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원시성 신경외배엽성 종양 CT소견 

인제 대학 방사선과학교실 

김창수·은춤기 ·차성숙·한상석 ·정덕환 

- Abstract-

Primitive Neuroectodermal Tumor; CT findings 

Chang Soo Kim , M.D., Tchoong Kie Eun, M.D., Seong Sook Cha, M.D., 

Sang Suk Han, M.D. , Duck Hwan Chung, M.D., 

Department of Radiologκ Inje College, Paik Hospital, Pusan, Korea 

Primitive neuroectodermal tumor is a neoplasm of young individuals that occurs predominantly in the supraten­

torial compartmen t. Authors experienced three cases of primitive neuroectodermal tumor. On the brain CT 

scans, all three cases reveal the large, irreg비ar， hyperdense mass lesions with calcifications and cystic or necrotic 

a reas, and show dense heterogeneous contrast enhancement. 

I. 서 료응 
」

원시성 신경외배 C녕 성 종양은 주로 대놔( ce rebral he­

misphere)에 발생하는 희귀한 종양무로서 1-10) 조직학 

적으로 대부분 미분화된 원시성 세포들 (p rimitive ce-

115)로 구성되며 뇌척수액 (cerebrospinal fluid) 을 

따라 전이를 잘하는 악성종양。l 마 1 ，2 ， 6 ， 7 ，안 뇌전산화단 

층촬영소견상 경계가 뚜렷하고 불규칙하며，크기가 큰 동 

질성 ( isodense) 혹은 고음영 (hyperdense)의 종괴를 

냐타낸다. 종괴내 낭포 (cyst ). 괴사( necrosis ) 및 석 

회화 (calcification) 둥이 동반되며， 조영제 주업후 강 

한 불균등한 (dense heterogeneous) 조영 증강이 특정 

적 소견이다1 ，2 ， 3 ， 6: 진단시부터 생종기간이 7-24 개월 

정도로 매우 짧아 예후가 좋지 않은 종양이 마1-3， 5-9). 

저자들은 최근 인제대학부속 부산백명원에 내원하여 수 

술 및 영리조칙학적으로 확진된 원시성 신경외배영생 종 

양 3예 를 운헌고찰과 함께 보고하는 바이마. 

n. 증 려l 

증례 l 

환자 : 이0호. 3 월세， 남자 
병 력 : 약 l 주일동안 후두부 두통 (occipital heada­

che ). 구토， 시 력 장애 및 양안의 내 측전위 (medial de­

viation) 등을 주소로 내원하였다. 

이학적 소견 : 양얀의 외측운동제 한과 우측안저 검사상 

유누부종 (pap i1 ledema ) 소견을 보였다. 

병리검사소견 : 혈액검사상 업파쿠 (Iymphocyte )가 

66%정도로 증가되어 있었고， 뇌척수액천자소견은 초기 

압력이 300mm Hg로 상당히 증가되어 있었다. 

방사선학적 소견 : 단순두개골 촬영상 두개골 봉합선 

(skull suture)의 분리가 보여 뇌 앙 ( intracranial 

이 논문은 1987 년 1 월 1 6 일에 접수하여 1987 년 2 pressure) 증가 정후를 보였고，뇌천산화단층촬영상 우 

월 27 일에’ 채택되었응. 측 둔정부 ( parietal region)에 낭표 및 석회화가 동 
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A 

C 

반된 난원형의 경제가 뚜렷한 약간 고음영의 종피을 볼 

수 있었다. 좌측3호 경한 정중선교차 (midline cro­

ss) 및 종피주위 부종을 보였으며， 조영제 주입후 강 

한 불균등한 조영증강。1 판찰되었다 (Fig. l -A . B)_ 

수술소견 :주위 뇌조직과 경겨l 가 투렷하며 ，검붉고 자 

주빛을 띄는 고혈곡냉 (hypervascular) 종괴가 대뇌파 

질 (cerebral cortex) 부위에 관찰되어 , 종괴의 부분섣 

제술을 시행하였다. 

병리학적 소견 :육안적으로 종괴는 연분홍 및 황회색 

을 띄고 있었으며， 조직학적무로 과염색성 핵( hyp erc­

hromatic nuclei)과 소량의 세포질 (cytoplasm ) 을 

갖는 둥끌고 작은원시성 세포들이 괴사성 t청소와 함께 

미만성으로 침윤되어 있었다. 또한 때모양 (cord- /i ke) 

혹은 폐포상 (alveolar) 배열을 한 원시성 세포들 사이 

에 교원섬유 (c이lagen fiber)들도 보였다(Fig. 1-

C). 

증례 2 

Fig. 1. A. On the precontrast scan , the oval shaped 
slight hyperdense tumor mass with cystic 
components and calcifications , and mild 
midline shifting to left side with minimal 
cerebral edema are noted in right 
posterior parietal region 

B. On the postcontrast scan , the dense 
heterogeneous enhancement of tumor 
mass is noted 

C. Microscopic findings: Collagen fibers are 
interposed between cord-like or alveolar 
arrangement of small primitive cells 
(xl00, H-E stain) 

환자 김O쥔 1끊 세， 납자 

B 

병력 .약 1개월 동안의 자극감수성 (irr it ab ility).무기 

력 ( lethargy ) 및 구토를 주소로 내원하였다. 

이학적 소견 : 양안의 유두부종， 좌측 안구의 외측 운 

동장애 및 우상지 약화 둥이 관찰되었다. 

병리검사소견 :뇌척수액 천자 소견상 혈당 (blood su­

gar) 이 98mg%로 약간 증가되어 있었고， 적혈우 및 

백혈구도 마수 발견되었다. 

방시선학적 소견 : 단순두개 골촬영 상 두개골 봉합선의 

분리로 놔압증가의 소견。 l 보였으며， 놔전산화단층촬영 

상 좌측 투정부에 크고 경계가 분맹한 냥성종괴와 약간 

고음영의 종괴 및 석회화 부우|가 함께 판찰되었고， 이 

종괴로 인한 우측으로의 중심 선 교차와 측부놔실 ( lat­

eral ventr i c le) 확정 등의 소견을 보였다. 조영제 주 

입후 강한 불균등한 조영증강을 나타내었다 (Fig.2 -A ， 

B ). 

수술소견 :천자침 (puncture needle)으로 종양을 천 

자하여 황색의 투영한 액체를 약 60 cc 뽑은 후， 흰색 
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A 

C 

의 악성동공벽 (membranou s cav ity wall)-을 뇌실질과 

분리하였무며， 놔실질과 경제가 뚜렷한 호|백색을 띄는 

종피의 부분절제를 시행하였다. 

병리학적 소견 . 육얀적으로 종괴는 연분흥 및 황잭을 

되고 있었으며， 절펀상 여러 군데의 출혈파 괴사부위 를 

보였다. 조직학적으로， 풍부한 신경교섬유 (gli a l fi be­

rs)와 함께 작은 원시성 세포플과핍지 신경교세포 (0 1-

ígo d endrogl í a l ce II s )의 침윤 및 세표들의 작은 꽃 

송이 (rosette s)모양 둥이 판찰되었마 (Fig.2-C) _ 

증 례 3 

환자 윤0만， 9 세， 여자 

병력 . 약 1 개월동안 구로와 두흥을 주소로 내원하였 

다. 

이학적 소견 : 안저검시장 유두부종을 냐타낸 것 외에 

는 특。 |소견이 없 었다. 

방사선학적 소견 : 단순투개 골촬영 상 다수의 불규칙한 

석회화가 우측 천두엽 (f ronta l lobe) 부위에 보였으 

며， 우측 뇌혈판조영술상 우측 전대뇌동액 (right ante-

On the precontrast scan , the large cyst ic 
tUlllor mass with sl ight hyperdense sol id 
components and calcifications , and Ill ild 
Ill idline shifting to right sicle are noted in 
left parieta l region 

B. One the postc(lI1 trast scan, the dense 
heterogeneous enhancement of tumor 
Illass IS seen 

C. Microscopic finclings: Oligoclenclroglial 
cells ancl small primitive cells are in­
filt ratecl around bloocl vessels. (xl00. H-E 
stain) 

B 

rior cerebral a rt e ry)의 좌측 원형전위 (round shi­

ft i ng ) 소견을 보였으냐 종양혈관(neovascu l arity)은 

보이지 않았다. 뇌전산화단층촬영상 우측 선두。납 부위에 

크고 경계가 분벙한 낭성부위 및 석회화된 종괴가 판찰 

되었으며 ， 이 종괴로 인한 좌측으로의 중심선교차가 보 

였다. 조영제 주업후에는 강한 불균등한 조영증강을 냐 

타내 었다 (Fig . 3-A, B). 

수술소견 :뇌실천자침으호 약 70 cc 의 투명한 액체를 

뽑은 후 석회화된 종피를 거의 대 부분 제거하였다. 

병리조직학적 소견 ; 조직학적으로는 부분적으로 세포 

들의 작은 꽃송이모양 형성， 석회화 및 괴사 등과 함께 

작은 원시성 세포들과 핍지신경교세표들의 침윤이 관찰 

되었다 (Fig.3-C) . 

이상 3 증례의 선산화단층촬영소견을 요약하연 Table 

1 과 같다. 

m. 고 찰 

신경계통은 소。}에서 종양 발생의 흔한 부위 。l 며，소 
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A 

Fig. 3. A. On the precontrast scan , the large ir 
regular tumor mass with multiple variable­
sized calcifications, cystic densities ànd 
moderate cerebral edema are noted in 
right frontal region , with mild midl ine 
shifting to left side. 

B. On the postcontrast scan, the dense 
heterogeneous enhancement of tumor 
mass is noted. 

C. Microscopic findings: Small primitive 
cells and oligodendroglial cells are in­
fi!t rated showing occasional ependymal 
rosettes and calcifiecl foci . (x 100 , H-E 
stain) 

B 

Table 1. Summary of Three Cases 

Brain CT find ings 
Age (year)/ 

Angiography 
Sex location density calcification 

cyst or 
edema en hancement 

3 
parietal s!ightly hyperdense 312 male + 

7 
parieta! hyperdense l12 male + 

9 female frontal slightly hyperdense + 

아 뇌종양 중 천막상부 종양(suprat e n toria ! tumor) 

이 약 20%을 차지하며 이중 일부가 원시성 신경외 배 

엽성 종양이다3 ， 7 ) 신경외애엽은 혈판， 소교세포 ( mic­

rogli a) 를 제외한 중추신경계 (cen tral nervous sy 

s tem) 조직의 전체물질 (total substance) 이 다씬 

necrOS1S 

+ + dense not clone 

+ + clense not clone 

+ + clense avascular 

1973 년 Hart 등8)이 처음 이 종양을 원시성 신경외 

배 C넙성 종양으로 기술하였으냐，그 전에는 대뇌신경아세 

포종 (cerebra l neurob!astoma), 대 뇌 수아세포종 (ce­

rebral m edu lloblastoma ) , 미 분화교세포종 (und iffe­

renti at ed g liom a ) , 소세포종양 (sm a! l ce ll tum-
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or ), 미분류신경교종 (unclassified g lioma) 등으로 

알려져 왔다1- 3.6 ，η 원시성 신경외배엽성 종양의 그 다 

양한 신경교성 및 신경세포성 ( neuronal) 분화의 견해 

에서 보면 대뇌신경아세포종이란 용어는너무제한된 기 

술이다2) 0] 종Oo\;.은 약 3개월에서 17세사이의 유소아 

및 소년기에 주로 말생 하며 1-8,10) 남자에 다소 호말하 

는 경향이 있마 1 ) 저자들의 경우에도 10 세이하위 소아 

에서 딸생하였 다. 원인으로서는 유전적 요인， 화학적 인 

자 virus 둥이 생각되고 있다씬 비교적 짧은 기간의 선 

행증상을 가지며， 두통， 쿠토， 유둔부종등의 뇌 압상승징 

후가 냐타냐고 자극강수정 , 발작 ( seizure), 운동실조증 

(ataxi a), 수두증 (hydrocephalus) 등의 증상이 내타 

날 수 있다1 ， 2 ， 5 ，씬 발생부위는 보통 대뇌반우에 발생하 

며， 특히 전두엽 및 측투엽에 호발하고 표재성 (superf­

icial)으로 위치한다. 때로 제 3 뇌살 (third ventric-

le), 송과체 (p ineal glan d), 안상부(suprasellar area), 

뇌량체 (corpus ca ll osum), 시상부 (thalamus)， 척수 

(spinal cord) 등에도 발생할 수 있다 1 ， 3-6 ， 8 ，인 저자 

들의 경우， 2 예는 두정엽 ， 1 예는 전두엽에 발생하였고， 

3 예 모두 표채성으로 위치하였다. 

방사선학적 소견￡로는 단순둔개골촬영 상 두개골봉합 

선분리 등의 뇌앙상승소견과석회화둥이 판찰될 수있다. 

뇌전산화단층촬영소견은 평균최내직경 약 6.5 cm의 큰 

종괴를 보이며， 종양의 경계는 불규칙하냐 엽성 ( lobul­

ated)으로 분명하다. 종괴는 놔조직파 동질성 혹은 고 

읍영을 냐타내며， 석회화가 약 71 %, 낭포 혹은 괴사가 

약 65%에서 동반될 수 있다. 종양의 크기에 비해 종 

괴주위 뇌부종은 투렷하지 않으며， 종괴의 정중선 교차， 

종괴효과(mass e ff ec t)로 인한 뇌살왜곡 ( distorsion 

of ventricle) 및 수두증 (hyd roceph al us) 등이 야 

기될 수 있다. 조영제 주업후에는대부분에서 종괴의 강 

한 불균등한 조영증강을 냐타낸마1 -3 ,6) 뇌혈판 조영숭 

소견응 무혈관성 (avascular)에서 혈곡냉 (vascular) 

에 。 l 르기까지 비특이적이다 1 ， 6) 저자들의 경우 단순두 

개골촬영상 2예에서 우개골봉합선분리로 뇌앙상승소견 

을 보였고， 1 예에 서 마수의 석회화를 냐타내었다. 노l천 

산화단층촬영숭상 비교적 큰 크기의，주위뇌조직과 경계 

가 뚜렷한 고음영의 종괴가 대뇌파섣 부위에 보였￡며 ， 

낭포 혹은 괴사부위， 석회화둥이 선예에서 판찰되 었다. 

또한 주위뇌 부종은 현저하지 않았고， 종괴효과 및 강한 

불균등한 조영 증강을 보여 다븐 보고자들의 경우와 일 

치된 소견을 보였다. 1 예에서 뇌혈판조영술을 시행하 

여 우혈관성의 종괴효과를 볼 수 있었다. 

이 종양의 육안적 특징은 종양의 평균최대직경이 6.5 

cm 정도의 큰 크기이으로 중앙선을 넘어 성장할 수 있 

으며， 보통 주위뇌조직과 뚜렷한 경계 및 불규칙한 엽 

성 경계를 이루냐， 주위 뇌조직으로 종양의 침융도 가능 

하다. 또한， 종피내에 부분적으로 낭포， 괴사， 석회화부 

위등도 관찰할 수 있다1 ， 3 ， 5 ， 8 ， 1 0>. 저자들의 경우에도 육 

안적 소견에서 주위뇌조직과 뚜렷한 낭포 및 석회화가 

동반된 종괴가 보여 다른 저자들의 경우와 일치하였다 .• 

조직학적 소견으로서는 높은 세포충실성 (hi gh cellul­

arity)을 보이며， 원시성 신경판 (p rimitive neural 

tube)의 배아세포 (g ermi nal cell) 혹은 기질세포 

(matrix cell)와 비슷한 세포을 관찰할 수 있다. 이 

세포들은 미분화 원시성 세포들이며， 검은 색의 원형 혹 

응 난원형의 불규칙한 핵을 가지며 세포질은 적다 0 ] 

들은 빈번한 세포분옐 (mitosi s ) 을 보여 조직학적으로 

높응 악성도를 냐타낸다. 일반적으로 미분화 원시성 세 

포들이 90~95%정도 냐타냐며， 냐머지는 여러 정도의 

부분적 신경교성 및 신경세포성 분화를 보인다. 역시， 

세포분화를 의비하는 풍부한 간칠성 성분 (mesenchym 

a l components) 올 볼 수 있으며， 부분적으로 석회화 

냐 괴사부위도 판찰할 수 있다. 원시성 세포들은 보통 

주위뇌조직파 경계가 뚜렷하나 국소적으로 작은 성 (sm­

all islands) 모양으호 주위조직 및 혈판주위로 칭벙 

할 수 있다1- 13) 

종양세포가 지주믿L하강내로 파급되어 뇌척수액을 딱 

라 전이가 잘 일어냐며 ， 때 로는 원격전이도 일어날 수 
。 l 仁Ll ， 2 ， 6 ， 7 ， 9 )
λλ • l 

강t블할 질환으로는 신경아세포종이 조직학적으로 원 

시 성 신경 외 배 엽 성 종양파 비슷하냐 땅사선학적 소견상 

낭포와 석회화 동반이 적으며 좀더 균일한 조영 증강을 

일으키는 점으로 감벨된마1 ) 

치료는 외과적 절제술， 연역요뱅， 화학요법， 방사선치 

료 등을 영행하며， 놔척수액을 짜라 전。l 가능하므로 방 

사선치료시는 두부 및 척수 전부위에 조사(i rradiati­

on)한다5 ， 7) 

이 종양은 엄상적으로냐 조직학적으로 매우 악성이며 

빼릎 성장과 경과를 취하고， 진단시부터의 생존기간이 

7~24개월 정도로 예후가 매우 좋지 않다 2 ， 3 ， 5-9 ， 1 2>. 

저자늘의 경우， 3 월 세 환Z운 진단후 11 개월 생좀 
하다 사망하였으며 냐머지 2 예는 추적검사중이다. 
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저 X뜸은 인제 대 학부속 부산백 병원 방사선과에 λ-1 3월 
세. 1 끓 세의 낭아 및 9세의 여。에서 씀 및 병리조 
직학적 검사로써 확진된 원시성 신경외배 엽성 종양 3여1 

을 CT 소견을 중심으로 운헌고찰과 함께 보고하는 바 
이다. 
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