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A Case of Pheochromocytoma Presenting as Syncope Due to Orthostatic Hypotension
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Patients with pheochromocytoma manifest with headache, perspiration, and palpitation. Although most patients have either sus-
tained or paroxysmal hypertension, some patients present with hypotension. However, severe orthostatic hypotension is relatively 
rare in patients with pheochromocytoma. We report here on a 72-year-old woman with pheochromocytoma and she presented 
with recurrent syncope due to hypotension and blood pressure fluctuation. Syncope due to hypotension is unusual in patients with 
pheochromocytoma and only a few such cases have been reported. The present case serves to illustrate an unexpected presentation 
of this tumor. (Endocrinol Metab 26:155-159, 2011)
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서  론

갈색세포종은 크롬친화세포에서 기원하여 과도한 카테콜라민

(catecholamine)을 생성, 분비하는 종양이다[1,2]. 대부분 양성으로, 

다양한 임상양상을 보인다. 고혈압이 가장 흔한 증후로 약 반수의 

환자에서는 발작성으로 나타나고 나머지 반수에서는 지속성으로 

나타나며, 두통, 심계항진, 발한 등의 특징적인 증상을 나타낸다. 창

백, 홍조, 불안, 신경과민, 어지러움 등의 증상이 나타날 수 있고 피

로, 전신허약, 흉통, 부정맥 등을 보일 수도 있으며 일부는 증상 없이 

우연히 발견되는 경우도 있다[1,2]. 드물게는 수술이나 외상 및 약제

에 의한 저혈압이나 쇼크를 보일 수 있으며 기립성 저혈압이 나타날 

수 있고, 갑자기 다량의 카테콜라민이 분비되는 경우 저혈압을 유발

할 수 있다고 알려져 있다[3]. 하지만 그런 유발인자 없이 실신까지 

유발하는 중증의 저혈압을 보이는 사례는 매우 드물며, 국내에서는 

아직 보고된 사례가 없다[4-10]. 저자들은 실신을 주소로 내원하여 

반복되는 저혈압과 고혈압 발작을 보인 환자가 갈색세포종으로 진

단된 사례를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증  례

72세 여자 환자로 2일간의 어지러움, 실신을 주소로 내원하였다. 

고혈압을 비롯하여 과거력상 특이병력이 없었으며 내원 8개월 전 어

지러움으로 개인병원을 방문하여 시행한 뇌 자기공명영상(magnetic 

resonance imaging, MRI)에서 이상 소견이 없었다. 가족력과 사회력

상 특이소견이 없었다. 내원 1주일 전부터 전신통이 발생하였고, 내

원 2일 전 누웠다가 일어나는 순간 의식소실이 있었으나 수 초 후 자

발적으로 회복되어 집에서 경과 관찰하였다. 이 후 누운 자세에서 

일어나서 화장실 갈 때 의식소실이 2차례 더 발생하여 내원 당일 개

인병원 방문하였다. 초기 혈압이 70/50 mmHg로 측정되어 환자가 

누운 상태에서 2차례 재 측정한 수축기 혈압이 각각 200 mmHg과 

40 mmHg으로 고혈압과 저혈압이 반복되는 소견을 보여 본원으로 

전원되었다. 

응급실 내원 당시 환자는 급성 병색으로 의식은 명료하였고, 혈압

은 180/100 mmHg, 맥박은 분당 98회였다. 심장과 폐의 청진상 이상

소견은 없었으며, 복부와 갑상선에서 촉진 가능한 종괴는 없었고 압

통도 없었다. 신경학적 검사에서 이상소견은 보이지 않았다. 혈액학 

검사에서 백혈구 수치 14.7 × 103/μL, 혈색소 15.2 g/dL, 혈소판 

344,000/mm3으로 백혈구와 혈색소 상승 소견을 보였고, 일반 화학 

검사에서 혈액요소질소 60.1 mg/dL, 크레아티닌 1.6 mg/dL, 칼슘 
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9.9 mg/dL, 인 5.9 mg/dL로 혈액요소질소와 크레아티닌이 상승되어 

있어 저혈량 소견을 보였다. D-dimer 19.77, pro BNP 35,000 pg/mL 

이상으로 상승되어 있었고, 심전도상 I-III, aVF, V3-V6에 T파의 역전

이 관찰되었다. 심장초음파검사에서 좌심실 비대가 관찰되었으나 

심박출량과 심근의 운동성 장애는 없었고, cardiac index는 2.9 L/

min/m2로 정상소견을 보였다. 흉부 X-선 촬영에서 심비대나 폐부종 

소견은 없었고 명확한 종괴는 보이지 않았으나, 3D 흉부 대동맥 전

산화단층촬영(computed tomography, CT)상 폐의 좌측 상엽에 약 

3.3 cm의 불규칙한 경계를 갖는 종양이 관찰되었으며 좌측 부신에 

5.5 cm의 출혈을 동반한 저밀도의 종양이 관찰되었다(Fig. 1). 상체 

거상을 금지한 상태에서 절대 안정을 유지하면서 혈압과 맥박을 

15-30분마다 동시에 측정하여 기록하였다. 

초기 중심정맥압이 4 cmH2O로 감소되어 있어 생리식염수를 투여

하여 중심정맥압을 11 cmH2O까지 상승시켰지만 불규칙적인 주기

로 저혈압과 고혈압의 변동을 보였다(Fig. 2). 임상경과와 방사선 소

견상 갈색세포종이 의심되어 혈장 카테콜라민 및 24시간 소변 메타

네프린(metanephrine), 바닐릴만델산(vanillylmandelic acid, VMA) 

검사를 시행하였고, 알파-아드레날린 차단제인 doxazocin 2 mg 복

용을 시작하였다. Doxazocin 복용 후에도 고혈압과 저혈압의 반복

이 지속되어 복용 약 12시간 후 nitroprusside 투여를 시작하였고, 

투여 시작 당시 혈압은 107/62 mmHg, 맥박은 72 bpm이었다. Nitro-

prusside 투여 후부터 고혈압 발작은 없었으나 5분 뒤부터 수축기 

혈압이 73 mmHg로 떨어졌고, 이후 수축기 혈압은 56–80 mmHg 

사이로 저혈압이 유지되는 소견을 보였다. Nitroprusside 투여가 과

다한 혈압저하를 유발할 수 있다는 추측 하에 7시간 뒤 nitroprus-

side투여를 중단하고 doxazocin 2 mg 하루 1회만 복용하면서 경과 

관찰하였으며 이후 혈압은 안정적인 경과를 보였다.

호르몬검사상 혈장 에피네프린 0.764 ng/mL (참고치 0-0.3), 노르

에피네프린 2.255 ng/mL (참고치 0-0.8)로 모두 증가되어 있었으며 

24시간 소변 검사상 메타네프린 5.678 mg/24 hr, 바닐릴만델산 31.46 

mg/24 hr로 증가되어 있어 갈색세포종으로 진단하였다(Table 1). 혈

청 칼시토닌 및 갑상선 호르몬은 정상 범위에 있었다. 폐 좌상엽의 

종양은 경피적 세침검사를 시행하였고 결과는 비전형 세포(atypical 

cell)로 확인되었다. 양전자 단층촬영(18F-fluorodeoxyglucose posi-

tron emission tomography, 18F-FDG PET)에서 폐의 좌상엽 종양의 

섭취가 증가되었으나 좌측 부신 종양의 섭취는 증가되지 않았고

(Fig. 3A), 131I-MIBG (metaiodobenzylguanidine) 스캔에서 좌측 부

신은 방사성추적자의 섭취 증가를 보였으나 폐 좌상엽에서는 섭취 

Fig. 1.  Preoperative 3D thoracic aorta CT showed a 3.3-cm-sized mass with irregular margin (arrow) in left upper lobe suggesting lung cancer (A), and a 5.5-cm-
sized hypodense mass with internal hemorrhage (arrow) in left adrenal gland (B).
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Fig. 2.  Changes of systolic blood pressure and heart rate on admission day.
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증가소견을 보이지 않았다(Fig. 3B). 두 영상의 불일치 소견으로 보

아 폐 좌상엽의 종양은 갈색세포종의 전이 병소보다는 원발성 폐암

의 가능성이 높을 것으로 추정되었으며, 3주간의 수술 전 아드레날

린 차단을 시행한 후 좌측 부신 절제술과 함께 폐 좌엽 절제술을 시

행하였다. 절제된 좌측 부신에서 6.5 × 4.5 × 4 cm의 국소적 출혈을 

동반한 종양이 확인되었고(Fig. 4A), 현미경 소견에서 과립성의 푸른

빛을 띤 세포질과 둥근 핵이 관찰되었으며 면역화학적 염색에서 

chromogranin, synaptophysin, NSE 양성 및 S-100양성인 버팀세포

(sustentacular cell)가 관찰되어 갈색세포종으로 확진하였다(Fig. 4B, 

C). 폐 좌상엽의 종양은 2.5 × 2.4 cm의 중증도로 분화된 선암으로 

진단되었으며(Fig. 4D), 국소 림프절 전이소견은 없었다. 수술 후 누

운 자세에서 체위 변경 없이 안정을 취하면서 혈압을 15분 간격으로 

4번 측정하였고 수축기 혈압은 101–139 mmHg로 안정적으로 유지되

었다. 이 후 30분 간격으로 3번 측정 후 4시간 간격으로 혈압을 측정

하였으며, 혈압은 퇴원 때까지 약물치료 없이 정상으로 유지되었다. 

수술 후 검사한 혈액 내 에피네프린 0.091 ng/mL, 노르에피네프린 

0.596 ng/mL, 24시간 소변 검사상 메타네프린 0.849 mg/24 hr, 바닐

릴만델산 5.51 mg/24 hr으로 정상범위로 유지되었다(Table 1). 현재 

환자는 재발의 증거 없이 외래에서 추적관찰 중이다. 

고  찰

갈색세포종은 카테콜라민을 분비하는 종양으로 다양한 임상양

상을 보이며, 국내에서도 다양한 형태의 비전형적 임상양상을 보이

는 사례가 보고되고 있다. 고혈압은 갈색세포종 환자에서 가장 많이 

발현되는 소견 중 하나로 고혈압 환자 1000명 중 1명 정도의 빈도로 

나타나고 있으며 수술을 통해 완치가 가능하나 진단을 예상치 못했

을 경우 심각한 합병증이나 사망을 초래할 수 있으므로 정확한 진

단이 중요하다[11]. 기립성 저혈압이나 실신은 매우 드물고, 2002년 

신 등[11]은 국내에서 10년간 45명의 환자를 분석한 결과 한 명의 환

자에서 기립성 저혈압을 보였다고 한다. 본 증례에서는 기립성 저혈

압뿐 아니라 절대 안정상태에서도 저혈압이 발생하였으며, 고혈압 

발작이 저혈압과 반복되는 비전형적 임상 양상을 보였다. 

갈색세포종에서 저혈압의 기전이나 고혈압과 저혈압이 반복되는 

기전은 명확하게 밝혀지지 않았으나, 과도한 카테콜라민이 원인이 

되어 발생하는 저혈량증, 카테콜라민의 간헐적 분비, 에피네프린과 

노르에피네프린의 분비 비율, 카테콜라민에 대한 말초 반응의 결핍, 

부신피질기능부전증, 압력수용체 반응 손상 등과 연관된 것으로 생

각되고 있다[8,12,13].

본 증례의 경우 혈액요소질소와 크레아티닌이 상승되어 있었고 

초기의 중심정맥압이 4 cmH2O로 감소되어 있어 저혈량 소견을 보

였으나, 생리식염수 투여 및 중심정맥압의 정상화 이후에도 저혈압

이 반복된 점은 저혈량 외에도 다른 원인이 있을 것임을 시사한다. 

갈색세포종은 여러 종류의 카테콜라민을 분비하는데 이 중 에피네

프린을 주로 분비하는 경우, 특히 혈장 에피네프린/노르에피네프린 

비가 높은 경우 에피네프린 유발성 혈관확장 효과로 저혈압이 유발

되는 것으로 생각되고 있다[13]. 하지만 다른 연구는 안정화된 환자

에게 다시 노르에피네프린을 투여할 때 저혈압이 발생함을 보여주

어 노르에피네프린을 주로 분비하는 갈색세포종에서도 저혈압이 유

발될 수 있음을 알 수 있다[7,13]. 노르에피네프린에 의한 저혈압의 

기전으로는 노르에피네프린이 알파 수용체를 자극하여 혈관수축이 

일어나면 모세혈관 투과성의 변화, 혈관내 부피감소 등이 발생하여 

이후에 혈관이완시 결과적으로 저혈량으로 인한 저혈압이 발생한다

고 보고 있으며[7,14], 일부 보고에서는 심박출량의 감소를 보여 이것

이 저혈압의 부분적인 원인이 될 수 있다고 보았다[14]. 본 증례의 경

우는 혈장 에피네프린이 증가되어 있었으나 에피네프린/노르에피네

프린 비가 약 0.34로 에피네프린이 저혈압의 주된 원인은 아닌 것으

로 생각된다. 따라서 노르에피네프린에 의해 저혈압이 발생하였을 

가능성이 있지만 본 증례에서는 심박출량과 심근의 운동성 장애는 

관찰되지 않았다. 카테콜라민의 과도한 자극에 의해서 혈관의 압력

수용체가 탈감작된 상태에서 카테콜라민이 간헐적으로 분비될 때에

도 저혈압이 발생할 수 있다. 본 증례에서 저혈압이 발생한 또 다른 

이유로 압력수용체가 탈감작된 상태에서 종양의 출혈과 괴사로 인

Table 1.  Hormonal levels 

On admission Post 
operation

Normal 
values

Plasma epinephrine (ng/mL) 0.764 0.091 0-0.3
Plasma norepinephrine (ng/mL) 2.255 0.596 0-0.8
Urine metanephrine (mg/24 hr) 5.678 0.849 0-1.3
Urine VMA (mg/24 hr) 31.46 5.51 0-8.0

VMA, vanillylmandelic acid.

Fig. 3.  Preoperative imaging study. A. On whole body PET/CT scan, the mass 
in left upper lobe showed mild 18F-FDG uptake (max SUV > 2.97). B. On 131I-
MIBG scan, moderate radiotracer uptake was showed around the left supra-
adrenal area (corresponding the mass in left adrenal area on CT scan) through-
out all images on 24 hours, 48 hours, and 72 hours.

A B
	 24 hr	 48 hr	 72 hr

RT	 RT	 RT
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해 카테콜라민 분비가 갑자기 감소하여 혈관이완을 유발시켰을 가

능성이 있다[5,15]. 

갈색세포종의 진단은 혈액과 소변에서 카테콜라민 및 그 대사물

의 측정과 함께 위치 확인을 위해서 복부 전산화단층촬영, 자기공명

영상을 이용할 수 있다[1,11]. 기능적 영상 검사인 131I-MIBG 스캔의 

경우 갈색세포종에 대한 민감도가 77-90%, 특이도가 95-100%로 높

으며, 최근에는 18FDG-PET이 진단에 유용한 것으로 알려져 있으나 

갈색세포종에 대해 비특이적이므로 초기에 진단적 목적으로 이용

되지 않는다[1]. 본 증례의 경우에서도 131I-MIBG 스캔에서 섭취가 증

가된 부신 종양은 갈색세포종으로 진단되었으나, 18FDG-PET에서만 

섭취가 증가된 폐의 종양은 갈색세포종의 전이가 아니라 원발성 폐

암으로 확진되었다.

갈색세포종의 치료는 적극적인 수술적 절제술로, 절제가 불가능

한 경우 다양한 화학요법을 시행하도록 하고 있으며 수술 전 처치로 

알파-아드레날린성 차단제인 phenoxybenzamine이나 doxazocin을 

사용하고 있다[2,11]. 주기적으로 고혈압과 저혈압을 보이는 갈색세

포종 환자에서 혈압을 안정화 하는 약제로 알파-아드레날린성 차단

제와 베타-아드레날린성 차단제 및 칼슘채널차단제 중에 어느 것이 

더 효과적이고 안전한지 입증된 것은 없으며, 증례 보고에서도 효과

가 있었던 약제는 각각의 경우에 따라 달랐다[4]. 에피네프린 과다 

분비로 인한 베타-아드레날린성 수용체 매개성 혈관확장으로 인한 

기전이 저혈압을 유발한 주된 기전으로 생각되는 경우는 알파 차단

제 없이 베타 차단제 단독으로 혈압을 안정화시킨 사례도 보고되어 

있다[5]. 

본 증례는 실신, 저혈압과 고혈압을 반복적으로 보이는 환자에서 

갈색세포종을 진단한 드문 경우이다. 실신과 저혈압, 고혈압이 특정

한 다른 원인 없이 반복되는 경우, 두통이나 심계항진 등의 특징적 

증상이 없어도 갈색세포종의 가능성을 염두에 두고 혈장과 소변의 

A

C

B

D

Fig. 4.  Histopathological findings of the adrenal pheochromocytoma (A-C) and lung adenocarcinoma (D). A. Cross-section of tumor showed cystic change with ne-
crosis and hemorrhage. B. Microscopic finding of tumor showed typical zellballen pattern. Tumor cells had basophilic granular cytoplasm and round nuclei (H&E 
staining, × 200). C. Immunohistochemical staining of tumor cells revealed brownish S-100 positive sustentacular cells at the peripheries of the tumor cell clusters 
(S-100 protein staining, × 200). D. Microscopic finding of lung adenocarcinoma in the left upper lobe. The tumor showed irregular glandular cells having hyperchro-
matic nuclei in a fibrous stroma (H&E staining, × 200).
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카테콜라민을 측정하고 필요시 영상학적 검사를 시행해야 할 것으

로 생각한다. 

요  약

본 증례는 반복적인 실신과 혈압의 불안정화를 보이는 72세 여자

환자로 갈색세포종의 드문 임상양상을 보이는 경우이다. 환자는 실

신과 반복적인 저혈압과 고혈압 발작을 보였으며 좌측 부신의 갈색

세포종으로 진단되었다. 알파-아드레날린성 차단제인 doxazocin 및 

nitroprusside를 사용하고 혈압은 안정화되었으며, 환자는 좌측 부

신절제술을 시행하였고, 약제 복용 없이 혈압은 안정적으로 유지되

고 있다. 저자들은 본 증례의 경우 압력수용체의 탈감작과 종양의 

출혈과 괴사로 인한 갑작스러운 카테콜라민의 분비감소가 저혈압의 

주된 원인이었을 것으로 추정하며, 실신과 반복되는 저혈압과 고혈

압 발작을 보이는 환자에서 갈색세포종의 진단을 염두에 두어야 할 

것으로 생각한다.
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