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서   론1)

원발성 알도스테론증은 레닌 활성도와는 상관없이 지속

적인 알도스테론 과다 생성으로 인해 이차성 고혈압, 저칼륨

혈증, 대사성 알칼리증 등의 임상 양상이 나타나는 질환으로 

약 80% 정도가 알도스테론 분비 부신선종에 의해 발생하며 

약 20%가 양측성 부신 과증식에 의한 특발성 고알도스테론

증에 의해 발생한다. 매우 드물지만 또 다른 원발성 알도스

테론증의 원인으로 알도스테론 분비 부신피질암이 있을 수 

있는데 부신피질암 자체도 전체 악성종양의 0.05~0.2% 정
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도로 드물지만 알도스테론을 분비하는 부신피질암의 경우에

는 외국 문헌에 60여 증례가 보고되었고 국내에서는 1994년

에 1예가 보고된 이후 아직 보고된 바가 없을 정도로 희귀하

다[1]. 원발성 알도스테론증에 관한 국내논문에서도 대부분

의 원인이 알도스테론 분비 부신선종이나 양측성 부신증식증

에 의한 것이며, 알도스테론 분비 부신피질암에 의한 증례는 

앞에서 언급한 1예를 제외하고는 보고되지 않았다[2,3]. 저자

들은 두통 및 전신쇠약감을 주소로 내원하여 알도스테론 분

비 부신피질암에 의한 원발성 알도스테론증으로 진단된 1예

를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 
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ABSTRACT

Primary aldosteronism is a syndrome characterized by hypokalemic alkalosis and hypertension. Aldosterone- 

producing adenomas and bilateral adrenal hyperplasia are common causes of this syndrome. An aldosterone- 

producing adrenocortical carcinoma is a very rare cause of primary aldosteronism. Recently we experienced 

a case of an aldosterone-producing adrenocortical carcinoma.

A 41-year-old female was admitted for evaluation of a retroperitoneal mass. Because of hypokalemia and 

a history of hypertension, we evaluated the patient for primary aldosteronism. The high ratio of plasma 

aldosterone to renin activity suggested the possibility of the presence of primary aldosteronism. We performed 

adrenal vein sampling for differential diagnosis of an aldosterone-producing tumor from a retroperitoneal mass. 

The adrenal vein sampling showed that the primary aldosteronism was due to an aldosterone-producing tumor 

from the left adrenal gland. Surgical findings indicated that the retroperitoneal mass originated from the left 

adrenal gland and the pathological diagnosis for the mass was an adrenocortical carcinoma. In conclusion, the 

results from the adrenal vein sampling, as well as the surgical and pathological findings demonstrate that this 

case was an aldosterone-producing adrenocortical carcinoma. (J Kor Endocr Soc 23:56~61, 2008)
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주 소: 내원 1주 전부터 지속된 두통 및 전신 쇠약감

현병력: 환자는 10년 전 고혈압 진단 받고 경구 항고혈압

제 복용 중이던 자로 내원 1주 전부터 두통 및 전신 쇠약감 

있어 타병원 방문하여 시행한 검사상 저칼륨혈증 및 고혈압 

지속되어 시행한 복부 전산화단층촬영 결과 후복강 부위의 

종괴 소견 보여 본원으로 전원되었다.

과거력: 10년 전 고혈압 진단-경구 항고혈압제(amlodipine 

10 mg qd) 복용 중, 다른 항고혈압제나 이뇨제 복용의 과거

력 없음.  

가족력: 특이 사항 없음.

진찰 소견: 입원 당시의 활력증후는 혈압 139/69 mmHg, 

맥박수 69회/분, 호흡수 18회/분, 체온 37.2℃이었다. 환자는 

만성병색을 보였으나 의식은 명료하였으며, 지남력 장애는 

없었다. 전신 부종 소견 보이지 않았고, 결막에 빈혈 소견은 

관찰되지 않았으며, 공막에 황달소견은 없었고, 호흡음은 깨

끗하였고, 심음은 규칙적이며, 심잡음은 들리지 않았다. 복

부 청진에서 신동맥 부위에서 잡음은 들리지 않았고 장음은 

항진되지 않았으며 간이나 비장은 촉지되지 않았다. 양측 하

지의 함요 부종 소견 없었고 신경학적 검사에서 건반사는 

정상이었으며 그 외 특별한 이상 소견은 없었다. 

심전도상 U파는 관찰되지 않았고 정상 동성 리듬을 보였

으며, 심초음파검사 결과 중심성 좌심실비대 소견 있었으나 

좌심실 수축기능은 정상이었다. 

검사실 소견: 내원 시 시행한 말초혈액 검사상 백혈구 수 

9,600/mm
3 (중성구 68.6%, 림프구 20.9%, 단핵구 7.3%, 호

산구 2.7%), 혈색소 14.1 g/dL, 헤마토크리트 40%, 혈소판 

264,000/mm
3였다. 혈청 생화학검사상 무작위 혈당 93 

mg/dL, 총단백 7.3 g/dL, 알부민 4.1 g/dL, AST 29 IU/L, 

ALT 47 IU/L, 총빌리루빈 1.1 mg/dL, 알칼리성 포스파타제 

67 U/L, 총콜레스테롤 159 mg/dL, 혈중요소질소 13.6 

mg/dL, 크레아티닌 0.7 mg/dL였다. 혈장 전해질 검사에서 

나트륨 143 mEq/L, 칼륨 2.6 mEq/L, 염소 99 mEq/L, 이산

화탄소 29 mEq/L이었다. 요검사상 pH 7.5로 약알칼리성이

었으며, 동맥혈가스분석은 시행하지 않았으나 전해질 검사

상의 혈청 이산화탄소 29 mEq/L (정상치 24~31)로 약간의 

대사성 알칼리증 소견을 보였다. 내분비 검사상 T3 62 

ng/dL (정상치 60~190), free T4 1.06 ng/dL (정상치 

0.8~1.8), TSH 1.66 uIU/mL (정상치 0.25~5.00)이었다. 혈

중 코르티솔 및 부신피질자극호르몬은 아침 8시 검체가 각

각 10.7 ug/dL (정상치 5.0~25.0), 63 pg/mL (정상치 

6.0~76.0)였으며, 오후 4시 검체가 각각 13.1 ug/dL (정상치 

5.0~15.0), 59 pg/mL (정상치 6.0~76.0)이었다. 누운 자세

(supine position)에서 시행한 혈중 알도스테론과 레닌활성

도는 각각 181.5 pg/mL (정상치 20~90), 0.27 ng/mL/hr (정

상치 0.3~3.0)이었으며, 계산된 알도스테론/레닌활성도 비

(ng/dL÷ng/mL/hr)는 67.2이었다(Table 1). DHEA-S 18 

ug/dL (정상치 12~535)이었고, 24시간 소변에서 VMA 7.99 

mg/day (정상치 0~8.0), epinephrine 5.6 ug/day (정상치 

0~20), norepinephrine 45.6 ug/day (정상치 15~80), 

dopamine 352.5 ug/day (정상치 65~400), metanephrine 63 

ug/day (정상치 0~300), normetanephrine 411 ug/day (정상

치 0~600), free cortisol 75.2 ug/day (정상치 20~70)이었다. 

종양표지자 검사상 AFP 3.12 ng/mL (정상치 0~15), CEA 

0.27 ng/mL (정상치 0~3.4), CA-125 14.6 U/mL (정상치 

0~35), CA19-9 14.6 U/mL (정상치 0~37)이었다. 부신정맥

조영술을 통해 양측 부신정맥의 알도스테론농도 및 레닌활

성도 측정 결과 좌부신정맥 알도스테론 1,885 pg/mL, 레닌

활성도 0.2 ng/mL/hr이었고 우부신정맥 알도스테론 920.5 

pg/mL, 레닌활성도 0.24 ng/mL/hr이었으며, 하대정맥에서 

측정한 알도스테론과 레닌활성도는 각각 765.7 pg/mL, 0.2 

ng/mL/hr이었다(Table 2). 

방사선 검사: 복부 전산화단층촬영상 내부에 괴사와 낭성 

부위를 포함하는 과다혈관성의 8.0 cm 크기의 종괴가 후복

강 부위에 관찰되었으며 좌측 부신에 경미한 비후가 관찰되

Table 2. Adrenal venous sampling

Left adrenal vein Right adrenal vein Left/Right ratio

Aldosterone (pg/mL) 1885 920.5 2.05

Renin activity (ng/mL/hr) 0.2 0.24

Table 1. Aldosterone level and renin activity

수술 전 수술 후

Supine Supine Erect

Aldosterone (pg/mL) 181.5 

(정상치 20~90)

23.5 

(정상치 20~90)

19.7 

(정상치 40~450)

Renin activity (ng/mL/hr) 0.27 

(정상치 0.3~3.0)

0.2 

(정상치 0.3~3.0)

1.07 

(정상치 1.0~9.0)

Aldosterone/renin (ng/dL÷ng/mL/hr) 67.2 11.75 1.84 
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었다. 그 외에 간, 담낭, 비장, 신장 등에 이상소견 관찰되지 

않았다(Fig. 1).

치료 및 경과: 후복강의 종괴에 대해 초음파유도조직생검

을 시행한 결과 췌장 기원의 solid pseudopapillary tumor 의

심되는 소견 보여 치료 및 확진 위해 개복 수술을 시행하였

다. 개복 시 종괴는 췌장의 뒤쪽, 대동맥의 좌측, 신정맥 위

쪽의 후복막에 위치하였으며, 췌장과는 유착의 소견이 없이 

쉽게 분리되었다. 이상의 소견으로 종괴는 좌측 부신에서 기

원한 것으로 판단되었으며, 주변 장기의 침범이나 전이의 소

견은 관찰되지 않았다. 확인된 종양은 과다혈관성의 종괴였

으며, 2개의 영양동맥 및 배출혈관들을 박리 및 결찰 시도하

며 종괴 적출을 시행하였다. 적출된 부신은 크기 8 × 7 × 5 

cm, 무게 195 mg으로 얇은 섬유성 피막에 싸여 있었으며, 

절단면의 육안 소견상 6.5 × 5 cm의 경계가 분명한 고형성 

종괴로 분홍색, 회백색, 황갈색 등 다양한 색을 보였고 국소

적인 출혈, 괴사, 석회화 소견과 낭성 변화를 동반하고 있었

다. 그리고 주변의 부신 조직은 눌려진 양상으로 관찰되었다

(Fig. 2). 현미경 소견상 종괴는 세포 밀도가 증가되어 있었

고, 부분적으로 미만성 성장 모양과 융합성 괴사, 혈관 침습 

소견이 관찰되었다. 종양세포에서는 핵의 다형성, 높은 핵/

세포질의 비율, 뚜렷한 핵소체, 호산성 세포질 및 핵의 과염

색성이 관찰되었으며, 유사분열은 50개의 고배율시야당 34

개로 측정되었다(Fig. 3). 면역화학조직검사 결과 Vimentin, 

Synaptophysin에 양성이었고, CK, EMA, Chromogranin A, 

S-100에 음성이었으며, MIB-1 index는 10.6% (정상치 

2.5% 이하)로 증가되어 있었다. 

수술 후 1주일째에 혈중 알도스테론 및 레닌활성도를 각

각 바로누운 자세와 서있는 자세에서 측정한 결과 혈중알도

스테론 23.5 pg/mL (정상치 20~90), 19.7 pg/mL (정상치 

40~450), 레닌활성도 0.2 ng/mL/hr (정상치 0.3~3.0), 1.07 

ng/mL/hr (정상치 1.0~9.0)로 정상화 되었고 혈청 전해질은 

칼륨의 보충 없이 나트륨 138 mEq/L, 칼륨 4.3 mEq/L, 염

소 100 mEq/L, 이산화탄소 25 mEq/L이었으며 고혈압 또한 

호전되는 추세를 보이고 있다. 특별한 수술 부작용 없이 퇴

원 후 외래 추적 관찰 중이며 수술 후 1개월 현재 고혈압 약

물 투여 없이도 혈압은 정상화된 상태이고 mitotane을 이용

한 보조 항암 화학요법을 고려 중이다.  

고   찰

알도스테론 분비 부신피질암은 원발성 알도스테론증의 매

우 드문 원인으로 알려져 왔으며, 국내에서도 1994년에 1예

가 보고된 이후 아직 보고된 예가 없을 정도로 드문 질환이

기 때문에 진단 기준, 임상 양상, 자연 경과 및 예후 등에 관

한 정보가 많이 부족하다[1~3]. 대부분의 경우에서 원발성 

고알도스테론혈증(Conn's syndrome)에서 보이는 저칼륨혈

증, 고혈압 등이 나타나며 그 외에 두통, 전신 쇠약감, 근육

Fig. 3. The tumor shows nuclear pleomorphism, hyperchromasia, 

cytoplasmic eosinophilia and increased mitosis (H&E stain 

×400). 

Fig. 2. The cut surface of the mass shows pink-gray to 

yellow-tan solid mass with multifocal hemorrhages, necrosis, 

calcification, and cystic changes. 

Fig. 1. Computed tomography of abdomen showed 8.0 cm 

sized hypervascular mass lesion with multifocal necrosis and 

cystic portion at retroperitoneum. 
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통 등의 비특이적인 증상들이 발생할 수 있다[4]. 원발성 알

도스테론증이 의심될 때는 혈중 레닌 활성도에 대한 알도스

테론의 비(plasma aldosterone to renin ratio)가 선별검사로 

유용하게 사용되는 데 실험실 기준치에 따라 다르지만 대

게 20~50 이상일 때 원발성 알도스테론증을 의심할 수 있

으며[5,6], 이에 대한 확진은 염분 섭취 후 24시간 소변의 알

도스테론 농도를 측정하는 알도스테론 억제 검사를 시행하여 

알도스테론 분비가 억제 되지 않을 때 내릴 수 있다[7,8]. 알

도스테론분비 종양의 경우 병소 부위 확인을 위해 일차적으

로 부신의 전산화단층촬영을 시행하는데 40세 이하의 젊은 

환자에서 알도스테론 분비 선종의 전형적인 소견인 저음영

의 일측성 거대선종(1 cm 이상)이 확인되는 경우에는 진단

적 의의가 있으나 양측 부신이 정상 소견이거나 소결절성

(1 cm 이하) 병변이거나 양측성 병변인 경우 추가적인 검사

가 필요하다. 

전형적인 저음영의 일측성 거대선종 양상을 보이는 병변

이더라도 나이가 40세 이상인 경우 비기능성 선종의 빈도가 

증가 하므로 병소 부위 확인을 위해 추가적인 검사가 필요

한데 부신정맥 도관술을 통한 양측 부신 정맥의 채혈을 시

행하는 것이 표준적인 방법으로 알려져 있다[9,10]. 양측 부

신정맥 채혈은 이상적으로 부신피질자극호르몬을 투여하면

서 시행될 때 좋은 결과를 얻을 수 있으며 채혈한 검체로 알

도스테론과 함께 코르티솔 수치를 함께 확인하여 부신정맥

에서 적절하게 채혈되었는지 확인하는 것이 중요하며 한쪽

의 부신 정맥에서의 알도스테론 수치가 2~3배 정도 이상 증

가되어 있을 때 병소부위를 진단할 수 있다[11]. 본 증례에

서는 10년 전부터 고혈압의 기왕력이 있었고 전해질 검사상 

저칼륨혈증 소견 보여 선별검사 위해 누운 자세(supine 

position)에서 혈중 알도스테론 및 혈중 레닌 활성도 수치를 

측정한 결과 알도스테론/레닌활성도 비가 67.2로 유의한 증

가를 보였다. 

본 증례는 후복강종양 중에서 췌장종양이 의심되어 소화

기내과 주관으로 검사가 진행되어 내분비학 관점에서 사려 

깊게 검사가 추진되지는 못하였다. 확진을 위한 알도스테론 

억제 검사는 시행하지 않았으며 복부 전산화단층촬영 소견

상 후복강부위의 종괴로 경미하게 비후된 좌측 부신과 맞닿

아 있어 췌장 기원으로 오인되었으나, 알도스테론/레닌활성

도 비가 30 이상으로 알도스테론 분비 부신선종 동반 가능

성이 커 양측 부신정맥 채혈을 시행하였다. 부신정맥 채혈 

시 부신피질자극호르몬을 함께 투여하지 못하고 부신정맥의 

혈액 검체에서 코르티솔 수치를 확인하지 못하여 본 증례에

서 시행한 부신정맥 채혈에 어느 정도의 한계가 있겠으나 

동시에 채혈한 기저치에서 좌측 부신의 알도스테론 수치가 

우측에 비해 2배 이상 증가되어 있어 의의가 있을 것으로 

판단하였고 후복강의 종괴와 함께 좌측의 일측성 알도스테

론분비 부신선종 동반 가능성 의심 하에 수술을 시행하였으

며, 수술 소견상 후복강의 종괴는 췌장 기원이 아니라 부신 

기원으로 나타났다. 

부신피질암의 조직학적 진단으로 Weiss criteria에 따르면 

high nuclear grade, 유사분열률이 50HPF 당 6 이상, 비정

형 유사분열, 25% 이하의 clear cell, 종양의 1/3 이상에서 

미만성 구조 패턴, 융합성 괴사, 정맥 침윤, 동모양혈관

(sinusoidal) 침윤, 캡슐의 침윤 등의 9개 중 3개 이상을 만

족할 때 진단할 수 있으며, 여러 가지 표지자들을 이용한 면

역조직학적 진단이 부신피질암의 감별에 이용된다. 악성과 

양성을 감별하는 중요한 표지자로는 MIB-1 (Ki-67)이 사용

되는데 labeling index가 2.5% 이상일 때 악성을 의심할 수 

있고 이는 동시에 예후 예측 인자로도 어느정도 의의가 있

다[12]. 그리고 종양의 기원이 부신피질임을 시사하는 표지

자로는 스테로이드 생성 효소를 포함하는 부신피질 세포를 

보여주는 D11, Ad4BP (SF-1), Melan-A, Calretin, Inhibin 

A 등과 신경내분비 분화를 보여주는 Synaptophysin, 

Neurofilament proteins, NSE 등이 있고 다른 전이성 암과

의 감별을 위해 Cytokeratins, Vimentin, EMA, CEA 등이 

사용되는데 일반적으로 부신피질 기원일 때 Vimentin 양성

이고 Cytokeratins의 반응이 약하거나 다양한 반응을 보일 

수 있고, 전이성 암 일 때 Cytokeratins이 강하게 반응하고 

CEA, EMA 등에 양성으로 나타난다. 갈색세포종에서도 

Synaptophysin, Inhibin A가 양성일 수 있고 S-100, 

Chromogranin A 등이 양성일 수 있는데 Chromogranin A 

가 갈색세포종과 부신피질종양 사이의 중요한 감별점이 될 

수 있다. 본 증례는 병리학적 소견상 혈관 침윤이 있고, 유

사분열 수가 50HPF당 34개이며, 괴사소견이 보이는 등 

Weiss criteria에 합당한 소견을 보였고 malignancy를 시사

하는 표지자인 MIB-1의 표현이 증가되었으며 부신 종양이 

있을때 표현되는 Synaptophysin과 Vimentin 양성, 갈색세포

종때 표현되는 Chromogranin A 음성, 전이성 암에서 표현

되는 EMA 음성인 것을 고려할 때 부신피질암에 합당한 것

으로 생각할 수 있었다. 

부신피질암의 병기는 2004년도에 새롭게 WHO에 의해 

발표된 Union International Contre Cancer staging system 

(UICC)를  사용하는데, 1기는 직경 5 cm 이하의 국한성 종

양일때, 2기는 직경 5 cm 이상의 국한성 종양일때, 3기는 

주변조직으로의 국소 침윤이 관찰되거나 국소 임파절 전이

가 있는 경우이고, 4기는 주위 장기 침범이나 원격전이 소견

이 있을 때를 말한다[13]. 본 증례에서는 국소침윤이나 주위

장기 전이가 없는 6.5 × 5 cm 크기의 종양이었으므로 2기

에 속한다.

부신 피질암의 치료는 아직 명확하게 정립되어 있지는 않

으나 현재로서는 종양의 수술적 완전 절제가 치유가능한 치

료방법으로 알려져 있으며[14], 완전절제가 불가능한 경우나 

원격전이 소견이 보이는 경우에도 용적축소수술(debulking 
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surgery)을 통하여 증상의 호전이나 생존율의 증가를 보인 

보고들이 나왔지만 이는 아직 논란이 되고 있다[15,16]. 부

신피질암의 높은 재발률(85%)로 인해 종양의 완전 절제 후 

mitotane을 이용한 보조항암화학요법이 많이 연구되고 있는

데 생존율의 향상을 보이는 보고들도 있지만 그렇지 않은 

보고들도 다수 있어서 앞으로 더 많은 연구가 필요한 상황

이다[17~19]. 예후를 나타내는 지표로 가장 중요한 것은 병

기인데 병기에 따른 생존율은 각각 1기 60%, 2기 58%, 3기 

24%, 4기 0%이며 병기 이외에도 종양의 크기, 높은 유사분

열률, 종양괴사, Ki-67 stain 등이 예후와 관련이 있는 인자

로 보고되고 있다[20,21]. 

본 증례의 경우에는 원발성 알도스테론증에 대한 확진검

사가 이루어지지 않았고, 부신정맥 채혈 검사에 있어서 한계

점이 있었다. 종괴의 크기에 비해서 좌우측의 알도스테론농

도비가 2.05로 비교적 낮게 나타났는데, 이미 언급한 바와 

같이 부신정맥 채혈 당시 부신피질자극호르몬을 투여하지 

않아 알도스테론 분비 자극이 충분하지 않았고 코르티솔 수

치로 보정하지 않은 것이 결과에 영향을 미쳤을 것으로 생

각할 수 있었다. 그러나 임상 양상이 원발성 알도스테론증을 

강하게 시사하고 있고, 알도스테론/레닌활성도 비가 67.2로 

상당히 높았던 점과 종양 제거 수술 시행 후 혈중 알도스테

론 농도가 정상화되고 약제 투여 없이도 저칼륨혈증 및 고

혈압 등의 임상 양상이 호전되었음을 고려할 때 좌측 부신

의 알도스테론 분비 부신피질암에 의한 원발성 알도스테론

증으로 판단할 수 있어 저자 들은 문헌 고찰과 함께 본 증례

를 보고하는 바이다. 
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