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Paraganglioma of the Pancreas Metastasized to the 
Adrenal Gland: A Case Report

Kwang Yeol Paik, M.D.

Department of Surgery, Kepco Medical Foundation, Hanil General Hospital, Seoul, Korea

Paraganglioma is a rare neuroendocrine tumor arising from the neural crest, which includes tissues such as the 

adrenal medulla, carotid and aortic body, organs of Zuckerkandl, and other unnamed paraganglia. The head, neck, 

and retroperitoneum are the most common sites for paraganglioma. However, paraganglioma of the pancreas is 

extremely rare. We report our experience of this rare disease. A 70-year old female patient admitted for a pan-

creas tail mass detected by computed tomography (CT) scan checked for vague left flank pain. CT with contrast 

enhancement showed a 4.2-cm heterogeneously enhanced lesion in the tail of the pancreas. A well defined ovoid 

shape mass in left adrenal gland was suggested adenoma. Distal pancreatectomy with left adrenalectomy was 

performed. Any lymph node enlargement was not found. Pancreas mass did not invade adjacent organ. 

Microscopic examination with pancreas and adrenal gland revealed that the cells were arranged in a characteristic 

Zellballen pattern. Immunohistochemical staining revealed positivity for neuron-specific enolase, chromogranin A, 

synaptophysin, and S-100 protein. On the basis of these findings, we diagnosed the tumor as a paraganglioma of 

the pancreas and adrenal gland. We report the first case of pancreas paraganglioma in Korea. (Korean J Gas-

troenterol 2009;54:409-412)
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서      론

  2004년 세계보건기구의 정의에 의하면 갈색세포종(pheo-

chromocytoma)으로 분류되는 부신의 교감신경절종이 곁신

경절종(paraganglioma)의 대부분을 차지하고 있고, 부신 외 

곁신경절종은 교감, 부교감 신경절의 크롬친화세포(chro-

maffin cell)에서 기원하는 신생물이며,
1 이는 주로 두경부의 

부신경절과 후복막강의 대동맥에 연하여 있는 신경절, 특히 

하장간막 동맥(inferor mesenteric artery) 근처의 Zukerkandl 

기관에서 발생한다.
2 그러나, 췌장의 곁신경절종은 세계적으

로도 11예만이 보고되어 있는 매우 드문 종양이다.3 이에 본 

저자는 췌장과 부신에서 발생한 곁신경절종을 경험하였기

에 보고하는 바이다.
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Fig. 1. (A, B) Portal phase CT images showed a well-demar-

cated and heterogeneously enhancing mass (arrows) with a lobu-

lating margin in the tail of the pancreas. (C) CT image cranial 

to A and B demonstrated a low attenuating small nodular lesion 

(arrow) in left adrenal gland.

Fig. 2. A photograph of gross specimen obtained after distal 

pancreatectomy with splenectomy depicted a well-defined mass in 

the tail of the pancreas.

증      례

  70세 여자 환자가 내원 1개월 전 좌측 복부에서 옆구리에 

연하는 불편감으로 인해 내과에서 시행한 초음파와 복부 전

산화단층촬영에서 췌미부에 약 4 cm 크기의 종괴가 발견되

어, 외과를 방문하였다. 복부 전산화단층촬영에서 췌미부의 

종괴는 경계가 잘 그려지는 원형형태로 그 테두리가 비균등

하게 조영 증강이 되고 있는 고형 양상이었으며, 따라서 고

형 가성유두종양(solid pseudopapillary neoplasm), 췌장 내분

비 종양(neuroendocrine tumor), 췌관선암(pancreatic ductal 

adenocarcinoma) 등을 감별 진단하였다. 또한 좌측 부신에 

약 1.5 cm 크기의 경계가 분명한 약간 조영 증강되는 저음

영의 타원형 종괴가 있어 부신의 양성 종양으로 의심 되었

다. 복강내 림프절의 확대 소견은 없었다(Fig. 1). 말초혈액

검사는 백혈구 11,490/mm
3, 혈색소 10.9 g/dL, 혈소판 

640,000/mm
3로 백혈구 증가소견이 있었고, 혈청 생화학 검

사에서 총 빌리루빈 0.2 mg/dL, AST 14 IU/L, ALT 8 IU/L, 

아밀라아제 62 IU/L, 리파아제 34 IU/L로 정상 소견을 보였

다. 종양표지자 검사에서는 CA19-9 3.6 ng/mL, AFP 1.0 

ng/mL, CEA 1.2 ng/mL로 정상범위였다. 수술 절제술을 결정

하였고 췌미부 절제술과 좌측 부신 절제술을 시행하였다. 

육안 소견에서 췌장의 미부에 색의 경계가 불분명한 

5.5×4.4 cm 크기의 종괴가 있었으며 췌관의 침윤 소견은 없

었다(Fig. 2). 췌관과 십이지장, 담도의 육안 침윤 소견은 없

었다. 병리 진단은 H&E 염색에서 췌장과 부신종양에서 동일

하게 Zellballen 형태가 관찰되어 갈색세포종 또는 곁신경절

종의 진단이 의심되었으며, 면역조직화학 검사에서 neuron- 

specific enolase, chromogranin A, synaptophysin, and S-100 

protein 양성, Ki-67 음성으로 나와 췌장과 부신의 곁신경절

종으로 최종 보고하였다(Fig. 3). 환자는 수술 후 특별한 합

병증 없이 수술 후 12일째 퇴원하였고, 현재 술 후 12개월 

추적 CT에서는 복강내의 재발이나, 전이의 증거는 없으며, 

추가로 시행한 갑상선 초음파에서 정상소견을 보여 multiple 

endocrine neoplasia (MEN) type 2의 가능성은 떨어지며, 췌장

의 곁신경절종의 부신으로의 전이가 의심되는 상황이지만 

현재 재발 또는 전이의 증거가 없으므로 향후 지속적인 추

적 관찰이 요구된다.

고      찰

  곁신경절(paraganglia)은 특별한 신경능선 기원 세포(neu-

ral crest-derived cells)이며, 이는 교감, 부교감 신경절로 나뉘
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Fig. 3. Microscopic findings. (A) A microscopic photograph (original magnification ×200, H&E staining) showed that the tumor cells 

were arranged in a characteristic Zellballen pattern with anastomosing sheets around a delicate vascular network. (B) Immunohisto-

chemical staining revealed that cells were positive for neuron-specific enolase.

어진다.4,5 교감신경절은 척추주위 축을 따라 상경부신경절

(superior cervical ganglion) 주위의 경부부터 복부, 골반까지 

대칭으로 분포된다.

  2004년에 개정된 세계보건기구의 분류에 의하면 갈색세

포종은 신경능선에서 기원한 크롬친화세포나 부신수질에서 

발생하고, 부신 외 곁신경절종은 부교감신경절의 크롬친화

세포에서 발생한다고 정의하였으며, 갈색세포종은 “부신내

의 교감 곁신경절종”이라고 정의하였다.
6 부신 외 곁신경절

종은 전체 크롬친화세포와 연관된 종양 중 약 10-18% 정도

를 차지하는 드문 종양이다.
7,8

  대부분의 환자들은 종양의 덩이효과(mass effect)에 의한 

증상이나, 우연히 영상의학적인 진단에 의해 발견되며, 20%

의 환자에서만이 카테콜아민의 과다분비에 의한 증상을 보

이는데, 이는 주로 복강과 골반내에 분포하며, 두경부의 곁

신경절종의 경우에는 3.6%만이 이러한 증상을 보인다고 한

다.
9,10 이번 증례에서도 옆구리의 비특이적인 불편감으로 시

행한 복부초음파에서 우연히 종양이 발견되었으며, 카테콜

아민 과다분비에 의한 증상은 없었고, 환자는 술 전 신체 검

사에서 고혈압, 심계항진, 빈맥을 나타내지 않았다. 따라서 

술전에는 진단이 어렵고, 단지 다른 췌장 종양으로 보였다. 

이러한 곁신경절종의 치료는 외과 절제술이며, 대부분의 종

양은 양성이므로 완전 절제가 가능하다.
9

  췌장의 곁신경절종은 극히 드물어, 세계적으로 최근까지 

11예만이 보고되었으며, 최근 일본의 보고에서 각 예를 정

리하였는데, 환자의 평균 연령은 64세였고, 45세에서 85세

까지 분포하였다. 이 중 5명이 남성이었으며, 7예에서는 췌

두부에 종양이 있었고, 3예에서 췌체부 또는 미부에 있었

다.
3 이번 증례는 70세 여성으로 췌미부에 있는 종양이었다. 

영상의학적인 진단에서 복부 단층촬영의 소견은 종양이 균

일한 조영증강을 보이거나, 종양의 중앙에서 저음영을 보이

는 종괴로 보였으며,3 이는 증상이 없는 경우라면 때로 가성

낭종이나 췌장 내분비종양과의 감별진단이 수술 전에는 어

렵다고 하였다.
11-14

  이번 증례는 술 전 복부 전산화단층촬영에서 췌미부의 종

괴는 테두리가 비균등하게 조영증강이 되고 있는 고형 양상

이었으며, 따라서 고형 가성유두종양(solid pseudopapillary 

neoplasm), 췌장 내분비 종양(neuroendocrine tumor), 췌관선

암(pancreatic ductal adenocarcinoma) 등을 감별 진단하였다. 

췌장 주위의 림프절 비대의 소견이 보이지 않으며, 수술시

야에서 술자에 의해 판단한 종양의 경화도가 췌관선암의 형

태는 아니어서 육안으로는 내분비 종양으로 보고 림프절 곽

청은 시행하지 않고 췌미부 절제술을 시행하였고, 부신의 

저음영의 타원형 종괴는 양성 종양으로 의심되어 수술 전에

는 수술 치료를 적극적으로 고려하지 않았으나, 병리 결과

를 확인하기 위하여 동반 절제를 시행하였다. 요약해서 이

번 증례는 수술 전 췌장의 종양과 부신의 양성종양으로 수

술을 시행 후 병리학적으로 부신 곁신경절종을 동반한 췌장

의 곁신경절종을 확진하여 이에 국내 처음으로 보고하는 바

이다.
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