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서 론

신경절신경종은신경절세포, 신경섬유사그리고신경절아

교세포로 이루어지는 양성 종양이다. 주로 후종격동과 후복

벽에서 발생하며 소화관에서 발생하는 경우는 매우 드물다.

또한소화관에서발생하는신경절신경종은신경섬유종증1형,

다발성내분비종양2b형, 가족성대장용종증, 유년성용종증

등의유전성질환과관련되어다발성또는미만성으로발생할

수있는것으로알려져있다.1 소화관에서발생한신경절신경

종은 국내에서는 현재까지 유전성 질환과 동반된 1예와 이들

의동반없이발생한2예만이보고된바있다.2-4 이에저자들

은 유전성 질환과 관계없이 맹장에서 발생한 고립성 신경절

신경종1예를보고하고자한다.

증 례

56세 남자가 1년간 간헐적으로 지속된 소화불량을 주소로

본원소화기내과에내원하였다. 과거력상환자는10년전본

원에서 본태성 고혈압으로 진단받고 losartan을 규칙적으로

복용하고있었으며, 그외에특이한병력사항은없었다. 2년

전 건강검진에서 시행한 대장내시경상에서 특이소견은 관찰

되지않았었다. 내원당시시행한대장내시경에서맹장에7.0

×7.0 mm 크기의무경성용종이한개발견되어용종제거술

을 시행하였다(Fig. 1). 용종의 표면은 둥글고 매끈하였으며

궤양또는출혈의소견은없었다. 조직학적소견으로는, 확장

된고유판과점막하층에방추형세포의무리들이증식되어있

었고, 이들 사이사이에 신경절 세포가 불규칙하게 덩어리를
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A ganglioneuroma is a very rare neoplasm in the gastrointestinal tract and consists of ganglion cells, nerve fibers, and sup-
porting cells. A gastrointestinal ganglioneuroma is occasionally related to inherited diseases, like neurofibromatosis type I
and multiple endocrine neoplasm type 2b. We have experienced a case of a solitary polypoid ganglioneuroma in the cecum
of a patient with no history of inherited diseases. The patient was a 56-yr-old male who had suffered from dyspepsia for a
year. On the colonoscopic examination, a sessile polyp, measuring 0.7×0.7 cm in greatest dimensions, was discovered
and eliminated. The remaining large intestine was unremarkable. Microscopically, the polyp was composed of isolated or
nested ganglion cells admixed with a proliferation of spindle cells in the mucosa and the submucosa. The background showed
interspersed cystic glands in an expanded lamina propria. Immunohistochemically, the ganglion cells were positive for NSE
and NeuN while the spindle cells demonstrated a positive response to S-100 protein. Since a ganglioneuroma has a benign
nature, complete resection is the treatment of choice. 
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지어 존재하고 있었으나, 표면을 덮은 상피세포는 정상소견

을 보였다(Fig. 2). 면역조직화학 염색에서 방추형세포는 S-

100에 강한 양성 소견을 보였으며(Fig. 3A), 신경절세포는

neuron specific enolase (NSE)와 neuN에 양성 반응을 나

타내어신경절신경종에합당하였다(Fig. 3B, C).

고 찰

신경절신경종은 신경절 세포, 신경섬유사 그리고 변형된

슈반세포로생각되는신경절아교세포로이루어진양성종양

이다. 성인의 교감신경계에서 발생하는 종양 중에서 가장 흔

하며 대부분이 교감신경절이 위치한 후종중격동, 후복벽 등

에서발생한다.5 드물게소화관을포함한내장장기에발생할

수있으며이러한경우에는부교감신경절에서발생하였을것

으로 생각된다.5 일부 신경절신경종은 악성인 신경모세포종

이분화하면서신경절모세포종을거쳐완전히성숙되어나타

날 수 있으나 소화관에서 신경모세포종과 연관된 예는 보고

된바가없다.5

소화관에서 발생하는 신경절신경종은 매우 드물며 1928년

Poate 등이 l예를 처음으로 보고하였다.6 소화관에서 발생하

는신경절신경종은1) 고립성용종양신경절신경종, 2) 신경절

신경종성 용종증, 3) 미만성 신경절신경종증의 세 가지로 구

분된다. 고립성용종양신경절신경종은신경절신경종이주변

과 좋은 경계를 이루면서 단독으로 내강 쪽으로 용종형으로

성장하는것이고신경절신경종성용종증은경계가좋은용종

들이 다발성으로 존재하는 것이다. 반면에 미만성 신경절신

경종증은경계가뚜렷하지않은신경절신경종성증식이미만

성또는결절성으로관찰되는것을말한다. 미만성신경절신

경종증은 신경섬유종증 1형, 다발성 내분비종양 2b형, 소화

관의다발성신경섬유종등과관련이있으며신경절신경종성

용종증의경우에는가족성대장용종증, 유년성용종증, 결절

성 경화증, Cowden병, 다발성 지방종 등의 질환과 관련되어

발생하는 것으로 알려져 있다.7 또한 신경절신경종이 유전성

질환이 있는 환자에서 발생한 경우 고립성 용종형보다는 미

만성 신경절신경종증의 형태로 발생하는 반면, 고립성 용종

의 형태로 발생한 경우에는 유전성 질환과 관련이 없는 것으

로 알려져 있다.7 국내에서는 Park 등이 신경섬유종증 1형에

동반된 한 예의 신경절신경종을 보고한 바 있으며 연관된 전

신질환 없이 단독으로 발생한 예가 하행결장과 직장에서 각

각보고된바있다.2-4

이종양의병인에대해서는아직정확히규명되지는않았으
Fig. 1. Colonoscopy showed a sessile polyp, measuring 7.0×7.0
mm, in the cecum. 

A B

Fig. 2. (A) Microscopic finding of the sessile polyp. The polyp was composed of isolated or nested ganglion cells admixed with a proliferation
of spindle cells in an expanded lamina propria (H&E stain, ×100). (B) High power view of the polyp. There were isolated or nested ganglion
cells admixed with a proliferation of spindle cells (H&E stain, ×400).
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나과오종성혹은반응성병변으로보는견해가지배적이다.7-9

특히다발성내분비종양2b형과관련된신경절신경종증의경

우 신경성장인자에 대한 반응성 성장일 가능성이 보고된 바

있다.9 그러나 고립성 용종양 신경절신경종은 대부분이 정상

적으로는신경절세포가없는점막층에서발생하는경우가많

으므로분리종으로보는것이타당하다는견해도있다.7

소화관의신경절신경종은세가지형태모두에서주로대장

과직장에서발생하고, 그외충수돌기, 위장, 십이지장, 항문

에서발생하기도한다.7,10 소화관에서발생한신경절신경종은

신경섬유종증1형의환자에서발생하였던1예에서악성경과

를취한것으로보고되었으나, 기본적으로는양성종양이다.6,8

고립성용종양신경절신경종은주로40-60대에발생하며임

상적으로 특별한 증상 없이 내시경이나 수술 중에 우연히 발

견되는경우가많고, 증상이있는경우종양의크기와위치에

따라 직장출혈, 복통, 체중감소, 배변습관의 변화, 과민성 대

장증, 급성 충수염 등이 나타날 수 있다.11 대개 2 cm 이하의

크기가 작은 무경성 혹은 유경성의 용종 형태로 나타나며 육

안소견상유년성용종혹은증식성용종과비슷하다.7 조직학

적 소견으로는 명확한 신경다발을 형성하지 않는 방추형 세

포의 군집 사이에 신경절 세포가 불규칙하게 무리를 지어 존

재하는 소견을 보인다. 이 병변은 점막층 혹은 점막하층에서

발생하여점막열의구조를변형시키고낭종성선을형성하며,

고유판을 확장시킨다. 종양에 대한 면역조직화학 염색에서

고유판과 점막하층의 신경절세포는 synaptophysin, NeuN,

neurofilament, vasoactive intestinal peptide (VIP), neu-

ron specific enolase (NSE)에 양성 반응을 나타내고, 방추

형세포는S100에양성으로표현된다.

고립성용종양신경절신경종은양성종양이므로종양의국

소 절제만으로 완치가 가능하며, 유전적 질환과 관련된 경우

가 아니라면 장기간의 추적 관찰을 요하지 않는다.10 그러나

종양이 다발성이거나 유전적 질환과 관련이 되어 있는 경우,

아전대장절제술과같은근원적인수술적치료가필요할수도

있다.12,13 유전적 질환과 연관없이 발생한 고립성 신경절신경

종의 경우, 절제 변연부에 종양이 잔존하더라도 추가 절제없

이추적관찰만으로도충분할것으로생각된다. 그러나이병

변의 치료에 대한 보고가 많지 않으므로 향후 지속적인 연구

가필요할것이다.

본 증례의 경우 56세 남자환자에서 발생한 맹장의 고립성

A

C

B

Fig. 3. (A) Immunohistochemical finding. The proliferative spindle
cells showed immunoreactivity for S-100 protein (×400). The gan-
glion cells are positively stained with (B) NeuN (×400) and (C)
neuron specific enolase (×400).
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용종양 신경절신경종으로 상기 증상들은 없었으나 소화불량

을 호소하였다. 이학적 검사 및 과거력상에서 유전적 질환이

발견되지않았으며가족력상에서도특이소견은없었다. 고립

성 용종양 신경절신경종은 다른 전신질환과의 연관 없이 발

생하며 양성이므로 추가적인 검사나 치료는 필요치 않을 것

으로판단된다. 
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