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원위 회장에 발생한 다발성 신경내분비종양
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Fig. 1. Abdominal CT showing homogeneously enhancing mass in the
distal ileum with multiple lymph node enlargement, small bowel 
mesentery and mesenteric haziness (arrow).

증례: 57세 남자가 타병원 건강검진 중 촬영한 복부 전산화

단층촬영에서 회장의 종양이 의심되어 정밀검사 및 치료를 위

해 내원하였다. 환자는 러시아인으로 호소하는 특이증상은 없

었다. 과거력에서 고혈압, 당뇨병 등은 없었고, 가족력에서 특

이 사항이 없었으며 음주 및 흡연은 하지 않았다. 내원 당시 

체온 36.8oC, 맥박 80회/분, 호흡 20회/분이었다. 복부 촉진 

결과 만져지는 종괴는 없었으며 압통이나 반발통도 없었다. 말

초혈액검사에서 백혈구 7,530/mm3, 혈색소 14.7 g/dL, CEA 

0.84 ng/mL, CA19-9 3.32 U/mL였다. 타 병원에서 시행한 

복부 전산화단층촬영 결과 원위 회장에서 균일하게 조영증강

되는 종괴와 다발성의 림프절 종대가 관찰되었다(Fig. 1). 다음

날 시행한 대장내시경검사에서 원위 회장 20 cm까지 특이소

견은 관찰되지 않았다. 내원 2일째 시행한 캡슐내시경검사에

서 원위 회장부에서 점막하 종괴가 관찰되었으며(Fig. 2), 내

원 3일째 시행한 양성자방출단층촬영검사(PET-CT)에서도 회

장에서 악성이 의심되는 과대사 종괴가 발견되었다(Fig. 3). 

PET-CT에서 원격전이가 없음이 확인되어 치료 및 확진을 위

해 회장의 구역절제술을 시행하였다. 수술소견에서 원위 회장

부의 주병변 외에도 1 cm와 1.8 cm의 종괴가 추가로 발견되

었으며, intraoperative enteroscopy를 통해 Treitz ligament

까지 추가병소 없음을 확인하였다. 조직검사 결과 현미경 소

견에서 World Health Organization (WHO) grade I의 고분

화 신경내분비종양에 합당한 소견을 보였고, 암세포는 장막하 

조직까지 침범하여 AJCC staging T3였으며 림프절은 19개 

중 8개에서 침윤이 있었다. 또한 mitotic count ＜2/10 HPF, 

Ki-67 index <2%, synaptophysin 양성, CD56 양성으로 최

종적으로 회장에 발생한 신경내분비종양 stage IIIb로 진단되

었다. 이후 환자는 러시아로 귀국한 상태이다. 
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Fig. 2. Capsule endoscopic finding. 
Luminal protruding masses were 
observed at the ileum.

Fig. 3. PET-CT showing 
hypermetabolic malig-
nancy in the ileum with 
multiple regional lymph 
node metastasis in the 
small bowel mesentery 
(arrow).

진단: 회장에 발생한 다발성 신경내분비종양

신경내분비종양은 amine precursor uptake and de-

carboxylation라고 지칭되는 신경내분비계세포종양에서 유래

된 것으로, 진단은 H&E 소견과 신경내분비세포의 일반 표지

자인 synaptophysin과 chromogranin A에 대한 면역조직화

학염색이 주로 이용되며 synaptophsyn이 chromogranin A

보다 세포의 분화에 관계없이 더 민감하다.1-3 WHO 2010년 

분류4에서는 췌장의 신경내분비종양도 내분비기원 상피세포

와 신경세포의 특징을 동시에 갖고 있으므로, 위장관의 신경

내분비기원의 종양과 같은 용어를 적용하여 췌장에서도 내분

비종양이라는 용어 대신 신경내분비종양이라고 통일하여 부

르게 되었다.5 즉 모든 장기에서 발생하는 신경내분비세포기

원 종양을 통칭하여 신경내분비종양으로 부르고 이를 고분화 

신경내분비종양(well differentiated neuroendocrine tumor), 

고분화 신경내분비암종(well differentiated neuroendocrine 

carcinoma), 저분화 신경내분비암종(poorly differentiated 

neuroendocrinecarcinoma)의 세 영역으로 구분하여 등급과 

장기에 따른 병기를 구분하고 산정하였다.6 이 종양은 단순한 

종양 자체에 의한 증상뿐만 아니라, 악성종양과 마찬가지로 

국소전이 및 원격전이를 일으킬 수 있으며 세로토닌, 카테콜

라민, 칼리크레인 등과 같은 호르몬성 물질을 만들어내어 카

르시노이드 증후군의 증상을 유발할 수 있다. 소화기에 발생

한 신경내분비암종은 잠정적으로 악성 가능성이 있고, 전이의 
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Fig. 4. The small intestinal wall showed five nodular masses, measuring up to 4 × 3 cm in dimension (A), and each of masses had grayish fish-fresh
like cut curface (B). (C) On microscope, the tumor was composed of uniform neuroendocrine cells with scant, lightly eosionphilic cytoplasm, 
arranged in nests and trabeculae (H&E, ×200). The tumor cells invaded through the muscularis propria into the subserosal tissue (inset). (D)
The tumor cells showed intense cytoplasmic immunoreactivity with chromogranin A (×200).

호발장기로는 림프절, 간, 골격 등이 있다.7 국내의 보고에서

는 서양과는 다르게 소화관에서 발생한 신경내분비종양 중 직

장에서의 유병률이 가장 높은 것으로 나타났으며(48%), 소장에

서의 유병률은 7.7%로 보고되었다. 10년 생존율은 고분화 신경

내분비종양에서 92.89%, 고분화 신경내분비암종에서 85.74%, 

저분화 신경내분비암종에서 34.59%로 나타났다.8

국내에서 가장 유병률이 높은 직장 신경내분비종양의 경우 

대부분 작고 국소적이며, 점막 또는 점막하층에 위치하고9 내

시경초음파검사가 진단에 유용한 도구로 사용된다. 점막 또는 

점막하층에 국한되고 크기가 1 cm 이하인 경우는 내시경 절

제로 치료할 수 있으나,9,10 크기가 1-2 cm인 경우의 적절한 

치료 방침에 대해서는 아직 논란이 있다.11 고유근층을 침범한 

경우(T2)에서도 림프절 전이가 없다면 transanal excision으

로 치료할 수 있다는 보고가 있으며12 이런 경우 transanal 

endoscopic microsurgery가 또 다른 옵션으로 이용될 수 있

는데, 제거하기 어려운 위치에 있거나 절제 단면에서 잔존 종

양이 양성인 경우 도움이 된다.13 크기가 2 cm 이상이고, 고유

근층 또는 그 너머로 침범한 경우 또는 림프절 전이가 있는 

경우는 저위전방절제술(low anterior resection), 또는 복회음

절제술(abdominoperineal resection)을 시행한다. 대장의 신

경내분비종양은 우측 대장에서 더 흔히 관찰되고, 국소적 진

행을 보일 때까지는 모르는 경우가 대부분이다. 대장 신경내

분비종양의 2/3 정도는 진단 당시에 림프절 또는 원격 전이를 

가진다고 하며,14 전이가 없는 대부분의 경우는 대장의 선암과 

마찬가지로 부분 대장절제술과 함께 국소 림프절절제술을 시

행해야 한다. 

이번 증례와 같은 소장의 신경내분비종양은 회장, 특히 회

맹판의 60 cm 이내에서 흔히 발견되며 크기에 상관없이 전이

의 가능성을 가지고 있다. 전이가 없는 경우 원발 부위의 소장

과 장간막을 절제해야 하며, 약 26%에서 다발성의 neuro-

endocrine tumours를 보이므로, 수술과 동시에 절제하지 않

는 부분도 검사하여야 한다.15 아직 정확한 결론을 내리지는 
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못하고 있지만, 소장의 신경내분비종양이 원격 전이를 보이는 

경우에도 장폐쇄, 출혈, 원발 병소로 인한 복통 등의 가능성을 

줄이기 위해 원발 병소에 대한 수술이 권유되기도 한다.16

췌장의 신경내분비종양과는 다르게 진행성의 위장관 신경

내분비종양에서의 화학요법에 대한 반응은 분명하지 않다. 

5-fluorouracil, streptozocin, doxorubicin의 단독 화학요법

은 전이성의 위장관 신경내분비종양에서는 높지 않은 반응률

을 보였다. Capecitabine (1,000 mg/m2, 14일간 하루 2회, 

3주 간격) 단독 요법을 이용한 2상 임상에서는 19명의 신경내

분비종양 환자(위장관 12명, 난소 1명, 미상 6명) 중 13명에서 

stable disease를 보였으며, 이중 4명에서는 12개월 이상 

stable disease를 보였다. Taxanes, topotecan, gemcita-

bine 같은 항암제들은 단독 요법에서 반응률이 낮았다.17 

이번 증례는 캡슐내시경으로 육안소견이 관찰된 신경내분

비종양으로, 근치적 절제수술을 통해 확진할 수 있었다. 
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