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Background : Primary splenic vascular lesions include the tumor and the inflammatory con-
dition. A primary splenic vascular tumor is rare but is the most common tumor of the benign
primary splenic tumors. Methods : We describe the clinicopathological, radiological, and im-
munophenotypical findings of 40 cases of primary vascular lesions identified at our hospital
from 1996 to 2009. Results : The patients included 18 men and 22 women, aged 12 to 74
years, with a mean of 43.3-years and median of 40-years. They comprised 14 hemangiomas
(35%), 13 lymphangiomas (32.5%), three hamartomas (7.5%), three littoral cell angiomas
(7.5%), three sclerosing angiomatoid nodular transformations (SANT, 7.5%) and four angiosar-
comas (10%). The majority of the patients (65%) were asymptomatic. Some of the patients
(32.5%) complained of abdominal pain, and 2.5% of the patients presented with fever. Metas-
tases were identified in 75% of the patients with an angiosarcoma at the initial work-up. One
angiosarcoma patient died of the disease despite adjuvant chemoradiotherapy. The radiolog-
ical findings for hamartoma, littoral cell angioma, and SANT were nonspecific. Microscopical-
ly, six types of vascular lesions showed classic morphological and immunophenotypical fea-
tures of their type. Conclusions : One should be aware of rare splenic vascular lesions when
radiological findings are nonspecific. Histomorphological and immunophenotypical features
are helpful for the differential diagnosis.
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원발성 비장 혈관성 병변: 40증례의 임상병리학적, 면역조직화학적 소견과

영상의학 소견과의 비교 분석

비장에서 발생하는 혈관증식 병변의 대부분은 종양이지만, 드

물게 염증성 병변이 나타나기도 한다. 원발성 비장 종양은 조직

소견으로 혈액 종양과 혈관 종양으로 나눌 수 있다. 양성 종양

으로 제일 흔한 종양은 혈관 종양이고 악성 종양으로 제일 흔한

종양은 혈액 종양이다. 그리고 혈관 종양은 대부분 비장 적색속

질(red pulp)의 혈관 구조로부터 유래한다. 이런 혈관 종양을

가진 환자는 대개 무증상이며 때때로 영상의학 소견에서 이상이

있어 추가 검사를 위해 내원하는 경우가 대부분이다. 그러나 드

물게 비장파열이나 혈복강 등을 일으키는 경우도 존재한다. 

이전의 서구 보고에 따르면 제일 흔한 양성 혈관 종양은 혈관

종(hemangioma)이고, 그 외 림프관종, 과오종, littoral cell

angioma (LCA) 등이 있다. 또한 악성 혈관 종양으로는 혈관

육종(angiosarcoma)이 제일 흔하다.1 한편 혈관내피종(heman-

gioendothelioma)이 드물게 보고되는데, 이는 양성과 악성 사이

의 임상경과를 보이는 것으로 알려져 있다. 그리고 종양인지 염

증성 병변인지 명확지 않으며, 아직 국내에 보고되지 않은 scle-

rosing angiomatoid nodular transformation (SANT) 등도

있다. 이 중에서 그나마 혈관종과 림프관종은 흔하게 볼 수 있

지만 LCA, SANT, 과오종 등은 매우 드물기 때문에 경험하기

가 쉽지 않다. 그리고 혈관 종양은 영상의학 소견만으로 양성
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또는 악성 종양을 구분하기 힘들며, 방사선 소견으로 비장농양,

표피낭종 등과 구분하기 어렵기 때문에 병리조직 소견이 더욱

중요하다. 또한 광학현미경 소견만으로는 구분하기 힘든 여러

가지 드문 혈관 종양도 많기 때문에 이에 대한 다양한 면역조직

화학 소견의 도움이 필요하다. 그리고 이런 면역조직화학 소견

은 종양의 기원세포에 따라 다양한 양상을 보이므로 그 기원을

파악하는 데도 많은 도움이 된다. 위의 여러 혈관 종양은 국내

에는 소수의 증례 보고들만 있을 뿐 체계적인 분석 결과는 보고

된 바 없다. 이에 저자들은 비장의 혈관 종양의 빈도와 임상 소

견, 병리 소견, 면역조직화학염색 소견과 전산화단층촬영 소견

등을 각각 조사, 비교하였다.

재료 및 방법

1996년부터 2009년까지 본원에서 진단된 40예의 비장 혈관

병변을 조사하였다. 그 중 39예는 비장적출술을 받은 검체였고

1예는 생검 조직이었다. 이들의 임상 기록과 영상의학 소견을

검토하였다. 또한 각 증례의 조직 표본을 재검색하였고, 필요한

경우 면역조직화학염색을 시행하여 확인하였다. 면역염색을 위

해 대표적인 병변 블록을 선택하여 4 mm 두께로 박절하고 탈파

라핀 과정과 함수처리를 거친 후 Ventana autostainer (Ven-

tana Medical System, Tucson, AZ, USA)를 이용하여 염색

하였다. 그리고 항원 탐지를 위해 biotinylated anti-mouse im-

munoglobulin과 이후 LSAB kit의 peroxidase-labeled strep-

tavidin을 처리하였으며, 발색제는 diaminobenzidine를 사용하

였다. 면역조직화학염색은 증례별로 CD31 (1:100, clone 1A10,

mouse monoclonal, Novocastra, Newcastle, UK), CD34 (1:

500, clone QBEND10, mouse monoclonal, Immunotech, Mar-

seille, France), CD68 (1:2,000, clone KP1, mouse mono-

clonal, Dako, Glostrup, Denmark), D2-40 (1:50, clone D2-

40, mouse polyclonal, Dako), CD4 (1:25, clone sp35, mouse

monoclonal, Cell Marque, Rocklin, CA, USA), CD8 (1:400,

clone C8/144B, mouse monoclonal, Dako), CD163 (1:400,

clone 10D6, mouse monoclonal, Novocastra) 등을 시행하였다. 

결 과

임상 소견

40명 환자의 임상 소견과 육안 소견을 Table 1에 정리하였다.

나이는 12세부터 74세까지이며, 평균연령은 43.3세, 중앙값은 40

세 그리고 남자가 18명, 여자가 22명이었다. 또한 양성 혈관 종

양은 36예였고 악성 혈관 종양은 4예였다. 추적관찰 기간은 1개

월에서 60개월로 평균 11.3개월이었다. 

종양 분포는 전체적으로 혈관종이 14예(35%), 림프관종이

13예(32.5%), 과오종이 3예(7.5%), LCA가 3예(7.5%), SANT

가 3예(7.5%) 그리고 혈관육종이 4예(10%)였다. 혈관종은 여

성에게 더 많이 발생했는데(여성:남성=10:4), 평균 발생 연령

은 41.4세였다. 한편 혈관종 14예 중 5예에서 복부 통증을 호소

하였으며, 제14증례는 투명세포신장세포암종을 동반하였다. 또

한 제2, 3증례에서는 빈혈과 비장종대 소견이 있었다.

림프관종은 남녀발생 비율이 거의 비슷했으며(여성:남성=

7:6) 평균연령은 48.7세였다. 이들 13예 중 2예에서 복부 통증

을 호소하였으며, 제27증례에서는 췌장장액낭종이 병발하였다.

또한 2예(제20, 22증례)에서 빈혈과 비장종대가 있었다.

과오종의 남녀 발생 비율은 1:2였으며, 평균연령은 35세였다.

3예 중 2예에서 각각 복부 통증과 오한을 호소하였다. 또 LCA

는 남녀 발생 비율이 2:1이었으며 평균연령은 45.3세였고 3예

중 2예에서 복부 통증을 호소하였다. 본원의 예에서는 제31증례

에서 위샘암종과 그리고 제32증례에서는 대장샘암종과 동반되

었다. 또 다른 한 예에서는 간염바이러스 C에 의한 간경화를 동

반하였고, 범혈구감소증과 비장종대가 있었다.

한편 SANT는 남녀 발생 비율이 1:2였으며 평균연령은 38세

였다. 모두 검진 과정 중 우연히 발견된 종괴였다. 제34증례에서

자궁경부편평상피암종으로 자궁적출술을 시행한 경력이 있었다. 

마지막으로 악성 혈관종인 혈관육종은 남자에게서만 이환하

였으며, 평균연령은 41세였다. 4예 중 3예에서 복부 통증을 호

소하였으며, 2예(제37, 38증례)에서 빈혈과 비장종대가 있었다.

그리고 제37, 38, 39증례에서 전이가 있었는데, 장소는 간이 2예

였고, 척추가 1예였다. 전이한 예는 모두 진단 당시 전이가 영상

의학 검사 도중 전산화단층촬영에서 발견된 경우였다. 전이한

3예 모두 수술 후 방사선항암요법을 시행 받았으나, 간에 전이

된 제38증례는 추적기간 3개월 만에 사망하였다. 나머지 혈관육

종 환자는 각각 10에서 24개월까지 추적 관찰되었는데 사망하지

않았다. 

영상의학 소견

증례의 대부분에 전산화단층촬영을 시행하였고 소수의 예에

자기공명영상을 시행하였다. 영상의학 소견에 따른 병리조직 진

단은 Table 2에 정리하였다. 

혈관종은 12예에 전산화단층촬영, 1예에 전산화단층촬영과 자

기공명영상을 시행하였는데, 전산화단층촬영 시행의 경우 조영

제 투여 전에는 저음영 다낭성 병변이었고, 투여 후에는 고음영

다낭성 종괴로 나타났으며, 전형적인 혈관종 혹은 림프관종 소

견이 있었다. 또 대부분이 주로 다낭성 병변이었으나, 제2, 9, 10,

11예에서 다발성 저음영 또는 국소 고음영성 고형성 종괴(Fig.

1A)로 나타나 혈관육종, 림프종 등의 가능성이 있다고 해석되

었다. 자기공명영상을 시행한 1예에서는 T1에서 저신호감도 다

낭성 병변이, T2에서는 고신호감도 다낭성 병변이 나타나 혈관
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종 또는 림프관종을 의심하였다.

림프관종은 11예에 전산화단층촬영, 1예에 전산화단층촬영과

자기공명영상을 함께 시행하였다. 전산화단층촬영에서 림프관종

역시 흔하게 다낭성 병변(Fig. 1C)으로 나타났으며, 조영제 투

여 전에는 저음영 종괴였고, 투여 후에는 약간의 음영 증가를

보였으며 석회화를 잘 동반하고 있었다. 다만 제25예는 다발성

저음영 고형성 종괴로 나타나 혈관육종, 림프종 등의 가능성이

있다고 해석되었다. 또 1예에서 시행한 자기공명영상은 혈관종

과 같은 소견이었다.

과오종은 2예에 전산화단층촬영을 시행하였는데, 모두 경계가

좋은 원형의 종괴를 나타내었다. 이들은 조영제 투여 전에는 동

음영 종괴였으나, 투여 후에는 균질의 음영 증가를 보였다. 영상

의학 감별 진단은 과오종, 염증거짓종양, 림프종, 혈관육종 등이

었다(Fig. 2A).

또 LCA는 1예에만 전산화단층촬영을 시행하였는데, 조영제

투여 전후 다 경계가 좋은 저음영 종괴로 나타나 림프종이나 다

른 양성 비장종양으로 의심되었다(Fig. 3A).

SANT의 3예에 전산화단층촬영을 시행하였는데, 조영제 투

여 전은 저음영 종괴였고, 투여 후 1예에서는 경계가 좋은 고음

영 종괴가 나타났고, 2예에서는 동맥기 내부에 저음영 병변이

WBC, white blood cell; Hb, hemoglobin; F/U, follow up; M, male; F, female; m, multiple in gross exam; s, single in gross exam; Abd, abdominal; LCA,
littoral cell angioma; SANT, sclerosing angiomatoid nodular transformation.

Case
No.

Diagnosis
Age/Sex

(yr)
Symptom WBC Hb

Multiplicity/
Tumor size (cm)

Spleen
weight (g)

F/U
(mo)

1 Hemangioma 60/F Incidental 6,000 12 m/5.5 420 1
2 Hemangioma 35/F Abd. pain 6,100 11.1 m/1.8 270 10
3 Hemangioma 39/F Abd. pain 3,400 8.4 m/5.5 245 36
4 Hemangioma 56/F Incidental 7,200 10.7 Not available 60 6
5 Hemangioma 53/M Incidental 8,500 14.8 Not available 73.5 45
6 Hemangioma 52/F Incidental 4,700 11.8 m/2 140 1
7 Hemangioma 31/M Incidental 7,400 14.6 s/5 195 1
8 Hemangioma 36/F Incidental 5,000 12.1 m/1.5 195 6
9 Hemangioma 26/M Incidental 7,100 14.8 m/6 208 2

10 Hemangioma 12/M Incidental 5,400 15.3 m/0.3 137 1
11 Hemangioma 40/F Abd. pain 6,300 12.3 m/7 595 12
12 Hemangioma 26/F Incidental 5,200 12.5 m/3.3 602 1
13 Hemangioma 70/F Abd. pain 10,400 12.6 s/5.5 190 24
14 Hemangioma 44/F Abd. pain 4,400 9.6 m/1.9 83 4
15 Lymphangioma 69/M Incidental 6,300 14.3 s/4 128 7
16 Lymphangioma 36/F Incidental 3,800 13.6 s/3 155 5
17 Lymphangioma 30/F Incidental 6,100 14.1 m/6.5 180 7
18 Lymphangioma 51/M Abd. pain 4,700 14 s/3.2 181 24
19 Lymphangioma 59/M Incidental 6,300 16.4 s/3.3 181 31
20 Lymphangioma 39/F Incidental 6,300 10.9 s/4 190 3
21 Lymphangioma 48/F Incidental 7,700 13.3 s/6 200 7
22 Lymphangioma 74/F Incidental 10,900 9.9 s/6 204 1
23 Lymphangioma 64/M Incidental 6,700 13.1 m/3 208 1
24 Lymphangioma 34/F Incidental 5,400 12.4 m/8 223 24
25 Lymphangioma 32/F Incidental 4,300 13.3 m/3.5 370 5
26 Lymphangioma 41/M Abd. pain 6,900 13.9 s/24 Not available 60
27 Lymphangioma 56/M Incidental 5,500 10.2 s/6 Not available 1
28 Hamartoma 28/M Abd. pain 8,700 14.8 s/4.3 116 4
29 Hamartoma 38/F Incidental 4,400 12.1 m/5.5 277 6
30 Hamartoma 39/F Chilling 5,700 14.5 Not available 428 12
31 LCA 43/M Abd. pain 6,900 15.3 m/2.5 100 24
32 LCA 59/M Incidental 5,400 15.2 s/2.2 138 7
33 LCA 34/F Incidental 8,500 8 m/0.3 374 10
34 SANT 36/F Incidental 5,900 14.1 s/3 115 1
35 SANT 37/M Incidental 9,400 15.1 s/5.5 162 2
36 SANT 41/F Incidental 4,900 11.5 s/2.6 Not available 3
37 Angiosarcoma 49/M Abd. pain 15,500 12.1 s/8 171 20
38 Angiosarcoma 62/M Abd. pain 4,700 9 m/4 204 3
39 Angiosarcoma 21/M Incidental 6,400 13.2 m/3.2 306 10
40 Angiosarcoma 41/M Abd. pain 5,900 15 s/4 345 24

Table 1. Summary of clinicopathological data for splenic vascular lesions
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있으며 고음영의 테두리 소견이 관찰되었다(Fig. 4A). 이 중 2

예에서 영상의학 감별 진단은 과오종, 염증거짓종양, 혈관종, 혈

관육종, 림프종 등이었다.

혈관육종은 모든 경우에 전산화단층촬영을 시행하였는데, 3예

가 조영제 투여 전 저음영의 경계가 좋지 않은 종괴였으며 조영

제 투여 후에는 비균질의 조영증강을 보였다(Fig. 5A). 또한 1

예는 경계가 좋은 비균질의 고음영 종괴였으며, 제37, 38예에서

비장파열이 관찰되었다. 4예 모두 혈관육종으로 의심되었다. 

LCA, littoral cell angioma; SANT, sclerosing angiomatoid nodular transformation.

Angiosar-
coma

SANTLCA
Hamar-
toma

Lymphan-
gioma

Heman-
gioma 

Mulitcystic low attenuating mass 7 11 0 0 0 0
Mulitcystic focal high attenuating mass 2 0 0 0 0 0
Multiple low attenuating masses with focal enhancing 3 0 0 0 0 0
Multiple low attenuating masses 1 1 0 0 0 0
Well demarcated ovoid homogeneous high attenuating mass 0 0 2 0 1 0
Well demarcated ovoid heterogeneous high attenuating mass 0 0 0 0 0 1
Well demarcated ovoid low attenuating mass 0 0 0 1 0 0
Well demarcated hypoattenuating mass with ring enhancement 0 0 0 0 2 0
Ill-defined heterogeneous high attenuating mass 0 0 0 0 0 3

Table 2. The correlative data between the radiological findings and the pathological diagnosis

Fig. 1. Hemangioma and lymphangioma. (A) Multiple low attenuating masses are observed on contrast enhanced computed tomogra-
phy (CT). (B) Cavernous vascular spaces are lined with a bland endothelial monolayer and filled with blood. (C) A multicystic low attenu-
ating mass is identified by contrast enhanced CT. (D) Dilated thin-walled vascular channels are filled with eosinophilic material.

A B

C D

Hemangioma

Lymphangioma

Hemangioma

Lymphangioma
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조직병리 소견과 면역조직화학적 소견

비장의 무게 범위는 60 g에서 602 g으로 평균 226 g이었다.

40예 중 27예(77.5%)에서 비장종대가 있었는데 그 기준은 150

g이었다. 거대 비장종대의 기준은 1,000 g인데, 이 기준을 만족

시키는 예는 없었다. 종양 크기는 0.3 cm에서 24 cm였고, 평균

크기는 4.6 cm였다. 각 질환별로 시행한 면역조직화학염색 결

과는 Table 3에 정리하였다. 

혈관종은 육안 소견으로 보통 경계가 좋은 다낭성 종괴였으

며. 침윤 소견은 보이지 않았고 내부는 혈괴로 되어 있었다. 크

기는 0.3 cm에서 7 cm까지 평균 3.7 cm였다. 14예 중 10예가

다발성 종괴였고, 4예가 단일 종괴였다. 조직병리 소견은 단층

의 양성 혈관내피세포로 싸여 있었고, 동굴 양상의 모양을 띠고

있었으며, 내부는 혈액으로 차 있었다(Fig. 1B). 또 모든 예에

서 시행한 면역염색에서 CD31이 강양성이었고, CD34는 약양성,

D2-40는 음성 소견을 보였다. 

림프관종의 육안 소견은 다수에서 경계가 좋은 다낭성 종괴였

으며, 침윤 소견은 보이지 않았고 내부는 황색의 장액성 액체로

되어 있었다. 크기는 3 cm에서 24 cm까지로 평균 6.2 cm였다.

13예 중에서 4예가 다발성 종괴였고, 9예가 하나의 종괴였다.

조직병리 소견은 혈관종과 마찬가지로 단층의 양성 혈관내피세

포로 싸여 있었고, 동굴 양상의 모양을 띠고 있었으며 내부는

분홍색의 단백질성 물질로 차 있었다(Fig. 1D). 또한 모든 예에

서 시행한 면역염색에서 CD31이 강양성이었고, CD34는 약양성,

D2-40는 약양성으로 염색되었다.

과오종의 육안 소견은 주로 경계가 좋은 원형의 종괴였으며,

침윤 소견 없이 내부는 작은 소공으로 되어 있었고 혈액을 포함

하고 있었다. 크기는 4.3 cm에서 5.5 cm까지로 평균 4.8 cm였

다. 2예 중에 1예가 다발성 종괴였으며, 조직병리 소견상 정상

비장의 정맥동굴과 비슷한 작은 혈관 사이를 방추세포, 적혈구,

대식세포와 림프구로 되어 있는 기질이 싸고 있는 양상이었다

(Fig. 2B). 또한 정상 적색속질은 발견되지 않았다. 

3예에서 면역염색을 시행하였는데 CD31은 3예 모두에서 양

성이었다. 그러나 CD8은 2예에서 정맥동굴혈관에서 양성이었고

Fig. 2. Hamartoma. (A) A well demarcated ovoid homogenous highly attenuated mass is observed on contrast enhanced computed tomog-
raphy. (B) The right area is distinguishable from the normal left area because of a more solid appearance and no white pulp. The sinuses
are positive for CD8 (C) but negative for CD34 (D).

A B

C D
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CD34는 음성이었다(Fig. 2C, D). 다른 1예는 CD8이 정맥동굴

혈관에서 음성이었고, CD34는 약양성이었다. 

LCA의 2예는 경계가 좋은 원형의 종괴였는데, 침윤 소견은

보이지 않았고 내부는 혈액을 포함한 작은 소공으로 되어 있었

다. 그 중 1예는 간경화로 인한 비종대 때문에 비장을 적출한

환자에게서 우연히 발견되었는데 육안으로 종괴를 확인할 수는

없었다. 크기는 0.3 cm에서 2.5 cm까지 평균 1.6 cm였다. 3예

중에 2예가 다발성 종괴였는데, 이들은 분지하는 작은 혈관 구

조로 되어 있었으며 세포질이 풍부한 내피세포가 돌출되어 있었

다(Fig. 3B). 이 내피세포는 한 층으로 되어 있고 세포병리 소

견상 비정형 소견은 발견되지 않았다. 그리고 3예 모두에서 시

행한 면역염색에서 CD31, CD68, CD163이 혈관에서 양성이었

고, CD34는 음성이었다(Fig. 3C, D). 그러나 한 예에서 CD8이

양성이었다. 

SANT는 주로 경계가 좋은 원형의 종괴를 보였는데, 내부는

여러 결절로 구성되었고 결절 주변을 백색의 섬유성 띠가 둘러

싸고 있었다(Fig. 4B). 그러나 침윤 소견과 괴사는 보이지 않았

다. 크기는 2.6 cm에서 5.5 cm까지로 평균 3.7 cm였다. 3예 모

두 단일의 종괴였다. 조직병리 소견은 저배율에서 여러 개의 혈

관종성 결절이 섬유성 띠 사이에 있었으며, 슬릿 모양의 불규칙

한 혈관 속을 세포질이 풍부한 내피세포가 배열하고 있었다(Fig.

4C, D). 또 혈관 사이의 기질에 림프구와 조직구가 침윤하고 있

었다. 한편 3예에 시행한 면역염색에서 CD31, CD34가 혈관에

서 양성이었으며, CD68, CD163은 결절 사이의 방추세포와 혈

관 안의 조직구에서 광범위하게 3예 다 염색되었다. 그러나 혈

관은 음성이었다.

혈관육종은 3예에서는 경계가 안 좋았으나, 제39증례에서는

경계가 좋은 원형의 종괴를 나타냈는데, 그 단면은 단단했고 혈

액을 많이 포함하여 붉었다. 제37, 38증례에서는 괴사 소견이

보이기도 했다. 크기는 3.2 cm에서 8.0 cm까지로 평균 4.8 cm

였다. 2예는 다발성이었고 2예는 단일 종괴였다. 조직병리 소견

은 다양했으며, 제37, 39증례는 세포병리 소견상 비정형성이 심

한 방추세포가 판 모양을 이루고 있었고, 적혈구를 포함한 불규

칙한 슬릿 모양의 혈관구조가 관찰되었다. 또 핵소체는 뚜렷했

Fig. 3. Littoral cell angioma. (A) A well demarcated ovoid homogenous low attenuating mass is observed on contrast enhancing comput-
ed tomography. (B) Anastomosing vascular channels are lined by tall endothelial cells showing bland cytological characteristics such as
partially vesicular nuclei and a pale, eosinophilic cytoplasm. The endothelial cells are positive for CD31 (C) and CD68 (D).

A B

C D
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으며, 핵에 대한 세포질의 비율이 높았다. 그리고 불규칙한 혈관

구조가 시트구조 사이에서 관찰되었다. 제40증례는 비교적 원형

혹은 난원형의 혈관구조가 증식하고 있었고 커져 있는 핵을 가

진 혈관내피세포가 있었다. 제38증례는 분지하는 모양의 불규칙

한 혈관구조를 가지고 있었고, 세포학적 비정형이 관찰되었다

(Fig. 5B). 또한 모든 증례에서 시행한 면역염색에서 CD31과

CD34는 모두 양성이었고, CD4, CD8은 제37증례에서만 양성이

었으며(Fig. 5C), 제39증례에서는 CD163, CD68이 양성이었다

(Fig. 5D). 

고 찰

혈관종은 비장에 발생하는 가장 흔한 양성 종양으로 Pines와

Rabinovitch2의 보고에 따르면 평균연령은 42세이며, 부검 시

0.02-0.16% 정도에서 발생한다. Wilcox 등3은 혈관종의 80%가

무증상이라고 보고하였다. 예후는 양성 경과를 보이지만, 드물

게 비장파열로 혈복강을 일으키는 경우가 보고되어 있는데, 본

원의 증례에서는 그런 경우는 없었다. Wilcox 등3은 40%가 다

발성 종괴라고 보고하였으나, 본원에서는 71%가 다발성으로 나

타나 기존의 연구 결과보다 좀더 높았다. 또 Pines와 Rabino-

vitch2는 수술한 혈관종 환자의 비장 무게가 415-7,240 g으로

대다수에서 비장종대를 동반하고 있으며, 종양의 크기도 36 cm

까지라고 보고하였다. 그러나 본 연구에서 비장종대는 모두 9예

(64%)로 이전 보고보다 비장종대 비율이 낮았고, 크기도 평균

3.7 cm, 최고 7 cm로 이전보다 비교적 작은 크기였다. 이는 서

양인의 비장 무게가 동양인의 그것보다 크기 때문이거나 예전보

다 건강검진이 발전하여 더 많은 수의 크기가 작은 예를 발견하

게 되었기 때문으로 생각된다. 본원의 14예 중 9예가 우연히 건

강검진상 발견된 것이 이 사실을 뒷받침한다. 

한편 2예에서 발견된 빈혈과 비장종대는 비장파열 소견이 없

었으므로 비기능 항진증이 동반된 것이 아닌가 하는 의심이 들

Fig. 4. Sclerosing angiomatoid nodular transformation. (A) Arterial phase computed tomography image shows marked nodular enhance-
ment of the lesion periphery (arrow) with a few faintly visible septa penetrating the lesion center from the periphery. (B) A well circum-
scribed bosselated mass is composed of multiple brownish nodules and stellate-shaped whitish fibrotic stroma. (C) Multiple angiomatoid
nodules are observed in a fibrotic stroma. (D) The nodules are composed of slit-like vessels with plump endothelial cells and numerous
red cells.

A

C D

B
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었다. 보고된 혈관종의 병리조직 소견은 대부분 해면상 모양을

가진 혈관으로 이루어져 있고, 드물게 모세혈관 모양의 혈관이

섞여 있다고 하였다. 본원의 증례도 모든 예가 해면상의 모양을

가진 혈관으로 되어 있었으며, 세포병리 소견상 비정형성은 관찰

되지 않았다. 혈관종은 면역염색에서 CD31, CD34, von Wille-

brand factor 등이 양성으로 보고되었다.4,5 본원 증례 역시 모

든 예에서 CD31, CD34가 양성이었다. 낭성 혈관종의 전형적인

CT 소견은 경계가 좋은 낭성 병변으로 나타나며, 군데군데 조

영이 증강되는 부분과 되지 않는 부분이 섞여 있는 양상이고,

달걀 껍질 모양의 석회화를 동반한다.1,6 본원의 경우 4예에서는

다발성 고형의 종괴로 나타나서 전산화단층촬영상 림프종, 혈관

육종, 과오종, 전이성 암 등을 의심하였다. 그러나 고형의 종괴

로 나타났지만 경계가 좋았기 때문에 양성의 가능성이 더 높았

다. 그런 예의 경우도 보통 조직 소견은 전형적인 혈관종의 소

견이었으며, 다만 혈관 사이의 공간이 좁고 혈관벽이 두꺼웠다. 

림프관종은 비장에서 발생하는 비교적 드문 양성 종양으로 소

아에서 빈발한다.7 예전 보고에서 림프관종은 우연히 발견되는

작은 종양에서부터 크기가 커 수술적 치료가 필요한 경우까지

다양한 모습을 보였다.8-10 소아에서 발생한 큰 종양의 경우는 다

른 장기에도 다발성으로 림프관종이 동반되어 있는 경우가 흔했

다.10,11 본원 환자의 평균연령은 48.7세였으며, 소아 환자는 없었

다. 2예에서 비기능 항진증의 동반이 의심되었으나, 비장파열은

없었다. 예전 보고에서 조직 소견 중 내피세포가 유두상 모양으

로 증식하는 경우가 있었는데11 본원의 예에서는 관찰되지 않았

CD31 CD34 D2-40 CD4 CD8 CD68 CD163

Hemangioma 14/14 14/14 0/14 0/14 0/14 0/14 0/14
Lymphangioma 13/13 13/13 13/13 0/13 0/13 0/13 0/13
Hamartoma 3/3 1/3 0/3 0/3 2/3 0/3 0/3
LCA 3/3 0/3 0/3 0/3 1/3 3/3 3/3
SANT 3/3 3/3 0/3 0/3 0/3 0/3 0/3
Angiosarcoma 4/4 4/4 0/4 1/4 1/4 1/4 1/4

Number of positive cases/number of immunohistochemical stain per-
formed cases.
LCA, littoral cell angioma; SANT, sclerosing angiomatoid nodular trans-
formation.

Table 3. Summary of immunophenotypical data for splenic vas-
cular lesions

Fig. 5. Angiosarcoma. (A) An ill-defined heterogeneous highly attenuated mass is identified by contrast enhancing computed tomogra-
phy. (B) Anastomosing vascular channels and marked cytologic atypia. The endothelial cell are positive for CD8 (C) and CD 163(D).
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다. 면역염색에서는 모든 예에서 CD31, CD34, D2-40이 양성이

었는데, 특히 혈관종에서 CD31, CD34가 양성인 것은 림프관종

과 동일하지만, D2-40이 음성이기 때문에 이 D2-40이 둘 사이

의 구분에 중요한 역할을 하는 것으로 보였다. 전산화단층촬영

소견으로 림프관종은 비장 피막하에 주로 위치하며, 조영제 투

여 전후 다 얇은 혈관벽을 가지는 저음영 종괴가 나타난다.1

과오종은 이환되는 환자의 남녀 비의 차이가 없고, 어떤 연령

에도 생긴다고 보고되었다.12-14 환자의 평균연령은 부검 연구에

서는 75세였고, 비장적출 예의 연구에서는 40세로 더 낮은 연령

이었다.12,13 대부분 과오종은 증상이 없다고 보고되지만, 15%

정도에서 복부 불편감, 발열 등이 보고되고 있다.14,15 또 예전 보

고에서는 드물게 다른 악성 종양과 병발하는 예가 보고되었지만14

본원의 예에서는 병발 예가 없었다. Falk와 Stutte13는 어른인

경우는 평균 비장의 무게가 380 g (범위, 60-1,790 g), 평균 종

양의 크기는 대략 5 cm로 보고하였다. 

과오종의 특이적인 면역염색 소견은 CD31, factor 8, CD8이

양성이고, CD34가 음성이거나 부분 양성이 나오는 것이다.4,13,16

본원에서는 3예에서 CD31, CD34, CD8 염색을 시행하였는데,

셋 다 CD31 양성, CD34 약양성이었고, 2예에서는 CD8이 양성

이었지만 다른 예는 음성이었다. 이 CD8은 비장 적색속질의 정

맥동굴 혈관에서 특이적으로 발현되는 면역염색으로 특이적 소

견이다. CD8이 음성인 예는 조직병리 소견상 전형적인 과오종

으로 보이나 과오종을 닮은 혈관종의 가능성을 완전히 배제할

수는 없다. 과오종의 전형적인 전산화단층촬영 소견은 조영제

투여 전에는 주변 비장 실질과 비슷한 동음영 또는 저음영 소견

을 보이지만, 조영제 투여 후에는 불규칙한 음영 증가 소견을

보이며, 보통 좋은 경계를 나타낸다.1,17-19 본원의 경우 균질의

음영 증가 소견을 보였고, 혈관육종 또는 SANT와의 감별이 필

요한 소견이었다.

LCA는 비장 적색속질의 정상 정맥동굴혈관에 배열하는 혈관

내피세포인 littoral 세포에서 기원하는 종양이다. 예전 보고에

따르면 LCA가 발생하는 환자의 평균연령은 50세였고, 남녀 간

발생 빈도의 차이는 없었다.20,21 또한 LCA는 복부 통증, 비장종

대, 혈소판감소증에서 무증상까지 다양한 양상을 보이며22,23 다

양한 악성 종양과 병발하는 예가 보고되었다.24 본원의 예에서도

2예에서 각각 대장샘암종과 위샘암종이 병발되었으며, 나머지

한 예에서 간염바이러스 C에 의한 간경화를 동반하였다. 예전의

국내 보고 중에는 간염바이러스 B를 동반한 예도 있었다.25 그

리고 간경화 예에서 범혈구감소증과 비장종대가 있었는데 이는

간경화로 인한 비기능 항진증으로 생각된다. LCA가 이렇게 다

른 질환과 병발하는 예는 많이 보고되었지만, 이에 대한 구체적

병리기전이나 연구는 없었기 때문에 우연히 발생한 것인지 아니

면 두 질환 사이에 실질적인 관련성이 있는 것인지는 알 수 없

다. 다만 LCA가 있는 경우 다른 장기에 종양이 있는지는 꼭 검

사해 볼 필요가 있다. 예전 연구에서는 종양의 크기가 0.1 cm에

서 11 cm까지 다양하게 보고된 바 있다. 

LCA의 특이적인 면역염색 소견은 내피세포와 조직구의 면역

염색 특징이 동시에 나타난다는 것이다. 그래서 CD31, factor 8,

CD68, lysozyme이 양성이어야 한다. 드물게 CD8이 양성인 예

도 보고되었지만, Rosso 등26은 대부분의 LCA는 CD8이 음성

이라고 보고하였다. 본원의 3예에서 CD31, CD68, CD163, CD8

염색을 시행한 결과, 모든 경우에서 내피세포와 조직구 면역염

색 양성 소견을 보였다. 다만 1예에서 CD8 양성이었다. 예전

보고에서 대다수가 CD8이 음성이었지만, 드물게 양성인 경우도

있었고 또 CD68이 양성이었으므로 과오종의 가능성은 미약하

다. LCA의 영상의학 소견은 조영제 주입여부와 상관없이 주로

다발성 저음영 병변으로 나타나는 게 특징이므로 다른 혈관 종

양, 감염성 질환, 유육종증과의 감별이 필요하다.1 영상의학 소

견상 종양은 보통 경계가 좋은 원형의 종괴이지만, 지도 모양의

불규칙한 경계를 가지는 경우도 있다.1 그렇지만 조영제 사용 시

지연기에서 동음영 병변으로 나올 수 있다는 보고도 있다.22 본

원의 한 예에서는 경계가 좋은 원형의 저음영 종괴로 나타났고

다발성이 아니라서 LCA를 예측하기는 힘들었다. 

SANT는 2004년 Martel 등27이 처음 보고한 비교적 최근에

발견된 병변으로 아직 국내에서는 증례보고조차 없는 실정이다.

또한 아직 병변의 기원도 확실하게 밝혀지지 않아 종양인지 염

증성 병변인지도 확실치 않다. Diebold 등28은 16예의 SANT를

분석한 결과, SANT와 염증거짓종양(inflammatory pseudotu-

mor) 사이의 구분이 힘들다는 것을 근거로 SANT가 염증거짓

종양이라고 주장하였다. SANT의 조직 소견은 3가지 종류의 혈

관(CD34+/CD8-/CD31+ 모세혈관, CD34-/CD8+/CD31+ 정

맥동굴혈관, CD34-/CD8-/CD31+ 소정맥)으로 구성된 결절 사

이에 동심원의 점액성 또는 섬유성 띠가 있는 것이 특징이다.

그리고 섬유성 띠 사이에는 근섬유아세포(myofibroblast), 림프

구, 형질세포 등이 들어 있다. 예전 보고에 따르면 환자의 평균

연령은 48.4세였고, 주로 여자에게서 빈발하였다.27 SANT는 대

략 40% 정도에서 복부 통증, 비장종대 등의 증상을 보인다고

보고되었지만27 본원에서는 3예 모두 무증상이었다. 또한 예전

연구에서 병변의 크기는 3 cm에서 17 cm까지 다양하게 보고되

었으며, 비장의 평균 무게는 386 g으로 대다수에서 비장종대가

있었다.27 또 SANT는 조영제 투여 전산화단층촬영 소견에서

동맥기와 문맥기에 내부는 저음영 병변이, 외부는 고리 모양으로

고음영되어 있다가 나중에 지연기에는 종괴 전체가 동음영되는

게 특징이다.29 본원의 두 예에서도 동맥기에는 내부에 저음영

병변이 있었고, 외부에서는 고음영의 고리 모양 소견이 관찰되

었는데, 이는 이전 보고에 잘 부합하는 소견이라고 생각된다. 또

한 이 중 한 예는 생검만 실시하였는데, 그 이유는 전산화단층

촬영 소견이 고형성 병변으로 나와 혈관육종이나 림프종과 구분

하기 힘들어서였다. 조직 소견은 비정형세포가 없으면서 동심원

을 이루는 결절과 그 사이의 띠가 보이는 소견이었으므로 SANT

로 진단되었고 수술은 시행하지 않았다. 이런 경우처럼 영상의

학 소견상 완전히 악성 종양이나 림프종을 구분할 수 없을 때
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생검을 할 수 있고 이때 드물지만 SANT의 소견이 나올 수 있

으므로 반드시 SANT의 가능성을 염두에 둬야 한다. 

혈관육종은 주로 50-60대에 발생하는데,5,30 발생의 원인은 아

직 밝혀지지 않았다.5 또한 남녀 발생 빈도의 차이는 없으며, 대

부분의 환자는 우측 상복부 통증, 피로감, 체중 감소 또는 발열

등의 증상을 나타낸다.31 본원의 양성 혈관 종양 중 그나마 복부

통증이 많이 보고된 혈관 종양에서도 14예 중 5예에서만 복부 통

증이 있었음을 감안할 때 혈관육종은 높은 빈도(75%)의 복부

통증을 보이며, 혈전이나 혈복강 등에 의해 발생되는 것으로 생

각된다. 또한 혈관육종에서는 비장종대와 비장파열로 인한 혈복

강이 흔하게 일어난다고 보고되었으나, 혈복강과 예후에는 관련

성이 없는 것으로 조사되었다.5 본원의 경우에서도 2예에서 수술

전 혈복강이 발견되었는데 이중 1예는 수술 후 사망하였다. 또

2예 모두에서 비장종대와 빈혈 소견을 보였으나, 이는 비기능

항진증보다는 비장파열에 의한 출혈 때문인 것으로 생각된다. 

혈관육종의 예후는 좋지 않아서 수술 후 방사선 항암요법과

상관없이 평균생존기간은 5-6개월이며, 대다수 환자가 3년 이내

에 사망한다.5,30 본원의 경우 평균 추적기간이 14개월이었고, 4

명 중 1명의 환자가 사망하였다. 혈관육종 역시 많은 경우에서

조기에 전이가 발견되는데, 대략 70-85%에서 전이가 보고되고

있다.5,30 본원의 경우에도 역시 75%에서 진단 당시에 전이가 발

견되었는데, 그 중 2예가 간 전이였다. 다른 보고에서도 간과 폐

로의 전이가 가장 흔했으므로 혈관육종이 의심될 때는 반드시

간을 검사해야 한다.31

한편 이전 연구에 따르면 85-90% 정도가 비장의 무게가 250

g 이상이었는데, 본원의 경우도 비장의 무게가 150 g 이상이었

으며 모두 비장종대를 동반하고 있었다. 종양의 크기는 1-18 cm

까지 다양하게 보고되었지만 크기와 예후는 상관관계가 없는 것

으로 나타났다. 본원의 예에서도 가장 큰 종괴의 크기(8 cm)를

보인 환자는 아직 생존해 있지만, 4 cm 크기의 혈관육종을 가

진 환자는 사망하였다. 

조직병리 소견은 크게 3가지 정도의 패턴으로 나타났는데, 이

중 사망한 환자는 분지하는 모양의 혈관육종으로 나타난 예였

다. 이 3가지 패턴에서 세포병리 소견상 비정형성의 차이는 거

의 없었으며, 이전 보고에서도 세포병리 소견에 따른 예후의 차

이는 보고되지 않았다. 한편 면역염색 소견에서 CD4, CD8 양

성 1예, CD68, CD163 양성 1예가 관찰되었는데, 이 소견은 정

맥동굴혈관에서 기원한 세포가 악성 변화를 한 것으로 설명된

다. 최근의 연구에서 이런 소견을 보이는 예가 더욱 많이 보고

되고 있다.4,5

전산화단층촬영 소견에서는 주로 비장종대를 보이는 경계가

불분명한 종괴가 나타났고, 내부에는 불규칙한 조영증강이, 그리

고 괴사된 부분에서는 변성 소견이 보였다. 그리고 혈관과다의

결절이 간이나 폐에 나타났으며, 혈복강을 잘 동반하고 있었다.1

혈복강을 동반하는 경우는 조영제를 쓰지 않은 CT 소견에서 고

음영 소견을 나타내는 것이 특징이며1 분산된 석회화 소견도 잘

동반한다.1 한편 혈관육종 중에 경계가 좋은 고음영 종괴가 있었

지만, 비균질의 음영 증가를 보인다는 점에서 양성보다는 악성

의 가능성이 높았다. 하지만 이때 과오종과의 감별진단이 반드

시 필요하다.

비장 혈관성 병변에는 매우 다양한 종류가 생기고 여기 포함

되지 않은 혈관내피종이나 혈관주위세포종(hemangiopericy-

toma) 등이 있을 수 있다. 보통 비장의 병변 자체가 드물기 때

문에 쉽게 접하기도 힘들고, SANT와 같이 최근에 생긴 병변도

있기 때문에 진단 과정상 감별진단이 힘들 수 있다. 전산화단층

촬영 소견의 양성 병변(혈관종, 과오종, SANT)의 경우 몇몇

특징적인 소견이 있지만, 고형성으로 나오거나 약간의 변이가

있는 경우 혈관육종 등을 의심할 수 있으므로 병리의사가 양성

혹은 악성 혈관 종양을 구분하는 데 도움을 줄 수도 있다. 특히

SANT의 경우 비종양성 병변의 가능성이 높아 수술 절제가 불

필요하므로 영상의학 소견이 불명확할 때는 생검이 치료 방침을

결정하는 데 중요한 근거로 사용될 수 있을 것이다. 
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