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서      론

후두에 발생하는 신경섬유종은 1925년 Suchanek1)에 의해 

처음으로 보고된 질환으로 매우 드문 질환이다. 후두에 발생

한 신경섬유종은 대부분 신경섬유종증과 동반되고 피열후두

개 주름(aryepiglottic fold) 또는 피열연골(arytenoidcartilage)

에 주로 발생하며, 이는 상후두신경(superior laryngeal nerve)

의 분지들에서 기원한다고 알려져 있다.2)

후두의 신경섬유종은 대부분 제1형 신경섬유종증과 관련

이 있고 호흡곤란, 연하장애, 흡기 시 천명 등의 증상이 나타날 

수 있다. 또한 병변의 위치와 크기에 따라서는 목소리의 변화가 

동반될 수도 있다.3) 자세한 병력청취와 신체 검진이 진단에 

가장 중요하며 후두경검사, 컴퓨터단층촬영, 자기공명영상 등

이 감별진단에 도움을 준다.4) 치료는 외과적으로 종양을 완전 

절제하는 것이 가장 좋은 것으로 알려져 있다.5)

본 증례는 단순히 후두개 낭종으로 생각하여 후두 미세수

술을 시행하였지만 수술 후의 병리검사 결과를 통해 신경섬

유종을 의심하게 되었고 이후 이학검사를 통해 제1형 신경섬

유종증으로 확진된 환자의 진단 과정에 대한 교훈이 있어 증

례 보고를 하는 바이다.

증      례

23세 남자 환자로 6개월 전부터 지속된 목소리 변화와 목 

불편감을 주소로 내원하였다. 과거력상 7년 전 망막박리 수

술 받은 과거력 외에 특이사항은 없었으며, 신경섬유종증에 

대한 가족력은 없었다. 내원 시 시행한 이학적 검사상 피열후

두개 주름 좌측에 4×2 cm의 원형의 낭종이 관찰되었다(Fig. 

1A). 양측 성대의 가동성은 정상이었고, 경부에 촉지되는 림

프절은 없어 후두개 낭종 의심 하에 현수 후두경(suspension 

laryngoscope)을 통하여 낭종을 제거하는 수술을 계획하였다. 

수술 소견으로는 단단하고 원형인 낭종이 관찰되어 완전 절제를 

하였으며, 후두의 다른 부분은 특이한 소견은 없었다(Fig. 1B). 

환자는 6개월째 외래 추적관찰 중이며, 현재 수술 부위의 특별

한 재발소견이나 목소리 변화는 없는 상태이다(Fig. 1C).
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과 방추형 세포들(spindle cells)이 서로 얽혀있는 모양의 불규

칙한 배열이 관찰되었고(Fig. 2A), 면역조직화학검사상 세포들

은 S-100 단백이 강하게 발현되어 있는 것이 관찰되어(Fig. 2B) 

이 종양이 Schwann 세포의 기원임이 확인되었다.5)

수술 전 종양이 신경기원 종양이란 의심을 하지 않고 있었

지만 병리검사에서 신경원성 종양이란 진단이 나오게 되었고, 

이후 전신검사를 통해 다발성 작은 피부 결절들과(Fig. 3A) 

서혜부의 주근깨와 담갈색 반점(cafe´ au lait spot)(Fig. 3B)이 발

견되었으며, 안과 검진상 lisch 결절(Fig. 3C)이 확인되어 제1형 

신경섬유종증으로 진단되었다.6)

환자는 6개월째 외래 추적관찰 중이며, 현재 수술 부위의 

특별한 재발소견이나 목소리 변화는 없는 상태이다(Fig. 1C). 

고      찰

신경섬유종은 신경섬유의 초(sheath)에 부착되어 신경에 

원형의 백색덩어리를 형성하는 양성 종양으로 풍부한 교원질

(collagen) 생성이 특징적이며, 종괴가 신경섬유들을 둘러싸는 

양성 말초성 신경초종양이다.7) 신경섬유종은 후두에 단발성으

로 발생하거나 다발성 신경섬유종증인 von Recklinghausen

병의 일부로서 발생할 수 있지만 빈도에 있어서 다발성보다 단

발성으로 발생하는 빈도가 높은 것으로 알려져 있다.8) 저자가 

Fig. 1. Preoperative finding shows 4×2 cm sized round mass in aryepiglottic fold (A). Postoperative finding in aryepiglottic fold (B). Opera-
tion wound clear after 6 month later (C).

A B C

Fig. 2. Histopathological findings. 
Tumor contains interlacing bundles 
of elongated spindle, cells having 
wavy, dark-stained nuclei. There is no 
evidence of mitosis or significant 
pleomorphism (H&E, ×400) (A). Im-
munohistochemistry of S-100 protein 
shows strong positivity, suggesting 
neurogenic tumor (×100) (B). 

A B

Fig. 3. Multiple skin nodules in whole body (A). Cafe
´

 au lait spot & freckling in skin region (B). Lisch nodule, it’s pigmented hamartomatous 
nodular aggregate of dendritic melanocytes affecting the iris (C).

A B C
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체험한 본 증례에서는 다발성으로 나타났다. 

신경섬유종증은 신경계 이상을 특징으로 하며, 지금까지 8

종류의 아형이 알려져 있으나, 제1형 신경섬유종증이 환자의 

85%, 제2형 신경섬유종증이 10%로 이 두 가지 아형이 대부분

을 차지한다.6,9) 제1형 신경섬유종증의 진단 기준은 사춘기 이

전이면 최대 직경이 5 mm 이상(사춘기 이후이면 최대 직경이 

15 mm 이상)의 담갈색 반점이 6개 이상, 겨드랑이와 서혜부

의 주근깨(freckling), 시각 신경 신경아교종, 둘 이상의 신경

섬유종 또는 하나의 얼기 이상의 신경종(plexiform neuroma), 

접형골의 형성 이상(sphenoidal dysplasia)이나 장골의 겉질이 

얇아지는 것과 같은 전형적인 골병변, 두 개 이상의 lisch 소결

절, 부모나 형제, 자식 중 환자 발생의 가족력 가운데 2가지 

이상이 만족될 때 진단할 수 있다.6,9,10) 제1형 신경섬유종증은 

가족 내 이환율이 높으며 4.6~16%에서 악성으로 전환한다

는 보고가 있다.11,12) 제2형 신경섬유종증은 청력 소실을 동반

한 제8뇌신경의 종괴가 특징적이다.6,9) 본 증례의 환자의 경우

에는 제1형 신경섬유종증으로 담갈색 반점, 말초 다발성 신경

섬유종, 홍체의 lisch 소결절의 소견을 보이고 있어 제1형 신경

섬유종증으로 진단이 가능하다.

신경섬유종 중 두경부에 발생하는 빈도는 25~35% 정도이

지만 후두에 발생하는 경우는 매우 드물다고 알려져 있으며, 

후두에서의 호발 부위는 피열후두개주름이나 이상와(pyriform 

sinus)로 알려져 있는데, 이 부위의 점막하에 상후두신경의 종

말 분지들에 풍부하게 있기 때문으로 생각된다.2) 성대 및 성문

하부에서 발생하는 경우는 매우 드물며, 이런 경우 반회후두신

경(recurrent laryngeal nerve)에서 기원한다고 알려져 있다.4)

임상 증상도 종양의 크기와 위치에 따라 다양한 차이가 있

다고 알려져 있다.11) 증상은 인후부의 이물감 또는 동통, 만성 

기침, 천명, 애성, 연하곤란 등 다양한 증상들이 나타나지만 서

서히 자라기 때문에 증상은 수개월에서 수년 후에 나타날 수 

있다.5)

육안적 또는 내시경적 소견으로는 단단하고 평활한 표면을 

가진 탄력 있어 보이는 연분홍색의 점막하 종물이 상부에서 

관찰되고, 종물의 조직병리검사로 최종 진단을 하게 된다.7)

컴퓨터단층촬영상에는 경계가 분명한 저밀도의 원형이나 

타원형의 종물이 관찰되고, 때때로 석회화나 지방이 포함되

기도 하며, 조영제를 사용하여도 종물의 조영 증강은 거의 되지 

않는다.13) 악성으로 전환되는 경우에는 경계가 불분명해지며 

주위 조직으로 침습하는 양상을 보이게 된다. 자기공명영상은 

T1 영상에서는 중간에서 강한 정도의 증강신호, T2 영상에서

는 강한 증강신호, 그리고 gadolinium-enhanced T1 영상에서

는 강한 조영 증강신호를 보인다고 알려져 있다. 하지만 자기공

명영상에서도 신경섬유종과 신경초종(schwannoma)의 감별

은 힘들다고 한다.4)

병리조직학적 소견으로는 섬유성 피막이 없고, 현저한 교원질 

생성이 보이며 방추세포들이 관찰된다.7) 그리고 S-100 단백질에 

양성 반응을 보여 신경섬유종 및 슈반세포 기원의 종양으로 

진단할 수 있다.14)

후두에 발생한 신경섬유종의 주된 치료방법은 외과적으로 

완전하게 절제하는 것으로, 종양의 크기, 임상증상, 위치에 따

라 수술적 방법이 결정된다.5) 절제는 발생한 위치에 따라 경구

강 접근법(transoral approach)이나 측인두 절개술(lateral phar-
yngotomy), 후두절개술(laryngofissure) 및 측갑상선 절개술

(lateral thyrotomy) 등의 외부접근법(external approach)을 이

용하여 제거한다. 후두에 발생한 신경섬유종은 재발의 가능

성이 높아 반드시 완전 절제를 해야 한다.5,15) 후두 신경섬유종

은 양성 종양이지만 5%에서 악성 변성이 일어날 수 있고 악성 

변성 시에는 예후가 불량하다.16) 재발은 신경초종보다 높다

고 알려져 있으며, 특히 다발성 신경섬유초종인 경우에는 재

발이 더 흔하다고 한다. 따라서 본 증례에서도 후두내시경을 

통한 종양의 완전절제를 하였고, 술 후 특별한 합병증은 발생

하지 않았으며 6개월째 외래에서 추적관찰 결과 재발의 소견은 

없는 상태이고, 6개월마다 정기적인 외래를 통해 재발 여부를 

추적관찰할 예정이다.

후두에서 발생한 신경섬유종은 크기가 크고 전신증상이 명

확하지 않다면 사실상 수술 전에 진단을 하기가 쉽지 않다.8)  

본 증례의 경우도 목소리 변화와 후두경상 보이는 종양에만 

초점을 맞추었고, 신경섬유종증에 대한 가족력도 없었으므로 

처음부터 신경섬유종을 의심하지는 않았다. 하지만 병리검사 

결과를 통해 후두에 발생한 종양이 신경기원 종양이라는 의견

을 확인하고서야 신경섬유종을 의심하기 시작했다. 이후 추가

적인 이학적 검사를 통해 과거력상 7년 전 망막박리 수술을 받

은 과거력이 있었다는 사실을 알게 되었고, 담갈색 반점과 다발

성 작은 피부 결절들과, 홍채의 lisch 결절을 확인할 수 있었다. 

이를 통해 본 환자를 제1형 신경섬유종으로 진단할 수 있었으

며, 처음부터 진단 과정 전체를 다시 한 번 숙고하는 계기가 되었

다.6) 신경섬유종증 환자는 수술 전 폐동맥협착(pulmonary artery 

stenosis) 등 선천성 심장병(congenital heart disease)의 동반 가

능성에 대해 수술 전 감별이 필요하며, 만약 고혈압이 동반된다

면 신장동맥협착(renal arterial stenosis), 갈색세포종(pheochro-
mocytoma), 대동맥축착(coarctation of aorta)에 대해서도 반드

시 감별하여 수술에 동반되는 다른 위험성이 없는지 확인해야 

하는 과정이 필요하다.6) 

따라서, 향후 이와 비슷한 후두의 거대한 종양의 증례를 

접하게 된다면, 수술에 앞서 올바른 진단과 수술 전 처치를 

하기 위하여 신경섬유종의 가능성을 반드시 인지할 필요가 있



Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg █ 2015;58(5):351-4

354

으며, 이를 바탕으로 선행적인 이학적 검사가 필요할 것으로 

사료된다. 특히 가족력이나 이학검사상 질환의 가능성이 있는 

경우에는 반드시 방사선학적 검사 및 자기공명영상검사를 시

행하여 올바른 진단 및 치료를 해야 한다는 중요한 경험을 하

였기에 저자들은 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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