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Sclerosing Angiomatoid Nodular Transformation of Spleen 1예: 

스포크 휠(Spoke Wheel) 모양의 조영증강

아주대학교 의과대학 아주대학교병원 1혈액종양내과, 2병리과
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A Case of Sclerosing Angiomatoid Nodular Transformation of the Spleen: 
Spoke Wheel Pattern on Computed Tomography

Joo Han Park1, Sun Hyuk Hwang1, Ki Chan Kim1, Si Yeon Kim1, Ga Won Song1, Jae Ho Han2, and Joon Seong Park1

Departments of 1Hematology-Oncology and 2Pathology, Ajou University School of Medicine, Suwon, Korea

Sclerosing angiomatoid nodular transformation (SANT) is a rare, benign vascular neoplasm. Most patients have no clinical 
symptoms, and the tumors are usually discovered incidentally on abdominal computed tomography or ultrasonography. Some 
studies have reported the clinical features and imaging findings of SANT, but the diagnosis is based on histopathologic examination 
of a tissue specimen obtained at splenectomy. We report herein an incidentally discovered case of SANT and review the related 
literature. (Korean J Med 2014;86:357-361) 
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서     론

Sclerosing angiomatoid nodular transformation (SANT)은 비

장에서 발생하는 매우 드문 혈관 종양으로 2004년 Martel 등

[1]이 특징적인 조직학적 형태와 면역표현형, 양성 임상경과

를 보이는 25개의 증례를 모아 처음 보고하였다. SANT는 육

안적으로 경계가 뚜렷하고 내부에는 다수의 출혈성 결절과 

주위로 섬유조직들이 분포해있으며 현미경상에서 결절 내에 

혈관내피세포와 적혈구를 포함한 작은 크기의 혈관들이 다

수 관찰되고 주변부로 염증세포가 침윤한 섬유조직이 보이

는 것을 특징으로 한다[2]. 또한 면역 조직 화학검사에서 다

른 성질의 내피세포를 보이는 세 종류의 혈관이 관찰되는 

것이 진단에 중요하다. SANT 환자의 대부분에서는 증상이 

없기 때문에 우연히 초음파나 복부 전산화단층촬영을 통해 

발견된다. 최근 보고된 증례들에서 SANT의 임상양상, 병리

소견, 방사선학적 특징 등에 대해 기술하고 있으나 현재까지

는 수술적 절제를 통한 병리조직 검사를 통해서 SANT를 확

진할 수 있다. 현재까지 SANT에 대해 보고된 증례가 전 세
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Figure 1. Abdominal ultrasonography. (A) An approximately 7.7 × 7.0 cm hypoechoic mass lesion with microcalcification was observed 
in the left renal fossa with conventional ultrasonography. (B) Blood flow signals were noted in the peripheral area of the mass lesion with 
Doppler.

  

Figure 2. Abdominal computed tomography. (A) Pre-enhanced phase. The splenic lesion was initially isodense or hypodense to the 
normal spleen. (B) Portal venous phase. An approximately 8.0 × 7.5 × 7.3 cm low-attenuating mass was detected at the splenic hilum. 
(C) Delayed phase. The mass showed a delayed centripetal enhancing pattern and several tiny punctate calcifications in the central 
portion. The center of the mass remained hypodense and hypointense.

계적으로 매우 적고 명확히 알려진 바가 없어 증례 보고 및 

감별진단에 대한 고찰을 하고자 한다.

증     례

말기신부전으로 신장이식을 받고 특이 이상 소견 없이 9년

간 정기적인 진료를 받아오던 40세 여자가 일주일 전부터 

발생한 전신부종 및 소변량 감소를 주소로 내원하였다. 환자

는 이식신의 상태 확인을 위한 복부 초음파를 시행하였고 

왼쪽 신장오목 부위에 7.7 × 7.0 cm 크기의 저에코성 종양이 

발견되었다. 종양은 미세석회를 동반하고 있었고 도플러 검

사에서 종양 테두리 부위의 혈류흐름이 관찰되었다(Fig. 1). 

복부 전산화단층 촬영을 시행하였으며, 8.0 × 7.5 × 7.3 cm 

크기의 비장종양이 발견되었다. 종양은 조영 초기에는 저음

영을 띄었으나, 지연 영상에서는 “자동차 휠” 모양으로 종양 

말초부위부터 중심부로 조영이 증가된 양상으로 관찰되었으

며, 가장 중심부 일부는 저음영으로 남아있었다(Fig. 2). 양전

자 방사 단층 촬영 시행하였으며 비장문(splenic hilum) 주변

으로 pSUV (peak standard uptake value) 값이 2.6으로 약하게 

섭취 증가를 보이는 종양이었다.

비장에서 발생하는 종양 중에 지연 영상에서 조영 증강을 

보일 수 있는 것으로 혈관종(hemangioma), 혈관 육종(angio-

sarcoma), SANT 등의 감별이 필요하였으며 악성 종양을 배제

하기 위해 비장 적출술을 시행하였다. 육안상으로 9.0 × 8.1 × 

A  B

A B C
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Figure 4. Microscopic findings. (A) Multiple ill-defined nodules were found amidst a background of collagenous stroma. The left side of 
the picture shows normal splenic tissue (H&E stain, × 20). (B) The nodules comprised cellular blood vessels or sinusoids, recapitulating 
the normal splenic red pulp (H&E stain, × 200). (C) The intervening stroma comprised dense fibrous tissue with scattered myofibro-
blasts and lymphoplasma cells (H&E stain, × 200).

Figure 3. Gross specimen. The cut surface showed reddish 
hemorrhagic features admixed with stellate fibrosis in a vague 
nodular pattern. 

7.9 cm 크기의 둥글고 경계가 잘 구분되는 종괴가 관찰되었

으며 절단면에서는 짙은 갈색을 띄는 다수의 출혈결절이 보

이고 방사상의 섬유세포조직이 주변으로 존재하였다(Fig. 3). 

현미경상으로 교원섬유세포를 배경으로 다양한 크기의 결절

들이 다수 관찰되었고(Fig. 4A), 결절은 정상 적색속질(red 

pulp)에서 관찰되는 혈관과 굴맥관(sinusoids)으로 구성되어 

있었다(Fig. 4B). 기질 사이에는 근섬유아세포(myofibroblast)

와 림프형질세포(lymphoplasma cell)를 포함한 치밀한 섬유조

직들이 관찰되었다(Fig. 4C). 면역 조직 화학검사상에서 혈관

과 굴맥관의 내피세포는 CD31에 양성을 나타냈으며(Fig. 5A) 

CD34는 혈관 내피세포에서만 양성을 보였다(Fig. 5B). CD8

은 모두에서 음성 소견이었고(Fig. 5C), 시행한 ALK, HHV-8, 

CD21, EBV에 대해서도 음성 소견을 보였다. 아교질의 간질

(collagenous stroma) 내에 IgG 형질세포 항원염색에서 양성이

었으나(Fig. 5D), IgG4에 대해서는 음성 소견을 보였다(Fig. 

5E). 환자는 수술 후 큰 합병증 없이 퇴원을 하였으며 이후 

4년간 경과 관찰 중으로 종양의 재발소견 없는 상태이다.

고     찰

비장 종양에서 발생하는 종양의 대부분은 양성이며 비림

프구성 종양 중에는 혈관내피세포에서 유래하는 것이 흔하다. 

그 예로 혈관종(hemangiomas), 과오종(hamartomas), 리토랄세

포 혈관종(littoral cell angiomas), 림프혈관종(lymphangiomas), 

혈관내피세포종(hemangioendotheliomas) 등이 있다. 이들은 

병리학적으로 매우 유사하여 면역조직화학염색을 통해서 정

확히 진단할 수 있다[3]. SANT 역시 면역조직화학염색에서 

특징적인 소견이 관찰되며 이를 토대로 2004년 Martel 등[1]

에 의해 처음 기술된 비장 종양이다.

SANT를 진단받은 환자의 나이는 22세부터 74세까지 다

양하며 본 증례 환자의 연령과 비슷한 50대 중년 여성에서 

가장 흔하게 보고되고 있다[4]. 대부분은 증상을 갖지 않아 

다른 이유로 우연히 시행한 영상학적 검사를 하는 도중 발

견되는 경우가 많았다[5]. 이전 증례에서 환자의 동반질환

으로 보고된 것은 만성림프구성백혈병(chronic lymphocytic 

leukemia), 폐 평편세포암종(squamous cell carcinoma), 대장암

(colonic carcinoma), 조기위암(early gastric cancer) 등이 있었

으며 이는 SANT가 대부분 무증상이기 때문에 암 선별 검사 

중 발견된 경우가 많았을 것으로 보인다[1].

A B C
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Figure 5. Immunohistochemistry. (A) The endothelial cells of both blood vessels and sinusoids were positive for CD31 (CD31, × 200). 
(B) Blood vessels were positive for CD34 (CD34, × 200). (C) CD8 staining was negative in angiomatoid nodules (R) and positive in nor-
mal splenic tissue (L) (CD8, × 200). (D) Polytypic plasma cells within the collagenous stroma. IgG, × 200. (E) IgG4-positive plasma 
cells were negligible (IgG4, × 200).

SANT는 영상학적 검사를 통해 확진을 내리기 어려우나 전

산화 단층 촬영상에서 “스포크 휠(spoke-wheel)” 모양의 조영 

증강을 보이는 것이 특징적이다. 이것은 조영 초기에는 저음

영으로 관찰되던 종양이 지연 영상에서는 점차적으로 주변

부에서부터 중앙으로 조영 증강이 이루어지고 가장 중심 일

부는 저음영으로 남아 자동차 휠 모양으로 보여지는 것을 

말한다[6]. 이것은 이번 환자의 영상 결과와도 부합하는 내

용이며 본 증례처럼 종양 중심부에 미세석회화를 동반한 경

우도 Li 등[7]에 의해 보고된 바 있다. 반면 초음파 상에서는 

저에코성부터 고에코성까지 다양한 양상을 보였고 본 증례

와 동일하게 도플러에서 종양 주변부위로 혈류흐름 신호가 

감지되었다는 유사한 보고도 있었다[8]. 

육안적으로 보면 SANT는 동그란 한 개의 덩이로 관찰되고 

정상 비장과 잘 구분되고 경계가 명확하다[1]. 현미경상으로

는 크기가 다양한 여러 개의 혈관성 결절(angiomatoid nodule)들

과 그 주위로 대식세포(macrophage), 근섬유모세포(myofibro-

blast), 림프구(lymphocyte), 형질세포(plasma cell) 등을 포함

한 섬유경화성(fibrosclerotic) 조직들이 자리잡고 있다[4]. 결

절은 기본적으로 방추세포(spindle cells), 염증 침윤(inflammatory 

infiltrate), 그리고 내피 혈관증식(endothelial vascular proliferation) 

세 가지로 구성되어 있으며 이들이 서로 혼합되어 형성된 

양상이다[2]. 전형적인 SANT는 면역학적으로 다른 성질을 

가진 세 종류의 혈관들을 관찰할 수 있다: cord capillaries- 

like type (CD34+/CD31+/CD8-), sinusoid-like type (CD34-/CD31+/ 

CD8+), small vein (CD34-/CD31+/CD8-)[2]. 본 증례 역시 같

은 면역학적인 병리소견을 보이고 있었으나 CD8의 경우 모

두에서 음성소견을 보였다. 폐쇄성 섬유화(fibrous obliteration)

가 지속적으로 진행하면 sinusoid-like type에서도 CD8 음성 

소견이 보일 수 있다고 제시된 바 있다[1].

SANT의 발생기전에 대해서는 아직 정확한 이론이 정립

되지 않았다. Kuo 등[9]이 발표한 연구에서 SANT에 의미 있

는 IgG4+ 형질세포가 증가가 관찰되었으며 이들 환자의 경우 

석회화 섬유종양(calcifying fibrous tumor)을 동반하는 경우가 

흔하게 있다고 보고하였다. 또한 혈중 IgG4+ 형질세포가 증

가한 사례가 의미 있게 높아 이러한 특징이 IgG4+ related 

sclerosing disease와 유사하고 이것이 SANT 발생기전과 관계

있을 수 있다는 의견을 제시한 바 있다. 본 증례의 경우 

SANT에서 IgG4+ 형질세포가 의미 있는 정도로 높게 관찰되

A B C

D E
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지는 않았으나 전반적인 IgG 형질세포의 증가가 관찰되었으

며, 환자가 간과 유방에 섬유종양을 함께 가지고 있었다는 

점은 이전 Kuo 등[9]이 제시하였던 가설과 부합하는 점이다.

일차성 비장 종양의 경우 대부분이 양성 종양이지만 악성 

비장 종양과의 감별이 필요하다. 악성 종양 중 흔한 것으로 

알려진 림프종이나 혈관 육종(angiosarcoma)의 경우, 림프종

은 양전자 방사 단층 촬영(PET CT)상에 섭취 증가가 관찰 

되고, 혈관 육종의 경우 복부 전산화 단층 촬영상 과혈관성 

종괴가 여러 개 관찰될 수 있고 전체적으로 균질한 조영 증

강 양상을 보이므로 이를 확인하여 감별을 하는 것이 필요

하겠다[10]. 이 밖에 대다수의 비장 양성 종양 또한 감별이 

어려울 수 있으나 전산화단층촬영상에서 “스포크 휠” 양상

의 조영 증강을 확인하는 것이 중요한 감별점이 될 수 있을 

것으로 보인다.

현재 비장 종양의 확진을 위해서는 비장 절제술을 시행하

여 조직학적 검사를 하는 것이 필수적이나 영상학적인 특징

을 감별에 이용하고 앞으로 SANT에 대한 추가적인 연구를 

통해 SANT의 병리생태를 밝히고 양성 종양인 SANT를 수술

적 절제 없이도 정확히 감별할 수 있는 방안을 모색하는 것

이 필요할 것으로 보인다.

요     약

SANT는 비장에 발생하는 매우 드문 양성 종양으로 대부

분은 증상이 없어 우연히 발견되는 경우가 대부분이며 영상

학적으로 확진이 어렵기 때문에 수술적 절제술을 시행하고 

병리조직검사를 통해 진단을 내리게 된다. SANT는 현재까

지 세계적으로 보고된 증례가 많지 않으며 그 특징이 명확

히 보고된 바 없어 SANT 증례에 대해 보고하고 그 감별점

에 대해 고찰하는 바이다.

중심 단어: 비장종양
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