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서      론

전정신경초종(vestibular schwannoma)은 일반적으로 편

측성으로 발생하나, 양측성 내이도/소뇌교각 종양은 흔히 제

2형 신경섬유종증(neurofibromatosis type 2, NF2)에서 발

생하는 전정신경초종의 특징으로 알려져 있다.1) 하지만 이외

에도 수막종(meningioma), 표피양(epidermoids), 거미막낭

종(arachnoid cyst) 같은 양성종양이나 매우 드물게 전이성 

악성종양이 발생할 수 있다.2) 양측 내이도 종양은 NF2와 매

우 유사하다고 보고된 바 있으며,1,3) 특히 영상학적으로 자기

공명영상(MRI)으로 NF2 같은 전정신경초종과 내이도의 전

이성 종양을 감별하는 것은 어렵다.4,5) 주로 양측성 난청, 어

지럼 및 안면마비 등을 동반할 수 있지만 진단에 따라 질병

의 진행양상은 다를 수 있어, 청각학적 반응의 변화와 내이도 

전이가 발생한 환자에 대한 이해가 있어야 양성과 악성종양

을 감별할 수 있다. 저자들은 NF2로 오인되었던 난소암 환

자에서의 양측성 전이성 내이도 종양을 경험하였기에 이에 

대해 보고하고자 한다.

증      례

1년 전 난소암을 진단받고 수술, 항암치료 및 방사선치료를 

받은 병력이 있는 54세 여자 환자가 갑자기 발생한 현훈 및 

양측 청력저하로 내원하였다. 표준 순음청력검사상 환자의 우

측은 39 dBHL, 좌측은 42 dBHL로 양측 경도 및 중등도 감

각신경성 난청이 확인되었다(Fig. 1A). 전정기능검사는 비디

오두부충동검사(video head impulse test) 및 온도안진검사

(bithermal caloric test)를 시행하였으며 양측 전정기능저하

가 확인되었다(Fig. 2). 다음날, 우측 안면마비(House-Brack-
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mann [HB] grade III)가 발생하였고, 그로부터 1주일 후 좌

측에도 안면마비(HB grade III)가 발생하였으며 양측 모두 

진행 양상이었다. 5일 후 진행한 전기신경전도검사(electro-

neurography)상 양측 100% degeneration 소견을 나타내었

다(Fig. 3). 고용량 스테로이드 치료를 시작하였지만, 양측 청

력은 1주동안 급격히 악화되어 전농으로 진행하였다(Fig. 

1B). 그 후 환자는 심한 두통과 운동실조, 연하곤란, 하지의 

감각이상 및 통증을 호소하였다. 측두부 MRI에서 양측 내

이도를 포함한 뇌연수부 및 소뇌, 삼차신경부위에서 새로이 

발생한 다발성 결절성 병변이 확인되었으며, 처음에는 NF2로 

의심하였으나, 급격한 진행 양상 및 난소암의 과거력을 고려

할 때 다발성 전이성 병변으로 진단되었다(Fig. 4). 확진을 위

해 수술을 통한 조직검사 혹은 뇌척수액 세포병리 검사를 권

유하였으나 환자는 거부하였다. 또한 감마나이프 치료를 권

유하였으나 환자는 더 이상의 치료를 중단하였다.

본 연구는 부산대학교병원 연구심의위원회의 승인을 받았

다(IRB No. 2205-027-115).

고      찰

대부분의 내이도 종양은 7번 혹은 8번 뇌신경을 둘러싸고 

있는 세포에서 기원한 양성종양으로, 8번 뇌신경의 슈반세포 

등에서 발생한 신경초종이 대표적이다. 전정신경초종은 대부

분 진행성 난청과 함께 일측성으로 발생한다.6) 양측 소뇌교

각/내이도 종물은 흔히 양측 전정신경초종으로 진단되며, 제

2형 신경섬유종증(NF2)의 병인학적 병변으로 간주된다. NF2

의 진단기준은 1) 영상(컴퓨터단층촬영 혹은 MRI)으로 양측 

전정신경초종이 확인되고, 2) 30세 이하에 편측성 전정신경

Fig. 1. Pure tone audiometry results show both moderate to severe sensorineural hearing loss at first onset of hearing loss (A) and ag-
gravated to deaf within 7 days (B).
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초종이 있는 NF2 환자가 1촌 이내에 1명 이상 있거나, 혹은 

수막종, 신경교종(glioma), 전정신경초종 또는 후피막하 수정

체 혼탁(juvenile posterior subcapsular lenticular opacity) 

중 두 가지 이상이 있는 경우이다.1) 

이외에도 소뇌교각부 및 내이도에 발생할 수 있는 종양은 

매우 다양하며,2) 수막종, 표피양낭종, 거미막 낭종부터, 매우 

드물게는 전이성 악성종양이 침범할 수도 있다. 전이성 악성

종양은 전체 내이도 병변의 약 0.2%-0.3%를 차지하며,7) 편측 

혹은 양측 모두 가능하다고 알려져 있으며, Jones 등8)의 연

구에서 악성 병변의 측두골 전이가 확인된 환자 중에서 양측

을 침범한 경우는 39.8%였다. 

그러므로 양측 돌발성 청력저하를 호소하며 내원한 환자

에서 영상 검사상 양측성으로 소뇌교각부 및 내이도 종양이 

확인되었다면, 종양의 양-악성 여부를 감별하는 것이 중요하

며, 그 첫 단계는 환자의 기저병력을 꼼꼼히 확인하는 것이다. 

특히 암을 진단받고 치료 중이거나 치료를 받은 병력이 있는 

환자에서 청력저하, 어지럼이나 뇌신경 병증이 나타난다면 반

드시 악성 전이를 의심해야한다. 내이도 및 소뇌교각부 악성 

A

C

B

Fig. 2. Vestibular function test results. A: At first onset of hearing loss, video head impulse tests show the decrease of gain in both pos-
terior and lateral semicircular canals. B and C: After 2 weeks from the onset of hearing loss, video head impulse tests (B) and bithermal 
caloric test (C) show the loss of bilateral vestibular function. 
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전이에 대한 연구들이 있는데,8) 공통적으로 가장 흔한 초기

증상으로 난청(44.3%-77.5%)과 안면마비(31.2%-53.4%)가 

확인되었고, 그 외에 현훈, 이명, 이통 등이 있었다. 이는 2019

년 측두골의 전이성 병변에 대한 국내 보고와도 같은 결과이

다.8,9) 양측 내이도 악성 전이에 대해 2015년 이루어진 증례 

보고 및 문헌 고찰 연구에서, 가장 흔한 원발암은 폐(21.6%)

였고, 다음으로 피부(18.6%), 유방(16.7%), 위장관(8.8%) 순이

었으며, 본 증례와 같은 난소를 포함한 생식기관(reproduc-

tive tract)은 2.0%로 드물었다. 2021년 측두골의 전이성 병변

에 대해 시행한 109개 연구에 대한 문헌고찰에서는 가장 흔한 

원발부는 유방(50%)이었고, 다음으로 폐(41%), 전립선 및 고

환과 같은 남성의 생식기관(24%), 위장관(20%) 순이었다. 여성 

생식기관은 6%, 그중에서도 난소는 1%로 매우 드물었다.8)

그러나 악성질환의 병력이 없거나 내이도 병변을 확인할 

당시 원발성 종양이 발견되지 않은 경우, 더더욱 정확한 진단

이 어렵다.3,10-12) 2010년 Marchese 등10)은 악성종양의 병력이 

없는 2명의 환자에서 양측 청력저하가 발생하여, 이후 시행

한 검사에서 양측 내이도 및 소뇌교각부에서 전이성 악성병

변이 확인된 경우를 보고하였다. 두 환자 모두 첫 내원 시 시

행한 MRI에서 양측 내이도 종양이 확인되었으나 악성보다

는 양성 신경초종과 같은 소견이었고, 혈액검사 및 CT 등에

서 다른 이상소견은 없었다. 한 환자는 처음 시행한 요추천

자에서는 이상소견이 확인되지 않다가, 증상이 악화되면서 

혈중 췌장 지표(pancreatic markers)가 이상소견을 새로이 

Fig. 4. MRI at 5 days after the onset. T1 weighted axial images show thick linear nodular enhancement along leptomeninges, prominent 
at both internal auditory canal, cerebellar folli, and both trigeminal nerves. All lesions are indicated with red arrows.

Fig. 3. Electroneurography at 12 days after the onset. There is no response in bilateral orbicularis oculi and oris muscles.
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보이면서 재시행한 요추천자에서 악성세포가 확인되었다. 그

러나 이후 급격한 악화로 환자는 사망하였고, 부검에서 췌장 

선암(pancreatic adenocarcinoma)의 전신성 원격전이가 확

인되었다. 다른 환자는 첫 증상 발생 2개월 후 증상 악화를 

호소하여 MRI를 재시행하였고, 양측 내이도 병변에 큰 변화

는 없으나 양측 삼차신경부에서 조영증강소견이 새로 발견되

었다. 이후 요추천자 및 좌측 소뇌교각부 병변에서 조직검사

를 시행하여 전이성 암조직이 확인되었으나, 원발병변은 찾

지 못하고 항암치료 중이다. 

이처럼 초기에 시행한 MRI에서 양측 내이도 병변이 확인

된다고 하더라도 양성과 악성병변을 감별하기 어렵다. MRI 

영상에서 다발성 대뇌 병변의 존재는 전이성 병변을 시사하

지만, 내이도에만 단독 전이된 경우나 내이도 종양이 양측성

일 경우 NF2로 오인될 수 있다.3) Krainik 등5)은 전이성 내이

도 병변은 MRI상 전정신경초종과 매우 유사하나, 두꺼운 선

형 또는 결절외 조영 증강이 존재할 수 있다고 보고하였고, 

Bonneville 등4)은 흑색종을 제외하면 어떤 영상학적인 특징

을 확인할 수 없는 것으로 보고하였다. 2021년 Cho 등11)이 

보고한 연구에서는 악성 병력이 없는 일측성 돌발성 난청 환

자에서 MRI 검사상 다발성 대뇌병변 등이 함께 확인되어 조

기에 악성 전이를 의심하고 평가하여 원발부 폐암을 찾아낼 

수 있었다. 

그러나 Marchese 등10)의 보고에서처럼, 혈액검사, 내시경

검사, CT검사 등에서 특이소견을 보이지 않는 환자에서 확진

을 위한 내이도 병변의 조직검사는 병변으로의 접근성 및 합

병증의 위험 등으로 인해 악성의 병력이나 의심할만한 증상

이 없는 환자에서 감별평가로서 시행하기는 부담스러운 것이 

사실이다. 수막암종증의 진단기준으로 알려진 뇌척수액 내

의 악성세포소견은 특이도가 높은 검사이지만, 검사의 민감

도가 낮고 검사에 대한 환자의 부담이 커서 감별목적으로 시

행하기는 어렵다. 앞서 보고된 연구들은 공통적으로 전정신

경초종으로 보이는 내이도 종물의 임상경과가 공격적이어서 

7번, 8번 뇌신경 기능장애가 빠르게 진행하는 경우,3,13,14) 보

다 특징적으로 악성 병변의 전이 가능성을 고려할 것을 권유

하였다.9)

그러므로 양측 내이도병변이 확인된 환자의 병력과 증상 

변화를 면밀히 경과관찰하는 것이 필수적이며, 증상의 진행 

혹은 악화가 관찰된다면 3개월 이내의 짧은 간격일지라도 

MRI 재검사 및 악성 원인을 배제하기 위한 검사(종양표지자

검사, 양성자단층촬영, 내시경, 뇌척수액검사 등)를 고려해야

한다.15) 

암의 뇌전이가 진단되었을 때 단일병변이고 환자의 전신상

태가 양호하다면, 일차적으로 수술적 절제나 정위적 방사선 

조사법(stereotactic radiosurgery), 드물게는 항암화학요법

(chemotherapy)도 고려해볼 수 있다. 수막암종증으로 인한 

경우에는 방사선치료나 수막공간 내 항암화학요법(intrathe-

cal chemotherapy) 등도 고려해볼 수 있으나, 병변의 위치와 

범위, 환자의 전신상태 및 원발암의 병기, 동반된 다른 원격전

이 유무 등에 따라 치료의 선택은 크게 달라질 수 있다.15)

본 증례의 환자는 MRI상 가장 먼저 NF2를 의심하였으나, 

가족력은 특이사항이 없었으며, 기존에 난소암을 진단받은 

병력이 있고 7, 8번 뇌신경 기능저하가 급격히 진행했다는 점

에서 NF2를 배제하게 되었다. 또한 MRI상 다발성 대뇌 병

변이 존재하였으며, 두꺼운 선형 조영 증강 및 결절성 병변의 

소견을 확인할 수 있었으므로 전이성 종양에 더 적합한 진단

으로 판단하였다.5) 따라서 본 증례는 원발암의 악성 세포가 

연수부를 통해 전이되면서 복합적인 신경학적 임상양상을 

나타내는 수막암종증(leptomeningeal carcinomatosis)이며, 

난소암에서 이러한 수막 암종증이 발생한 경우는 매우 드물

게 보고된 바 있다.13) 본 증례는 뇌척수액 세포 병리 검사 혹

은 조직검사를 통해 확진을 하지 못하였다는 한계가 있으나, 

대부분 수막암종증에 의한 내이도 전이 병변 발견 당시 이미 

악성 종양의 말기 상태로 환자의 협조가 어려웠다. 

내이도/소뇌교각부의 악성종양으로 인한 난청에서는 빠른 

진행성이라는 특징 외에는 매우 다양한 형태의 청력도를 보

인다.10) 이는 악성종양이 다발성으로 발생할 수 있을 뿐 아니

라 청신경 및 내이에 여러 기전을 통해 영향을 미칠 수 있기 

때문인데, Suzuki 등14)은 위암 환자의 연구에서 난청의 발생

기전을 1) 청신경에 손상을 주는 내이도 전이 2) 코르티 기관

에 손상을 주는 내이 출혈의 2가지로 제시하였다. NF2에 의

한 난청은 중간 및 고음역대 청력저하가 저음역대 청력저하

보다 흔히 발생하는 경향을 보이고, 이는 청신경초종의 중간 

및 고음역대 부위가 일시적인 혈류에 변화를 유발하는 것으

로 추론된다.1) 본 증례에서 환자는 순음청력검사상 처음에는 

모든 주파수에서 양측 경도에서 중등도의 감각신경성난청이 

1주내 모든 주파수에서 악화되어 전농이 되는 형태를 보였으

므로, 본 증례의 난청은 청신경으로의 직접적인 침범으로 추

정할 수 있다. 청력뿐 아니라 어지럼 및 안면마비 또한 급격히 

진행하였기에 이는 난소암의 뇌전이를 의심해야 하며, NF2와 

뚜렷한 임상적 차이를 보인다.

결론적으로 양측성 내이도 종양이 확인될 경우 드물지만 

전이성 병변의 가능성을 고려해야 하며, 특히 기존의 악성종

양의 과거력이 있으면서 새로이 발생한 7, 8번 뇌신경 기능저

하가 빠르게 진행되는 경우에는 반드시 의심해야 할 것이다.
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