비후와 동맥류 내의 혈전으로 생각했던 부분의 

범위를 좀 더 정확히 평가하기 위해 1개월 후 MRI 검사를 시행하였다. MRI 소견상 해당 병변이 

조영증강을 보였고, 크기 또한 그전보다 더욱 증가하였다(Fig. 1C). 이는 타카야수동맥염의 소견

과는 맞지 않다는 판단하에 그전 CT 영상을 다시 검토하였다. 그전에 폐동맥 확장과 이에 동반된 

혈전으로 생각했던 죄하엽 폐동맥의 병변은 확장된 폐동맥 내에 폴립 양상으로 보이고 일부 내강

이 남아 있다는 점을 고려했을 때 좌하엽 폐동맥 자체의 연조직음영으로 보는 것이 더 합당하다 
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Fig. 1. A 41-year-old female with a pulmonary intimal sarcoma.
A. Initial out-side CT image. The axial contrast-enhanced images show subtle wall thickening of the lingular 
segmental pulmonary artery (arrowhead) and a filling defect in the left lower lobe anterior basal segmental 
pulmonary artery (hollow arrow), while the left upper lobe posterior sub-segmental pulmonary artery ap-
pears normal without any gross abnormality (arrow). 
B. Follow-up serial CT images 4 months after the initial CT scan. The axial contrast-enhanced images show 
a new focal filling defect with aneurysmal dilatation (arrow) of the left upper lobe posterior sub-segmental 
pulmonary artery, increased wall thickening (arrowhead) of the lingular segmental pulmonary artery, and 
an enlarged filling defect (hollow arrow) in the left lower lobe segmental pulmonary artery on subsequent 
CT scan, initially misinterpreted as aneurysmal dilatation with thrombus formation.
C. Lung MRI 1 month after the follow-up CT. The T2-weighted image (left) shows high signal intensity of the 
lesion (arrow), while the T1-weighted (middle) and gadolinium contrast-enhanced T1-weighted (right) im-
ages show enhancement of the filling defect (arrows) in left upper lobe posterior sub-segmental pulmonary 
artery. Increased size and enhancement of the lesion indicated tumoral impaction.

판단했고, MRI 소견과 같이 종합하여 보면 폐동맥 육종의 가능성이 높다고 판단하였다. 이후 좌

상엽 분절 절제술을 시행하여 병리학적으로 폐동맥 내막육종으로 진단되었다(Fig. 1D). 이후 남아

있는 병변에 대해 Doxorubicin과 Ifosfamide 항암치료를 4개월 동안 4차례 시행하였으며 추적 

CT상 병변의 호전이 느리고 이전에 혈관벽 비후로 보이던 부분이 점차 충만결손 소견으로 변하여 

A

B

C
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좌폐엽 절제술을 시행하였다. 환자는 수술 후 4개월이 지난 현재까지는 재발이 관찰되지 않는 상

태이며 지속적으로 추적할 예정이다. 이 증례 보고는 계명대학교동산병원 기관 연구윤리심의위원

회로부터 승인을 받았으며 연구 대상자의 서면 동의를 면제받았다(IRB 승인번호: 2022-12-058).

고찰

폐동맥 육종은 폐동맥에서 드물게 발생하는 고등급 악성종양으로 대혈관에서 발생하는 가장 흔

한 육종이며 내막(intimal) 및 벽내(intramural) 아형으로 하위 분류되고 그중 내막 아형이 더 흔

하다(1). 폐동맥 육종은 일반적으로 주폐동맥, 좌측 및 우측 폐동맥을 포함하여 발생학적으로 em-

bryologic bulbous cordis에서 유래된 구조물에서 발생하여 주로 근위부의 탄력성 동맥에서 발

생한다(3). 폐동맥 내막육종은 일반적으로 폐 혈전색전증으로 오진되는데, 두 질환의 영상 소견과 

임상증상이 매우 유사하기 때문이다. 따라서 조기진단이 어렵고 폐동맥 내막육종의 발병률을 과

소평가할 수 있다(3, 5).

타카야수동맥염은 주로 대동맥과 그 분지혈관에 발생하는 특발성 동맥염이다. 1908년에 처음 

기술된 이 질병은 일반적으로 동아시아의 젊은 여성에게 발생한다(6). 타카야수동맥염은 내막증식 

및 중막과 외막의 섬유증을 동반한 동맥벽의 육아종성 염증을 특징으로 한다. 이러한 과정은 결국 

협착증, 폐색, 때때로 협착 후 확장 및 동맥류 형성으로 이어진다(7). CT 및 MRI 소견으로는 혈관벽 

비후, 내강 협착, 동맥류 확장 및 폐색이 있다. 폐동맥 침범은 환자의 50%–80%에서 발생하며 종종 

전신 혈관염이 있는 질병의 후기 징후이다(8). 폐동맥을 침범할 경우 비특이적인 호흡기 증상과 전

신 혈관을 침범한 증상이 대부분 없기 때문에 오진되거나 늦게 진단될 수 있다(9). 드물게 폐동맥 

Fig. 1. A 41-year-old female with a pulmonary intimal sarcoma.
D. Specimen obtained after left upper lobe segmentectomy. The section shows a sheet-like pattern of the 
tumor infiltrating the adjacent lung tissue (arrows; H&E stain, × 40), accompanied by pleomorphic tumors 
displaying vesicular nuclei, prominent nucleoli, and frequent mitoses (arrowheads; H&E stain, × 400). The 
final pathologic diagnosis was pulmonary intimal sarcoma.
H&E = hematoxylin and eosin  

D
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단독 침범이 질병의 첫 징후일 수 있고 주로 침범되는 폐동맥은 분절(segment) 및 세분절(subseg-

ment) 폐동맥이며 분엽(lobar) 또는 주(main) 폐동맥의 침범은 적은 것으로 알려져 있다(8, 9).

이 사례의 경우 최초에 외부 CT 소견상 폐동맥의 충만결손이 있고 폐동맥 혈관벽 비후가 미미

해 폐 혈전색전증으로 오인되었다. 추적 CT에서 분절 및 세분절 폐동맥을 주로 침범한 혈관벽 비

후와 동맥류가 주 소견이라고 생각하여 환자의 나이와 성별을 고려해 볼 때 폐동맥을 침범한 타카

야수동맥염의 가능성이 있다고 판단했다. 그러나 추적 자기공명영상에서 폐동맥 내 조영증강되

는 종괴 소견을 보였고 크기 또한 이전보다 증가하였으며 술 후 폐동맥육종으로 최종 진단되었다.

Kim 등(5)은 폐 혈전색전증과 폐동맥 내막육종을 구별하기 위해 폐동맥 내막육종의의 전형적

인 CT 영상 소견을 분석하였다. 저자들은 종양 패턴을 4가지로 분류했으며(cauliflower-like pol-

ypoid lesion, diffuse/focal wall thickening, tumoral impaction, or tubular-polypoid shape), 

또한 병변 위치에 따라 중심부(주폐동맥 및 좌, 우폐동맥)와 주변부(interlobar/lobar/segmental 

폐동맥)로 나누었다. 폐동맥 내막육종에서 가장 흔한 종양 패턴은 tumoral impaction (61.5%)이

었고, diffuse/focal wall thickening (23.1%), cauliflower-like polypoid lesion (15.4%) 순이었

다. Tubular-polypoid 모양은 폐 혈전색전증의 경우에만 나타났다. 종양 위치는 주로 중심부

(84.6%)에서 발생했다. 그들은 폐동맥 내막육종에서 이질성(heterogeneity) (92.3%), 더 높은 음

영 그리고 종양 내 혈관(38.5%)을 보고하여 폐동맥 내막육종 진단에 도움이 된다고 밝혔다. 그러

나 대부분의 폐동맥 내막육종은 CT에서 조영증강이 제한적이거나 전혀 나타나지 않으며 양성 혈

전(bland thrombus)과 음영이 유사하다고 한다(3, 10). 이 사례는 일부 tumoral impaction과 pol-

ypoid pattern이 있으나 벽 비후가 주된 소견이었고 주로 주변부 폐동맥을 침범했기 때문에 매우 

이례적이라 생각된다. 이 사례처럼 MRI는 훌륭한 연조직 특성화 덕분에 폐동맥 내막육종 진단에 

도움이 된다(10). MRI에서 폐동맥 내막육종은 T1 강조영상에서 등신호에서 약한 고신호강도, T2 

강조영상에서 등신호에서 강한 고신호강도로 다양하며(3), 병변의 조영증강 소견은 폐동맥 내막육

종과 폐 혈전색전증을 구별하는 데 큰 도움이 된다. 폐동맥 내막육종의 조영증강 양상은 다양하며 

이질적(heterogeneous) 일 수 있고 종종 미미할 수 있어 판독시 세심한 주의가 필요하다(3).

결론적으로, 주변부 폐동맥의 혈관벽 비후, 협착, 충만결손의 소견이 보일 때 원발성 폐동맥육

종은 드물지만 감별에 포함되어야 한다. 그리고 감별 진단 과정에서 MRI는 폐동맥 육종과 같은 

종양성 병변의 진단에 있어 유용한 검사이며, 추적 중 병변 크기의 증가도 진단에 도움이 되는 주

요한 소견이다.
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폐동맥 혈전색전증과 혈관염으로 오진된 주변부 폐동맥에서 
발생한 폐동맥 내막육종: 증례 보고

김민성1 · 이진희1* · 홍정희1 · 황일선2

폐동맥 육종은 매우 드문 고등급 악성종양으로, 주로 근위부의 탄력형 폐동맥에, 대개는 종

양 충만(tumoral impaction)의 형태로 나타난다. 임상양상과 영상학적 소견이 유사하여 주

로 폐 혈전색전증으로 오인되며 가끔 혈관염으로 오인되기도 한다. 우리는 비교적 드문 위치

와 형태로 인해 폐 혈전색전증과 혈관염으로 오인했던 폐동맥 내막육종을 경험하였기에 문

헌고찰과 더불어 증례를 보고하고자 한다.
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