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서      론

  췌장의 고형 및 유두상 종양(solid and papillary 

epithelial neoplasm)은 소아에서 보기 드문 양성 종

양으로 1959년 Franz
1)에 의해 papillary tumor of 

pancreas-benign or malignant로 처음 기술되었다. 소

아에서의 발생은 매우 드물며 주로 10세에서 35세

사이의 여성에서 호발한다. 췌장 후미부에 주로 위

치하며 국소적인 침범을 보이나 전이는 매우 드물

다. 육안적으로 비교적 경계가 분명한 둥근 종괴로 

절제 단면은 출혈 및 괴사의 소견을 보이며 완벽

하게 제거할 경우 예후는 양호한 것으로 알려져 

있다. 병인은 아직 잘 모르나 유전적 요소, 호르몬 

인자의 관여 등이 제시되고 있다
2,3).

  저자들은 갑자기 발생한 간헐적인 복통 및 복부 
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종괴를 주소로 내원한 14세 여아에서 췌장의 고형 

및 유두상 종양 1례를 경험하였기에 문헌고찰과 

함께 보고하고자 한다.

증      례

  환  아: 오○○, 14세, 여아

  주  소: 복부종괴 및 복통

  과거력 및 가족력: 특이 사항 없음

  현병력: 평소 건강히 지냈으며 내원 7일 전 복부

에 종괴가 촉지되고 간헐적인 복부 동통이 동반되

어 내원하였다.

  이학적 소견: 내원시 체온 36.5
oC, 맥박수 90회/

분, 호흡수 20회/분, 혈압 100/60 mmHg, 피부나 공

막에 황달소견은 없었고, 복부 촉진상 상복부 중앙

에 7×7 cm의 둥글고 경한 압통을 동반한 표면이 

매끈하고 단단한 종괴가 만져졌다.

  검사 소견: 내원시 말초 혈액소견은 혈색소 11.7 

g/dL, 적혈구 용적 34%, 백혈구수 5,900/mm
3 
(분절 

중성구 53%, 림프구 38%), 혈소판수 276,000/mm
3

이었다. 소변검사는 정상 소견을 보였으며, 적혈구 

침강속도는 19 mm/hr, C-양성단백은 음성이었다. 

혈액 화학 검사상 혈당 80 mg/dL, BUN 10 mg/mL, 

크레아티닌 0.38 mg/mL, 총단백 6.9 g/dL, 알부민 

4.0 g/dL, AST 15 IU/L, ALT 8 IU/L, amylase 106 

IU/L, lipase 848 IU/L, total bilirubin 0.4 mg/dL, 

direct bilirubin 0.1 mg/dL, alkaline phosphatase 533 

IU/L, LDH 303 IU/L, CEA (carcinoembryonic anti-

gen) 0.80 ng/mL (정상＜2.5 ng/mL), CA19-9 15.7 

IU/mL (정상＜37 IU/mL)이었다.

  방사선 소견: 흉부 X-ray 촬영상 정상 소견을 보

였으며, 단순복부 X-ray 촬영 소견에서 상복부 중

앙에 종괴 음영이 관찰되었고 석회화 소견은 없었

다. 복부 초음파 검사에서 췌장의 두부에 에코음영

이 증가된 종괴가 관찰되었고, 신장과 간, 비장에

는 특이소견은 없었다. 복부 CT 검사상 췌장의 두

부에 7×6 cm 크기의 경계가 명확한 저음영의 둥

근 종괴가 있었으며 종괴 내부에 약간 고음영의 

고형부분이 포함되어 있었으며 다른 임파절 종대 

소견은 보이지 않았다(Fig. 1).

  수술 소견: 입원 7일째 전신 마취 하에 수술을 

하였으며, 직경 7×6 cm의 종괴가 췌장 두부에 위

치하고 있었다. 종괴는 위의 전정부 후벽과 유착되

어 있었고 췌장의 다른 부위는 정상이었으며 주위

에 임파절 종대소견과 주위 장기로의 전이소견은 

없었다.

  병리학적 소견: 적출된 종괴는 육안적으로 경계

가 분명하고 피막이 있는 구형으로, 크기 7×5 cm, 

무게 50 gm이었으며, 종괴 내부에 심한 출혈성 소

견과 괴사 소견을 보였다(Fig. 2). 조직학적으로 종

양세포가 혈관주위로 형성한 유두상 형태와 여러 

종양세포가 모여서 층을 형성한 고형질 형태가 관

찰되었으며 종괴를 이루는 종양 세포의 세포질은 

호산성을 보였다(Fig. 3).

  치료 및 경과: 환아는 조직 검사상 고형 및 유두

상 췌장종양으로 진단 받고 종괴절제술 및 Roux- 

en-Y 췌장공장문합술(pancreaticojejunostomy)을 시

행 받은 후 외래로 추적 관찰 중으로 재발 소견은 

나타나지 않고 있다.

고      찰

  고형 및 유두상 종양은 젊은 여성에서 호발하고 

대다수가 양성 경과를 보이나, 극소수에서 재발이

Fig. 1. CT scan shows a well-marginated hypodense 

round mass in the head of the pancreas. The mass is 

large, about 7×6 cm sized with some ill-defined 

enhancing solid internal portion.
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나 전이를 보인다. 발생부위는 췌장의 두부나 체부

보다 후미부에 주로 위치한다. 이 종양은 육안적 

또는 현미경적 소견에 따라 고형 낭종성 종양

(solid-cystic tumor), 유두상 낭종성 종양(papillary- 

cystic tumor), 고형 가유두상 종양(solid-pseudopa-

pillary tumor)으로도 불린다
4).

  췌장은 내분비선과 외분비선이 함께 존재하는 

기관으로 전체 용적의 84%가 외분비부, 혈관과 도

세포(duct cell)가 4%, 내분비부가 2%를 차지하며 

10%는 세포외 기질(extracellular marker)로 구성된

다. 외분비선은 중요한 4가지 세포인 외분비 포상 

세포(exocrine acinar cell), 중심샘­도관 세포(cen-

troacinar-ductular cell), 점액분비 세포(mucin-secre-

ting cell) 및 결체조직 세포로 구성된다. 이 중 포

상 세포가 췌장의 80% 이상을 차지하며 비활성화

된 소화 전효소(enzymatically inert proenzyme)를 분

비한다. 췌장 내분비 세포는 랑게르한스 섬(islet of 

Langerhans)에 위치하며 4가지의 주된 세포가 존재

하는데 glucagon을 생산하는 α세포, insulin을 생산

하는 β세포, somatostatin을 분비하는 δ세포, 췌장 

폴리펩티드(pancreatic polypeptide)를 생산하는 PP

세포가 있다
4). 종양의 원인은 알 수 없으나, 이 종

양이 소아에서는 매우 드물며 젊은 여성에서 호발

하여 유전적 요소나 호르몬 인자와 관련성이 있을 

것으로 추정된다. 종양의 기원세포는 아직 명확히 

밝혀지지 않았다. 보고자에 따라 상피성 또는 간엽

성(mesenchymal) 표식자(marker)를 나타내기도 하

고 때로는 외분비 또는 내분비 세포의 특징을 각

각 또는 함께 나타내기도 하여 다능성 간세포

(multipotent stem cell)에서 기원하였을 것으로 추정

Fig. 2. Gross finding. Pancreatic mass measures 7×5 

cm and weighs 50 grams. Cut section reveals a 

well-demarcated hemorrhagic, infarcted soft mass 

measuring about 5 cm in diameter.

Fig. 3. Microscopic finding of a solid and papillary epithelial neoplasm of the pancreas shows solid 

portion and pseudopapillae covered by several layers of epithelial cells (H&E, ×40).
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되고 있다2,3,5∼9).

  임상증상으로는 복부에 점차적으로 커지는 종괴

가 주증상으로, 복통, 빈혈, 발열 등이 동반될 수 있

으며 종괴가 췌장의 두부에 위치하는 경우에도 황

달은 드물다. 그 밖의 증상으로 구토, 요통이 있을 

수 있으며 외상으로 인한 혈복강이 올 수 있다
10∼12).

  방사선학적 검사상 초음파와 CT는 경계가 명확

하며 종괴의 안쪽으로 격막이 없는 고형 및 낭성 

종괴로 관찰되고 다양한 정도의 출혈성 퇴화

(hemorrhagic degeneration)를 보이며 석회화가 흔히 

관찰된다. 혈관조영술을 실시하면 주로 저혈관성

(hypovascular)이다. 방사선학적 검사소견이 특이적

이지는 않지만 진단에 도움을 줄 수 있다. 국소적

으로 십이지장, 간문맥에 전이하기도 하며 드물게 

원격 전이가 간, 폐, 피부에 발견되기도 하나 종괴

를 제거시 예후는 좋다
13,14). 본 증례에서도 CT소견

에서 뚜렷한 종괴가 관찰되었으며(Fig. 1) 국소적 

및 전신적 전이 소견은 볼 수 없었다.

  조직학적으로 섬유 피막(fibrous capsule)안에 고

형부분과 낭성부분이 관찰된다. 고형부분의 종양 

세포는 입방형 형태를 보이며 원형의 핵과 미토콘

드리아가 풍부한 호염기성 세포질을 갖고 있으며 

분화도가 낮다. 또한 이들 세포들은 혈관 분포가 

풍부한 혈관 주위의 교원질 조직에서 증가하며 혈

관에서 거리가 멀어질수록 퇴화되는 형태를 띈다. 

고형부분과 낭성부분의 사이에는 가유두상 형태

(pseudopapillary pattern)를 보이는데 고형, 유두상 

및 낭성부분의 정도는 출혈성 퇴화의 정도에 따라 

다르다
15,16). 유두상 형태는 혈관이나 미세한 섬유 

혈관성 줄기(minute fibrovascular stalks) 주위에 호

산성 세포질을 지닌 1∼2열의 세포 층을 이루어 

배열하며 고형 형태가 도세포 종양과 비슷하게 가

성 로제트 모양을 이루고 세포가 퇴화되어 낭포성 

형태를 나타낸다
17). 저자들의 증례에서도 이와 같

은 조직학적 소견을 확인할 수 있었다(Fig. 2, 3). 

종양세포는 대부분 Periodic Acid-Schiff (PAS) 염색

이나 alcian blue에 음성이며 상피세포 표식자(epi-

thelial marker), 신경내분비 표식자(neuroendocrine 

marker), 췌효소, 도세포 호르몬(islet cell hormones), 

CEA및 CA19-9 등의 발현에 대해서는 보고자에 따

라 다양한 결과를 보인다
5,7∼9,18∼20).

  전자 현미경상 종양세포는 둥글며 심하게 함입

된 세포핵이 관찰되고 세포질에는 미토콘드리아가 

풍부하며 특징적으로 다양한 크기의 오스미움 친

화성의 자이모겐 과립(osmiophilic, zymogen-like gran-

ule)을 볼 수 있는데 α1-antitrypsin의 축적물로 추

정되고 있다. 얇은 세포막과 형질내 세망체계가 관

찰되며 세포간 지상돌기로 연결되어 있고 골지체

가 작으며 내분비계통의 과립형태는 대부분에서 

나타나지 않는다
4).

  소아에서 감별 진단해야할 질환으로 특별한 증

상이 없이 췌장 종괴가 발견된 경우 무기능성 도

세포 종양(nonfunctioning islet cell tumor), 또는 췌

장 모세포종(pancreatoblastoma) 등을 고려해야 한

다
5). 무기능성 도세포 종양은 연장아에서 발생하

며 여성 호발성이 없다. 또한 낭포성으로 석회화를 

동반하고 내부 출혈을 보이기도 하며 간으로 전이

될 수 있다
13). 췌장 모세포종은 소아기의 병으로 

여성 호발성이 없고 고형 및 유두상 췌장 종양보

다 더 침습적인 종양으로 진단시에 흔히 간 전이

를 볼 수 있다
14).

  고형 및 유두상 종양의 치료로는 이 종양이 양

성 종양이므로 종괴의 위치에 관계없이 근치적으

로 종괴를 제거하는 것이 원칙이다. 수술방법은 부

위에 따라 췌절제술, 췌장 전단술, 췌 십이지장 절

제술 등이 주로 이용되며 방사선 요법은 보조치료

로 이용된다
21). 예후 면에서 Zinner 등22)은 7례에서 

수술 후 평균 10년 간 관찰하여 특별한 전이소견

은 없으며 Sanfey 등
23)은 6례에서 평균 7년 간 관

찰하여 재발한 경우는 없었다고 보고하였다. 종양

이 원위적 전이로 합병증을 유발한 경우가 아닌 

경우 수술로 종양을 제거하면 특별한 화학요법이

나 방사선 치료 없이 완치가 가능하다고 생각되고 

있다.

요      약

  저자들은 복부종괴가 촉진되고 간헐적 복부 동
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통을 주소로 내원한 14세 여아에서 복부 컴퓨터 

단층 촬영과 조직검사로 고형 및 유두상 종양으로 

진단하고 종괴절제술 및 Roux-en-Y 췌장공장문합

술(pancreaticojejunostomy)로 치료한 환아 1례를 경

험하였기에 보고하는 바이다.
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