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Ⅰ. 서 론

Peripheral Nerve Sheath Tumor(이하 PNST)는기원세포에따라

신경초세포기원이면 schwannoma, perineural fiber 기원이면 neu-

rofibroma라 명명한다1). 악성 PNST는 공격성이 강한 신생물로 말

단 신경세포에서 기원한 육종이다2). 이 종양은 neurofibromatosis

(이하 NF)와 함께 나타날 수도 있고, 이와 관계없이 독립적으로

발생할 수도 있다1,3). 악성 PNST는 신경이 분포하는 어는 부위에

서든지 발생할 수 있으나, 주로 사지에 발생하며, 호발연령은 20

대후반에서 30대초반이며, 남녀의발생비율의차이는없다2). 두

경부 영역에서 발생율이 8�16%로 낮으며, 구강 내에서의 발생

빈도는두경부영역의발생빈도중에서도매우낮은편이다4,5).

1984년 Piatelli 등이 악성 PNST의 동일 질환명을 19가지나 조사

보고한 바 있고6)(Table 1), 이처럼 다양한 명칭이 존재할 만큼 현

재까지 이 신생물의 기원이 신경초세포라는 것 이외에, 이 신생

물의조직학적특징은아직논쟁의대상이되고있는상태이다.

본 증례는구개골에 발생한악성 PNST 환자로, 구강 내드물게

발생하는악성신생물을치험하였기에보고하는바이다.

Ⅱ. 증례보고

27세 여자가 좌측 상악결절부위의 무통성 종창을 주소로 본원

구강악안면외과에 내원하였다. 환자는 내원 2개월 전부터 주소

부위에출혈경향을동반한무통성종창을발견하였으며의과병

력상 특이 사항 없었고 치과 병력상 7년 전 27번을 발치하고 24

번에서 27번까지 cantilever bridge를장착하였다가 3년전이보철

물을 제거하였다. 내원 당시 환자의 좌측 중안모 부위에 약간의

종창이관찰되었으며, 경부림프절이상이나, 감각이상, 개구제한

의 소견은 없었다. 구내 소견상 좌측 상악 구치부에 5.0×3.0cm2

의 경결된 종창이 있었으나 연조직의 궤양성 변화는 없었다. 26

번치아는 3도의동요도를보였고, 24, 25, 26번치아들은타진검
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Summary: The malignant peripheral nerve sheath tumor(MPNST) is an aggressive neoplasm and can either arise independently or
result from malignant change in preexisting neurofibromatosis (von Recklinghausen’s disease). Its histologic characteristics remain con-
troversial, but currently it is believed that the schwann cell is the origin of the peripheral nerve sheath tumors. MPNST is an uncommon
neoplasm of the head and neck region, and its presentation in the oral cavity is quite rare. In this study, we report a patient with a rare
case of a MPNST involving the maxilla.

A case report: A 29-year-old female presented with a chief complaint of painless swelling with bleeding tendency on the left maxil-
lary tuberosity area 2 months ago. Clinical examination showed a 5.0×3.0 cm2 sized, indurative swelling on the site. Conventional radi-
ographs showed a relatively well-defined soft tissue mass involving the left maxillary sinus, and destruction of the anterior, posterolat-
eral walls of the left maxillary sinus.

Subtotal maxillectomy and split-thickness skin graft from thigh were undertaken. In histochemical and immunohistochemical studies,
the specimen revealed positive reactivities to Vimentin and S-100 protein. Final diagnosis was made as MPNST.
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사에 반응하지는 않았다. 초진 방사선 소견상 26번 치아에서 상

악결절부에이르는비교적경계가명확한방사선투과성병소가

관찰되었고, 26번 치아의 치근 외흡수 소견이‘knife-edge’양상

으로 관찰되었다. 컴퓨터단층촬영 소견상 좌측 상악동의 후측벽

이 파괴된 양상과 28번 치아로 여겨지는 치아가 종괴에 의해 상

악동 내로 전위된 것이 관찰되었다. 경계가 명확한 연조직 종양

이내측으로좌측상악동의측방벽을파괴하며상악동을침범하

고 외측으로 병소의 팽윤 양상을 보였으며, 전방으로는 병소에

의해 상악동 전방벽 파괴가 의심되고, 후방으로는 외측익상판

전방까지 병소가 확장되어 있었다. 종양은 좌측 상악동까지 확

장되어있었지만, 비강내침범소견은없었다.  

수술 전 절개 생검을 시행하였으며, 조직소견 상 저배율 소견

에서 종양병소와 골편이 혼재된 양상이 관찰되었고, 확장된 혈

관 구조가 종양세포 주변에서 관찰되었고, 고배율 소견상 증가

된 세포분화, 과염색성과 육종의 특이 소견인 도관 구조의 선양

분화 양상과 물결 모양의 종양 세포들이 관찰되었다. Vimentin과

S-100 단백질의면역조직화학염색에서양성반응을보였다. 이상

의 임상적, 방사선학적, 세포조직학적 소견을 종합하여 최종적

으로악성 PNST로진단하였다.

Table 1. Synonyms for Malignant Peripheral Nerve Tumors. 

(Piatelli et al. Acta Stomatol Belg 81:213, 19846))

Malignant neurilemoma

Malignant neurogenous neoplasm

Neurofibrosarcoma

Neurogenic sarcoma

Neurogenous sarcoma

Malignant peripheral glioma

Neurogenic fibrosarcoma

Nerve sheath sarcoma

Malignant nerve tumor

Peripheral nerve sarcoma

Metaplastic malignant schwannoma

Malignant Triton tumor

Malignant peripheral nerve sheath tumor

Fasciculated sarcoma

Malignant neurinoma

Schwannosarcoma

Fibromyosarcoma of the nerve

Malignant schwannoma

Myxosarcoma of nerve sheath

Fig. 1. Preoprative clinical photographs of PNST
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Fig. 2. Preoprative radiographic findings of PNST

Fig. 3. Preoprative coronal CT scan of PNST
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Fig. 4. Preoperative axial CT scan of PNST

Fig. 5. Microscopic findings of PNST. (A)Perineural proliferation of tumor cells(×100, H-E

stain). (B)Wavy spindle cells and atypical mitosis of tumor cells(×400, H-E stain).

(C)Grandular pattern of tubular cells showing hyperchrmatism(×400, H-E stain).

(D)Differenting perineural cells(×400, H-E stain). (E)S-100 protein immuno-positive

cells(×400).
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치료는 좌측 부분 상악골 절제술과 대퇴부로부터 부분층 피부

이식을 계획하였다. 종양 절제를 위해 전방으로 좌측 상악동 전

방벽 및 비이환 정상조직의 연조직까지, 후방으로는 좌측 내외

측익상판과 좌측 내외측익돌근의 일부까지 절제하였다. 외측으

로는 좌측 상악동 외측벽까지 내측으로는 좌측 상악동과 좌측

중비갑개 및 하비갑개까지 절제를 시행하였다. 상방으로 좌측

안와저를보존한채로좌측상악동을제거하였다. 술후 1개월후

부터 방사선 치료를 시행하였는데, 그 양은 총 54Gy를 6주 동안

매주 5일간하루에 1.8Gy를조사하였다.

현재술후 20개월동안본과에서추적관찰중이며개구제한을

호소하고있으나술후재발소견은보이고있지않은상태이다.

Ⅲ. 고 찰

악성 PNST는공격성이강한신생물로말단신경세포에서기원

한육종이다2). 전신적으로 neurofibroma가다발성으로발생한 NF

는 von Recklinghausen’s disease라고도 알려져 있으며 발생부위

에따라주신경다발의가지를따라발생하는 1형과다발성뇌신

경 NF인 2형으로 분류한다7,8). 악성 PNST는 많은 증례에서 von

Recklinghausen’s disease 환자에게서 발생한다고 보고되고 있지

만1,3), 본증례처럼, von Recklinghausen’s disease와관련없이단독

적으로 발생되기도 한다. 단독으로 발생하는 경우가 von

Recklinghausen’s disease와 함께 발생한 경우 보다 치료에 있어

예후가좋은것으로보고되고있다2,9).

연조직에 발생하는 육종 중에서 악성 PNST의 발병율은 낮은

편이며, 주로 좌골신경, 완신경총과 천골신경총을 포함한 주신

경이 분포하는 부위에 발생하기 때문에 사지의 근위부와 몸통

부분에호발한다. 두경부영역(안와10), 부비동11) 등)에서발생율은

8�16% 정도이고4), 구순이나 협부에서 발생한 몇 가지 증례들이

보고되고있으나구강내에서의발생빈도는두경부영역의발생

빈도중에서도매우낮은편이다4,5).

드물게발생하는종양답게악성 PNST는현재까지육종중에서

가장정립되지못한병증으로여겨지고있고2), 말단신경의신경

초세포 기원의 육종이라는 것 외에 뚜렷이 정립된 학설은 없으

며그조직학적소견또한다양성을보이고있다. 주로물결모양

의 세포배열을 보이고, 종양세포 주위에 확장된 혈관구조를 가

지며12), neuroid body나 tactoid body와 같은 구조들이 나타나기도

한다. 악성 종양의 증거로 세포의 분열 빈도가 증가하며 상당한

다형성이 관찰된다13). 세포 주변으로 도관 구조의 선양 분화 양

상이 관찰되기도하고, mixoid zone이 형성되거나 melanin deposit

과 연골 등의 전이 조직들이 관찰되기도 한다. 진단을 위해

Vimentin, S-100 단백질, neuron specific enolase(NSE)와 같은 표지

Fig. 6. Follow up CT scan of PNST
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자의면역반응성을평가하기도한다. NSE는 neuron 또는발생중

인 neuron에서 발견되는 표지자이다12). Wick 등은 Vimentin이 62

증례의 악성 PNST 중 58 증례(93%)에서 발현되었다고 보고하기

도하였다14). 여러 표지자 중 가장 주목할 만한 것은 S-100 단백질

이다. S-100 단백질은악성 PNST의약 50�90%에서발현된다2,12,13).

발현 양상이 비록 비특이적이긴 하지만 흑색종, PNST나 연골종

에서의 분포 양상이 편재성을 보이고 섬유육종이나 활액세포육

종과의 감별을 가능하게 하여 단일 결정인자로써 악성 PNST 진

단에 있어서 가장 재현성이 강한 표지자로 여겨지고 있다12,13,14).

본 증례에서는 육종의 소견으로 물결모양의 세포배열과 종양세

포 주변에서 선양 분화 양상이 관찰되었고, Vimentin과 S-100 단

백질이면역양성반응을보였다.

치료 방법으로 병소만 제거 또는 일부 병소 조직을 남겨두고

제거하는 subtotal removal, 병소와 함께 비이환 정상조직까지 같

이 제거하는 gross total removal, 이환된 주 신경과 함께 제거하는

wide excision, 이환된부속지를종양과함께절단하는 amputation

이있으며술후방사선치료가추천된다1). 주로두경부영역에발

생한악성 PNST의경우 wide excision이추천되기는하지만, 해부

학적인 제약으로 수술시 절제의 경계를 설정하는 것에 있어서

많은 어려움이 있으며, 이러한 이유에서 발생부위에 따른 재발

율에서 두경부 영역이 높은 것으로 보고되고 있다15,16). 본 증례에

서는 재발 방지를 위해 협측 및 후방으로는 광범위 절제술이 필

요하였으나 내측으로는 비중격, 상방에서 안와저로 병소의 침범

이없었으므로안와저는보존할수있었다.

수술 후 20개월이 지난 현재 수술 부위의 재발 증상이나 소견

은 없는 상태이나, 환자는 개구제한을 호소하고 있는 상태이다.

이는 수술 과정 중 좌측 외측익돌근의 일부를 희생시켰고 또 술

후 연조직의 치유 과정 및 방사선 치료로 인하여 주변 연조직의

수축에 의해 발생한 것으로 생각된다. 현재 이를 극복하기 위해

물리치료요법및운동요법을시행하고있다.
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