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	 Abstract
A rare case of symptomatic Rathke cleft cyst (RCC) with xanthogranulomatous change is reported, which 
is discovered in a 16-year-old girl presenting with primary amenorrhea and no development of secondary 
sexual characteristics. The endocrinological assessment revealed the patient had a hypogonadotropic 
hypogonadism. Brain magnetic resonance imaging demonstrated a 17 mm sized cystic lesion with rim 
enhancement in the intra- and suprasellar region. Via an endonasal microscopic approach, the cyst was 
completely decompressed and the cyst wall was partly excised. The cyst contents were confirmed 
intraoperatively with distinct colors and consistencies. Pathological examination of surgical specimen 
showed a nonciliated columnar epithelial lesion associated with xanthogranulomatous changes. The 
author speculate that xanthogranulomas in the sellar region might be caused by reaction to the presence 
of RCC. 
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서 론

라스케열 낭종은 뇌하수체 전엽과 후엽 사이의 틈
에 위치하는 라스케열 주머니 (Rathke pouch)의 상피
세포가 증식하여 분비물이 축적됨으로 형성되는 낭성
의 종괴 병변이다. 대부분의 환자에서는 낭종이 작고 
증상과 징후를 유발하지 않아 뇌영상 검사에서 우연히 
발견되는 경우가 많다[1]. 그러나 라스케열 낭종이 크
게 자라는 경우에는 두통, 시력 감퇴와 시야 결손, 뇌하
수체 호르몬 결핌 등의 임상표현을 보일 수 있고 이 경
우에는 선택적으로 수술적 치료가 필요하게 된다[2].    

안장(sella turcica) 주변의 황색육아종(xantho- granuloma)은 
두개인두종(c r a n i o p h a r y n g i o m a ) ,  콜로이드 
낭종(colloid cyst), 감염, 원인 미상 등과 관련이 있고 
주로 20대와 40대의 환자에서 보고되었다[3] . 
병 리 조 직 학 적 으 로  만 성 염 증 ,  콜 레 스 테 롤 
열(cholesterol cleft), 혈철소 침착, 거대세포 및 
대식세포의 침윤, 섬유화 등으로 구성된 육아종이 
가장 뚜렷한 소견이다[4 ] .  라스케열 낭종에서 
황색육아종성 변화가 동반된 임상 증례의 보고는 매우 
드물고 발생 원인도 알려져 있지 않다[5].

저자는 16세 여자 환자에서 치료 경험한 황색육아
종성 라스케열 낭종의 증례를 기술하고 드문 임상현상
에 대한 병태생리, 증상과 징후, 방사선학적 양상, 조직
학적 소견, 치료 방법과 결과 등에 대해 문헌정보를 통
하여 고찰하고자 한다.

증 례

16세의 여자 환자가 최근 3개월 전부터 발생한 앞 
머리쪽의 둔한 통증을 주소로 어머니와 함께 신경외과 
외래를 내원하였다. 두통은 점차 심해져 2주 전부터는 
오심과 구토가 동반되었다고 하였다. 의식은 명료하였
으며 신경학적 검사에서 이상 소견은 없었고 시력과 
시야 및 안구운동은 정상 범위였다. 중학교 3학년인데 
아직까지 생리가 없으며 내원 1년 전에는 외부병원에
서 일차성 무월경(pirmary amenorrhea)으로 진단되
어 호르몬제를 복용한 적이 있다고 하였다. 산부인과
에 협진하여 신체 진찰한 결과 사춘기 여학생에서 관

찰되는 정상적인 이차성징이 발현되지 않은 상태라고 
보고하였다. 

키는 160 cm, 체중은 50 kg으로 측정되었고, 생체 
징후는 혈압은 110/50 mmHg,  맥박은 65회/분이었
다. 생화학적 혈액 검사치는 정상 범위였다. 기저상태
에서의 뇌하수체 호르몬은 각각 코티졸(cortisol) 18 
ug/dL, 성장호르몬(GH) 6.5 ng/mL, 갑상선 자극 호르
몬(TSH) 3.1 uIU/mL, 유리 T4 (free T4) 1.4 ng/dL, 
프로락틴(prolactin) 22 ng/mL로 정상범위 였다. 그러
나 에스트라디올(estradiol)이 10 ng/mL, 황체형성 호
르몬(LH)이 1.5 mIU/mL, 여포자극 호르몬(FSH)은 
2.4 mIU/mL로 정상보다 낮은 수치였고 황체형성호르
몬 방출호르몬(LHRH)을 이용한 뇌하수체 전엽의 자극
검사에서도 LH와 FSH의 반응이 둔화되어 있었다. 일
차성 무월경과 이차성징의 미발현은 저생식샘 자극호
르몬 생식샘 저하증(hypogonadotropic hypo-
gonadism)이 원인으로 판단되었다. 

두부 컴퓨터 단층촬영(CT) 검사 상 안장 부위에 17 
mm 크기의 조영증강 되지  않는 낭종성 종물(cystic 
tumor)이 확인되었다. 뇌하수체 선종 의심하에 시행한 
두부 자기공명영상(MRI) 검사에서 안장 부위에 T1 강
조영상에서 고신호강도(high signal intensity)와 T2 
강조영상에서 혼합신호 강도(mixed signal intensity)
를 보이는 낭종성 병소가 보였으며 낭종의 가장 자리
를 따라 경미한 조영증강이 관찰되었다. 종양은 좌측
으로 치우쳐 있고 뇌하수체 줄기(pituitary stalk)는 우
측으로 밀려 있었다(Fig. 1A,1B,1C). 

비강내 경접형동 접근법(endona sa l t r an s-
sphenoidal approach)으로 낭종 절제술과 배액술을 
시행하였다. 낭종막을 절개하여 진한 노란색의 점액질 
내용물을 흡인하였고 종물의 껍질은 주변 정상조직과 
유착이 없는 부분을 제거하였다(Fig. 1D). 수술 후 시
행한 조직학적 검사에서 라스케열 낭종과 동반된 황색
육아종성 변화를 확인할 수 있었다(Fig. 1E,1F). 술 후 
특별한 문제없이 퇴원을 하였고 6개월째 추적 촬영한 
자기공명영상에서 낭종의 재발 소견은 없었으며 정상 
뇌하수체는  나이에 비하여 작아 보였다(Fig. 1G). 수
술 후에도 부신피질 및 갑상선 호르몬의 기능은 정상
으로 유지되었으나 생식샘 저하증은 회복되지 않아서 
현재까지 여성 호르몬 치료를 받고 있다.
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Fig. 1.	Radiographic, operative, and pathological features of a 16-year-old girl with xanthogranulomatous Rathke cleft 
cyst. (A, B, C) The intra-and suprasellar lesion displays mixed signal intensity on T2-weighted sequence and 
hyperintensity on T1-weighted sequence with rim enhancement on magnetic resonance images on admission. (D) At 
surgery, an initial gush of yellow-whitish fluid was followed by a thick mucoid contents. (E, F) Photomicrographs 
show the cyst consists mainly of columnar epitheliums and cholesterol cleft granuloma. Surrounding the                 
cholesterol cleft were multinucleated giant cells, xanthoma cells, lymphoplasma cells and also hemosiderin deposits 
(H & E, × 100). (G) Postoperative T1-weighted image exhibits disappearance of the hyperintense cyst in the pituitary             
fossa. 
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고 찰

라스케열 낭종은 뇌하수체 중엽에서 기원하여 안장 
안 또는 윗쪽에 발생하는 선천적인 병변으로 드물게 
두통이나 시력 장애, 뇌하수체기능 저하증의 증상을 
일으킨다. 본 증례는 만성적인 두통을 호소하는 일반적
인 라스케열 낭종 환자와 다르게 내원 2 주전에 심한 두
통을 유발하였다. 라스케열 낭종에서 급성의 심한 두통
은 매두 드물게 나타나는데 병변 내에 출혈이 일어나 
낭종이 파열되어 내용물이 누출되어 화학적 뇌막염 또
는 뇌하수체 염증이 합병되는 경우에 가능하다[6]. 

이 보고에서의 환자는 내분비 검사 상 부분적 뇌하
수체 저하증(partial hypopituitarims)을 보였다. 라스
케열 낭종 환자의 39-100%에서 뇌하수체 의 호르몬 분
비 장애가 관찰되는데 이는 낭종에 의한 기계적 압박
과 염증반응이  중요한 이유가 된다[7]. 라스케열 낭종
의 파열로 점액성의 고단백질의 내용물이 유출되고, 
인접한 뇌하수체에 이물반응, 만성염증, 섬유화가 일
어나 결국에는 뇌하수체가 위축되어 분비 기능이 소실
되거나 약해진다[8]. 라스케열 낭종 환자의 내분비학적 
증상으로는 성욕감퇴, 발기부전, 무월경, 희발월경, 고
프로락틴혈증, 유루증, 불임, 이차성징 소실 등이 보고 
되었다[1,2]. 위 증상들은 주로 40대의 남녀 환자에서 
관찰되었으나 본 증례와 같이 청소년기에 저생식샘 자
극호르몬 생식샘 기능저하증으로 발현한 경우는 현재
까지도 수례의 증례만 보고 되었다[5,6]. 

원발성 두개강내 황색육아종(xanthogranuloma)은 
병리학적 양성으로 콜레스테롤을 포함한 반응성 조직
이 특징이다. 대부분은 무증상이며 부검시에 1.6-7% 
정도로 발견된다[9]. 이차적인 반응으로 육아종이 만들
어 지는 경우는 주로 두개인두종에서 반복적인 미세 
출혈과 내용물의 유출에 기인한 심한 염증에 의한 것
이며 라스케열 낭종과 관련한 안장의 황색육아종의 빈
도는 매우 낮다[10]. 이외에 감별을 요하는 안장 주위
의 질병으로는 뇌하수체 선종, 육아종성 변화를 유발
할 수 있는 결핵, 사르코이드증, 진균감염, 매독, 자가
면역성 육아종성 뇌하수체염, 랑게르한스 세포조직구
증 등이 있다[11]. 이들은 원발성 또는 속발성 황색육
아종의 임상 양상과 수술 소견이 매우 유사하므로 정
확히 구분할 수 없는 경우가 많다. 황색육아종성 병변

의 공통적인 증상으로는 두통, 오심, 구토, 피로, 체중
감소, 발열, 복시, 유루증, 시야장애, 뇌신경장애, 무월
경, 요붕증 등이 보고되었다[12,13]. 황색육아종이 함
유하는 혈종, 콜레스테롤, 단백질 등이 나타내는 T1 강
조영상에서의 고신호 강도는 특징적인 소견이지만 원
인 병소의 감별은 쉽지 않다[14]. 

증상을 유발하는 라스케열 낭종은 수술이 필요하며 
낭종 막을 부분 절제하고 내용물을 제거하는 것으로 
충분하다[15]. 특히 육아종성변성을 동반한  라스케열 
낭종을 수술할 때는 낭종과 정상 조직을 정확히 구분
하여 뇌하수체에 추가적인 조작과 손상을 최소화하여
야 하며, 낭종 막을 충분히 생검하여 병리조직학적 진
단을 정확히 할 수 있어야 한다[2,6,13] 수술 전후에는 
스테로이드를 충분히 사용하여 병변 주변 조직의 염증
반응을 줄이고 낭종 내용물의 분비가 촉진될 수 있도록 
한다[16]. 낭종의 감압으로 두통, 시야장애, 프로락틴혈
증은 정상으로 호전될 수 있다. 그러나 증례와 같이 시
상하부-뇌하수체-성선축이 이미 손상된 환자에서는 생
식샘 저하증이 회복되기는 어렵고 지속적인 호르몬 대
체요법이 필요한 경우가 많다. 저자의 증례에서도 수술 
후 추적한 자기공명영상에서 정상 보다 작은 뇌하수체
가 확인되었으며 이는 황색육아종에 의한 만성적인 압
박과 염증으로 뇌하수체가 위축되었음을 나타낸다. 

요 약

저자는 원발성 무월경과 이차성징 발현이 안 되는 
16세 여자 환자에서 안장 부위에 발생한 라스케열 낭
종의 황색육아종 변성에 대한 임상양상, 영상특징, 병
리소견을 보고하였다. 뇌하수체 기능부전의 임상 소견
을 보이고 낭성의 뇌하수체 종괴 병변이 관찰되는 청
소년기 환자에서는 황색육아종성 변화를 동반한 라스
케열 낭종이 감별 진단에 포함되어야 한다.  
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