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Although neurilemmomas can arise from all types of cranial nerves except the optic and ol-
factory nerves, a hypoglossal neurilemmoma is extremely rare. Furthermore, since this neuri-
lemmoma usually develops in the intracranial portion of the hypoglossal nerve, a hypoglossal 
neurilemmoma in the submandibular region is unfamiliar even to head and neck surgeons. 
However, the preoperative diagnosis of hypoglossal neurilemmoma in the submandibular re-
gion is very important because of the possibility of sacrificing the hypoglossal nerve during 
surgery under the incorrect impression of a salivary gland tumor. Therefore, we report a case 
of hypoglossal nerve neurilemmoma occurring in the submandibular area with a review of the 
literature focusing on preoperative differential diagnosis.
	 Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2013;56:647-50
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서      론

신경초종은 신경초를 생성하는 슈반세포에서 기원하는 드

문 양성 종양으로서, 주로 뇌신경 및 교감신경의 두개 내측 줄

기에서 기원하는 경우가 많다.1) 문헌마다 조금씩 차이가 있

으나 두개 외측의 두경부 영역에서 발생하는 경우는 일반적

으로 상완신경총(brachial plexus) 및 미주 신경(vagus nerve)

에서 기원하는 경우가 가장 흔하며, 다음으로 교감신경줄기

(sympathetic truck) 및 목신경얼기(cervical plexus) 등의 순

서로 흔하게 발생하는 것으로 알려져 있다.2) 하지만 설하신경

(hypoglossal nerve) 기원의 신경초종은 두경부 영역에서 발

생하는 신경초종 중에서도 매우 드물어 두개 내외의 발생을 

모두 통틀어도 전세계적으로 약 160예 정도만이 보고되어 

있으며, 특히 순수하게 설하신경의 두개 외 줄기에서 발생한 

신경초종은 현재까지 약 40예 정도만이 보고되고 있다.3-7) 최

근 저자들은 악하선 공간의 종물로 나타난 설하신경 초종 1예

를 경험하였기에 이를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례

평소 건강하던 51세 남자 환자가 2개월 전부터 발생한 좌측 

악하선 영역의 종창을 주소로 내원하였다. 신체 검진 상 좌측 

악하선 부위가 우측에 비해 조금 돌출되어 있는 양상을 보

였으나 해당 부위에 통증이나 혀의 운동장애 등의 증상을 

호소하지는 않았다. 경부를 통한 좌측 악하선 촉진시 부드럽

고 탄력 있는 종물을 확인할 수 있었으며, 구강과 경부를 통

한 악하선 부위의 양수 촉진(bimanual palpation) 상에서는 

구강 측에서 보다 저명하게 만져지는 가동성의 종물을 느낄 

수 있었다. 경부 초음파 상에서는 좌측 악하선과 비교적 경

계가 지어지는 듯한 3.0×2.2 cm 크기의 단일 종괴가 악하선

의 내측 부위에서 관찰되었으며, 동시에 시행한 세침흡인검

사 상에서는 종물이 매우 컸음에도 불구하고 부적합 검체의 
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소견을 보였다. 추가로 시행한 컴퓨터단층촬영 상에서도 좌

측 악하선의 내측에 중심을 둔 저음영의 종괴는 악하선과 비

교적 경계가 명확하였으며 악하선 내측에서 발생하여 악하선

을 외측으로 밀고 있는 양상을 보였다(Fig. 1A). 저자들은 

악하선에서 기원하는 가장 흔한 종양인 다형선종(pleomor-
phic adenoma)의 경우 일반적으로 악하선의 외측에 주로 발

생하여 밖으로 돌출되는 종물의 양상을 보이며, 영상학적 검

사 상 분엽성의(lobulated) 표면을 보인다는 점을 고려하여 설

신경(ligual nerve)이나 설하신경 기원의 기타 종양을 염두에 

두고 자기공명영상검사를 시행하였다.8) 자기공명영상검사 상 

좌측 악하선의 상내측에 위치한 약 종물은 T1 강조영상에서 

주위 근육과 동일한 신호강도를 보였고(Fig. 1B), T2 강조영

Fig. 1. Axial neck CT scan showed an ovoid hypodense mass compressing the left submandibular gland (A). On T1-weighted MRI, the 
well-defined mass was isointense to muscle (B). On T2-weighted MRI, it appeared hyperintense and variably inhomogeneous with pe-
ripheral hyperintensity (C). 

A B C

Fig. 2. Intraoperative findings. The 
mass (asterisk) is easily distinguished 
from the submandibular gland (SMG) 
and the lingual nerve (arrowhead)(A). 
The well-capsulated mass is located 
in the path of the hypoglossal nerve 
(arrowhead)(B). 

A B

Fig. 3. Gross and microscopic pa-
thology of the mass. On sectioning 
of the well-encapsulated mass mea-
suring 3.0×2.5 cm, the cut surface 
was yellowish and myxoid with focal 
areas of necrosis and hemorrhage 
(A). The mass showed compact cel-
lular Antoni A areas and hypocellu-
lar Antoni B areas in the microscop-
ic findings (hematoxylin and eosin 
stain stain, ×40)(B).

A B
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상에서는 전체적으로 다소 불균질한 중간 내지 고 신호강도

를 보이면서 주변부에서 더욱 고 신호강도로 보이는 과녁양상

(target sign)으로 관찰되어 신경초종에 준하는 소견을 보였

다(Fig. 1C). 

신체검사 및 방사선학적 검사를 바탕으로 악하선 기원의 

종양보다는 설신경이나 설하신경 기원의 종양 의심 하에 종

괴 절제술을 시행하기로 하였다. 좌측 악하선 수술시와 동일

한 피부절개를 통해 우선 악하선을 노출하였으며, 피막을 따

라 악하선의 내하부 경계를 박리하자 악하선과 분명히 구분

되는 매끄러운 피막에 둘러싸인 노란빛의 종물을 확인할 수 

있었다. 수술 시야 상의 육안적 소견으로도 신경초종이 의심

되어, 정확한 기원 신경을 파악하고 관련 신경을 보존하면서 

종물을 완전 제거하기 위하여 우선 종물 노출에 방해가 되는 

악하선을 절제하였다. 악하선 절제술 시행 과정에서 설신경

은 상기 종물과 상관없이 악하선의 전내측에서 정상적으로 

관찰되었으며, 종물은 설신경보다는 하방에 위치하고 있음을 

확인할 수 있었다(Fig. 2A). 이에 본 저자들은 종물이 설하신

경 기원일 가능성을 염두에 두고 조심스럽게 내외측으로 박

리하였으며, 결국 설하신경의 주행경로 중간에 종물이 위치

하고 있음을 확인하였고(Fig. 2B), 종물을 박리하는 과정에

서 종물이 견인될 때마다 간헐적으로 강한 혀의 수축이 관찰

되어 설하신경 기원의 신경초종임을 확진할 수 있었다. 2.5배 

시야의 확대경 하에서 종양은 설하신경의 주분절(main trunk)

과 비교적 잘 박리가 되어 신경의 절단 없이 종양만 적출할 수 

있었다.

육안 병리 소견상 종물은 혈관이 잘 발달된 피막에 견고하

게 둘러싸여 있었으며, 단면은 혈상 연노랑의 표면에 부분적

으로 점액질양 조직 부위와 다발성 괴사 또는 출혈 부위가 섞

여 있는 양상을 보였다(Fig. 3A). 현미경 소견 상 해당 종물은 

Antoni A형 조직과 Antoni B형 조직이 저명하게 구분되는 

전형적인 신경초종의 소견을 나타내었다(Fig. 3B). 

술 후 환자는 약간의 혀의 편측 전이 및 운동장애를 보였

으나 일상생할에 지장을 줄 정도의 구음장애나 연하장애는 

관찰되지 않았다. 술 후 4개월째 추적관찰에서 혀의 운동장

애는 호전된 상태로 환자는 특별한 불편감 없이 정상 생활을 

하고 있다.

고      찰

신경초종은 슈반세포에 기원하는 양성 종양으로 대부분 발

육속도가 느리며 주로 단일병변으로 존재한다. 전체 신경초종

의 25~45%가 두경부에 발생하며 두경부의 뇌신경 및 교감신

경에서 두개 내측에 위치하여 발생하는 경우가 많다.1) 뇌신경 

중에서는 특히 전정신경에서 기원하는 경우가 가장 많고, 미

주신경, 삼차신경, 안면신경 등에서도 발생하며, 설하신경과 

같이 순수한 운동신경에서 기원하는 경우는 매우 드물다.1)

설하신경에서 발생하는 신경초종은 주로 두개 내측에 호발

하며 설하신경도관에 걸쳐 아령모양으로, 또는 드물게 순수

한 두개 외 공간의 종괴로 발견될 수 있다.9) 설하신경 초종이 

두개 외에 발생한 경우 현재까지 보고된 대부분은 부인두강

에 위치하는 경우가 많았으며, 본 증례처럼 악하 공간에 발생

하는 경우는 전세계적으로 13예 밖에 찾을 수가 없었다.3,4) 이

처럼 드문 빈도 때문에 악하 공간에서 발생한 설하신경 초종

의 경우 일반적인 악하선 기원의 종양으로 생각하고 수술을 

진행하는 경우가 발생할 수 있으며, 이러한 경우 술 전 환자에

게 신경 손상에 대한 충분한 설명이 이루어지지 않을 가능성

이 크기 때문에 술 후 예기치 못한 신경 손상이 발생한다면 

환자와의 관계 악화는 물론 법적인 문제로 이어질 여지가 충

분히 있다. 본 증례의 경우 저자들은 다행히 술 전 진찰에서 단

순 악하선 종양이 아닐 가능성을 염두에 두고 다양한 영상학

적 검사를 시행하였으며, 이를 바탕으로 수술 전 환자에게 신

경성 종양일 가능성에 대한 충분한 설명을 할 수 있었다.

설하신경에 발생하는 신경초종은 위치에 따라 임상양상이 

다르다. 두개 내에 존재하는 경우나 두개 내 및 두개 외에 아

령모양으로 걸쳐 있는 경우 가장 흔한 초기 증상은 두통이

며, 주로 후두부 아래에 생기며 머리와 목의 움직임에 증상

이 심해지는 것을 특징으로 한다. 또한 크기가 클 경우 특징

적으로 주변 다른 뇌 신경(설인신경, 미주신경, 부신경)을 압

박하여 증상이 나타나는 경우가 많다. 종양이 두개 외에 존

재하는 경우는 설하신경 마비로 나타날 수 있는 혀의 마비나 

편측 혀의 위축, 그리고 속상수축 등의 임상적 증상이 나타

나기도 하나, 이는 진행된 병변에서 종양 주위 축삭의 신전에 

의해 나타나는 것으로 임상에서 이러한 증상을 주소로 내원

하는 경우는 매우 드물다.10-12) 본 증례에서도 종양의 크기가 

약 3.0 cm 가량으로 비교적 컸으나, 환자는 설하신경과 관련

된 증상이나 징후는 전혀 호소하지 않았다. 

이처럼 설하신경 마비 증상이 없이 경부 종괴를 주소로 내

원하는 경우에는 신경초종의 진단이 어려울 수 있다. 일반적

인 경부 종물의 경우 컴퓨터단층촬영, 자기공명영상 같은 영

상학적 검사와 함께 세침흡입세포 검사 등을 통해 그 세포학

적 기원을 추정할 수 있지만 신경초종에 있어서의 세침흡입세

포검사는 신경초종의 낭성 변성(cystic degeneration) 또는 밀

집한 기질 성분(stromal component) 때문에 흔히 세포 부족 

및 부적합 검체 소견을 보인다.13) 이러한 이유로 신경초종의 

진단에 있어서는 영상학적 검사의 역할이 보다 크다고 할 수 

있다. 컴퓨터단층촬영에서는 주위 조직과 명확하게 구분이 
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되는 난형 종괴로 나타나며 다양한 조영증강 소견을 나타낼 

수 있다. 자기공명영상에서의 T1 강조영상에서는 주위 근육 

조직에 비해 동일하거나 다소 고신호 강도로 나타나며, T2 강

조영상에서 고신호 강도를 보이면서 종괴 변연부에서 보다 

강한 고신호 강도를 나타내는 과녁 양상이 비교적 전형적 소

견이다.

신경초종의 치료는 수술적 절제이다. 피막에 싸여 있는 경

우 피막내 적출술(intracapsular enucleation)로 쉽게 제거할 

수 있지만 피막이 없는 경우에는 재발을 방지하기 위해 정상 

조직을 포함하는 절제연을 가져야 한다. 종양의 완전 절제를 

위해 신경 또한 절제하는 경우가 있는데 이런 경우에는 신경

의 부분 절제보다는 완전 절제가 선호된다. 그 이유는 매우 드

물기는 하지만 악성화가 가능하고 부분 절제시 재발의 가능성

이 있기 때문이다. 이런 경우에는 수술 중 대이개신경 등을 이

용한 신경이식술을 시행하여 신경 기능을 보존하여야 한다.

본 증례에서 저자들은 경부 초음파 및 세침흡입세포 검사

의 부적합 검체의 소견을 근거로 악하선 공간에 존재하지만 

악하선 기원이 아닌 종양을 의심하였으며, 다양한 영상학적 

검사를 추가로 시행하여 다행히 술 전에 신경초종의 가능성

을 염두에 두고 성공적으로 수술을 마칠 수 있었다. 본 증례

를 통해 경부 종물의 진단적 접근시 해당 위치에 발생할 수 

있는 다양한 종양의 가능성을 항상 염두에 두고, 신체검진, 영

상학적 검사, 그리고 세포학적 검사 등의 결과를 객관적이고 

종합적으로 판단하는 것이 중요함을 새삼 느끼게 되었으며, 

이에 본 저자들은 악하 공간에 발생한 설하신경 신경초종 1예

를 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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