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낭성콩팥종(cystic nephroma, CN)은 1892년에 Edmunds1가 처음

으로 보고한 이래 전 세계적으로 약 200예 정도가 보고된 보기 드

문 양성 종양이다.2 CN은 콩팥의 혼합성 상피-간질종양(mixed epi-

thelial and stromal tumor, MEST)과 임상적, 형태학적 특징을 공유

하고 있으며 유전학적 연구에서도 같은 변화를 보여 최근 들어와

서는 이 두 종양을 단일질환으로 보는 견해가 지배적이다. 

저자들은 우연히 발견한 오른쪽 콩팥종양을 주소로 내원한 41세 

여자 환자의 7 cm 장경의 다낭성 종괴가 형태학적, 면역조직화학염

색상 현재까지 기술된 CN에 부합하는 전형적인 증례를 보여 MEST

를 포함한 다른 신종양과의 감별진단과 함께 문헌고찰하는 바이다.

증  례

41세 여자 환자가 우연히 발견한 오른쪽 콩팥의 종괴를 주소로 

내원하였는데, 복부 컴퓨터단층촬영상 콩팥 위쪽에 비교적 경계가 

명확한 다방성 낭종이 관찰되었다(Fig. 1).

이에 신세포암종을 의심하고 복강경 하 오른쪽 콩팥 절제술을 

시행하였다. 적출된 콩팥은 육안 소견상 상부에 돌출된 7 cm 장경

의 난원형의 종괴를 포함하고 있었는데, 종괴는 주변의 지방 조직

과 잘 분리되어 있었고 매끈하였다. 또 단면상 종괴는 다방성의 낭

으로 이루어져 있었으며, 낭의 격막은 매우 얇았고, 고형성 부분은 

없었다. 그리고 낭 내부에는 옅은 황색의 장액성 액체가 차 있었다

(Fig. 2). 

조직학적 소견상 이 종양은 주변과 비교적 경계가 분명하며, 낭 

내부를 둘러싼 세포는 한 층으로 납작하거나(flat), 입방형(cuboi-

dal), 또는 hobnail 형태를 띠었으나, 투명세포는 관찰되지 않았다

(Fig. 3A). 또 일부에서는 넓은 유두상 돌기가 낭 내부로 돌출되기

도 하였으며, 상피아래 간질세포는 난소의 간질세포처럼 짤막한 방

추상으로 끝이 뾰족하였고 이들 간질세포는 부위별로 다양한 세

포충실성을 보였다(Fig. 3B).

면역조직화학염색상 낭을 피복하는 상피세포는 cytokeratin 7 

(Fig. 3C)과 cytokeratin 19 (Fig. 3D)에 양성소견을 보였고, CD10, es-

trogen receptor (ER), progesterone receptor (PR)에 음성을 보였으

며, 간질세포는 CD10, ER (Fig. 3E)과 PR (Fig. 3F)에 양성반응을 보

였으나, inhibin에는 음성반응을 보였다. 

수술 후 환자는 비뇨기과에서 외래로 10개월 가량 추적 관찰 중

에 있으며, 그 동안 재발이나 다른 이상 소견은 없는 상태이다.
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Cystic nephroma (CN) is a benign cystic neoplasm composed of mixed epithelial and stromal el-
ements. Less than 200 cases have been reported. We had a patient, a 41-year-old woman, who 
had a huge typical CN. The patient was admitted for a right renal mass that was found incidental-
ly. On laparaoscopic right nephrectomy, there was an encapsulated 7 cm multilocular cystic mass 
at the upper pole. Microscopically, the cystic wall was lined by a single layer of low cuboidal or 
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spindle cells. The main differential diagnoses were mixed epithelial and stromal tumor (MEST), 
low grade multilocular renal cell carcinoma, and tubulocystic carcinoma. The results of immuno-
histochemical staining were cytokeratin 7/19(+/+) and CD10(-) in lining epithelium, estrogen re-
ceptor/progesterone receptor(+/+) in stromal cells. After surgery, she was free of recurrence for 
10 months. We report this rare case and compare it with other cystic renal tumors, especially 
MEST.
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고  찰

낭성콩팥종은 1892년 Edmunds1에 의해 처음 보고된 이래, 문헌 

고찰상 약 200예 정도만이 보고된 드문 콩팥의 양성 종양이다.1,2 

국내 문헌에서는 소아에서 발생한 증례가 많았고 성인의 경우는 2

예의 낭성신종에 대한 증례보고와 MEST와 비교하여 고찰한 1예의 

문헌만이 검색되었다.3-5 

낭성콩팥종은 2004년에 World Health Organization (WHO)에서 

분류한 정의에 따르면 일측성, 다방성 낭성 종괴로 고형성 부분이 

없는 상피/간질의 혼합 종양으로 정의되었으며, MEST와는 다르게 

규정되어 있다.6 

그러나 이 두 질환은 형태학적뿐 아니라 면역염색, 최근에는 분

Fig. 1. Abdomino-pelvic computed tomography image shows a well 
circumscribed right renal mass with multilocular cystic spaces.

Fig. 2. The tumor is a 7 cm sized multilocular cystic mass in the up-
per pole separated by thin delicate septa without solid portion.

A CB
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Fig. 3. (A) The lining of the epithelium is cuboidal or hobnail cells. (B) The subepithelial stromal cells are short spindly and similar to ovarian 
stroma. (C) The epithelial cells are positive for cytokeratin 7. (D) The epithelial cells are positive for cytokeratin 19. (E) The stromal cells are 
positive for estrogen receptor. (F) The stromal cells are positive for progesteron receptor.
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자 병리학적 연구의 결과도 유사한 것으로 밝혀져 단일한 종양으로 

보는 견해가 지배적이다.7-9 

Antic 등7은 7예의 CN과 8예의 MEST에서 각각의 성별, 나이, 크

기, 위치, 면역염색상 등 임상/병리학적 특징을 고찰하고 많은 부분

에서 공통점이 있다고 결론지었다. 이 연구 보고에 따르면 증례들의 

평균나이는 CN은 50.4세, MEST는 49.7세였는데, 전체 15명 중 11명

이 여성으로 두 종양 모두 중년여성에게 많았다. 크기는 0.5 cm에서 

10 cm까지 다양하였는데, 형태학적으로는 상피가 단층의 납작하거

나 입방형 또는 hobnail 세포로 되어 있었고, 간질은 두 종양 모두 

ER/PR양성의 난소 간질세포를 닮아 있었다. 또 이들은 이 두 종양

의 유일한 형태학적 차이는 간질세포의 양과 세포충실성이라고 주

장하였는데, 즉 MEST에서는 풍부한 간질이 발달되어 육안적으로 

고형성 부위를 보이나, CN에서는 그러한 예가 없었다고 하였다. 

한편 Turbiner 등8은 이 두 종양이 난소 간질세포를 포함하고 있

는 사실이 췌장의 점액성 낭샘종양(mucinous cystic tumors of the 

pancreas)이나, 간담관 낭샘종(hepatobiliary cystadenoma), 후복막

강의 원발성 점액성 낭샘종양(primary mucinous cystic tumors of 

the retroperitoneum) 등과 같이 전적으로 여성에게 호발하고, 비교

적 양성 경과를 취하며, 간질세포가 ER/PR/inhibin에 양성반응을 

보인다는 점에서 태생학적으로 Müllerian duct의 기원을 지닌다고 

설명하였다. 또 두 종양의 차이는 CN이 MEST에 비해 보다 단순하

고 균일한 세포로 이루어진 점에서만 다를 뿐이므로, 두 종양을 묶

어서 “renal epithelial and stromal tumor (REST)”로 통합할 것을 제

안하였다. 

Zhou 등9은 26예의 CN과 13예의 MEST의 병리학적 비교를 여러 

인자로 나누어 비교하고 통계학적으로 유의한지를 알아보았는데 

1) 간질의 고형성 성장 유무(CN은 대부분이 낭성이고, 간질의 고형

성 성장이 적은 경우가 유의하게 많았음), 2) 격막의 두께(CN에서 

현저히 얇았음) 등 육안적인 차이에서 기인한 요소가 많았고, 3) 현

미경소견상 피복상피는 납작하거나 hobnail 세포였고, 요로 유사 

상피나 투명세포의 경우는 26예 중 없었으며, 4) 복잡한 가지를 치

는 선 구조는 MEST 증례의 약 반 수(53.8%)에서 관찰되었으나, 본 

증례를 포함한 CN에서는 없었다. 

그런데 최근 들어 신종양이 아형별로 독특한 염색체의 복제수 

변화를 보이므로, 역으로 형태학적으로 모호한 신종양들을 분자

유전학적 방법을 통해 분류할 수 있다는 보고들이 있다.10,11 Zhou 

등9은 동일한 연구에서 다양한 신종양들이 형태학적으로 유사하

나, 오히려 분자유전학적으로 다른 경우가 있으므로 형태학적 유사

성만으로는 분류기준이 될 수 없다고 주장하였다. 또 저자들은 유

전자 chip을 이용한 발현양상을 다른 신종양들과 비교하고 CN과 

MEST를 동일한 군으로 묶었다. PR 유전자의 mRNA의 정량적 분석

에서도 두 종양은 다른 신종양들에 비해 월등히 높았다. 

한 걸음 더 나아가 Michal 등12은 그 동안의 결과를 review한 연

구에서 CN은 명확한 정의가 결여되어 있으며, 종양세포의 기원이 

Müllerian tissue이므로 ‘nephroma’라는 용어가 부적절하다고 주장

하였다. 특히 58예를 모아서 보고한 Madewell 등13의 논문을 인용

하여, CN이 2세 이하에서는 남아에게 호발하다가, 그 이상이 되면 

여성에게 월등히 높은 발병을 보이는 것(Table 1)은 소아의 CN은 

cystic, partly differentiated nephroblastoma이며 중년여성에게 호발

하는 성인의 CN은 대부분 cystic MEST이기 때문이라고 하였다.

실제적인 외과병리 진단영역에서 CN은 거의 양성 경과를 취하

는 MEST보다는 multilocular cystic renal cell carcinoma (MCRCC)

와 tubulocystic carcinoma (low grade collecting duct carcinoma)와 

같은 저악성도의 낭성 신종양들과의 감별에 있어 더 중요하다고 보

여진다.14 MCRCC에서는 격막 내에 저악성도의 투명세포암종과 같

은 투명세포의 군집이 관찰되는데, 이는 간질의 세포도가 높지 않

고 임상적으로도 남성에게 더 호발한다. Tubulocystic carcinoma 역

시 경계가 좋으면서 육안적으로 다방성 낭성 종괴이긴 하지만 세포

의 이형성이 확실하며, 역시 간질의 세포도나 ER/PR에 음성인 점이 

감별된다(Table 1).

저자들이 기존 문헌들을 검토해본 결과 cystic nephroma가 고유

의 형태학적 특징이나 분자유전학적검사에서 별도의 특징이 없다

고 한다면 병리학적인 분류의 근거도 없다고 생각된다. 다만 기존

의 정의처럼 낭성 부분이 주요하며, 충실도가 높은 격막이 없을 경

우 악성 전화가 없는 양성의 경과를 취한다는 점에서 일명 “REST”

의 예후인자로서의 가치는 있다고 본다.

본 증례는 비교적 크고 육안적, 현미경학적으로 현재까지 기술

된 CN에 부합하며, 면역조직화학염색상에서도 일치하는 드문 양

성 종양이고, 현재 그 진단명의 폐기를 둘러싸고 활발한 논의가 되

고 있어 이에 관한 문헌고찰을 하고자 하였다. 
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