
신경섬유종증 환자의 좌골 신경에 발생한 악성 신경초종
- 증례 보고 -
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악성 신경초종은 주로 연부 조직에 발생하는 매우 드문 육종으로 기존의 신경섬유종이나 신

경초종에서 발생하기도 하고, 말초신경에서 새로이 발생하기도 하며 방사선 치료 후에 발생하

기도 한다. 저자들은 제 1형 신경 섬유종증 환자의 좌골 신경에 발생한 악성 신경초종 1예를

경험하였다. 환자는 신경섬유종증의 기왕력이 있는 3 9세 남자로 최근에 빠르게 성장하는 대

퇴후방의 동통성 종괴를 주소로 내원하였다. 경계가 분명한 6 . 5×5×4 . 5㎝ 크기의 종괴는 광

학 현미경상 촘촘히 압축된 방추상 세포들로 구성되어 있었다. 신경섬유종증 환자는 이차적으

로 악성 신경초종의 발생빈도가 높기 때문에 악성화 가능성을 염두에 두고 추시 관찰하는 것

이 필요하리라 생각되었다.

색인 단어 : 악성 신경초종, 신경섬유종증, 악성 변화
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서 론

신경섬유종( n e u r o f i b r o m a )은 단단하고 서서히

자라는 무통성 종양으로 피부나 피하조직 또는 큰

신경에 주로 발생하며, 이의 다발성 형인 신경섬유

종증( n e u r o f i b o r m a t o s i s )은 피부에 다발성의 작은

종류와 밀크 커피색(cafe-au-lait) 반점, 피부나 피

하 지방의 섬유종을 특징적으로 나타내고, 유전적으

로 외배엽 형성 결함을 동반하는 질환으로, 골격계

의 이상을 초래 할 수 있으며 신경종은 5 ~ 1 0 %에서

악성화할 수 있는 것으로 알려져 있다3 , 5 , 8 ).

본 정형외과에서는 3 9세의 다발성 신경섬유종 환자

의 좌골신경에 생긴 악성 신경초종(malignant pe-

riphral nerve sheath tumor : MPNST)을 치험

하였기에 문헌고찰과 함께보고하는 바이다.

증례 보고

3 9세 남자 환자로 피부의 다발성 종양과 내원 7개

월 전부터 갑자기 커지는 좌측 대퇴부 후면의 종물

및 하지의 방사통을 주소로 내원하였다. 얼굴을 포

함한 전신의 피부에 다발성 종물이 있었고, 피부의

밀크 커피색의 반점과 좌 대퇴부 후면에는 근육층에

존재 하는 것으로 생각되는 주먹 크기의 종물이 촉

지되었다(Fig. 1). 이학적 소견 상 대퇴 종양 부위

에서 T i n n e l징후 양성 소견을 보였고, 하지 직거상

검사상 5 0도에서양성 소견을 나타내었다.



다발성 신경종의 가족력이 있었으며, 환자에서 골

격계의 이상소견은 발견되지 않았다.

좌측 대퇴부 자기공명검사상 5×4×3㎝ 크기의 종

양이 좌골 신경 주행을 따라 보이고 있었고, T1 강

조 영상에서는 주위의 근육층과 명확한 경계를 갖는

저신호강도를, T2 강조 영상에서는 고신호강도를,

GDTA 강조 영상에서는 불균일한 조영증강을 보이

고 있었다(Fig. 2). 수술 소견 상 좌골 신경에 주먹

크기의 방추형 모양의 신경종이 있었고, 막에 잘 둘

러 쌓여 주위 조직과의 경계가 명확하였다(Fig. 3).

조직 검사상 피하 종양은 양성 신경 섬유종으로

(Fig. 4), 좌골 신경의 종양은 악성 신경초종으로

확인되어 좌골신경을 포함한 광범위 신경종 절제술

을 시행하였으며(Fig. 5), 좌골 신경 절제의 상, 하

연의 조직검사상 악성 세포는 발견되지 않았다. 술

후 족관절의 신전력 약화를 나타내어 단하지 족관절

보조기를 착용토록 하였고, 보조적 항암제 투여를

시작하였다.
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Fig. 1. Numerous molluscum fibromas are scattered
over the anterior chest and abdominal wall.

Fig. 2-A. A coronal T1-weighted spin echo MR image shows a mass slightly inhomogenous but mainly low signal
intensity, oval shaped, and situated in the vicinicity of the sciatic nerve.

Fig. 2-B. A transaxial T2-weighted spin echo MR image at the level of the proximal thigh reveals inhomogenous
high signal intensity in the mass.

Fig. 2-C. A coronal T1-weighted spin echo MR image following the intravenous administration of gadolinium shows
inhomogenous enhancement of the signal intensity of the tumor.

A B C

Fig. 3. Gross pathologic features of the excised tumor
from the thigh show a grayish ovoid soft to rub-
bery mass, 6.5×5×4 . 5㎝, is connected with
pale yellow nerve bundle in each end.



고 찰

신경섬유종증은 신경섬유종의 다발성형이나 이는

유전적으로 외배엽이 형성하는 조직의 결함을 동반하

는 질환으로 임상증상과 유전적 결함에 따라 N e u -

r o f i b r o m a t o s i s - 1 ( N F - 1 )과 N e u r o f i b r o m a t o s i s -

2 ( N F - 2 )로 구분하는데(Table 1), 두군 모두 상염색

체 우성유전을 따르고 있으며, NF-1의 경우는 1 7번

염색체에서 단일 유전자 결함이 있고 주로 신경섬유

종을 나타낸다. NF-2의 경우는 2 2번 염색체에 단일

유전자 결함이 있으며 N F - 1에 비하여 빈도가 낮고,

주로 신경초종( s c h w a n n o m a )을 나타내며4 ), 양측성

청 신경종(bilateral acoustic nerve tumor)을 특

징적으로 나타낸다. 척추 변형, 선천성 경골 가관절

증, 골격의 비후 및 수지거대증 등의 골격계 이상을

동반할 수 있지만 본 증례에서는 골격계 이상은 동반

하지 않았다.

신경섬유종증 환자의 2 ~ 5 %에서 악성화 할 수 있

으므로 특별한관찰을 요한다3 ).

M P N S T는 신경및 신경섬유종에서 유래된 원추세

포육종을 총칭하고 주로 2 0 ~ 5 0세 사이에 발생하며

상,하지의 주요 신경의 근위부에 호발한다. 특히 하지

에서는 좌골신경에서 가장 흔한 것으로 보고되고 있는

데3 , 8 ), 이는 좌골신경의 크기가 크고, 악성으로 변화할

수 있는 신경막의 세포수가 많기 때문으로 알려져 있

다8 ). MPNST는 다발성 신경종 환자에서 발생률이 높

다고 알려졌는데 Fredrick 등5 )은 말초 신경 섬유종에

서의악성변화는 2 ~ 1 6 %의 환자에서 발생한다고 보고

한 바 있다. 반면 피부 연성 섬유증에서의 악성 변화

는 드문 것으로 알려져 있다9 ). 신경섬유종증 환자에서

1 0년이상의 병력을 가진 경우 악성 변화의 가능성이

높은데, 주요 신경의 기시부에 통증이 있거나 갑자기

종물이 만져지면 악성변화를 의심하여야한다9 ).

개방성 생검술로 진단을 하고전산화 단층촬영과 자

기 공명영상을 보조적으로 사용할 수 있다. MPNST

는 두꺼운 가성피막( p s e u d o c a p s u l e )에 둘러싸여 있

으므로 표재성 생검과 흡인 생검은 적당하지 않은 것
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Fig. 4. Photomicrograph of a tumor(5×4×2.5㎝) from
the leg reveals interlacing bundles of elongated
cells having wavy, dark staining nuclei. No evi-
dence of mitosis is noted(neurofibroma).

A B
Fig. 5-A. Photomicrograph of the excised tumor from the thigh shows closely packed spindle cells(MPNST).
Fig. 5-B. Photomicrograph shows the neoplastic cells having wavy or buckled irregular shaped hyperchromatic

nuclei and frequent mitotic figures.



으로알려져 있고8 ), 조직학적으로 약 8 5 %에서유사분

열이 활발한 가늘고 굽은 모양의 핵과 불분명한 세포

질을 갖는, 촘촘히 압축된 고색소성의 서로 얽힌모양

의 방추상 세포들을 특징으로 한다1 0 ). 감별해야 할 질

환으로는 신경막의 세포에서 기인한 신경초종

( s c h w a n n o m a )으로, 악성변화와 관련이 있는 N F - 1

과 악성변화가 없는 신경초종증( s c h w a n o m a t o s i s )과

의 정확한 감별을 통해 이의 과도한 치료( o v e r t r e a t-

m e n t )를 방지해야 한다고 하였다1 ). 조직학적으로 신

경초종의 경우 면역염색에서 S - 1 0 0단백질이 균질하고

강하게 염색되는 데 비해, MPNST의 경우 국소적이

고 소수의 M P N S T세포에만 제한적으로 염색되는 점

으로감별이 가능하다4 ).

신경섬유종은 악성화 할 수 있으므로 병소의 경계부

절제술이나 광범위 절제술을 시행 하여야 하며, 주요

신경에 이환된 경우에는 신경과 분리해서 절제할 수

없으며 해당신경의 한 구간을 절제해 내어야 한다6 ).

또한 종양의 크기가 크고, 높은 세포 분열 속도( > 2 0

per 10 HPF)를 보인경우예후가 불량하다9 ).

일단 악성화 하면 국소 재발율은 수술 방법과 수술

절제 부위의 악성 세포 존재 여부와 관계가 있다고

하여 사지 절단술을 포함한 적극적 수술적 절제를권

장하였고, 조기 절단술을 시행하여 원격전이의 위험

을 줄일수 있다9 ). 보조적 방사선요법과 화학 요법은

생존율에는 도움이 되지 않았다고 보고되고 있다9 ).

신경섬유종증 환자의 말초 신경의 악성종양의 발생

에 대하여 국외의 여러 문헌에서 이에 대한 보고가

있어 왔으나4 , 5 ), 국내에서의 보고는 별로 없었다. 신

경 섬유종증 환자의 말초 신경 종양에 대하여 악성화

의 가능성을 항상 염두에 두고 치료를 하여야 하리라

생각되어 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumor of the
Sciatic Nerve in a Patient with Neurofibromatosis

– A Case Report –

Sang Ho Song, M.D., Seong Woo Cho, M.D., Chang Goo Shim, M.D.

Department of Orthopaedic Surgery, Inchon Christian Hospital, Incheon, Korea

Malignant peripheral nerve sheath tumors(MPNSTs) are uncommon sarcomas that mostly
arise in the soft tissue. They can develop from the pre-existing neurofibromas or schwannomas,
or denovo from the peripheral nerves, or they can occur following the radiation therapy.

We report a case of MPNST that developed in the sciatic nerve of the patient with neurofibro-
matosis type-1(NF-1). The patient was a 39-year-old man with the history of NF-1, who’s main
symptom was a rapidly enlarging painful mass in his posterior thigh.

The well demarcated tumor, 6.5×5×4.5㎝ in size, was composed of closely packed spindle
cells.

Since the patients with NF-1 have a high risk for developing a recurred MPNST, the impor-
tance of the clinical follow up is emphasized.

Key Words : MPNST, Neurofibromatosis, Malignant change
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