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Case Report

MR Imaging Findings of Supratentorial Meningeal 
Hemangioblastoma: A Case Report
천막상부경막에서 발생한 혈관모세포종의 MR 영상소견: 증례 보고
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서론

혈관모세포종은 전체 두개내 종양의 1.1~2.5%를 차지하며 

성인에서 천막하부 축내종양으로는 전이암 다음으로 발생 빈도

가 높다. 80~85%의 높은 빈도로 소뇌에서 발생하고 그 다음

으로 척수와 뇌간에서 발생한다(1, 2). 천막상부에 축외종양 

소견으로 나타나는 경우는 매우 드물다(3). 일반적으로 혈관모

세포종의 25~40% 정도는 폰 히펠-린다우 증후군과의 연관성

이 보고되고 폰 히펠-린다우 증후군 환자에서는 대부분 다발성 

종양의 형태로 관찰된다(4). 저자들은 77세 여자 환자의 천막

상부에 발생한 축외종양으로 조직학적으로 진단된 혈관모세포

종 1예를 경험하였기에 MRI 영상소견을 조직학적 소견과 함께 

보고하고자 한다. 

증례 보고

77세 여자 환자가 1주일 전 다리에 힘이 빠져 외부병원을 방

문하여 뇌 MR 영상을 시행한 후 본원으로 전원되었다. 이전에 

특이병력이 없었던 환자로 내원 당시 신체검진상 뚜렷한 신경학

적 이상소견은 보이지 않았다. 외부병원 뇌 MR 영상에서 왼쪽 

전두엽의 경막에 넓은 부착면을 가진 3.7 cm 크기의 얇은 벽을 

가지며 경계가 좋은 낭성종양이 관찰되었다. 종양은 얇은 벽을 

가지고 있으며 경막 부착 부위에 경도의 경막 꼬리를 동반하고 

있었다. 낭성부분의 대부분은 T1 강조영상에서 균질한 저신호

강도를 보이고 T2 fluid attenuated inversion recovery (이하 

FLAIR) 영상에서 등신호강도를 보였다. 낭성부분의 바닥 부위

에 T1 강조영상 및 T2 FLAIR 영상에서 약한 고신호강도의 낭

성부분과 층이진 출혈의 소견이 관찰되었다. 조영증강영상에서 

낭성종양의 외측 벽에 작은 결절형태로 조영증강이 되는 고형

성분이 관찰되었다. 이와 동반하여 고형성분의 중심부에 혈관

에 의한 신호소실 의심 부위가 있었다. 상기 소견들을 바탕으로 초

기의 MRI 영상진단은 천막상부에 생긴 뇌수막종이었다(Fig. 1).

수술장에서 종양은 경막에 부착되어 있었으며 뇌실질과 접하

는 부위에 두꺼워진 거미막이 관찰되었다. 낭성부분을 흡인하

여 크기가 줄어든 종양을 박리하였다. 종양 자체는 뇌실질의 직

접적인 침범은 보이지 않았으며 부착되었던 경막과도 박리가 쉽

게 되어 출혈 등의 합병증 없이 수술을 종료하였다. 병리학적으

로 종양은 무수히 많은 작은 혈관들과 그 사이사이에 흩어져 있

Hemangioblastomas account for 1.1–2.5% of intracranial neoplasms. These tumors 
most commonly occur in the cerebellum. A 77-year-old woman had a hemangio-
blastoma, which showed the supratentorial meningeal mass without any history of 
von Hippel-Lindau disease.
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는 커다란 간질세포들로 구성되어 있었다(Fig. 2). 이들 간질세

포들은 풍부한 공포성 세포질을 가지고 있었으며 면역조직화학

염색에서 뉴런특이에놀레이즈(Fig. 2C)에 양성반응을 보이는 

반면 상피막항원(Fig. 2D)에는 음성으로 나타나 혈관모세포종

의 조직학적 및 면역조직화학적 소견과 부합하였다.

고찰

혈관모세포종은 성인에서 주로 천막하부 축내종양의 형태로 

관찰된다. 천막상부 혈관모세포종의 경우 뇌실질에 낭성종양

의 형태로 보고된 1예(5)와 축외종양으로 나타난 1예(6) 등이 

보고되었다. 혈관모세포종은 두통, 평형장애, 구역질 및 구토 등

의 비특이적인 임상증상을 주소로 병원을 내원하게 된다(7, 8). 

남자에서 1.3~2.6배 정도 더 발생하며 30~60세에 주로 발생

을 하게 된다(9). 일반적으로 혈관모세포종에 동반된 낭종의 

양상은 4가지 형태로 분류를 하는데 낭종이 없는 고형종양의 

형태, 종양내에 낭종이 포함된 형태, 종양 주변부 낭종의 형태, 

종양 주변 및 내부의 낭종이 포함된 형태로 구분되며 고형 결절

이 포함된 종양주변부 낭종이 가장 흔한 형태이다(9). 본 증례

의 경우도 낭성종양 내부에 고형 결절이 포함된 형태였다. 특징

적인 MRI 영상소견은 소뇌의 낭성종양으로 강한 조영증강을 

보이며 연막에 인접한 고형 벽 결절과 종양 내부나 주변으로 혈

관에 의한 신호소실이 MRI에서 보이는 것이다. 하지만 그 외에

도 다양한 신호를 보일 수 있는데 종양의 고형부분 내에 혈액파

Fig. 1. A 77-year-old woman with supratentorial meningeal hemangioblastoma. 
A, B.  Axial T1-weighted and T2 FLAIR image show a 3.7 cm, well-defined cystic mass (arrow) in the left frontal convexity. The cystic mass shows 
hypo signal intensity on T1-weighted MR image and high signal intensity on T2 FLAIR image. The cystic mass exhibits a high signal intensity por-
tion (arrowheads) suggesting hemorrhage, on T1-weighted and T2 FLAIR images. 
C. Coronal T2-weighted image shows plaque-like mural nodule (arrowhead) of intermediate to high intensity signal. 
D, E. Axial and coronal gadolinium-enhanced T1-weighted fat-suppressed MR image show a rim-like enhancement of the mass (arrows) and 
plaque-like enhancing mural nodule (arrowheads). 
F. Coronal gadolinium-enhanced T1-weighted fat-suppressed MR image shows dural tail with adjacent plaque-like enhancing mural nodule (arrow).
FLAIR = fluid attenuated inversion recovery
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괴산물이나 지방을 함유하는 기질세포에 의해 T1 강조영상에

서 고신호강도를 보이기도 한다(8, 9). 본 증례의 경우 낭종내

에 T1 강조영상 및 T2 FLAIR에서 고신호강도를 보이는 출혈

의 소견이 있었다. 증례 보고에서 나타난 천막상부 혈관모세포

종의 경우 폰 히펠-린다우 증후군과 연관성이 있었으나, 본 증

례는 폰 히펠-린다우 증후군과의 연관성은 없었다. 또한 인접

한 두개골의 변화도 없었다.

조직학적으로는 종양의 주성분인 혈관이 내피세포와 혈관주

위세포로 구성되어 얇은 벽을 이루며 촘촘하게 채워져 있고 그 

사이에 양성으로 보이는 간질조직이 관찰된다. 낭벽은 종양이 

아닌 압박된 주변 구조물이나 반응성 신경교증으로 이루어진다

(4, 10).

본 증례의 경우처럼 축외 천막상부종양으로 발생한 혈관모

세포종과 감별해야 할 질환으로는 뇌수막종, 혈관주위세포종 

등이다. 뇌수막종의 경우 축외종양 중 가장 흔한 종양이며 50~ 

60대에 주로 발생하며 여성에서 2배 정도 높은 빈도로 나타난

다. 주로 천막상부에 85~90%의 빈도로 보이며 5~10% 정도

가 천막하부에서 발생한다. MRI 영상소견은 T1 강조영상에서 

등신호강도를 주로 보이며 T2 강조영상에서는 종양주위의 부

종이 흔하다. 조영증강영상에서 이 종양은 균질하며 매우 조영

증강이 잘된다. 동반하여 뇌척수액 틈 낭종이 잘 보이고 경막 

꼬리를 동반한다. 그 외 가끔 종양 자체가 낭성변화를 하거나 

석회화변성을 잘하게 된다. 또한 인접 두개골의 골화과잉이 동

반된다. 혈관주위세포종의 경우 두개내 원발성 종양의 약 1%

를 차지한다. 30~40대에 주로 발생하며 남자에서 빈도가 1.4

배 정도로 약간 높다. 주로 단일 종양으로 천막상부에 생기며 

과혈관성 종양으로 나타난다. MRI 영상소견은 경막 및 연막 혈

관공급이 혼합되어 있는 형태로 밀도가 높고 비균질성 혈관성 

Fig. 2. Microphotographs showing numerous thin-walled vessels (A: H&E, × 200) and large, vacuolated stromal cells (B: H&E, × 400). Immuno-
histochemistry, highlighting the stromal cells, which are positive for NSE (C: × 200) and negative for EMA. Vascular endothelial cells reactive with 
CD31 (D: × 200) highlighting the positive reaction of stromal cells. Positive for NSE, negative for EMA, and positive for vascular endothelial cells 
of CD31 are inconsistent with meningioma. 
EMA = epithelial membrane antigen, H&E = hematoxylin and eosin, NSE = neuron specific enolase 
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종양의 특성을 보인다. 그에 따라 T1 강조영상에서는 주변 회

질과 등신호강도를 보이며 T2 강조영상에서는 종양내부에 다

수의 신호소실이 보이며 종양 주변부에 부종이 보인다. 조영증

강영상에서는 불균질한 조영증강을 보이며 경막 꼬리가 동반되

어 보이고 낭성변화는 잘 보이지 않는다. 

결론적으로 본 증례는 천막상부에 벽재성결절을 동반한 낭

성 축외종양으로 보인 혈관모세포종으로 낭성 뇌수막종과 감

별이 안되는 매우 드문 소견이기에 증례 보고한다.
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