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10대에서 발생한 림프절 전이를 동반한 충수 신경내분비종양
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Appendiceal Neuroendocrine Tumor with Lymph Node Metastasis in a Teenager

Keun Young Kim and Won Cheol Park

Department of Surgery, Wonkwang University School of Medicine, Iksan, Korea

Neuroendocrine tumor (NET) is a cancer-like tumor that occurs mostly in the gastrointestinal system. Within the gastrointestinal 
tract, NET most commonly occurs in the rectum whereas appendix is very rarely involved. In most cases of appendiceal NET, 
it is found at a relatively early stage compared to other NETs because appendiceal NET frequently presents with acute appendicitis 
because appendiceal NET frequently presents with acute appendicitis even when the size is smaller than 1 cm. Therefore, 
it is very rare for lymph node metastasis to occur in a young adult. Herein, we report a rare case of grade 1 appendiceal 
NET with lymph node metastasis which developed in a teenage male. (Korean J Gastroenterol 2015;65:127-131)
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서    론

결장의 신경내분비종양(neuroendocrine tumor, NET)은 

비교적 흔하지 않은 종양성 질환으로 주로 직장, 상행결장, 

구불결장 순으로 호발하는 것으로 보고되고 있다.1-3 대부분의 

위장관계 NET는 무증상이 많으며 검진이나 다른 질환을 위

해 검사를 시행하는 도중에 발견되는 경우가 많다. 아직까지 

치료에 있어서 논란이 많으나 대개 1 cm 미만의 NET는 내시

경 절제와 같은 국소 절제술로, 2 cm 이상인 경우는 림프절 

전이의 가능성이 높아 수술을 통한 근치적인 절제를 권유하고 

있다.3 충수에 발생되는 NET는 직결장의 NET 중에서도 발생 

빈도가 낮은 곳으로 전체 위장관계 NET 중 약 4.8-8.3%에서 

보고되고 있다.1,4,5 저자들은 최근 17세의 남자 환자에서 발생

한 충수 NET에서 림프절 전이가 발견된 경우를 경험하였기

에 보고하는 바이다.

증    례

17세 남자가 수시간 전부터 시작된 우측 하복부의 통증으로 

본원 응급실로 내원하였다. 환자의 과거력에는 특이사항이 없

었으며 특별한 약물 복용력도 없었다. 내원 당시 우측 하복부

의 압통이 관찰되었으며 혈액검사에서 백혈구가 10,100/mm3

로 증가되어 있었다. 체온은 37.8oC로 약간의 미열이 동반되

어 있었으며 오한을 호소하고 있었다. 정밀 검사를 위해 복부 

CT를 시행하였다. 복부 CT에서 2 cm 크기로 확장되어 있는 

충수와 다수의 충수석(appendicoltih)이 발견되었고 충수 주

변으로 염증성 변화가 관찰되었다(Fig. 1). 급성 충수염으로 

판단되어 수술을 진행하였으며 수술은 복강경으로 시행되었

다. 복강경 소견에서 충수의 끝(appendiceal tip)부터 기저부

(appendiceal base)까지 염증성 변화가 관찰되었고, 충수간

막(mesoappendix)에도 점상출혈(petechia)을 동반한 염증소
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Fig. 1. CT shows dilated appendix, which measures up to 2 cm in 
diameter (arrow), with proximal appendicolith.

Fig. 2. Gross findings of the resected appendix. No definite tumor is
observed on the specimen.

Fig. 3. Microscopic findings. On histologic examination, the appen-
diceal lesion is a Grade 1 neuroendocrine tumor with no lymphova-
scular invasion or cellular atypism. Mitotic count is lower than 2/10
HPF (H&E, ×100).

Fig. 4. Colonoscopy finding shows a normal appearing appendiceal 
orifice except for mild mucosal inflammation.

견이 관찰되었다. 충수는 전반적으로 2 cm 크기로 확장되어 

있었으며 농성 삼출물로 덮여 있었다. 급성 충수염에 합당한 

소견을 보여 일반적인 급성 충수염과 동일하게 충수절제술을 

시행하였다. 그러나 충수돌기가 2 cm 이상으로 커져있어 복

강의 투과창 (trochar site)을 통하여 충수돌기를 제거하면서 

충수가 여러 조각으로 분리되었다(Fig. 2). 환자는 수술 후 특

별한 합병증 없이 3일만에 퇴원하였다. 조직검사에서 세포의 

이형성(atypism)은 관찰되지 않았다. 유사분열지수(mitotic 

count)는 10 high-powered field (HPF)당 2개 미만으로 관찰

되었으며 Ki-67 지수는 2% 이하로 확인되었다. 면역화학염색

법에서 chromogranin A와 synaptophysin에서 양성을 보였다. 

이러한 결과로 충수의 NET (Grade 1, no evidence of lympho-

vacular invasion)으로 진단되었으며 절제연에서 NET 양성 

소견이 관찰되었다(Fig. 3). 대장내시경을 추가로 시행하였고 

충수 출입구(appendiceal orifice)에 경미한 점막 염증 소견이 

관찰되었으나 남아있는 종양이나 NET로 의심할 만한 소견은 

관찰되지 않았다(Fig. 4). 종양의 악성도가 낮아 추가적인 맹

부 절제술(cecectomy)를 고려하였으나 환자의 나이가 어리고 

절제연에 양성 소견이 있어 한 달 뒤에 우반결장 절제술(right 

hemicolectomy)을 시행하였다(Fig. 5). 수술은 우측 대장암

과 동일하게 광범위한 림프절 절제를 동반한 장 절제술을 시

행하였다. 수술 후 조직검사에서 제거된 78개의 림프절 중 1

개에서 NET 양성으로 진단되었다(Fig. 6). 환자는 수술 후 특

별한 문제 없이 회복하여 퇴원하였고 수술 후 1년째 시행한 

복부 CT에서 재발이나 전이의 소견은 관찰되지 않았다.

고    찰

NET는 100,000명당 약 2.5-7명의 발생률을 보이는 비교적 

드문 종양이다.1 그러나 최근에는 내시경의 발달과 검진의 활
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Fig. 5. Gross specimen obtained after right hemicolectomy.

Fig. 6. Microcopic finding of lymph node (H&E,×200).

성화로 발견율이 빠르게 증가하고 있으며, 특히 직장 NET는 

전체 위장관계 NET의 58-72%를 차지할 정도로 흔하게 발견

되고 있다.1,2 NET는 Langhans가 1867년 처음으로 위장관계

의 유암종을 기술하였고 1907년에 Oberndorfer가 선암보다는 

임상적으로 양성 경과를 보인다고 하여 “Karzinoide (cancer- 

like)”로 명명하였다. NET는 일반적으로 선암에 비해 천천히 

자라는 임상양상을 보이며 장크롬친화세포(endochromaffin 

cell)가 있는 곳은 어디든지 발생할 수 있으나 인체에서는 주

로 위장관계에 흔히 발생한다고 보고되어 있다. 또한 생물학

적으로 호르몬을 분비할 수 있는 특징을 보이는 내분비계 종

양이다. 일반적으로 위장관기질종양이나 선암에 비해 낮은 악

성도를 보이나, 전이가 가능하며 전이가 발생할 경우 평균 생

존기간이 약 25개월 정도로 예후는 불량하다.1-3

NET 중 비교적 흔한 직장 NET에 대한 치료의 알고리즘은 

많은 연구를 통해 어느 정도 정립이 되어 있으나 다른 부위의 

결장 NET에 대한 치료 방법은 모호한 상태이다.6 일반적으로 

1 cm 미만이면서 조직의 분화도가 좋은 경우(Grade 1, well 

differentiation), 침윤도가 근육층 미만인 경우, 그리고 림프

혈관 침윤이 없는 경우에는 종양의 국소적 절제만으로도 충분

하다고 받아들여지고 있다.7,8 그러나 크기가 1-2 cm 사이, 

Grade 2 NET, 1 cm 미만이지만 림프혈관 침윤이 있는 NET

의 경우에는 국소절제를 시행할지 광범위 절제를 시행할지에 

대해 아직도 논란이 많다. 보고에 따라서는 1 cm 미만 직장 

NET의 2%에서, 그리고 1-2 cm 크기 NET의 23.5%에서 림

프절 전이가 발견되었다는 보고도 있기에, 아직까지도 NET

의 치료에 대한 많은 논의가 필요한 것도 사실이다.8

위장관계의 NET는 보고마다 차이는 있지만 Kang과 Kim1

의 보고에 따르면 소장 (41.8%)과 직장 (27.4%)에 주로 발생

하며 다음으로 위, 충수 순으로 발견되는 것으로 알려져 있다. 

그러나 국내에서는 직장(72.3%)에서 가장 많이 발견되며 그 

다음으로 위, 소장, 충수돌기 순으로 발생한다고 보고하고 있

어,1,7 외국과 국내 보고에서 차이가 있음을 알 수 있다. 그러

나 위장관계 NET의 발생률은 전세계적으로 빠르게 증가하고 

있는 추세다.

NET의 경우 다른 위장관계 종양에 비해 비교적 흔히 이소

성 종양으로 재발하거나 진단되는 경우를 보이고 있다.7 직장 

NET의 경우 내시경 절제 또는 경항문 국소 절제로 제거 후 

비교적 빠른 시간 안에 이소성 병변이 발견되는 경우를 경험

하게 된다.2,7 이러한 특징은 NET가 일반적인 결장의 선암과 

달리 점막하에서 기인하기 때문에 초기에 변화를 육안으로 관

찰하기 어렵기 때문이다. 이러한 임상적 특징으로 인하여 직장 

NET의 제거 시 국소 절제나 광범위 절제에 있어서 절제연을 

어느 정도까지 확보하는 것이 좋은가에 대한 연구가 필요하다.

충수의 NET는 전체 위장관 NET에서는 가장 드물게 발생

하지만(4.8-8.3%) 충수에 발생하는 종양의 약 32-57%를 차지

하고 있어 충수 종양에서는 비교적 흔한 질환이다. 충수 NET

의 경우 전체 위장관계 NET에서도 적은 부분을 차지하기에 

아직까지 이에 대한 전반적인 보고가 없어 국내에 보고된 여

러 보고를 Table 1에 정리하였다.1,4,5,9,10 신경내분비세포가 

대부분 충수의 끝에 존재하기 때문에, 대부분의 충수 NET가 

이 부위에 발생한다(66%).3,4 임상적으로 만나게 되는 대부분

의 충수 NET는 우하복부 통증과 같은 급성 복증으로 병원에 

내원하여 급성 충수염과 같은 염증성 충수 질환으로 진단되는 

경우이다. 29명의 환자 중 19명의 환자(65.5%)가 급성 충수염

으로 진단되어 수술을 받았으며 수술 후 조직검사에서 확진된 

경우이다. 나머지 10명의 환자의 경우 다른 수술을 하다가 발

견되거나 상행대장암의 수술(우반결장 절제술) 후 조직검사에

서 우연히 발견되는 경우도 있었다. 대부분의 보고에서 충수 
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Table 1. Appendiceal Neuroendocrine Tumor (NET): Clinical and Pathological Data in Korea

Reference
Case 
(n)

Prevalence of NET 
at appendectomy

Tumor size
(mm)

Additional 
operation

Combined with 
appendicitis

Lymph node 
metastasis (n)

Recurrence
Follow-up

(mo)

Kang and Kim1

  2009
4 0.1% (4/4,189) 7.8 (1-13)a ND 2/4 NA None 11.4

Heo et al.4

  2004
6 0.24% (6/2,477) 9.1 (2-20)a IC (1)

RHC (1)
5/6 1

18 mm, Si(＋)
None NA

Song et al.5

  2007
9 0.24% (9/3,744) 8.5 (3-16)a RHC (1) 8/9 NA None 31.8

Lee et al.9

  1997
5 NA ＜10 (4)b

＞30 (1)b
ND 2/5 1

30 mm, P(＋)
None NA

Chang et al.10

  1997
5 NA ND ND 2/5 NA NA NA

IC, ileocectomy; RHC, right hemicolectomy; Si, serosa invasion; P, perforation; NA, not available; ND, not detected.
aMedian size (range). bMean size (n of patients).

NET의 수술 전 진단은 거의 불가능한 것으로 보고하고 있다. 

이렇게 급성 충수염으로 진단받은 환자에서 병리학적으로 

NET로 진단되는 경우는 약 0.1-0.24% 정도로 매우 낮다. 또

한 NET의 특징상 크기가 대부분 작고 수술 시 육안으로 확인

하기가 어려워 수술 중에도 충수 NET를 인지하기란 쉽지 않

다. 따라서 충수 NET의 위치가 충수의 끝에 위치하지 않고 

충수의 기저부에 위치한 경우에는 불완전 절제의 위험성이 높

다(Table 1).

Table 1의 보고에서 전체 29건의 충수절제를 받은 환자 

중 3건에서 추가적인 수술을 시행하였다. 추가적인 수술의 주

된 이유는 불완전한 절제연이였다. 이중 1예에서 림프절 전이

가 확인되었다. NET의 크기에 대한 기술이 없는 보고를10 제

외한 24명에 대한 환자에서 충수 NET의 크기는 1 cm 미만이 

15명(62.5%)으로 가장 많았고 1 cm 이상 2 cm 미만인 경우

가 8명(33.3%), 2 cm 이상인 경우가 1예에서 보고되었다. 크

기가 1 cm 미만인 환자에서는 모두 충수절제술만 시행하였으

나 크기가 1 cm 이상인 경우에는 3명의 환자에서 절제연의 

양성소견을 보여 추가적인 수술을 시행하였다. 추가적인 수술 

진행의 여부는 크기도 중요하지만 NET의 위치가 충수의 기

저부에 위치하여 불완전한 절제로 인한 절제연의 안정성이 가

장 중요한 변수였음을 알 수 있었다.

위의 보고에서 NET의 재발을 보고한 경우는 없었다. 그러

나 대부분의 추적기간이 평균 11-31개월로 짧아 재발 여부를 

정확히 판단하기는 힘들 것으로 생각된다. NET의 특성상 천

천히 자라며 많은 보고에서 보다 장기적으로 추적 검사를 시

행하는 것을 권유하고 있기 때문에, 특히 1 cm 이상의 충수 

NET에서 충수절제술만으로 끝낼지에 대해서는 많은 고민이 

필요할 것으로 생각된다.3

충수 NET의 크기가 1 cm 미만이거나 충수간막(mesoap-

pendix) 또는 림프혈관 침윤(lymphovascular invasion)이 없

다면 단순 충수절제술만 시행해도 충분하다는 것이 많은 연구

자들의 공통적인 의견이다. 그러나 크기가 2 cm 이상이거나, 

불완전 절제가 된 경우(절제연 양성), 충수간막이나 림프혈관 

침윤이 있는 경우에는 림프절 전이의 가능성이 높으므로 반드

시 우반결장 절제술과 같은 광범위 절제술이 필요하다.3,4

충수 NET에 대한 추가적인 수술이 필요한 경우 어떠한 수

술을 시행해야 하는지는 아직까지 명확한 기준이 없는 상태이

다. 현재 시행할 수 있는 수술방법에는 맹부 절제술(cececto-

my), 회맹부 절제술(ileocecectomy)과 우반결장 절제술(right 

hemicolectomy)이 있지만 일반적인 선암과 같은 형태로 림

프절 전이를 일으키는지에 대해서는 아직까지 논란이 많으며 

림프절 절제 범위에 대한 연구도 충분치 않은 상태이다. 하지

만 크기가 2 cm 이상인 충수 NET에서 약 30%까지 림프절 

전이가 발생할 수 있기 때문에 가급적 크기가 큰 경우에는 

회맹부 절제술보다는 우반결장 절제술을 시행할 것을 권유하

고 있다.4

유사분열지수와 Ki-67 지수를 통해 악성도를 결정하는 

ENETS/AJCC (European Neuroendocrine Tumor Society/ 

American Joint Committee on Cancer) grading system에 

따라 악성도가 높은 경우(Grade 3; 유사분열지수 20＞10 

HPF, Ki-67 지수 ＞20%)라면 원격전이의 가능성이 높아 광

범위한 수술 절제 여부를 결정하기 비교적 용이하나, 유사분

열지수가 10 HPF당 2개 미만이고 Ki-67 지수가 2% 이하의 

Grade 1 NET라면 종양의 크기, 위치, 그리고 침윤 깊이 등 

많은 인자를 고려하여 치료를 결정해야 한다.6 이 증례의 환자

는 비교적 어린 나이에 Grade 1 NET에서 림프절 전이가 동

반된 비교적 드문 경우로 종양의 악성도는 낮았지만 절제연 

양성이라는 조직학적 소견이 있어 광범위한 수술 절제를 결정

하고 전이된 림프절을 제거할 수 있었다.

직장 NET와 달리 대부분의 충수 NET의 경우에는 다른 위

장관계 NET에 비하여 대부분 1 cm 미만의 작은 크기이며, 

특히 급성 충수염과 같이 염증이 동반된 경우가 많아 수술 
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전 시행하는 복부 CT나 초음파 등의 검사에서 충수 NET로 

진단되는 경우는 매우 드물다. 또한, 수술 중에도 충수 점액낭

종(appendiceal mucocele)과 같은 다른 종양성 질환에 비해 

진단이 어려워 정확한 절제가 불가능한 경우가 많으므로 불완

전한 수술이 될 가능성이 높고, 이로 인하여 재수술의 가능성

도 높아지게 된다.1,4,5,9,10 따라서, 다른 부위의 NET와 달리 

충수 NET에서는 악성도 및 크기도 중요하지만 종양의 정확

한 위치가 치료방법을 결정하는 데 더욱 중요하며, 특히 NET

가 충수의 기저부에 위치한 경우에는 충수절제술이나 맹부절

제술보다는 적극적인 광범위 우측 대장절제술이 필요할 것으

로 생각된다.

결론으로 NET는 종양학적 특징상 일반적인 대장암에 비해 

천천히 자라며 전이와 재발이 비교적 느린 특징을 보인다. 충

수에 생긴 NET의 경우 충수에 국한되었다면 단순 충수절제

만으로도 충분한 치료가 될 수 있다. 그러나 이번 증례와 같이 

어린 나이에서 발생한 NET의 경우 낮은 등급의 충수 NET라

도 림프절 전이가 일어날 수 있기 때문에, 환자의 나이와 NET

의 위치에 따라 단순 절제술만으로 치료하기보다는 적극적이

고 광범위한 림프절 절제를 동반한 치료를 고려해야 한다.
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