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서 론

거대세포종양 은 간 갑상선 이하선(giant cell tumor) , , ,

폐 대장 자궁근육 심장 유방 등에서 발생하고, , , , 1 췌장에

는 매우 드물게 생기는 비내분비 악성종양이다 조직소.

견에 따라 다형 거대세포종양과 파골세포(pleomorphic)

모양 거대세포종양으로 나눈다 다형 거대(osteoclast-like) .

세포종양과 파골세포 모양 거대세포종양은 다른 세포에

서 기원하기보다는 같은 전구 세포에서 각각 다양하게

분화하여 형태 면역조직 전자현미경 소견이 서로 반대, ,

편에 위치한 하나의 스펙트럼으로 여겨진다 두 종류 거.

대세포종양의 특징을 살펴보면 먼저 다형 거대세포종양,

은 다형 단핵세포와 다핵의 거대세포로 구성된 육종 종

양으로 고도의 핵 이형성과 유사분열 세포의 비율이 높,

은 것이 특징이며 상대적으로 빈도가 많고 급격히 자라

서 예후는 췌장의 선암종과 유사하다 반면에 파골세포.

모양 거대세포종양은 년에 처음 보고되었는데1968 ,2 뼈

의 거대세포종양과 유사하고 다형 거대세포종양과 달리

뚜렷한 핵의 다형은 보이지 않으며 단핵 간질세포와 핵,

이 비교적 균일한 파골세포 모양 다핵 거대세포로 구성
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Osteoclast-like giant cell tumor of the pancreas is a very rare tumor. Despite their striking morphologic

resemblance to certain mesenchymal tumors of bone and tendon sheath, it has been suggested that these tumors

may arise from epithelial precursors. This unusual tumor presents in the 6th or 7th decade with a nearly equal

gender ratio. Pure forms of osteoclast-like giant cell tumor have a better prognosis because they have a

predilection to local spread, are slower to metastasize and rarely metastasize to lymph nodes, but these forms are

very rare. We present an osteoclast-like giant cell tumor arising in the body of the pancreas in a 71 year-old

male patient. The tumor was composed of two major cell types: atypical mononuclear cells and abundant

osteoclast-like multinucleated giant cells. Immunohistochemical studies showed that atypical cells were strongly

reactive for vimentin and focally reactive for cytokeratin. In contrast, the giant cells were immunoreactive for

CD68, but negative for cytokeratin. Three months later, the tumor size increased and liver metastasis was newly

developed. He died at 11 months after the diagnosis. (Korean J Gastroenterol 2005;45:441-445)
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되어 있다 일부에서 조직 소견에 췌장암종을 동반하고.

있어 예후는 좋지 않으나 순수한 형태의 파골세포 모양,

다핵 거대세포종양은 췌장암종과 달리 비교적 천천히 팽

창하며 성장하여 림프절 전이가 드물고 혈행 전이가 늦,

게 나타나서 예후가 상대적으로 좋다 하지만 방사선 치.

료나 항암화학요법에 잘 반응하지 않아 진단 당시 적극

적인 절제술이 필요하며 원격 전이가 나타나면 예후가

나쁘다 최근 저자들은 거대세포종양의 한 종류인 파골.

세포 모양 거대세포종양을 경험하여서 문헌고찰과 함께

보고한다.

증 례

세 남자가 내원 개월 전부터 시작된 좌상복부 동통71 5

을 주소로 내원하였다 내원 개월 전 타 병원에서 췌장. 4

미부암 진단 후 시험 개복술을 받았으나 종양이 복막과

위의 후벽 결장간막까지 침윤되어 절제술을 받지 못하,

였다 당시 조직생검은 시행하지 않았다 과거에 폐결핵. .

진단 후 년간 약물치료를 하였고 년 전 협심증으로1 , 10

관상동맥 우회술을 시행 받았다 신체검사에서 혈압.

맥박 회분 호흡 회분 체온120/70 mmHg, 70 / , 20 / , 36.5o 였C

다 공막에 황달은 관찰되지 않았고 복부에서 종괴는 촉. ,

지되지 않았으며 심와부 압통을 보였다 말초혈액검사에.

서 혈색소 백혈구10.1 g/dL, 5,280/mm3 혈소, 판 154,000/

mm3이었고 혈청생화학검사에서, AST/ALT 알26/37 IU/L,

카리 포스파타제 총 빌리루빈90 IU/L, 0.8 mg/dL, CA

이었다 내원 당시 시행19-9 80.5 U/mL, CEA 1.1 ng/mL .

한 흉부 단순방사선 촬영은 정상이었다 복부 전산화단.

층촬영에서 췌장의 체부와 미부에 크기의 팽창9×6 cm

종양이 관찰되었고 종양이 비장 동맥과 정맥을 둘러싸,

고 있었으며 복막전이가 관찰되었다 초음파 유도(Fig. 1).

하 조직생검을 시행하였다 병리 소견에서 종양은 비정.

형의 핵을 가진 단핵의 다형 세포 및 방추상 세포들로

구성되어 있고 그 사이에 조직구와 유사한 다수의 과염

색된 핵을 지닌 파골세포 모양 거대세포들이 비교적 풍

부하게 관찰되었다 파골세포 모양의 거대세포의(Fig. 2).

핵은 배경에 보이는 과염성 다형 종양세포의 핵과 달리

크기와 모양이 일정하고 십수 개의 핵들이 중앙에 불규

칙하게 모여 있어 파골세포와 형태가 동일하였다 면역.

조직화학 염색에서 cyto 에 단핵세포 일부분만 양keratin

성 파골세포 모양 거대세포 음성 에 단핵세포, , vimentin ,

파골세포 모양 거대세포 모두 양성 에 파골세포 모, CD68

양 거대세포 양성 단핵세포 음성 소견으로 췌장의 파골,

세포형 거대세포종양으로 진단하였다 하지만 조(Fig. 3).

직 진단방법이 수술에 의한 완전 절제법이 아닌 초음파

유도하 생검법에 의한 것으로 일부 선암종이 동반되어

있을 가능성을 완전히 배제할 수는 없었다 환자는 항암.

화학요법 등의 치료를 원하지 않아 외래에서 추적 관찰

하였고 진단 후 개월 째 시행한 복부 전산화 단층촬영, 3

에서 췌장의 종양은 로 크기가 증가하였고 새로12×8 cm

이 간전이 및 위 비장에 침범 소견이 관찰되었다 췌장, .

종괴 발견 후 개월째 위장 내로 침범된 종양에 의한11

출혈로 사망하였다.

고 찰

췌장의 거대세포종양은 등Sommers 3이 다형 암종 증례

를 처음 기술한 이래 다형 거대세포암종 육종양 암종 및,

Fig. 1. Abdominal CT findings. (A) A 9×6 cm sized, solid and partly cystic mass (arrow) which encases the splenic artery is shown at

the body and tail portion of the pancreas. The mass invades the stomach, splenic hilum and parenchyma of pancreas. (B) Three months

later, the mass size is increased to 12×8 cm (arrow) and liver metastasis is newly developed (arrowhead).
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방추 거대세포암종 등 여- (spindle and giant cell carcinoma)

러 이름으로 기술되어 왔다 이 종양은 췌장의 비내분비.

악성 종양으로 다양한 빈도로 보고되고 조직은 췌관 선,

암종과 뚜렷이 구분되나 그 외 조직 기원의 방추세포육,

종이나 거대세포암종과의 감별진단은 명확하지 않다.

거대세포종양은 조직 소견에 따라 다형 거대세포종양

과 파골세포 모양 거대세포종양으로 나뉜다.4 다형 거대

세포종양은 거대세포나 다형핵 거대세포를 포함하는 췌

장의 종양으로 미분화 암종 또는 역형 암종으(anaplastic)

로 분류되어 있고 이 경우 거대세포가 종양세포의 일부,

이다 다형 거대세포종양은 다형 단핵 세포와 다핵 거대.

세포를 가진 육종 종양으로 구성되며 예후는 췌장의 선

암과 유사하다 이와 달리 파골세포 모양 거대세포종양.

은 배경의 종양세포는 미분화 암종과 유사하지만 이외에

파골세포 모양의 거대세포가 출현하고 비종양 세포이며,

핵은 중심에 위치하고 개까지 보이면서 이형성이 뚜렷40

치 않다.5

두 종양 모두 선암종의 형태가 변형된 것으로 생각한

다 다형 거대세포종양은 일반적으로 상피세포에서 유래.

Fig. 2. Microscopic findings. The tumor is composed of two major

cell types: atypical mononuclear cells and abundant osteoclast-like

multinucleated giant cells. The atypical cells show eosinophilic and

partially granular cytoplasm, anisokaryotic, hyperchromatic nuclei

and prominent nucleoli. The osteclast-like giant cells lack features

of atypia (arrow) (H&E stain, ×200).

Fig. 3. Immunohistochemical findings. (A) The atypical cells are

focally immunoreactive for cytokeratin, whereas the osteoclast-like

giant cells are negative (cytokeratin, ×200). (B) Osteoclast-like

giant cells are immunoreactive for CD68 (arrow), whereas the

atypical cells are negative (CD68, ×200). (C) Both types of cells

are strongly postive for vimentin (vimentin, ×200).
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한 선암종의 육종화생으로 여겨진다 반면에 파골세포.

모양 거대세포종양은 두 종류의 세포로 구성되어 있고,

조직 기원은 다르며6,7 췌관 선암종과의 관련성은 많은

논란이 있다 일부 연구에서 세포질 내에. mucica 에mine

염색되는 공포들이 관찰되고 전자현미경 검사에선 일부

종양세포에서 미세융모와 간질세포 사이의 교소체(des-

및 세포질 내 점액과립이 관찰되어 췌관상피에mosome)

서 기원한 것으로 생각하였으나 교소체가 발견되지 않기

도 한다 많은 파골세포 모양 거대세포종양에서 국소 비.

정형 췌관 선 구조의 발견이나 선암종과 동반되어 발생

하는 것은 상피세포 기원을 뒷받침하지만 역형 세포의,

존재 뼈에서 발생한 거대세포종양과 매우 유사한 파골,

세포 모양 거대세포의 출현 종양세포들이 에 양, vimentin

성 반응을 보이는 점 어떤 종양은 상피세포 분화가 부족,

한 점 등은 중간엽 기원을 뒷받침한다 하지만 최근에는.

첫째 외에 도 발현하며 둘째 췌관, vimentin cytokeratin , ,

선암종에서처럼 그리고 가 발현되CK7, CK8, CK18 CK19

며 셋째, , K-ras 유전자 돌연변이가 파골세포 모양 거대

세포에는 없지만 췌관 선암종에서처럼 역형 세포 및 췌

관성분에서 관찰되며,8-10 넷째 조직구의 면역화학염색표,

지자인 백혈구 공통항원인 에 양성CD68, CD56, vimentin

반응을 보이는 거대세포의 출현 등이 확정적으로 보고된

다 현재 다형 거대세포종양과 파골세포 모양 거대세포.

종양은 다른 세포에서 기원하기보다는 같은 전구 세포에

서 각각 다양하게 분화하여 형태 면역조직학 전자현미, ,

경 소견이 서로 반대편에 위치한 하나의 스펙트럼으로

여겨진다 그러나 특이하게도 파골세포 모양 거대세포종.

양에서는 p53, p16, APC, DPC4 염색체 부위의 이종접합

소실(loss of heterozy 이나gosity) p53, p16 유전자 변이는

관찰되지 않는다.

파골세포 모양 거대세포가 종양세포인지 비종양 세포

인지는 논란이 있으며 그 역할도 불명확하다 현재는 종.

양성분에서 성장인자나 화학주성 사이토카인을 생산하

여 혈액 내 순환하는 단핵세포 체계의 전구세포를 증식

및 분화시킨다고 추측되며 비록 암종과 자주 관련되지만

비종양 반응 세포로 생각된다 이들 세포는 출혈이 발생.

한 주위에 많이 있으며 점액 낭선종에 동반되는 경우 더

많이 발견된다.

이런 이유로 파골세포 모양 거대세포종양의 명칭에 대

해서도 논란이 있다 어떤 저자는 이 종양을 거대세포암.

종 거대세포종양 또는 파골세포종으로 명명하나 거대세,

포는 종양의 악성부분이 아니어서 부적절하다 다른 저.

자는 면역조직화학 또는 전자현미경 검사에서 상피세포

분화의 부족을 기초로 하여 악성 섬유 조직구종(mali-

으로 분류하나 대개 거대세포gnant fibrous histiocytoma) ,

형의 악성 섬유 조직구종은 특징적으로 결절형태로 성장

하여 파골세포 모양 거대세포종양과 구별할 수 있다 더.

군다나 악성 섬유 조직구종은 췌장 선암종이나 점액 낭

종을 동반하지 않고 K-ras 돌연변이도 없다 그래서 파골.

세포 모양 거대세포를 가진 미분화 암종으로 명명하는

것이 세포 구성이나 공격적인 생물학 행동을 보이는 것

을 잘 설명하는 명칭으로 여겨진다 표본의 일부분에서.

만 명확한 상피세포의 분화가 관찰되므로 이런 종양을

잘 분류하기 위해서 가능한 많은 표본을 얻을 필요가 있

다.

파골세포 모양 거대세포종양이 림프절 전이가 드물고

혈행 전이가 늦게 나타나서 더 예후가 좋아 거대세포종

양과 구분해야 하지만11 반면에 간전이가 발견되면 예후

가 좋지 않다.12,13 비종양 반응 세포로 생각되는 파골세포

모양 거대세포 수가 예후와 관련이 있는지는 불확실하

다 파골세포 모양 거대세포암종은 독립적으로 발생하거.

나 일부에서는 상피세포 기원인 선암종이나, 7,9,14 점액 낭

선암종과15-18 동반하여 발생하는데 대개 선암종이 동반되

지 않는 순수한 형태의 파골세포 모양 거대세포종양이

더 좋은 예후를 보인다.19

파골세포 모양 거대세포종양은 매우 드물어 임상상이

잘 알려져 있지 않다 발병 연령은 세이고 남녀 비는. 60.8 ,

유사하며 주 증상은 복부 동통 복부종물 체중 감소 피, , , ,

로감 식욕 감소 황달이었다, , .20 대부분의 종양은 췌장의

두부와 체부에 발생하였다 진단 후 평균 생존은 개. 20.4

월이었다 파골세포 모양 거대세포종양은 다른 거대세포.

종양에 비해 팽창 성장 전이가 천천히 발생 림프절 전, ,

이는 드물어 예후는 좋다 수술 치료를 시행한 경우는.

이었고 그 외는 원격 전이로 인해 수술을 시행하지 못1/3

하였다 이번 증례의 경우는 발병 연령은 세였고 복부. 71

동통을 호소하였다 췌장의 미부에 종양이 발생하였고.

조기에 간전이가 관찰되었으며 진단 후 생존기간은 개11

월이었다 증례가 적어 치료에 대해 잘 알려져 있지는 않.

지만 수술 치료 외 다른 치료법은 효과적이지 못하다 뼈.

에 발생한 거대세포 종양처럼 방사선 치료에 효과가 있

을 것으로 기대되나 대개 진단 당시 종양의 크기가 커서,

방사선 조사 영역이 넓어져 소장에 미치는 부작용이 클

것으로 생각한다 상피세포에서 기원한다는 증거가 있거.

나 급격히 자라서 증상을 유발하거나 수술 후 절제면 양

성인 경우 방사선 치료나 항암화학요법을 시도해 볼 수

있겠으나 치료효과가 있었다는 보고는 없다 근치 절제.

술 후 림프절 전이가 없는 경우에는 방사선 치료나 항암

화학요법을 시행하지 않고 추적 관찰하기도 한다 일반.

적으로 선암종보다 예후가 좋은 것으로 알려져 왔으나

림프절 전이가 없고 근치 절제술이 이루어진 경우에 한
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하며 생존기간이 개월에서 년으로 매우 다양하다4 10 .
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