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Upper gastrointestinal lesions in patients with FAP

성균관대학교 의과대학 내과학교실

최  이  령, 이  준  행

1. 서  론

  가족성 선종성 용종증(familial adenomatous poly-

posis, FAP)은 전체 대장암의 1% 미만을 차지하고 

있으나 유전적 특성이 잘 알려진 매우 중요한 질

환이다. FAP 환자는 대부분 오랜 기간 무증상으로 

지내는데, 용종이 많아지고 커지면서 변비, 설사, 

복통, 체중감소, 빈혈, 출혈 등이 나타날 수 있다. 

다발성 용종이 나타난 환자에서 대부분 10∼20년 

이내에 암이 발생되므로 암을 동반하지 않은 다발

성 용종 단계에서 조기에 발견하여 대장 전절제술

로 치료하는 것이 최선이다. 

  최근 우리나라에서 과거에 비하여 FAP 환자들

이 자주 발견되고 있으며, 이 환자들에 대한 적극

적인 치료로 생존율이 크게 향상되었다. 그러나 아

직 일반인구보다 기대여명이 낮은 상태인데 이러

한 이유 중 하나는 대장 전절제술 후 상부위장관 

암 발생률이 높기 때문이다. FAP 환자의 90%이상

에서 상부위장관 선종이 발생하며 상당수가 암으

로 진행한다. FAP 환자에서 대장암 다음으로 흔한 

암종이 유두암(ampullary cancer)을 포함한 십이지

장암이다. 대장 전절제술을 받은 FAP 환자에서 10

∼15%는 유두암이나 십이지장암으로 사망한다. 

  우리나라는 위암의 호발지역으로 FAP 환자에서 

위선종이나 위암이 종종 발견되고 있다.
1
 본고에서

는 FAP 환자의 위십이지장 종양성질환(Fig. 1)에 

대하여 국내 실정에 적합한 가이드라인을 제시하

기 위한 기본 개념을 정리해 보았다. 

2. 유두선종과 유두암

  유두선종은 FAP 환자에서 종종 발생하며 암으

로의 발생위험을 가지고 있으며, FAP 환자의 주요 

사망 원인 중 하나이다. 일반인구에 비하여 유두암 

발생률이 200∼300배 높은것으로 알려져 있다.2,3 

일생 동안 5~12%의 암 발생 위험을 가지므로,4,5 

일단 발견되면 내시경 유두절제술을 시행하는 것

이 보통이다.6

3. 십이지장 선종과 기타 소장 용종

  십이지장 선종은 FAP 환자의 대부분에서 발견

되고 일생 동안 거의 100%에서 발생한다고 알려

져 있다.
7,8

 대부분 십이지장 2부나 3부에 발생한

다. 십이지장 선종은 수, 크기, 조직학적 분류, 그

리고 이형성 정도 등 4가지 지표로 계산하는 

Spigelman 병기로 분류할 수 있다 (Table 1).

  십이지장 선종은 내시경에서의 처음의 

Spigelman 병기에 따라 암 발생위험이 높아지는데, 

IV기 십이지장 선종 환자에서 암 발생 비율은 7%

에서부터 36%로 보고되고 있다.
7,9

 114명의 FAP 환

자를 추적관찰한 연구에서 유두암 3명, 십이지장

암 3명이 발생하였다 (Table 2).
9
 십이지장 선종은 

대부분 다발성이므로 한 두 개의 선종을 치료한다

고 해결되는 것이 아니다. 다시 재발할 가능성이 

매우 높기 때문이다. 

  십이지장 선종의 치료원칙에 대한 교과서적 접

근법은 경과관찰을 하다가 Spigelman IV기가 되면 

수술(Whipple 혹은 PPPD)하는 것이다. 그러나 암

발생 위험이 높은 환자에서 단순한 경과관찰만을 

권하는 것은 쉽지 않기 때문에 임상의들의 고민이 

클 수 밖에 없다. Sulindac이나 celecoxib를 쓰면 병

소의 크기나 범위가 약간 줄어들지만 선종이 없어

지는 것은 아니다.
10-12

 약제의 장기 사용에 따른 부

작용도 적지 않기 때문에 실제 임상에서는 잘 처

방되지 않는다. 광역동치료가 시도된 바 있으나
13,14

 

이 또한 사용빈도는 낮다. 최근에는 비교적 시술방
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Fig. 1. Upper gastrointestinal lesions in a patient with FAP. (1) Multiple fundic gland polyps. (2) Ampullary 

adenoma. (3) Single duodenal adenoma. (4) Multiple duodenal adenomas

Table 1. Spigelman classification for duodenal polyposis in FAP

 Number of points

1 2 3

Polyp number 1~4 5~20 >20

Polyp size (mm) 1~4 5~10 >10

Dysplasia Low grade Low grade High grade

* Stage 0, 0 points; stage I, 1~4 points; stage II, 5~6 points; stage III, 7~8 points; stage IV, 9~12 points

Table 2. Progression of duodenal disease over 10 years according to original Spigelman stage Adapted from 

Groves et al.9

Spigelman stage n Median age Duodenal cancer Duodenal cancer risk (CI)

IV 11 58 4 36.4% (15.2, 64.6)

III 41 41 1 2.4% (0.4, 12.6)

II 44 39 1 2.3% (0.4, 11.8)

I 15 34 0 0% (0, 20.4)

0 3 34 0 0% (0, 56.2)

법이 간단하고 안전한 APC가 많이 사용되고 있는

데 그 효과에 대한 장기추적 성적은 발표되지 못

하고 있다. 국내에서다기관 공동연구를 통하여 

FAP 환자의 십이지장 선종에 대한 APC치료의 장

기성적을 분석할 필요가 있다고 생각된다.

  FAP 환자에서 소장용종이 발생할 수 있고, 십이

지장이나 유두보다는 훨씬 적은 비율이지만 이 또

한 전암성 병변이다. 소장용종의 정확한 유병률은 

명확하지 않았다. 이중풍선내시경 혹은 캡슐내시

경을 이용한 연구에서 소장용종 발견율은 30~75%

정도이다.15-17

4. 위저선 용종 (fundic gland polyp)

  위저선 용종은 FAP 환자의 90%에서 발견된다. 

FAP 환자가 아닌 일반인에서 우연히 발견되는 소

수의산발적 위저선 용종은 전암성 병소가 아니므

로 아무런 치료도필요하지 않다. 그에 반하여 FAP 

환자의 위저선 용종은 40% 정도에서 이형성을 보

인다.18 즉 FAP 환자의 위저선용종은 병리학적인 

관점에서 산발적인 위저선용종과 차이가 있다. 

FAP 환자에서 위저선 용종의 이형성이 선행된 상

태에서 이차적으로 APC 변이가 발생시에는 매우 
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Fig. 2. Multiple gastric adenomas in a patient with FAP. (1) Three adenomas were noticed in the antrum. (2) 

Multiple endoscopic resections were performed.

드물지만 전암성 병소가 될 가능성도 가지고 있

다.18,19 그러나 그 빈도는 매우 낮기 때문에 FAP에

서 발견되는 위저선 용종에 대해서는 특별한 치료

를 하지 않고 경과관찰만을 권하고 있다. 

5. 위선종

  FAP 환자의 위선종에 대한 자료는 거의 없다. 

FAP에서 위선종의 발생률이 낮고 그 동안 관심이 

없었기 때문에 자료가 부족하여 자연경과도 알기 

어렵다. 위암과 위선종이 매우 많은 우리나라에서 

FAP 환자의 위선종이 더욱 많이 발견되는 것 같

다. 그러나 FAP 환자의 위선종이 FAP와 관련된 

것인지 여부는 알기 어렵다. 현실적으로는 선종이 

소수이면 내시경절제술을 시행하고 (Fig. 2), 다수

이면 소작술을 시행할 수 밖에 없다. 국내에서 다

기관 공동연구를 통하여 FAP 환자의 위선종에 대

한 임상연구가 필요하다고 생각한다. 

6. 위암 

  FAP 환자에서는 일반인에 비하여 위암 발생률

이 약 3배 정도로 높고
20

 발생연령이 더 젊고 다발

성으로 발생하고, 위 하부 쪽에 발생하는 경향이 

있다는 보고가 있다.
21

 특히 한국과 일본에서 FAP 

환자의 위암 발생률이 높은 경향이 있다.
1
 그러나 

FAP 환자에서 발생한 위암이 FAP와 직접관련된 

것인지 알기 어렵다.

  위암에 대하여 가장 보편적인 수술은 subtotal 

gastrectomy with Billroth II anstomosis이다. 그러나 

FAP 환자에서 이 수술을 시행하면 한가지 문제가 

생긴다. 즉 십이지장에 대한 surveillance를 할 수 

없다는 점이다. FAP 환자의 대장 수술 후 가장 흔

한 사망원인이 십이지장이므로 surveillance는 필수

적인데 이게 불가능해지면 큰 문제가 아닐 수 없

다. 따라서 가능하면 B-I anastomosis를 하도록 추

천하고 있다. 그러나 환자가 많지 않아서 장기간 

추적관찰 성적은 없다. 

7. 결  론

  FAP 환자의 생존기간이 증가되면서 상부위장관 

질환이라는 새로운 문제가 대두되고 있다. 그러나 

아직 임상자료가 충분하지 않아서 최선의 치료방

법에 대한 전략이 확립되어 있지는 않다. 특히 위

암이 많은 우리나라에서는 FAP와 위선종 및 위암

과의 관련성에 대한 연구가 절실히 필요하다. 우선 

국내의 경험을 정리한 후향적 연구가 필요하고, 향

후 전향적으로 환자를 등록하기 위한 레지스트리

가필요하다고 생각한다. 
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