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서      론

외중간엽성 연골점액종(Ectomesenchymal chondro-
myxoid tumor, ECT)는 구강 내, 주로 설배부에 나타나는 

양성 종양이며 1995년 Smith1)가 처음으로 설배부에 생긴 19

예를 보고한 이래 전세계적으로 36예가 보고되었고1-12) 국

내 보고는 아직 없는 상태이다. 주로 성인에서 발생하고 성별

에 따른 차이는 없다. 크기는 2cm 미만인 경우가 대부분이

다. 무증상 점막하 종괴로 정확한 발생 시기를 파악하는 것

은 어려우나 대개 서서히 자라는 것으로 알려져 있다.2,3) 병

리조직 소견에서 종괴는 피막은 없으나 주변과의 경계가 분

명하며 점액질, 연골세포질, 유리질이 혼합된 바탕에 작고 둥

근 모양의 세포들이 엽상 증식 형태를 보인다. 대부분의 경

우에서 면역조직화학 검사상 Glial Fibrillary Acidic Pro-
tein(GFAP), Vimentin, S-100 protein, Cytokeratins, 

CD-57에 양성이다.2,3) 저자들은 최근 설배부 종괴를 완전 

절제하여 외중간엽성 연골점액종으로 확진된 예를 경험하였

기에 이를 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례

67세 남자 환자가 10년 전부터 서서히 커지는 설배부 종물

을 주소로 내원하였다. 병변은 설배부 첨단에 1×1cm 크기

의 원형 모양의 단발성 종괴로 촉진 시 단단하게 만져졌으

며 압통 등 특별한 자각증상은 없었다. 과거력상, 가족력상 

특이 사항은 없었다. 신체 검사상 구진이나 결절성 피부 병변, 

경부 림프절 종대 등은 발견 되지 않았다. 섬유종 또는 신

경종, 육아종 의심하에 진단 및 치료의 목적으로 국소마취 

하에 완전절제를 시행하였다. 수술 당시 종괴는 육안소견상 

1.0×0.8×1.0cm 크기의 점막하 병변으로 정상 혀 점막상피

로 덮여 있었으며 주위 근육 등의 침범 없이 쉽게 박리되었

다. 현미경 소견상 종괴는 느슨한 연골 점액질 바탕 위에 구

형, 방추형 세포들이 모여있는 형태로 관찰되었다. 면역 조

직화학검사에서 Vimentin, S-100 protein, Actin에 양성

을 보여 외중간엽성 연골세포종으로 진단할 수 있었다(Figs. 

1 and 2). 환자는 종물 완전절제 후 재발 소견 없이 추적관

찰 중이다.
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Ectomesenchymal chondromyxoid tumor is a rare benign tumor. It occurs uniquely on the oral cavity partic-
ularly the tongue. It was first described in 1995, and only 36 cases were reported in the literature. We report a 
case of ectomesenchymal chondromyxoid tumor in a 67-years-old male, who presented with an asymptomatic, 
firm, round shaped mass on the dorsum of the tongue. The lesion was completely excised and confirmed as ec-
tomesenchymal chondromyxoid tumor on histopathological examination.
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양성 종양이며2,3) 2006년 인도에서 경구개에 발생한 한 예

가 보고 되었다.7) 임상적으로 무증상의 서서히 자라는 점막

하 병변으로 0.3~2cm 크기를 가진다.3) 주로 성인에서 발생

하며 발생 빈도는 성별 및 연령에 상관없이 다양한 분포를 

보인다.3) 발생 위치 외에는 특이할 점이 없어 육안 소견 및 

임상 소견만으로 진단이 어려우며 여러 질환과의 감별진단

에 면역 조직학적 검사가 필수적이다. 완전 절제가 표준 치료

법으로 알려져 있으며 국소 재발이 거의 없는 양성 경과를 보

이는 것으로 되어 있다.1-12) 본 증례의 경우 수 년간에 걸쳐 서

서히 자라는 양상을 보이며 정상 혀 점막하에 단단하게 촉

진되는 설배부 첨단에 위치한 종괴로 섬유종 의심 하에 수

술을 시행하였고 면역 조직화학검사를 포함한 조직 병리 검

사를 통해 확진하였다.

외중간엽성 연골점액종의 병리조직 소견은 연골 점액 세

포질 바탕에 다양한 핵형을 가진 원추형 혹은 구형 세포가 엽

상 증식하는 형태로 관찰되며 비정형 세포나 악성 분화는 드

물다.2,3) 면역 조직화학검사상 GFAP와 Vimentin에 100% 

양성으로 알려져 있으며 또 다른 면역화학 표지자로 S-100 

protein(78%), CD57(76%), Pancytokeratin clone AE1/

AE3(56%), Smooth Muscle Actin(33%)에 대해서 양성이다.2)

본 증례의 경우 Vimentin, S-100 protein과 Actin에 양

성 반응을 보였다. 외중간엽성 연골점액종의 발생학적 기원

에 대해서는 아직 확립된 이론은 없으나 신경능의 중간엽 세

포 기원이라는 설이 유력한데, 외중간엽성 연골점액종의 호

발 부위인 설배부가 1형 새열낭의 신경능 중간엽세포 기원이

라는 점이 이 가설을 뒷받침 해 준다.1,3) 또 한가지의 가설은 

외중간엽성 연골점액종이 S-100 protein, GFAP에 양성을 

보이는 점에서 소타액선의 근표피세포 기원이라는 가설이 있

으나 이들 면역 표지자가 특정 세포형에만 민감도나 특이도

를 가지지 않기 때문에 이것만으로 그 기원을 완전하게 설명

하기는 어렵다.1,8) 

외중간엽성 연골점액종은 완전절제술로 완치되는 것으로 

알려져 있으며 완전 절제 후 재발 및 악성변화는 드물다. 현

재까지 두 증례에서 재발이 보고 되었으나 완전 절제 여부가 

명확치 않으며 재발된 증례에서 재 수술 이후 더 이상의 재발

이 보고 되지는 않았다.1) 본 증례에서는 국소 마취 하에 설배

부 종물을 완전 절제 하였으나 변연 절제 범위를 넓게 포함

시키지는 않았다.

본 증례는 설배부 첨단에 점막하 병변으로 발생한 종괴에 

대해 섬유종 의심 하에 진단 및 치료의 목적으로 절제 및 

생검을 시행하였으나 병리조직검사상 연골 점액질을 배경으

로 한 엽상 세포 증식이 관찰 되었고 면역 화학 검사상 Vi-
mentin, S-100 protein과 Actin에 양성으로 외중간엽성 

연골점액종로 확진하였다.

결론적으로 설배부에 종물이 발생한 경우 대부분 섬유종, 

육아종, 신경종 등을 감별 진단하게 되지만 드물게 외중간

엽성 연골점액종일 가능성을 고려하여 면역 화학 조직 검사

를 통한 감별 진단이 필요할 것으로 생각된다. 

중심 단어 : 외중간엽성 연골점액질 ·종양 ·설부.
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