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- ABSTRACT -  

Solitary malignant schwannoma of the paranasal sinuses is an extremely rare tumor in the head and neck re-
gion. We report a case of a 55-year-old woman with solitary malignant schwannoma arising in a paranasal sinus. 
The patient was successfully treated with surgical resection and postoperative radiotherapy. (J Clinical Oto-
laryngol 2008;19:103-106) 
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서     론 
 

악성 말초 신경초종은 자율신경, 뇌신경 및 말초신경

의 신경초에 존재하는 쉬반세포(Schwann cell)에서 기

원하는 드문 종양으로 악성도와 침습성이 매우 높은 것

으로 알려져 있다.1) 이 종양은 신체의 어느 부위에서나 

발생할 수 있지만 주로 팔다리, 몸통, 가슴 또는 후복막

에 많이 발생하며, 신경섬유종증(Von Recklinghausen’s 

disease)이나 방사선의 노출과 연관되어 발생빈도가 높

아진다고 보고된다.2)3) 두경부 영역에는 전체 종양의 

10% 미만으로 발생하며, 특히 부비동 또는 비강내의 발

생은 극히 드물게 보고되고 있다.4)5) 국내에서는 지금까

지 3예가 보고되었고, 1예는 신경섬유종증에 동반되어 발

생하였고, 2예는 각각 부비동과 후두에 발생하였다.6-8) 

저자들은 최근에 신경섬유종증과 양성의 신경초종이 없

었던 환자에서 발생한 부비강의 악성 말초 신경초종을 

경험하여 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

 
증     례 

 

55세 여자 환자로 우측 비강에서 서서히 자라는 재발

성의 종괴를 주소로 내원하였다. 과거력상 환자는 5년 

전에 개인의원에서 우측 비강의 용종절제술을 받았고, 최

근 3개월 동안 우측의 부비동염과 재발성 부비동염 및 비

강내 용종의 치료를 위해 2번의 수술을 받았다. 환자는 

비강내 용종절제술과 상악동 자연공의 광범위한 확대술

을 시행 받았다고 하였다. 두 번째 수술 2개월 후에 다

시 우측에서 농성 비루와 비폐색이 발생하였고, 비내시

경 검사에서 종물이 발견되어 조직검사와 치료를 위해 전

원 되었다. 그 외의 환자의 과거력 및 가족력상 특이 병

력은 없었다. 

비내시경 검사에서 용종성 종괴가 우측 비강과 부비동

에 걸쳐 관찰되었다. 경부의 임파선 종대는 관찰되지 않 
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았고, 그 외에 시행한 통상적 술 전 검사는 모두 정상의 범

위이었다. 국소마취 하에서 비내시경을 이용하여 조직검

사를 시행한 결과 악성 신경초종으로 확인되었다. 

수술 전에 시행한 조영 전 전산화단층촬영에서 주위 

조직의 신호강도와 비슷한 음영의 종물이 우측 비강과 상

악동에서 관찰되었지만 경계는 명확하지 않았다(Fig. 1A). 

T1 강조 자기공명영상에서 우측 비강과 상악동을 채우

고 있는 비동질성의 고형성 종괴가 관찰되었다(Fig. 1B). 

T2 강조 자기공명영상에서 우측 상악동에 경계가 명확

한 3×3×3 cm 크기의 종괴가 비강내로 돌출되어 관찰

되었다(Fig. 1C). 악성 신경초종의 진단 하에 우측 상악

동 전절제술을 시행하였고, 수술 소견상 주위 조직과 안

구의 침범은 관찰되지 않았다. 수술 후 조직검사 결과 

불명확한 세포경계와 중등도의 세포질을 가진 방추상세

포가 관찰되었고(Fig. 2A), 면역조직화학염색에서 S-

100 단백에 양성, actin과 CD34에 음성의 반응을 보였다

(Fig. 2B). 

수술 후 환자는 특별한 합병증 없이 회복되었고, 수술 

4주 후부터 5주간 56 Gy의 방사선 치료를 시행하였다. 

방사선 치료 후 12개월에 시행한 전산화단층촬영에서 

재발의 소견은 관찰되지 않았다(Fig. 1D). 

 

고     찰 
 

악성 말초 신경초종은 전체 연부조직 종양의 약 5-

10% 정도를 차지한다.1)2) 정상 신경초는 쉬반세포(Sch-

Fig. 1. A：Nonenhanced coronal CT
scan showing the irregular lobulated
mucosal thickening in the right ma-
xillary sinus. B：T1-weighted coronal
MR imaging demonstrates the large
mass in the right maxillary sinus. C：
T2-weighted axial MR imaging de-
monstrates the well circumscribed
inhomogenous mass and fluid acc-
umulation in the right maxillary sinus.
D：Nonenhanced axial CT scans at
post-radiation treatment shows no
evidence of lesions. 

A B

C D

A B

Fig. 2. A：Photomicrography shows 
a low grade spindle cell sarcoma 
(H & E, ×200). B：S-100 protein im-
munostaining shows the focal nu-
clear positivity in the tumor cells (×
200). 
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wann cell), 신경주위세포 및 섬유아세포, 내피세포, pe-
ricytes, epineurial lipocyte와 같은 간엽세포로 구성되

어 있다. 악성 말초 신경초종은 악성 신경초종, 신경섬유

육종(neurofibrosarcoma) 또는 신경성 육종(neurogenic 

sarcoma)으로도 불리며, 쉬반세포의 분화를 가지고 있

다. 악성 말초 신경초종은 정상의 말초신경과 신경섬유종

에서 모두 발생할 수 있다. 

부비동에서 악성 신경초종은 삼차신경의 안와분지 또는 

상악분지에서 발생하며, 발생 빈도가 극히 드물어 임상적 

특성은 충분히 밝혀지지는 않았다. 환자의 대부분은 신경

의 주행을 따라서 또는 종괴 부위에 통증이 동반된 팽창

성의 종물로 발현된다.9) 주로 20~50대 사이의 연령에서 

발생하며, 성별과 인종의 차이는 없는 것으로 보고되고 있

다.10)11) 신경섬유종증을 가진 환자의 경우 발생연령이 비

교적 빠른 편이며, 이러한 경우 악성으로의 전이율은 약 

15% 정도로 발생한다.12) 본 증례의 경우 비교적 고령의 

여자였고, 신경섬유종증이나 방사선 노출의 기왕력은 없

었으며, 신경을 따라 발생하는 통증은 동반되지 않아 전

형적인 악성 신경초종의 임상 양상을 보이지는 않았다. 

악성 신경초종은 육안적으로 구형 또는 방추형이면서 

비교적 단단하고, 절단면상 국소적인 괴사가 동반된 회

백색으로 관찰된다.13) 광학 현미경 소견에서 과염색질이

면서 다형성의 방추상세포가 밀집된 양상 또는 속상배열

의 형태로 보이며, 때때로 다형핵거대세포가 관찰되기도 

한다.13) 

조직학적으로 섬유육종, 평활근육종, 악성 섬유성 조

직세포종 및 양성의 신경초종과의 감별이 필요하다.6) 섬

유육종은 악성 신경초종에 비해서 비교적 균일한 속상배

열을 보이고, 섬유아세포를 닮은 대칭적인 방추상세포가 

종종 관찰되고, 신경 분화가 없는 특징이 있다. 평활근육

종은 핵주위의 뚜렷한 공포를 가지기 때문에 악성 신경

초종과 비교적 쉽게 감별이 된다. 면역조직화학염색은 악

성 신경초종을 진단하는 데 결정적인 역할을 한다. Vime-
ntin과 S-100 단백에 대한 양성반응과 상피세포, 신경

내분비 또는 근육세포의 분화와 관련된 항체에 음성반응

을 보이는 경우 악성 신경초종으로 진단할 수 있다. 본 증

례의 경우 S-100 단백에 양성반응, actin과 CD34에 음

성의 반응을 보여 진단할 수 있었다. 

CT와 MRI는 병의 파급정도와 중요 기관의 침범 유무

를 확인하고, 병기 결정을 위해 필요하다. 악성 말초 신

경초종은 다른 육종처럼 빠르게 주위 조직으로 광범위하

게 침투하며, 림프관을 통한 전이보다는 혈관을 통해 간, 

폐 및 골부위로 전이가 잘 된다.12) 주위 림프절의 침범

은 드물며, 종양이 조직 깊숙이 위치한 경우 1% 미만의 

빈도로 발견된다.14) 본 증례의 경우도 최근에 빠르게 성

장하는 종물을 주소로 내원하였고, 주위 림프절의 침범

은 관찰되지 않았다. 

치료로는 원발부위에 대한 광범위 절제술이 원칙이다.3) 

림프절의 침범은 드물기 때문에 경부 림프절 청소술은 추

천되지 않는다. 수술 후에 방사선 치료가 추천되며, 특히 

완전절제가 어려운 경우나 수술 후 절제연이 불확실한 경

우는 고용량의 방사선 치료가 필요하다.3) 항암화학요법

의 효과는 아직 확실하지는 않지만 수술이 불가능한 재

발성 환자나 전신 전이가 있는 환자에서 시도해 볼 수 있

다.15) 본 증례의 경우 수술 전에 반복적인 비강 수술을 

받았기 때문에 미세전이로 인한 수술 후 재발을 감소시

키기 위해서 예방적 방사선 치료를 시행하였다. 

예후는 원발부위 종양의 크기, 세포의 다형성과 유사

분열 활성도에 관계가 있다. 조직학적으로 악성도의 기

준은 세포의 밀집도, 핵의 다형성 및 역형성, 유사분열능, 

미세혈관 증식 및 괴사의 정도에 따라 결정된다. 조직학

적으로 악성도가 낮은 경우는 비교적 좋은 예후를 보이

지만, 종양의 크기가 5 cm 이상, 신경섬유종증에 동반된 

경우 또는 불완전 절제된 경우에는 예후가 아주 불량한 

것으로 보고되고 있다.1) 두경부 영역의 5년 생존율은 15~ 

34%로 보고되고 있다.1)12) 
 

중심 단어：악성 말초성 신경초종·부비동. 
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