
말초 원시신경외배엽종양은 신경능으로부터 기원하는 매우

드문 악성 종양으로 여러 조직에서 발생할 수 있으며, 유잉육

종(Ewing sarcoma)과 조직학적, 면역화학적, 세포유전자적

으로 유사한 소견을 가지고 있고 예후가 나쁘다(1). 지금까지

위에서 발생한 말초 원시신경외배엽종양은 소수의 증례만 보

고되었다(2). 저자들은 심한 상복부 통증과 구토를 동반한 22

세 남자의 위에 생긴 커다란 말초 원시신경외배엽종양 1예의

MDCT소견을 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고한다.

증례보고

22세 남자환자가 내원 2개월 전부터 복부 불편감과 간헐적

인 오심 및 구토소견에도 특별한 치료 없이 지내오다가, 내원

3일 전부터는 지속적인 복통 및 오심과 함께 하루 4-5회로 구

토가 악화하여 정밀검사를 위해 내원하였다. 환자는 최근 6개

월 동안 10 kg의 체중감소가 있었고, 운동 시에는 호흡곤란과

상복부 통증 및 압통을 호소하였다. 

혈액검사상 이상소견으로는 백혈구(WBC)16,400 103/uL

(4500-11,000), 적혈구 침강속도(ESR) 26 mm/h (0-10),

구역성 호중구(segmental neutrophil) 87.9% (25-70), 림

프구(lymphocyte) 3.0% (20-51), C 반응성 단백(CRP)7.94

mg/dL (0-0.3)였다.

내시경 검사에서 위의 체부와 전정부의 전벽과 대만을 침범

하는 커다란 융기성 병변이 관찰되었고, 병변의 경계는 불명확

하였으며 두껍게 보이는 점막에서 퇴색조를 보였다. 병변은 유

문륜까지 침범을 보였으나, 유문륜을 통해 내시경의 통과는 원

활하였고 내시경소견상 점막하종양의 소견을 보였다(Fig.

1A).

복부의 조영증강 MDCT소견에서는 위의 체부와 전정부에

서 위의 내강 및 외장성으로 자라는 12 cm의 커다란 종괴로

관찰되었다. 종괴로 인해 위내강이 좁아져 있었으며, 종괴 내

국소 괴사 부위를 제외하고 대부분의 점막은 잘 유지되어 보였

고, 병변의 경계는 매끄럽게 관찰되었으며, 동반된 국소 림프

절종대도 관찰되었다(Figs. 1B, C).

환자는 이러한 소견으로 위장관간질종양으로 추정 진단하였

고 부분위절제술과 위십이지장문합술(subtotal gastrectomy

with gastroduodenostomy)를 시행하였다. 수술 소견상 위

의 전정부에 커다란 종괴가 있었으며, 여러 개의 국소 림프절

종대를 보였다. 병리조직소견에서 종양은 크기가 12 × 9 cm

으로 측정되었으며 위의 체부 및 전정부에서 위벽의 전 층과

주위 지방조직까지 침윤을 보였다(Fig. 1D). 또한 점막의 침

범소견과 국소 림프절에 전이가 관찰되었다. 

현미경 소견에서 세포분열은 30/50 HPF으로 관찰되었으며,

종양 내 괴사, 세포핵의 다형태성(nuclear pleomorphism),

세포충실도(cellularity)의 증가세를 보여 악성종양으로 진단

되었다(Fig. 1E). 또한, 면역조직화학 염색에서 MIC2

protein (CD99)에 양성이었고(Fig. 1F), S-100 protein과

synaptophysin는 부분적인 양성소견을 보여 원시신경외배엽

종양으로 진단되었으며, 이상의 병리조직학적 검사와 추가로

국립암센터에서 시행한 유전자검사에서 RT-PCR-EWS/Fli-

1가 양성을 보여 말초 원시신경외배엽종양으로 확진되었다.

환자는 여러 차례의 항암치료를 받았으나 종양발견 후 23개월

만에 종양의 장기 전이와 범혈구 감소증으로 인한 감염으로 사

망하였다. 
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위에서 발생한 말초 원시신경외배엽종양 MDCT소견: 
1예 보고1
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말초 원시신경외배엽종양(Peripheral primitive neuroectodermal tumors)은 신경능으

로부터 기원하는 매우 드문 공격적인 악성 종양이다. 저자들이 조사한 바로는 지금까지 위에서

발생한 말초 원시신경외배엽종양은 단지 소수의 증례만 보고되었다. 저자들은 상복부 통증과

구토를 동반한 22세 남자의 위에 생긴 커다란 말초원시신경외배엽종양 1예의 Multi-Detector

Computed Tomography (MDCT)소견을 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고한다.
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이 논문은 2010년 2월 25일 접수하여 2010년 5월 14일에 채택되었음.



고 찰

유잉육종과 원시신경외배엽종양은 신경능으로부터 기원하

는 드문 악성종양으로 여러 조직과 골에서 발생한다. 지금까지

보고된 바로는, 골외 조직 및 장기에서 발생한 부위로는 신장,

요관, 방광, 자궁, 고환주위를 들 수 있고(3), 위장관에서 발생

한 원시신경외배엽종양은 식도, 위, 소장에서 매우 드물게 보

고되었다(2, 4). 원시신경외배엽 종양은 10~20대에 가장 발

생빈도가 높으나, 어느 연령대에나 발생할 수 있으며(5), 직계

근친간에 발생했다는 보고가 있었지만 관련된 유전학적 소인

은 알려진 것이 없다(6).

말초 원시신경외배엽종양의 영상소견은 비특이적이므로 골

이나 연조직에서 생긴 다른 종양과의 감별이 어려운데, 전형적

인 소견은 석회화 소견이 없는 낭성 또는 괴사를 동반하는 큰

종양의 형태로 보고된다(7). Kim 등(8)은 후복막강에서 발생

한 10예의 말초 원시신경외배엽종양을 분석한 결과, 8예

(80%)에서 8 cm에서 30 cm까지 큰 종괴를 보였고, 괴사와
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A B

C D
Fig. 1. Peripheral primitive neuroectodermal tumor of the stomach in a 22-year-old man.
A. Photograph from conventional gastroscopy shows a large submucosal mass arising from the gastric body and antrum. 
B, C. Coronal and sagittal MPR images of contrast-enhanced MDCT shows a large lobulated solid mass arising from the gastric
body and antrum with endogastric and exogastric growth and relatively smooth outer border. Note two regional lymph nodes
metastases (arrows) in the perigastric space. 
D. Photograph of gross specimen shows a large lobulated mass (12×9 cm in size) with invasion to the whole layer of gastric wall
and extensive perigastric fat tissue.



출혈을 잘 일으킨다고 하였으며, 또한 혈관침범과 인접한 장기

의 침범을 잘하는 공격적인 악성종양으로 폐, 림프절, 간, 골에

전이를 일으킬 수 있다고 하였다. 큰 종괴를 형성한 말초 원시

신경외배엽종양의 경우 조영증강 CT에서 종괴 내 괴사를 동반

하기 때문에 불균질한 조영증강 소견을 보인다. 저자들의 증례

도 MDCT소견에서 12 cm의 큰 종괴를 보였고, 종괴 내 부분

적인 괴사소견을 보였으며, 현미경 소견에서는 종괴 내에서

CT 소견보다 더 심한 괴사를 관찰할 수 있었다. 

조직학적으로 원시신경외배엽종양은 글리코겐이 풍부한 작

은 원형세포들(small round cells)과 신경상피세포의 형태학

적 분화인 가성 로제트 형성에 의해서 진단되며, 면역조직화학

검사에서 신경내분비 표현형(neuroendocrine phenotype)인

MIC2 antigen (CD99)에 양성을 보일 때 진단할 수 있는데,

이것은 다른 소원형세포종(small round cell tumor)에서도

관찰된다(2). 또한, 원시신경외배엽종양은 다중실시간 중합효

소연쇄반응(multiplex real-time polymerase chain

reaction)분석에서 EWS/ERG fusion이 발견될 경우 확진되

는데, 이는 유잉육종, 폐포성횡문근육종(alveolar rhabdo-

myosarcoma), 윤활막육종(synovial sarcoma)과 같은 소원

형세포종양들(small round cell tumors)에서도 발견될 수 있

기 때문에(9), 병리조직적으로는 이러한 질환들과의 감별을

요하며, 면역조직화학 검사에서 신경외배엽적인 특성을 1개

이상 가진 경우 진단할 수 있다(10) . 

저자들이 경험한 말초 원시신경외배엽종양은 매우 공격적인

악성 종양으로 MDCT소견상 위의 체부와 전정부에서 발생하

여 위의 내강 및 외장성으로 자라는 12 cm의 큰 종괴로 종괴

내 국소적인 괴사부위를 제외하고 점막은 비교적 잘 유지되어

보였으며, 경계는 비교적 매끄럽게 관찰되었다. 따라서 점막하

종양 중 악성 위장관간질종양의 가능성을 가장 크게 생각하였

으며, 악성 신경초종 (neulilemoma), 림프종(lymphoma),

신경내분비종(neuroendocrine tumor)을 감별진단하였다.

그러나 면역조직화학 검사에서 MIC2 protein (CD99)에 양

성이었고, S-100 protein과 synaptophysin에 부분적 양성을

보여 말초 원시신경외배엽종양으로 진단할 수 있었으며, 추가

로 유전자검사를 시행한 결과 RT-PCR-EWS/Fli-1가 양성으

로 나타났고 말초 원시신경외배엽종양으로 확진되었다.

결론적으로 저자들은 22세 남자의 위에서 발생한 매우 드문

커다란 말초 원시신경외배엽종양을 경험하였고, 이 증례의

MDCT소견은 위장관간질종양과 유사하였으며, 위에서 발생

하는 점막하종양의 감별진단에 포함되어야 할 것으로 생각한

다.
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E F
E. Photomicrograph shows small round cells with invasion to the submucosal layer of gastric wall and extensive necrosis. Note dis-
tinctive lobular architecture with fibrous septa (H & E staining, ×40).
F. Photomicrograph of an immunohistochemistry for detecting MIC2 protein (CD99) shows intense tumor cells membranous im-
munoreactivity (×400).
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Peripheral primitive neuroectodermal tumors (peripheral PNETs) are very rare and highly aggressive soft-
tissue malignancies originating from the neural crest. To the best of our knowledge, only a few cases of periph-
eral PNETs of the stomach have been reported in the literature. We report a case of large peripheral primitive
neuroectodermal tumor of the stomach with MDCT findings in a 22-year-old man presenting epigastric pain
and vomiting. 
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