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상피모양혈관내피종(epithelioid hemangioendothelioma, EHE)은 혈관내피에서 기원하여 연부조직과 내장기관을 침범하는 악성 종양으로 호산

수 증다성 혈관 림프관 과형성(angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia, ALHE)과 상피양 혈관육종의 중간단계를 보인다. 대개 악성도가 

낮고 장기간의 비진행성 경과를 보이는 것으로 알려져 있으나 악성경과를 보이며 사망하는 경우도 있어 2002 WHO 에서는 경계선상의 악성

종양으로 분류하였다. EHE은 증상이 없거나 비특이적인 증상으로 내원하여 진단에 어려움이 있으나 면역조직화학염색에서 종양의 혈관학적 

특성과 관련된 Factor VIII 관련 항원과 CD31 및 CD34 에 양성을 보이면 확진에 도움이 된다. 저자들은 다발성 결절들로 조직 검사를 시행하

여 하부연부조직과 뼈에서 ALHE와 EHE가 진단되었으나 이후 폐결절에서 시행한 조직검사에서 상피양 혈관육종이 진단된 예가 있어 보고

한다. 17세 여환이 2개월간 오른쪽 발에 홍반성 구진들과 오른쪽 종아리에 종괴를 주소로 내원하였다. 조직검사에서 오른쪽 발 및 오른쪽 

엄지발가락의 구진은 ALHE로 진단되었으나 혈관육종의 가능성을 배제할 수 없는 상태였고, 오른쪽 종아리 종괴는 면역조직화학염색에서 

Factor VIII 관련 항원과 CD31 및 CD34 에 국소적으로 양성을 보여 EHE로 진단하였다. PET-CT에서 양쪽 폐에 FDG 섭취를 동반하지 않은 

다발성 소결절들이 관찰되었고 오른쪽 장딴지, 종아리뼈, 5번째 발허리뼈에 FDG 섭취를 보였다. EHE 에 대하여 6개월간 경과 관찰하였고 

이후 시행한 Chest CT에서 새로 발생한 소결절과 이전 보이던 소결절의 크기 증가가 있어 VATS로 Wedge resection 시행하였다. 면역조직화

학염색에서 CD34 에 국소적으로 양성을 보였으며 전이성 혈관육종으로 진단되었다. 악성경과를 보여 항암제 치료를 진행하기로 하였고 

Paclitaxel을 사용하였으나 호흡곤란 및 어지러움으로 중단하고 Adriamycin 과 Cisplatin을 3주 간격으로 6차례 시행하였다. 3차 항암치료 후 

폐의 소결절들과 오른쪽 종아리뼈 종괴는 크기가 감소하였고 6차 항암치료 후 폐의 소결절들은 크기가 증가하였고 오른쪽 종아리뼈 종괴는 

크기가 감소하였다. 특이 증상 없어 2개월 후 외래에서 추적관찰 예정이다. ALHE, EHE, 상피양 혈관육종은 하나의 스펙트럼으로 생각되며 

모두 혈관내피에서 기원하기 때문에 면역조직화학염색으로 감별할 수 없다. ALHE나 EHE 진단시 조직학적 소견 및 임상양상을 고려하여 

상피양 혈관육종과 감별하는 것이 중요하겠다. 
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Background: The standard treatment of recurrent or unresectable pancreatic cancer is gemcitabine-based chemotherapy, combination with 
tarceva or capecitabine. However, there is no effective regimen for patients who have progressive disease after these drugs. We performed 
retrospective analysis to evaluate the efficacy and toxicity of ECF regimen for the patients who had good performance status but progressive 
disease after previous chemotherapy in recurrent or unresectable pancreatic cancer. Method: Between October 2008 and June 2011, we 
retrospectively reviewed twenty one patients who had an initially metastatic disease or recurrent disease after operation. All patients had 
progressive disease after the gemcitabine-based chemotherapy and a good performance status(ECOG≤2). The treatment schedules were as 
follows: 5-fluorouracil 1000 mg/m2, day 1-3, Cisplatin 60 mg/m2, day 1, and Epirubicin 50 mg/m2, day 1, repeated every 21 days. Result: Among 
the 21 patients, male was 13 patients and female was 8 patients. Median age was 59, and median ECOG P.S was 1. They were treated with 
gemcitabine/tarceva, gemcitabine/capecitabine, gemcitabine/5-FU or gemcitabine monotherapy as first line treatment. Median number of cycle was 
2(range: 1-8). Six patients had stable disease, and two patients had partial response (overall response rate: 10%) . The median progression free 
survival was 2.3 months, and the median overall survival was 4.3 months. In hematologic toxicity, there were 48% grade 3/4 neutropenia, and 
10% thrombocytopenia. In non-hematologic toxicity, there were 5% grade 3 nausea/vomiting, and fatigue. There was no treatment-related death. 
Conclusion: ECF regimen have been used for the refractory pancreatic cancer because this drugs was commonly used before the development 
of gemcitabine. In the present study, ECF showed little efficacy with the high rate of grade 3/4 neutropenia. Newer chemotherapeutic regimen 
should be developed for the patients with refractory pancreatic cancer but good performance status. 




