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A Clinical Analysis of Peripheral Nerve Sheath Tumors 

in the Head and Neck Region 
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Background and Objectives：Peripheral nerve sheath tumors(PNSTs) are uncommon neoplasm in the head 
and neck region. The treatment of PNSTs is surgical removal, but excision cause neurologic complications. 
This study was performed to evaluate the proper diagnosis and treatment of PNSTs with our experiences. 

Subjects and Method：During the period from October 1994 to July 2007, 58 patients were diagonised 
with PNSTs in head and neck region. We reviewed medical records and imaging study retrospectively.  
Result：95%(55/58) of the PNSTs in head and neck were benign；5%(3/58) were malignant peripheral 

nerve sheath tumors(MPNSTs). 63%(37/58) were neurilemoma, 20%(17/20) were neurofibroma, 2%(1/58) 
was perineuroma. 55 patients underwent surgery. 80%(45/55) of cases were treated with excision. Enucle-
ation was performed in 7(14%) patients. All cases of benign neurogenic tumors showed no recurrence. Among 3 
of MPNSTs 2 patients were Von Recklinghausen’s disease and expired with regional recurrence and lung 
metastasis. 

Conclusion：The benign PNSTs can be treated with enucleation if possible and observation can be another 
choice to minimize neurologic sequele. 
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서     론 

 

신경성 종양(neurogenic tumor)은 비교적 드문 종양으

로 신경 외배엽에서 유래된 신경 주위세포들에서 기원하는 

종양이다. 신경계에서 기원한 종양의 WHO 분류는(WHO 

Classification of tumorus of the Nervous system, 2000)

신경상피 조직에서 기원한 종물(tumours of neuroepith-
elial tissue), 말초신경에서 기원한 종양, 뇌척수막에서 기

원한 종양(tumours of meninges) 등으로 분류된다. 말초

신경에서 기원하는 종양(peripheral nerve sheath tumor)

은 크게 양성종양과 악성말초신경초종(malignant periph-
eral nerve sheath tumor(MPNST))으로 분류된다.1) 양

성말초신경초종은 조직학적 특징에 따라 크게 신경초종(ne-
urilemoma or neurinoma)과 신경섬유종(neurofibroma)

의 2가지로 분류되며 그외 드물게 곁신경종(perineuroma)

이 있다. 악성말초신경초종(MPNST)은 악성신경초종(ma-
lignant schwannoma or malignant neurilemoma), 신경

초섬유육종(nerve sheath fibrosarcoma) 또는 신경육종

(neurinosarcoma)등으로 명명되기도 한다.2) 

말초신경초종은 신체 어느부위에서나 발생할 수 있고 대

부분 양성이며, 두경부 영역에서 발생하는 종양의 약 3~4% 
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정도이며,3,4) 전체 말초신경초종 중 25~44%가 두경부 영

역에서 발생한다.5,6) 

말초신경초종은 임상적으로 흔한 종양은 아니지만 두경

부에서 발생율이 높아 다른 종괴와의 감별진단이 매우 중

요하며, 치료시 수술방법에 따라 종양 적출 후에 신경학적인 

합병증이 남을 수 있기 때문에 치료방법을 선택하는데 많은 

어려움이 있다. 

이에 저자들은 두경부 영역의 말초신경초종 58예를 분석

하여, 진단 및 치료법 선택에 도움을 얻고자 본 연구를 시행

하였다. 

 

재료 및 방법 
 

1994년 10월부터 2007년 7월까지 저자들이 경험하였던 

두경부영역의 말초신경초종 환자 58명을 대상으로 하였다. 

뇌척수막 기원 종양이나 두개내에 위치한 청신경기원의 신

경초종은 연구에서 제외하였다. 연령별 및 성별 분포를 보

면 평균연령은 40.8세(범위：3~71세)였고 남자가 33명, 

여자가 25명으로 남녀가 비슷하였다(Table 1). 전체 환자

중 55예는 수술후 조직학적으로 확진된 경우였으며 3예는 

세침흡인세포검사 또는 외래에서 절제생검으로 양성 말초

신경초종으로 진단 후에 수술없이 경과관찰한 경우였다.  

환자의 의무기록 및 방사선검사 결과를 후향적으로 분석

하여 주소, 조직학적 분류, 기원 신경, 위치, 방사선검사 소

견, 수술 방법, 술후 합병증, 술후 재발여부 등에 대하여 임

상분석을 실시 하였다.  

 

결     과 
 

총 58예중 양성종양은 55예였으며 신경초종(neurile-
moma)이 37예(63%), 신경섬유종(neurofibroma)이 17

예(30%), 곁신경종(perineuroma)이 1예(2%)였고, 악성

종양은 3예(5%)였다(Table 2). 이중 신경섬유종환자 3예

와 악성말초신경초종 환자 2예는 Von Recklinghausen병 

환자였다. 

발생부위별로는 경부가 38예(65%), 설부 8예(14%), 비

강 및 부비동 7예(12%), 외이도 3예(5%), 안면부 1예(2%), 

후두 1예(2%)였으며, 경부에 발생한 종양의 위치는 부인

강 공간(parapharyngeal space)이 12예(31%), 경동맥삼

각(carotid triangle)이 10예(26%), 근육삼각(muscular 

triangle)이 9예(23%), 후삼각이 5예(13%), 악하삼각이 

3예(7%)였다. 경부와 안면부에 발생한 말초신경초종의 원

발신경은 교감신경이 6예(27%), 경부신경총이 6예(27%), 

미주신경이 5예(23%), 상완신경총이 3예(13%), 안면신경

이 1예(5%), 설하신경이 1예(5%)였으며(Table 3), 말초신

경초종 36예에서는 특별한 기원신경을 확인할 수 없었다. 

주증상으로 경부에서 발생한 환자 중 33예(85%)가 종

물촉지를 주소로 내원하였으며, 그 외 인후두불편감, 동통 

등을 호소하였다. 하지만 이루나 두통 등 비특이적인 증상

을 주소로 내원하여 우연히 발견된 환자도 2예 있었다. 설

부에 발생한 환자들은 모두 종물이 촉지되여 내원하였으며, 

비강 및 부비동에서 기원한 환자들은 비출혈 2예(29%), 

비폐색 1예(14%) 등의 비, 부비동 증상을 호소한 환자도 

있었지만 우연히 발견된 환자 2예(29%)도 있었다. 후두에

서 발생한 환자는 인후두불편감을 호소하였으며, 외이도에

서 발생한 환자중에서도 종물촉지를 주소로 내원한 환자도 

있었지만 비특이적 증상으로 내원하였다가 우연히 발견된 

Table 2. Histopathologic results of peripheral nerve sheath 
tumors in head and neck region 

Histopathology Number of patient 

Benign 55(095%) 

Neurillemoma 37(063%) 

Neurofibroma 17(030%) 

Perineuroma 01(002%) 

Malignant 03(005%) 

Malignant peripheral nerve sheath tumor 03(005%) 

Total 58(100%) 

 
Table 3. Nerve of origin in head and neck 

Nerve of origin Number of patient 

Benign 55(095%) 

Cervical sympathetic nerve 06(010%) 

Cervical plexus 06(010%) 

Vagus nerve 04(006%) 

Brachial plexus 03(005%) 

Facial nerve 01(002%) 

Hypoglossal nerve 01(002%) 

Unknown 34(055%) 

Malignent 03(005%) 

Vagus nerve 01(002%) 

Unknown 02(003%) 

Total 58(100%) 
 

Table 1. Demographic factors in the patients of peripheral
nerve sheath tumors in head and neck region 

Age Male(%) Female(%) Total(%) 

0-9 01(02) 00(00) 01(002) 

10-19 02(03) 01(02) 03(005) 

20-29 07(12) 06(11) 13(023) 

30-39 10(17) 04(07) 14(024) 

40-49 07(12) 09(14) 16(026) 

50-59 01(02) 04(07) 05(009) 

60-69 05(09) 00(00) 05(009) 

70-00 00(00) 01(02) 01(002) 

Total 33(57) 25(43) 58(100) 
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환자도 있었다. 

58예의 환자중 26예(46%)에서 전산화단층촬영이 단독

으로 시행되었으며, 2예(4%)에서 자기공명영상이 단독으로 

시행되었고, 29예(51%)에서는 전산화단층촬영과 자기공

명영상이 함께 시행되었다. 55예의 양성 종양의 방사선 소

견을 살펴보면 49예(89%)에서 고형성분의 종물로 관찰되

었지만 신경초종 2예(4%), 신경섬유종 4예(7%)에서는 내

부에 비정형적인 석회화를 동반하거나, 괴사를 의심할 만한 

낭성변화가 동반되었다. 악성 종양은 부비동에 발생한 2예

와 경부에 발생한 1예 모두 주변조직의 침습이나 골파괴를 

동반한 종물이었으며 낭성 변화도 관찰되었다. 

치료방법은 55예에서 수술을 시행하였으며 3예에서는 경

과관찰하였다. 수술을 시행한 양성종양 52예중 45예에서 

절제술(excision)이 시행되었으며, 그중 비강 및 부비동, 후

두에 발생한 신경성 종양의 경우에는 비내시경하 절제술이나 

현수후두경하 절제술이 시행되었다. 경부에 발생한 말초신

경초종 중 7예에서 신경을 보존하면서 종양만을 제거하는 

종양적출술(enucleation)이 시행되였으며 신경초종이 6예, 

곁신경종이 1예였다. 종양적출술이 시행된 종양의 기원신경

으로는 미주신경 2예, 경부교감신경 2예, 상완신경총 1예, 

경부신경총 1예, 설하신경 1예였다. 

경과관찰을 시행한 3예는 경부에 발생한 1예와 설부 2예

로 세침흡인세포검사나 조직 생검 후에 양성말초신경초종으

로 진단받고 외래에서 24~59개월간 추적관찰 중이며, 현

재까지 종물의 크기 변화나 기능장애는 없었다. 

양성종양에서 술후 합병증으로 감염이나 출혈은 발생하

지 않았지만, 신경학적 합병증으로 성대마비, Horner 증후

군, 상지의 운동저하 등이 있었다. 성대마비는 절제술(ex-
cision)을 시행한 미주신경 기원의 신경섬유종 4예와 악성

말초신경초종 1예에서 발생하였으며, 신경섬유종 1예와, 악

성말초신경초종 1예에서는 제 1형 갑상성형술(type 1 thy-
roplasty)을 시행하였다. 미주신경 기원의 종양 중 종양적

출술을 시행한 2예에서 술후 성대 마비가 관찰되었으나 1

예는 술후 3개월에 호전되었고, 1예에서는 성대 마비가 지

속되었다. 경부교감신경에서 기원한 말초신경초종 중 적출

술을 시행한 2예에서 술후 Horner 증후군이 발생하였으며, 

1예는 술후 1개월에 증상이 호전되었으나, 1예에서는 증상

이 지속되었다. 상지의 운동저하는 절제술을 시행한 상완신

경총 기원의 종양 2예중 1예에서 발생하였으며, 종양적출술

을 시행한 1예는 기능이 유지 되었다. 종양적출술을 시행한 

설하신경 기원의 종양 1예는 기능이 부분 유지되었다. 안면

신경에서 기원한 신경섬유종 1예는 절제술 후 대이개신경 

삽입이식술(interpositional graft with greater auricular 

nerve)을 시행하였으며 술후 House-Breckman grade III

로 회복되었다. 양성종양으로 수술을 시행한 52예의 환자

중 술후 재발된 경우는 없었다. 

대상환자 중 5예는 von Reckling hausen병(제 1형 신

경섬유종증) 환자로 양성종양 3예와 악성종양 2예였다. 양

성종양 3예는 경부의 다발성 종물과 커피색 반점을 보였으

며 2예에서는 가족력이 있었고 1예에서는 뚜렷한 가족력을 

발견할 수 없었다. 악성말초신경초종 2예중 1예에서는 가

족력을 갖고 있었으며 1예에서는 뚜렷한 가족력을 발견할 

수 없었다.  

대상환자 중 1예는 제2형 신경섬유종증환자였다. 환자는 

28세 남자환자로 10개월전부터 서서히 진행되는 양측 청력

저하를 주소로 내원하였으며 신체검사에서 등과, 하지, 좌

측 외이도에 다발성 결절을 갖고 있었으며, 외이도에 발생

한 종물에 대하여 절제술을 시행하여 신경섬유종증으로 진

단되었다. 

악성말초신경초종이었던 경우가 3예였으며 각각 부비동 

2예, 경부 1예에서 발생하였다. 부비동에 발생한 2예중 상

악동 후부에서 발생한 1예는 비출혈을 주소로 내원하였으

며 신체검사에서 비강측벽이 내측으로 전이된 소견이 관찰

되었다. 안구를 보존하면서 안면전이술을 이용하여 종물의 

광범위 절제와 술후 방사선치료를 시행하였으며, 술후 9년

이 지난 현재까지 재발소견은 보이지 않고 있다. 상악동내

에 발생한 다른 1예는 Von Recklinghausen병 환자로 비

출혈을 주소로 내원하였다. 신체검사에서 비강내로 돌출된 

종물이 관찰되었으며, 방사선 검사에서 안와를 포함하여 주

변연부조직으로 침습이 관찰되어 안구적출술을 포함한 상

악동전절제술을 시행 후에 방사선치료를 시행하였으나 술 

후 14개월에 폐전이 및 폐렴으로 사망하였다. 경부에 발생

한 1예는 Von Recklinghausen병 환자로 악성말초신경초

종이 미주신경에서 기원하였다. 종물의 광범위 절제술과 제 

1형 갑상성형술을 시행하였으나 경부재발과 원격전이로 술 

후 41개월에 사망하였다. 

 

고     찰 
 

신경초종은 1908년 Verocay에 의해 neurioma로 처음 

기술되었으며 축삭이 아닌 신경초에서 기원하기에 신경초종

으로 불리워지고 있다.7) 발생원인으로 신경손상에 인한 2차

적 변화, 발생학적 과정에서 신경초세포의 불규칙적 배열, 

비만세포에 의한 퇴행성 변화 등이 제시되었으나 현재까지 

정설은 없다.8-10) 

발생에서 남녀간 큰 차이가 없으며, 중년 이후에서 많이 

발생하며 신경초가 없는 시신경 및 후각신경을 제외한 모

든 뇌신경, 말초신경 및 교감신경이 분포하는 신체 어느부

위에서나 발생할 수 있다.11) 

신경초종은 신경초에서 기원하기 때문에 신경외막으로 구
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성된 피막에 둘러쌓여있다. 작은 신경에서 기원하는 종물은 

방추형의 모양으로 기원신경을 파괴할 수도 있지만, 비교적 

큰 신경에서는 편심성(eccentric) 종물로 기원신경을 밀고

있는 양상이다.1) 

신경섬유종은 25~30%가 두경부 영역에서 발생하며,12,13) 

조직학적으로 어두운 색으로 염색되는 물결모양의 핵이 길

게 다발을 형성하여 서로 얽혀있는 특징을 갖고 있다.14) 대

개 단발성 혹은 다발성으로 나타날 수 있으며, 일부 연구에

서는 20∼38%까지 Von Recklinghausen병이 동반되어 

나타난다고 하였다,15,16) 본 연구에서도 17예의 신경섬유종

환자 중 3예(18%)에서 Von Recklinghausen병이 동반되

어 나타났다. 치료는 종양을 완전히 제거하는 것이 원칙이

며, 신경을 절제하여야 하는 경우는 단단 문합술이나 유리

신경이식술을 시행해야 한다. 

곁신경종은 1978년 Lazarus와 Trobetta등에 의해 분화

된 perineural cell로부터 기원하는 양성종양으로 처음 기

술되었다.17) 성인에서 주로 발생하며, 주로 흉벽, 상지, 종아

리, 목, 어깨 등에 발생한다. 신경외, 신경내 2가지의 아형

으로 분류되며 신경외에 존재하는 아형이 더 흔한 것으로 

알려져있다.18-20) 상피성 막이 존재하며, epithelial mem-
brane antigen, S-100 protein, claudin-1 and human 

erythrocyte glucose transporter-1(GLUT-1) antibody 

반응성에 따라 세부 조직학적 아형으로 분류되나 대부분은 

S-100 단백이 발현되지 않아 신경초종이나 신경섬유종과 

감별진단에 도움이 된다.21) 치료는 수술적 절제이며, 대부

분 양성종양으로 좋은 예후를 보이나 악성화된 예도 보고

되고 있다.22) 본 연구에서도 1예가 있었는 바 43세 남자환

자로 경부 교감신경에서 발생하였으며 종양적출술(enucle-
ation) 이후 신경학적 기능저하는 관찰되지 않았고, 술 후 

36개월 동안 재발은 없다. 

악성말초신경초종(MPNSTs)은 신경초를 구성하는 Sch-
wann 세포, 곁신경섬유아세포(perineural fibroblasts), 섬

유아세포(fibroblasts) 등 다양한 세포에서 기원한 악성 종양

으로 연부조직 육종의 5%를 차지하며,23,24) 상지나 하지, 몸

통에 많이 발생하지만 두경부에는 드물어서 두경부에서 발

생한 악성말초신경초종에 대한 정보가 부족한 실정이다.25-27) 

악성말초신경초종은 제 1형 신경섬유종증과 관련이 있는데, 

Conley 등은 악성말초신경초종의 50%가 제 1형 신경섬유

종증에서 유래한다고 하였으며, Von Recklinghausen병을 

동반하지 않은 경우에는 5년 생존율이 47~43%인데 반해, 

Von Recklinghausen병을 동반한 경우에는 16~23%로 

더 불량한 것으로 보고하였다.28) 본 연구에서는 3예의 악

성말초신경초종환자중 2예가 Von Recklinghausen병에서 

악성화한 경우였다. 치료로는 완전한 절제이후 방사선치료

나 항암화학요법을 병행할 수 있으나 예후가 매우 불량한 

것으로 보고되고 있다.29) 본 연구에서도 2예에서 수술적 

절제 및 항암, 방사선 치료를 병행하였으나 빠른 재발과 폐

전이 등을 보여 예후가 매우 불량하였다. 

말초신경초종은 성별에 따른 빈도차이는 보이지 않으며, 

신경섬유종의 경우 20~30대에 가장 흔하지만, 신경초종이

나 악성말초신경초종의 경우 20~50대에 걸쳐 분포한다.1) 

본 연구에서도 성별에 따른 빈도의 차이는 뚜렷하지 않았

으며, 40대에서 가장 많은 분포를 보였고, 경부를 비롯하여, 

설부, 비강, 부비동 등 다양한 부위에서 발생하였다. 기원

신경을 살펴보면 Conley 등은 안면신경, 경신경총, 미주신

경, 상완신경총 순으로 호발한다고 하였으며,30) 본 연구에

서는 경부교감신경, 경신경총, 미주신경, 상완신경총, 안면

신경, 설하신경 순으로 호발하였다. 

양성말초신경초종은 경부전산화단층촬영에서 경계가 좋

고, 근육과 비교하여 등밀도 혹은 저밀도의 소견을 보이며, 

낭성 혹은 괴사성 성분은 관찰되지 않는 것이 보통이다. 자

기공명영상에서는 T1 강조영상에서 근육과 비슷한 정도의 

신호강도를 보이고 T2 강조영상에서는 높은 신호강도를 보

인다.1) 하지만 일부 종물은 석회화나 낭성변화 혹은 괴사를 

의심할 만한 소견을 보여 방사선 검사를 통한 진단에 혼란

을 야기할 수 있다. 본 연구에서도 양성 종물중 6예(11%)

에서 경부전산화단층촬영 혹은 자기공명영상에서 낭성 혹

은 석회화 병변을 동반하였다. 

두경부에서 발생한 양성 말초신경초종의 치료는 조직학

적 종류에 따라 차이가 있으나, 수술적 제거가 치료의 원칙

이고 경우에 따라 방사선치료나, 술후 신경학적 합병증이 

예상될 경우 경과관찰 등을 고려할 수 있다. 하지만 말초신

경초종은 방사선치료에 저항성이 있는 경우가 많으며, 수

술적 절제를 시행할 경우 신경학적 합병증이 동반될 수 있

다. Gallo 등에 의하면 신경초종의 경우 불완전 절제시 재

발의 가능성이 있다고 하였으나,30) Katz 등은 종양이 양성

이고 피막의 일부가 남아 있어도 거의 재발하지 않으므로 

신경을 보존하며 종양적출술을 시행하는 것이 술후 신경학

적인 기능장애 방지에 도움이 된다고 하였다.31) 본 연구에

서도 7예의 경우 종양 적출술(enucleation)을 시행하였으

며, 신경을 보존한 상태에서 종양적출술이 가능한 경우에

는 신경을 보존하여 기능장애를 최소화할 수 있었다. 치료

로는 절제술이 가장 많이 시행되었으며, 수술을 시행한 양

성 말초신경초종 환자 중에서 재발된 경우는 없었다. 두경

부 양성 신경성 종양으로 진단 받은 환자중에서 신경학적 

합병증이 우려되거나 고령으로 인하여 술후 합병증이 우려

되는 경우 수술적 치료 없이 종물의 경과를 관찰하는 것이 

치료의 다른 선택이 될 수 있다. 본 연구에서 수술을 하지 

않고 경과관찰을 시행한 3예는 모두 65세 이상의 고령 환

자로 세침흡인세포 검사나 조직검사에서 양성으로 진단되
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었고 외래에서 주기적 경과관찰이 가능한 경우였다. 3예 모

두 종물의 크기변화나 신경장애는 없었다.  

 

결     론 
 

두경부 양성 말초신경초종의 수술에서 종양적출술로 신

경장애를 최소화 할 수 있으리라 생각되며, 고령의 환자에

서 신경학적 합병증이 예상되는 경우는 종물의 경과관찰도 

좋은 치료 대안이 될 수 있으리라 사료된다. 
 

중심 단어：신경초증·신경섬유종·말초신경종양. 
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