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Endolymphatic sac tumor (ELST) is a very rare tumor arising from the epithelium of the en-
dolymphatic sac. Pathologically, ELST shows papillary growth patterns with extensive bony 
and soft tissue destruction. ELST commonly shows symptoms of endolymphatic hydrops such 
as hearing loss, vertigo and tinnitus by blocking the endolymphatic duct. As the tumor enlarges, 
patients experience various symptoms that include multiple cranial nerve palsy. Ten to thirty 
percents of ELST are related to Von Hippel Lindau (VHL) diseases. Also, bilateral tumors can 
develop when a patient has VHL-related ELST. The goal of treatment for ELST is total tumor 
eradication. The type of surgical approach is chosen by the surgeon in consideration of the tu-
mor grade and the hearing status of the patient. In this report, we present a patient with ELST 
who was successfully treated with the modified translabyrinthine approach. We have also re-
viewed relevant literatures. Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2010;53:256-9
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서     론 
 

내림프낭 종양(Endolymphatic sac tumors, ELST)은 측

두골을 침범하는 아주 드문 신경종으로서, 1984년 Hassard 

등이 내림프낭 기원의 종양으로 처음으로 보고한 이후, 여

러 보고가 이어지고 있다.1-5) 내림프낭 종양은 서서히 자라

고, 혈류가 풍부하며, 국소적으로 공격적인 침습 성향을 보

이는 종양으로서 조직학적으로는 유두 형태의 증식 소견을 

보인다.2)  

하지만 어지러움증과 청력 저하 등의 비특이적인 증상만

으로 메니에르씨 병이나 다른 병으로 오인되기도 하며, 조

직학적 검사를 수술 전 시행하기 어렵기 때문에 다른 병으

로 오인되어 치료 받기도 한다.1) 저자들은 최근 수술적 절

제로 치료한 내림프낭 종양 1예를 문헌고찰과 함께 보고하

고자 한다. 

 

증     례 
 

51세 여자환자로, 최근 2개월 동안 점진적으로 악화되는 

우측 난청과 간헐적인 회전성 어지러움증을 주소로 내원하

였다. 내원시 자발안진은 없었으며 두위안진검사, 두위변

환안진검사상 특이소견은 없었다. 양측 고막은 정상이었으

며, 안면 신경 마비, 보행 실조 등 다른 신경증상은 관찰되

지 않았다. 초진시 시행한 순음청각검사상 기도/골도 청력

은 우측 100/65 db HL, 좌측 25/15 dB HL로 우측 전농 

소견을 보였고, 어음청력검사상 어음청취역치는 우측 100 

dB HL, 좌측 15 dB HL이었으며, 어음명료도는 우측에서 

측정되지 않았고, 좌측은 40 dB HL에서 95%로 측정되었

다. 고막운동성 검사에서는 양측 모두 type A를 보였으며, 

뇌간유발반응검사와 전기와우청력검사상 우측은 유의한 파

형이 관찰되지 않았다. 일과성음 유발 이음향방사상 우측

은 음성, 좌측은 양성소견을 보였다. 냉온교대온도안진검사
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(caloric test)상 70%의 우측 반고리관 마비를 보였다. 측

두골자기공명영상(Fig. 1A and B)에서 우측 내이도와 경정

맥공 뒤쪽으로 약 2.2×1.6 cm의 병변이 주로 측두골에서 

기원하여 내이도와 소뇌교각부로 팽창하는 양상을 보였다. 

T2 강조영상에서는 고음영을 보이며, T1 강조영상에서는 고

음영과 저음영이 혼합된 양상을 보였고, gadolinium을 이용

한 조영에서는 주로 테두리 조영증강을 보였다. 우측 전두

엽에 육아종, 수막종 혹은 전이를 의심할 수 있는 0.9 cm 

크기의 병변이 관찰되었다. 이후 측두골전산화단층촬영 및 

양전자전산화단층촬영(PET-CT) 등의 추가적인 검사와 치

료를 계획하였다. 측두골 전산화 단층 촬영에서 내림프낭 부

위의 종괴는 내이도의 후, 하벽, 정원창에 인접한 경정맥공 

상부, 후세반고리관의 후부 그리고 소뇌교각 일부를 침범하

는 공격적인 성향의 병변으로 moth-eaten pattern과 ho-
neycomb appearance를 보이는 광범위한 골침범 소견을 

보였으며 와우는 침범하지 않았다(Fig. 1C). 양전자전산화

단층촬영상에서는 전신에 전이나 악성종양을 시사하는 소

견은 보이지 않았으며, 이전 자기공명영상에서 우측 전두엽

에 관찰되었던 0.9 cm의 병변은 양성 종양의 소견을 보였

다. 혈액 검사상 이상소견은 보이지 않았고, 내원시 측두골 

내 악성 종양을 감별하기 위해 시행한 종양표지자 검사(α

FP, CEA, CA 19-9, CA 125, β-hCG)들도 모두 정상

범위를 보였다.  

환자는 이후 내림프낭 종양 의심하에 경미로접근법을 변

형하여 수술을 진행하였다. 후이개 피부절개를 통해 외이도

를 폐쇄한 후 내측의 외이도와 고막을 함께 제거하였다. 겉

질 유양돌기 삭개(cortical mastoidectomy) 후 외이도 후

벽을 안면신경능까지 충분히 낮추어 중이강, 특히 하고실을 

충분히 노출시켰다. 계속해서 후안면 벌집(retrofacial cell)

을 제거하자 후두개와 내측과 경정맥구 위쪽으로 종괴가 나

타나기 시작하였다. 종괴는 육아종과 불규칙한 뼈로 이루어

졌으며, 내부에는 장액성 분비물이 있었다. 이후 미로절제술

을 시행하여 내이도의 후, 하방을 충분히 노출시켰다. 종괴

는 내림프낭 부위를 광범위하게 침범하면서 외측으로 추체

골을 파괴하고 있었으며 후두개와의 경막과도 심한 유착을 

보여 경막을 포함하여 광범위 절제를 하였다. 종괴는 내이

도의 하연을 통해 전, 외측으로 경정맥공 상부의 정원창 주

변으로 침범이 의심되어 안면신경관의 수직분절은 보존한 

채 그 내측을 통해 제거 후 내림프낭 부위와 함께 동결절편 

검사를 하였다(Fig. 2). 이후 소뇌교각 부위에는 침범이 없

음을 확인하고, 측두근막으로 뇌막 결손 부위를 덮고, 환자

의 배에서 채취한 자가 지방조직으로 채운 후 수술을 마쳤

다. 수술 중 정원창 부위에서 시행한 동결절편은 만성 염증 

소견을 보였으며, 내림프낭 부위에서의 병리조직 검사는 광

A B C

Fig. 1. Radiologic findings. Temporal bone magnetic resonance image T2-weighted image (A), T1-weighted image (B), temporal bone
computed tomography (C). About 2.2×1.6 cm sized tumor involved the bony plate of posterior cranial fossa in right temporal bone
(arrow), postero-inferior wall of internal auditory canal, and postero-lateral wall of jugular bulb. The tumor shows moth-eaten pattern 
and honeycomb appearance with diffuse destruction of the right petrous bone (arrowhead).  

Fig. 2. Intra-operative findings. The tumor that involves middle 
ear is removed through a tunnel beneath facial canal. A suction 
tip (arrow), inferior to stapes (arrowhead) is located in mastoid 
cavity and middle ear cavity together after tumor removal. 
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범위한 골파괴 소견을 보이는 유두상 종양으로 내림프낭 종

양에 합당한 소견을 보였다(Fig. 3). 종양에서 시행한 특수

염색 검사상 cytokeratin, NSE에서 양성 반응 보이며, GF-
AP, S-100에서는 음성 반응을 보였다. 수술 후 환자는 어

지럼증을 호소하며, grade III의 안진이 좌측으로 관찰되었고, 

House-Brackmann grade II의 우측 안면신경마비를 보였

다. 스테로이드 정맥주사를 하였다. 술 후 7병일째 환자의 안

진은 grade II로 줄어들었으며, 안면신경마비는 House-

Brackmann grade III로 약간 진행하는 양상을 보였다. 술 

후 14병일 안진은 grade I으로 줄어드는 반면, 안면신경마

비는 House-Brackmann grade IV로 진행하였다. 입원기

간 동안 12일간의 1 mg/kg의 prednisolone을 정맥주사하

였으며 이후 일주일에 걸쳐 감량하였다. 안면신경마비는 더 

이상 진행하지 않아, 환자는 술 후 24병일째 퇴원하여 외

래 경과관찰을 계획하였다. 현재 수술 후 6개월째로 외래 

경과관찰 중이며 안면마비는 House-Brackmann grade I

으로 호전되었으며, 그 외 특이소견 없는 상태로 정기적인 

방사선학적 검사로 재발 유무를 확인할 계획이다. 

 

고     찰 
 

내림프낭 종양은 1984년 Hassard 등1)이 처음으로 유

두상 선암종으로 보고한 이후, 이어서 Heffner 등3)이 측두

골의 내림프낭에서 기원하는 20예의 선암종을 보고하였고, 

1993년 Li 등4)이 처음으로 내림프낭 종양을 명명하였다. 현

재까지도 국내에서는 물론, 해외에서도 드문 질환으로 유병

률은 아직까지도 잘 알려지지 않았다. 증상과 증후로는 감

각신경성 난청, 이명, 어지럼증, 장액성 중이염, 상고실 종

양, 뇌신경 마비(제 V, VII, IX, X, XI번 뇌신경), 경정맥공 

증후군, 뇌교각 증후군 등이 있다.5-7) 난청과 어지럼증의 

병인은 종양의 이낭 침범여부와 관계없이 내미로 출혈이

나, 내림프낭 수종에 의한 것으로 알려졌다.8)  

Patel 등9)의 보고에 의하면 내림프낭 종양은 내림프낭, 

후미로, 전S자 정맥 부위에 호발하는 종양이며, 전산화단층

촬영상 전형적인 소견은 중심의 바늘모양 석회화와 후방

의 가장자리 석회화이며, 자기공명영상 T1 강조영상에서는 

대부분 고음영, gadolinium 조영증강에서는 고음영, T2 강

조영상에서는 불규칙한 음영을 보이며, 종양의 위치와 방사

선학적 소견으로 인해 종종 부신경절종으로 오인되는 경우

가 많다고 보고하였다. 내림프낭 종양환자의 10~30%가 

von Hippel-Lindau disease(VHL)와 연관성이 있다고 

알려지기 시작했다.2,10) VHL은 상염색체 우성유전을 하는 

3번 염색체(3p25~26)의 VHL gene의 이상으로 생기는 질

병으로,11) 신낭종이나 암종, 갈색세포종, 췌장낭종, 신경내

분비종, 자궁 부속기 낭선종 등이 생길 수 있으며, 중추신

경계에는 망막, 대뇌, 척수, 뇌간 등에 내림프낭 종양같은 

혈관모세포종이 발생할 수 있는 것으로 알려져 있다.7) 본 

증례에 보고된 환자에서는 VHL유전자 검사상 음성이 나왔

다. 만약 VHL와 관련되어 나타나는 내림프낭 종양이라면, 

반대쪽에도 내림프낭 종양이 발생할 수 있으며, 상염색체 

우성 유전으로 가족에게도 발병 가능하므로, 지속적인 경과

관찰과 친족들의 선별검사가 필요할 것이다. VHL gene을 

가진 경우 선별검사로는 나이에 따라 망막검사, 신장과 이

자의 초음파검사, 청력 저하나, 이명, 어지럼증 등 내림프낭 

종양의 임상 증상이 의심될 때 전산화 단층촬영이나 자기공

명영상검사를 시행한다.7) 

치료에 있어서는 광범위한 수술적 절제가 일차 선택이며, 

골침범이 심한 경우에는 완전한 절제가 힘든 경우가 있다. 

내림프낭 종양은 내측으로는 소뇌교각과 경정맥공, 외측으

로는 외이로 팽창하며, 심한 경우 중두개와나 접형골까지 침

범한 경우도 보고되었다. 작은 내림프낭 종양에서는 청력의 

보존과 함께 종양의 제거도 이룰 수 있으며, 특히 이는 양

측성으로 나타날 수 있는 VHL 환자에게는 내림프낭 종양

을 일찍 발견하여 일측의 청력이라도 보존하는 것이 중요

하다. VHL를 동반한 내림프낭 종양 환자에서 양측 청력소

실 후 인공와우를 이식하여 성공한 보고도 있다.12) Bamba-
kidis 등6)이 종양의 범위에 따라 분류한 grading system에 

Megerian 등2)은 종양의 grading에 따라 선택할 수 있는 술

A B

Fig. 3. Histopathologic findings. It 
shows papillary growing tumor in-
volves near bone. A: H&E stain ×
100. B: H&E stain ×400 view. 
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식을 나열하였다. 측두골과 중이강, 종양이 외이도내에 국

한될 경우 청력을 보존하며 후미로 경경막 접근법을 사용하

며, 종양이 후두개와까지 확장된 경우 청력이 안 좋을 경우 

미로절제술을 사용하고, 청력이 좋을 경우엔 확장된 후미로 

경경막 접근법을 사용할 수 있으며, 후두개와와 중두개와까

지 확장된 종양에 대해서는 측두하 개두술과 추체삭개술을 

사용할 수 있고, 종양이 경사대와 접형골 날개까지 확장된 

경우 단계적 전두개와와 후두개와 접근법을 사용할 수 있

다고 하였다. 본 증례에서는 초진 시 우측 청력이 기도/골도 

청력 100/65 dB HL로 좋지 않았고, 방사선학적 검사상 경

정맥공 상부의 정원창 부위를 침범한 소견이 있어 통상의 

경미로 접근법과 안신경와(facial recess) 접근법으로는 종

양의 변연을 확인하면서 종양을 완전 제거하기가 어려울 것

으로 생각되어 일부 변형한 술식을 사용하였다. 즉, 고전적

인 경미로 접근술을 이용하여 내림프낭과 후두개와를 침범

한 종양을 제거하였으며 중이의 병변을 확인 및 제거하기 

위해 외이도의 후벽을 안면신경능까지 제거 후 정원창 부

위의 종양을 제거하였다. 와우는 병변에 의한 침범소견이 없

어 보존하였으며, 환자의 청력은 전농 상태였으므로 개방형 

유양돌기 공동을 만들기 보다는 외이도를 결찰 후 후두개와

와 중이를 포함한 수술부위는 복부지방조직으로 폐쇄시켰

다. 일반적인 내림프낭 종양은 수술 전 48시간 이내에 색

전술을 시행할 정도로 혈류가 풍부한 종양으로 알려져 있

으나13) 이와는 달리 본 증례에서는 자기공명영상에서 테두

리에 조영증강만 미약하게 되는 것으로 보아 색전술을 시

행할 정도로 혈류가 풍부할 것으로 보이지 않아 색전술은 

따로 시행하지 않았으며, 수술 중 종양제거 시에도 출혈이 

문제가 되지는 않았다. 내림프낭 종양이 드문 질환이므로 종

양 제거 후 재발에 대해 알려진 바는 없으나, Heffner 등3)

에 의한 보고에 의하면 완전절제를 한 환자에서는 12년간 

재발이 없었으나, 부분절제술을 시행한 7명의 환자 중, 6명

에서 재발을 했다. 수술 후 항암화학요법이나 방사선 치

료에 대해서는 아직 논란이 많으며, 이들의 치료가 종양의 

재성장을 늦추는 데에 도움이 된다는 보고들이 있지만,12) 

아직 좀 더 연구가 필요한 실정으로 현재까지는 전이를 했

다는 보고가 있기는 하나,14) 이는 아주 드물다고 생각되며, 

조직학적 악성으로 수술적 완전 절제가 가장 확실한 치료

법이다.2,5,6) 

내림프낭 종양은 매우 드문 질환으로, 서서히 자라지만 공

격적인 침습 경향을 보이므로 수술적 완전 절제가 필요하

며, 재발의 빈도가 높으므로 주기적인 방사선학적 추적검사

가 중요하다. 10~30%에서는 상염색체 우성 유전을 하는 

VHL와 관련이 있으므로 유전적 검사 시행이 필요하며, VHL

에 해당될 경우 건측의 종양 발생에 대한 경과 관찰과 친족

에 대한 검사도 필요하다. 
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