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바터팽대부에 점막하 종양으로 보인 신경절세포 부신경절종 1예
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A Gangliocytic Paraganglioma Presenting as a Submucosal Tumor in the Ampulla

Jae Hoon Yang1, Young Koog Cheon1, Tae Yoon Lee1, Chan Sup Shim1, and Wook Youn Kim2

Departments of 1Internal Medicine and 2Pathology, Konkuk University School of Medicine, Seoul, Korea

A gangliocytic paraganglioma (GP) is a rare benign neuroendocrine tumor. However, its origin remains unclear. It is seen most 
frequently in the second portion of the duodenum. At endoscopy, a GP characteristically appears as a pedunculated nodular sub-
mucosal tumor with erosions and surface ulcers. The histological diagnosis is usually made from endoscopic biopsies showing the 
presence of epithelioid, spindle, and ganglion cells. We experienced a case of GP in a 38-year-old female who was referred because 
of a possible ampullary tumor.  The endoscopic images showed a 1.5-cm, oval ampullary tumor covered with normal mucosa. An 
endoscopic biopsy showed chronic duodenitis. The tumor was removed by an endoscopic papillectomy. We report a case of duode-
nal GP that presented as a submucosal tumor that was treated with a papillectomy and review the literature. (Korean J Med 
2014;86:603-607) 
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서     론

신경절세포 부신경절종은 주로 십이지장의 유두부 주위

에서 드물게 발생하는 신경내분비종양으로 알려져 있고 십

이지장의 신경내분비종양은 소화기관에서 발생하는 전체 신

경내분비종양의 2-3%를 차지한다. 종양의 기원에 대해서는 

내배엽과 신경외배엽에서 기원한 과오종성 종양이라는 가설 

등이 있지만[1] 명확히 밝혀진 것은 없다. 위장관 출혈, 복통 

혹은 장폐색 증상으로 나타나는 경우도 있으나 내시경 검사 

혹은 부검 때 우연히 발견될 수 있다. 대개 양호한 임상경과

를 보이는 것으로 알려져 있으나 수술 후에 림프절 전이나 

원격전이가 확인된 예도 보고되어 있다[2]. 국내에서도 수술

적인 치료를 통한 몇 가지의 증례가 있고 내시경 절제를 통

한 치료를 시행한 3예도 보고되어 있다[3-5]. 일반적인 신경

절세포 부신경절종의 내시경적 소견은 미란을 동반한 유경

성 결절성 점막하 종양 및 십이지장의 궤양으로 나타난다. 

저자들은 내시경에서 우연히 십이지장 주유두부의 점막하 

종양이 발견되어 내시경적 유두부 절제술 치료를 시행한 후 
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Figure 1. Abdomen transverse and coronal CT images show a 
1.2 × 1.7-cm ovoid mass in the second portion of the duodenum.

 

Figure 2. (A) Gross endoscopic view of the ampullary sub-
mucosal tumor. (B) Endoscopic ultrasonography shows a tumor 
originating from the submucosal layer of the duodenum.

  

Figure 3. To perform the papillectomy, (A) a guidewire was inserted into the pancreatic duct. (B) An ampullectomy was performed. (C) 
A pancreatic stent was inserted to prevent pancreatitis.

병리 소견상 신경절세포 부신경절종을 경험하였기에 문헌고

찰과 함께 보고한다.

증     례

환  자: 채〇〇, 38세 여자

주  소: 환자는 6개월 동안 4-5 kg의 체중감소를 주소로 

개인병원에서 위 내시경 검사를 받았고 바터 팽대부에 약 

1.5 cm 크기의 난원형 점막하 종양이 관찰되어 유두부 종양 

의심하에 본원으로 전원되었다.

과거력: 특이 과거력이 없었다.

사회력 및 가족력: 특이 사회력 및 가족력이 없었다. 

신체 검사 소견: 내원 시 활력 징후는 혈압 100/65 mmHg, 

맥박 86회/분, 호흡 20회/분, 체온 36.2℃였다. 의식은 명료하

였고 병색은 관찰되지 않았다. 신체 검진에서도 복부 압통, 

반발통은 관찰되지 않았고 장음, 호흡음, 심음도 정상이었다.

검사 소견: 일반혈액검사에서 백혈구 5,980/mm3, 혈색소 

12.7 g/dL, 혈소판 168,000/mm3였고, AST 21 IU/L, ALT 14 

IU/L, total bilirubin 0.7 mg/dL, ALP 80 IU/L, r-GT 16 IU/L, 

CA19-9 7.9 U/mL였다.

방사선 소견: 복부 전산화 단층촬영(computerized tomography, 

CT) 및 자기공명영상에서 바터팽대부 주위에 약 1.2 × 1.7 cm 

크기의 난원형종양이 관찰되었지만 담도, 췌관의 확장이나 

림프절종대 및 원격전이 소견은 보이지 않았다(Fig. 1).

내시경 및 내시경 초음파 소견: 개인병원에서 시행한 조

직 검사 결과에서 림프관염을 동반한 만성 십이지장염으로 

나왔으나 본원에서 시행한 측시경 검사에서는 바터팽대부에 

정상 점막을 가진 약 1.5 cm 크기의 난원형 점막하 종양으로 

관찰되었고 내시경 초음파 검사에서는 1.8 × 1.3 cm 크기의 

저에코의 종양이 점막하층에 국한되어 관찰되었다(Fig. 2).

치료 및 임상경과: 저자들은 크기가 작고 유두부 점막하

에 국한된 것으로 판단하여 내시경하에서 일괄절제 하기로 

계획하였다. 저자들은 먼저 절제 후 췌관 내 스텐트 삽입을 용

A  B C

A  B
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Figure 4. (A) Histologically, the resected tumor is well circumscribed and compriseddd multiple cell types (H&E stain × 1.25). (B) 
Immunohistochemically, in the tumor, the epithelioid and ganglion cells were positive for synaptophysin (× 400), the spindle cells were 
positive for S-100 protein (× 200), and the epithelioid cells were positive for cytokeratin (× 400).

이하기 하기 위해 내시경(TJF-260; Olympus optical Co. Ltd, 

Tokyo, Japan)을 사용하여 주췌관에 유도철선(Precursor endo-

jag guide wire; Microvasive Endoscopy, Boston scientific Corp, 

MA, USA)을 넣은 후에 유도선 유도하에 올가미(SD-7P snare; 

Olympus optical Co. Ltd, Tokyo, Japan)를 이용한 팽대부 절제

술을 시행하였다(wire-guided papillectomy). 병변의 완전 절제 

직후에 시술 부위에 소량의 출혈 소견으로 에피네프린 스프

레이와 풍선압박 및 전기적 응고술을 통한 지혈술을 시행하

였고 주췌관에 삽입되어 있던 유도선을 이용하여 췌장염 예

방을 목적으로 5F, 5 cm 췌관 스텐트(SPSOF stent; Wilson- 

Cook Medical Inc, IN, USA)를 삽입하고 시술을 종결하였다

(Fig. 3). 절제된 병변은 육안적 모양 및 확대현미경 사진에

서 약 1.7 cm 크기의 반구형 점막하 종양으로 관찰이 되었고 

절제병변의 면역조직화학염색을 통해서 방추세포, 상피양세

포, 신경절세포로 구성된 신경절세포 부신경절종으로 진단

되었다(Fig. 4). 종양은 점막층과 점막하층에 국한되어 있었

고 절제된 조직의 측부와 하부 경계에서 종양은 발견되지 

않았다.

고     찰

신경절세포 부신경절종은 Dhal 등[6]이 1957년 신경절신경

종(ganglioneuroma)으로 처음 보고하였고, 이후 1971년 Kepes 

등[7]이 신경절세포 부신경절종으로 명명하였다. 신경절세포 

부신경절종은 일반적으로 신경내분비세포 종양으로 알려져 

있으나 그 기원이 현재 명확하게 밝혀져 있지 않다. 어떤 저

자들은 상피양세포는 내배엽에서 신경절세포와 방추형세포

는 신경외배엽에서 기원한 과오종성 종양이라는 가설을 제

시하였다[1]. 

몸에서 발생하는 전체 신경절세포 부신경절종 중의 약 

90%는 십이지장에서 발생하고[8] 대개 양호한 임상경과를 

밟지만 원격 전이를 보인 예도 있었고[2], 동시다발로 다른 

A

B
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위치에서 발생한 보고도 있다[9]. 질환의 임상양상은 과거 

조사에서 복통(25%), 위장관 출혈(11%), 장폐색(11%), 빈혈

(10%), 담도 폐색(2%)의 순으로 보고된 예가 있지만[10] 최

근 질병의 기원을 알아보기 위한 연구에서의 임상양상은 위

장관 출혈(45%)이 가장 많았고 복통(43%), 빈혈(15.%), 담도 

폐색(4.6%) 순으로 증상이 있었다[8]. 십이지장에서 발생한 

신경절세포 부신경절종의 국내보고는 수술을 포함해서 총 8

예가 보고되어 있고 임상양상은 무증상으로 우연히 발견된 

경우, 위장관 출혈, 황달의 순이었다. 십이지장의 신경절세

포 부신경절종은 주로 바터팽대부 주위에서 종양이 발견되

지만 황달로 보고된 예는 드물다. 

최근 문헌고찰을 통한 결과에서는 성별이나 종양의 크기

는 림프절 전이와 연관성이 없었고 점막하층의 침범 유무가 

림프절 전이와 관련이 있었다. 종양이 점막하층 이내에 국한

된 경우 림프절 전이는 2.4%였고 점막하층을 초과한 경우는 

16.7%에서 림프절전이가 관찰되었다. 신경절세포 부신경절

종의 악성화 가능성과 치료 방법에 대해서는 여러 가지 의

견들이 있다. 현재까지는 전이나 치료 후 재발이 드문 것으

로 알려졌으므로 신경절세포 부신경절종은 진단이 가능하다

면 내시경적 절제로 치료가 가능할 것으로 추정된다. 내시경 

생검으로 진단이 이뤄진 경우도 있으나[3] 대개는 점막하 종

양으로서 다른 점막하 종양들처럼 생검으로 진단을 내리기 

어려운 경우가 많다. 따라서 이들의 감별을 위하여 초음파 

내시경 검사(endoscopic ultrasonography, EUS)와 같은 추가적

인 검사 방법들이 필요할 것으로 생각한다. 평활근종 또는 

평활근육종은 일반적으로 고유근층(muscular propria)에서 기

원하며 혈관종과 과오종은 연부조직의 heterogeneous한 양상

을 보이는 경향이 있다. 담관낭종(choledochal cyst)이나 중복

낭종(duplication cyst)은 주로 cystic한 양상을 보이며 지방종

은 주변 지방과 같은 에코를 보인다. 신경절세포 부신경절종

의 초음파 내시경 검사 소견은 대부분 점막하층에서 기원하

며 저에코, 이질적(heterogenous) 그리고 매끄러운 경계를 특

징으로 한다. 특히 점막하층에 국한된 경우에서는 앞서 언급

한대로 림프절 전이가 매우 낮기 때문에 내시경 절제가 가

능하므로 GP에서 초음파 내시경 검사는 치료를 결정하는 데 

도움을 줄 수 있다. 저자들의 경험상 내시경에서 유두부 점

막하 종양이 육안적으로 50% 이상 장내강으로 돌출되어 있

고 내시경 초음파 검사에서 점막하층 이상 침범되어 있지 

않으며 종양의 크기가 2 cm 미만인 경우 우선적으로 내시경

유두부절제술을 고려해 볼 수 있겠다. 국내에서는 2004년 이

후 수술적 치료를 통한 결과보고는 여러 차례 있었으나 내

시경을 이용한 치료의 국내보고는 2007년 처음 보고된[4] 이

후로 현재까지 3예가 보고되었다. 그러나 현재까지 추적관

찰 방법에 대해서 명확히 알려진 바가 없고 보고된 예가 적

어서 내시경 치료 후 성적에 대한 장기 추적관찰 결과가 필

요하다. 

저자들은 우연히 발견된 바터 팽대부에서 점막하층에 국

한된 점막하 종양에 대한 내시경유두부 절제술 후 현재까지 

2년 동안 추적관찰에서 재발을 보이지 않는 유두부의 점막

하층에 국한된 신경절세포부신경절종 1예를 문헌고찰과 함

께 보고한다. 

요     약

신경절세포 부신경절종은 드물게 발생하는 신경내분비 

종양으로 양성 질환으로 간주되어 왔다. 그러나 림프절전이

나 기타 타 장기로의 원격전이가 확인된 예도 보고되고 있

어 반드시 원격전이 가능성을 고려해야 한다. 신경절세포 부

신경절종은 내시경 소견만으로는 진단이 어렵고 결국 조직

학적 진단이 반드시 필요하다. 최근 저자들은 내시경 유두부 

절제술 후 2년 동안 재발을 보이지 않는 점막하 종양 형태를 

가진 신경절세포 부신경절종 1예를 문헌고찰과 함께 보고하

는 바이다.

중심 단어: 신경절세포 부신경절종; 내시경 점막 절제술

REFERENCES

1. Perrone T, Sibley RK, Rosai J. Duodenal gangliocytic 
paraganglioma: an immunohistochemical and ultrastructural 
study and a hypothesis concerning its origin. Am J Surg 
Pathol 1985;9:31-41.

2. Ghassemi KA, Cortina G, Reber HA, Farrell JJ. Complete 
resection of ampullary paragangliomas confined to the 
submucosa on endoscopic ultrasound may be best achieved 
by radical surgical resection. Case Rep Gastroenterol 2009; 
3:169-174.

3. Cho YS, Joo HJ, Seo EK, et al. A case of juxtapapillary 
gangliocytic paraganglioma treated with endoscopic resection. 
Korean J Med 2010;79:543-548.

4. Choi YH, Park DH, Kim SJ, et al. Two cases of endoscopic 



－양재훈 외 4인. 바터팽대부 부신경절종－

- 607 -

resection of submucosal tumor of the minor papilla. Korean 
J Gastrointest Endosc 2007;34:164-169.

5. Park SY, Song YA, Jin NC, et al. Periampullary gangliocytic 
paraganglioma successfully treated by endoscopic mucosal 
resection. Korean J Gastrointest Endosc 2009;39:97-102.

6. Dahl EV, Waugh JM, Dahlin DC. Gastrointestinal gang-
lioneuromas; brief review with report of a duodenal gang-
lioneuroma. Am J Pathol 1957;33:953-965.

7. Kepes JJ, Zacharias DL. Gangliocytic paragangliomas of 
the duodenum: a report of two cases with light and electron 

microscopic examination. Cancer 1971;27:61-67.
8. Okubo Y, Wakayama M, Nemoto T, et al. Literature survey 

on epidemiology and pathology of gangliocytic paragang-
lioma. BMC Cancer 2011;11:187.

9. Kawaguchi K, Takizawa T, Koike M, Tabata I, Goseki N. 
Multiple paraganglioneuromas. Virchows Arch A Pathol 
Anat Histopathol 1985;406:373-380.

10. Burke AP, Helwig EB. Gangliocytic paraganglioma. Am J 
Clin Pathol 1989;92:1-9.



<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /All
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Warning
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJDFFile false
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.0000
  /ColorConversionStrategy /LeaveColorUnchanged
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments false
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 300
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 300
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile ()
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /Description <<
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe5b9a521b5efa7684002000500044004600206587686353ef901a8fc7684c976262535370673a548c002000700072006f006f00660065007200208fdb884c9ad88d2891cf62535370300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c676562535f00521b5efa768400200050004400460020658768633002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d7f6e5efa7acb7684002000410064006f006200650020005000440046002065874ef653ef5728684c9762537088686a5f548c002000700072006f006f00660065007200204e0a73725f979ad854c18cea7684521753706548679c300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c4f86958b555f5df25efa7acb76840020005000440046002065874ef63002>
    /DAN <>
    /DEU <>
    /ESP <>
    /FRA <>
    /ITA <>
    /JPN <>
    /KOR <FEFFc7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c5ec0020b370c2a4d06cd0d10020d504b9b0d1300020bc0f0020ad50c815ae30c5d0c11c0020ace0d488c9c8b85c0020c778c1c4d560002000410064006f0062006500200050004400460020bb38c11cb97c0020c791c131d569b2c8b2e4002e0020c774b807ac8c0020c791c131b41c00200050004400460020bb38c11cb2940020004100630072006f0062006100740020bc0f002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e00300020c774c0c1c5d0c11c0020c5f40020c2180020c788c2b5b2c8b2e4002e>
    /NLD (Gebruik deze instellingen om Adobe PDF-documenten te maken voor kwaliteitsafdrukken op desktopprinters en proofers. De gemaakte PDF-documenten kunnen worden geopend met Acrobat en Adobe Reader 5.0 en hoger.)
    /NOR <>
    /PTB <>
    /SUO <>
    /SVE <>
    /ENU (Use these settings to create Adobe PDF documents for quality printing on desktop printers and proofers.  Created PDF documents can be opened with Acrobat and Adobe Reader 5.0 and later.)
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /ConvertColors /NoConversion
      /DestinationProfileName ()
      /DestinationProfileSelector /NA
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /PresetSelector /MediumResolution
      >>
      /FormElements false
      /GenerateStructure true
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles true
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /NA
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /LeaveUntagged
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice


