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서론

충수돌기에 발생하는 원발성 종양은 충수 표본의 약 0.5~ 

1.0%에서 발견되는 드문 질환이다. 조직학적으로 신경내분비

종양이 80% 이상으로 가장 많으며 점액성 종양이 8%, 대장선

암이 4%의 순으로 나타난다. 그러나, 영상검사에서 발견되는 충

수돌기 종양은 점액성 종양의 결과로서 발생된 점액종(muco-

cele)이 대부분을 차지하며, 영상검사에서 다른 충수돌기 종양

이 발견되는 경우는 드문 편이다. 뿐만 아니라, 충수돌기에 두 

가지의 종양이 동시에 발생하는 경우 역시 매우 드문 것으로 알

려져 있다(1, 2). 

저자들은 충수돌기 신경내분비종양과 점액성 종양이 동시에 

진단되었던 예를 경험하여 이를 문헌 고찰과 함께 보고하고자 

한다.

증례 보고

62세 여성이 건강검진을 위해 촬영한 복부 조영증강 전산화

단층촬영 검사에서 이상 소견이 발견되었다. 충수돌기 입구에 

약 1.1 cm의 조영증강이 잘되는 경계가 명확한 종괴가 관찰되

어, 신경내분비종양이 있는 것으로 추정되었다(Fig. 1A). 충수돌

기에 약 3.4 cm의 직경을 보이는 관상(tubular) 형태의 낭성

(cystic) 병변이 관찰되었으며 가장자리 석회화를 동반하고 있

어, 점액종으로 추정되었다(Fig. 1B). 점액종의 일부 벽의 파괴 

및 충수돌기 주위, 간주위 공간, 골반강 내까지 액체 저류, 간표

면의 물결 모양(scalloping)이 관찰되어, 점액종 파열에 의한 복

막가성점액종(pseudomyxoma peritonei)이 있는 것으로 추정되

었다(Fig. 1C). 따라서, 충수돌기의 신경내분비종양에 의해 내

강이 폐색되어 점액종이 이차적으로 발생한 것으로 판단하였다.

우측결장반절제술(right hemicolectomy), 유착박리술(ad-

hesiolysis)이 시행되었고 소장의 손상이 있어 소장의 부분절제

를 시행하였다. 육안 소견상 충수돌기는 낭성 팽창(5.3 × 3.0 

cm)을 보였으며, 충수돌기 입구에서 상피하 외장성 종괴(1.1 

× 0.9 cm)가 발견되었다(Fig. 1D). 단면상, 충수돌기는 진한 

점액으로 가득차 있었다. 현미경 소견상, 충수돌기는 저등급 이

형성을 보이는 비정형 상피로 구성되어 있으며, 종양세포와 점

액은 충수돌기의 벽을 관통하는 양상이었다. 이는 충수돌기의 

점액낭선종(mucinous cystadenoma)의 소견과 일치했다(Fig. 

1E). 또한 충수돌기 입구의 종괴는 작은 군집(nest), 견고한 판

(sheet), 섬유주(trabecule)로 배열된 신경내분비세포(neuroen-
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Primary neoplasm of the appendix is an uncommon pathology, representing 0.5--
1% of all appendix specimens. Especially, simultaneous occurrence of two tumors 
of the appendix was rarely documented. We report a case of the concomitant neu-
roendocrine tumor and the mucinous neoplasm of the appendix on abdominal 
computed tomography, in a 62-year-old female who came for a check-up.
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있다. 이로 인해 술 전 진단이 힘들고 지연된 진단 및 수술시 부

주의한 조작 등으로 점액종이 파열이 될 경우 복막가성점액종

을 일으킬 수 있다(2). 

점액종은 초음파, 전산화단층촬영, 대장내시경이 술 전 진단

에 도움이 된다. 초음파에서는 맹장(cecum)에 밀착되어 다양

한 에코 증강 소견을 보이는 낭성 구조물 형태로 보이며, 전산

화단층촬영에서는 충수돌기에 위치하는 관상 형태의 저음영의 

낭성 종괴로 보이며, 50% 이상에서 석회화가 관찰된다(1). 대

장내시경에서는 충수돌기 입구에 인접한 맹장의 표면이 매끄럽

고 점막 내의 둥근 원형 모양을 나타내는 경우에 진단이 가능하

다(3).

점액종은 상피 조직의 특성에 따라, 충수돌기 내강의 폐쇄로 

인해 발생하여 정상 상피를 보이는 저류낭(retention cyst), 점

액을 분비하는 상피 조직의 이형성(atypia) 정도에 따라 점막과

docrine cell)로 구성되어 있고, CD56, 시냅토피신(synaptophy-

sin), 크로모그라닌(chromogranin) 등 다양한 내분비 표지자에 

반응했다. 이 종양은 2010 World Health Organization 분류에 

의해 2등급 신경내분비종양(neuroendocrine tumor)으로 분류

되었다(Fig. 1F).

고찰

충수돌기의 점액종은 병리학적 원인에 관계없이 충수돌기 내

강의 폐쇄에 의해 충수돌기가 점액으로 충만되어 확장된 상태

를 말하며, 충수절제술의 0.2~0.3%에서 발견되는 비교적 드

문 질환이다(1, 2). 점액종의 임상 증상은 비특이적인 경우가 

많으며, 23~50%에서는 특별한 임상 증상 없이 건강검진이나 

다른 질환으로 검사나 수술 중 우연히 발견되는 것으로 알려져 

Fig. 1. A 62-year-old woman who presented with a neuroendocrine tumor and mucinous cystadenoma in the appendix.
A. Axial contrast-enhanced CT shows a 1.1 cm sized well-defined enhancing mass (arrow) in the orifice of the appendix.
B. Axial contrast-enhanced CT (caudal than A) shows a cystic mass (arrow) with peripheral calcification contiguous with base of cecum.
C. Coronal-reformatted contrast-enhanced CT shows the rupture of the cystic mass (arrow) and periappendiceal fluid collection. Scalloping of 
the liver margin (arrowheads) is noted. 
D. Photograph of the cut gross specimens reveals cystic dilation of the appendix (arrows) and a subserosal mass (arrowheads) at the orifice of 
the appendix. 
E. Photomicrograph (original magnification, × 20 hematoxylin-eosin stain) of cystic dilation in the appendix shows replaced neoplastic mucinous 
epithelium with single layers, sometimes with papillary tufting. Nuclei are small and regular with low grade dysplasia. 
F. Photomicrograph (original magnification, × 20 hematoxylin-eosin stain) of the mass in the orifice of the appendix shows neoplastic neuroen-
docrine cells arranged in rounded solid nests. Tumor cells show moderate pleomorphism with occasionally seen hyperchromatic and large nuclei. 
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위치하고 있어서 영상소견에서 병변을 발견하지 못하는 경우가 

흔하다. 충수돌기의 기저부에서 증상이 있는 폐쇄성 신경내분비

종양은 초음파나 전산화단층촬영에서 충수돌기염의 소견으로 

나타나거나, 드물게 점액종 형태로도 나타날 수 있다. 충분한 크

기이거나, 석회화를 동반한 경우에는 영상소견으로 신경내분비

종양을 식별할 수 있다. 이러한 경우에는, 전산화단층촬영에서 

조영증강이 잘되는 과혈관성 상피하종괴로 보이거나, 때때로 침

윤성 형태로 광범위한 충수돌기벽의 비후 형태로 보일 수 있다. 

드물지만, 전이성의 경우 소장의 신경내분비종양과 유사하게 

장간막의 불규칙한 연조직 종괴 형태로 보이기도 한다(1, 9). 

충수돌기에 발생하는 신경내분비종양은 악성의 조직상을 보

이는 경우는 드물고, 거의 전이가 없는 것으로 알려져 있다. 종

양의 크기와 예후는 연관성이 있으며, 2 cm보다 작은 경우에

는 단순한 충수절제술로 충분하나, 2 cm보다 크거나, 충수돌

기 기저부에 위치하는 경우, 맹장 침범, 림프절 병발, 절제연 종

양의 양성소견, 높은 유사분열지수를 동반한 세포 다형성 등이 

있는 경우에는 우측결장반절제술을 시행한다(10).

이전에 보고된 충수돌기의 점액종과 신경내분비종양이 동반

된 증례들은 모두 술 전 전산화단층촬영에서는 점액종만 발견

되었으며, 술 후 병리조직 결과에서 1.0~2.0 cm의 크기를 보

이는 신경내분비종양이 동반된 것으로 확진되었다(5-7). 이에 

반해, 우리의 증례는 흔치 않게 충수돌기 점액종과 1.1 cm 크

기의 과혈관성 종괴 형태의 신경내분비종양이 전산화단층촬영

에서 확인되었다. 전산화단층촬영 소견상 신경내분비종양의 위

치가 충수돌기 기저부에 위치하고 있어, 우측결장반절제술로 

수술범위를 정하고 수술이 진행되었다. 병리소견상 충수돌기 

점액종이 점액낭선종으로 확진되어, 결과적으로는 신경내분비

종양에 의해 저류낭이 이차적으로 생긴 것이 아니라, 신경내분

비종양과 점액성 종양이 동시성으로 발생한 경우였다. 그러나, 

육안소견상 신경내분비종양이 충수돌기 입구에 위치하고 있어 

신경내분비종양에 의한 충수돌기 내강 폐쇄가 조장되어, 점액

종 파열 및 복막가성점액종을 야기했을 것으로 추정된다.

결론적으로, 충수돌기의 점액종이 있는 경우 다른 충수돌기 

질환이 동반될 수 있으며, 드물지만 신경내분비종양과 점액종

이 동시성으로 발생할 가능성을 인지하는 것이 술 전 정확한 영

상진단 및 적극적인 치료에 도움이 될 것으로 사료된다.
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형성(mucosal hyperplasia), 점액낭선종(mucinous cystadeno-

ma), 점액낭선암종(mucinous cystadenocarcinoma)으로 나눌 

수 있으며, 점액낭선종이 63~84%로 가장 흔한 형태이다(1).

충수돌기 점액종에 대한 치료는 수술 절제가 원칙이다. 합병증

이 없고 파열되지 않은 점액종은 단순 충수절제술만으로 근치가 

가능하며, 장간막이나 주위 장기의 침범이 없으며, 전이가 없는 

점액낭선암종은 단순 충수절제술과 충수 장간막의 절제만으로 

적합하다. 그러나 점액종이 주위 장기와 유착되거나, 맹장 또는 

회장을 침범한 경우는 우측결장반절제술을 시행해야 한다(2).

이전 논문 보고에 의하면 점액종 환자의 경우 동시성(syn-

chronous) 혹은 이소성(metachronous) 암의 발생률이 높다고 

보고하고 있다(2, 4). Stocchi 등(4)은 점액종으로 수술 받은 

135명의 환자를 분석해본 결과, 30% 정도에서 동시성 복부 종

양이 발생했다고 보고하였다. 대부분은 결장직장암이며, 그 외 

위암, 드물게 담낭, 유방, 신장, 난소, 갑상선에서도 종양이 동

반되었다(2). 우리의 증례처럼 점액종과 신경내분비종양이 동

반한 경우는 드물어, 몇 개의 증례 보고로만 알려져 있다(5-7). 

충수돌기의 내강 폐쇄에 의해 이차적으로 점액종이 발생하는 

경우 분석(appendicolith)이 가장 흔한 원인이지만, 충수돌기 

근위부의 신경내분비종양에 의한 강 내 근위부 폐쇄에 이차적

으로 점액종이 발생한 경우도 문헌 보고되었다(5). 그리고, 충

수돌기 내강 폐쇄와 무관하게 충수돌기 신경내분비종양과 점

액종이 동시성으로 생긴 증례도 있었다(6, 7). 

앞에서 언급한 바처럼, 충수돌기 점액종과 신경내분비종양이 

동시성으로 생기는 경우는 드물다. 점액종과 신경내분비종양의 

연관성을 정확하게 알기는 어렵지만, Carr 등(8)이 보고한 dual 

carcinoid/epithelial neoplasia 가설로 연관성을 추정할 수 있다. 

유암종(carcinoid) 요소와 점막 상피의 유사선종 병변(adeno-

ma-like lesion)을 포함한 비유암종 상피성 요소가 연합된 병변

이 충수돌기에 존재하기 때문에, 유암종 요소와 비유암종 상피

성 요소가 충수돌기의 같은 부위 또는 다른 부위에 발생할 수 

있다. 이 논문에 보고된 상피성 요소는 모두 점액낭선종 또는 점

액낭선암종이었다(8). 즉, 점액성 종양과 신경내분비종양은 조

직학적으로 하나의 미분화된 장 줄기 세포(undifferentiated plu-

ripotent intestinal stem cell)에서 유래되었다고 볼 수 있다. Carr 

등(8)에 따르면, 점액종과 신경내분비종양이 동시에 생긴 경우

라도 예후는 단일로 존재할 때보다 나쁘지 않았다.

충수돌기 신경내분비종양은 충수돌기 종양의 80% 정도를 

차지하며, 상피하 신경내분비세포로부터 기원한다. 충수돌기 

신경내분비종양은 다른 종양과 달리 수술 또는 병리학적 검사
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충수돌기의 신경내분비종양과 동반된 점액성 종양: 증례 보고1
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충수돌기에 발생하는 원발성 종양은 충수 표본의 약 0.5~1.0%에서 발견되는 드문 질환이다. 특히, 충수돌기에 두 가지

의 종양이 동시에 발생하는 경우는 매우 드문 것으로 알려져 있다. 저자들은 62세 여성이 건강검진을 위해 촬영한 복부 전

산화단층촬영에서 충수돌기에 신경내분비종양과 동반된 충수돌기 점액성 종양이 진단되었던 예를 보고하고자 한다.
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