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서      론

부신경절종(paraganglioma)은 신경릉(neural crest)에

서 기원하는 종양으로 대부분 부신에서 발생하며, 10%가 부

신외에서 발생하는데 이 중 3%가 두경부 영역에서 발견된

다.1) 부신외에서 발생하는 경우 두경부 영역에서는 경동맥체

(carotid body tumor), 야콥슨 신경총(Jacobsen’s plexus ; 

glomus tympanicum), 경정맥구(glomus jugulare), 미주 

신경절(glomus vagale), 교감신경절 등에 주로 발생한다.2) 부

신경절종은 보통 40대부터 50대 사이에 흔히 생기며, 여성에

게 더 많이 생긴다고 알려져 있다.3) 최근 저자들은 경부에 생

긴 수차례 재발한 다발성 부신경절종 1예를 경험하였기에 문

헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례

62세 여자환자가 내원 1개월 전부터 만져지는 우측 악하의 

다발성 종물을 주소로 내원하였다. 과거력 상 환자는 6년 전 

우측 악하에 발생한 부신경절종으로 우측 아래턱뼈 절제술

을 시행받았으며 4년전에는 폐와 복강내에 발생한 부신경절

종으로 쐐기절제술, 단순절제술을 시행받았다. 6개월 전에

는 등에 발생한 부신경절종으로 단순절제술을 시행받았다. 또

한 1년 전에는 고혈압, 좌측 시상피막출혈의 과거력이 있었

다. 이학적 소견상 구강내 직경 2×2cm 크기의 경계가 잘 그
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Paraganglioma is a relatively rare, generally benign and slow growing tumor arising from widely distributed 
paraganglionic tissue thought to originate from the neural crest. In the head and neck region, paraganglionic 
tissue is distributed in the superior and inferior paraganglia such as the carotid body, the vagal body, and the 
jugulotympanic region. Approximately 10% of patients with paraganglioma have a family history of such tumors. 
Multiple lesions can be found in 26% of patients with family history. It is important to distinguish between 
paraganglioma and atypical carcinoid tumor and medullary thyroid cancer. This can be done with histopatho-
logic evaluation and immunohistochemical markers. Complete excision is recommended for the treatment of this 
tumor. Paraganglioma is particularly aggressive and rapid recurrence of paraganglioma is common after local 
resection. We present a case of malignant paraganglioma in the neck which recurred 2 months after local resec-
tion. We suppose that radiation therpay could be the last option for the treatment in this clinical setting.
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려지는 원형의 단단한 종물이 관찰되었고, 종물은 고정되어 

있지 않고 잘 움직였다. 통증이나 압통은 동반되지 않았고 

경부의 임파선 종대는 관찰되지 않았다. 부신경절종이나 다

른 신경원성종양의 가족력은 없었다. 경부전산화단층촬영

에서 우측 경부의 Level II 부위와 부인두강에 경계가 잘 그

려지며 조영 증강이 잘되는 구형의 종괴가 여러 개 관찰되었

다(Fig. 1A and B). 재발한 부신경절종 진단 하에 전신 마

취하 종물적출술을 시행하였다. 종물은 대부분 활경근 아

래 위치에 존재하였고 주변조직으로의 침범 없이 잘 분리되

었다. 전경부 갑상연골 상방으로 1×1cm 크기의 같은 양상의 

종물이 발견되어 종물적출술을 시행하였다. 종물의 위치를 

고려해 볼 때 종양은 경동맥체에서 기원한 것으로 생각되어 

술 중 종양과 경동맥체와의 관계를 확인하기 위하여 노력하

였으나 확인하지 못했다. 수술 후 조직검사 결과 종양은 원

형의 상피양 세포로 이루어져 있었으며 호산성의 과립성 세

포질을 가지고 있었다. 이 세포들은 혈관기질에 구획하는 원

형의 소집단을 이루는 Zellballen pattern을 보였다(Fig. 2). 

또한 Argyrophil 염색에 양성소견을 보이고 있었다(Fig. 3). 

면역조직화학적 검사에서는 S-100에 양성이었으나 상피성 표

지자인 cytokeratin에는 음성으로 관찰되었다(Fig. 4). 병리

조직검사 결과와 종물의 위치 등을 고려해봤을 때 환자는 부

신경절종으로 진단되었다.

수술 후 2개월에 환자는 등과 우측 경골 전방에 부신경절

종이 발생하여 다시 종물적출술을 시행하였다. 이후 화학요법

은 시행하지 않았고 방사선 치료를 시행하며 경과 관찰하고 

있다. 

고      찰

신경내분비종양은 임상양상과 조직의 기원, 조직학적 형태, 

Fig. 1. Preoperative CT findings. Axial image with enhancement(A) Coronal image with enhancement(B). CT shows well defined 
highly enhancing solid nodules at right submandibular, right parapharyngeal space & right level II.

A B

Fig. 2. Tumor cells were arranged in well-defined nests, which 
had an alveloar(Zellballen) pattern(H&E ×100).

Fig. 3. Tumor cells contains argyrophil cytoplasmic granule(ar-
gyrophil stain ×400). 
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면역화학염색 등의 방법에 따라 분류된다. 그중 가장 흔하게 

사용되는 분류 방법은 1991년 World Health organization 

(WHO) 분류로 종양의 기원에 따라 상피성 기원(epithelial 

origin)과 신경성 기원(neural origin)으로 나누어진다. 상피

성 기원의 종양으로는 카시노이드종양(carcinoid tumor), 

비정형 카시노이드종양(atypical carcinoid tumor), 신경

내분비소세포암종(small cell neuroendocrine carcinoma)

이 있고 신경성 기원으로는 부신경절종(paraganglioma)이 

있다.4,5) 부신경절(paraganglia)은 신경릉 기원의 세포 집단

으로 교감 신경 조직을 함유하고 있는 동맥이나 뇌신경 주변

에 위치한다.6)

부신경절종(paraganglioma)은 대부분 부신에서 발생하

며, 10%가 부신 외, 이중 10%가 복강 외에서 발견된다.1) 부

신경절종(paraganglioma)이 다발성으로 발생하는 경우는 

두경부 부신경절종의 2~10% 정도이며 주로 양측성으로 발

생하고 가족력이 있는 경우에는 다발성의 빈도가 25~33%

에 이른다.6) Van Baars 등의 보고에 의하면 다발성 부신경

절종의 경우 반드시 경동맥체 종양이 하나 포함되어 있으며 

Gruffermann 등은 경동맥체 종양 923예 중 65예(7%)에서 

양측성이었고 양측성인 경우 가족력이 많은 것으로 보고하

였다.7,8) 두경부 영역의 부신경절종은 다른 부신 외 종양과 달

리 중년의 여성에서 호발하며 대개는 양성이다. 10% 정도가 

악성으로 유사분열, 괴사, 혈관 침윤 등이 악성을 의심할 수 

있는 소견이며, 경부 림프절 그리고 폐, 간, 골, 피부 등의 원

격전이가 있을 때에만 진단할 수 있다.9,10) 

진단을 위해서 전산화 단층촬영과 경동맥 조영술이 도움

이 된다. 전산화 단층촬영에서는 경동맥 분지부에 혈관성 종

괴, 내경동맥의 bowing, lyre sign이 특징적이며, 혈관 조영

술은 진단 뿐 아니라 종양의 크기 및 부위결정, 그리고 측부 

혈관 확인에 도움이 된다.11) 병리조직학적으로 종양을 구성

하는 주세포(chief cell)는 원형의 상피양 세포로서 미미한 호

산성의 과립성 세포질을 가지고 있으며, 이 세포들은 충부

한 혈관기질에 구획하는 원형의 소집단을 이루는 zellballen 

pattern을 보인다. 주세포 주변에는 방추상의 지지세포(sus-
tentacular cell)가 둘러싸고 있으며 전자 현미경 소견상 

주세포의 세포질 내에 조밀한 중심부를 갖는 120~200nm 

의 신경분비 과립(neurosecretory granule)을 포함한다.2) 

면역조직화학염색법에서 부신경절종의 지지세포는 S-100 

protein에 양상을 보인다. 주세포는 신경내분비 표지자인 neu-
on-specific endolase(NSE), synaptophysin, chromo-
granin 등에서 양성을 보이나 상피성 표지자인 cytokeratin, 

CEA(carcinoembryonic antigen), EMA(epithelial mem-
brane antigen)등에는 음성을 보이는 것으로 비전형적 카

시노이드종과 구별된다.12) 또한 부신경절종은 은친화성 세포

질과립(agyrophil cytoplasmic granule)을 가지고 있어 

Argyrophil 염색에 양성을 보인다. 본 증례에서는 chromo-
granin에는 음성을 보였지만 병리조직학적으로 Zellballen 

pattern을 보였으며 면역조직화학염색법상 S-100에 양성을 

보이며 cytokeratin에는 음성으로 나와 부신경절종을 진단

할 수 있었다. 또한 환자는 가족력은 없지만 종물이 경부림

프절, 폐, 골, 피부에 재발하며 조직검사상 혈관 침윤을 관

찰할 수 있어 악성 다발성 부신경절종으로 진단될 수 있었다.

부신경절종의 치료로는 관찰, 수술, 방사선 치료가 있는데 

과거에는 술 후 사망률이 높았지만 최근 마취 및 수술기술

이 발달하여 사망률이 1.5~7%로 감소하였고, 수술하지 않는 

경우 사망률이 8%에 이른다는 점에서 수술이 적극적으로 권

장되고 있다.13,14) 방사선 치료는 종양자체가 방사선에 저항성

을 가지고 있어 불완전하게 절제된 악성종양, 재발한 경우, 

전신마취에 부적절한 환자 및 고령자에서 고려된다.15,16) 화

학요법은 효과가 없는 것으로 알려져 있다.9)

저자들은 악성 다발성 부신경절종 1예를 경험하였기에 보

고하는 바이며 부신경절종 환자에 있어 가족력이 없어도 여

러 차례 재발하는 경우 악성의 가능성을 염두에 두고 수술

과 방사선 치료가 병행되어야 한다고 생각한다.

중심 단어 : 부신경절종 ·방사선 치료.
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