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The annual incidence of a first episode of deep vein thrombosis or pulmonary embolism (PE) in the general population is 120 per 
100,000. Cancer is associated with an approximately 4- to 7-fold higher risk of thrombosis. Adrenocortical carcinoma (ACC) is a rare 
type of malignancy, accounting for 0.02% of all cancers reported annually. Approximately 40% of ACCs are nonsecretory. Most pa-
tients with nonsecreting tumors have clinical manifestations related to tumor growth (e.g., abdominal or flank pain). Often the adre-
nal mass is detected by chance via radiographic imaging. As a result, most ACC patients are diagnosed at an advanced stage and 
have a poor prognosis. Herein, we report a case of a 54-year-old woman who was admitted to our emergency department com-
plaining of dyspnea. She was diagnosed with ACC accompanied by thrombi in the pulmonary artery and inferior vena cava. We 
performed a left adrenalectomy and administered adjuvant radiotherapy. The patient is currently receiving warfarin and adjuvant 
mitotane therapy. She was incidentally diagnosed with ACC, with PE as the initial manifestation. (Endocrinol Metab 27:93-97, 2012)
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서  론

연간 심부정맥혈전이나 폐색전증의 유병률은 10만 명당 약 120명 

정도이며, 암은 이러한 혈전의 위험을 4-7배 증가시키는 것으로 알려

져 있다[1]. 부신피질암종은 연간 인구 100만 명당 1-2명 발병할 정도

로 드문 암으로, 그 중 비기능성 종양인 경우는 종양의 성장과 관계

된 복부나 옆구리 통증 같은 임상증상으로 발견되거나 방사선검사

에서 우연히 발견된다[2,3]. 국내에서 심한 범발성 혈관내 응고증으

로 발현하여 사망까지 이른 부신피질암종 1예가 보고된 적이 있으

나[4], 초기에 폐색전증 증상으로 내원하여 우연히 부신피질암종을 

진단받고 수술과 방사선 및 mitotane 치료 중인 증례는 현재까지 보

고된 바가 없다. 따라서 저자들은 호흡 곤란을 주소로 내원하여 폐

색전증을 최초 증상으로 나타난 부신피질암종 1예를 문헌고찰과 함

께 보고하고자 한다. 

증  례

환 자: 54세, 여자

주 소: 호흡 곤란

현병력: 내원 1시간 전부터 가슴이 답답하고 숨이 차며, 어지러운 

증상이 발생하여 응급실로 내원하였다.

과거력: 30년 전 폐결핵을 진단받고 항결핵제 복용 후 완치판정 

받았으며, 7년 전 고혈압을 진단받고 경구 항고혈압제(Telmisartan 

20 mg q.d., Hydrochlorothiazide 12.5 mg q.d.) 복용 중이었다.
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가족력: 특이사항 없었다.

신체검사 소견: 내원 당시 활력징후는 혈압 91/45 mmHg, 맥박수 

96회/분, 호흡수 24회/분, 체온 36.0°C, 대기 중에서 산소포화도 

88%이었다. 급성 병색을 보였으나 의식은 명료하였으며, 흉부 진찰

상 호흡음은 깨끗하며 심음은 규칙적, 심잡음은 들리지 않았다. 복

부 진찰 소견상 장음은 정상, 압통이나 반발통은 없었다. 키 160 cm, 

체중 50 kg으로 월상안과 물소혹(buffalo hump) 소견 없었고 복부

비만과 다모증 또한 관찰되지 않았다. 

검사실 소견: 말초혈액검사상 백혈구 5,300/mm3 (정상범위, 3,400-

9,300), 혈색소 11.7 g/dL (정상범위, 10.7-14.6), 헤마토크리트 34.7% 

(정상범위, 32.4-44.0), 혈소판 166,000/mm3 (정상범위, 143,000-

376,000)였다. 혈청 생화학검사상 무작위 혈당 187 mg/dL (정상범

위, 70-110), 총 단백 6.8 g/dL (정상범위, 6.0-8.5), 알부민 4.0 g/dL 

(정상범위, 3.5-5.3), AST 62 IU/L (정상범위, 5-40), ALT 15 IU/L (정상

범위, 8-31), 총 빌리루빈 0.8 mg/dL (정상범위, 0.2-1.2), 알칼리성 포

스파타제 58 U/L (정상범위, 20-120), 총 콜레스테롤 143 mg/dL (정

상범위, 120-220), 혈액요소질소 19.1 mg/dL (정상범위, 8.0-25.0), 크

레아티닌 0.9 mg/dL (정상범위, 0.5-1.4)였다. 혈장 전해질검사에서 나

트륨 137 mmol/L (정상범위, 135-145), 칼륨 3.2 mmol/L (정상범위, 

3.5-5.5), 염소 106 mmol/L (정상범위, 98-107), 이산화탄소 21 mmol/

L (정상범위, 24-31)이었다. 산소 마스크 40% 5 L에서 시행한 동맥혈 

가스분석상 pH 7.366, PO2 43.3 mmHg, PCO2 40.3 mmHg, BE -2.5 

mmol/L, 산소포화도 77.7%이었다. D-dimer 9,604 ng/mL (정상범

위, 0-300), 섬유소원분해산물(fibrin/fibrinogen degradation prod-

uct, FDP) ≥ 20.0 μg/mL (정상범위, 0.0-4.0) 안티트롬빈 III (anti-

thrombin III) 100% (정상범위, 65-125), 피브리노겐(fibrinogen) 355 

mg/dL (정상범위, 220-490), 젖산 탈수소효소(lactate dehydroge-

nase) 922 U/L (정상범위, 100-200)이었다.

내분비학 검사 소견: 아침 8시 측정한 혈청 코르티솔은 11.6 μg/dL 

(정상범위, 9.4-26.0), 부신피질자극호르몬은 47 pg/mL (정상범위, 

10-60)이었다. 수술 전 디히드로에피안드로스테론(dehydroepi-

androsterone-sulphate, DHEA-S) 444 g/dL (정상범위, 120-360)이었

고, 24시간 소변검사에서 17-ketosteroid (17-KS) 82.72 mg/day (정상

범위, 7.00-20.00), 17-hydroxycorticosteroid (17-OHCS) 5.19 mg/day 

(정상범위, 2.40-6.40), 바닐릴만델산(vanillylmandelic acid, VMA) 

2.29 mg/day (정상범위, < 8.0), 에피네프린 0.1 μg/day (정상범위,  

< 20), 노르에피네프린 21.6 μg/day (정상범위, 15-80), 도파민 59.8 

μg/day (정상범위, 65-400), 메타네프린 68 μg/day (정상범위, < 300), 

노르메타네프린 297 μg/day (정상범위, < 600), free cortisol 276.1 μg/ 

day (정상범위, 55.5-286.0), 크레아티닌 920.7 mg/day (정상범위, 600-

Fig. 1. A. Chest computed tomography. Pulmonary embolism. Multiple filling 
defects in the lobar and segmental pulmonary arteries in both lungs. B. Ab-
dominal computed tomography. 10-cm sized heterogenously enhancing 
mass is demonstrated in the suprarenal area. Left renal vein thrombosis is 
also noted. C. T2 weighted image of the abdominal magnetic resonance im-
aging. Tumor thrombus is noted in the left renal vein and some part of inferi-
or vena cava.C

A B



Adrenocortical Carcinoma with Pulmonary Embolism

http://dx.doi.org/10.3803/EnM.2012.27.1.93

95

http://www.enm-kes.org

1,600)이었다. 누운 자세에서 시행한 혈중 알도스테론은 21.57 pg/mL 

(정상범위, 10-105), 레닌활성도는 0.96 ng/mL/hr (정상범위, 0.68-

1.36)이었으며, 계산된 알도스테론/레닌활성도 비(ng/dL ÷ ng/mL/

hr)는 2.24이었다.

방사선학 검사 소견: 흉부 혈관 전산단층촬영상 양측 폐동맥의 폐

색전이 관찰되었으며, 우연히 10 cm 이상의 종양이 좌상복부에서 

발견되었다(Fig. 1A). 복부 전산화 단층촬영상 비균질성의 10 cm 크

기의 종양이 후복강, 왼쪽 콩팥상 측에서 위치하고 있었으며 주변 

혈관, 비장, 왼쪽콩팥, 췌장의 몸통과 꼬리는 이 종양에 의해 밀려 있

었고 왼쪽 콩팥 정맥의 혈전이 관찰되었다(Fig. 1B). 자기공명 T2 강

조영상에서 혈전이 하대정맥의 일부와 왼쪽 콩팥 정맥에서 발견되

었다. 종양은 얇은 막으로 싸여있는 소견을 보였고 주변 혈관 및 복

부장기와 잘 분리되어 있었다(Fig. 1C).

심전도 및 심초음파 소견: 심전도상 정상 동성 리듬이었으며, 심초

음파검사상 좌심실 및 좌심방 비대소견 있었으나 좌심실 수축기능

은 정상(79%)이었고, 폐동맥고혈압을 동반한 삼첨판 역류를 보였으

며, 확장된 하대정맥, 중심 테(central halo)가 존재하는 둥근 형태의 

고정되지 않은 2.7 × 2.4 cm의 혈전으로 의심되는 종괴가 하대정맥

에서 관찰되었다.

치료 및 경과: 폐색전증에 대한 치료로 헤파린을 9일간 정맥 주사

하였고 마지막 3일 동안 와파린과 교차 투여하였으며, 와파린 복용 

1개월 후 왼쪽 부신 전절제술, 왼쪽 신장정맥과 하대정맥의 혈전제

거술, 비장 출혈로 비장제거술 시행하였다. 왼쪽 부신 전절제술 후 

약 3주 뒤 시행한 24시간 소변검사에서 17-KS 4.72 mg/day, 혈청 

DHEA-S 41 μg/dL로 감소하였다.

적출된 부신은 커다란 난원형으로서 크기가 12 × 9.5 × 4.5 cm, 

무게 277 g으로 얇은 섬유성 피막에 싸여 있었으며, 절단면은 육안 

소견상 괴사 및 출혈을 동반한 노란색의 부드러운 고형성 덩이가 관

찰되었다(Fig. 2A). 또한 암성 혈전 중 가장 크기가 큰 것은 3.5 cm을 

보였다. 광학현미경검사에서는 핵의 다형성, 높은 핵/세포질의 비율, 

뚜렷한 핵소체, 호산성 세포질 및 핵의 과염색성이 관찰되었고(Fig. 

2B), 면역조직화학염색 결과 Chromogranin A, 사이토케라틴(cyto-

keratin)에 음성, S-100 양성, MIB-1 양성 소견을 보여 부신피질암종

으로 진단하였다. 

수술 1개월 후 총 5,040 cGy (180 cGy × 28회)로 복부에 방사선 

치료를 시행하였으며 mitotane 1.5 g/day을 1년째 투여하며 현재까

지 재발 소견 없이 외래 추적 관찰 중이다. 

고  찰

부신피질암종은 매우 드문 질환으로 전체 악성의 0.02% 정도를 

차지한다. 1936년부터 1999년까지 602명의 부신피질암종 환자를 대

상으로 조사한 문헌에 의하면 전 연령대에서 발생 가능하나 주로 5세 

이전과 40-50대 두 연령대에서 많이 발생하는 분포를 보이며 예후가 

매우 불량한 종양으로, 대략 62%가 기능성종양이며, 38%는 비기능

성 종양으로 보고되었다[2].

암은 심부정맥혈전이나 폐색전증의 중요한 원인 중 하나이며, 혈

전의 위험을 4-7배 증가시키는 것으로 알려져 있다[1]. 암 환자에서 

심부정맥혈전이나 폐색전증의 발생 빈도는 1-25% 정도이나 90% 이

상의 환자에서 응고 기전이 항진되어 있다[5]. 최근에는 암세포가 성

장과 진행 과정에서 응고 인자를 이용하는 것으로 알려져 있다[6]. 

암세포는 응고능, 섬유소용해능, 응집능을 증가시키거나, 염증과 혈

관 형성에 관여하는 시토카인을 분비하거나, 숙주의 혈관 내피세포

와 혈소판, 백혈구 등의 혈액세포 등에 직접적으로 작용하는 등의 

여러 경로를 통해 혈액응고를 활성화시킨다[6].

부신피질암종에서 혈전 발생률에 대한 정확한 보고는 없으나 

Fig. 2. A. Resected adrenal gland. Weighing 277 g, measuring 12 × 9.5 × 4.5 cm. It has revealing a necrotic mass, which shows yellowish soft solid cut surface. 
There are multifocal hemorrhagic and necrotic areas. B. Histology of the resected adrenal gland. The histologic findings are nuclear pleomorphism, hyperchromasia 
and cytoplasmic eosinophilia (H&E stain, × 400).
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Chiche 등[7]의 보고에 의하면 105명의 환자 중 14명에서 하대정맥 

혈전이 관찰되었고 우측 부신피질암종이 좌측보다 많이 발생하였

고, Figueroa 등[8]의 연구에서도 비슷한 양상이 보고되었다. 이는 

우측 부신정맥이 좌측에 비해 짧고 직접 하대정맥과 연결되어 있는

데 반하여 좌측 부신정맥은 좌측 신정맥으로 연결되는 해부학적 구

조와 관련된 것으로 추정된다. 또한 종양혈전의 형성이 종양 세포의 

직접 침범뿐만 아니라 대정맥의 내막층이 장벽 효과를 만들어 종양

혈전 자체가 부신 또는 신정맥을 따라 관내로 빠르게 확장되기 때문

으로 보인다[9].

국내에서는 Yoon 등[10]이 하대정맥 혈전을 동반한 부신피질암종

을 보고하였고, Lee 등[4]이 범발성 혈관내 응고증을 초기 증상으로 

나타낸 부신피질암종을 보고하였다. 두 번째 증례의 경우 혈소판과 

신선동결혈장 수혈을 지속함에도 불구하고 범발성 혈관내 응고증이 

호전되지 않고 입원 한 달째 심한 폐색전증이 2차적으로 발생하여 

사망하였고 부검한 결과 하대정맥과 폐동맥에 혈전이 관찰되었고 

폐와 간 전이가 확인되었다. 부신피질암종에서 임상적으로 유의한 

폐색전증을 동반하였던 증례는 해외 문헌에서 5예가 보고되었다

[7,11-14]. 본 증례는 양측 폐동맥을 침범하는 다량의 폐색전에 의해 

발생한 호흡 곤란을 초기 증상으로 내원하여 우연히 부신피질암종

을 진단받은 국내 첫 보고이다. 부신피질암종과 폐색전증과 연관된 

특성을 고려하기에는 그 예가 매우 드물기 때문에 정확한 기전이 밝

혀져 있지 않으며 일반적인 암이 가지는 혈전 형성 기전을 따를 것

으로 추정된다. 

부신피질암종의 병기는 2004년도에 World Health Organization에 

의해 발표된 Union International Contre Cancer staging system 

(UICC)을 사용하며, 1기는 직경 5 cm 이하의 국한성 종양, 2기는 직

경 5 cm 초과의 국한성 종양, 3기는 주변 국소 침윤이 관찰되거나 

국소 임파절 전이가 있는 경우, 4기는 주위 장기 침범이나 원격전이 

소견이 있는 경우이다. 예후를 나타내는 지표로 가장 중요한 것은 

병기이며 5년 질병 특이생존율(disease-specific survival rates)는 

UICC TNM 병기를 기준으로 할 때 I기 82%, II기 58%, III기 55%, IV

기 18%로 나타났다[15]. 부신피질암종의 치료법이 명확하게 정립되

어 있지는 않으나 수술적 완전 절제가 가장 치유 가능한 치료방법으

로 알려져 있다[16]. 기능성 종양에서는 용적축소 수술이 호르몬의 

과분비 조절 및 향후 치료효과 증대에 도움이 되며, 절제 불가능하여 

치료받지 않은 환자의 생존기간은 3-9개월로 알려져 있다[2,16]. 또

한 하대정맥 침범이나 종양색전은 수술의 금기가 아니며, 심폐회로

(cardio-pulmonary bypass)를 이용하여 색전을 제거할 수 있다[17].

수술 후 보조적 방사선요법의 효과는 논란의 여지가 있다. 아직 

무작위 시험(randomized trials testing)이 없는 상태로 가장 큰 방사

선 치료의 효과를 보여준 후향적 연구는 독일의 부신피질암종 등록 

연구(German ACC Registry)이며 14명의 I-III기 환자에게 수술 후에 

보조적 방사선요법을 한 결과, 같은 조건(제거 상태, 병기, 보조적 

mitotane 치료, 암 크기)에서 방사선 치료를 한 그룹에서는 14명 중 

2명, 치료를 하지 않은 그룹에서는 14명 중 11명이 재발하였다[18]. 

이후 재발 패턴을 분석한 결과, 대다수에서 대동맥-하대정맥 부위에

서 재발하여, 보조적 방사선 치료 계획 시 같은 쪽의 임파절 부위뿐

만 아니라 대동맥-하대정맥 부위를 포함할 것을 강조하였다[19]. 또한 

현미경적, 육안적으로 불완전 절제 시, 모든 III기의 환자, 혈관 침윤

을 동반한 8 cm 크기 이상의 완전 절제 및 Ki-67 증식 인덱스 10% 

초과의 환자에서는 방사선 치료를 고려해야 하며, 2년 내 재발률이 

높으므로 가능한 수술 후 3개월 이내에 시행 할 것을 추천하였다[19]. 

Mitotane (Lysodren, o,ṕ -DDD, a congener of the pesticide dichloro-

diphenyl-trichloroethane, DDT)은 부신피질에 선택적 세포독성 효

과를 가지는 부신피질용해제(adrenocorticolytic drug)로 보조적 치

료에 쓰이거나 재발 또는 수술이 불가능한 경우 이용되고 있으며 그 

결과는 다양하다. Terzolo 등[20]이 177명의 I-III기의 부신피질암종 

환자들을 수술적 완전절제 후 후향적으로 분석한 결과에 따르면 보

조적 mitotane 치료를 받은 군과 받지 않은 군을 비교한 결과, 보조

적 mitotane 치료를 받은 그룹에서 무재발 생존율(recurrence-free 

survival) 및 중앙 전체 생존율 기간(median overall survival dura-

tion)이 모두 긴 것으로 나타나 모든 환자에서 수술 후 가능한 한 빨

리 보조적 mitotane 치료를 추천하고 있다. 

요  약

부신피질암종은 매우 드문 암으로 이 중 비기능성 종양은 종양의 

성장과 관계된 복부나 옆구리 통증과 같은 임상 증상으로 발견되거

나 방사선검사에서 우연히 발견되며 대부분 진행된 병기에서 진단되

어 예후가 매우 나쁘다. 국내에서 폐색전증으로 초기 증상으로 나타

낸 부신피질암종은 아직 보고된 바가 없다. 따라서 저자들은 호흡곤

란을 주소로 내원한 54세 여자 환자에서 폐색전증을 통해 우연히 부

신피질암종을 발견하고 근치적 절제 후 방사선 및 mitotane 치료를 

시행 받은 1예를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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