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서론

위장관 간질종양(gastrointestinal stromal tumor; 이하 GIST)

은 위장관에서 발생하는 가장 흔한 비상피성 종양이다. 이전에

는 평활근종과 관련된 기질성 종양으로 분류되었으나, 최근에

는 CD117에 양성인 위장관의 간질종양으로 정의한다. 위장관 

간질종양이 드물게 위장관 이외의 장소에서도 발생하며 위장

관과의 연결 없이 GIST와 동일한 면역조직화학적 성질을 갖는 

종양을 위장관외 간질종양(extra-gastrointestinal stromal tu-

mor; 이하 EGIST)으로 명명하고 있다. 위장관외 간질종양은 

그 보고의 예가 많지 않으며, 특히 후복막강에서 발생하는 일

차성 후복막강 위장관외 간질종양은 그 빈도가 더욱 드문 것으

로 알려져 있다. 저자들은 후복막강 기원의 위장관외 간질종양 

1예를 경험하였기에 영상소견을 문헌 고찰과 함께 보고하고자 

한다.

증례 보고

60세 여자 환자가 1주일 전부터 소화가 잘 안되고 속쓰린 증

상이 지속되어 내원하였다. 이학적 검사상 만져지는 종괴나 압

통, 반발통은 없었다. 혈액학적 소견을 비롯한 검사실 소견은 

모두 정상이었다. 수술 전 시행한 위내시경에서도 특이 소견은 

관찰되지 않았다. 조영증강 복부 전산화단층촬영 검사(CT)에

서 우측 후복막강에 약 6.5 × 5.0 × 6.0 cm 크기의 비교적 

경계가 좋은 종괴가 있었으며 고형 부분은 조영증강이 잘 되었

고 내부에 낭성 종괴가 동반되어 있었다(Fig. 1). 앞쪽으로는 십

이지장과 췌장 두부, 우측으로 간우엽, 좌측으로는 하대정맥, 

뒤쪽으로는 우측 신장이 위치하고 있었으나 뚜렷한 주위 장관 

침습의 증거는 없었다. 환자는 복부 전방 절개를 통해 종괴 적

출술을 시행받았다. 종괴는 후복막강 부위에 고정되어 있었으

며 십이지장과 췌장 두부와 일부 연결이 되어있었으나 비교적 

박리가 잘되었다. 완전 절제된 종괴는 피막에 의해 둘러싸인 연

조직으로 이루어졌으며 겉면에 소량의 유착된 주변 지방조직이 

관찰되었다. 절단면을 내었을 때 분홍색의 생선살과 같은 양상

이며 일부 출혈 및 낭성 변화가 동반되어 있었다. 수술 후 최종 

병리학적 진단명은 위장관 간질종양이었으며 크기는 6.2 × 

6.2 × 5.0 cm, 유사분열 수는 고배율 50시야당 1이었다(Fig. 

2). 환자는 수술 후 12일째 식이를 진행하였고, 수술 2주 후 시

행한 복부 전산화단층촬영 검사(CT)에서 종괴가 관찰되지 않

았으며 특별한 합병증이 없어 수술 후 20일째 퇴원하였다.  
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Extragastrointestinal stromal tumors (EGIST) are relatively rare, and cases originat-
ing in the retroperitoneum even rarer. We report a 60-year-old woman who pre-
sented with an EGIST originating in the retroperitoneum. Computed tomography  
results demonstrated a soft tissue mass on the right side of the retroperitoneum. 
The tumor abutted the duodenum, head of the pancreas, and right kidney. The mass 
was surgically proven to be a retroperitoneal tumor and histopathologically proven 
to be a retroperitoneal EGIST.
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가지 가설을 제시하고 있다. 첫 번째는 위장관 간질종양이 위

장관의 pacemaker 세포인 Cajal 세포에서 발생한 종양이어서 

위장관 pacemaker 세포 종양으로 불러야 한다는 가설이고, 다

른 가설은 Cajal 세포는 평활근 세포로 분화될 수 있는 간질성 

중배엽성 전구세포에서 유래하므로 위장관 간엽성 전구세포 

종양으로 불러야 한다는 주장이다.

GIST는 c-kit 단백질(CD 117)을 발현하는 중배엽 기원의 

종양이다. 그 외에도 CD34 (60~70%), smooth muscle actin 

(이하 SMA: 30~40%), S-100 protein and desmin (1~2%) 

등이 감별진단에 사용되고 있다(6). 본 증례는 c-kit과 CD34

에 양성 반응, desmin에 음성반응을 보여 GIST로 확인되었다. 

반면, 평활근 종양의 경우 desmin과 SMA에 양성 반응을 보이

고 CD34에는 10~15% 양성반응, c-kit에 음성반응을 보이며 

S-100 protein에는 드물게 양성 반응을 보인다. 

고찰

간엽성 종양(mesenchymal tumor)은 점막하층에 존재하는 

모든 조직구조물인 근육, 림프조직, 신경, 섬유조직, 혈관, 림

프관 등에서 유래한 종양으로 구성되며 이 중 전형적인 평활근

종이나 신경초종과는 달리 조직기원이 불명확한 경우를 간질 

종양으로 분류한다. 위와 장에서 발생하는 간엽성 종양의 대

부분을 차지하며 위(60~70%)와 소장(20~25%), 대장

(10%), 식도(5%) 등의 위장관에서 주로 발생하는 것으로 알

려져 있다. 일차성 위장관외 간질종양에 대한 보고는 많지 않

으며 그 중 대부분이 그물막 혹은 장간막 기원의 종양을 보고

했다(1-3). Reith 등(4)이 보고한 EGIST 48예 중 40예가 그

물막 혹은 장간막에서 기원했으며, 8예가 후복막강에서 발생

하였다. Miettinen 등(5)은 위장관 간질종양의 기원에 대해 두 

Fig. 1. A 60-year-old woman with a 6.5 × 5.0 × 6.0 cm retroperitoneal mass. Post-contrast CT scans shows well circumscribed, lobulated and het-
erogeneous enhanced solid and cystic mass arising from retroperitoneum.

Fig. 2. A 60-year-old woman with a primary retroperitoneal gastrointestinal stromal tumor.
A. Microscopic findings of primary retroperitoneal gastrointestinal stromal tumor. The tumor is composed of spindle shaped cells arranged in 
fascicular pattern (H&E staining,  × 100). 
B. Diffuse strong positive staining for c-kit protein is observed in immunochemistry test (× 100).
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GIST에서 양성과 악성을 감별하는 데 있어 현재는 Fletcher 

등(6)이 제안한 종양의 크기와 유사분열 수를 기준으로 악성

의 위험도를 평가하는 기준이 널리 사용되고 있다. 본 증례의 

경우 크기가 5 cm보다 크고 유사분열 수는 고배율 50시야당 

1이어서 중등도 위험군에 해당하였다. Reith 등(4)은 48예의 

EGIST에서 세포충실성(cellularity)과 유사분열 활성도(mitotic 

activity)가 높고 종괴 내 괴사가 많을수록 예후가 나쁜 것을 

보고했다. GIST가 대부분 고형 종괴로 보이며 낭성 종괴가 드

문 것에 비해 EGIST는 내부 괴사나 낭성 변화를 보고하였다. 

Kim 등(7)의 연구에 따르면 8예의 EGIST에서 GIST보다 더 

많은 중심부 저음영을 보였고, Seo 등(1)도 EGIST의 광범위한 

낭성 변화를 보고하였다. EGIST의 종괴 변화는 흔한 것은 위

장관 기원의 GIST보다 임상증상이 적어 발견 당시 종괴의 크

기가 상대적으로 크며 따라서 내부 출혈이나 괴사, 낭성 변화

의 가능성이 높아지기 때문인 것으로 생각된다. 후복막강에서 

낭성 종괴를 동반하는 고형 종괴가 있을 경우 악성 섬유성 조

직구증, 평활근육종, 지방육종, 섬유육종을 포함한 육종과 함

께 EGIST를 감별진단에 넣어야 하겠다.  
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위장관외 간질종양은 그 예가 많지 않으며 특히 후복막강에 생기는 경우는 보고된 예가 매우 드물다. 저자들은 60세 여

자 환자에서 발생한 후복막강에서 기원한 위장관 간질종양의 증례를 보고하고자 한다. CT에서 우측 후복막강에 십이지

장과 췌장두부 및 신장에 인접하여 위치하는 연부조직 종괴를 확인하였다. 개복술을 통해 후복막강 종괴로 확인되었고 

조직학적으로 위장관외 간질종양으로 확진되었다. 
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