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서      론

중이선종은 중이점막 또는 신경내분비세포에서 기원한 종양

을 말하며 후자의 경우를 신경내분비분화를 보이는 중이선종

(칼시노이드 종양)이라 지칭한다. 이러한 칼시노이드 종양은 그 

기원상 신경내분비분화를 보이는 드문 종양으로 폐, 췌장 및 

소화기에서 대부분 발견된다.1) 이들은 이러한 기관에 분포된 신

경내분비세포로부터 발생한다고 알려져 있다. 본래 정상 중이

점막 및 염증성 점막에서는 신경내분비세포가 없다는 점을 고

려할 때 중이 내 칼시노이드 종양의 발생은 매우 이례적이다.2)

우리나라에서는 1991년에 Kwon 등,3) 2000년에 Jun 등4)이 

중이선종을 보고한 바 있고 1980년에 Murphy 등5)이 처음으

로 중이 내 칼시노이드 종양을 보고하였으나 중이 내 칼시노

이드 종양의 경우는 아직 우리나라에서 보고된 바 없었다. 

이러한 칼시노이드 종양은 잘 분화된 신경내분비암(well-

differentiated neuroendocine carcinoma)으로 분류되어 일

반 중이선종에 비해 높은 재발률 및 전이율을 나타낸다.1) 

저자들은 전음성 난청, 간헐적인 이루로 수술적 치료 후 재

발한 중이 내 칼시노이드 종양 1예 및 고실 사구종으로 오인된 

칼시노이드 종양 1예를 체험하였기에 문헌고찰과 함께 보고

하는 바이다.

증      례

증  례 1

46세 남자 환자가 1년 전부터 전음성 난청 및 간헐적인 이루
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Middle ear adenoma with neuroendocrine differentiation (carcinoid tumor) is a rare benign 
tumor of the tympanic cavity. Carcinoid tumor is generally derived from primitive stem cells 
in the gut wall but can be seen in other organs, including the lungs, mediastinum, thymus, liv-
er, pancreas, bronchus, ovaries, prostate, and kidneys. This is unusual considering neuroen-
docrine cells have not been identified in normal or inflamed middle ear mucosa. Carcinoid 
tumor of the middle ear represents a class within the spectrum of adenomatous neoplasms. 
Immunohistochemical techniques have helped clarify that these tumors all share elements 
of neuroendocrine differentiation. Although histologic and biological similarities with middle 
ear adenoma exist, carcinoid tumor of the middle ear should be classified as a well-differen-
tiated neuroendocrine carcinoma because the carcinoid tumor has higher rate of recurrence 
and incidence of metastasis than middle ear adenoma. Surgical management is the recom-
mended treatment and long-term observation is necessary.
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가 있었고 내원 1개월 전부터 난청의 정도가 심해져서 본원 

이비인후과에 내원하였다. 환자의 전신 상태는 양호하였으며, 

이개는 정상 소견이었으나 좌측 외이도 내에 돌출된 종괴가 

보였다. 순음청력검사상 우측은 정상이었으나 좌측은 기도청

력이 65 dBHL, 골도청력이 25 dBHL로 전음성 난청 소견을 

보였다. 측두골 전산화단층촬영 소견상 우측 중이강, 유양동, 

유돌봉소까지 채우고 있는 연부조직의 음영을 볼 수 있었고 

이소골 및 내이 구조물들의 소실은 없었다(Fig. 1). 진주종성 

중이염, 중이 종양 등의 임상적 추정하에 고실성형술 및 유양

동 삭개술을 실시하였다. 

수술 소견상 유양동은 함기화되어 있었으며 중이에서 기원

한 종괴는 이소골과 유착되어 있었고 그 축방향을 둘러싸고 있

어 운동성을 저해하고 있었으며 유양동 입구(matoid antrum)

까지 진행된 상태여서 폐쇄성 유양동 삭개술 후 종양의 재발

을 우려하여 이소골 성형술은 시행하지 않고 고실성형술을 시

행하였다. 수술 결과 칼시노이드 종양으로 진단되었으며 열흘

간 입원치료 후 귀가하였다. 

그 후 좌측 난청은 지속되었으나 경과관찰하다가 65개월 후 

좌측 이루 및 후이개 분비물 양상을 보여 지역 병원에서 절개 

및 배농 후 본원에 내원하였다. 내원 당시 좌측 외이도는 종

양으로 완전히 폐쇄되어 있었으며 중증도의 이루를 나타내

었다(Fig. 2). 재촬영한 측두골 전산화단층촬영 소견상 우측 

중이강, 유양동, 유돌봉소까지 채우고 있는 연부조직의 음영

을 볼 수 있었고(Fig. 3A), 이소골의 부분 소실 및 외이도의 

후벽 결손이 의심되었다(Fig. 3B). 칼시노이드 종양의 재발 추

정하에 광범위 유양동 삭개술을 계획하였다.

수술 소견상 종양은 좌측 외이도를 막고 있었고 추골과 침

골을 둘러싸고 있었으며 앞쪽으로 이관의 입구, 뒷쪽으로는 

유양동 입구(matoid antrum)를 채우면서 외측 세반고리관까

지 연장되어 있었다. 외이도의 후벽은 0.6×1.0 cm 크기의 결

손이 있었으며 외이도의 피부조직이 유앙동 쪽으로 침범하

여 진주종을 형성하고 있었다. 육안적으로 검체는 1.0×0.8×

0.7 cm 크기였으며 피막으로 둘러싸여 있지는 않지만 잘 경

계 지어져 있었다. 광범위 유양동 삭개술을 통해 병변을 제거

하였으며 이개 연골을 채취하여 피판과 함께 유양동 폐쇄 후 

수술을 마쳤다. 환자는 수술 후 별다른 출혈이나 감염은 없

었으며 수술 7일 후에 퇴원하였다.

조직검사상 H-E 염색에서 종양세포는 기둥모양의 배열

(Fig. 4A) 및 고형성의 판상 배열(Fig. 4B)이 혼재되어 있었

다. 종양세포는 장방형 또는 원주형이었으며, 부분적으로 형

질세포양 모습을 보였다. 종양세포는 다양한 양의 호산성 세

포질과 둥글거나 난원형의 핵, 그리고 치밀하게 뭉쳐있거나 

풀어져 있는 소금과 후추(salt and pepper) 양상의 염색질을 

가지고 있었다(Fig. 4). 핵인은 뚜렷하지 않았으며 이형성과 세

포분열의 소견은 없었다. 신경과 혈관으로의 침윤은 관찰되

지 않았다. 간질은 섬유성 또는 점액성의 양상을 띠었다. 기둥

모양 배열 부분은 둥글거나 늘어난 모양의 핵을 가진 다양한 

크기의 원주형 세포들로 구성되어 있으며, 고형성의 판상 배열 

부분은 주로 풍부한 호산성의 염색질과 뚜렷하지 않은 핵인을 

가지고 있는 형질세포양 세포들로 구성되어 있다(Fig. 4A). 면

A B

Fig. 1. When patient first visited hospital, 
preoperative temporal bone axial (A) and 
coronal (B) CT scans in case I. Axial and cor-
onal CT scans show soft tissue density in ex-
ternal auditory canal and tympanic cavity and 
mastoid air cells. CT: computed tomography.

Fig. 2. The otoscopic finding of patient’s left ear in case I. The soft 
mass totally obliterates external auditory canal.
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역 조직화학적 염색상 신경내분비 표지자인 chromogranin, 

synaptophysin, neuron specific enolase, CD56에 양성을 보

였다. 그러나 cytokeratin 7 및 cytokeratin 20은 모두 음성이

었으며, 이는 상피세포에서 기원한 종양을 배제할 수 있었다. 

또한 종양세포는 MIB-1과 p53이 발현되지 않는 것으로 보아 

느리게 성장하는 양성 종양임을 알 수 있었다(Fig. 5). 이를 종

합해 볼 때 칼시노이드 종양으로 진단되어 기존의 종양이 재발

하였음을 알 수 있었다.

현재 10개월간 관찰한 결과 재발 소견 없이 외래 경과 관찰 

중이다.

증  례 2

52세 여자환자가 내원 1달 전부터 발생한 인후통을 주소로 

지역병원에 내원하여 좌측 고막의 발적 소견이 발견되었다. 

급성 중이염, 고막염 진단 하에 약물 치료를 받았으나 병변

의 호전이 없어 본원 이비인후과에 내원하였다. 이통 및 이루, 

Fig. 3. Preoperative temporal bone axial (A) 
and coronal (B) CT scans in case I show a 
soft tissue density in the left middle ear cav-
ity and mastoid air cells with bone destruc-
tion. CT: computed tomography.

A B

Fig. 4. Light microscopic features of this neo-
plasm exhibiting trabecular (A) and sheet-
like (B) arrangement in case I. Sheet-like re-
gion of neoplasm is composed of dyscohesive 
plasmacytoid cells. Neoplastic cells show 
‘salt and pepper’ chromatin pattern. Scale 
bar=100 µm.

A B

Fig. 5. Microphotographs of immunohistochemical staining in case I. Neoplastic cells are reactive for CD56, synaptophysin, chromogranin 
and neuron specific enolase. However, neoplastic cells do not express cytokeratin 7, cytokeratin 20, p53, and MIB-1. Scale bar=100 µm.
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전음성 난청 등의 별다른 이증상은 없었으며 6년 전 당뇨 진

단받고 혈당 강하제를 투약하는 것 외에 다른 특이사항은 없

었다. 이경소견 상 고막을 통하여 붉게 투영되어 보이는 고막

의 아래쪽 절반을 차지하는 중이 내 종양이 의심되었고, 순

음청력검사상에는 양측 모두 정상이었다. 측두골 전산화단

층촬영 소견상 좌측 중이강 내 하고실에서 중고실에 이르는 

연부조직의 음영을 볼 수 있었고 이소골 및 내이 구조물들의 

소실은 없었다. 혈관종, 중이 종양 등의 임상적 추정하에 자

기공명영상촬영을 시행하였고 좌측 고실 내 조영증강이 잘 

되는 종양을 볼 수 있었다. 고실사구종 진단 하에 수술을 계

획하였고 병변의 부위와 술 중 출혈의 감소를 위하여 대퇴동

맥 경유 뇌혈관 조영술(transfemoral cerebral angiography)

을 시행하였다. 종양은 0.4×0.8×0.8 cm 크기로 좌측 외경동

맥의 오름인두가지의 공급을 받고 있었으며, 색전술을 시도

하였으나 실패하였다. 종양의 원활한 제거 및 출혈시 지혈의 

용이함을 도모하기 위하여 후이개 절개법을 통한 종양 절제

술을 시행하였다. 

수술 소견상 과혈관성 중이 내 종양이 하고실에서 기원하여 

중고실의 후하방까지 연장되어 있었다. 양극성 소작술을 사용

하여 종양을 점진적으로 응고시킨 후 절제를 진행하였다. 출

혈은 거의 없었으며 이소골은 손상이 없었고 운동성은 잘 유지 

되고 있었다. 종양의 절제 후 측두근막으로 제1형 고실성형

술 후 수술을 마쳤다. 수술 결과 칼시노이드 종양으로 진단되

었으며 7일간 입원치료 후 귀가하였다. 

조직검사상 H-E 염색에서 종양세포는 다른 배열보다 세포

가 더 작고 핵 대 세포질의 비율이 더 높게 나타나는 침윤형 

배열을 보였다. 또한 종양세포는 장방형 또는 원주형 모양이

었으며 다양한 양의 호산성 세포질과 둥글거나 난원형의 핵, 

그리고 치밀하게 뭉쳐있거나 풀어져 있는 소금과 후추(salt and 

pepper) 양상의 염색질을 가지고 있었다. 핵인은 뚜렷하지 않

았으며 이형성과 세포분열의 소견은 없었다. 신경과 혈관으로

의 전이는 보이지 않았다. 간질은 섬유성 또는 점액성의 양상

을 띠고 있었다. 

면역 조직화학적 염색상 신경내분비 지표인 chromogranin, 

synaptophysin, CD56에 양성을 보였다. 그 외 cytokeratin, 

epithelial membrane antigen(EMA)에는 음성을 보였다. 신경

내분비 지표에 양성이므로 신경내분비 분화를 보임을 알 수 

있었다. 또한 상피세포에서 양성을 보이는 cytokeratin, EMA

에 음성반응을 보이므로 상피세포 종양을 배제할 수 있었다. 

이를 종합해 볼 때 신경내분비 분화를 보이는 종양임을 알 

수 있었다.

현재 6개월간 관찰한 결과 재발 소견 없이 외래 경과 관찰 

중이다.

고      찰

칼시노이드 종양은 우리 몸의 어디에서나 존재하며 대부분 

호흡기계와 소화기계에서 발견된다. 중이에서 발생한 칼시노

이드 종양은 호흡기계와 소화기계에서 발생한 칼시노이드 종

양과 조직학적, 육안적 형태 및 면역학적 활동성 등에서 같

은 특징을 나타내며 중이선종의 분화 형태로 생각된다.6)

이러한 중이선종은 드문 양성 종양으로 1976년에 Hyams

와 Michaels,7) 및 Derlacki와 Barney8)에 의해 처음으로 양성 

선종양(benign adenomatous tumor)으로 기술되었다. 우리나

라에서는 1991년에 Kwon 등,3) 2000년에 Jun 등4)이 중이선종

을 보고한 바 있으나 각각 세포질 내 과립이 막으로 둘러싸

여 있지 않거나 EMA에 양성을 보임으로서 혼합형(mixed 

type) 중이선종으로 진단된 바 있다. 그러나 상피세포 분화가 

제외된 신경내분비분화만을 보이는 중이선종인 칼시노이드 

종양은 본 증례가 처음으로 사료된다. 이러한 중이선종은 선

조직 및 신경내분비분화 양상을 가지며 성별이나 나이의 어느

쪽 치우침은 없고, 아직까지 유전적인 전달 방식도 밝혀진 게 

없다.9)

일반적으로 중이선종은 작고, 유연하며, 어두운 회색(gray-

tan)에서 적갈색 종양이며, 피막으로 둘러싸여 있지는 않지

만 잘 경계지어져 있고 중이 내 위치하며 이관이나 유양동에

는 드물다.10) 조직학적으로 종양세포는 선상(73%), 기둥모양

(60%), 고형성(33%), 침윤형(15%), 유기관형(8%) 배열을 보일 

수 있다. 칼시노이드 종양의 조직소견의 경우 종양세포는 장

방형 또는 원주형 모양이며 형질세포양 모습을 보일 수 있다. 

또한 다양한 양의 호산성 세포질과 둥글거나 난원형의 핵, 

그리고 치밀하게 뭉쳐있거나 풀어져 있는 소금과 후추(salt 

and pepper) 양상의 염색질을 가지고 있다. 핵인은 뚜렷하지 

않았으며 이형성과 세포분열의 소견은 없다. 일반적으로 신

경과 혈관으로의 침윤은 관찰되지 않으며 간질은 섬유성 또

는 점액성의 양상을 띤다. 본 증례들에서 관찰된 소견들은 

Torske와 Thompson6)과 Ayache 등11)이 보고한 신경내분비분

화를 보이는 중이선종(칼시노이드 종양)과 조직소견이 일치

하였다. 

칼시노이드 종양의 병인은 불분명하나 Riddell 등12)은 내분

비(endocrine)와 비내분비세포(nonendocrine cell)로 양쪽 

분화가 가능한 전구 상피 줄기세포(precursor epithelial stem 

cell)에서 파생되었다고 주장하였다. 이는 신생물 변형(neo-
plastic transformation) 동안에 이러한 세포들이 선조직, 신경

내분비 또는 혼합된 양상을 획득할 것으로 생각된다.13,14) 이 

중에 칼시노이드 종양이란 전적으로 신경내분비세포에서 기

원한 종양을 말한다.
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이러한 기원 특성상 칼시노이드 종양은 neuron specific 

enolase, synaptophysin, chromogranin, pancreatic poly-
peptide 등의 신경내분비 표지자에는 양성을 나타내고 상피 

내 선조직 표지자인 cytokeratins, epithelial membrane an-
tigen에는 음성 반응을 나타낸다.10)

선종과 조직학적, 생물학적 유사성에도 불구하고, 칼시노이

드 종양은 잘 분화된 신경내분비암(well-differentiated neu-
roendocine carcinoma)으로 분류된다. 그래서 칼시노이드 종

양은 전형적인 저등급의 악성을 가지며, 문헌에 따르면 46명

의 환자 중 10명(22%)의 재발률과 4명(9%)의 전이가 관찰되

었다. 이 중 3예는 이하선 및 이하선 내 임파선에 전이되었으며 

1예는 경부 임파선에 전이되었다.1)

증례 1의 경우도 칼시노이드 종양으로 진단되어 폐쇄성 유양

동 삭개술 및 고실성형술을 시행받고 65개월 후에 국소전이는 

없었으나 재발한 양상을 보여 이와 같은 특성에 부합하였다. 

일반적으로 치료는 수술적 치료가 추천되며 완전한 절제

가 필요하다.1,15) 재발하거나 절제가 불가능할 때, 또는 악성

일 경우는 방사선 치료를 고려할 수 있다.15) 술 후 재발과 전

이 가능성 때문에 오랜 기간 관찰을 요하며 증례 1의 경우 

재수술에서 광범위 유양동 삭개술을 통해 병변을 제거하였

으며 이개 연골을 채취하여 피판과 함께 유양동을 폐쇄하였

고 증례 2의 경우 후이개 절개법을 통한 종양 절제술을 시행

받은 뒤 각각 10개월, 6개월이 지난 현재까지 재발소견은 보

이지 않았다.

저자들은 우연히 발견된 신경내분비분화를 보이는 중이선

종 2예를 체험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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