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A Case of Adrenocortical Carcinoma Secreting Cortisol and Aldosterone
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  Adrenocortical carcinomas are rare and frequently aggressive tumors that may be functional (hormone-secret-
ing) and may cause Cushing’s syndrome or virilization, or non-functional and manifest as an abdominal mass. 
This paper reports the case of a 77-year-old woman with cortisol- and aldosterone-secreting adrenal carcinoma. 
The patient complained of general weakness, a moon face, and weight gain. She also had hypokalemia and 
hypertension. Her endocrinological data showed excessive aldosterone production and non-suppressible cortisol 
production in a low-dose dexamethasone suppresion test. Her abdominal CT showed a right adrenal mass. 
She underwent right adrenalectomy, and her histology revealed the presence of adrenocortical carcinoma. After 
adrenalectomy, her hypokalemia returned to normal and she is being treated with hydrocortisone.
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서  론

부신피질암은 드문 악성종양으로 1,700,000명 당 1명의 

비율로 보고되고 있다.1 부신피질암은 남자보다 여자에서 

1.5배 정도 더 호발하는 양상을 보이며,2 German Adrenocortical 

Carcinoma Registry의 보고에 따르면 부신피질암은 오른쪽 

보다 왼쪽부신에서 더 높은 빈도로 발생하고 있다.3 임상증

상의 발현 여부에 따라 기능성종양과 비기능성종양으로 분

류되며 환자의 40-60%에서 호르몬분비의 증가가 나타난다. 

약 60% 정도에서 코티졸을 단독으로 분비하고, 에스트로겐

이나 알도스테론이 과다 분비되는 경우는 10% 미만이다.4 

부신피질암이 서로 다른 호르몬을 동시에 분비하는 경우는 

대부분 코티졸과 안드로겐을 분비하는 경우이며 국내에서는

코티졸, 알도스테론과 안드로겐을 동시에 분비하는 경우가 

1차례 보고된 적 있다.5 안드로겐의 증가없이 코티졸과 알도

스테론을 동시에 분비하는 경우는 매우 드물며,6 국내에서는 

1차례 보고된 바 있다.7

저자들은 얼굴 부종과 체중 증가를 주소로 의인성 쿠싱증

후군 의심 하에 의뢰되었던 77세 여자 환자에서, 쿠싱증후군

과 원발성 고알도스테론증이 동반된 부신피질암 1예를 경험

하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다.

증  례

환  자: 여자, 77세

주  소: 얼굴 부종과 체중 증가

현병력: 내원 4개월 전부터 운동 시 숨이 찬 증상이 있고, 

얼굴 부종, 복부 팽만, 8 kg의 체중 증가가 있었으며 퇴행성 

관절염 진단받고 불규칙적으로 스테로이드 복용하던 중 의
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Fig. 1. Abdomen and pelvic computed tomography shows a 
well-defined heterogeneous mass (5.1×4.5 cm) with internal 
necrosis in right adrenal gland. Tumor invasion to liver, kidney,
or inferior vena cava is not found.

Fig. 2. Fat-saturated enhanced T1-weighted images hows a 5.5 
cm right adrenal mass with heterogeneous enhancement. Tumor
invasion into surrounding organs is not found.

인성쿠싱증후군이 의심되어 내분비내과로 의뢰되었다.

과거력: 2개월 전 고혈압 진단받고 약물복용 중인 것 외에

특이 과거력은 없었다.

사회력: 흡연력, 음주력 없음.

가족력: 특이 사항 없음.

진찰 소견: 내원 당시 생체징후는 혈압 139/90 mmHg, 맥

박 79회/분, 호흡 20회/분, 체온 36.0℃였으며, 의식은 명료하

였다. 환자의 키는 145.6 cm, 몸무게는 51.7 kg이었으며 체

질량지수는 24.39 kg/m2로 과체중 양상을 보였다. 외양상 월

상안과 중심성비만이 관찰되었다. 피부는 얇아져 있고, 상, 

하지 전반에 피하출혈반과 자반이 관찰되었으나 색소침착은

관찰되지 않았다. 흉부진찰은 정상소견이었고, 복부진찰 시 

만져지는 종괴나 압통은 없었다. 신경학적 검사에서 특이 

소견은 없었고, 촉진검사에서 만져지는 림프절은 없었다.

검사 소견: 말초혈액검사에서 혈색소 14.7 g/dL, 백혈구

7,290/mm3(호중구 67.6%), 혈소판 447,000/mm3, PT 11.9초, 

aPTT 28.2초 였다. 혈청전해질 검사에서 Na 141, K 2.6, Cl 

96 mEq/L로 저칼륨혈증을 보였다. 혈청생화학 검사에서

BUN 31 mg/dL, Cr 0.83 mg/dL, AST/ALT 23/21 ( IU/L), 총빌

리루빈 0.8 mg/dL, 총단백질 6.3 mg/dL, 알부민 4.0 mg/dL, 

총콜레스테롤 258 mg/dL, C-반응단백 1.1 mg/L, 식전 혈당 

216 mg/dL, 당화혈색소는 9.6 %로 측정되었다. 일반 요검사

에서 비중 1.026, 요단백(-), 요당3+, 케톤(-) 소견이 관찰되

었다.

호르몬검사 결과 기초 코티졸은 18.7μg/dL (정상치: 5.0- 

23.0μg/dL) 부신피질자극 호르몬은 <1.1pmol/L(정상치: 3.5- 

13.2 pmol/L)였고, 24시간 소변 코티졸은 679.5 μg/day (정상

치: 55.5-286μg/day)로 증가되어 있었다. 저용량 덱사메타손 

억제 검사 후 코티졸 농도는 24.5μg/dL (정상치: <1.8μg/ dL)

로 억제되지 않았고, 24시간 소변 코티졸은 665 μg/ day로 

측정되었다. 혈장 DHEA-S는 246 μg/dL (정상치: 35-430 μg/ 

dL)였고, 17-hydroxyprogesterone은3.45 ng/mL (폐경 후 정

상치: 0.2-1.72 ng/mL)였다. 8시간 이상 누워있는 상태에서 

측정한 혈장레닌 활성도는 0.56 ng/mL/hr (정상치: 누워 있을 

때 0.15-2.33 ng/mL/hr)였으며, 알도스테론은 301.1 pg/ mL

(정상치: 10-105 pg/mL), 혈장레닌 활성도와 알도스테론의 

비는 53.76 (정상치: <30)으로 증가되어 있어 원발성 알도스

테론증을 의심할 수 있었다. 24시간 소변의 총메타네프린 

0.208 mg/day (정상치: 0-1.3 mg/day), VMA 3.98 mg/day (정상

치: 0-8.0 mg/day), 에피네프린 6.9μg/day (정상치: 0-20μg/ 

day), 노르에피네프린 34.2μg/day (정상치: 15.0-80.0μg/day) 

로 정상 수치였다. 혈장에 피네프린은 0.049 ng/mL (정상치: 

0-0.3 ng/mL), 노르에피네프린 0.159 ng/mL (정상치: 0-0.8

ng/mL)였다.

방사선 소견: 흉부단순촬영에서 심비대 외에 특이 소견은

없었다. 복부 CT에서 내부가 불균질하게 조영 증강되며, 경

계가 명확한 5.1×4.5 cm 크기의 단일 종괴가 우측 부신에서 

관찰되었고, 하대정맥과 간우엽 및 콩팥으로의 침범 소견은 

없었다(Fig. 1). 좌측 부신과 양측 난소는 정상이었으며, 림프

절 전이는 관찰되지 않았다. 복부자기공명영상촬영을시행

하였고 조영증강 T1 강조영상에서 내부에 낭성 또는 괴사성 
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Fig. 3. The specimen of right adrenalectomy shows yellowish well-
circumscribed mass with central necrosis (A). Multifocal hemorrhage
and necrosis are found on the cut surface of further section (B).

Fig. 4. The pathological findings show that diffuse proliferation
of non-clear tumor cells (A: H&E stain, ×100) with nuclear 
pleomorphism and macronucleoli (nuclear feature of high grade
tumor) (B: H&E stain, ×200) and tumor necrosis (C: H&E 
stain, ×200). The tumor cells are positive for inhibin-alpha (D:
immunohistochemical stain, ×400).

변화가 있는 5.5 cm의 종괴가 우측 부신에서 관찰되었으며, 

인접 장기의 침범 소견은 없었다(Fig. 2).

수술 소견 및 조직 소견: 전신 마취 후 개복하였고, 우측 

부신종양 제거술을 시행하였다. 수술 후 육안검사에서 종양

을 둘러싼 피막의 침범은 없었고, 종양세포의 괴사가 관찰되

었다(Fig. 3). 현미경검사에서 핵등급(nuclear grade)은 Furhman 

grade 3였으며, 투명세포는 전체 종양세포의 25% 이하였고, 

종양의 33% 이상에서 미만성 구조가 관찰되었으며, 종양이

괴사 소견을 보여 Weiss criteria의 진단기준 중 3개 이상을 

만족하였다. 또한 이 종양이 부신피질기원의 종양인지, 또는 

부신을 침범한 다른 장기 기원의 종양인지의 여부를 확인하

기 위해 Inhibin-alpha 염색을 시행하였고, 양성 소견을 보여 

부신피질암으로 진단되었다(Fig. 4).

치료 및 경과: 환자 부신종양제거술 시행 후, 수술 전부터

저칼륨혈증으로 복용하던 칼륨보충제와 spironoloactone은

중단하였고, prednisolone 5 mg을 추가하여 복용 중이다.

수술 3주 후 검사한 혈청전해질검사 상 Na 140, K 4.8, Cl 

104mEq/L로 측정되었고, 혈장레닌 활성도는 11.08ng/mL/hr, 

혈장 알도스테론 농도는 22.8 pg/mL였으며, 혈장레닌 활성

도와 알도스테론의 비는 0.20으로 정상화되었다. 고혈압으

로 복용하던 ramipril 1.25 mg은 유지하고 있으며, 당뇨병에 

대해서는 수술 직후 인슐린주사요법으로 조절하다가 혈당 

상태가 호전되어, 현재 하루 두 번 metformin 500mg, sitagliptin 

100 mg 복용하며 외래 추적 관찰 중이다.

고  찰

부신피질암은 예후가 매우 불량한 종양으로, 부신피질암

의 병기는 2008년도에 발표된 European Network for the 

Study of Adrenal Tumors (ENSAT)가 사용되는데, 1기에서

는 84%, 2기 63%, 3기 51%, 4기 15%의 5년 생존율을 갖는

다.6 다른 암과 마찬가지로 부신피질암에 있어서도 암의 조

기 발견이 환자의 예후에 중요하나, 부신피질암은 해부학적 

위치로 인하여 대부분 내분비적 증상의 발현이나 큰 종괴를 

형성하기 전에는 진단이 되지 않는 경우가 많다. 그러나 본 

증례에서는 원발성 고알도스테론증과 쿠싱증후군을 시사하

는 임상증상의 발현이 동반되어 있었으므로, 조기에 병을 

진단하여 근치적 수술을 진행할 수 있었다. 호르몬분비를 

동반하고내분비 증상이 발현된 부신피질암은 비교적 진단이 

쉽게 이루어질 수 있으므로,8 같은 크기의 무증상 악성 종양

과 비교하였을 때 더 예후가 좋다. 따라서 기능성 종양일 

경우, 부신피질암의 조기진단에 있어 임상증상의 관찰과 내

분비기능의평가가 매우 중요하다.

부신양성종양이 대부분 한 종류의 스테로이드만 분비하는 

양상을 띠는 반면, 부신피질암은 당질코르티코이드, 염류코

르티코이드, 성호르몬과 스테로이드 전구체(17-OH-proge- 

sterone, S-compound, desoxycorticosterone) 등 여러 가지 종

류의 스테로이드를 분비할 수 있으며, 급속히 진행하는 쿠싱

증후군의 경우 부신피질암을 의심할 수 있다. 국내에서 쿠싱

증후군과 고알도스테론증이 동시에 나타난 부신선종의 예가

보고된 적은 있으나, 알도스테론을 생산하는 부신선종의 경

우 대부분 코티졸을 생산하지만 부신피질 자극호르몬의 영

향을 받아, 덱사메타손 억제검사에서 억제되는 것이 보통이

다.9 따라서 원발성 고알도스테론증과 함께 코티졸의 과다 

분비 증상이 있을 경우, 이것이 악성종양을 진단하는 단서가
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될 수 있으며, 이후에도 이에 대한 호르몬검사가 암의 재발, 

활성화 여부를 판단하는 데 도움이 될 수 있다.4 본 환자의 

경우 영상학적 검사상 경계가 명확하고 인접장기의 침범 및 

전이 소견이 관찰되지 않아 수술 전 선종으로 의심하였으나, 

크기가 4 cm 이상인 점, 또한 알도스테론과 코티졸이 함께 

분비된다는 점에서 부신피질암일 가능성을 배제할 수 없었다.

코티졸을 분비하는 부신피질암의 경우, 수술 전에 반대편

의 부신이 위축되어 있는 가에 대한 평가는 보통 어렵다. 

그러나 수술 후 이환율과 사망률을 결정하는 가장 중요한 

요인이 부신기능 부전이므로,10 수술 전후에 스테로이드의 

보충이 적절하게 이루어져야 하며, 수술 후 스테로이드의 

유지치료가 필요한가에 대한 고찰이 필요하다. 반대쪽 부신

이 정상적으로 스테로이드를 생산하는 것은 평균 22개월 정

도가 걸린다.11

코티졸을 분비하는 부신피질암은 비교적 예후가 좋지 않은 

것으로 알려져 있는데, 이것은 쿠싱증후군이 동반되면서 면역

력이 악화되어, 기회감염의 이환율을 높일 수 있다는 것과, 

병리학적으로 유사분열률이 높아지고, 비전형적인 유사분열 

양상을 띠는 것과 연관되어 있다.12 본 증례의 경우에도 부신

피질암의 병리학적 소견 상 Furhman nuclear grade 3으로 좋

지 않은 예후를 나타내었다. Furhman grade는 부신종양의 악

성 여부를 나타내는 병리학적 기준인 Weiss criteria에 포함되

는 항목으로, 종양의 핵분화도를 핵의 직경, 형태, 핵소체의 

존재여부에 따라 1에서 4등급까지 분류한 개념이다.13

본 증례의 경우 스테로이드를 복용한 과거력이 있는 환자

로 체중 증가, 월상안 등의 증상이 있어 의인성 쿠싱증후군의

심하에 내분비내과로 진료 의뢰되었으나, 기초 코티졸의 수

치가 높고, 저칼륨혈증, 고혈압 등의 임상 양상이 동반되어 

있는 점에 착안하여 부신과 관련된 질환임을 의심하였다.  

이를 통하여 적극적인 호르몬검사와 영상학적 검사를 진행

하였고, 조기에 부신피질암을 발견할 수 있었다는 것에 의의

가 있다.
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