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서론

악성 말초 신경초 종양(Malignant Peripheral Nerve Sheath 

은 연조직 육종 중 번째로 흔한 유형으로Tumor, MPNST) 6  

전체의 를 차지하고 있다5~10% .1) 정확한 세포 기원은 불 

분명 하지만 대부분의 악성 말초 신경초 종양은 말초 신경

과 관련하여 발생하며 신경 능선 기원일, (neural crest) 것 

으로 알려져 있고 심외막과 말초신경혈관에서 기원하는,  

종양은 포함하지 않는다.2,3) 세계 보건 기구 (World Health 

는 년에 신경육종Organization, WHO) 2002 (neurosarcoma), 

신경섬유 육종 악성 슈반 세포종(neurofibrosarcoma), (malignant 

악성 신경초종 schwannoma), (malignant neurilemmoma)

을 악성 말초 신경초 종양으로 분류하였고 년에는 , 2013

악성 말초상피양신경초종양(malignant peripheral epithelioid 

과 악성 트리톤종양nerve sheath tumor) (malignant triton 

을 포함하여 신경계 종양분류 시스템에서 에tumor) III~IV  

해당하는 연조직 종양으로 분류하였다 이 종양은 주로 . 

체간과 사지 후복막에서 발생하며 두경부 영역에서는 , , 

비교적 드물게 발생하여 정도라고 알려져있다8~12% .4,5) 

저자들은 최근 우측 부인두 공간을 포함 경부 전체에 , 

발생한 신경섬유종증을 동반하지 않은 거대 악성 말초 

신경초 종양을 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고한다.

증례 

세 여성 환자가 내원 년 전 발견된 우측 경부의 74 6 종괴

를 주소로 내원하였다 종괴는 점점 커지는 양상이었으. 

며 통증은 동반하지 않았다 신체 검진 상 우측 경부 . level 
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= Abstract =

Malignant peripheral nerve sheath tumor (MPNST) is an extremely rare sarcoma of soft tissue. It is locally 

invasive, frequently recurred and metastasizes distantly, therefore has a very poor prognosis. the most involved 

sites are human body and extremities, and MPNST occurs and involved very rarely in the parapharynx of neck. 

MPNST does not react to radiotherapy and chemotherapy, therefore complete surgical resection is the most im-

portant treatment. Since immunohistochemical staining is essential for the final diagnosis, it is common to be 

confirmed after surgery. We report a case of giant MPNST without symptom in the head and neck involving 

the right parapharynx with multiple distant metastases in a 74-year-old patient on a review of the literature.
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에 걸쳐 크기의 단단하고 고정된 II, III, IV 6 x 10 cm 

종물이 관찰되었으며 압통은 없었다 고혈압 외 다른 전, . 

신 질환의 병력은 없었으며 가족력상 특이 병력 없었다, . 

경부 전산화 단층 촬영 에서 (Computed tomography, CT)

크기의 균일하지 않은 조영증강과 6.6 x 5.3 x 9.8 cm 

내부의 괴사소견 및 출혈 소견이 보이는 종물이 발견되

었다 종물은 우측 부인두 공간의 후경상 공간까지 관찰. 

되었으나 주변 조직의 침범 소견은 발견되지 않았다(Figs. 

경부 자기공명촬영 영상에서는 영상에서 다1A, 1B). T2 

중 중격의 다양한 신호 신호강도를 보이는 종괴가 발견

되었고 종괴벽은 불규칙한 신호 증강을 보였다 종괴는 , . 

우측 내경동맥 외경동맥을 전방 전위 시키고 있었으나 , 

경동맥과 주위 근육에 대한 침습 소견은 관찰되지 않았

다 초음파 유도하 총생검 결과 방추 세포 (Figs. 1C, 1D). 

종양으로 면역화학염색 상 에 국소적인 양성소견SOX10 , 

음성 소견 보여 악성 말초 신경초 종양이 의Cytokeratin 

심되었으며 수술 전 신경의 기원은 발견하지 못하였다, 

이에(Fig. 2). 전신마취 하 경부를 통한 종괴 제거수술을  

시행하였다 종괴가 매우 거대하였고 악성종양이 의심되. 

었기 때문에 수술 시야를 충분히 확보하고 주위 조직 

및 주요 혈관에 대한 유착 혹은 침습에 대비할 수 있게 

절개는 하키스틱 절개 를 시행하였(hockey stick incision)

A B

C D

Fig. 1. Radiologic finding. Axial (A) and coronal (B) neck CT demonstrates the 6.6 x 5.3 x 9.8 cm sized heterogeneously enhancing
mass with internal necrosis and hemorrhage, axial (C) and coronal (D) T2 weighted neck MRI shows multiseptated variable
signal intensity mass with irregular wall enhancement; CT: computed tomography, MRI: magnetic resonance imaging.

A B

Fig. 2. Microscopic finding of core needle biopsy specimen. A. Atypical spindle cells were found in H&E stain (x 200). B. 
Immunohistochemical stains for SOX10 showed focal positive (x 200).
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다 주요 혈관 중 경정맥이 종괴에 의한 압박으로 수술 . 

전 에서 관찰되지 않았고 경동맥의 전방전위가 있었CT , 

으나 수술 당시 종괴는 주위 조직과 잘 박리되었으며, , 

신경 및 혈관과 유착이 전혀 없었고 일괴로 모두 절제되

었다 환자 수술 후 별다른 후유증은 없었고 경과 (Fig. 3). , 

호전되어 술후 일째 퇴원하였다10 . 

조직 검사 결과 종양은 크기였으며9.5 x 7.0 x 5.0 cm , 

섬유성 피막으로 둘러싸여 있었고 내, 부에는 다량의 괴사

와 출혈이 발견되었고 절제연의 침범소견은 없었다 현, . 

미경 소견상 높은 세포밀도와 두드러진 다형성을 보였으

며 면역조직화학 염색 시행결과 단백질과 , S-100 SOX10

에 양성소견 과 , Cytokeratin Carcinoembryonic antigen (CEA) 

음성 소견 보여 이와 같은 조직학적 소견들로 종양은 , 

고등급의 악성 말초 신경초 종양으로 확진 되었다(Fig. 

이후 병기 판정을 위해 시행한 양전자방출단층촬영 4). 

결과 양측 폐 흉막의 다발성 전이 소견 발견되었으며, , 

간 전이가 확인되었고 이에 수술 후 고식적 항암치료 , 

시행하였으며 수술 후 개월이 지났으나 수술 부위 재발, 6

소견 없이 추적 관찰 중이다.

고찰

악성 말초 신경초 종양은 매우 빈도가 낮아 유병률은 

로 알려져 있고 대략 가 산발적으로 발생0.001% , 40~50% 

하거나 방사선 치료에 의해 차적으로 발생하는 한편2 , 

는 제 형 신경섬유종증과 관련하여 발생한다고 보50% 1

고되었다.6) 산발적으로 발생하는 악성 말초 신경초 종양 

은 일반적으로 제 형 신경섬유종증을 동반하는 경우보1

다 발생연령이 높은 것으로 알려져 있으며평균 연령 ( 42

세 세vs 28 ),7) 방사선 치료와 관련된 악성 말초 신경초 종 양

의 경우 주로 유방암 또는 림프종 환자에서 방사선 치료를 

받은 후 발생하며 중위 잠복기 는 약 년(median latency) 15

으로 알려져 있다.8) 본 증례의 환자는 기존의 방사선 치 

료력이 없었고 제 형 신경섬유종증의 전형적인 임상양, 1

상들을 동반하지 않았으며 다른 산발적 악성 말초 신경

초 종양 환자와 같이 발생연령이 세로 고령이었다74 .

흔한 주증상은 점차 커지는 종괴이며 상 크기가 , MRI 

클 경우 이상 악성을 고려하여야 한다고 보고 되(74mm ) 

어있다.2) 무통성인 경우가 많으나 종양이 침습한 신경에  

따라 운동 신경 장애 혹은 감각 신경 장애가 나타날 수 

있으며 국소 압박과 통증으로 나타날 수도 있다, .9) 통증 

의 기전은 종양의 성장에 의한 압박에 의하거나, Substance 

같은 신경 전달물질이 P, calcitonin gene related peptide 

신경을 자극하여 통증이 유발되는 것으로 알려져 있으

나,10) 본 증례에서는 에 달할 정도로 거대한 종양이 10cm

었음에도 불구하고 압박이나 통증 등의 동반 증상이 없

A

B

Fig. 3. A. The mass was completely resected. B. Gross finding
of the specimen. The mass with fibrous smooth surface was
encapsulated.

A B

Fig. 4. Microscopic findings. A. Histopathology of tumor showed atypical spindle cells in H&E stain (x 200). B. Immunohistochemical
stains for S-100 showed focal positive in spindled tumor cells (x 200).
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었기 때문에 임상적 감별 진단 시 주의를 기울여야 할 것으

로 생각된다 진단을 위한 영상학적 검사로 와 . CT MRI 

가 주요 기관 침범 여부 판단이나 병기 결정에 필요하며, 

의 경우 경계가 명확한 비균질한 음영의 종괴로 나타CT

나는 경우가 많고 에서는 종양내 소엽화, MRI (lobulation), 

이질성 변연부 조영증강(heterogeneity), (peripheral con-

과 부종 종양내 낭종화 등이 발견될 trast enhancement) , 

수 있다고 보고되었다.2) 본 증례 에서도 상 변연부 MRI 

의 조영 증강과 다중격에 의한 소엽화 종양내 이질성이 , 

확인되어 악성 말초 신경초 종양을 의심할 수 있었다. 

확진을 위해서는 조직병리학적 검사와 면역조직화학염

색 검사가 필요한데 현미경검사 상 전형적인 특징은 비, 

정혁적인 핵을 가진 방추세포가 다발로 배열 되어있고, 

밀집되어 있거나 속상 배열이 관찰되며 활발한 세포분, 

열을 보이는 소견이다.9) 면역조직화학염색 검사는 악성  

말초 신경초 종양을 진단하는 데에 필수적이나 민감도나 

특이도의 제한 때문에 단일 진단 마커는 현재 존재하지 

않는다 여러 진단 마커 중 단백질 발현이 가장 일. S100 

반적으로 사용되고 있으며 국소적인 단백질 발현, S100 

이 발견될 경우 악성 말초 신경초 종양을 시사하고 미만, 

성 발현이 있는 경우는 흑세종이나 투명세포육종을 더 

의심할 수 있다.11) 다른 마커로서는 이 악성 말초  SOX-10

신경초 종양에 대해 단백질과 비교하여 더 향상된 S100 

민감도와 특이성을 보인다는 연구결과가 발표되었으

며,12) 이러한 마커들의 발현 소견과 함께 상피세포 신경 , 

내분비 근육 세포 분화 관련 항체에 음성을 보이면 악성 , 

말초 신경초 종양으로 진단 가능하다 이번 증례에서는 . 

과 에 국소적인 양성 반응 과 S-100 SOX10 , cytokeratin car-

에 음성 반응을 보였고 이와 cinoembryonic antigen (CEA) , 

함께 병리적 소견을 종합하여 악성 말초 신경초 종양을 

진단할 수 있었다. 

악성 말초 신경초 종양은 방사선 치료와 항암치료에 

대해 반응과 예후가 불량하기 때문에 안전 절제연을 충

분히 하면서 광범위 절제술을 시행하는 것이 치료 원칙

이며 국소 재발률이 매우 높고 간 폐 골부위로 전이가 , , 

잘되어 예후가 비교적 불량한데, ,13) 년 생존율은  5 44~57%, 

년 질병 특이적 생존율은 로 알려져 있고5 32~50% ,14) 두 

경부의 악성 말초 신경초 종양의 예후는 년 생존율 5 15~ 

로 더 불량하다고 발표되었다34% .13) 본 증례에서는 광범 

위한 종양 절제술을 시행하였고 술 후 개월간 국소 재발6

은 없었으나 이미 다발성의 원격전이가 발견되어 불량, 

한 예후가 예상되는 바이다.

결론

결론적으로 악성 말초 신경초 종양은 두경부에서 매우 

희귀하므로 임상적 및 조직학적 진단이 어려워 두경부에 

발생한 종양의 감별 시 주의가 필요하다 치료는 적절한 . 

안전역을 확보하여 완전하게 절제하는 수술이 주된 치료

이며 술 후 보조적으로 방사선 요법을 시행하기도 하나 

예후는 불량하다고 알려져 있다 저자들은 제 형 신경섬. 1

유종과 관련이 없으며 다발성 원격전이를 동반한 두경부 

영역의 거대 악성 말초 신경초 종양 예를 경험하였고1 , 

이에 문헌 고찰과 함께 보고한다. 
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