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서 론

갈색세포종은 부신수질과 그 밖의 신경외배엽에서 발생

하는 종양으로 카테콜아민을 생산, 저장, 분비하며 전체 고

혈압의 0.1%를 차지한다. 이 질병은 수술로 근치가 가능한

이차성고혈압의 원인으로 중요한 질환이다.(1) 이 질환은

보통 고혈압, 심계항진 등의 증상을 나타내며 기초대사 상

승, 고혈당의 증세를 보이기도 한다. 갈색세포종은 10%에

서 임상적으로 증상이 없는 것으로 보고되고 있으나 드물

게는 임상증상뿐 아니라 호르몬치도 정상인 경우가 보고되

었다. 수술 중이나 수술 후 합병증을 막기 위해서는 수술

전 후 처치가 중요하나 임상 증세의 다양함으로 인해 진단

을 확실히 내리지 못해 어려움을 겪는 경우가 있다.(2) 이러

한 갈색세포종의 수술 전 진단과 정확한 위치 확인을 위해

복부초음파검사, 복부단층촬영, 복부자기공명영상, I-me-

taiodobenzylguanidine (MIBG) scintigraphy 등이 유용한 것으

로 알려져 있다.(3,4) 저자들은 간전이를 동반한 거대한 무

증상, 비기능성 갈색세포종을 치험하였기에 이에 보고하는

바이다.

증 례

환자는 27세 여자로 4개월간의 좌상복부 동통을 주소로

내원하였다. 내과외래에서 시행한 복부초음파 검사상 좌측

부신에서 기원한 것으로 보이는 거대한 후복막종괴가 있었

으며 이것은 좌측신의 상부에 부착되어 있었고 종괴의 내

측으로 임파선종대가 있었다. 그리고 간의 6번, 7번, 8번 분

절에 다수의 전이성 종양이 있었고 양측성 난소에 낭종성

종괴가 있었다.

환자는 입원 다음날 수술을 위해 외과로 전과되었다. 이

학적 소견으로는 좌상복부에 압통성의 종괴가 촉지되었고

고혈압, 심계항진 등 특이한 소견은 없었다.

B형, C형 간염검사는 음성이었다. 혈장 및 24시간 소변에

서 측정된 각종 호르몬치는 모두 정상범위였다(Table 1). 종

양표지인자는 CA 129는 97.5 U/ml, AFP는 3.6 ng/ml, CEA는

0.9 U/ml, CA 19-9는 4.9로 CA 129만 증가되어 있었다. 그

외의 혈액학적 검사는 특이한 이상소견은 없었다.

복부단층촬영 검사 상 좌측 후복막에 거대한 종괴가 보

였다. 감별진단으로는 좌측 부신의 선종, 후복막육종, 그리

고 좌측 신으로의 직접 침윤과 림프절에 전이된 종괴를 생

각하였다. 간 내에는 장경 2∼3 cm의 다수의 결절이 보였고
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그 결절은 전이성 종괴로 생각되었다(Fig. 1). 8번 분절의 종

괴는 혈관종이 의심되었으나, 전이성 종괴를 감별하여야

하였다. 난소의 낭종성 병변은 기능성 난소낭종이 의심되

었다.

부신피질의 선암을 감별하기 위하여 총생검을 시행하였

다. 비교적 투명한 세포질을 가진 세포들이 혈관간질에 의

해 군집으로 나누어져 있어 부신피질암종, 신세포암종 및

부신수질 기원의 갈색세포종을 감별하기 위해 시행한 면역

화학염색상 chromogranin 양성, S-100 단백에 종양세포군집

주변의 sustentacular 세포가 양성으로 부신피질 종양과 신세

포 암종은 배제되었다.

MIBG scintigraphy 상 좌상복부의 거대한 종괴는 MIBG

의흡착이관찰되며내부에 cold area가 관찰되어 neuroendocrine

tumor uptake의 소견을 보였다. 감별 진단으로는 갈색세포종,

부신경절종, 신경아세포종을 생각하였다. 간 내의 6번, 7번

분절의 종양에도 MIBG의 흡착이 증가하여 간전이를 시사

하였다(Fig. 2).

대동맥과 복강동맥, 상장간막동맥의 혈관촬영소견상 좌

측 부신에서 기원한 후복막의 혈관과다성의 악성 종괴로

의심되었다. 종양은 비장동맥, 상장간막동맥 그리고 좌신동

맥에 의해서 혈액공급을 받는 양상이었다. 후복막의 부신

경절종으로 진단하고 수술하였다.

수술은 후복막을 포함한 종괴의 절제와 비장절제, 간의

6번, 7번, 8번 분절의 쐐기형절제, 부신절제술, 췌장미부절

제술을 시행하였다(Fig. 3A, B). 종양은 췌장과 비장이 붙어

있는 거대한 부신의 종양으로 표면은 부신과 fibrous capsule

에 의해 붙어 있는 15 16 11 cm, 1,600 g의 종괴였다. 황

회색의 고형성 종괴로 부분적인 출혈과 낭성변성의 부위가

관찰되었다. 정상부신조직이 표면에서 관찰되어 부신에서

기인된 종양이었다. 부신 종양은 크고 작은 포말성 혹은 지

방조직이 차 있었고 핵은 부분적으로 크고 다형성으로 핵

분열상이 관찰되었며 낭성변성이 동반되어 있었다. 간에

전이된 종괴는 비교적 잘 보존된 세포로 군집을 이루고

chromogranin과 synaptophysin에 양성이었다. S-100염색으로

sustentacular cell이 zellballen 양상을 뚜렷이 보여 주어 갈색

세포종의 소견이었다(Fig. 4).

전자현미경 소견은 부신에서 채취한 종괴는 세포질의 다

수의 mitochondria (사립체), lipid vacuole (지방조직)과 소수

의 막에 싸인 전자밀도가 높은 과립들이 관찰되었다. 간에

전이된 종괴에서는 mitochondria (사립체)의 수가 감소하고

다수의 adrenalin 신경내분비과립들이 관찰되었다(Fig. 5).

양측성 난소의 낭성병변은 자궁내막증의 소견으로 추후

추적관찰을 하기로 하였다.

Table 1. The patient's endocrinologic laboratory value

Hormone Level Normal

VMA* (ng/ml) 6.1 3∼9
epinephrin (pg/ml) 23.00 0∼120

Serum
norepinephrin (pg/ml) 116.7 100∼410
dopamine (pg/ml) 47.1 0∼30

epinephrine (μg/day) 4.6 0∼40
norepinephrine (μg/day) 17.8 0∼80

24 hr. urine
metanephrine (mg/day) 0.27 52∼341
VMA (mg/day) 1.84 2∼10

*VMA = vanillyl mandelic acid.

Fig. 1. Enhanced abdominal CT scan shows retroperitoneal huge
mass and lymphatic invasion with liver metastasis.

Fig. 2. MIBG scintigraphy shows MIBG uptake of large mass on
left upper quadrant with central cold area and hepatic
nodule.
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수술 후 환자는 특별한 합병증 없이 퇴원하였고 추가적

인 MIBG 치료를 계획 중이다.

고 찰

갈색세포종은 sympathoadrenal system의 크로마핀 세포에

서 기원하여 카테콜라민을 분비하는 종양으로 그 절단면이

dichromate에 노출되었을 때 색깔이 dusky'하다고 하여 갈

색세포종으로 불린다. 대부분의 갈색세포종은 크로마핀

세포가 매우 많이 모여 있는 부신수질에서 기원하는 반면

paraganglioma는 다른 해부학적 위치에서 기원한 같은 종양

을 말한다(다만, organ of Zuckerkandl에서 기원한 것은 부신

외 갈색세포종으로 불린다). 갈색세포종의 생물학적인 생

태는 조직학적으로는 예측할 수 없으며, 실제로 입증된 전

이성 질환의 언급이 없는 경우는 조직소견만으로 악성갈색

세포종을 진단하기란 거의 불가능에 가깝다고 생각된다.(5)

갈색세포종은 드문 종양으로 부검에서는 1,000명당 1명 꼴

로 나타난다. Mayo Clinic에서의 보고에 의하면 갈색세포종

중 13.1%에서 악성소견을 보이고 72.3%가 여성으로 여성에

훨씬 많이 보고되고 보통 원발성 종양과 재발종양 사이에

는 평균 8년의 무병기간을 보인다.(6) 악성의 정도를 가늠

하는데는 PASS (Pheochromocytoma of the adrenal gland

scaled score)가 쓰인다.(7) 이것은 조직학적으로 악성화와

관련이 있는 몇 가지의 지표를 정하여 점수화하는 것이다.

이것에는 혈관침윤(1점), 피막침윤(1점), 부신주위지방조직

(2점), large nests or diffuse growth (2점), focal of confluent

necrosis (2점), high cellularity (2점), tumor cell spindling (2점),

Fig. 3. In operative field, multiple liver metastatic nodules are noted (A), a huge left adrenal mass is adhered to spleen and pancreatic
tail (B).

Fig. 4, The tumor nests are supported by thin fibrovascular stroma
with S-100 positive sustentacular cells (S-100 × 400).

Fig. 5. Electron micrograph of liver mass shows numerous mem-
brane bound dense core epinephrine type granules, ranging
from 128nm to 276.8nm in diameter, Luse body is noted
at the periphery of nests (EM original magnification ×

17,000).
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cellular monotomy (2점), increased mitotic figures (2점), atypical

mitotic figures (2점), profound nuclear pleomophism (1점),

hyperchromasia (1점) 등이 들어가며, 4점을 기준으로 악성

의 가능성이 있는 종양으로 구분한다.

대개의 악성 혹은 재발성 갈색세포종은 기능성 종양이

다. 단지 악성 종양의 2∼14%만이 비기능성 종양으로 보고

되었다.(8,9) Mornex 등(10)은 34년간 14명의 악성 갈색세포

종 중 단 한 case에서 소변으로의 카테콜라민의 배설이 정

상인 경우를 보고하였다. 종양의 크기가 커지면 종양내부

에 괴사가 생겨 분비되는 양이나 속도가 감소하여 증상이

오히려 경미하게 나타난다고 한다. Crout와 Sjoerdsma(11)는

50 g 이하의 작은 종양은 적은 양의 카테콜아민을 재빨리

교체하고 대사되지 않은 카테콜아민을 혈장내로 보내므로

심한 증상을 유발하지만, 50 g 이상의 종양은 카테콜아민을

천천히 교체하고 대사된 카테콜아민을 혈장내로 보내므로

경미한 증상을 보인다고 했다.

호르몬 분비가 없거나 증상이 없는 경우는 전산화 단층

촬영술, 혈관촬영술 그리고 metaiodobenzylguanidine scin-

tigraphy (MIBG) scintigraphy로 진단이 가능하다.(12,13) 한

편, Maurea 등(14)은 혈장이나 소변내의 카테콜아민치가 낮

으면서 MIBG에 uptake되는 것은 분비되는 호르몬의 양에

비하여 종양에 저장되는 호르몬의 양이 많음을 반영한다고

하였다. 본 증례의 경우도 이에 합당한 것으로 생각된다.

임상증상이 없거나 경미한 경우, 그리고 호르몬의 분비

가 없는 비기능성 종양의 경우는 진단이 어려워 수술 후에

확진되는 경우가 많다. 이러한 경우 혈관촬영술과 MIBG

scintigraphy, 조직검사로 술 전 진단이 가능하다. 하지만, 전

산화 단층촬영과 자기공명영상은 민감도는 높지만 특이도

가 낮은 반면 13 1I-metaiodobenzylguanidine scintigraphy는 민

감도가 낮다. 그래서 초기 검사로 6-[18F]fluorodopamine pos-

itron emission tomography (PET) scanning을 권장하는 연구도

있다.(15)

치료는 수술적 절제를 시행하고 병합요법으로서 항암요

법과 MIBG를 이용한 방사성동위원소 치료가 있으나 그 효

과는 부분적인 것으로 보고된다.(16) 한 보고에서는 수술만

하는 경우(평균 생존 3.7년)보다 수술에 이어서 병합치료를

하는 경우(평균 생존 9.0년)에 보다 긴 생존을 보인다고 하

였다.(17)
수술적 절제 시 술 전에 진단된 경우는 체액증량과 약물

치료로 수술 중 사망률이 제로에 가깝지만 술 전 진단이

안 된 경우는 사망률이 50%에 이른다는 보고도 있다.(18)

본 증례의 경우도 수술장에서 종양의 제거 직후 실혈량에

비하여 혈압의 강하가 심하게 나타나서 긴박한 상황이 있

었다. 고찰해 본 논문에서 호르몬의 분비가 증가되어 있으

면서도 무증상인 무증상 갈색세포종과 무증상이면서 호르

몬의 분비도 정상수치인 비기능성 갈색세포종의 구별은 명

확하지 않았다. 저자들은 무증상 무기능성 악성 갈색세포

종 1예를 치험하였기에 이에 보고하는 바이다.
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