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Case Report

서 론

크롬친화세포종(pheochromocytoma)은 소아 연령에서

드물지만, 고혈압 응급의 임상증상으로 내원할 수 있다는 점

과 가장 흔한 소아 내분비종양이라는 점에서 임상적 중요성

을 갖는다1). 고혈압뇌병(hypertensive encephalopathy)

은 대표적인 고혈압 응급으로, 신속하고 적절한 혈압 조절과

감별진단이 중요하다2). 소아 연령에서 고혈압뇌병을 동반한

크롬친화세포종에 대한 국내 보고는 드물다3,4). 이에 저자들

은, 고혈압뇌병의 임상증상을 가지고 내원하여 항고혈압제

투여를 통하여 혈압이 안정된 후 크롬친화세포종으로 진단

된 12세 남자 환아의 증례를 보고하고자 한다.

증 례

12세 남자 환아가 내원 당일 발생한 발작을 주소로 본원

응급실에 방문하였다. 내원 직전 강직간대발작이 2분간

지속되었고, 내원 당시에는 종료된 상태였다. 환아는 내원

1개월 전부터 두통을 호소하였고, 이후 구토, 전신쇠약,

두근거림, 시력저하가 동반되었지만, 진료는 받지 않은 상
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Pheochromocytoma Presenting with Hypertensive
Encephalopathy in a 12-Year-Old Boy
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Although pheochromocytoma is rare in children, it could result in hypertensive emergency. We describe the case of a 12-year-
old boy with pheochromocytoma. His clinical manifestations indicated hypertensive encephalopathy; however, there were no
space-occupying lesion in the brain and definitive evidence of secondary cause of hypertension. Knowing that he had
extremely high blood pressure, headache, palpitation, and perspiration rendered sympathetic crisis a presumptive diagnosis.
Subsequently, pheochromocytoma was diagnosed by computed tomography and catecholamine assay. After stabilizing the
blood pressure with antihypertensive medications, such as phenoxybenzamine, laparoscopic adrenalectomy was performed,
and he was discharged without residual discomfort. We would like to highlight expeditious diagnosis and proper management
of pheochromocytoma with hypertensive encephalopathy.
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태였다. 최근 발열, 감기증상, 외상 및 복용약물은 없었다.

환아의 과거력 및 가족력에 특이사항은 없었다.

응급실 방문 당시 활력징후는, 혈압 188/133 mmHg

(왼팔, 평균동맥압, 185 mmHg), 호흡수 22회/분, 심장

박동수 155회/분, 체온 36.8。C, 산소헤모글로빈포화도

100%였고, 의식은 명료하였지만 극심한 두통과 불안을

호소하였다. 높은 혈압에 대해 사지 혈압을 측정한 결과,

좌측 팔에서 202/156 mmHg, 우측 팔에서 203/158

mmHg, 좌측 다리에서 209/145 mmHg, 우측 다리에서

195/144 mmHg였다. 동공의 크기는 양쪽 모두 4 mm였

고, 빛에 대칭적이지만 다소 느리게 수축하였다. 그 외에

신경학적 검사에서 특이소견 없었다. 심장음은 잡음 없이

규칙적으로 들렸으며, 양쪽 폐에서 수포음 및 천명은 들리

지 않았다. 양쪽 상완 및 대퇴동맥 맥박은 비슷하였고 양

자 간의 지연은 없었으며, 복부잡음은 없었다. 피부는 차

갑고 땀으로 젖어 있었으며, 특이 피부병변은 없었다.

내원 직후 보인 초조와 재발한 발작에 대하여, 각각

midazolam (3 mg)과 lorazepam (2 mg)을 정맥내 투

여하였다. 의료진은 고혈압뇌병에 동반된 발작일 가능성

이 높다고 보고, 항고혈압제를 정맥내 투여하여 평균동맥

압을 15% 정도 낮추고자 하였다. 그러나 초기에는 평균동

맥압의 변동이 심하여 투여하지 못하다가, 평균동맥압이

150~180 mmHg로 유지되는 것을 확인한 후 labetalol

(10~20 mg)을 3회에 걸쳐 투여하여, 평균동맥압을

130~150 mmHg로 유지하였다. 심전도검사에서는 동성

빈맥을 보였고, 심근허혈의 징후는 없었다.

말초혈액검사에서 백혈구 14,900/μL, C-반응단백질

18.1 mg/dL, 혈당 285 mg/dL, 혈액요소질소 12

mg/dL, 크레아티닌 1.16 mg/dL, 젖산 3.8 mmol/L였

다. 다른 결과는, 헤모글로빈 14.4 g/dL, 혈소판

480,000/μL, 나트륨 144 mmol/L, 칼륨 3.3 mmol/L,

크레아틴 키나아제 MB 분획 3.1 ng/mL (참고치: 5

ng/mL), 트로포닌-I 0.056 ng/mL (참고치: 1.5

ng/mL), B형 나트륨이뇨펩티드 92 pg/mL (참고치:

100 pg/mL)로, 정상 범위였다. 요검사에서 백혈구 및 적

혈구는 정상 범위였고, 알부민은 흔적(trace) 소견이었다.

뇌종양, 뇌출혈, 뇌부종 가능성을 평가하기 위해 시행한

뇌 컴퓨터단층촬영(비조영증강)에서, 후두엽을 포함한 전

체 부위에 저밀도를 보이는 병변 및 종괴는 관찰되지 않았

다. 의료진은 뇌 컴퓨터단층촬영에 공간점유병터가 없는

상태에서, 환아의 두통, 발한, 빈맥, 동공확대, 심한 변동

을 보이는 고혈압에 대해 교감신경작용제 중독 또는 카테

콜아민 분비 종양 가능성을 의심하였다. 환아는 교감신경

작용제를 복용하지 않았으므로, 혈액 및 소변에서 카테콜
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Fig. 1. Computed tomography results suggesting bilateral pheochromocytoma.
A 56×48 mm-sized mass with heterogeneous enhancement in the right suprarenal area is shown (black arrows).
Another 14×13 mm-sized, well enhanced nodular lesion is shown in the left suprarenal area (black arrowheads).
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아민(노르에피네프린, 에피네프린)과 그 대사산물(노르메

타네프린, 메타네프린, 바닐릴만델산)을 측정하고 복부 컴

퓨터단층촬영을 시행하기로 하였다. 복부 컴퓨터단층촬영

결과, 양쪽 부신에 조영증강을 보이는 종괴가 관찰되었고,

신장 실질 및 혈관에는 특이소견 없었다(Fig. 1). 이에 의

료진은 크롬친화세포종으로 잠정진단하고 그에 따른 치료

를 시작하였으며, 추후 카테콜아민 및 대사산물 결과를 확

인하기로 하였다. 또한 크레아티닌 상승 및 요검사에서 보

인 흔적 알부민 소견에 대해서는, 신장 실질 및 혈관 질환

보다는 크롬친화세포종으로 인한 고혈압에 기인한 이차적

신장 손상일 가능성이 높다고 보았다. 한편, 두통, 경련,

백혈구 및 C-반응단백질 상승에 대해 중추신경계 감염 가

능성을 고려했지만, 임상적으로 감염보다는 크롬친화세포

종에 의한 임상증상일 가능성이 높다고 보고, 요추천자는

시행하지 않고 경험적 항생제를 투여하며 혈액 및 소변 배

양검사 결과를 확인하기로 하였다.

환아는 혈압 조절 후 수술 시행할 계획 하에 입원하였

다. 입원 이후, 알파1아드레날린차단제(doxazosin,

phenoxybenzamine)로 혈압을 조절하였고, 반사성빈맥

을 억제하기 위해 베타아드레날린차단제(labetalol,

esmolol)를 병용한 결과, 제 8병일 이후 혈압이 120/80

mmHg 내외로 안정되었고, 크레아티닌도 정상화되었다.

내원 당시 시행한 혈액검사에서 2분획 노르메타네프린

142.3 nmol/L(참고치: <0.9 nmol/L), 메타네프린 0.5

nmol/L(참고치: <0.50 nmol/L)였고, 24시간 소변에서

노르에피네프린 9450.9 μg/일(참고치: 80 μg/일), 2분획

노르메타네프린 12399.9 μg/일(참고치: 444 μg/일), 에

피네프린 46.4 μg/일(참고치: 20 μg/일), 2분획 메타네프

린 198.8 μg/일(참고치: 341 μg/일), 바닐릴만델산 117.5

mg/일(참고치: 8 mg/일)이었다. 심초음파검사에서 박출

률 61%였고, 경미한 좌심실비대 외에 특이소견 없었다.

검안경검사에서 양안에 고혈압망막병 소견을 보였다(Fig. 2).
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Fig. 2. Hypertensive retinopathy with scattered hard exudates (white arrowheads), multiple cotton-wool spots (black arrowheads),
and bilateral papilledema (white arrows) in the patient.
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Fig. 3. Gross photographs of pheochromocytoma.
Intraoperative finding showing the right adrenal mass (A). Gross specimen of same mass shows a well-demarcated, 55×35×
30 mm-sized ovoid mass with pinkish yellow cut surface and 10% of central necrosis (B).
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뇌파도에서는 비특이적이고 광범위한 대뇌기능장애 소견

을 보였다. 한편, 내원 당시 시행했던 혈액 및 소변 배양검

사에서 세균이 동정되지 않아, 경험적 항생제는 중단하였

다. 제 24병일에 복강경 부신절제술(우측)을 시행하였고,

생검을 통해 크롬친화세포종으로 확진되었다(Fig. 3). 수

술 후 시행한 123I-metaiodobenzylguanidine 을 이용

한 섬광조영술(scintigraphy)에서, 좌측 부신에 국한된

섭취 소견을 확인하였다. 수술 이후, 혈압은 120/80

mmHg 내외로 유지되었고 두통을 비롯한 증상은 호전되

었으며 저혈당 및 저혈압은 발생하지 않았다. 좌측 부신의

병변에 대해서는, 추후 혈압 상승할 경우 수술하기로 하고

제 30병일에 퇴원하였다. 퇴원 후 시행한 유전학검사 결

과, 숙신산탈수소효소(succinate dehydrogenase) 소단

위(subunit) B (SDHB) 유전자에 돌연변이가 없는 것으

로 확인되었다.

고 찰

고혈압뇌병은, 압력자동조절(pressure autoregulation)

의 범위를 초과하는 혈압 상승에 의해 뇌혈관 손상(섬유소

모양괴사)이 발생하고, 이로 인해 뇌의 부종 또는 출혈, 전

반적인 대뇌기능장애가 발생하는, 대표적인 고혈압응급이

다2,5). 임상증상으로는, 두통, 의식저하 또는 발작, 시신경

유두부종이 나타나며, 경우에 따라서 posterior reversible

encephalopathy syndrome (PRES)이 발생하기도 한

다2-4). 소아 연령에서는 이차고혈압이 흔하기 때문에 유발

원인을 찾는 것이 중요하며, 신장 실질 및 혈관 질환이 가

장 흔한 원인이다5). 그 외에 심혈관계, 내분비계, 신경계

의 이상 및 교감신경작용제 중독의 가능성을 고려해야 한

다2,5). 응급처치로는, 항고혈압제 정맥내 투여를 통해 6~8

시간에 걸쳐서 초기 혈압의 25~30% 범위 내에서 낮추는

것이 중요하다. 이는, 급격한 혈압 저하가 오히려 대뇌 관

류저하를 유발할 수 있기 때문이다5). 소아 고혈압응급에서

흔하게 사용되는 항고혈압제로는, labetalol, nicardipine,

nitroprusside가 있다5). 본 증례에서는, 2단계 고혈압

(>99 백분위수 +5 mmHg)6)에 해당하는 심한 고혈압에

두통, 발작, 불안, 초조, 시력저하를 보여 고혈압뇌병으로

판단하였고, labetalol 정맥내 투여를 통하여 초기 8시간

에 걸쳐 평균동맥압을 15% 정도 감소시켰다. 입원 후 시

행한 검안경검사 및 뇌파도 결과는 고혈압뇌병을 뒷받침

하였다. 본 증례의 환아는, 내원 당시 고혈압뇌병의 임상

증상과 심한 변동을 보이는 발작적 고혈압에 두통, 발한,

빈맥, 동공확대, 부신 종괴를 보였고, 추후 혈액 및 소변에

서 카테콜아민과 그 대사산물이 증가된 것이 확인되었으

며, 생검을 통해 크롬친화세포종으로 진단되었다.

크롬친화세포종은, 신경능선에서 유래된 크롬친화세포

에서 발생한 카테콜아민 분비 종양으로, 주로 부신수질에

발생한다1,7). 약 10%는 소아 연령(주로 6~14세)에서 발생

하고8), 소아 고혈압 환자 중 1.7% 이내에서 카테콜아민 분

비 종양이 발견된다고 알려져 있다9). 소아 크롬친화세포종

의 임상적 특성은, 고혈압이 발작적이기보다는 지속적인

양상으로 나타난다는 점, 노르에피네프린 및 노르메타네

프린이 에피네프린 및 메타네프린에 비해 높게 검출된다

는 점, 가족성으로 나타나는 경우가 흔하다는 점이다1,8).

혈액 또는 소변에서 카테콜아민과 그 대사산물을 검출하

는 방법이 일차선택 생화학검사이다1). 부신수질에 위치하

는 종양은 컴퓨터단층촬영 또는 자기공명영상으로 쉽게

진단할 수 있지만, 부신외 자율신경절에 분포하는 종양 또

는 전이종양에 대해서는, 123I-metaiodobenzylguanidine

을 이용한 섬광조영술 또는 18F-fluorodeoxyglucose를

이용한 양전자방출단층촬영(positron emission

tomography)을 통해 진단하는 것이 좋다7). 치료는 수술

적 제거이지만, 수술 전 1~2주에 걸쳐서 알파1아드레날린

차단제와 베타아드레날린차단제를 통해 각각 혈압과 빈맥

을 조절해야 하고, 수술 전후 혈압의 변동이 심하여 수액

정맥내 대량주입이 필요하다1,5,7). 알파1아드레날린차단제

로는 phenoxybenzamine (0.2~1.0 mg/kg/일, 2회 분

할투여)이 doxazosin에 비해 선호되는데, 이는 수술 중

발생하는 카테콜아민의 급격한 혈중농도 상승에도 불구하

고 알파수용체를 비경쟁적으로 차단할 수 있기 때문이다1).

그러나, 지속시간이 길어 수술 후 저혈압을 자주 유발한다

는 단점도 고려되어야 한다7). 국내에서 phenoxybenzamine

은 희귀의약품으로 분류되어 즉각적으로 구하기 어려운 실

정이므로, 본 증례에서와 같이 대체약(doxazosin)을 우선

투여하다가 phenoxybenzamine으로 교체하여 투여해야

하는 경우가 많다. 베타아드레날린차단제는 단독으로 투

여할 경우에 알파아드레날린작용제 효과가 억제되지 않고

나타나기 때문에, 반드시 알파1아드레날린차단제에 병용

해야 한다1).

소아 크롬친화세포종의 약 40%에서 유전자 돌연변이가

동반되어 나타나기 때문에 모든 환자에서 유전학검사를

시행해야 한다1). 특히, SDHB 유전자에 돌연변이가 동반

된 경우, 전이가 호발하고 이것은 악성종양을 시사한다8).

본 증례에서는 가족력이 없이 부신수질에 국한된 종양이

었기 때문에, SDHB 유전자의 돌연변이 여부에 대해서만

확인하였고, 돌연변이가 없는 것으로 확인되었다.

고혈압과 동반된 두통, 발작으로 내원한 환아에서, 초기
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에 고혈압뇌병을 의심하고 항고혈압제 및 항경련제를 투

여하면서 동시에 이차고혈압의 유발원인에 대한 검사를

진행해야 한다. 특히, 심한 변동을 보이는 고혈압응급에

두통, 발한, 빈맥, 동공확대와 부신종괴가 동반된 경우, 크

롬친화세포종의 가능성이 높다. 크롬친화세포종으로 진단

된 환아에 대해서는, 이 질환에 대한 이해를 바탕으로 알

파1아드레날린차단제를 우선 투여하고, 베타아드레날린차

단제를 병용해야 하며, 종양을 수술적으로 제거하면서 수

액 투여를 통해 저혈압을 예방해야 한다.
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