
위장관간질종양(gastrointestinal stromal tumor, GIST)은

과거에는 평활근 기원의 점막하종양인 평활근종, 평활근모세

포종, 평활근육종 등으로 다양하게 기술되었으나 최근에는

CD117에 양성인 위장관의 간질종양으로 정의한다(1). 위장

관간질종양은 위에서 가장 흔하게 발생하며 다음으로 소장,

직장, 식도, 대장, 충수돌기의 순으로 빈도가 높다(1). 드물

게 망, 장간막, 후복막강, 방광 등 위장관 외에서도 위장관간

질종양이 생길 수 있으며 위장관과의 연결 없이 GIST와 동

일한 면역조직화학적 성질을 갖는 종양을 위장관 외 간질종

양 (extragastrointestinal stromal tumor, EGIST)이라고 한

다(2). EGIST는 대부분 간질종양에 함께 포함되어 연구되어

왔으며, 그 빈도는 대체로 전체 간질종양의 10% 미만으로

보고되고 있다(2-4).

저자들은 대망에 생긴 다낭성 종괴가 EGIST로 진단된 1

예를 경험하였기에 영상 소견을 문헌고찰과 함께 보고하고자

한다.

증례 보고

49세 남자환자가 4개월 전부터 시작된 경미한 복통과 함

께 복부 종괴가 촉지되어 내원하였다. 이학적 검사상 종괴는

우하복부에서 광범위하게 만져지며 압통이나 반발통은 없었

다. 혈액학적 소견을 비롯한 검사실 소견은 모두 정상이었다.

조영증강 복부 CT에서 복강 앞쪽에 위치하는 장경이 25 cm

가 넘는 큰 낭성종괴가 관찰되었다. 이 종괴는 경계가 분명

하며 위를 위쪽으로, 횡행경장과 소장을 뒤쪽, 아래쪽으로 밀

고 있어 대망 기원으로 생각하였으며, 뚜렷한 주위 장관 침

습의 증거는 없었다. 종괴의 아래 부분에 두꺼운 격막과 고

형 부분이 주로 관찰되었으며 고형 부분은 조영 증강을 보

였다(Fig. 1A, B). 주위 혈관의 울혈 소견이나 원격 전이, 주

변 림프절 종대나 복수 등의 소견은 보이지 않았다. 같은 날

시행한 초음파에서 대망에 낭성 종괴가 보였으며 내부에 다

수의 두꺼운 격막과 고형 부분이 관찰되며 낭종 내에 다량

의 부스러기(debris)가 보였다(Fig. 1C).

환자는 종괴 적출술을 시행 받았으며 수술 소견은 대망에

위치한 다낭성 종괴로 위장관과의 연결은 없었고 비교적 박

리가 잘 되었다. 다낭성 종괴이나 두개의 낭이 종괴의 대부

분을 차지하고 있었으며 큰 것은 장경 22 cm이며 작은 것

은 19 cm이었다. 낭을 절개했을 때 양쪽 모두 출혈성 및 괴

사성 액체로 가득 차 있었다(Fig. 1D). 병리소견상 종양은 주

로 국소적으로 공포성 변화(vacuolar change)를 한 유상피세

포(epithelioid cell)로 구성되어 있었다(Fig. 1E). 면역조직화

학적 염색에서 CD117, CD34가 양성, S-100은 음성이었다.

Calretinin을 비롯한 중피세포 표지자(mesothelial marker)에

도 음성으로 나와 대망에서 기원한 EGIST로 진단하였다. 세

포밀도는 중등도였으며 50개의 고배율 시야 당 평균 2개의

유사분열이 관찰되었다.

고 찰

GIST와 EGIST는 대부분 비슷한 성질을 보이지만 예후, 임

상양상, 조직 및 영상 소견에 있어 약간의 차이가 있다. GIST

의 예후는 그 발생위치에 따라 다른데 식도에 생긴 것이 가

장 예후가 좋고 원위부로 갈수록 예후가 나빠져 소장에 발

생한 것이 가장 예후가 좋지 않다(2, 5, 6). Reith 등(2)에

의한 EGIST 48예의 분석에 따르면, 40예는 장간막이나 망

등의 복강 내, 8예가 후복막강에서 발생하였다. 이들 중 약

반수 이상이 전이 또는 종양으로 인해 사망하여 소장에 생
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다낭성 종괴로 나타난 대망 기원의 위장관 외 간질종양:
증례 보고1
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위장관외 간질종양(extragastrointestinal stromal tumor, EGIST)은 드문 것으로 보고되어

있으며 낭성 종괴로 나타나는 빈도 또한 매우 낮다. 저자들은 대망에 생긴 커다란 낭성 종

괴로 내부에 격막과 고형성분이 보이는 EGIST를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하고자

한다.
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긴 GIST와 유사한 정도로 나쁜 예후를 보였다. 그러나 망에

생긴 EGIST는 위에 생긴 GIST와 비슷한 예후를 보여 다른

부위의 EGIST보다는 예후가 좋았다.

EGIST에서 임상증상은 크기와 위치에 따라 다양하게 나

타나며 외장성 성장을 하는 특징 때문에 상당히 커질 때까

지 증상이 없는 경우가 많다. 증상이 있는 경우 대개 크기가

커지면서 나타나는 모호한 복통, 복부 불쾌감, 촉지 되는 종

괴 등으로 점막 궤양으로 인한 위장관 출혈이 주증상인 GIST

와는 다르다(2, 7).

조직학적으로 EGIST는 GIST와 3가지의 차이점이 있다.

종양 내에 점액성 기질로 인한 미세낭포(microscopic cyst)

형성이 GIST에 비해 흔하며 혈관 주위와 종양 내에 유리질
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Fig. 1. A 49-year-old man presented with a palpable abdominal
mass.
A. Enhanced CT scan shows a large cystic mass in the omentum
with a enhancing solid component (arrow) at the anterior wall.
B. Enhanced CT scan obtained at the lower level than A shows
enhancing solid portions (arrows) and multiple thick septa in
the cystic mass.
C. US shows a septated cystic mass with internal debris.
D. Resected gross specimen shows multilocular cysts containing
hemorrhagic component (asterisk). Note thick septa (small ar-
rows) and solid components (arrow).
E. Microscopic examination shows sheets of dispersed epithe-
lioid cells with focal vacuolar changes. (H & E,×100).



화(hyalinization)는 덜 흔하고 소장의 GIST 등 에서 흔히 보

이는 호산성 간질구(eosinophilic stromal globules)인 skeinoid

fiber가 보이지 않는다(2). 본 증례의 경우도 skeinoid fiber

는 보이지 않았다.

GIST는 대개 고형종괴로 보이며 변성이나 종양 내의 괴

사, 출혈로 인해 일부 낭성 부분을 가질 수 있으나 낭성 종

괴로 오는 경우는 드문 것으로 알려져 있다. 이런 낭성변화

는 종양 내에서 관찰되는 국소적인 세포충실성(cellularity)과

혈관분포상태(vascularity)의 차이 때문이라고 추정되고 있다

(8, 9). 그러나 최근에 Kim 등(9)에 의한 EGIST 8예 분석

에 따르면 EGIST는 GIST보다 좀 더 광범위한 중심부 저음

영을 갖는 것으로 보이며 서 등(10)에 의한 EGIST 보고에

서도 고형 부분이 거의 없거나 일부 고형부분을 포함하는 낭

성 종괴로 보였다. 본 증례 역시 크기가 큰 다낭성 종괴로

보여 EGIST에서 낭성 종괴로 나타나는 경우가 드물지 않을

것으로 생각된다. EGIST에서 GIST보다 더 광범위한 낭성 변

화를 하는 이유로는 위장관 기원의 GIST보다 증상이 적어

발견 당시 크기가 매우 크며 따라서 내부괴사나 출혈 등의

변성이 더 잘 일어나기 때문으로 추측한다.

망에 낭성 종괴가 있을 경우 방사선학적으로 림프관종, 장

중복낭종, 장낭종, 중피낭종, 비췌장성 가성낭종 등의 양성낭

종과 악성으로는 평활근육종, 악성섬유조직구종 등을 포함한

육종을 감별해야 한다. 이중 양성 낭성 종괴들은 대개 얇은

격막을 가지고 조영 증강되는 고형부분을 가지지 않는 점에

서 EGIST와 구별된다. 대망에 커다란 낭성 종괴가 있으며

격막이 통상 보는 망의 낭성 종괴에서보다 두껍고 조영 증

강되는 고형부분이 보인다면 드물지만 평활근육종, 악성섬유

조직구종 등과 함께 EGIST를 감별진단에 넣어야 하겠다.
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Extragastrointestinal stromal tumor (EGIST) has been reported to occur only rarely, and the cases of this dis-
ease appearing as cystic masses are also known to be very infrequent. Along with a review of the related arti-
cles, we report here on a case of EGIST arising from the omentum that was seen as a multiloculated large cys-
tic mass with multiple thick septa and a solid component.
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