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신경초 세포에서 기원하는 양성 종양에는 신경초종과 신경섬유종이 있다. 이 중 총상의 형

태를 가지는 경우는 대부분 신경섬유종이며, 신경초종의 경우는 매우 드물다. 총상 신경초종

은 신경섬유종증을 동반하지 않고, 악성화하지 않는다는 점에서 반드시 신경섬유종과 감별이

필요하다. 저자들은 각 각 좌측 상완부와 우측 족부에 발생한 총상 신경초종 2례를 치험하였

기에 보고하는 바이다.

색인 단어: 상완, 족부, 총상 신경초종, 신경섬유종증

신경초종( n e u r i l e m m o m a )은 말초신경 또는 중추

신경의 신경초의 Schwann 세포에서 발생하는 양성

연부 조직 종양으로서, 대개 두부, 경부 혹은 상,하

지의 굴곡부의 주요 신경에 호발하며 그 크기가 적

은 경우에는 운동, 감각 기능적으로 증상이 없는 경

우가 많은 것으로 알려져있다. 그 중에서도 총상(叢

狀, plexiform) 신경초종은 매우 드문 양성 종양으

로서 주로 소아나 비교적 젊은 성인에서 발생하는

경우가 많다1 ). 보통 총상의 형태를 가지는 변연성

신경초 종양(peripheral nerve sheath tumor)은

신경섬유종( n e u r o f i b r o m a t o s i s )으로 알려져 왔으

나 매우 드물게 신경섬유종증의 동반없이 독립적으

로 총상형태를 취하는 신경초종을 경험하였기에 문

헌고찰과 함께 2예에 대해 보고하고자 한다.

증례 보고

증례 1

3 5세 여자 환자로 외상력 없이 약 4개월전부터 좌

측 상완부의 내측에 종물이 촉지되며 종물이 성장하

고 전완부의 내측을 따라 저린감을 호소하였다. 가

족력상 특이 소견 보이지 않았으며, 신체 다른 부위

에서 상기 증상과 같은 종물 또는 밀크 커피색

( c a fé- a u - l a i t )같은 신경섬유종증을 시사하는 소견

은 없었다. 이학적 검사상 상완부의 내측 근위 1 / 3

위치에 부드럽고 유동성을 갖는 직경 2.5 cm 정도

의 종물이 촉지 되었고 압통은 없었다. 신경학적 검

사상 전완부의 저린감 및 Tinel 징후 양성 소견이
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관찰 되었다. 단순 방사선 사진은 정상이었다. 상완

부의 자기공명영상 소견은 좌측 액와부에서 원위부

1 / 3까지 정중신경에 인접한 길이 10 cm 정도로 보

이는 다결절 모양의 종물이 있었으며, 이 종물 중 가

장 원위부에 있는 종물은 신호음영이 증가된 포낭성

종물로 보였으며 근위부의 종물들은 직경 1 cm를

넘지 않는 작은 결절들이 포도송이 형태로 관찰 되

었다. 원위부의 종물은 조영 증강 후 변연부에만 조

영 증강되고 중심부는 낭성 변화로 조영 증강되지

않았다(Target sign). T1 강조 Gadolinium 조영

증강 영상에서 경계부는 고 신호음영을 갖고 내부에

저 신호음영을 갖는 표적 징후(target sign)가 관찰

되었다( F i g . 1 A - B ) .

조직학적 확진과 치료를 위해 생검 및 절제술을

시행하였다. 수술 소견으로 종물은 피하 세포층에

위치 하였으며 부드럽고 연노란 백색의 색깔을 띠고

피막에 싸인 다결절 모양으로 포도송이처럼 서로 연

결된 형태였다. 정중신경의 주요 가지와는 유착이

없었으나 정중신경의 피부분지와 유착소견이 있었고

종물들을 완전 절제하였다. 가장 큰 종물은 2 . 3×

1 . 5×1.5 cm 크기였으며, 작은 다결절 모양의 종물

들은 모두 합쳐 10 ml정도의 부피로 측정되었다

(Fig.1C-D). 

조직학적 소견상 육안적으로 여러 개의 결절로 구

성되어 있었으며, 이 결절들은 얇은 피막으로 둘러

싸여 있었고, 개개의 결절들 사이에는 섬유성 조직

이 존재하였다. 그 중에서 제일 큰 결절은 낭성변성

이 관찰되었다. 현미경적 소견상 Antoni A형의 조

직과 Antoni B형의 조직이 혼재하고 있었으며

(Fig.1E-F), 세포의 단애현상( p a l l i s a d i n g )이 뚜렷

하여, 신경초종의 특징적인 구조가 관찰되었다. 신

경섬유종이나 악성 소견 등은 관찰되지 않았으며,

S-100 단백질에 대한 면역조직화학적 염색 소견상,

전형적인 양성 소견이 관찰되어 신경 조직에서 기원

한 종양임을 확인할 수 있었다. 이상의 소견은 총상

신경초종의 소견에합당하였다.

증례 2

5 1세 여자 환자로 외상력 없이 약 2 0년전부터 우

측 족부의 내측에 종물이 촉지되었으나, 특별한 검

사 및 치료를 하지 않고 있던 중 최근 7개월간 종물

이 성장하여 내원하였다. 전례의 환자와 같이 신경

섬유종증을 시사하는 소견은 없었다. 이학적 검사상

우측 족부의 내측으로 부드럽고 유동성 및 경도의

압통을 갖는 직경 3.5 cm 정도의 종물이 촉지 되었

고. 신경학적 검사상 Tinel 징후 양성 소견을 보였

다. 단순 방사선사진은 정상이었다. 우측 족부의 자

기공명영상에서 장 및 단무지굴근과 일부 무지외전

근 내부에 네 개의 다른 크기의 소엽을 형성하는 종

물이 보이며, 그 중 가장 큰 종물의 크기는 약 2 . 1

2 . 8×2.1 cm으로 측정되었다. 주 종물 주위에 작은

종물들이 포도송이형태로 관찰되었다(Fig.2A-B). 

조직학적 확진과 치료를 위해 생검 및 절제술을 시

행하였다. 수술 소견상 종물은 단무지굴근에 인접하

여 위치하였으며, 내측 족저 신경주위로 피막에 둘러

싸인 네 개의 결절이 포도송이처럼 서로 연결된 형태

였다. 종물들을 완전 절제하였으며, 가장 큰 종물은

3×2×2 cm 크기였으며 더 작은 크기의 세개의 작

은 결절이 포도송이처럼 서로 연결된 형태였다.

조직학적 소견상 육안적으로는 네 개의 결절이 포

도송이 형태로 모여 있었으며, 이 결절들은 얇은 피

막으로 둘러싸여 있었고, 개개의 결절들 사이에는

섬유성 조직이 존재하였다. 현미경적 소견은 전례와

같이 신경초종의 소견에 합당하였다( F i g . 2 C - D ) .

고 찰

총상 신경초종(plexiform neurilemmoma )은

신경초세포에서 발생되는 양성종양으로 1 9 7 0년

M a s s o n에 의해 처음으로 인지되어“P l e x i f o r m

s c h w a n n o g l i o s i s”로 명명되었고2 ), 1978년 H a r k i n

등이“Benign plexiform schwannoma”란 명칭으

로 6례를 보고하였다3 ). 일반적으로 말초 신경초에서

기원한 총상의 종양은 주로 신경섬유종증이 대부분

이며, 총상의 형태를 가진 신경초종은 매우 드문 것

으로 알려져 있다. 보통의 신경초종( c o n v e n t i o n a l

neurilemmoma) 중 약 5 %에서 총상 신경초종

(plexiform neurilemmoma)으로 발전한다4 ). 

이 질환은 보통 어린 연령 또는 젊은 성인에서, 성

별에 관계없이 발생한다. 일반적인 신경초종이 주로

사지의 굴곡부에서 호발하는 것에 반하여, 주로 두

경부나 체간의 진피( d e r m i s )나 표피( s u b c u t i s )에

호발한다. 보통 특별한 증상없이 천천히 자라며, 다
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Fig. 1. 35 year old woman with plexiform neurilemmoma in left arm. (A) Coronal T2-weighted MR image showed
multinodular masses with intermediate signal intensity in medial aspect of left arms. The largest mass showed
high signal intensity. (B) Gadolinium enhanced T1-weighted image with fat suppression showed strong
enhancement of the masses except for the largest one. (C) The yellowish-white colored, multinodular masses
were encapsulated in the subcutaneous layer and linked each other like a cluster of grapes. (D) The masses had
adhesion with the cutaneous branch of median nerve and measured up to 10 ml in volume (E) Each circum-
scribed, grape-like nodule was surrounded by a thin fibrous capsule. (HE stain, ×40) .(F) The tumor was
composed of Antoni A and Antoni B elements. (HE stain, ×100)

A B

C D

E F



결절 형태로 비교적 경계가 뚜렷하고, 일부에서 동

통을 유발하기도 한다5 ). 

신경초종의 진단에 있어서 자기공명영상이 유용한

데, T1 강조 영상에서 병변은 주위 근육과 유사하거

나 약간 증가된 신호 음영을 가지며, T2 강조 영상

또는 T1 강조 조영 증강 영상에서 중심부는 저신호

음영을 가지면서 경계부는 고신호 음영을 가지는 표

적 징후(Target sign)가 특징적이다6 , 7 ). 조직학적으

로 신경섬유종은 피낭에 쌓여있지 않는 반면, 신경

초종은 피낭성이며 일반적인 신경초종과 유사하나,

Antoni A조직의 변성에 의해 형성된 Antoni B형

의 조직보다, 난원형의 핵을 가지는 방추형세포들이

파상형이나 소용돌이 모양으로 빽빽히 배열되어 있

는 Antoni A형의 조직이 더욱 뚜렷한 것이 특징이

다. 종양의 경계부는 점액질의 Antoni B로, 중심부

는 세포가 과다히 모여있는 Antoni A로 구성되어

있기 때문에 자기공명영상에서 특징적인 표적 징후

를 관찰할 수 있다8 ).

이러한 총상 신경초종을 총상 신경섬유종증과 감

별해야 하는 이유는 총상 신경초종은 신경섬유종증

과 달리 결코 악성화하지 않기 때문이다9 ). 

본 질환은 신경손상이 없도록 유의하면서 외과적

절제술의 시행이 치료의 원칙이나, 절제가 충분치

않으면 재발할 수 있다고 했고,1 0 ) 저자들의 증례에서

는 종물들이 정중신경의 피부분지 및 내측 족저 신

경의 신경초와 연결되어 있었고, 완전한 절제를 하

였으며 현재까지 재발이 없이 수술 후 추시 과정 중

에 있다.
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Fig. 2. 51 year old woman with plexiform neurilemmoma in right foot (A) Coronal T2-weighted MR image showed
four nodular masses with intermediate signal intensity in the flexor hallucis longus & brevis muscle of right
foot. (B) Gadolinium enhanced T1-weighted image showed strong enhancement of the masses. (C) A nodule
was composed of cellular tissue separated by fibrous capsule. (HE stain, ×40) (D) The tumor showed Antoni
A and Antoni B elements also. (HE stain, ×100)

A B

C D
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결 론

신경섬유종증의 동반이 없이 독립적으로 발생한

총상(叢狀) 신경초종은 드문 질환이며, 본 저자들은

3 5세 여자의 좌측 정중신경의 피부분지에 발생한,

신경섬유종증과 동반되지 않은 총상(叢狀) 신경초종

1례와 5 1세 여자의 우측 족부 내측 족저 신경에서

발생한 총상 신경초종 1례을 치료하여 좋은 결과를

보였다. 
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Plexiform Neurilemmoma Unassociated with Neurofibromatosis
- 2 Cases Report -
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Jeana Kim, M.D.†, Seung Woog Choi, M.D., Hyoung Min Kim, M.D.
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Both neurilemmoma and neurofibroma are originated from Schwann cell. Plexiform tumor
was mostly neurofibroma but Neurilemmoma which has plexiform is extremely rare. So it is
important to differentiate plexiform neurilemmoma from plexiform neurofibroma, because plex-
iform neurilemmoma appears to have neither a significant association with neurofibromatosis
nor a propensity for malignant transformation. We report two cases of plexiform neurilemmoma
involving the left arm and right foot
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