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Large cell neuroendocrine carcinoma is a rare malignant tumor of the parotid gland and has poor 
prognosis due to its aggressive and rapid growth and easy metastasis. Large cell neuroendocrine 
carcinoma usually occurs in the lung and intestine. However, a few cases of large cell neuroendo-
crine carcinoma have been reported in other sites such as the uterine cervix, thymus, urinary blad-
der, ovary and the ampulla of vater. In large cell neuroendocrine carcinoma of the parotid gland, 
radical parotidectomy is the first therapeutic step and can be followed by local radiation therapy. 
We report one case of primary large cell neuroendocrine carcinoma occurring in the parotid gland, 
and discuss the literature.	 Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2013;56:98-101
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서      론

대세포 신경내분비 종양은 폐의 신경내분비 종양에서 처음 

기술되었으며, 저분화도(poorly differentiated) 및 고 악성도의 

신경내분비 종양으로 형태학적 및 생물학적으로는 비정형 유

암종(atypical carcinoid)과 소세포 폐암종 사이에 존재한다.1) 

대세포 신경내분비 종양의 가장 흔한 원발 부위는 폐이지만 그 

외에 자궁 경부, 흉선, 위, 방광, 난소, 대장, 직장 등에서도 발견

되어 보고되고 있다.2) 그 중 이하선에서 발생하는 대세포 신경

내분비 종양은 매우 드물어 현재까지 세계적으로 5예가 보고

되고 있으며 우리나라에서는 아직 보고된 적이 없다. 따라서 저

자들은 이하선에 발생한 대세포 신경내분비 종양 1예를 경험하

였으며, 지금까지 보고된 증례들과 본 증례를 정리하여 문헌고

찰과 함께 보고하고자 한다.

증      례

67세 남자가 수개월 전부터 발생한 우측 귀 아래의 종물을 주

소로 내원하였다. 두경부 신체검사상 우측 이하선 부위에 약 4 

cm의 가동성 있는 단단한 비동통성 종물이 촉지되었다. 환자

의 얼굴은 안면신경의 협분지 및 하악 변연 분지가 약화되어 코 

및 입꼬리의 비대칭 소견이 관찰되어 House-Brackmann grade 

III 정도의 안면마비가 확인되었다. 세침흡인 세포검사와 두경부 

전산화단층촬영을 시행하였다. 세침흡인 세포검사 결과 몇몇 반

응성 림프구만 관찰되었으며 악성을 시사하는 세포는 보이지 

않았다. 두경부 단층촬영은 조기 및 지연기 조영증강 나선식 전

산화단층활영(2-phase helical computed tomography)을 시

행하였으며 그 결과 우측 이하선 영역의 종물은 조기(동맥기)

보다는 지연기에 더 조영증강이 되었으며 종양의 경계가 불규

칙하였고 이학적 검사상 이미 안면신경의 마비가 확인되었기 때

문에 악성종양이 강력히 의심되었다. 의미 있는 경부 임파선의 

비대는 보이지 않았다(Fig. 1). 

수술은 modified Blair incision하에 우측 이하선 전 절제

술을 시행하였으며 수술 중 우측 안면신경의 체부를 확인한 후 

박리하는 과정에서 종물에 의해 안면신경의 협분지 및 하악 변

연 분지가 침범되어 있는 것을 확인, 절제하고 대이개 신경을 이
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자는 우측 안면신경 우측 협분지와 하악 변연 분지의 절제로 인

한 완전마비로 유루증 및 입꼬리의 움직임에 심한 제한이 발생

하였다.

조직검사결과 크기가 크고 둥근 핵을 가지는 다각형 모양의 

세포들이 관찰되면서 많은 수의 유사분열이 보였으며(Fig. 2) 

면역조직화학염색 결과 synaptophysin에 음성, chromogranin

에는 모호한(equivocal) 양성을 보여 대세포 신경내분비 암종

에 합당한 소견을 보이고 있었다(Fig. 3A and B). 그리고 대세

포 신경내분비 암종의 호발부위인 폐로부터의 전이를 확인하기 

위해 시행한 추가 염색 결과 cytokeratin 7(CK7)은 부분 양성, 

cytokeratin 20(CK20)는 음성 소견을 보여 폐에서 기원한 종

양일 가능성이 높을 것으로 생각되었다(Fig. 3C and D). 원발

부위와 함께 절제한 3개의 임파선에서는 종양이 확인되지 않

았다. 전이를 확인하기 위해 시행한 전신 양전자 방출 전산화

단층촬영과 골주사 검사 결과 원발 부위인 이하선 외의 전이

는 관찰되지 않아 이하선에서 원발성으로 발생한 대세포 신경

식하였다. 수술시야에서 보이는 경부 제2구역의 임파선도 같이 

절제하였다. 수술 중 시행한 동결 절편 조직검사상 악성종양의 

소견은 보이나 그 세포 형태는 구분하기 어려웠다. 수술 후 환

Fig. 3. Microphotograph of immuno-
histochemical staining. Chromogranin, 
×200 (A). Synaptophysin, ×200 (B). 
CD7, ×200 (C). CD20, ×200 (D). C D

A B

Fig. 1. Computed tomography image of patient. 3.5 cm sized well 
enhancing mass at right parotid gland. Axial image (A). Coronal 
image (B).

A B

Fig. 2. Histopathologic finding of tu-
mor. Tumor cells featuring abundant 
cytoplasm, hyperchromatic nuclei, 
prominent mitotic rate (arrow). H&E, 
×200 (A). H&E, ×400 (B). A B
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내분비 암종으로 진단하였다. 환자는 수술부위에 특이소견 없

이 6주간 6000 cGy의 술 후 방사선치료를 시행받았으며 현재

까지 치료 종료 후 약 8개월 동안 재발소견 없이 외래경과관

찰 중이다.

고      찰

대세포 신경내분비 종양은 앞서 말한 여러 기관에서 발생할 

수 있지만 특히 폐에서 발생하는 것이 대부분이며 이하선에서 

발생한 사례는 매우 드물어 세계적으로 현재까지 약 5예가 보

고되어 있으며 우리나라에서의 보고는 아직 없고 본 증례가 첫 

보고이다(Table 1).1-5)

대세포 신경내분비 종양은 대세포성 미분화 암종의 하위분

류이며 World Health Organization은 침샘에서 발생하는 종

양을 소세포 암종과 미분화 암종으로 분류한다.6) 임상적으로 

이하선에서 발생한 신경내분비 종양의 경우 빠르게 성장하고 

동통을 동반하면서 피부를 침범하는 양상을 보인다. 그리고 안

면마비도 발생할 수 있는데, 안면마비는 악성종양을 의심하는 

매우 좋은 지표가 될 수 있다.7) 본 증례에서도 술 전 안면신경

의 협분지와 하악 변연 분지의 마비에 의한 안면 비대칭이 관

찰되었다.

전산화단층촬영과 자기공명영상 등의 방사선학적 소견은 

양성과 악성종양의 감별 및 분화도에 있어서 매우 제한적인 검

사이다.8) 세침흡인 세포검사는 이하선 종양뿐만 아니라 경부 종

물의 감별진단에 있어서 유용한 진단학적 검사로 비상피성 종

양에서 대세포 미분화 암종을 감별하는 데 진단적 가치가 크다. 

하지만 세침흡인 세포검사도 신경내분비선의 양상이 없는 대세

포성 미분화 암종을 감별하는 데는 한계가 있다.9) 본 증례에서

도 세침흡인 세포검사상 반응성 림프구만 관찰되었다. 실제로 

대세포 신경 내분비 종양은 H&E 염색결과 크기가 큰 세포에 

수포성 핵, 크고 뚜렷한 핵소체, 중등도 양의 세포질을 보이며 

많은 유사분열이 관찰되고 울타리 양 또는 로제트 양상의 구역

이 관찰된다. 이전의 이하선 대세포 신경내분비 암종의 증례보

고들에 의하면 면역조직화학적 염색은 신경내분비 표지자인 

chromografin과 synapthophysin을 사용하였다. 각각의 보고

에서 일치하는 소견은 보이지 않았으나 이 두 표지자 중에 적어

도 하나는 양성인 것을 확인할 수 있었다. 이는 특히 신경내분비

선 양상이 없는 대세포 미분화 암종으로부터 대세포 신경내분

비 종양을 감별하는 데 매우 유용하다.4) 본 증례에서는 syn-
apthophysin에 음성, chromografin에는 모호한 양성소견을 

보였다. 대세포 신경내분비 종양이 두경부에서 발생하였을 

때 가장 염두하고 감별해야 할 것이 전이성 대세포 신경내분

비 종양이다. 가장 흔한 호발 부위가 폐이므로 폐에서 기원한 
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전이성 대세포 신경내분비 종양을 감별하기 위해서는 면역조직

화학적 표지자 CK20과 CK7이 필요하다. 만약 폐에 기원을 둔 

암종일 경우 CK20에서는 음성, CK7에서는 양성으로 확인될 

것이다.1,5,10) 본 증례에서는 CK20에는 음성, CK7에는 부분 양

성으로 확인되어 폐에서 기원한 전이성 대세포 신경내분비 종

양을 강력히 의심했으나 전이검사상 폐를 포함한 다른 부위에

서 종물 소견이 없어 이하선에서 발생한 원발성 종양으로 진단

되었다.

원발성 이하선 대세포 신경내분비 종양은 치료 또한 명확히 

정립되어 있지 않다. 다만 지금까지의 증례보고에서 수술 및 수

술 후 방사선치료를 시행하였다. 수술은 이하선 전 절제술이 시

행되었으며 경부 임파선절제술은 전이가 확인 및 의심되는 경

우에만 시행되었다. 하지만 그럼에도 불구하고 여러 보고에서 

좋지 않은 예후를 보인다.11,12) 따라서 저자들은 이하선 전 절제

술과 침범된 안면신경 절제술 및 동측 대 이개 신경 이식술을 

시행하고 술 후 3주째 6000 cGy의 방사선 치료를 시행하였다.

이하선 종물로 내원한 환자에서 영상학적 검사와 세침흡인

세포검사를 시행하여야 하며, 진단이 명확하지 않은 경우 수술

하여 조직검사를 통한 병리학적 감별이 필요하며, 비록 드문 질

환이지만 원발성 이하선 대세포 신경내분비 종양의 가능성도 

염두에 두는 것이 필요할 것으로 생각된다. 저자들은 매우 드

물게 발생하는 원발성 이하선 대세포 신경내분비 종양을 경험

하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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