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Extraosseous Epidural Ewing’s Sarcoma Arising in the Lumbar Area
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Ewing’s sarcoma is an uncommon malignant neoplasm of the long bone and it has a poor
prognosis due to its early metastasis and aggressive local spread. It is mostly found before the
age of 30 and it is rare in extraskeletal sites. Extraskeletal Ewing’s sarcoma has been reported to
occur in various sites including the larynx, scalp, nasal fossa, neck, chest wall, lung, pelvis, per-
ineum, arm, finger, leg and toe, but it is extremely rare as a primary epidural tumor of the spine.
We experienced a case of extraosseous epidural Ewing’s sarcoma arising in the lumbar spinal
canal at L3-L5 level in a 9-year-old boy. Following total laminectomy from L3 to L5 with a
lumbar vertebrae and mass excision, he received chemotherapy with complete remission. 
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증례 보고

9세 남아는 본원 내원 2개월 전부터 지속되는 요부

통증, 양쪽 슬관절 통증이 있었으며 성장통이라는 진

단아래 고식적치료를 받았으나 증상호전 없었으며,

내원 2주 전에는 그 증상의 악화로 본원 응급실로 내

원하였다. 내원 당시 열은 없었고 혈액소견은 정상이

었으며 감염의 소견은 보이지 않았다. 이학적 검사상

양측 슬관절의 운동범위는 정상이었고 동통은 없었

다. 신경학적 검사상 요추 제 3번, 4번 부위에 통증

을 호소하였지만 동통은 없었으며, 회음부 주위 감각

저하, 배뇨장애와 항문압력, 구해면체반사, 심부건 반

사소실 등의 신경학적 장애 소견을 보였으며 하지운

동 기능의 장애 및 감각의 저하는 없었다. 요추부 단

순방사선촬영상 특이 소견은 보이지 않았으며( F i g .

1), 요추부 자기공명영상촬영상 요추 제 3번, 4번, 5

번 부위에 위치한 비정상적 경막외 종괴소견이 관찰

되었다. 이 종괴는 경막낭(dural sac)을 압박하면서

척추관 내부의 대부분을 차지하고 있었으며 추체골조

직에는 이환된 소견이 관찰되지 않았다(Fig. 2A,

Fig. 2B). 수술전 3일간 스테 로이드치료를 하였고

요추 3번, 4번 추궁판 완전 절제술과 종괴적출술 및

생검을 시행하였다. 육안소견상 종괴는 회백색의 균

질한 고형성 조직으로 이루어져 있었고 부분적으로는

출혈이 관찰되었다. 현미경소견상 종괴를 구성하는

세포들은 단조롭고 균등한 작은 원형세포들로서 빽빽

하게 판상으로 배열해 있었고, 종양세포들 사이에 얇

은 벽을가지는 혈관들도 많이 관찰되었다. 종양 세포

는 원형또는 난원형의 핵과 수포성의 핵염색질 분포,

그리고 연하게 염색되는 경계가 불분명한 세포질을

가지고 있었다(Fig. 3). 종양세포들은 periodic acid

Schiff(PAS) 염색에서 붉은색으로 염색되는 풍부한

당원과립을 세포질에 함유하고 있었고(Fig. 4A), 종

양세포들 사이에서 reticulin 섬유는 거의 관찰할 수

없었다(Fig. 4B). 신경외배엽이나 신경내분비 분화를

나타내는 synaptophysin 면역조직화학염색에서 종

양세포들은 음성을 나타내었다. 골외성 유잉육종의

진단 아래 1 9 9 7년 9월 4일부터 1 9 9 8년 7월 4일까지

본원 소아과에서 CCSG(Childrens Cancer Study

Group) 프로토콜에 의거하여 V A C ( V i n c r i s t i n e ,

Adriamycin, Cyclophosphamide), Ifosfamide,

E t o p o s i d e를 포함하는 항암화학요법치료를 하였으며,

성장기 소아에서 방사선치료로 인한 합병증의 발생을

우려해 술 후 방사선 치료는 시행하지 않았다. 특히

술 후 2주째(항암치료후 1주째)부터는 항암화학요법

과 병용해서 신경학적 증상에 대한 재활치료가 시작

되었고 부분적으로 신경학적 증상의 호전을 보여, 구

해면체 반사와 항문압 증가 소견이 경미하게 관찰되

었다. 술후 2주째 골전이 여부를 알기 위해 전신골주

사 검사를 시행하였으며 특이적으로 침착되는 부위는

없었다(Fig. 5). 흉부, 복부 컴퓨터촬영에서도 전이

소견은 관찰할 수 없었다. 술 후 4주째(항암치료 3주

째)에는 심부 건 반사가 관찰되었다. 환아는 1년간의

항암요법을 끝낸 후 현저한 증상의 호전을 보여 신경

학적 장애 소견이 없으며 하지의 통증도 없어진 상태

이다. 술 후 1년 1 0개월째 시행한 추적 자기공명영상

촬영에서 초기의 종괴는 더 이상 관찰되지 않았고 재

발의 소견도 보이지 않았다(Fig. 6A, Fig. 6B). 

고 찰

1 9 2 1년 유잉에 의해 처음으로 유잉육종이 기술된

이래 A n g e r v a l l과 E n z i n g e r1 )는 골외에서 발생한,
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— 대한골관절종양학회지 : 제 5 권 제 3 호 1999년 —

Fig. 1. Simple L-spine AP and lateral x-ray view repre-
sent nonspecific finding.



유잉육종과 조직학적으로 구분이 어려운 3 9례의 연

부조직종양을 보고하였으며, 이러한 종양은 현재 골

격외 유잉육종 또는 연부조직유잉육종이라 불리우고

있다. 39례 가운데 3례는 경막외 원발성 종양이었

다. 골외성 유잉육종의 진단적 접근에 있어서, 임상

적으로 소아에서 신경학적 장애를 호소할 때 감별해

야 할 질환으로는, 척추 경막외에서 척수압박을 유

발할 수 있는 것으로첫째, 양성 경막외 혹은 경막내

종양인 신경장낭종(neurenteric cysts), 지방종,

수막종, 섬유종, 신경섬유종, 유피낭포, 농양이 있으

며 둘째, 원발성 혹은 전이성 악성종양인 임프종, 임

파육종, 전립선, 유방, 신장, 폐에서 기원한 전이성

종양, 골외성 유잉육종과는 다른 연부조직육종인 육

아 성횡문근육종, 연골육종, 활액막육종, 골육종, 신

경아세포종, 원시신경외배엽종양을 들 수 있고3 , 1 1 ),

다른 부류의 질환으로서 추간판 탈출증, Gullian-

Barre 증후군, 척추사슬증(tethered cord syn-

drome), 횡단성척수염(transverse myelitis), 척

수출혈(apoplexy of spinal cord)도 고려해야 한

다9 ). 골외성 유잉육종을 진단하는데 중요한 병리조

직학적소견으로는 소원형세포(small round cell)

로 구성된 종양으로 종양세포들은 림프구보다 약간

큰 핵을 가지고 세포질은 소량이며 풍부한 당원을

함유하고 있다. 그리고 종양세포들이 조밀하게 밀집

하여 세포간질은 매우 적고 reticulin 섬유는 거의

관찰되지 않는다. Homer-Wright rosette은 관찰

되지 않으며 전자현미경소견에서 세포질 내에 당원

을 관찰할 수 있으나 신경분비과립은 없다7 , 1 2 ). 유잉

─ 185 ─

— 안면환 외 : 요추부에 발생한 경막외 유잉육종 —

Fig. 2-A. L-spine MRI: T1 weighted image shows epidural mass (L3-5) of low signal density.
Fig. 2-B. L-spine MRI: T1 weighted enhance image shows well enhanced mass.
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육종의 조직발생에 관해서는 아직 논란이 계속되고

있으나, 유잉육종과 원시신경외배엽종양의 약 8 0 -

9 0 %에서 염색체 11;22 전좌 ( t ( 1 1 ; 2 2 ) ( q 2 4 ; q 1 2 ) )

가 발견되고 c-myc 종양유전자가 발현되는 점으로

미루어 유잉육종과 원시신경 외배엽종양( p r i m i t i v e

neuroectodermal tumor)은 조직학적 기원에서 밀

접한 관련이 있다고 알려져 있다5 ). 유잉육종이 다양

한 면역조직화학염색 - synaptophysin, neuron

specific enolase, Leu-7, S-100 protein, pro-

tein gene product 9.5(PGP 9.5), cytokeratin

등 - 에 드물지만 양성소견을 보여 유잉육종이 신경

외배엽에서 기원했음을 시사하지만 광학현미경 소

견, 면역조직화학염색 및 전자현미경소견에서 신경

으로의 분화가 뚜렷하면 원시신경외배엽종양으로 진

단하고, 미분화 종양인 경우는 유잉육종으로 진단한

다1 0 ). 본 증례는 synaptophysin 면역조직화학염색

에 음성을 나타내었다. 유잉육종의 진단에 가장 중

요한 면역조직화학적 표지자로는 H B A - 7 1이 있는데

이것은 MIC2 유전자 산물인 세포표면 당단백에 대

한 단클론 항체로서 MIC2 유전자가 11;22 염색체

전좌의 존재여부와 일치하기 때문에 면역조직화학염
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— 대한골관절종양학회지 : 제 5 권 제 3 호 1999년 —

Fig. 3. The tumor consists of solidly packed, small round
cells with monotonous, rounded or ovoid vesicu-
lar nuclei and indistinct, pale-staining cytoplasm.
The tumor is interspersed with thin walled vessels
(H&E, ×1 0 0 ) .

Fig. 4-A. The tumor cells have glycogen granules (PAS, ×400). 
Fig. 3-B. Reticulin stain shows scanty amount or absence of reticulin fibers between the tumor cells (Reticulin, ×

400).
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색에서 H B A - 7 1의 양성발현은 결과적으로 1 1 ; 2 2

염색체 전좌의 존재를 시사한다2 , 4 ). 조직학적으로 유

사성을 띠고 있어 감별해야 할 질환으로써 3 0세 이

전에는 횡문근 육종, 신경아세포종 등이 있고, 30세

이후에는 악성림프종, 신경아세포종, 폐에서 전이한

소세포 암종 등이 있다8 ). 이들 질환과의 감별은 특

징적인 11;22 염색체 전좌, 종양세포 내 당원의 존

재가 유잉육종으로 진단하는데 도움을 주며 다양한

면역조직화학염색 등을 시행하면 가능하다1 0 , 1 4 ). 면역

조직화학염색상 신경아세포종은 neuron specific

enolase, neurofilament, PGP9.5에, 횡문근육종

은 muscle specific actin, desmin에, 악성림프종

은 leuckocyte common antigen에, 그리고 소세

포 암종에서는 c y t o k e r a t i n에 각각 양성반응을 보

이므로 감별이 가능하다4 , 6 ). 치료로는 수술 및 술 후

항암화학요법과 방사선치료의 복합적인 치료가 재발

률을 줄이며 효과적인 치료가 될 수 있다고 보고하

나 수술 후 추궁판 절제로 인한 축골격기형을 고려

해야 한다. 또한 본원에서는 성장기 환아 에서 방사

능 합병증을 고려해 수술 후 방사선 치료는 시행하

지 않고 항암치료만 시행하였는데 합병증없이 완전

관해를 이룰 수 있었다. Kasper 등9 )도 7세된 1례에

서 방사선 치료는 시행하지 않았는데, 환자의 신경

학적 증상이 회복하려 할 때 방사선조사로 인한 척

수에 신경학적 후유증이 남을 것을 우려했고 방사선

조사량으로 4 6 G y가 필요한데 이는 축골격기형, 방

사능유발암을 유발할 우려가 있었으며 항암요법을

효과적으로 시행시 경막외 유잉육종을 조절할 수 있

기 때문이었다고 한다. 골외성 유잉육종은 초기전이

를 잘 일으키고 공격적으로 확장되며 높은 국소 재

발률을 보임으로써 예후가 극히 불량하다고 보고가

되고 있으므로 신속한 진단 및 적절한 복합치료가

요하는데 진단이 지연되거나, 병소의 불완전한 절

제, 정기적 추적미비등으로 인해 수술, 항암 치료,

방사선 치료등의 복합치료에도 불구하고 초기 국소

재발을 거친 후 2년 전후에 사망하는 치 명적인 예

후를 보이고 있다1 3 ). 저자들은 조직학적 진단이 내려

지기 전까지는 매우 드문 질환인 골외성 유잉육종을

고려하지 못했으나, 척추경막외에서 원발성으로 나

타나는 경우는 다른 부위에 발생하는 종양과 달리

대개의 경우 신경증상이 빨리 발현되므로 조기진단

이 가능했었다고 보며, 본 증례의 경우도 증상 발현

후 진단까지의 시기는 2개월로 광범위절제 및 술 후

항암 치료가 신속히 행해져 현재의 우수한 임상경과

를 보이는 것으로 생각된다. 따라서, 저자들은 성장

기 소아에서 요통, 방사통이 있고, MRI등 기타검사

에서 원발성 경막외 종양소견을 보일 때 대개는 악

성 암파종의 범주내에서 감별진단을 하게되나, 이

환아의 치험을 통해서 드물지만 원발성 골외성 유잉

육종도 고려를 해야할 것으로 생각되며, 지금까지의

환자의 우수한 임상경과로 보아 성장기 소아에서 경

막외에 골외성 유잉육종이 발생하였을 경우 신속하

게 병소를 완전제거하고, 술후 항암 치료와 재활치

료를 성공적으로 수행시에, 성장장애, 기형발생, 방

사능유발암 등의 우려가 있는 방사선치료를 시행하

지 않고서도 만족할 만한 결과를 얻을 수 있을 것으

로 판단되었다. 또한 추적 관찰시에 재발에 대한 정

기적 전신검사외에도 본 증례에서는 아직 나타나지

않았으나, 추궁판 절제술로 인한 술 후 후만의 진행

등 골격변형을 주의깊게 관찰하여야 하며, 환아가

다시 신경학적 증상을 호소할 시에 종양의 재발에
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Fig. 5. No distant metastatic lesions are shown on 99mTc
whole body bone scan.



의한 것인지, 골격변형에 의한 것인지를 염두에 두

고 감별해야 할 것으로사료되었다. 
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Fig. 6-A. Follow-up L-spine MRI: There is no epidural mass previously visible on T1 weighted image. 
Fig. 6-B. Follow-up L-spine MRI: There is no epidural mass previously visible on T1 weighted enhance image. 
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