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부신 종양으로 오인된 일차성 후복막 악성 위장관 기질성 종양
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Primary Retroperitoneal Malignant Gastrointestinal Stromal 
Tumor Mimicking Adrenal Mass

Ki-Tae Hwang, M.D., Jung Kee Chung, M.D., In Mok Jung, M.D., Seung Chul Heo, M.D., 
Young Joon Ahn, M.D., Hye Seong Ahn, M.D., Mee Soo Chang, M.D.1
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Gastrointestinal stromal tumor (GIST) is the most common non-epithelial tumor in the gastrointestinal tract. 
Although GIST occurs mainly in the gastrointestinal tract, it also occurs, rarely, in non-gastrointestinal tract and 
in this case, it is often named as extra-gastrointestinal stromal tumor (EGIST). We experienced a 68-year-old 
male patient who had been diagnosed preoperatively with accidentaloma of the left adrenal gland by computed 
tomography, and finally diagnosed as primary retroperitoneal malignant GIST, postoperatively. The operation was 
performed via anterior abdominal approach, and complete surgical resection was done for a 7 cm sized 
retroperitoneal tumor near the left adrenal gland. Primary retroperitoneal malignant GIST was the final pathologic 
diagnosis and the size of the tumor was 6.5 cm and the mitotic count was 7 per high-power field. Diffuse strong 
positive staining for c-kit protein, CD34 and negative staining for desmin were observed in a immunohisto-

chemistry test. We report here the unusual case of primary retroperitoneal malignant GIST mimicking adrenal 
mass. (J Korean Surg Soc 2009;77:357-361)
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서 론

  위장관 기질성 종양(gastrointestinal stromal tumor, GIST)

은 위장관에서 발생하는 가장 흔한 비상피성 종양이다. 

c-kit를 이용한 진단방법이 대두되면서 비교적 최근에 확립

된 질병이며, 이전에는 평활근종과 관련된 기질성 종양으

로 분류되었던 질환이다. 위장관 기질성 종양은 위(50∼

60%)에서 가장 흔히 발생하며, 그 이외에도 소장(20∼30%), 

대장(10%), 식도(5%) 등의 위장관에서 주로 발생하는 것으

로 알려져 있으나, 드물게 위장관 이외의 장소에서도 발생

하는 것으로 보고되고 있으며, 이러한 경우 위장관외 기질

성 종양(extra-gastrointestinal stromal tumor, EGIST)이라고 명

명되고 있다.(1)

  위장관외 기질성 종양에 대해 국내에서는 아직 그 보고

의 예가 많지 않으며, 특히 후복막에서 발생한 일차성 악성 

위장관 기질성 종양에 대해서는 그 보고의 예가 없다. 저자

들은 건강 검진상 시행한 복부 전산화 단층촬영 검사에서 

우연히 발견된 좌측 부신 종양으로 내원한 68세 남자 환자

에서 수술 후 일차성 후복막 악성 위장관 기질성 종양으로 
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Fig. 1. (A) Well-marginated and 

well enhancing mass with 

central necrosis is found 

(arrow) near lateral limb of 

left adrenal gland (arrow 

head) and size of tumor is 

about 6.2×4.6 cm in pre-

operative computerized tomo-

graphy. (B) Tumor is no lon-

ger found and normal ap-

pearance of lateral limb of 

left adrenal gland is found 

(arrow head) in postopera-

tive computerized tomogra-

phy.

진단된 증례를 경험하였기에 이에 문헌고찰과 함께 보고하

고자 한다.

증      례

  68세 남자 환자가 외부 병원에서 건강 검진 목적으로 시

행한 복부 전산화 단층촬영 검사에서 우연히 발견된 좌측 

부신 종양으로 내원하였다. 과거력상 약 5년 전부터 본태성 

고혈압으로 약물 치료를 시행하고 있는 것 외에는 특이 소

견이 없었으며, 가족력상 특이 소견은 없었다. 입원 후 시행

한 활력 징후상 혈압, 호흡수, 맥박수, 체온 등은 모두 정상 

범위였다. 문진 및 이학적 소견상 특이 소견은 없었다. 검사

실 소견상 혈색소 13.6 g/dl, 백혈구 3,600/μl (호중구 50.6%), 

혈소판 203,000/μl였고 Na-K-Cl: 139-4.3-104 mmol/L, BUN/ 

Cr 14/0.9 mg/dl, total bilirubin 1.1 mg/dl, alkaline phosphatase 

70 IU/L, AST/ALT 34/25 IU/L, albumin 4.1 g/dl, PT/aPTT 

100%/24.7 sec였다. Renin activity 0.8 ng/ml/h, aldosterol 99 

pg/ml, ACTH 90 pg/ml, cortisol 10.7μg/dl, DHEA-S 919 

ng/ml였다. 24시간 요검사에서 creatinine/day 1 g/day였고, 

cortisol 77.3μg/24 hr, total metanephrine 0.5 mg/day, VMA 

(정량) 4.5 mg/day, epinephrine 9.3μg/day, norepinephrine 

42.6μg/day였다. 흉부 X선 검사 및 심전도 소견은 정상이

었다. 외부 병원에서 시행한 복부 전산화 단층촬영 검사상 

좌측 부신의 외측 분지에 6.2×4.6 cm 크기의 경계가 좋은 

종양이 있었으며, 이 종양은 조영 증강이 잘 되며 중심부 

괴사를 동반하고 있었다(Fig. 1A). 이 종양 외에는 다른 이

상 소견은 관찰되지 않았으며, 영상의학과에서는 갈색세포

종을 첫 번째 감별 진단명으로 고려하였다.

  좌측 부신에 발생한 우연종으로 판단하고 수술을 시행하

였다. 수술은 복부 전방 절개를 통해 시행하였으며, 종양은 

대동맥의 좌측, 비장의 우측, 췌장의 직상부에 위치하고 있

었으며, 후복막 부위에 고정되어 있었고, 위장관이나 췌장, 

비장 등과 연결된 부위는 없었다. 수술은 종양에 대한 외과

적 완전 절제를 시행하였으며, 수술 과정에서 종양은 주위 

조직과 비교적 분리가 잘 되었고, 수술 중 특별한 사건은 

없었다. 수술로 적출된 종양의 크기는 약 6.5 cm였고, 무게

는 59 g이었다. 외관상 종양은 피막이 잘 발달되어 있었고, 

둥근 공의 형태였으며(Fig. 2A), 단면 소견상 종양은 전반적

으로 회백색을 보이고 있었으며, 종양내부에 낭성 부위가 

거의 없는 고형성 종양이었고, 종양의 내용물은 딱딱하지 

않고 매우 부드러웠다(Fig. 2B).

  수술 후 최종 병리학적 진단명은 악성 위장관 기질성 종

양이었으며, 수술 검체에서 부신 조직은 전혀 관찰되지 않

았다(Fig. 3A). 종양의 크기는 6.5×5.0×4.0 cm였고, 유사분열 

수는 고배율 50시야당 7이었다(Fig. 3B). 종양 세포의 괴사

는 관찰되지 않았고, 핵의 다형성은 미약하였으며, 세포 충

실도는 낮은 것으로 보고되었으며, 혈관 침범소견은 관찰

되지 않았다. 종양의 세포 종류는 방추형 세포였으며, 모든 

절제 경계부위에서 종양세포는 관찰되지 않았다. 면역조직

화학 검사상 c-kit 및 CD34에 강한 미만성 양성 반응을 보였

으나(Fig. 3C, D), S-100의 경우에는 몇 개의 세포에서만 양

성반응을 보였고, desmin에는 음성반응을 보였으며, Ki-67 

표지 지수는 8%로 측정되었다.

  수술 후 4일째부터 식이를 진행하였고, 수술 후 8일째 JP 

배액관을 제거하였다. 수술 후 11일째 검사한 복부 전산화 

단층 촬영상 종양은 더 이상 관찰되지 않았으며, 좌측 부신
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Fig. 2. Well-developed membranous capsular tissue is shown in gross specimen of primary retroperitoneal malignant gastrointestinal tumor 

(A) and solid tumor with gray-white flesh tissue content is shown at cut surface (B).

Fig. 3. (A) Microscopic findings of primary retroperitoneal malignant gastrointestinal tumor (H&E staining, ×100). (B) Mitosis is observed 

in center of field (circle) (H&E staining, ×400). Diffuse strong positive staining for c-kit protein (C) and CD34 (D) is observed 

in immunohistochemistry test (×100).
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은 정상 소견인 것으로 판독되었다(Fig. 1B). 수술 후 시행

한 위내시경 및 대장 내시경 검사상 미란성 위염 및 다발성 

대장 용종 이외의 특이 소견은 관찰되지 않았으며, 양전자

방출 단층촬영-전산화 단층촬영 검사상에서도 타 부위에 

전이 소견은 발견되지 않았다. 입원 경과 중에 특별한 합병

증은 없었으며 수술 후 18일째 퇴원하였다.

고      찰

  위장관 기질성 종양(gastrointestinal stromal tumor, GIST)

은 위장관에서 발생하는 가장 흔한 비상피성 종양이며, 

c-kit 단백질(CD117)을 발현하는 중배엽 기원의 종양이다.

국내에서 위장관외 기질성 종양에 대한 보고는 많지 않으

며, 특히 후복막에서 발생한 일차성 악성 위장관 기질성 종

양에 대한 보고의 예는 아직 없으며, 전립선에서 발생한 위

장관 기질성 종양 1예와 췌장에서 발생한 위장관 기질성 

종양 1예, 그리고 그물막과 장간막에 각각 발생한 위장관 

기질성 종양 1예에 대한 보고 등이 있다.(2-4)

  외국의 경우, Reith 등(5)이 위장관외 기질성 종양 48예에 

대한 보고를 한 바 있으며, 이 중 40예는 그물막이나 장간막

에서 발생하였으며, 나머지 8예는 후복막에서 발생하였다

고 보고한 바 있다. 한편 Miettinen 등(6)은 그물막에서 발생

한 14예, 장간막에서 발생한 12예 등 모두 26예의 위장관외 

기질성 종양에 대한 보고를 한 바 있다. 그 외에도 담낭, 간, 

췌장, 천골전 종양(presacral mass) 등에서 발생한 위장관외 

기질성 종양의 증례들이 보고되어 있다. 특이하게도 평활

근이 전혀 없이 골격근으로만 이루어진 횡격막에서 악성 

위장관외 기질성 종양이 발생하였다는 증례보고도 있었으

며, 질에서 발생한 2예의 위장관외 기질성 종양에 대한 증

례 보고도 있었다.(7,8)

  Miettinen 등(9)은 위장관 기질성 종양의 발생에 대해 두 

가지의 가설을 제시하고 있다. 첫 번째는 위장관 기질성 종

양은 위장관의 pacemaker 세포인 Cajal 세포에서 발생한 종

양이라는 가설이고, 다른 하나의 가설은 Cajal 세포는 평활

근 세포로 분화될 수 있는 간질성 중배엽성 전구 세포에서 

유래한다는 것이다. 후자의 가설은 위장관외 기질성 종양

의 발생에 대한 이론적인 근거를 제시하고 있다.(2)

  위장관 기질성 종양에 대한 영상 검사로는 초음파, 전산

화 단층 촬영 검사, 자기공명영상, 양전자방출 단층촬영 등

이 이용될 수 있으나, 현재로는 전산화 단층 촬영 검사가 

가장 유용하게 사용되고 있으며, 전이 부위에 대한 검사를 

위해서는 양전자방출 단층촬영이 유용하게 사용되고 있

다.(10)

  위장관 기질성 종양의 진단은 주로 c-kit와 CD34에 의한 

면역조직화학 검사에 의해 이루어진다. c-kit 이외에도 

CD34, smooth muscle actin (SMA), S-100, desmin 등이 감별

진단에 주로 사용되고 있다. 본 증례의 경우, 면역조직화학 

검사상 c-kit 및 CD34에 강한 양성 반응을 보였고, S-100은 

약한 양성을 보였으며, desmin에는 음성반응을 보여서 위장

관 기질성 종양의 진단에 적합한 결과가 나왔다. 중요한 감

별진단 중 하나인 평활근 종양의 경우에는 desmin과 SMA

에 양성 반응을 보이고 CD34에는 10∼15%에서 양성 반응

을 보이는 반면, c-kit에는 음성 반응을 보이며, S-100에는 

드물게 양성 반응을 보인다는 차이점이 있다.

  위장관 기질성 종양에서 양성과 악성의 감별을 위해 많

은 기준이 제안되었으나, 현재는 Fletcher 등이 제안한 종양

의 크기와 유사분열 수를 기준으로 악성의 위험도를 평가

하는 기준이 널리 사용되고 있다.(1) 이 기준에 의하면 본 

증례의 경우 종양의 크기가 6.5 cm로 5 cm보다 크고, 유사분

열 수는 고배율 50시야당 7인 것으로 측정되어 5보다 많았

기 때문에 위장관 기질성 종양의 고위험군에 속하게 된다.

  절제면에서 종양세포를 남겨두지 않는 완전한 외과적 절

제가 유일하고 효과적인 치료방법으로 받아들여지고 있으

며, 림프절로의 전이는 매우 드물기 때문에 일반적으로 림

프절 곽청술은 시행하지 않는다.(10) 완전 외과적 절제를 

시행하지 못한 경우 및 전이가 있는 경우에는 c-kit 수용체

의 tyrosine kinase 억제제인 imatinib mesylate 치료를 시행할 

수 있으며, 최근에는 실험적으로 선행 보조적 항암요법으

로 사용되기도 한다.

  위장관 기질성 종양에 비해 위장관외 기질성 종양은 그 

빈도가 매우 드물어서 임상병리학적 특성 등에 대해서도 

잘 알려져 있지 않으며, 향후 많은 추가적인 연구가 필요한 

상태이다.
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