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16세 남자 환자가 1년전 발생한 고혈압을 주소로 내원하였다. 과거력상VSD로 수술받은 병력이 

있고, 가족력상 아버지가 고혈압이 있었다. 입원하여 호르몬 검사상 소변 VMA, metanephrine과

catecholamine이 상승한 소견이 보여, 복부 전산화 단층 촬영을 시행하였고, 결과 양쪽 부신의 

종양이 보였다. MIBG scan상에서도 양쪽 부신의 국소 섭취증가가 보이고, 안저 검사상 좌안에 

hemangioma 소견이 보여, VHL 를 의심하였다. 

VHL gene analysis를 시행하였고, c.449C>T (p.Arg167Trp)의 돌연변이가 관찰되었다. 환자는 

brain과 whole spine MRI, 청력 검사, thyroid 와 testis 초음파상 이상 소견 없었고, 복부 CT상 

췌장의 uncinate process에 6mm의 조영증강되는 병변이 보였다. 환자는 양쪽 부신 절제술 및   

췌장 부분 절제술을 시행하였고 조직소견상 pheochromocytoma였고  현재는 hydrocortisone 복용

하고, 혈압약은 복용하지 않고 외래 추적 관찰 중으로 가족의 유전자 검사를 진행 할 예정이다.
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73세 남자가 내원 1개월 전부터 전신 쇠약감, 불면증이 있었고, 내원 3일 전부터 아침마다 

불안해하고, 벽을 두드리는 등 이상 행동을 보여 응급실에 내원하였다. 과거력상 당뇨병은 없었고, 

2년 전부터 항고혈압 약을 복용했고, 내원 6개월 전 호흡곤란을 동반한 흉통 으로 본원에서 

관상동맥질환으로 관상동맥 풍선확장술을 시행 받았다. 당시 chest CT 에서 우연히 liver에 

mass가 발견되었고, liver dynamic CT상 atypical hemangioma가 의심되어서 경과 관찰하기로 

하고 퇴원하였다. 응급실 내원 당시 혼돈된 의식이 관찰되었고, 복부 촉진에서 간종대가 있었다. 

검사 소견은 포도당 26 mg/dL, 인슐린0.2 μU/mL (3.0 ~ 35.0 μU/mL), C-peptide 0.33 ng/mL 

(0.8 ~ 4 ng/mL), 인슐린양성장인자-I (IGF-I) 25 ng/mL (55 ~ 255 ng/mL) 이하로 감소되었고, 

성장호르몬 1.1 ng/mL (0.03 ~ 0.42 ng/mL), 인슐린양성장인자-II (IGF-II) 1864 ng/mL, 

IGF-II:IGF-I 이 74.56이상으로 증가되었다. liver dynamic CT 에서 6 개월 전 보다 liver 

mass가 증가되었고, 양전자 단층촬영 (PET-CT) 에서 간 종괴 주위로만 다소 FDG 섭취가 

증가되었다. 조직검사에서는 Mixoid spindle cell로 구성된 high grade mitotic count 16/10 HPF 

관찰되었으며, 면역조직화학염색에서 C-Kit, CD34 양성소견을 보였다. 규칙적인 식사 외에 간식을 

하며 고농도 포도당액 주사를 점적 하였고, 글리벡 항암화학요법을 시행하였다. 글리벡 복용 

중에도 저혈당 증상이 지속되어 liver dynamic CT와 저혈당 발생시 IGF-II 를 추적검사 하였고, 

liver mass와 IGF-II가 2094 ng/mL 로 더욱 증가되었다. Sunitinib 으로 항암화학요법을 

변경하였고, liver mass에 대해 보존적 방사선 치료를 시행하였다. 이후 포도당액 투여 없이 

규칙적인 식사와 간식으로 저혈당이 발생하지 않았다.

<< 5월 학술집담회 증례발표  >>

일 시 : 2009년 5월 27일(수) 18:00 ~

장 소 : 서울성모병원 별관 2층 임상강의실


