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Primary Extragastrointestinal Stromal Tumor (EGIST) of the
Greater Omentum
- A Case Report -
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Gastrointestinal stromal tumors (GISTs) were recently defined as spindle cell, epithelioid, or
occasionally, pleomorphic mesenchymal tumors of the gastrointestinal tract that express the
CD117 (proto-oncogene c-kit protein, stem cell factor receptor), as detected using immuno-
histochemistry. And they show a new tendency to include the CD117-positive mesenchymal
spindle cell or epithelioid neoplasms primary in the omentum and mesentery, and is so termed
extragastrointestinal stromal tumors (EGISTs). Omental EGISTs are very rare and similar to
their gastrointestinal counterpart. We present a case of primary EGIST of the greater omen-
tum in a 58-year-old man. The resected tumor mass measured 20×15×5 cm and weighed
1,150 g. The cut surface displayed a central cystic change and partial mural nodules. Micro-
scopically, most parts of the tumor were composed of round or polygonal cells, with many of
them containing perinuclear vacuoles. The mitotic count was less than one per 50 high-power-
fields. Immunohistochemically, the tumor cells were diffusely positive for CD117 and vimentin,
and focally for smooth muscle actin and CD34. Ultrastructurally, partially smooth muscle dif-
ferentiation was confirmed in this case.
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큰그물막의 원발성 위장관외간질종양

- 1예 보고 -

위장관간질종양(gastrointestinal stromal tumor, GIST)은

위장관에서 발생하는 원발성 비상피성 종양으로서, 다양한 형태

학적 소견을 보일 수 있으며, 기원이 분명치 않은 종양으로 알

려져 왔다. 그러나 최근 이들 종양은 면역조직화학 염색에서

CD117 (proto-oncogene c-kit protein, stem cell factor recep-

tor)에 일관된 양성을 보여 CD117 양성 위장관간질종양으로 정

의되고 있는 추세이다.1,2 또한 유사한 조직학적, 면역조직화학

염색 소견을 보이면서 큰그물막과 창자간막 등 위장관 이외의

곳에 발생하는 종양을 동일한 기원으로 보고 함께 포함하여 정

의하기도 하며 위장관 이외에 발생하는 경우는 위장관외간질종

양(extragastrointestinal GIST)으로 명명하기도 한다.1-3 위장

관외간질종양은 방추형이거나 상피양, 또는 두 가지 형태가 혼

합된 모양을 가질 수 있는데, 이 중 상피양 위장관외간질종양은

이전에 평활근모세포종(leiomyoblastoma)으로 분류되었던 것이

다. 과거 평활근모세포종은 독특한 상피양 세포로 구성되면서

그 악성도에 대해서 논란이 많았으나 대체로 국소적으로 재발하

거나 드물게 전이도 가능한 저등급의 악성 종양으로 평가되어

왔다.4 최근에는 위장관외간질종양의 여러 예후 인자들에 대한

연구가 이루어지고 있으나 큰그물막에 발생한 상피양 위장관외

간질종양은 드물어서 종양의 생물학적 예후를 평가할 만한 정보

가 부족한 상황이다. 최근 저자들은 이와 같이 독특한 병리조직

학적 소견을 가지고 그 발생 부위 또한 드물어 악성도 평가에

주의를 요하는 큰그물막의 원발성 위장관외간질종양 한 예를 경

험하고 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다.
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증 례

2년 전 58세 남자 환자의 복강내에서 우연히 낭성 종괴가 발

견되었으나 별다른 증상이 없이 지내다가 최근 증가된 복부 팽

만감 때문에 종괴를 수술로 제거하기 위해 내원하였다. 복부 전

산화단층촬영상 방광 상부에서 위 전벽에 걸쳐 복강내를 채우는

낭성 종괴가 관찰되었는데, 주변 위장관과 췌장에 접하지만 경

계는 좋았으며 위벽이 두꺼워진 양상은 보이지 않았다. 종괴의

벽은 두껍게 조영 증강되었고 내부에서는 충실성의 벽재(mural)

결절들을 관찰할 수 있었다(Fig. 1). 수술 소견상 종괴는 큰그

물막의 일부에 붙어 있었으며 위 전벽의 장막과 약간 유착을 보

였으나 침윤 소견은 보이지 않았다. 종괴의 크기는 20×15×5

cm이며 무게는 1,150 g이었고, 내부는 황갈색의 장액성 액체로

채워져 있었다. 외표면은 평활하였고 절단면상 커다란 낭성 변

화와 함께 일측벽에 9×4×4 cm 크기의 소량 출혈을 동반한

충실성 부위가 관찰되었다(Fig. 2). 광학현미경상 종양의 대부

분에서 원형 또는 다각형의 세포들이 판상 성장을 하고, 호산성

의 풍부한 세포질과 중앙에 위치한 둥근 핵을 보였다. 또한 많

Fig. 2. The cut surface of the tumor shows large cystic change and
a solid mural nodular thickening (arrow) on one side of the wall.

A B

Fig. 1. Computer tomography shows an intraabdominal large cys-
tic mass with irregularly thickened wall and partial solid portion.

Fig. 3. (A) The tumor is composed of sheets of round or polygo-
nal cells containing abundant eosinophilic cytoplasm. (B) Many
parts of tumors are composed of vacuolated cells with peripheral
nuclei, resembling “signet ring cells”.

Fig. 4. The tumor cells are positive for CD117.
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은 부분에서 투명하게 공포화된 세포질을 가지고 있어서 반지세

포의 모습을 연상케 하였다(Fig. 3). 이러한 상피양 세포들이

종양의 대부분을 차지한 가운데 국소적으로 방추형의 세포가

관찰되고, 일부에서는 다발 모양의 성장 양상도 관찰되었다. 그

밖의 소견으로는 소량의 다핵성 거대 세포와 염증 세포의 침윤

등이 있었다. 면역조직화학 염색에서 종양 세포는 CD117 (1:50,

Dako, Kyoto, Japan)과 vimentin에 미만성 양성, smooth mus-

cle actin과 CD34에 국소적 양성을 보였지만(Fig. 4), carci-

noembryonic antigen, desmin 및 S-100 단백에는 음성이었

다. 전자현미경 소견에서 종양 세포는 기저판을 일부 가지고 있

었으며, 세포질에 포음소포(pinocytotic vesicle)와 가는 세사

(thin filament, 5-7 nm)가 관찰되어 평활근 분화가 확인되었

다(Fig. 5).

고 찰

큰그물막의 원발성 상피양 위장관간질종양은 과거 평활근모

세포종으로 분류되던 것으로 매우 드물게 보고되고 있다.5,6 1999

년 Miettinen 등1은 큰그물막과 창자간막에 발생한 위장관외간

질종양 26예를 보고하였는데, 그 중 6예만이 큰그물막에 발생한

상피양 종양이었다. 이 종양은 커다란 종괴를 잘 형성하고 출혈

성 또는 낭성 변화를 흔히 동반하는데 그 크기는 평균 무게

2,100 g, 직경 15-30 cm 정도이다. 발생 연령은 30대에서 70대

로 평균 연령은 61세 정도이며 여성의 경우에 약간 더 호발하는

경향이 있고, 주요한 임상증상으로는 복부 팽만감, 동통, 체중

감소 등이 나타날 수 있으며 일부에서 빈혈과 복수를 합병하기

도 한다.5 광학현미경 소견에서는 일반적인 평활근 종양의 특징

이 뚜렷하지 않은 독특한 다각형 또는 상피양 세포로 구성되지

만, 전자현미경 소견에서 기저판, 세포간 접합, 치밀체(dense

body), 포음소포, 가는 근세사 등을 보여서 부분적인 평활근 분

화가 확인되기도 한다.7 광학현미경상 세포질내 관찰되기도 하

는 공포가 대개 전자현미경 소견에서는 관찰되지 않는 것으로

미루어 이 소견은 포르말린 고정으로 생긴 인공산물로 여겨지고

있지만,7 광학현미경 진단에서는 중요한 세포학적 소견으로 간

주되고 있다.

위장관간질종양의 경우 interstitial cells of Cajal에서 발생한

다고 알려져 있으나 위장관 이외의 곳에서도 CD117에 양성을

보이는 위장관외간질종양이 발견되어서 이들 종양은 interstitial

cells of Cajal 또는 평활근세포로도 분화할 수 있는 간세포에서

유래한 것이라는 주장이 제기되고 있다.1,2

위장관외간질종양의 생물학적 예후는 그 발생률이 낮기 때문

에 평가가 어려운 면이 있으나, 최근 연구에서는 종양조직내 괴

사가 있는 경우, 핵의 중첩이 관찰될 정도로 세포밀도가 높은

경우, 그리고 유사분열의 수가 50개의 고배율 시야에서 2개가

넘는 경우는 예후가 나쁜 것으로 보고되고 있다. 위장관간질종

양과는 달리 종양의 크기는 예후와 유의한 연관성이 없으며 조

직학적 유형(방추형 또는 상피양)이나 면역조직화학 염색소견

도 예후와 연관성이 없다고 알려져 있다.3

본 증례의 경우 종양 세포들에서 유사분열이 드물며(≤1/50

고배율 시야) 세포밀도가 높지 않고 괴사 또한 관찰되지 않아

알려진 예후 불량 인자에 부합하지는 않지만, 위장관외간질종양

이 위장관에서 발생한 경우보다 일반적으로 예후가 나쁘다는 보

고를3 고려해 볼 때, 향후 주기적 경과 관찰로 그 예후를 추적할

필요가 있다고 생각한다.
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Fig. 5. (A) Electron microscopy shows incomplete basal lamina
material and pinocytotic vesicles, and (B) bundles of thin myofila-
ments (5-7 nm) in the cytoplasm (A, ×20,000; B, ×30,000).



 350 최경운∙김지연∙박도윤 외 4인

6. Tsurumi H, Okada S, Koshino Y, et al. A case of leiomyoblastoma

(epithelioid leiomyosarcoma) of the greater omentum. Gastroen-

terol Jpn 1991; 26: 370-5.

7. Hajdu SI, Erlandson RA, Paglia MA. Light and electron microscopic

studies of a gastric leiomyoblastoma. Arch Pathol 1972; 93: 36-44.


