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서      론

전정신경초종(vestibular schwannoma)은 전정기능과 청

력을 담당하는 신경에서 자라나는 종양으로 발병률은 100만

명 당 20~80명 정도로 흔하지 않은 종양이다.1,2) 악성 신경초

종(malignant schwannoma)은 유병률이 100만명 당 1명 정

도로 추정되는 굉장히 드문 질환으로 대다수의 신경초종

(schwannoma)은 악성화를 일으키지 않는 양성 종양이다.3) 

또한 현재까지 보고된 바에 의하면 종양의 성장 속도는 

0.62~4 mm/yr 정도로 매우 천천히 자라나는 종양으로 내이

신경의 신경초종(sheath of the vestibulocochlear nerve)을 

형성하는 슈반세포(Schwann cell)에서 기원한다.4,5) 대다수의 

경우, 내이신경의 위쪽분지(vestibular branch)가 신경초종으

로 발전하는 경우가 많고, 대부분 종양은 내이도 뒤쪽에서 발

생한다. 아랫쪽분지(cochlear branch)에서 신경초종이 기원

하는 경우는 거의 없다. 또한 1966년부터 축적된 통계에 의하

면 미로 내에서 발생하는 신경초종은 100만명 당 2.6명으로 

매우 드물게 발생한다. 고전적으로 전정에서 기원한 신경초종

은 50대에 진단되는 경우가 가장 흔하며 여성에서 더 흔히 보

고된다.6) 신경초종은 시간이 지남에 따라 여러 임상 양상으로 

나타나는데 보고된 바에 의하면 점진적인 청력저하(85.8%),

안면마비(48.9%), 이명(40.1%), 현훈(15.9%) 등의 증상을 유

발하며 이는 대다수가 청신경 기능 장애에 의해 발생한다.7) 

신경초종의 경우 일반적으로 경과관찰, 방사선수술(radiosur-

gery), 그리고 외과적 절제라는 치료 선택지가 있으며 2 cm 

미만으로 크기가 크지 않고 증상이 없는 경우에는 경과관찰

을 하게 된다.8) 1972년 Karlan 등9)에 의해 미로내 국한된 신

경초종이 처음 보고되었으며, 국내에선 2006년 Choi 등10)에 

의해 첫 보고 이후 현재까지 5예가 보고되었다.
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저자는 현훈을 주소로 내원한 55세 여자 환자에서 미로내 

신경초종이 자란 증례 1예를 경험하였기에 이전에 국내 보고

된 증례들과 함께 고찰하려고 한다.

증      례

55세 여자 환자로 3년 전부터 우측 귀의 지속적인 이명을 

주소로 내원하였다. 동반하는 증상으로는 3년 전부터 급격

히 악화된 우측 청력 저하와 5개월 전 시작된 현훈을 호소하

였다. 환자는 증상 발생 당시 1차 의료기관에서 청력검사는 

시행 받았으나 영상 검사 등의 추가적인 검사는 시행받지 않

았으며 가족력은 없었다.

처음 내원 당시 시행한 이학적 검사 상 양쪽 고막에서는 발

적이나 천공 등의 이상소견은 관찰되지 않았으며 당일 시행

한 순음검사(pure tone audiometry)에서는 4분법 상 우측 

81 dB, 좌측 12 dB 소견을 보였고 어음검사(speech audiom-

etry)에서는 우측 어음명료도 0%의 소견과 좌측은 어음명료

도 100%의 소견을 보였다(Fig. 1). 고막 임피던스 검사(impe-

dence audiometry)에서 양쪽 타입 A 소견이었다.

갑작스런 청력 저하에 대해 청신경종 감별을 위해 측두골 

자기공명영상(temporal MRI contrast)을 시행하였으며 우측 

반규관 및 전정 내에 T1 강조영상에서 고신호강도와 조영증

강(siganl enhancement)되며 T2 강조영상에서는 저신호강도

를 보이는 종괴가 관찰되었으며 시행한 측두골 전산화단층촬

영(temporal bone CT)에서는 우측 반규관이 3.40 mm로 좌

측 3.16 mm에 비해 약간 확장 된 소견을 보였으며, 이 외에는 

중이염 등의 이상 소견은 관찰되지 않았다(Fig. 2).

전기안진검사(electronystagmography)를 시행하였으며, 온

도안진검사에서 우측 반규관은 100% 마비 소견을 보였고 자

발안진(spontaneous nystagmus)은 나타나지 않았다(Fig. 3). 

빙수안진검사(ice water test)는 시행하지 않았으나 환자가 5개

월 전부터 서서히 악화되는 현훈을 호소하는 것으로 보아 아

직 잔존 전정 기능이 있을 것으로 생각하였다. 비디오 두부충

동검사(Video head-Impulse-Test)에서는 우측으로 시행하

였을 때 시선 재고정 단속운동(catch-up saccade)을 보였다. 

주관적 시수직/시수평 검사(subjective visual vertical/hori-

zontal test)에서는 특이 소견을 보이지 않았다. 

본 환자의 경우 온도안진검사에서 우측 반규관 마비 소견

을 보이고 우측 청력 역치가 81 dB로 사회적응 청력(service-

able hearing) 이상을 보이는 상태로 정기적인 추적관찰을 권

유하였으나, 환자는 일상 생활에 어려움을 느낄 정도의 현훈

을 지속적으로 호소하고 있었고 종괴로 인한 불안감과 추후 

Fig. 1. Preoperative and postoperative pure tone audiometry. A: Pure tone audiometry before surgery. B: Pure tone audiometry after 
surgery.
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Fig. 2. Preoperative MRI temporal contrast. A: Hyperintense mass-
like lesion in Rt. semicircular canal (MRI T1 Spectral Presaturation 
with Inversion Recovery Transverse Gadolinium). B: Hypointense 
mass-like lesion in Rt. semicircular canal (MRI T2 Transverse). C: 
Preoperative CT temporal bone. Rt. semicircular canal dilatation 
was seen, compared to Lt. semicircular canal.
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안면마비 발생 가능성으로 인해 적극적인 제거를 원하여 최

소 침습적인 수술을 선택하였다. 반규관 마비 소견을 보였으

나 다른 전정 자극을 통한 어지러움이 있을 것으로 판단하

여 미로절제술을 통한 종양 절제술을 시행하면 현훈이 호전 

될 가능성이 있다고 판단하여 수술을 계획하였다. 수술은 전

신 마취하에 진행하였으며 경유양동 접근을 통한 미로절제

술(labyrinthectomy via transmastoid approach)을 하여 종

괴의 감축을 목적으로 하였다. 수술 중 전반규관, 수평반규

관, 후반규관을 모두 개방하였고 전반규관과 수평반규관 내

에서 종괴가 발견되어 병변을 제거하였으며(Fig. 4) 개방된 공

간으로 확인되는 종괴는 보이지 않았고 제거한 종괴의 경계가 

명확하여 전정을 개방하지 않았다. 이후 뇌척수액의 유출이 

없는 것을 확인한 후 경고제(bone wax)와 주변 근육을 이용

해 종괴를 제거한 부위를 보완한 후 수술을 종료하였다. 떼

어낸 종괴는 H&E 염색과 S-100 염색을 시행하였다(Fig. 5). 

Ki-67 검사에서 tumor cell은 1.7%의 비율을 보였고 S-100

에서도 양성 소견을 보였다.

수술 후 환자의 현훈은 호전되었고 현재 수술 후 6개월 째 

정기적으로 외래 추적관찰 중이다. 수술 후 1개월 뒤 시행한 

측두골 자기공명영상 촬영(Fig. 6)에서는 잔존하는 종괴나 국

소 재발 소견은 보이지 않았다. 수술 후 6개월에 시행한 순음

검사에서는 우측 전농(deaf) 소견을 보였다. 
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Fig. 3. Findings of Vestibular function test. Bithermal caloric test shows 100% canal paresis on Rt side.
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고      찰

미로내 신경초종은 막성 미로(membranous labyrinth; co-

chlea, vestibule, or semicircular canals)에서 기원하는 종양

으로 정의한다. 이전에는 원발성 미로내 신경초종은 드문 것

으로 여겨졌으나 최근까지 130예 이상이 보고되었다. Salzman 

등11)에 따르면 미로내 신경초종 환자 45예 전부에서 청력 저

하를 호소하였으며 그중 27예는 점진적인 저하를, 14예는 갑

작스러운 청력 저하를, 4예에서는 변동이 있는 소견을 보였다. 

두 번째로 흔한 증상으로는 이명이었는데 45예 중 23예에서 

이명을 호소하였다.

국내에서 이전까지 문헌으로 보고 된 미로내 신경초종은 5예

가 있었다. 본 증례까지 총 6예 중 4예는 청력 저하를 주소로 

내원하였으며, 2예는 현훈을 주증상으로 내원하였다. 병변의 

위치를 Kennedy 등12)의 분류(Table 1)에 따라 분류하였을 때 

4예가 전정내 신경초종(intravestibular)이었고, 2예는 와우내 

신경초종(intracochlear)이었다(Table 2). 다만 본 증례에서 조

금 다른 점은 전정에서 기원한 것으로 생각되는 종괴가 반규

관까지 침범하고 있었으며, 수술과정 중 반규관만을 개방하

여 대부분의 종괴를 제거하였다.

미로내 신경초종은 감각신경성 난청의 원인 중 드문 원인이

Fig. 4. Surgical images. A: Star mark shows Schwannoma in Lateral semicircualr canal, before surgical resection. B: Schwannoma was 
removed from Anterior and Lateral semicircular canal. C: Vestibular schwannoma sized 3×3 mm and 4×6 mm.

A B C

Fig. 5. Histopathologic images of tumor. A: Schwannoma are composed of cellular Antoni A areas (X) and hypocellular Antoni B areas (Y). 
B: Schwannoma consist of spindle cell in a loose myxoid or hyalinized stroma. C: Strong positivity for S-100 protein in a schwannoma. The 
tumor cells area strongly positive in their cytoplasm, while the nuclei are negative.

A B C

Fig. 6. Postoperative MRI temporal contrast. A: No sinal enhace-
ment lesion in Rt. semicircular canal (MRI T1 Spectral Presatura-
tion with Inversion Recovery Transverse Gadolinium). B: Heterog-
enous intensity in Rt. semicircular canal (MRI T2 Transverse).

A

B

Table 1. Classification of intralabyrinthine schwannoma 

Class Area (s) of ear involved

Intravestibular Vestibule±semicircular canals
Intracochlear Cochlea
Intravestibulocochlear Vestibule and Cochlea
Transmdiolar Cochlea and IAC
Transmacular Vestibule and IAC
IAC: internal auditory canal
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나, 실제 유병률에 비해 더 적게 보고 된 원인이다. 또한 종양

의 성장이 매우 느리기 때문에 경도의 감각신경성 난청이 진

단된 후 수 년이 더 지나서야 진단되고는 한다.11)

비대칭적인 청력의 저하는 신경초종을 진단하는데에 있어 

가장 흔한 단서가 된다. 신경초종의 진단은 MRI의 수가 늘어

나며 진단되는 경우가 증가하고 있으며 CT보다 더 작은 크기

의 종양까지 진단할 수 있어 미로 내에만 존재하는 종양의 진

단도 증가하고 있다. 순수하게 미로 내에만 존재하는 신경초

종에서 청력의 저하 정도는 종양의 절대적인 부피의 증가율

과 관계가 있었다. 이런 점에서 종양이 청신경에 압력을 가해 

청력저하가 생기는 것으로 보인다.15,16)

더 정교한 MRI의 발달과 함께 미로내 신경초종 진단의 민

감도는 높아졌다. 그러나, 미로내 신경초종이 매우 드문 경우

라는 이전까지의 보고는 이에 대한 영상의학과 의사의 인식 

부족 때문이다. Salzman 등11)에 따르면 최근 52 증례 중 미

로내 신경초종이 10%를 차지하고 있다.

신경초종(schwannoma) 진단에 있어 면역조직화학염색

(immunohistochemisty test)이 유용할 수 있는데 슈반세포 

등에서 나타나는 S-100은 신경초종에서 강한 양성을 보인다. 

Calretinin은 중추신경계 및 말초신경계에서 표현되는 Calci-

um-binding protein으로 신경초종에서 양성 소견을 보인다. 

CD 56은 교세포(glia), 뉴런(neuron), 골격근(skeletal muscle)

의 표면에서 발현되는 당단백으로 신경초종에서 양성 소견이 

나타난다.17)

미로내 신경초종의 치료는 종양의 위치나 증상, 그리고 양

상에 따라 다르다. 미로내 신경초종의 경우 청력을 보존하며 

수술하는 것은 매우 어렵다. 따라서 보통의 경우 MRI로 추적

관찰하며 임상증상을 확인한다. 수술은 난치성 현훈이나 내

이도(internal auditory canal) 또는 중이까지 종양이 퍼질 

경우 적응증이 된다. 미로내 신경초종 수술은 수술로 인해 영

향을 받는 귀의 경우 청력손실이 불가피하기에 수술을 결정

하는 것은 흔하지 않다.11) 메니에르병(Menière’s disase)에서 

1형 전정유모세포(type I vestibular hair cell)에 비교적 선택

적으로 작용하여 조절되지 않는 현훈의 치료 선택지로 쓰이

는 고실내 젠타마이신 주입술(intratympanic gentamicin in-

jection)도 58.3%에서 현훈의 치료 효과를 볼 수 있다고 하며 

미로내 신경초종에서 현훈의 치료에 사용될 수 있다고 한다.18)

본 환자의 경우 5개월 전부터 난치성 현훈을 호소하였으며, 

우측 고도 난청과 어음명료도 0%를 보인 환자로 경미로 접근

을 하더라도 청력에도 더 악영향을 주지 않으며, 전기안진 검

사 상 우측 반규관 마비 소견 보이는 환자로 추가적인 악화 가

능성은 높지 않아 수술로 인한 이점이 크다고 생각되었다. 또

한 추후 신경초종의 크기 증가로 인하여 안면마비 등의 증상

이 발생할 가능성이 있으며, 고실내 젠타마이신 주입술의 경

우에도 높은 효과를 보였으나 경유양동 미로내 절제술 같은 

수술적인 처치의 경우 거의 100%에서 효과가 있었다는19,20) 

이유로 환자분이 수술적인 처치를 선호하여 경유양동 미로절

제술을 시행하였다. 1990년 Jacobson과 Newman21)이 어지

럼 환자를 대상으로 어지럼에 의한 일상생활 장애를 조사한 

최초의 자기평가식 척도(selfassessment inventory)인 Dizzi-

ness Handicap Inventory 설문을 시행하였는데, 수술 전 환자

의 총 점수는 36으로 높았던 것에 비해, 수술 후 6개월 째 시

행한 설문에서는 총 점수 12로 증상의 호전이 있었다. 본 환자

의 경우 수술 후 현훈에 관한 검사는 시행하지 않았으며 정기

적인 MRI로 신경초종의 재발을 감시하고 있다.

Kennedy 등12)은 미로내 국한된 신경초종의 경우 7%에서

만 수술적인 처치가 필요하다고 기술하였으나, 국내 보고된 

6예 중 4예에서 수술적인 처치를 시행하였다. 최근 영상검사

의 발달로 점차 미로내 신경초종의 진단이 늘어나고 있는 추

세를 고려하였을 때 국내에서도 앞으로 더 많은 증례가 보고

될 것으로 생각되며, 적절한 치료 가이드라인이 필요할 것으

로 생각한다. 
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