
Korean J Gastroenterol Vol. 72 No. 3, 150-154
https://doi.org/10.4166/kjg.2018.72.3.150
pISSN 1598-9992  eISSN 2233-6869

CASE REPORT  

Korean J Gastroenterol, Vol. 72 No. 3, September 2018
www.kjg.or.kr

원발성 간 신경초종

최윤이, 김윤섭, 김주현, 이성희, 신승각, 김연수, 최덕주, 최승준1, 정동해2, 권오상

가천대 길병원 내과, 영상의학과1, 병리과2

Primary Hepatic Schwannoma
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Dong Hae Chung2 and Oh Sang Kwon
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A primary benign schwannoma of the liver is extremely rare. Only 30 cases have been reported in the medical literature worldwide, 
and only one case has been reported in Korea previously. A 56-year-old man was admitted to Gil Medical Center with incidental findings 
of a hepatic mass by abdominal computed tomography. The computed tomography and magnetic resonance image revealed a 3×2
cm-sized solid mass in the left lobe of the liver. Histological examination confirmed the diagnosis of a benign schwannoma, proven 
by positive immunoreaction with the neurogenic marker S-100 protein and a negative response to CD34, CD117, and smooth muscle 
actin. We report a primary benign schwannoma of the liver and review the literature. (Korean J Gastroenterol 2018;72:150-154)
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서    론

신경초종(schwannoma or neurilemmoma)은 신경 세포

의 피막을 형성하는 방추형 세포에서 기원하는 종양이며, 성

장 속도가 느린 종양으로 대부분 양성이다.
1-3

 신체의 어느 부

위에서도 발생이 가능하나 주로 사지, 체간의 말초 신경, 척수 

그리고 중추 신경계에서 발생한다.
4
 소화관이나 후복막강에서

도 드물게 발생할 수 있는 것으로 알려져 있으며,
5-7

 소화관에

서 발생한 신경초종은 소화관 전체 종양의 2-6%를 차지하

고,
3,8,9

 위, 대장 순으로 호발하는 것으로 알려져 있다.
9
 그러나 

신경 섬유종증과 연관되지 않은 간실질에서 발생하는 신경초

종은 매우 드물어서 전 세계적으로 현재까지 29예의 증례 보

고가 있다.
1,2,4-8,10-17

 국내에서는 2008년도에 다중격 낭종 형

태로 간실질에서 발생된 1예의 보고가 있다. 본 증례는 단일 

결절 형태로 발현되어 간실질 종양과 감별이 필요한 간실질에

서 발생한 신경초종 1예를 경험하였기에 보고하는 바이다.

증    례

68세 남자 환자가 직장 용종 절제술을 받았고 조직 검사 

결과 고분화 이형성이 확인되어 시행한 복부 전산화단층촬영

에서 3×2 cm의 간 종괴가 우연히 발견되어 정밀 검사를 위하

여 전원되었다. 평소 고혈압으로 약물 복용 중이었으며 간염

이나 다른 간질환을 진단받은 병력은 없었다. 환자의 사회력

이나 가족력에서 특이사항은 없었다.

입원 당시 활력 징후는 혈압 120/70 mmHg, 맥박수 78회/분, 

호흡수 12회/분, 체온 37.0℃였다. 전신상태 양호하였고 의식

도 명료하였으며 결막과 공막 모두 정상이었다. 흉부 진찰에
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Fig. 1. Abdominal ultrasonography (US). US revealed an about
3 cm-sized, low echoic mass with homogeneous pattern in the left
lobe of the liver.

Fig. 2. Dynamic abdominal computed tomography (CT). (A) Arterial phase (arrow), (B) portal phase (arrow), (C) venous phase: CT
showed a well-defined, rounded (arrow), low-attenuating mass with homogeneous attenuation in the left lobe of the liver.

서 호흡음 깨끗하였고 심장박동도 규칙적으로 잡음은 없었다. 

복부 진찰에서 팽만감을 보이지 않았고 장음도 잘 청진되었으

며 압통이나 반발 압통도 없었다. 간 종대나 비장 종대도 없었

고 복부 전반에서 만져지는 종괴는 없었다. 경부나 액와 등 

전신에서 촉지되는 림프절 종대 소견은 없었고 피부에서도 이

상 병변은 관찰되지 않았다. 일반혈액 검사는 혈색소 15.2 

g/dL, 백혈구 6,060/mm
3
, 혈소판 259,000/mm

3였다. 혈액화

학 검사에서 총 단백 7.0 g/dL, 알부민 4.3 g/dL, 총 빌리루빈 

0.4 mg/dL, ALP 67 U/L, AST 21 U/L, ALT 21 U/L, BUN 

23.8 mg/dL, creatinine 1.0 mg/dL였다. 종양 표지자는 

AFP 2.70 ng/mL로 정상 범위였고, 혈청 바이러스 검사에서 

HBsAg (-), anti-HBs (+), anti-HCV (-)였다.

복부 초음파 영상에서 간좌엽에 경계가 분명한 저에코 소

견을 보이는 약 3.0 cm의 종괴가 관찰되었다(Fig. 1). 복부 

전산화단층촬영에서 간좌엽에 장경 3.5 cm의 조영증강이 잘 

되지 않는 종괴가 있었고 종괴 근처에 커진 림프절이나 다른 

이상 소견은 관찰되지 않았다(Fig. 2). 복부 자기공명영상에서

는 동맥기 및 문맥기에 거의 조영증강이 되지 않으며, 지연기

에 저신호 강도로 나타나는 3.5 cm의 종괴로 확인되었다(Fig. 

3). 간담도 시기 및 확산 강조 영상에서는 저신호 강도로 나타

났다. 초음파 유도하 조직 검사를 시행하였고 추가로 시행한 

면역조직화학 검사에서 S-100 단백 양성이었고 actin, CD34, 

desmin 모두 음성으로 확인되었으며, 세포 조직의 상피화

(epithelioid feature) 양상이 없고 유사핵분열이 거의 확인되

지 않아 양성 신경초종으로 진단할 수 있었다(Fig. 4). 환자는 

증상을 동반하지 않는 5 cm 이하의 종괴이고 조직학적 검사

에서 악성의 증거가 없어 수술은 시행하지 않고 추적 관찰 

중이며, 3개월 및 9개월 후 복부 초음파 검사를 시행하였고 

크기 변화는 없었다.

고    찰

신경초종은 1910년 Verocay에 의하여 처음으로 보고된 이

래,
16

 neurilemmoma, neurinoma, neuroma, perineural fi-

broblastoma와 encapsulated nerve sheath tumor 등의 다

양한 이름으로 불리어 왔으며,
7,18

 종양에 관한 American 

Joint Committee on Cancer staging system (8th edition)

의 분류에 의하면 연부 조직 종양에 속해 있다.
6,8,14

 신경초종

은 말초신경의 신경초를 구성하는 슈반세포(Schwann cell)에

서 기원하는 종양으로 천천히 성장하며 대부분 잘 싸여진 피

막에 둘러싸여 있고 악성으로의 변화는 극히 드물다.
3,4,19,20

 어

느 연령에서나 발생 가능하나 주로 30-60대 사이에서 주로 

발생하며 남성보다 여성에서 좀 더 흔한 것으로 알려져 있

다.
2,3,14

 대부분 단일성으로 발생하며 진단시 크기는 보통 

5 cm 이하이고, 그보다 크기가 큰 경우 가성 낭종, 출혈이나 

석회화 등 이차적 변성으로 진행하는 경향을 보인다.
8,9

 임상 

AA BB CC
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Fig. 3. Liver magnetic resonance imaging. (A) T1-WI. A 35 mm suspicious enhancing lesion (white arrow) in the left liver: a mass that is mildly
hypointense or isointense on non-contrasted T1-WI. (B) T2-WI. Lesion (white arrow) was heterogeneously hyperintense. (C) Hepatobiliary 
phase. Gadoxetic-acid enhanced heaptobiliary phase images show hypointense lesion (white arrow). WI, weighted image.

Fig. 4. Histologic examination. (A) The sections show a moderately
cellular schwannoma. Mitoses are inconspicuous (H&E, ×200). (B)
The tumor is composed of bundles of compact spindle cells that are
immunoreactive to S-100 protein, brown particles (immunohistochemical
stain, ×200).

증상은 종괴가 발생하는 위치나 크기에 따라 다양하며 대부분

은 무증상으로 검사 중 우연히 발견된다.
2,19

신경초종은 신체의 어느 부위에서든 발생이 가능하나 대부

분은 두부, 경부 그리고 사지의 굴곡 부위에서 발생하며 종격

동, 후복막강, 장간막 등에서도 매우 드물지만 발생이 보고되

고 있다.
4,9,14

 신경초종이 소화관에서 발생되는 비율은 매우 

적으며, 소화관 전체 종양의 2-6%를 차지하고 보통 위

(60-70%)나 대장(20-30%)에서 발생하고 그 밖에 십이지장, 

직장 등에서 발견될 수 있으며, 간실질에서 보고되는 것은 극

히 드물다.
10,11

 신경 섬유종증과 연관되지 않으며 간실질(간문

부 발생 종양 제외)에서 발생하는 신경초종은 1975년 Young
6

에 의하여 영국에서 처음으로 보고된 이래 2017년 8월 현재

까지 전 세계적으로 29예가 보고되고 있으며, 국내에서는 

2008년도에 다중격 낭종 형태로 간실질에서 발생된 1예의 보

고가 있다. 본 증례는 단일 결절 형태로 발현되어 간실질 종양

과 감별이 필요한 간실질에서 발생한 신경초종 1예를 경험하

였기에 이에 보고하는 바이다.
1,8,9,11,14,15

현재까지 국내외에 발표된 30예의 증례 보고를 바탕으로 

신경 섬유종증과 연관되지 않으며 간실질에서 발생한 신경초

종에 대한 특징을 Table 1에 요약하였다. 평균 진단시의 연령

은 50세였으며, 남성의 비율이 높았다(19명, 63.3%). 무증상

으로 발견된 경우는 9예(30%)에서 관찰되었고, 대부분 복부 

불편감, 복통에 의하여 진단된 경우(20예, 67%)가 많았다. 병

리학적인 검사 이전의 영상학적인 검사를 바탕으로 한 임상적 

진단에서 대부분은 간세포암(8예, 26.7%), 기질암(8예, 26.7%), 

기타 양성 간질환(5예, 16.7%) 등으로 오인되는 경우가 많았

으며, 신경초종으로 진단된 경우는 3예에 불과하였다. 간실질 

내의 신경초종의 평균적 크기는 12 cm 정도였으며 5 cm 미

만의 크기를 나타낸 증례는 2예에 불과하였다. 기타 신체 부

위에서 발견되는 신경초종의 평균적인 크기가 5 cm 내외로 

보고되고 있다는 점과는 차이가 있으며, 이는 간실질에서 발

견되는 신경초종의 경우 증상을 유발할 정도의 크기에서 비로

소 발견되기 때문으로 해석할 수 있다. 신경초종의 경우 보통 

단일성으로 관찰되는 것이 일반적이나 3예의 경우 다발성으

로 발견되었으며, 보통 양성 종양으로 알려져 있으나 악성의 

병리 소견을 보인 경우도 6예(20%)에서 보고되었다. 악성 신경

초종의 경우 병리 소견에서 세포 조직의 상피화(epithelioid 

feature) 양상이 나타나 양성 신경초종과는 차이를 보인다. 악

성 신경초종의 병리 소견의 경우 관찰 기간 동안 질병으로 

인한 전체 원인 사망은 6예(20%)에서 관찰되었고 모두 악성 

종양으로 밝혀진 경우에 해당하였다.

병태생리에 대하여는 자세히 알려진 바는 없으나, 최근의 

연구에 따르면 merlin 또는 schwannomin으로 알려진 유전

자의 결함이 유전적, 산발적 신경초종의 발생에 영향이 있

다.
20

 Merlin은 세포막 표면에서 수용체의 분포와 신호를 조

절하여 세포 골격을 유지하는 역할을 담당하며, 세포막 수용

체의 조절을 통하여 종양의 성장을 억제하고, 결핍되거나 불

활성화될 경우 슈반 세포의 종양을 유발한다고 알려져 있으나 

연구가 진행 중이다.
13

신경초종은 조직학적으로 신경 다발막에서 유래하는 피막

으로 둘러싸인 종괴이며, 과혈관성 종양에 속한다.
11

 간담도

AA BB CC
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Table 1. Summary of Clinicopathological Data from 30 Cases of 
Hepatic Schwannoma

Value
Mean follow up (months) 14.6±2.7
Age (years) 50.8±15.7
Male 19 (63.3)
Symptoms

Asymptomatic   9 (30.0)
Symptomatic 21 (70.0)

Anorexia, Nausea, Vomiting   0 (0)
Abdominal discomfort 20 (66.5)
Jaundice   1 (3.4)
Weight loss   0 (0)

Primary diagnosis
Schwannoma   3 (10.0)
Malignant liver tumor (adenoma, HCC)   8 (26.7)
Benign liver tumor (cyst, liver hydatid cyst, 

hematoma)
  5 (16.7)

Intrahepatic cholangiocarcinoma   4 (13.3)
Metastatic cancer   2 (6.7)
Mesenchymal tumor (GIST, myxoid liposarcoma, 

hepatosarcoma, spindle tumor)
  8 (26.7)

Tumor size (cm) 12.0±8.5
Single 27 (90)
Location

Right lobe 13 (43.3)
Left lobe 14 (46.7)
Both   3 (10.0)

Pathology
Benign 21 (70.0)
Malignant   9 (30.0)

Treatment
Surgery 25 (83.3)
TACE   2 (6.7)
Untreated   3 (10.0)

Outcome
Survival 24 (80.0)
Death   6 (20.0)

Values are presented as mean±standard deviation or n (%). 
HCC, hepatocelullar carcinoma; GIST, gastrointestinal stromal tumors; 
TACE, transcatheter arterial chemoembolization.

계의 신경은 간신경총에서 나오며 간의 신경초종은 간동맥과 

간엽 결합조직을 따라 주행하는 여러 교감 신경과 부교감 신

경에서 발생할 수 있다.
7
 광학 현미경에서 관찰시에 서로 다

른 형질인 Antoni A 구역과 Antoni B 구역으로 구분되어 

있다. Antoni A 구역은 방추형의 종양 세포가 규칙적인 단

을 형성하여 책상 배열을 하는 높은 밀도의 구역이며, 

Antoni B 구역은 다 형태 세포가 소성배열을 하며 단 형성

이나 책상배열은 볼 수 없는 느슨한 밀도의 구역을 말한

다.
10,14

 종종 출혈 혹은 괴사로 인하여 변성 및 낭성 변화를 

나타내기도 하고 비정상조직석회화(dystrophic calcifica-

tion), 황색종성 변성(xanthomatous degeneration) 역시 발

생할 수 있다.
9
 면역 염색에서는 신경외배엽으로부터 분화되

었음을 나타내는 표지자인 S-100 단백에 대하여 균일하고 

밀도 있게 염색되어 특징적이다.
10,14

 평활근종에서 양성을 나

타내는 actin이나 desmin에는 음성을 보이며 위장관 기질 

종양에서 양성을 보이는 CD34도 음성으로 보여 구별이 가능

하다.
8
 신경초종은 이러한 조직학적, 면역화학적 소견에 의하

여 진단이 되며 전자현미경적인 감별이 반드시 필요하지는 

않다.
12

신경초종은 영상의학적 검사에서 일반적으로 비교적 경계

가 명확한 원형이나 타원형의 종괴로 보이며 내부는 상대적으

로 비균질한 음영을 보인다.
16

 때로 낭성, 출혈성, 또는 석회성

으로 나타나기도 한다. 이 외에도 다양하게 나타날 수 있는데, 

병리학적으로 서로 다른 형질인 Antoni A 구역과 Antoni B 

구역의 분포 및 변성(degeneration)의 정도와 유형에 따라서 

결정된다.
2
 간 초음파에서 천천히 자라는 피막이 있는 종괴로 

구형으로 나타나며, 균일한 저에코와 후방 음영증강을 보이는 

혈관성이 높은 종양이다. 때로 점액성 물질이 고여 종괴 내에 

낭성 변화를 보이는 경우도 있고, 석회화가 포함되어 있는 경

우도 있다. 간 전산화단층촬영에서 조영증강 전 영상에서 낭

성 변화 혹은 지방 성분의 함유로 인하여 저밀도의 원형 종괴

로 나타나며, 조영증강 후 영상에서는 대체로 가장자리 부위

는 조영증강을 보여 환형으로 나타나며, 내부는 낭성 혹은 출

혈성 변화에 의한 불균질한 고밀도 혹은 동등한 밀도의 종괴

로 나타난다.
5,6

 이 증례에서는 저밀도의 원형 종괴로 관찰되

었고 조영증강을 보이지는 않았다. 자기공명영상에서 종양 조

직의 T1 이완시간과 T2 이완시간이 길기 때문에 T1 강조영

상에서 저신호 강도를 보이며, T2 강조영상에서는 불균질한 

높은 신호 강도 혹은 높고 낮은 신호 강도의 혼합 신호 강도를 

보이게 된다.
5
 종괴의 중앙 부위는 높은 세포 밀도의 Antoni 

A 구역으로 인하여 조영증강 양상을 보이며, 가장자리 부위

는 밀도가 낮은 Antoni B 구역으로 인하여 고강도 신호를 

보인다. 이 증례에서도 유사한 양상의 자기공명영상을 보였

다. 조영증강 초음파에서는 혈관기에는 주변에서 중심으로 조

영증강되는 양상을 보이며, 혈관 후기에는 낭성 영역의 조영

제 결손 현상, 결절성 부위에는 지연성 조영증강 양상을 보인

다.
5,8,13

일차 양성 간 신경초종의 치료는 림프절 절제를 동반하지 

않는 외과적 단순 절제술이며, 화학 요법이나 방사선 치료 등

의 추가적인 치료는 필요하지 않다.
14

 완전 절제가 이루어진 

경우 재발은 드물고 심지어 부분 절제술이 이루어져도 재발은 

드물다고 알려져 있다.
11,14

 악성으로의 변화가 거의 없고 전반

적인 예후는 양호한 편으로 절제를 하기 위한 해부학적 접근

이 어렵거나 증상이 없는 5 cm 이하의 종괴는 정기적인 검진

을 하며 경과 관찰을 하기도 한다.
7,10

 이 증례에서는 증상을 

동반하지 않는 5 cm 이하의 종괴이고 조직학적 검사에서 악

성의 증거가 없어 수술을 시행하지 않았다. 현재 추적 관찰 
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중이며 3개월 및 9개월 후 시행한 복부 초음파 검사에서 크기 

변화는 없었다. 원발성 악성 간 신경초종의 경우 아직 치료 

방법은 확립되어 있지 않아, 일반적 악성 신경초종의 치료를 

따른다.
2,7

 따라서 원발성 악성 간 신경초종에 대한 특이적인 

치료 및 예후 경과에 대하여는 더 많은 연구가 필요하다.
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