
PNET는 신경능선(neural crest)에서 기원한 구형의 소세포

(small round cell) 형태를지닌일련의종양군을일컫는다 (1).

중추 신경계와 말초 신경계 모두에서 발생할 수 있는데, 뇌, 척

수, 교감 신경계이외의부위에발생한 PNET를 말초형이라한

다. 이중 말초형은 다양한 부위에 발생할 수 있고, 고환, 난소,

자궁이나 신장과 같은 비뇨생식기에서도 발생할 수 있다. 저자

들은 병리조직학적으로 확진된 신장의 PNET 1예를 경험하였

기에 문헌 고찰과 함께 방사선학적인 소견을 보고하고자 한다.

증례 보고

55세 여자 환자가 2개월 동안의 우측 옆구리 통증과 육안적

인 혈뇨를 주소로 내원하였다. 복부 초음파 검사에서, 고형 성

분과 낭성 성분이 혼재된 약 4 cm 크기의 병변이 (Fig. 1A)

우측 신장에서 관찰되었다. 비종양성 병발낭종(complicated

cyst) 또는 낭성 신세포암의 가능성을 생각하여 CT를 시행하

였다. 조영전 CT에서 비교적 경계가 좋은 저음영의 종괴로 내

부에고음영의부분을포함하고있어출혈을동반한것으로생

각하였다 (Fig. 1B). 조영후 CT에서 종괴의 내부나 벽이 조영

증강되지않아서출혈성신낭종으로생각하였다 (Fig. 1C). MR

T1- (Fig. 1D) 및 T2-강조영상 (Fig. 1E)에서 출혈에 의한

것으로 생각되는 불균일한 고신호강도의 종괴로 관찰되었고,

내부에 몇 개의 저신호강도의 격막이 관찰되었다. CT와 마찬

가지로 조영증강은 뚜렷하지 않았다 (Fig. 1F). 출혈성 신낭종

을 가장 먼저 생각하였으나 낭성 신세포암의 가능성을 배제할

수 없었고, 혈뇨등 증상이 동반되어 있어 근치적인 치료를 위

해 우측 신장절제술을 시행하였다. 절제된 조직의 육안적 소견

상, 종괴는 3.7×3.2 cm 크기로, 출혈성 유체를 포함하고 있는

다양한 크기의 낭으로 구성되어 있고 심한 출혈성 변성을 보

였다 (Fig. 1E). 면역조직화학적 염색에서 vimentin, CD99에

양성 반응을 보여 PNET로 확진되었다.

고 찰

말초형 PNET는 1970년 후반부터 체계가 정립된 비교적 드

문 종양으로, 원시성 신경외배엽에서 기원하는 종양으로 알려

져 있다. 이전에는 말초 신경상피종, 말초 신경아세포종, 말초

속질상피종 등으로 알려졌다 (1). 말초형 PNET는 모든 연령

에서 발생하지만 학동기와 젊은 성인에서 주로 발생한다고 알

려져 있다 (2). 말초형 PNET는 흉벽이나 척추 주변부에 주로

발생하고, 드물지만 근골격계, 비뇨생식기계 등에서도 발생한

다고 한다 (1-3). 비뇨생식기계를 침범한 경우는 드물며, 주

로 자궁, 난소, 고환 등에서 발생하고 신장에 발생한 경우는 매

우 드물다 (1, 4, 5).

말초형 PNET의 조직학적 특성과 관련시킬때 난소 또는 고

환에 발생한 PNET는 다양한 분화가 가능한 생식 세포나 성

숙기형종내 신경외배엽의 악성 변환으로 인해 생긴다고 한다

(1, 4). 그러나 자궁이나 신장과 같은 말초부에서 생긴 PNET

의 발생에관한합당한설명은아직까지는연구과제로남아있

다. 말초형 PNET는 매우 침습적이고, 근치적 절제술을 시행

하고 난 후에도 국소적으로 재발하거나, 인근 림프절, 폐, 간,

뼈, 골수 등으로 조기 전이되는 경우가 많다고 하며 (2) 다양
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신장에 발생한 원시 신경 외배엽종: 1예 보고1

김시형·조재호·장재천·박복환

중추 신경계 이외의 장소에 발생한 원시신경외배엽종양(primitive neuroectodermal tumor;

PNET)은 비교적 드문 질환으로 비뇨기계를 침범한 경우는 더욱 드물다. 55세 여자가 2개월

간의 육안적 혈뇨와 우측 옆구리 통증을 주소로 내원하였다. 조영전 CT에서 경계가 좋은 저음

영의 종괴가 우측 신장에서 관찰되었고, 내부에 출혈을 시사하는 고음영의 부분이 있었다. 조

영후 CT에서 뚜렷한 조영증강은 관찰되지 않았다. MR T1-과 T2-강조영상에서 출혈을 시사

하는 불균일한 고신호강도를 가지는 다방성 낭성 종괴로 관찰되었고, 조영증강되는 부분은 역

시 보이지 않았다. 저자들은 병리학적으로 확진된 신장에서 발생한 PNET 1예를 경험하였기에

그 방사선학적인 소견을 보고하고자 한다.

1영남대학교 의과대학 진단방사선과학교실
이 논문은 2002년 1월 14일 접수하여 2002년 4월 15일에 채택되었음.



한 치료에도 잘 반응을 하지 않아서 예후는 좋지 않다. 

조직학적인진단을위해서 neuron-specific enolase (NSE),

S-100 protein, vimentin과 같은 면역세포학적 염색이 이용되

나 질병 특유의 염색 양상은 아니라고 한다. 그리고 어떤 경우

의 PNET는 진단이 매우 어려워서 다른 구형의 소세포암을 제

외함으로써 최종 진단을 얻을 수 있다 (1).

방사선학적 소견으로는 조영전 CT에서 낭성 변화 혹은 괴

사로 인해 저음영으로 나타나고, 출혈에 의한 고음영의 부분도

일부 보인다. 조영후 CT에서 종괴 내부에 불규칙한 결절 형태

로 조영 증강을 보이거나 조영증강되는 중격을 볼 수 있다. 석

회화는 신세포암에서는 약 30%에서 관찰되지만 PNET에서는

보이지 않는다 (6). MR T1-강조영상에서는 엽상 구조를 가

진 저신호강도의 고형성 종괴로 보이며, T2-강조영상에서는

불균일한 신호강도를 보이며 내부가 불규칙한 중격에 의해서

나누어진다고 한다. 조영후 MR에서 중격이 조영증강될 수 있

다 (7). 저자들의 경우 출혈이 있었던 점은 이 전 보고와 일치

하였지만, 조영증강을 보이는 결절 혹은 중격은 없었다. 이는

조직 소견에서도 기술한 바와 같이 심한 출혈성 변성을 동반

하고 있어 조영증강 여부를 판단하기가 매우 어려웠던 것으로

생각되며, CT와 MR을 후향적으로 분석해도 조영증강을 발견

할 수 없었다.

감별 진단에는 단방성 혹은 다방성의 출혈을 동반한 비종양

성 병발 낭종이나, 낭성 신세포암이 포함되어야 하며, 학동기

와 젊은 성인에서 발생한 경우에는 구형의 소세포 형태를 지

닌 종양군에 속하는 Ewing씨 육종, 원시 횡문근육종, 신장아

세포종, 림프종 등과도 감별하여야 한다.

출혈이나괴사를동반한신장의낭성병변에중격이있는경

우, 양성과 악성의 구분은 쉽지 않다. 양성과 악성을 명확하게

하기는 어려우나 벽두께가 3 mm 이상이고, 내벽이 평활하지

않고불규칙하거나결절성이든지, 격막이나석회화가 2-3 mm
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Fig. 1. A. Transabdominal sonography shows a cystic mass with hetero-
geneous internal echo in the right kidney.
B. Unenhanced CT scan reveals a heterogeneous low density mass le-
sion with high dense areas consistent with hemorrhage (arrows) in the
right kidney.
C. Contrast enhancement is not seen on post-enhanced scan.
D-F. Axial T1-(D) and T2-weighted (E) MR images show a heterogeneous
mass with high signal areas representing hemorrhage and low signal in-
tensity septa in the right kidney. Contrast enhancement is not remark-
able. (F)
G. Gross specimen shows variable sized cystic spaces (arrows) mainly
composed of hemorrhagic fluid. 



이상으로두껍고광범위하고불규칙하고결절성이거나, 조영증

강시 고형 성분이 10-20 hounsfield unit 이상 조영증강되는

경우를 대개 악성으로 간주한다 (8). 이러한 소견을 바탕으로

신장의 낭성 병변이 추적검사로만 관찰하여도 무방한 양성 질

환인지, 수술로 절제되어야 하는 악성 종양인지, 향후 다른 평

가와 수술 가능성도 고려해야 하는 불확정 종괴인지를 잘 구

분하게 된다. 그러나 단순 낭종을 제외한 출혈, 감염 등을 동

반한 비종양성 병발 낭종과 악성 낭성 종양의 방사선학적 소

견은 서로 중복되는 경우가 있고, 수술후에 병리학적 검사로서

만 그 궁극적인 감별이 가능해질 때가 적지 않다 (9, 10).

결론적으로 저자들이 경험한 증례와 같이 신장에서 발생한

종양으로, CT와 MR에서 내부에 낭성변화, 괴사성 변화 및 출

혈성 변화를 보이고, 석회화가 없는 경우, 드물지만 PNET의

가능성도 생각해 보아야겠다.
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Primitive Neuroectodermal Tumor of the Kidney: A Case Report1
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Primitive neuroectodermal tumor (PNET) is relatively uncommon, arising outside the central nervous sys-
tem. Very rarely, it occurs within the urinary system.

A 55-year-old woman presented with gross hematuria and right flank pain which had begun two months
earlier. A well-marginated, low-density mass containing high-density portions representing hemorrhage was
seen in the right kidney at pre-enhanced CT; contrast enhancement was not prominent. At both T1- and T2-
weighted MR imaging, a multilocular cystic mass with high signal intensity portions representing hemorrhage
was observed. Contrast enhancement was absent.

We report the radiologic findings in this case of renal PNET. 
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