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서 론

췌장의 고형성 가유두상 종양은 10-20대

의 젊은 여성에서 호발하며 췌장의 다른 원

발성 종양과 비교하여 악성도가 낮고 예후

가 좋은 것으로 알려져 있다. Ky 등은 수술 

후 무병 생존기간은 평균 9.2년이며 전체적

인 무병 생존율은 90%로 보고하였다
1. 이 

종양의 근치적 절제술을 시행한 후 재발이 

매우 드물고 전이된 경우에도 전이병소를 

완전 절제하면 장기 생존이 가능하다고 보

고되어 있으며
2-4. 특히 소아 연령에서 진단

되는 경우 성인에 비해 더 예후가 좋다고 

보고되어 있다
2. 저자는 단일기관에서 소아

의 췌장의 고형성 가유두상 종양의 치료경

험에 대한 후향적인 분석 및 문헌 고찰을 

통하여 소아에서 발생한 췌장의 고형성 가

유두상 종양의 자연경과와 적절한 치료에 

대하여 알아보고자 본 연구를 기획하였다.

재료 및 방법

1996년 1월부터 2003년 1월까지 연세의대 

세브란스병원 외과에서 췌장절제술을 시행

한 췌장종양 중 병리학적으로 고형성 가유

두상 종양으로 확진된 16세 미만의 소아환

자를 연구대상으로 하였다. 대상 환자들의 

연령과 성별, 수술 전 증상, 수술 전 진단검

사 결과, 수술 소견, 수술 후 추적 관찰결과, 

재발 및 원격전이 여부, 생존 여부 등을 의

무기록 검토를 통해 후향적으로 분석하였고 

같은 기간 동안 고형성 가유두상 종양으로 

수술 받은 성인 환자군과 비교하였다. 

결 과

췌장 종괴에 대하여 절제술 후 병리학적

으로 고형성 가유두상 종양으로 확진된 환

자는 총 5명이었다. 이들의 남여비는 1:4로 

여자에서 호발하였고 수술 당시 평균 연령

은 13.8세(11-15세)였다. 주증상은 상복부 동

통과 복부종괴로 전예에서 상복부 동통을 

호소하였고 3예(60%)에서 복부종괴가 촉지

되었으며 증상 없이 우연히 발견된 예는 없
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Table 1. Pre-operative Characteristics

Age Sex Symptom  Trauma
 History Preop. evaluation Mass

location
Mass 

size (cm)

1 13 F Abd. pain, 
Palpable mass

No U/S, CT Tail 7×7×7 cm

2 15 F Abd. pain, 
Palpable mass

Yes* U/S, CT, NAB Head 7×6×6 cm

3 11 M Abd. pain, 
Palpable mass

Yes** U/S, CT Tail 10×8×4 cm

4 15 F Abd. pain No U/S, CT, ERCP, PET Head 5.5×6×4 cm

5 15 F Abd. pain No U/S, CT, MRCP Tail 3.5×3.5×4 cm

*s/p cystoduodenostomy due to the impression of post-traumatic pseudocyst, 3 years before 
**Sustain abdominal trauma during Taekwondo, 1 year before

었다. 2예(40%)에서 복부둔상의 과거력이 

있었다. 수술 전 시행한 생화학적 검사 상 2

명에서 혈색소/적혈구용적율 수치가 9.2 mg/ 

dL/28.5%(증례2), 9.2 mg/dL / 27.3 %(증례

3)로 빈혈소견을 보인 것 이외에 모든 환자

에서 황달이나 췌장염의 소견은 관찰되지 

않았으며, 생화학적 검사상 혈청 간기능검사 

수치 혹은 혈중 아밀라제, 리파아제 수치는 

정상범위에 있었고 췌장의 원발성 종양 표

식자 검사상 혈청 AFP, CEA, CA19-9는 정

상이었다. 모든 환자에 대하여 수술 전 복부 

초음파검사와 복부 전산화 단층촬영술을 시

행하였으며 종양의 췌관침습을 알아보기 위

해 내시경적 역행성 담도췌관촬영술(ERCP) 

혹은 자기공명 담도췌관촬영술(MRCP)를 시

행한 환자가 각각 1예 있었다. 수술 전 세침

흡인생검(NAB)을 시행한 경우 1예가 있었

다. 전이병소의 유무를 알아보기 위해 1예에

서 양전자방출 단층촬영술(PET)을 시행하

였다. 수술 전 방사선학적 검사에서 원격전

이나 주변장기로의 침윤이 발견된 경우는 

없었다. 병변의 췌장내 위치는 췌장의 두부 

2예, 췌장 미부 3예 있었다. 적출된 종괴의 

최대직경의 평균값은 6.8 cm (범위: 4.0-10.0

cm)이었다. 수술은 종괴가 췌장 두부와 경

부에 있는 2예에서 1예는 수술 소견상 십이

지장의 제 2,3부에 육안적인 침습성 병변을 

보여 유문부 보존 췌십이지장 절제술을 시

행하였고, 1예에서는 수술전 ERCP, PET등

을 시행하여 췌실질과 주췌관의 침범이나 

원격장기로 전이성 병변이 없음을 확인한 

후 종양의 단순 핵절제술(enucleation)을 시

행하였다. 종괴가 췌장의 미부에 있는 3예에

서는 원위부 췌장절제술을 시행하였으며 이

중 종양이 비문부(splenic hilum)까지 파급

되어 비장정맥과 유착된 경우가 1예 있어 

원위부 췌장절제술과 비장절제술을 시행하

였다. 병리 검사상 5예 모두 절제된 종양의 

절제 변연 부위에서 암세포는 발견되지 않

았으며 국소 임파선으로의 전이는 관찰되지 

않았다. 수술 후 1예(단순 핵절제술을 시행

한 증례)에서 수술 직후 경도의 췌장염이 
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Table 2. Operative Findings and Postoperative Data
Operation
name LN Metastasis Follow-up

(mon) Status Adhesion

1 Distal pancreatectomy - - 117 alive,NED

2 PPPD  0/24 - 86 alive,NED duodenum

3 Distal pancreatectomy
+ splenectomy 0/8 - 34 alive,NED Splenic hilum

4 Mass enucleation - - 12 alive,NED Deep
pancreatic

5 Distal pancreatectomy - - 49 alive,NED

Abbreviations: SPT; Solid pseudopapillary tumor, NED; No evidence of disease recurrence,
PPPD; Pylorus-preserving pancreaticoduodenectomy.

Table 3. Comparison of Clinical Characteristics between Childhood and Adult SPT, 
Department of Surgery, Yonsei University Medical Center, 1990-2005 (N=32)

Child (n=5) Adult (n=27) p-value
Mean Age at operation (yr) 13.8±1.8 32.0±10.9 0.001
Male : Female 1:4 (80 %) 3:24 (88.9 %) 0.581
Location 0.474

Head 2 (40.0 %) 12 (44.4 %)
Body 0 (0 %)  5 (18.5 %)
Tail 3 (60.0 %) 10 (37.0 %)

Predominant symptom 0.085
Asymptomatic 0 (0 %) 11 (40.7 %)
Abdominal pain 2 (40.0 %) 11 (40.7 %)
Palpable mass 3 (60.0 %)  5 (18.5 %)

Maximal tumor diameter 6.8±2.2 6.5±3.6 0.862
Adjuvant therapy 0 (0 %)  1 (3.7 %)
Recurrence or Metastasis 0 (0 %)  1 (3.7 %)*
*Die from the recurrent cancer after pancreatectomy, adjuvant chemotherapy and radio-
therapy

발생하였으나 보존적 요법으로 치료되었다. 

수술 후 출혈이나 췌장주위, 복강내 농양형

성 등의 합병증은 없었다. 수술 후 추적 관

찰기간의 평균값은 60개월(범위: 12-117개

월)이었으며, 수술 후 항암 화학요법이나 방

사선요법을 시행한 증례는 없었다. 마지막 

추적 관찰시 시행한 영상 진단학적 검사와 

신체검사상 환자들은 모두 국소재발이나 주

변장기로의 침습이나 전이성 병변없이 무병

생존하였다(표 1, 2). 같은 기간동안 본원에

서 고형성 가유두상 종양으로 수술받은 성

인 환자는 모두 27명이었으며(표 3) 통계적
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으로 유의한 차이는 없었으나 성인에 비하

여 소아의 경우 상대적으로 남아의 발생률

이 더 높았고 췌장 체부에 발생하는 증례가 

더 적었으며 무증상으로 우연히 발견되는 

경우는 없었다. 종양의 최대직경의 평균은 

성인과 큰 차이를 보이지 않았다.

고 찰

1959년 Franz
5
는 2세 남아의 췌장 종괴에 

대하여 췌십이지장 절제술을 시행한 후 처

음으로 유두상 낭성 종양(papillary cystic 

tumor)으로 분류하고 명명하였다. 이후로 소

아의 고형성 가유두상 종양에 대한 특징적

인 임상적, 병리학적 패턴에 대한 여러가지 

증례가 보고 되었다
3,4,6-18. 다른 췌장의 원발

성 종양과 달리 매우 예후가 좋고 악성도가 

낮아서 이 종양이 췌장세포에서 기원한 것

인지 확인하려는 시도가 있었으며 면역조직

화학 염색법의 발달로 종양세포의 기원에 

대한 연구가 진행되고 있다. 종양에 대한 명

칭은 최근까지 계속 변화하였는데, 처음에는 

발견자의 이름을 따서 Franz씨 종양이라고 

명명되었으며
5, 이외에 유두상 낭성종양(pa-

pillary cystic tumor)
19
, 유두상 상피성 종양

(papillary epithelial neoplasm)
20등 다양하게 

명명되었다. 2000년도 WHO의 종양명칭의 

분류에서 고형성 가유두상 종양(solid pseu-

dopapillary tumor)으로 용어가 통일되었다
21. 

모든 췌장의 외분비성 종양의 약 1-2% 정

도로 발생하며
22 주로 10-20대 연령의 젊은 

여성에서 상복부의 종괴 촉지 혹은 상복부

의 동통의 임상증상을 보이며 이외에 복부

팽만감, 소화불량, 상복부의 압통을 나타낸

다. 영상 진단검사상 직경이 크고 피막이 잘 

형성된 췌장내 난원형의 종괴의 형태를 보

인다. 그러나 이 종양은 주로 췌장의 바깥쪽

으로 자라는 경향이 있으며 주췌관이나 췌

장 실질내로 자라는 경우는 드물기 때문에 

육안적인 황달이나 췌장염 증상은 드물게 

나타난다. 종양내 출혈에 의한 종양의 파열

로 혈복강이 생길 수 있다
23-25. 본 연구의 2

예에서 복부둔상의 과거력이 있었는데 소아

에서 특히 복부둔상 이후 발현되는 간헐적

이고 만성적인 복통 및 상복부 종괴가 촉지

되는 경우 외상성 췌장가성낭종 이외에 췌

장의 고형성 가유두상 종양을 반드시 감별

해야 한다. 조직학적으로 대부분 양성 혹은 

저악성도의 소견을 보이며 종괴 내부는 육

안적인 괴사, 출혈, 낭성 변화가 관찰된다
26. 

이 종양은 대체로 악성도가 낮고 오랜 시간

의 성장 기간동안 증상을 잘 일으키지 않으

며 십이지장, 비장, 간문맥 등으로 국소적 

침습이 가능하며 원격전이도 보고되어 있으

나 그 빈도는 매우 낮으며 원격전이가 발견

되는 경우에도 전이병소의 절제가 가능한 

경우 장기 생존이 가능하다
2
. 면역조직화학

적 염색 소견상 vimentin, cytokeratin, al-

pha-1-antitrypsin, alpha-1-antichymotryp-

sin 염색에 양성을 보이며, synaptophytin, 

chromogranine A 염색에 음성을 보이므로 

이 종양의 기원이 췌장의 내분비 계통이 아

님을 알 수 있으나, neuron specific enolase

에는 양성이므로 아직 논란은 있지만 내분

비 계통이나 외분비 계통으로 아직 분화되

지 않은 췌장의 줄기세포에서 기원한 미분

화된 세포라는 가설이 있다
27,28
. 고형성 가유

두상 종양은 수술 후 국소재발이나 원격전
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이가 드물게 보고되어 있으며 Nishihara 등
29-31
은 전이병소의 세포들의 공통점은 정맥 

혈관으로의 침습, 핵의 이형성, 높은 유사 

분열지수(mitotic index), 생괴사 세포둥지

(necrobiotic cell nest)의 관찰 등이 있다고 

주장하였으나 다른 연구 결과와 일치하지 

않는 경우도 있었다. 본 연구에서 알 수 있

었던 소아연령의 췌장의 가유두상 종양의 

특징은 첫째, 주로 10대 초반에 발현되어 다

른 췌장의 종양에 비하여 수술 후 예후가 

좋았고, 둘째, 수술소견상 주변장기로 침습

되거나 원격전이가 관찰되지 않아서 근치적 

절제술이 가능하였고 수술 후 장기간 무병

생존 하였으며, 셋째, 통계적으로 유의성을 

보이지는 않았지만 성인 환자군과 비교하여 

남자에서 상대적으로 호발하였고, 넷째, 환

아의 약 40%에서 복부 외상의 병력이 있었

다는 점 다섯째, 성인과 소아의 종양의 직경

이 유의한 차이가 없었다는 점이다(p=0.862). 

본 연구에서는 평균 60개월 동안 종양의 

재발없이 무병생존 하였으며 수술방법과 관

계없이 모두 생존 하였다. 하지만 이 종양은 

느리게 성장하는 종양이며 대상 환자의 추

적관찰 기간이 최소 12개월로 충분히 길지 

않으므로 향후 장기간의 추적관찰이 필요하

다고 생각된다. 

수술소견상 주변장기로 침습이나 원격전

이가 드물기 때문에 소아에서 가장 적합한 

종양의 절제범위에 대하여 논란이 있으나
2, 

통상적으로 광범위한 임파선 절제 및 인접

장기의 합병절제 등은 필요하지 않다. 원격

전이는 약 12-15%에서 발생하는데
32 간, 복

막으로의 전이가 가장 많고 전이병소에 대

하여 가능한 경우 절제하면 생존율이 높다

고 보고되어 있다
4
. 전이 병소에 대한 항암 

화학요법과 방사선요법의 효과에 대하여 아

직 명확하게 규명되어 있지 않다. Strauss 

등
33
은 상장간막 정맥과 유착된 절제 불가능

한 직경 15 cm의 췌장 두부의 고형성 가유

두상 종양에 대하여 6개월간 cis-platin과 5 

-FU 병합 항암 화학요법 후 종양의 직경이 

3.5 cm 으로 축소된 후 성공적인 종양의 절

제를 시행하였다고 보고하였고 Rebhandl 등
4은 종양절제 후 대망과 간, 비장, 복막에 전

이된 증례에서 전이병소를 진단할 때 마다 

전이병소의 수술적 제거와 ifosfamid, cispl-

atin, VP-16(ICE 요법)의 다약제 병합 항암 

화학요법으로 장기간 생존한 증례를 보고하

였다. Fried 등
34은 18세 여자환자의 절제 불

가능한 췌장의 고형성 가유두상 종양에 대

하여 6주간 4000cGy의 방사선치료 후 종양

의 완전관해를 보고하며 췌장의 고형성 유

두상 종양의 세포는 방사선감수성이 매우 

높다고 주장하였다. 또한 Shorter 등
29은 다

발성 간전이를 보이는 환자에서 종양의 조

직검사 후 단기간 동안 Tamoxifen을 투여

하였으며 수술 후 12년간 추적관찰시 병이 

더 이상 진행되지 않았다고 보고하였다. 이 

경우 환자가 장기간 생존한 원인은 Tamox-

ifen의 치료효과에 의한 것인지 종양의 자연

경과상 종양이 더 이상 진행되지 않는 것인

지 불분명하다. 한편 Alex 등
1은 수술 소견

상 췌장의 체부에 15 cm 크기의 고형성 가

유두상 종양이 있었으며 동시에 다발성 간

전이와 대동맥 주위의 임파선으로 전이가 

관찰된 15세 여자 환자의 증례를 보고하였

는데 췌장 아전절제술 후 항암 화학요법과 

방사선 요법에도 불구하고 수술 후 14개월 
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뒤 사망하였다. 이러한 다양한 예후에 대하

여 현재까지는 설명할 수 있는 방법이 없다. 

현재까지 보고된 증례들에서 알 수 있었

듯이 이 종양의 악성도가 낮으며 섬유성 피

막이 잘 형성되어 있으므로 국소적 침습이

나 원격전이가 없는 경우 종양의 국소절제

를 시도할 수도 있겠다. 그러나 수술 도중 

주변 췌장조직이나 대혈관으로의 침습이 확

실하다고 생각되면 종양의 췌장내 위치에 

따라서 두부에 있는 경우 유문부 보존 췌십

이지장 절제술을 시행하고 미부에 있는 경

우 췌장의 미부절제술 및 비장 절제술을 시

행하는 등의 적극적인 절제술이 바람직하다. 

Akiyama 등
35은 췌장 두부에 병소가 국한되

어 있는 경우 35% 정도에서 종양의 단순 

핵절제술을 시행하였으며 치료 성적은 광범

위한 췌장절제술을 시행한 경우와 비교하여 

차이가 없이 우수하다고 보고하였다. 종양이 

섬유성 피막에 잘 둘러쌓여 있고 췌장실질

의 바깥쪽으로 자라는 특성이 있으며 종양

의 양호한 특성 때문에
36-39
 본 연구 중 1예

의 환자처럼 수술 전 영상진단학적 검사(자

기공명 촬영술 혹은 양전자 단층촬영술)상 

주변장기 및 임파선 전이가 없음이 확인되

고 종양의 완전 절제가 가능하다고 예상되

는 경우 복강경을 이용한 종양절제술도 가

능하다고 생각된다.

종양이 여자에서 호발하는 원인에 대한 

가설로 사춘기에 접어들면서 시작되는 황체

호르몬수치의 변동으로 종양세포에 존재하

는 황체호르몬 수용체가 활성화되어 종양의 

성장이 일어난다는 가설이 있으나40 남성에

서 발생하는 경우 황체호르몬 수용체의 활

성으로는 설명을 할 수가 없다. 경구 피임제

의 복용과 관련성에 대한 연구 결과도 있지

만 객관적인 근거가 없다. Kosmahl 등
28
은 

면역조직화학적 염색상 고형성 가유두상 종

양이 난소의 상피성 종양과 매우 유사함을 

발견한 후 이 종양세포가 췌장세포에서 기

원한 것이 아니고 발생 초기에 생식기릉을 

이루고 있는 세포가 태아의 췌장세포에 인

접하여 부착된 후에 발생한 것이라고 주장

하였는데 흥미롭지만 아직 확인되지 않은 

가설이다. 최근 Chen 등
41은 이종양의 세포

질 내에서 멜라닌 소포를 발견한 증례를 발

표하였는데 그는 멜라닌이 신경릉에서 기원

하므로 이 종양세포가 신경릉에서 기원했을 

가능성이 높다고 주장하였다. 이 종양세포에

는 여성호르몬 수용체는 존재하지 않으나 

유방암에서 여성호르몬이 Cyclin D1을 매개

로 하여 암세포증식효과를 나타내는 것을 

생각해 볼때
42 이 종양의 성장과 여성호르몬

이 상관성이 있을 가능성이 높다. 현재까지 

알려진 바로는 종양세포의 기원은 불분명하

며 종양발생을 설명하는 분자생물학적 모델

로 Wnt 신호전달체계의 이상 혹은 β-cate-

nin 유전자의 3번 엑손의 변이로 인하여 핵

내에 β-catenin의 축적과 이를 매개로 하여 

c-Myc, cyclin D1등의 암발생 유전자의 활

성이 최근 각광받고 있다
43-46
. 이 종양이 외

상에 의한 파열을 제외하고 10세 이전에 진

단되는 경우는 매우 드물며 Levy 등
47이 보

고한 임신중에 급격히 성장하여 진단한 췌

장의 고형성 가유두상 종양의 증례를 고려

할 때 여성호르몬이나 황체호르몬은 이 종

양의 발생보다는 성장에 관여하는 것 같다.

고형성 가유두상 종양 환자가 복부외상의 

병력을 가지는 경우가 종종 있으며, 본 연구
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에서도 40%의 환자가 복부외상의 병력이 

있었다. 복부외상이 종양의 병인과는 무관하

지만 이 경우 고려할 점은 첫째 무증상의 

고형성 가유두상 종양이 복부외상으로 인하

여 종양내 출혈, 염증으로 인하여 크기가 급

격히 증가하여 임상적으로 발현을 할 가능

성이 있다는 것과, 둘째 소아나 사춘기 연령

에서 외상후 췌장의 가성낭종으로 진단된 

환자의 경우 고형성 가유두상 종양을 한번

쯤은 의심해 보아야 한다는 사실이다. 상기 

두 질환은 치료가 완전히 다르기 때문이다
48
.

Tetsuro 등
49은 Schwartz씨 방법50으로 계

산하여 이 종양의 배가시간(tumor doubling 

time)은 765일로 매우 느리게 성장하는 종양

이므로 예후가 좋다고 하였다. 이 종양의 성

장속도 대하여 Mulller-Hocker 등51은 β-ca-

tenin에 관한 언급은 없었지만 고형성 가유

두상 종양의 경우 다른 췌장의 악성종양에

서 관찰되는 P53, Ki67 과발현과는 달리 

Cyclin D1, D3의 과발현과 그로 인한 CDK

억제단백질 P21과 P27의 과발현에 의한 세

포주기 조절장애의 결과라고 하였다. Doba-

shi 등
52
은 세포증식에 관여하는 Cyclin D1

이 과발현 되면 오히려 세포고사를 촉진시

킨다는 연구를 하였다. 이러한 결과는 이 종

양의 좋은 예후를 설명할 가능성이 있으며, 

결론적으로 소아의 췌장에 발생한 고형성 

가유두상 종양에 대하여 술전 영상학적 진

단에 따라 광범위절제 및 국소절제 모두 외

과적 절제가 가능한 경우 환자의 장기생존

이 가능하였다. 그러나 고형성 가유두상 종

양은 저성장성 종양이므로 더욱 더 장기적

인 관찰이 필요하다고 생각된다. 

결 론

소아의 췌장의 고형성 가유두상 종양은 

10대 초반에 복통, 복부종괴 등의 임상적 증

상으로 발현되었으며 종양이 췌장에 국한되

어 적극적인 근치적 절제술 혹은 종양의 국

소절제술 모두 수술 후 무병 생존이 가능하

였다. 종양의 느린 성장속도와 병소의 재발

율 및 전이율을 고려할 때 더 장기간의 추

적관찰이 필요하다고 생각된다. 
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Treatment Experience of Solid Pseudopapillary Tumor of 

the Pancreas in Children

Seong Min Kim, M.D., Jung Tak Oh, M.D., Seok Joo Han, M.D., 

Seung Hoon Choi, M.D.

Division of Pediatric Surgery, Department of Surgery Yonsei 

University College of Medicine, Seoul, Korea

Solid pseudopapillary tumor (SPT) of the pancreas occurs most frequently in the 

second or third decades of life, and is prevalent in females. Unlike other 

pancreatic malignancy, SPT usually has a low malignancy potential. This study 

reviews our clinical experience and surgical treatment of pancreatic SPT. Admi-

ssion records and follow-up data were analyzed retrospectively for the period 

between January 1996 and January 2003. Five patients with a pancreatic mass 

were operated upon and SPT was confirmed by pathology in each case. The male to 

female ratio was 1: 4. The median age was 13.8 years. Findings were vague upper 

abdominal pain (n=5, 100%) and an abdominal palpable mass (n=3, 60%). The 

median tumor diameter was 6.8cm and the locations were 2 in the pancreatic head 

(40%) and 3 in the pancreatic tail (60%). Extra-pancreatic invasion or distant 

metastasis was not found at the initial operation in all five cases. A pylorus- 

preserving pancreaticoduodenectomy (n=1) and a mass enucleation (n=1) were 

performed in two patients of pancreatic head tumors. For three cases of tumors in 

pancreatic tail, distal pancreatectomy (n=2) and combined distal pancreatectomy 

and splenectomy (n=1) were performed. The median follow-up period was 60 

months(12-117month). During the follow-up period, there was no local recurrence, 

nor distant metastasis. Postoperative adjuvant chemotherapy or radiotherapy was 

not carried out. All five children were alive during the follow up period without 

any evidence of disease relapse. SPT of the pancreas in childhood has good 

prognosis and surgical resection of the tumor is usually curative.

(J Kor Assoc Pediatr Surg 12(2):221～231), 2006.

Index Words：Solid pseudopapillary tumor, Distal pancreatectomy, Splenectomy, Pylorus-preserving 

pancreaticoduodenectomy, Enucleation
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