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서      론

임신 중에는 일반 성인 여성과는 다른 신체 내의 다양한 호

르몬 변동이 있다. 따라서 임신 중 호르몬의 영향으로 기존에 

있던 종양이 발현되거나 이미 존재하던 종양의 성장이 더 가

속화되는 경우가 있다. 이와 같은 양상의 종양 중 신경원성 종

양인 신경섬유종도 호르몬의 영향으로 성장되는 것으로 알려

져 있다.1) 경부에 발생하는 양성 신경원성 종양은 크게 신경초

종(schwannoma)과 신경섬유종(neurofibroma)으로 나눌 수 

있고 이 중에서 신경초종이 보다 빈번히 발생하며, 기원하는 

신경으로는 주로 경부 교감신경, 미주신경, 상완신경, 설하신

경 등으로 알려져 있다.2) 반면에 신경섬유종은 주로 다발성으

로 발생하며 상염색체 우성 유전을 하는 von Recklinghausen

병과 연관이 있다. 경부에서 특히 미주신경 기원의 단발성 신

경섬유종은 매우 드물다.3) 또한 신경섬유종은 신경 섬유 자체

를 침범하면서 악성 변화가 가능하기 때문에 수술 시에 신경

초종보다 기원이 되는 신경을 보존할 수 없는 경우가 흔하다.4) 

저자들은 임신 중 발견된 경부 종괴에서 수술 후 미주신경 기

원의 단발성 신경섬유종으로 진단된 1예를 경험하였기에 병의 

경과 및 치료 과정에 대해 보고하는 바이다. 

증      례

27세 여자 환자가 우측 중경부의 통증을 동반한 종물을 주

소로 내원하였다. 내원 당시 임신 9주였으며, 경부 종물은 임

신 약 4주에 처음 발견하였고, 그 외 임신력을 포함한 특이 병

력은 없었다. 신체검사상 우측 경부 level III에 약 3×2 cm 크

기의 종물이 중등도의 경도로 촉지되었다. 가동성은 있었으나 

촉진 시에 심한 압통을 호소하였다. 후두내시경 검사에서 점

막 병변은 관찰되지 않았고 성대 운동성도 정상이었다. 임산
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Neurofibromas are benign tumors of the peripheral nerve sheath, which occur as either a soli-
tary mass or multiple tumors in association with neurofibromatosis. Solitary vagal neurofibro-
ma in the cervical region is very rare among neurogenic tumors. Unlike schwannomas, neurofi-
bromas have been known to express progesterone receptor and tend to fluctuate during periods 
of hormonal imbalance. We report a case of a 27-year-old pregnant woman who presented with 
neck swelling with tenderness. The mass was more enlarged during the gestational period, and 
she underwent neck surgery after giving birth. At surgery, the mass was found to be originat-
ing from the cervical vagus nerve. We exerted to preserve the continuity of vagus nerve during 
tumor resection. Pathological examination revealed a neurofibroma. It occurred sporadically, 
not associated with neurofibromatosis. We should be informed that neurofibroma in pregnant 
woman may be more rapidly enlarged due to pregnancy-associated hormones such as proges-
terone.	 Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2016;59(4):309-12
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부인 관계로 경부 전산화단층촬영은 시행하지 않고 초음파 

유도하 세침 흡인검사를 먼저 시행하였다(Fig. 1A). 경부 초

음파 검사에서 2.4×1.8×3.8 cm 크기의 주위와 경계가 분명

한 저 에코성 종괴가 확인되었다. 세침 흡인검사 결과에서 악성 

세포는 관찰되지 않았으나 흡인된 세포 결과로는 정확한 진단

은 내릴 수 없었다. 조영증강을 하지 않은 경부 자기공명 영상 

촬영의 T2 강조영상에서 매우 높은 신호 강도의 2.5×2.0×3.8 

cm 크기의 경계가 명확한 종물이 관찰되어 신경원성 종양의 

가능성이 가장 높았다(Fig. 1B and C). 그 외 감별해야 할 질

환으로는 캐슬만병, 키쿠치병, 결핵성 림프절염 등을 고려할 

수 있었다. 한편 우측 총경동맥이 내측으로 편위된 반면 내경

정맥이 외측으로 편위되어 있어 종양의 빈도와 발생 위치를 

Fig. 1. Preoperative images. About 
2.4×1.8×3.8 cm-sized well circum-
scribed mass shows heterogenous 
echogenecity and minimal internal 
vascularity on ultrasonography (A). 
On the T1-weighted axial image, the 
mass shows an intermediate signal 
intensity. The mass is located betw-
en internal jugular vein (broad arrow) 
and common carotid artery (arrow) 
(B). On the T1-weighted coronal im-
age, the mass shows high signal in-
tensity (C). A contrast-enhanced 
computed tomographic examination 
demonstrates a well-circumscribed 
and enlarged mass, measuring 3.2×
2.7×4.9 cm (D).

A B

C D

Fig. 2. Operative findings and patho-
logic examinations. Fusiform mass is 
originated from the vagus nerve and 
encapsulated with fibrous capsule 
(A). The nuclei appear wavy and are 
loosely arranged in a collagenized 
stroma (H&E, ×200) (B). S-100 posi-
tive Schwann cells are present among 
the tumor cells (×200) (C). Diffuse 
and intense CD 34 positivity is shown 
(×200) (D).

A B

C D
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고려했을 때 미주신경 기원의 신경초종을 먼저 고려하였다. 

임신 1분기로 마취에 대한 태아의 위험성을 고려하였고 악성

보다는 양성 신경초종일 가능성이 높아 환자와 상의하여 출

산 후 적출술을 하는 것이 유리할 것으로 판단하여 분만 후 

경부 종괴에 대한 수술을 계획하였다. 환자는 특별한 문제 

없이 출산을 하였고 경부 종괴는 임신 시에도 지속적으로 압

통이 있었고 주관적으로 좀 더 커졌다고 호소하였다. 출산 1

개월 후 촬영한 조영증강 전산화단층촬영에서 3.2×2.7×4.9 

cm로 임신 중에 약 1 cm 정도 종괴의 크기가 증가된 것이 

확인되었다(Fig. 1D). 절제 생검을 계획하였고, 우측 경부의 

피부 주름을 따라서 4 cm 정도의 피부 절개를 가한 후 흉쇄

유돌근을 외측으로 견인하고 경동맥초를 박리하여 종괴를 

확인하였다. 위, 아래로 종괴의 경계를 충분히 노출하고 내경

정맥과 총경동맥 사이에서 종괴를 분리하여 미주신경에서 기

원하고 있는 신경원성 종양으로 확인할 수 있었다(Fig. 2A). 

종괴의 피막을 보존하면서 미주신경의 절제 없이 종양을 적

출하려고 하였으나 신경막과 강하게 유착이 되어 있어 일부

에서는 분리가 매우 어려웠지만 최대한 신경막을 보존한 후 

종양을 완전히 적출하였다. 수술 후 환자는 애성을 호소하였

고 후두내시경 검사에서 우측 성대가 정중위에서 고정되어 

있었으며 “이” 발성 시에 성문 폐쇄 부전이 관찰되었다. 피열

연골은 전방으로 전위되어 있었으나 좌측 하인두 이상와의 

타액 저류는 관찰되지 않았다. 환자는 물 마실 때 간헐적 흡

인을 호소한 것 이외에는 일반적인 식사는 모두 가능하였다. 

최종 조직 검사 결과는 H&E 염색과 CD34, CD56, S100에 

양성을 보이는 면역 조직화학 검사를 근거로 하여 신경섬유

종으로 확진되었다(Fig. 2B, C, and D). 이후 환자의 가족력 

문진과 전체 신체 검진을 시행하였고, 피부를 포함한 다른 

부위에 특이 소견이 없어서 단발성 신경섬유종으로 진단하

였다. 우측 성대 마비는 9개월 경과 후에도 지속이 되었으나, 

수술 1년 뒤 후두 내시경 검사에서 우측 성대가 좌측과 대칭

적으로 움직이는 것이 확인되어 성대 마비가 회복된 것을 알 

수 있었고, 환자의 주관적 음성 불편감도 또한 호소하지 않

았다. 경부 신경섬유종에 대한 추적 관찰은 이학적 검사를 

통해 확인하였고 수술 후 약 2년이 경과된 현재까지 재발 없

이 경과 관찰 중이다. 

고      찰

Matejcik 등5)의 보고에 따르면 경부 미주신경 기원의 단발

성 신경섬유종은 매우 드물어 지금까지 약 10예 정도가 문헌

에서 보고되었다. 따라서 본 증례처럼 임산부에서 발견된 미

주신경 기원의 단발성 신경섬유종은 아직 문헌에서 보고되지 

않았다. 피부의 Cafe′  au lait spot이나 가족력 등이 있는 경우

를 제외하고는 수술 전 영상학적 검사나 세포학적 검사를 통

해 신경초종과 신경섬유종을 감별하기는 어렵다.6) 즉, 신경원

성 종양은 일반적으로 전산화단층촬영에서 저밀도의 조영 증

강이 되지 않는 낭성 형태를 보이는 반면에 자기공명영상 촬

영에서는 T2 강조 영상에서 매우 강한 신호 증강을 보이는 것

이 전형적인 특징이기 때문에 단발성으로 발생할 경우에는 두 

종양을 수술 전 영상학적 검사로 감별하는 것은 불가능하다.7) 

본 증례도 임신 기간 중 발견된 경부 종괴에서 자기공명영상

촬영을 통해 미주신경 기원의 신경초종으로 추정되었으나 수

술 후 조직 검사 및 이학적 검사를 통해 단발성 신경섬유종으

로 확진된 경우이다. 

신경초종은 슈반세포에서 기원하며 보통 단발성으로 발생

하고 피막에 의해 싸여 있는 반면에 신경섬유종은 신경섬유초

에서 기원하여 신경섬유들을 포착하는 종양으로 섬유모세포, 

비만세포, 슈반세포로부터 유래되는 것으로 알려져 있다.8) 신

경초종은 악성 변화가 없으나 신경섬유종은 악성화가 가능하

다. 단발성보다는 다발성 신경섬유종증이, 그리고 조직학적으

로는 총상형 신경섬유종(plexiform neurofibroma)이 악성으

로 전환될 확률이 더 높은 것으로 알려져 있다.9) 특히 임상적

으로는 통증과 종양의 급속한 크기 증가, 국소 신경 마비가 나

타날 경우에는 악성 변화와 연관될 가능성이 높다.10)

신경섬유종은 신경초종과 달리 일반적으로 사춘기에 발견

되며 사춘기와 임신 기간 중에 크기가 증가하여 호르몬 영향

을 받는 종양으로 알려져 있다.6,7) 이와 관련된 원인으로 프로

게스테론 수용체가 약 75%의 신경섬유종에서 발견되어 임신

기간 중 혈중 프로게스테론치가 지속적으로 상승되면서 종양

의 성장이 가속화된다고 보고하였다.11) 프로게스테론은 임신 

6~8주부터는 태반에서 생산되어 임신 기간에 평상시보다 약 

6배 이상 혈중 농도가 증가되는 것으로 알려져 있다. 본 증례 

환자에서도 임신 중 약 1 cm 이상의 크기 증가를 보여 일반적

인 신경원성 종양인 경우 1년에 1 mm 성장 속도에 비해 훨씬 

더 급속한 성장 속도를 보였다고 할 수 있다. 따라서 임신 기

간 중 환자가 지속적으로 압통을 호소한 것도 혈중 프로게스

테론에 반응하여 신경섬유종의 빠른 성장 때문으로 추론할 

수 있다.12) 그러나 다른 신경원성 종양인 신경초종은 프로게스

테론 수용체가 존재하지 않아 프로게스테론의 혈중 농도 변

화에 따라 성장 속도의 차이가 없는 것으로 알려져 있다.1) 본 

증례에서처럼 임산부에서 압통을 동반한 경부 종양에서는 영

상학적 검사를 통하여 신경원성 종양이 확인이 되면 신경초종

보다는 신경섬유종일 가능성이 더 높으며, 수술 시기는 출산 

후 혈중 프로게스테론이 정상으로 회복된 경우에 하는 것이 

바람직할 것으로 판단된다. 한편 수술이 불가능하거나 악성 

변화의 가능성이 높은 신경섬유종증에 대해 최근 항프로게스
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테론을 이용한 약물치료에 대한 연구가 진행되고 있다.1) 

병리조직학적 소견만으로 신경섬유종과 신경초종을 감별할 

수 있다. 신경섬유종은 피막으로 싸여 있지 않으며 슈반세포

와 주위의 섬유모세포와 비만세포 등의 지지세포들이 증식되

어 있다. 또한 방추세포가 전선가닥 모양의 교원질 생성을 보

이고 신경다발막이 파괴되어 있다.8) 면역조직화학검사에서는 

신경원성 종양은 모두 S-100 단백에 양성반응을 보이지만 신

경섬유종은 신경초종에 비해 S-100 단백에 보다 약한 양성을 

보이며, CD34와 neurofilament에 강한 양성을 보여 두 종양

을 감별하는 데 도움을 준다.13) 이와 같이 면역조직화학검사는 

신경섬유종과 신경초종을 구별할 수 있는 유용한 방법이기 

때문에 전형적인 종양을 제외하고는 신경원성 종양에서 두 종

양의 감별을 위해 필요한 검사로 알려져 있다.14)

신경초종과 단발성 신경섬유종은 수술적 절제가 최선의 치

료이지만, 다발성 신경섬유종증일 경우에는 종양으로 인한 크

기가 증가하여 통증을 유발하거나 악성으로 변환될 경우에 

수술적 절제를 하는 것으로 적응증을 제한하고 있다. 신경원

성 종양의 수술에서 가장 큰 문제는 수술 후 종양의 기원이 

되는 신경의 절제로 인한 심각한 기능 소실이다. 수술 방법에 

따라 술 후 신경과 관련된 기능 소실이 영구적으로 남는 반면

에 신경을 보존하는 술식을 시행할 경우에는 기능을 보존할 

수 있다. 신경초종에서는 신경막을 보존하면서 종양만 제거하

는 수술이 기능 손실을 줄일 뿐만 아니라 재발도 거의 없는 것

으로 알려져 있어 표준 술식으로 인정받고 있지만 신경섬유종

에 대해서는 아직 정립된 바가 없다.4) 또한 신경섬유종은 피막

으로 싸인 경우가 적고 축삭이 종양 내에 포착되어 있어 기원

하는 신경과 분리하는 것이 불가능한 경우가 많으며, 악성 변

화 가능성도 있어 경우에 따라 신경을 보존하지 않는 완전 절

제도 고려해야 되는 경우도 있다. 본 증례의 경우에도 수술 시

에 일반적인 신경초종과 달리 종양이 신경과 유착이 심하여 

박리가 매우 어려웠지만 최소한의 신경 피막을 보존하면서 피

막 내 종양 적출술(intracapsular enucleation)을 시행하였다. 

이후 경과 관찰 시에 마비되었던 미주신경의 기능이 회복되어 

환자의 삶의 질이 향상되는 것을 확인하였다. 따라서 신경섬

유종에서도 악성 변화가 없을 경우에는 기원하는 신경을 최

대한 보존하는 피막 내 종양 적출술을 적용하는 것이 바람직

할 것으로 판단된다.4)
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