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=Abstract=

Partial agenesis of dorsal pancreas with Castleman's disease 

in pancreatic tail area
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2
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Agenesis of dorsal pancreas is a very rare congenital anomaly which comes from the failure of 

development of the body and tail of pancreas in embryogenesis. Castleman's disease is a rare 

lymphoid tumor which usually occurred in the mediastinum, but it is very uncommon in the 

retroperitoneal pancreatic tail area. We report a case of partial agenesis of dorsal pancreas with 

Castleman's disease in pancreatic tail area, mimicking a pancreatic tumor. A 46-year-old woman 

was admitted to our hospital with intermittent abdominal discomfort for 2 months. Computed 

tomography, magnetic resonance imaging, and endoscopic retrograde cholangiopancreatography 

(ERCP) revealed a tumor at distal pancreatic tail area, short pancreatic duct, and absence of 

pancreatic body and tail. The surgical excision of the tumor revealed hyaline-vascular type 

Castleman's disease.(Korean J Med 71:80-85, 2006)
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서     론

배측 췌장 발육 부전증은 발생학적으로 배측 췌장의 

발생이 부분적으로 또는 완전하게 일어나지 않아서 생기

는 질환으로 배측 췌장 원기로부터 유래하는 췌장의 체

부와 미부가 형성되지 않는 췌장의 선천적 기형이다
1, 2)
.

배측 췌장 발육 부전증은 췌장 소도 세포가 주로 췌장

의 체부 및 미부에 위치하는 특성으로 인해 당뇨병과 

동반되는 경우가 흔하며, 다비장증(polysplenia) 등의 

선천적 기형과 동반될 수 있다
3)
. 또한 매우 드물지만 

고형 가유두상 종양(solid pseudopapillary tumor) 등이 

동반된다는 보고가 있어 췌장 발육 부전증이 진단될 때 

췌장 종양의 동반 유무를 확인하는 것이 중요하다
4)
.

Castleman 병은 1956년 Castleman 등이 육안적으로  
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Figure 1. Abdominal CT finding. On the contrary to the 
normal appearance of the head and neck of pancreas, 
about 5.6 cm sized mass lesion is found at the tail portion 
of pancreas (arrow). Between the head and the mass 
lesion, the body and tail of pancreas can not be traced. 

Figure 2. MRI finding. Mild edematous pancreatic head 
is shown but pancreatic body and tail is not found. The 
T1-weighted image shows well demarcated solid tumor 
like lesion with low signal intensity in pancreatic tail area 
(A). The T2-weighted image of mass shows relatively 
high signal intensity similar with renal cortex (B). 

흉선종과 유사하게 보이는 종격동 종양 중에서 여포 및 

모세 혈관의 증식을 보이는 특이한 림프절의 이상 비대

를 보고함으로써 처음 알려진 드문 질환이며
5)
 조직학적

으로는 초자혈관형(hyaline-vascular type)과 형질 세포

형(plasma cell type)으로 나누어 진다6). Castleman 병

은 70% 이상이 종격동에서 발생되지만 인체의 림프절이 

있는 부위는 어디에서나 발생 가능하여 후복막, 장간막, 

경부, 액와부, 골반강내 그리고 췌장 주위 등에서의 발생 

예가 보고되어 있다
6, 7)
.

저자들은 2개월간의 간헐적인 복부 불편감이 있는 환

자에서 배측 췌장의 부분 발육 부전증과 췌장 미부 위치

에 동반된 국소형 Castleman 병 증례를 경험하였기에 

이를 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증     례

환  자 : 육○선, 여자 46세

주  소 : 내원 2개월 전부터 발생한 상복부 불편감

현병력 : 5년 전 다른 병원에서 면역성 혈소판 감소

증 진단받고 prednisolone 5 mg 투여 받고 있었던 여자

로 내원 2개월 전부터 상복부 불편감 있어서 다른 병원 

내원하여 시행한 복부 전산화 단층촬영 결과 췌장 미부

에 종괴가 관찰되어 전원되었다.

과거력 및 가족력 : 특이사항 없었다.

이학적 소견 : 내원 당시 병색은 보이지 않았으며 의

식은 명료하였다. 혈압은 130/70 mmHg, 체온 36.6℃, 두

경부 소견에서 결막에 빈혈이나 황달 소견은 없었다. 흉

부 청진에서 호흡음은 깨끗하였고, 수포음은 없었으며, 

심박동은 규칙적이었고, 심잡음은 들리지 않았다. 복부 

소견에서 장음은 정상이었고, 복부팽만이나 압통은 없었

으며, 간이나 비장은 촉지되지 않았다. 사지나 피부에는 

특이소견 없었다. 

검사실 소견 : 말초혈액 검사에서 백혈구 7,480/mm
3
, 

혈색소 14.9 g/dL, 혈소판 46,000/mm
3
이었다. 혈청생화

학 검사에서 공복 혈당 83 mg/dL, 총 단백량 7.5 g/dL, 

알부민 4.6 g/dL, AST 19 IU/L, ALT 9 IU/L, alkaline 

phosphatase 105 IU/L 및 총 빌리루빈 0.6 mg/dL이었

다. 종양표지자 검사에서 혈청 CA 19-9 6.5 U/mL, CEA 

0.65 ng/mL로 정상 범위였다.

방사선학적 소견 : 흉부 방사선 검사는 정상이었고, 

A

B
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Figure 4. Gross finding of the specimen. The excised 
specimen demonstrates well circumscribed ovoid soft to 
firm solid mass attached with fibroadipose tissue. The 
mass measures 5×5×3.5 cm. The cut surface of mass is 
relatively homogeneous, pinkish and multinodular.

Figure 3. ERCP finding. ERCP shows a short pancreatic 
duct without visualization of pancreatic duct of body and 
tail and contrast dye has flown retrogradely into 
accessory pancreatic duct.

다른 병원에서 시행한 복부 전산화 단층촬영에서 췌장

은 두부만이 관찰되었으며 체부와 미부는 관찰되지 않

았다. 그러나 췌장 미부 위치와 비문부에 인접하여 5.6×

3.2 cm 크기의 균등하게 조영 증강이 되는 종괴가 관찰

되었다(그림 1). 자기 공명 영상촬영 및 자기 공명 담췌

관 검사에서도 복부 전산화 단층촬영 검사와 동일하게 

췌장 체부와 미부가 관찰되지 않았고, 췌장 미부 위치와 

비문부에 인접한 비교적 경계가 뚜렷한 종괴가 관찰되

었다. 종괴는 T1 강조영상에서 낮은 신호 강도를 보였으

며 T2 강조영상에서는 신장의 피질과 비슷한 정도의 상

대적으로 높은 신호 강도를 보였다(그림 2). 복부 전산화 

단층촬영과 자기 공명 영상촬영상 부비장, 부신 종양, 중

간엽에서 기원한 종양 그리고 림프절 증식 등을 감별해

야 할 필요가 있었다.

다비장증 감별을 위해 시행한 heat damaged RBC 

spleen scan에서 이상소견은 보이지 않았다. 내시경적 

역행성 담췌관 조영술 결과 담도에는 특이소견 없었으

나 췌장 체부와 미부의 췌관은 조영이 되지 않았으며 부

췌관은 관찰되었다(그림 3).

치료 경과 및 조직 검사 소견 : 복부 전산화 단층촬

영, 자기 공명 영상촬영, 내시경적 역행성 담췌관 조영술 

결과 배측 췌장 부분 발육 부전증과 췌장 체부 췌관의 

협착에 의한 췌장의 체부와 미부의 위축 등을 감별할 필

요가 있었다. 그리고 비문부에 인접한 종괴가 췌장 미부

가 있어야 할 자리에 위치하고 있어서 췌장 미부에 남아 

있는 췌장 조직에서 발생한 섬세포종, 부신 종양, 림프종 

또는 다른 중간엽 종양 등을 감별하기 위하여 입원 10일

째 개복하여 종괴를 제거하고 동시에 면역성 혈소판 감

소증 치료를 위해 비장 적출술을 시행하였다. 수술 소견

상 복강내에 복막 유착 소견과 복수는 없었으며 비장을 

적출한 후 왼쪽 신장의 위쪽으로 췌장과는 분리되어 있

는 섬유지방 조직에 붙어 있는 5×5×3.5 cm 크기의 비

문부의 종괴를 제거하였다. 종괴에 대한 조직병리 검사 

결과 비장은 특이소견 없었으며, 정상 부신 조직을 포함

하고 있는 섬유지방 조직에 붙어 있는 분홍색의 균일한 

다결정성 종괴가 있었다(그림 4). 현미경적 소견상 종괴

는 Castleman 병, 초자혈관형 소견을 보였으며 섬유지

방 조직내에 췌장 소도 세포는 관찰되지 않았다(그림 5). 

환자는 수술 후 합병증 없이 전신 상태 호전되어 퇴원하

였으며 현재 외래에서 추적관찰 중이다. 

고     찰

췌장은 십이지장의 내배엽 표면에서 기원하는 배측 

원기와 복측 원기에서 발생한다. 임신 7주경에 복측 원

기는 왼쪽과 뒤쪽으로 이동하여 배측 원기와 융합되게 

되며 복측 원기는 췌장 두부의 하부와 구상돌기를 형성

하며 배측 원기는 췌장 두부의 상부, 체부 그리고 미부
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Figure 5. Microscopic finding of the specimen. Numerous hyalinized follicles with small germinal center and 
interfollicular capillary proliferation are seen. This finding is compatible with Castleman's disease, hyaline-vascular type 
(A: ×40, B: ×100).

를 형성하게 된다. 배측 원기의 췌관과 복측 원기의 췌

관이 융합하여 주췌관을 형성하게되고 이는 주유두를 

통하여 십이지장으로 개구되며 배측 원기의 췌관의 근

위부는 부췌관을 형성하여 부유두를 통하여 십이지장으

로 개구된다8, 9). 췌장은 이러한 복잡한 발생 과정으로 인

해 분할췌, 윤상췌장, 이소성 췌장 그리고 배측 췌장 발

육 부전증과 같은 여러가지 선천성 기형을 일으키게 된

다10-13). 배측 췌장 발육 부전증은 췌장의 배측 원기가 정

상적인 발생 과정을 거치지 않은 것으로 췌장의 체부와 

미부가 존재하지 않으며 이는 배측 췌장 완전 발육 부전

증과 부분 발육 부전증으로 다시 분류된다. 부유두, 부췌

관이 보존되어 있을 경우에는 부분 발육 부전증으로 그

렇지 않을 경우에는 완전 발육 부전증으로 정의한다
1)
. 

배측 췌장 발육 부전증의 정확한 발생 빈도는 알려져 있

지 않으나 그 발생 빈도가 매우 낮은 것으로 알려져 있

으며 특히 배측 췌장의 완전 발육 부전증은 매우 드물

다. 전세계적으로 지금까지 배측 췌장 완전 발육 부전증

은 단지 14예만 보고되었으며
2)
 국내에서는 부검에서 보

고된 예가 1예 있었으며
14)
, 배측 췌장 부분 발육 부전증

이 1예15) 그리고 배측 췌장 완전 발육 부전증이 1예 보

고된 바 있다
16)
. 

배측 췌장 발육 부전증은 복부 전산화 단층촬영을 통

하여 췌장의 체부와 미부가 존재하지 않는 것을 확인하

고 내시경적 역행성 담췌관 조영술을 통하여 췌관의 양

상과 부췌관과 부유두의 존재 여부를 확인함으로써 개

복술이나 부검 없이 진단하는 것이 가능하다15). 그러나 

영상학적 검사로 배측 췌장 발육 부전증과 췌관 협착과 

같은 후천적 원인에 의한 췌장 체부와 미부의 심한 위축

을 확실히 감별하기는 어려우며 감별 진단을 위해서는 

개복술을 시행하고 조직 검사를 통해 체부와 미부가 있

어야 할 위치의 지방 조직 내에 남아 있는 췌장 조직이 

없음을 확인하는 것이 도움이 될 수 있다
3)
.

Castleman 병은 1956년 Castleman 등이 특별한 증상 

없이 종격동에서 발생된 방사선학적, 육안적, 그리고 조

직학적으로 흉선종과 유사한 양성의 림프절 증식증 13

예를 처음 보고하였으며
5)
, 그후 여러 보고자들에 의해 

혈관 여포성 림프절 증식증, 거대 림프절 증식증, 양성 

림프종, 혈관성 림프절 과오종 등으로도 명명되기도 하

였다
17)
. 

호발 부위는 70% 이상이 종격동에서 발생되지만 인

체의 림프절이 있는 부위는 어디에서나 발생 가능하여 

후복막, 장간막, 경부, 액와부, 골반강내, 그리고 췌장 주

위 등에서의 발생 예가 보고되어 있다6, 7). 국내에서는 후

복막에서 발견된 것은 지금까지 7례가 보고 되었으며 본 

증례와 같이 췌장 미부 주위에서 발견되어 췌장 종양과 

감별이 어려웠던 예는 아직 없었다. 

발생 원인은 아직 확실하게 밝혀지지는 않았으나 림

프절의 증식성 변화나 림프 조직의 과오종 형성, 만성 

염증, 자가 면역 기전 등이 원인으로 제시되고 있다17). 

조직학적으로는 1972년 Keller 등이 초자혈관형과 형

질세포형으로 구분하였는데 전자가 발생빈도의 90%를 

차지하며 종자 중심(germinal center)의 초자질 변화, 림

A B
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프소절 사이의 풍부한 모세 혈관 증식, 그리고 림프동

(lymph sinus)의 완전한 소멸이 특징적인 소견이다. 그

러나 후자의 경우 다양한 크기의 림프소절 사이로 성숙

한 형질세포가 침윤되어 있고 림프동의 소멸은 거의 관

찰할 수 없다
6, 17)
. 

국소적으로 분포하는 초자혈관형 Castleman 병의 경

우 수술을 통하여 치료가 가능하며 장기적인 추적 관찰 

결과 좋은 예후를 보이고 있다
6, 17, 18)

. 따라서 수술이 가

장 권장되는 치료이며 완전 절제가 불가능한 경우에도 

일부 절제만으로도 도움이 될 수 있으며 근치적 절제를 

위해 수술 범위를 무리하게 확장하는 것은 일반적으로 

권장되지 않는다
19)
.

Castleman 병이 췌장 미부 근처에서 발견되어 마치 

췌장 종양처럼 보였던 증례는 국내에서는 아직 보고가 

없으나 국외에서는 LeVan 등이 1례를 보고한 바 있다
7)
. 

그러나 LeVan 등이 보고한 증례는 본 증례와 같이 배측 

췌장 부분 발육 부전증을 동반하는 것은 아니었으며 본 

증례의 경우처럼 배측 췌장의 부분 발육 부전증이 동반

되어 췌장의 체부와 미부가 존재하지 않으면서 그 위치

에 마치 췌장 종양처럼 보이는 Castleman 병이 확인된 

예는 아직 보고된 바 없다. 

췌장 발육 부전증이 다비장증, 췌장암, 췌관내 유두상 

점액 종양(intraductal papillary mucinous neoplasm), 그

리고 고형 가유두상 종양 등과 동반되어 나타난 보고들이 

있어서 췌장 발육 부전증의 진단에 있어 췌장 종양의 동

반 유무를 확인하는 것이 중요하다고 알려져 있다
3, 4, 20)

. 

본 증례의 경우에도 영상학적 검사결과 배측 췌장의 부분 

발육 부전증에 동반된 췌장 종양, 그리고 췌장 체부 췌관

의 협착에 따른 췌장의 위축과 이에 동반된 췌장 미부의 

종양 등을 감별할 필요가 있어서 수술을 시행하였다.

이상과 같이 본 증례는 매우 드문 질환인 선천적 배

측 췌장 부분 발육 부전과 Castleman 병이 동시에 한 환

자에게 발견된 것으로, 종괴가 췌장 미부가 있어야 할 

자리에 위치하여 췌장 미부에서 발생한 종양과 감별하

기 위해 개복술과 조직 병리학적 검사를 시행하고 최종

적으로 선천적 배측 췌장 부분 발육 부전증에 동반된 췌

장 미부 위치에서 발생한 Castleman병으로 확진되었기

에 이를 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

요     약

배측 췌장의 발육 부전증은 배측 원기로부터 유래하

는 췌장의 체부와 미부가 형성되지 않는 매우 드문 췌장

의 선천적 기형이다. Castleman 병 역시 매우 드문 림프

절 종양으로 일반적으로 종격동에서 호발하나 후복막강

의 췌장 미부 위치에서 발견된 예는 흔하지 않다. 배측 

췌장 발육 부전증과 췌장 미부에 위치하는 Castleman 

병이 한 환자에서 동시에 발견된 예는 아직 보고된 바 

없다. 저자들은 췌장의 부분 발육 부전증이 있는 환자에

서 마치 췌장 미부의 종양처럼 보이는 Castleman 병을 

영상학적 검사와 수술 및 조직 검사를 통해 확진하였기

에 이를 보고하는 바이다. 

중심 단어 : 캐슬만 병, 췌장 부분 발육 부전증
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