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Ameloblastoma Associated with Dentinogenic Ghost Cell Tumor
- A Case Report -

Tae Jung Kim, Youn Soo Lee, Byung Kee Kim and Kyo Young Lee

Department of Hospital Pathology, College of Medicine, The Catholic University of Korea, Seoul, Korea

Dentinogenic ghost cell tumor (DGCT) is an uncommon odontogenic tumor. It is characterized
by islands of odontogenic epithelial cells that contain numerous ghost cells and dysplastic dentin.
Occasionally, DGCT combines with other odontogenic tumors, such as ameloblastoma. We
report here on a 21-year-old female who complained of a tender solid mass in the left maxilla
for the 7 month previous to her admission. MRI revealed a relatively well demarcated mass
in the left maxilla with heterogenous signal intensity, measuring 3.2×2.8 cm, and this mass
had invaded the left palate. Microscopically, the tumor was composed of nests of odontogenic
epithelium that contained ghost cells and calcification with dysplastic dentin, which is all con-
sistent with DGCT. Localized area showed odontogenic epithelial follicles that had peripheral
palisading and satellite reticulum without ghost cells and dentin, and this is consistent with ame-
loblastoma. The immunohistochemistry revealed cytokeratins, EMA, S100 and Bcl-2 positivity
in areas of the DGCT and ameloblastoma. In the ameloblastoma, Bcl-2 positivity was noted
in the palisading basal cells. We concluded that the tumor was an ameloblastoma associated
with DGCT.
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상아질성 유령세포종과 관련된 사기질모세포종

- 1예 보고 -

최근 WHO에서는 상아질성 유령세포종(dentinogenic ghost

cell tumor, DGCT)을 성숙된 결합조직 내에 사기질모세포종

(ameloblastoma)과 유사한 치원성 상피세포의 군집들로 구성되

어 있으며 이들 상피세포에서 유령세포 같은 이상 각질화(aber-

rant keratinization)를 보이고 석회화 및 이형성 상아질(dysplas-

tic dentin)이 관찰되는 양성 종양으로 정의하였다.1 이는 과거

석회화 치원성낭(calcifying odontogenic cyst, COC)의 고형 종

양성 병소로 불려왔다. COC는 1962년 Gorlin 등2이 처음으로 명

명하였고, Praetorius 등3이 낭성 병변과 종양성 병변으로 나누는

이원론적인 분류를 제시하였으며, 1971년 WHO에서 양성 치원

성 종양으로 분류하기 시작하였다. 

최근 WHO는 COC의 명칭을 석회화 낭성 치원성 종양(calci-

fying cystic odontogenic tumor, CCOT)과 DGCT로 구분하

였다.1 DGCT는 상피성 치원성 유령세포 종양(epithelial odon-

togenic ghost cell tumor),4 석회화 유령세포 치원성 종양(cal-

cifying ghost cell odontogenic tumor),5 치원성 유령세포 종양

(odontogenic ghost cell tumor),6 상아질성 사기질모세포종(den-

tinoameloblastoma)7 등 다양한 명칭으로 불려왔다. 또한 Toida

등5은 조직학적으로 사기질모세포종이나 치아종(odontoma)과

같은 다른 종류의 치성 종양이 동반되는 것도 종양성 COC의 분

류에 포함시켜 기술하도록 하였다. 이에 저자들은 조직학적으로

한 종양 내에 DGCT와 사기질모세포종이 함께 보이는 1예를 경

험하였기에 문헌 고찰과 함께 이를 보고하고자 한다.

증 례

21세 여성이 좌측 구개 부위에서 종괴와 압통이 7개월 동안

지속되어 내원하였다. 혈액 및 혈액 화학 검사, 소변 검사 결과

는 정상이었고, 기타 유의할 만한 과거력은 없었다. 환자는 좌측

작은 어금니에서 두 번째 큰 어금니 부위가 부어 있었으나 이 부

분을 덮고 있는 구강 점막은 유지되어 있었다. 또한 저작과 연하
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시에 경구개 부위에 고형 종괴가 있는 이물감을 제외하고는 다

른 증상은 없었다. 자기공명영상 촬영 결과 3.2×2.8 cm의 비교

적 경계가 좋은 종괴가 좌측 어금니 부위에서부터 상악동의 반

이상을 차지하고 있었고, 좌측 경구개 부위까지 종괴가 위치하고

있었다. 이로 말미암아 구개의 후측 경계 부위가 파괴되어 있었

으며 아래쪽 코 선반(nasal concha)도 부분적으로 파괴되어 있

었고 코 중격은 우측으로 밀려 있었다(Fig. 1). 종괴는 두 경로

를 통해 제거되었는데 부비동 쪽 골 절개를 통해 종괴의 상부를

제거하였고, 경구개 쪽으로 종괴의 하부를 제거하였다. 종괴의 위

쪽은 좌측 상악동 바닥에 고정되어 있었고, 경계가 잘 지워져 있

어 쉽게 분리되었으나 아래쪽은 경구개를 부분적으로 침습하고

있어 제거하기 쉽지 않았다. 

조직학적으로 종괴는 고형성 성장을 하고 있었는데 수술적 접

근 방법에 따라 얻은 종양 조직은 조직학적 형태가 각각 달랐다.

상악동으로 접근하여 얻은 경계가 분명한 종양 부위는 비교적 균

등한 크기의 입방형 상피세포들의 군집으로 구성되어 침윤성 성

장을 하였다. 그리고 주변 결합 조직은 성숙된 섬유세포로 이루

어져 있었다. 세포 군집의 크기는 큰 증식성 세포 군집에서 작은

군집에 이르기까지 다양하였다. 큰 증식성 세포 군집에서는 종양

세포의 대부분이 기저 세포와 유사한 모양을 보였는데 둥근 과

염색성의 균일한 핵 모양을 하고 있었다. 증식하는 상피세포 군

집 일부분에서는 10 HPF에서 3개까지 핵분열이 관찰되었으나

비정형 핵분열은 아니었으며 상피세포의 비정형성도 관찰되지

않았다. 또한 Ki-67에 대한 증식지수도 1-2% 정도로 낮았고 괴

사도 관찰되지 않아 악성 변화의 가능성을 배제하였다. 일부 작

은 세포 군집에서는 군집의 기저세포들이 원주형으로 변하면서

가장자리를 따라 책상배열을 하고 있었다. 군집의 중심부에는 세

포들이 느슨하게 배열되면서 별 그물(stellate reticulum) 모양

이 관찰되어 사기질모세포종과 유사한 모습을 보였다. 이 상피

세포의 군집들 가까이에 핵의 형체가 사라지면서 세포 모양만

남은 수많은 유령 세포와 석회화 물질이 나타났으며, 무정형의 호

산성 이형성 상아질(dentinoid)을 관찰할 수 있었다(Fig. 2).

이러한 소견은 DGCT에 합당한 조직학적 소견이었다. 또한

경구개 쪽으로 접근하여 얻은 침습성 성향을 보인 종괴 부분에

서는 DGCT와는 달리 1) 과염색성의 기저세포핵, 2) 기저세포

의 책상배열과 극성, 3) 세포질의 공포 형성(vacuolization), 4)

상피세포 주위의 섬유성 결합 조직의 띠 모양 유리질화(hyalin-

ization), 5) 주변 결합 조직으로 새싹 모양 확장을 보이는 상피

세포들의 군집이 관찰되었다(Fig. 3). 이러한 소견은 Vicker와

Gorlin8이 제시한 사기질모세포종의 조직병리학적 기준에 부합

하는 소견이었으며, 이런 사기질모세포종의 군집에서는 유령세

포나 이형성 상아질은 관찰되지 않았다. 사기질모세포종은 바깥

쪽 기저세포층과 안쪽의 별 그물층으로 나눌 수 있었으며, 안쪽

별 그물층이 일부에서 편평 상피 화생의 모습을 보이기도 했다

(Fig. 3). 이 사기질모세포종은 전체 종양의 40%를 차지하고 있

었다. 이에 저자들은 본 종양이 DGCT와 사기질모세포종이 함께

동반되어 있는 것으로 생각하였다.

DGCT를 이루는 상피세포들과 유령 세포들은 cytokeratin 7,

8, 19에 양성이었으나 cytokeratin 20에는 음성이었으며, EGFR,

EMA, S-100에 양성이었다. Bcl-2는 상피세포와 유령 세포에서

일부이기는 하지만 미만형으로 양성이었다. 반면 사기질모세포종

부분도 유사한 염색상을 보였지만 Bcl-2는 주로 바깥 세포층에

양성으로 DGCT와는 차이를 보였다(Fig. 4). 본 증례는 외과적

적출술을 시행한 이후 15개월이 지난 현재까지 재발하지 않고 양

호한 경과를 보이고 있다.

고 찰

과거 COC로 불리던 병변들은 2005년 WHO에서 CCOT와

DGCT로 나눴다.1 COC는 분류에도 많은 논란의 여지가 있어

왔는데, WHO에서는 COC를 종양으로 분류하면서 이 중 본 증

례와 같은 COC의 고형 종양 병변만을 DGCT로 따로 분류하였

고 치원성 기원 낭성 종양을 CCOT로 구분하였다. 낭성 종양인

CCOT에 비해 DGCT는 드물게 발생하여, Hong 등9의 보고에

따르면 COC 발생 예 중 고형 종양 병변은 14%만 차지하고 있

다. 사기질모세포종과 유사한 상피세포, 유령세포 및 석회화 부

분 그리고 상피세포 가까이에 형성되는 이형성 상아질을 특징으

로 하는 조직학적 소견은 유사하지만, CCOT는 낭성 종양이며

거의 재발하지 않는 것과 달리 DGCT는 고형성 종양이며 재발

의 빈도가 더 높다.

DGCT는 골내형(intraosseous)과 골외형(extraosseous)으로

Fig. 1. Magnetic resonance imaging revealed a relatively well de-
marcated intraosseous mass involving the left palate with inhomo-
geneous bright signal intensity.



상아질성 유령세포종과 관련된 사기질모세포종  299

나뉘며 골내형이 좀 더 흔히 발생한다. 발생 연령은 10대에서 80

대에 이르기까지 다양하며 남성에게서 좀 더 많이 발생한다고 보

고되어 있다. 발생 위치는 턱뼈의 치아가 위치하는 곳이면 어느

곳에서나 발생할 수 있으며 상악과 하악뼈에서 비슷한 비율로 발

생한다. 골내형은 송곳니에서부터 첫 번째 큰 어금니 부위에 흔

히 발생하는 반면, 골외형은 턱뼈 앞쪽에서 발생하는 경향이 있

다. 골내형 DGCT는 대부분 단일 병변으로 1 cm에서 10 cm 이

상 자랄 수 있으며 일반적으로 경계가 분명한 편이다. 그렇지만

침습성 성장으로 종괴로 인해 발생한 뼈 부분이 팽창하고 일부에

서 골의 피질 부위를 파괴하여 주변 연부조직으로 침범하기도 하

므로, 재발 가능성 때문에 절제를 할 때는 안전구간을 충분히 확

보하고 넓게 제거해야 한다. 반면 골외형은 구강 점막 쪽으로 돌

출하여 자라나며, 0.5-4.0 cm 크기로 골내형보다 좀 작고 대부분

은 0.5-1.0 cm 정도밖에 되지 않는다. 약 20% 정도는 하부 골조

직을 침범하지만 골내형만큼 침습성이 높지는 않아 단순절제만

으로 충분하다.

본 증례는 상악골의 작은 어금니에서 큰 어금니 부위의 골 내

에서 발생하여 위로는 상악 부비동에서 아래쪽으로는 경구개까

지 팽창 및 침습한 골내형 DGCT이다. 종괴가 상당히 큰 편이었

고 경구개의 뒤쪽 경계와 아래쪽 골 선반 쪽으로 침습하는 경향

이 있어, 충분히 수술시야를 확보한 다음 완전 절제를 시도하였

다. DGCT 골내형과 골외형의 조직학적 소견의 차이는 없으며

부분적으로 침습성 성향을 띠고 성숙된 결합조직을 배경으로 치

아형성 상피세포들이 판이나 군집을 형성하고 있고 미세낭포들

이 존재할 수 있으며 일반적으로 유사분열은 관찰되지 않는다.

종양세포들이 군집의 가장자리에서는 책상배열을 하면서 중심부

에서는 별 그물 모양으로 보이는 조직학적 양상을 보이기 때문

에 사기질모세포종과의 감별이 필요하지만 많은 수의 유령세포

와 이형성 상아질의 존재 유무로 충분히 감별할 수 있다. CCOT

와 조직학적으로 매우 유사하여 조직학적 소견만으로는 감별해

내기 어렵지만, 성장 양상이 고형성 성장을 하는 DGCT와는 달

리 현저한 낭성 구조를 보이므로 구분할 수 있다. 또한 DGCT

에서 치아형성 유령세포 암종으로 악성 전환하는 예가 보고되어

있다.10

Fig. 2. Light microscopic view shows (A) proliferating sheets of odontogenic epithelium with variable amounts of ghost cell foci. (B) High
magnification shows ghost cells. (C) The amorphous eosinophilic dysplastic dentin (dentinoid) accompanying odontogenic epithelium is
shown near proliferating epithelium (arrow). (D) A few typical mitosis are shown in some proliferating area.
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A B
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COC로 분류되었던 종양들은 Toida 등5의 분류에서도 언급했

던 것처럼 치아종이나 사기질 모세포종, 사기질모세포 섬유종,

사기질모세포 섬유 치아종과 같은 다른 치성 종양과 동반된다는

보고가 있다.5 그러므로 COC에서 다른 치성 종양의 모습이 관

찰될 때, 이를 감별하거나 적절히 분류하는 데 어려움이 있었다.

이에 Gardner11는 망상(plexiform) 상피 증식이 관찰되면 사기

질모세포종의 한 형태로 취급해야 한다고 주장하기도 하였다. 그

러나 Hong 등9은 비종양성인“ameloblastomatous COC”와 종

양성인“Ameloblastoma ex COC”로 나누면서 Vicker와 Gor-

lin8이 제시한 사기질모세포종의 조직병리학적 기준에 부합하는

소견을 보일 때만 사기질모세포종이 동반되었다고 정의해야 한

다고 주장하였다. 마찬가지로 Tie-Jun Li 등12도 COC의 상피가

사기질모세포종과 같은 조직학적 소견을 보일 때 이것이 Vicker

와 Gorlin 등이 주장한 사기질모세포종의 기준에 부합하는지를

결정하는 것이 중요하다고 강조하였다. 그러면서 이에 대한 근거

로 Buchner 등6의 의견과 같이 COC는 다른 치성 종양이 동반

될 경우 그 치성 종양의 예후를 따르므로 사기질모세포종의 동

반을 구분해 주어야 한다고 주장하였다.

본 증례에서는 DGCT가 관찰되며 이와 별도로 사기질모세포

종의 조직학적 소견이 동시에 관찰된다. 또한 동반된 사기질모세

포종의 조직학적 소견은 Vicker와 Gorlin 등8이 제시한 사기질모

세포종의 기준에 부합한다. DGCT는 사기질모세포종과 많은 면

에서 유사하므로 본 증례와 같은 경우, 사기질모세포종이 동반된

것으로 볼 것인지 아니면 DGCT에서 볼 수 있는 조직학적 소견

으로 볼 것인지 결정하는 데 어려움이 있었다. 그러나 본 증례의

경우 뚜렷한 조직학적 차이를 보이는 종양의 부분이 서로 상하쪽

으로 구분되어 있고, 아래쪽 경구개 부위로 사기질모세포종 소견

이 관찰되면서 좀더 침습성 성향을 띠고 있었다. 따라서 본 증례

는 DGCT에 포함되는 사기질모세포종 형태의 상피세포 군집들

로 보기보다는 사기질모세포종과 DGCT가 결합되어 있는 것으

로 보는 것이 합당하다. 그러므로 본 증례에서 동반된 사기질모

세포종은 DGCT의 한 형태가 아니며 DGCT와 사기질모세포종

이 동반된 것으로 보아야 하겠다.

본 증례의 면역조직화학염색 결과 DGCT에 합당한 조직학적

Fig. 3. A separated area reveals ameloblastoma which shows (A) the palisading of basal cell nuclei and band-like hyalinization of fibrous
connective tissue adjacent to the epithelium, (B) bud-like extension into surrounding fibrous connective tissue, (C) cytoplasmic vacuoliza-
tion of basal cells with hyperchromatism. (D) The inner cells of ameloblastoma show squamous metaplasia.
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소견을 보이는 상피세포들은 Yoshida 등13과 Mori 등14이 보고

하는 바와 같이 다양한 cytokeratin에 양성이었지만 cytokeratin

20에는 음성이었다. DGCT 부분에서 Bcl-2가 부분적으로 미만

성 양성을 보인 데 반해, 사기질모세포종 부위에서는 Mitsuyasu

등15이 주장한 바와 같이 Bcl-2가 바깥 세포층에 양성이었고 안

쪽 세포층에서는 음성이었다.

또한 DGCT가 악성화되면 유령세포 치아형성 암종(ghost cell

odontogenic carcinoma)으로 명명된다. 치아형성 암종은 CCOT

나 DGCT의 조직학적 소견을 나타내면서 악성 상피로 이루어진

암종으로, 핵의 과염색 및 다형성을 포함한 종양세포의 비정형성

과 많은 수의 유사분열, 괴사 부위, 높은 증식지수 같은 확실한

악성 소견이 관찰되어야 한다. 본 증례는 가장 활발한 부위에서

10개의 고배율 시야당 세 개 정도의 유사분열이 관찰되어 일반적

인 DGCT와 차이를 보였다. 그리하여 악성화 가능성이 의심되었

으나 종양세포의 비정형성이나 괴사가 없고, Ki-67에 대한 증식

지수도 1-2% 정도로 낮게 관찰되어 악성 전환으로 보기에는 합

당하지 않았다. 

치아 형성 과정은 매우 길고 복잡하기 때문에 두 가지 또는 그

이상의 치성 종양이 동반되는 것은 그리 놀라운 일이 아니다. 그

렇지만 이를 분류하고 명명하는 것은 많은 문제를 동반한다. Li

등12의 주장처럼, 이러한 혼성(hybrid) 종양을 분류 또는 명명할

때는 더 나쁜 예후와 관련된 종양을 강조해야 하는 것이 이론적

으로 옳다. 본 증례에서 동반된 종양 각각의 예후를 살펴봤을 때,

대개의 DGCT는 외과적 적출술만으로 치유할 수 있으며 재발은

매우 드물다고 알려져 있다. 그러나 수술 후 5년이나 10년째 재

발되는 사례도 보고되고 있으며,1,12 사기질모세포종의 경우는 16-

19%까지 재발하며 전이도 보고되고 있다.1 따라서 사기질모세포

종의 예후가 더 나쁘므로 명명 시 이를 더 강조해야 한다.

현재 영문 문헌상, DGCT와 조직학적 기준에 부합하는 사기

질모세포종이 동반된 예는 매우 드물게 보고되고 있다.9,12,16,17 또

한 추적 관찰도 제대로 이루어지지 않아 아직 예후가 정립되지는

못했으나, Li 등12이 첫 수술 이후 10년 만에 재발한 1예를 보고

하고 있다. 그런데 보고된 대부분의 증례에서는 사기질모세포종

이 DGCT 내 낭 상피에서 발견되었으며, 또한 사기질모세포종

이 여러 종류의 양성 치원성 낭에서 생겨난다는 보고가 많다.9 그

러므로 이들 증례는 초기 병소인 DGCT에서 생겨난 사기질모세

포종(Ameloblastoma arising in DGCT)으로 명명해도 무리가

없을 것이다. 그러나 본 증례의 경우 DGCT와 사기질모세포종은

위치상으로도 구분되어 있었으며, 두 종양 간의 이행도 명확하지

않아 지금까지 보고된 증례들과는 달리 de novo로 생겨난 것으

Fig. 4. (A) The tumor cells of DGCT show positive immunostain-
ing for cytokeratin 7. (B) The tumor cells of ameloblastoma show
positive immunostaining for cytokeratin 19. (C) The outer layer of
ameloblastoma shows Bcl-2 immunoreaction.
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로 보인다. 따라서“Ameloblastoma associated with DGCT”

로 명명하는 것이 더 적절하겠다.

본 증례는 DGCT와 사기질모세포종이 동반되어 있어 재발 가

능성이 높으므로 반드시 10년 이상 충분히 추적관찰을 한 후 재

발 여부를 확인, 보고해야 할 것이다. 
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