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Chordoid Glioma 
- A Report of Two Cases -
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University Research Institute of Medical Sciences, Gwangju, Korea

Chordoid glioma mainly occurs in the third ventricle, pineal gland, hypothalamus, and
suprasella. We report two cases of chordoid gliomas of the third ventricles in adult males.
Histologically, the tumors consisted of cords and clusters of oval to polygonal epitheliod cells
with abundant cytoplasm. The backgrounds of the tumor show mucinous and lymphoplas-
macytic infiltrates. Immunohistochemically, the tumor cells were positive for glial fibrillary
acidic protein and negative for epithelial membrane antigen, cytokeratin and neurofilament
protein. Histopathologic diagnosis of chordoid glioma should be made judiciously by differen-
tiating them from other chordoid or epithelial tumors of the central nervous system. 
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척삭모양 신경아교종

- 2예 보고 -

1998년 Brat 등1에 의해 8예가 처음 기술된 척삭모양 신경아

교종은 제 3뇌실과 솔방울샘, 그리고 시상하부에 호발하는 종양

이다. 세계적으로 22예가 영문 문헌에 보고되어 있고,1-10 국내에

서는 병리학회 월례집담회에서 1999년에 1예가, 신경병리학회

집담회에서 2001년 1예가 발표되었으며, 문헌으로는 2002년 대

한병리학회지에 1예가 보고되어 있어 총 3예가 보고되어 있다.11

척삭모양 신경아교종은 병리조직학적으로 척삭모양 상피세포모

양 세포뿐만 아니라 섬유성 세포질을 갖는 방추형 세포가 관찰

되기 때문에 척삭종, 척삭모양 수막종, 비전형성 기형/횡문모양

종양(atypical teratoid/rhabdoid tumor, AT/RT), 뇌실막하거

대세포별세포종(subependymal giant cell astrocytoma, SEGA)

과 유사하여 감별 진단이 필요하다. 본 종양은 다른 신경아교종

들과 비교하여 임상 양상이나 예후가 다르기 때문에 2000년

World Health Organization (WHO) 중추신경계종양 분류에

새롭게 추가된 종양이다.

저자들은 최근 성인 남성에서 발생한 척삭모양 신경아교종 2

예를 경험하여 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다. 

증 례

증례 1

47세 남자가 내원 5년 전부터 지속된 다식증, 3년 전부터 지

속된 수면과잉, 그리고 1년 전부터 지속된 요실금을 주소로 내

원하였다. 과거력상 지방간 외에 특이한 병력은 없었다. 내원하

여 시행한 뇌 자기공명영상 소견상 제 3뇌실내에서 경계가 뚜렷

한 5×4×3 cm 크기의 종괴가 관찰되었고, 종괴에 의하여 뇌

실이 상방으로 밀려 있었다(Fig. 1A). 이 종괴는 T1 영상 신호

에서 동신호 강도를 보이며 조영증강이 잘 되었고, T2 영상 신

호에서는 고신호 강도를 보였다. 종괴 적출술이 시행되었고, 육

안상 회백색을 띠고 있었고 단단하였다.

조직학적으로 볼 때 종괴는 풍부한 호산성의 세포질 혹은 공

포성 세포질을 가진 상피모양 세포들(Fig. 1B, inset)이 삭 또

는 집락 모양으로 모여 있는 양상이 관찰되었고(Fig. 1B, D),

일부에서는 고형성 성장 양상을 보이고 있는 부위도 관찰되었으

며(Fig. 1C), 점액성 세포간질이 관찰되었다. 종양세포 사이사

이에 림프구와 형질세포의 침윤이 관찰되었으며, Russel 소체도

자주 관찰되었다(Fig. 1C). 주변 뇌실질과는 비교적 경계가 좋
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은 편이었다. 종양 세포들은 비교적 일정하였으며 형성이상이나

유사분열은 관찰되지 않아서 저등급 종양의 소견을 보였다. 괴

사나 출혈 소견 또한 관찰되지 않았다. 면역조직화학 염색에서

종양 세포들은 glial fibrillary acidic protein (GFAP, 1:50,

Zymed, San Francisco, U.S.A.)에 양성을 보였고, cytokeratin

(AE1/AE3)(1:75, Zymed, San Francisco, U.S.A.), epithe-

lial membrane antigen (EMA, 1:50, BioGenex, San Ramon,

U.S.A.), S-100 protein (1:100, Immunon, Pittsburg, U.S.A.),

neurofilament protein (NF, 1:50, Zymed, San Francisco,

U.S.A.)에 음성을 보였다(Fig. 1E, F).

증례 2

28세 남자가 7년 전부터 당뇨병으로 치료받던 중 수개월 전

Fig. 1. (A) T2-weighted magnetic resonance imaging reveals 5×4×3 cm sized third ventricular mass. (B) Scattered oval to polygonal
shaped epithelioid cells with eosinophilic cytoplasm in a abundant mucinous background are observed. Inset: Tumor cells show typical
chordoid feature. (C) Tumor cells grow in solid fashion. Lymphoplasmacytic infiltration and Russel bodies are also seen. (D) In other
area, the tumor cells are arranged in trabecular pattern. (Fig. 1 Continued next)

A B

C D
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부터 두통이 심해지고 오른쪽 상지의 힘이 약해지는 증상이 있

어 내원하였다. 뇌 자기공명영상 소견상 시신경교차로, 시상, 시

상하부, 중뇌에 걸쳐 있는 5.5×4×3.5 cm 크기의 종괴가 관찰

되었다(Fig. 2A). 이 종괴는 T1 영상 신호에서 동신호 강도를

보이고, T2 영상 신호에서는 고신호 강도를 보이며 조영증강이

잘 되었다. 수술 소견상 종괴는 제 3뇌실로 돌출되어 있는 양상

이었으며 주위 조직과 유착되어 있었다. 조직학적 소견은 증례

1과 유사하였으나(Fig. 2B), 림프구의 침윤이 증례 1보다 더 심

하게 나타나고 일부에서는 림프여포를 구성하고 있는 부위도 관

찰되었다. 면역조직화학 염색 결과도 증례 1과 동일하였다.

Fig. 1. (Continued from the previous page) (E) In the solid portion, the tumor cells are positive for glial fibrillary acidic protein (GFAP). (F)
The tumor cells showing chordoid feature are positive for GFAP.

E F

Fig. 2. (A) Contrast-enhanced T1 weighted magnetic resonance imaging shows a 5.5×4×3.5 cm sized, enhancing mass in optic chi-
asm, thalamus, hypothalamus and midbrain. (B) The tumor cells have eosinophilic cytoplasm and vacuolated extracellular mucoid mate-
rial resembling chordoma.

A B
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고 찰

척삭모양 신경아교종은 드물게 발생하는 종양으로 주로 제 3

뇌실에서 기원하거나 혹은 주위의 시상하부, 솔방울샘 등에서

발생하여 제 3뇌실을 침윤하는 양상으로 관찰된다. 조직학적 특

징 때문에 척삭종, 척삭수막종, AT/RT, SEGA와 감별을 요한

다. 척삭종은 척삭의 잔여물에서 발생하므로 주로 천골 부위에

서 발생하나 드물게 비스들풀(clivus)에서 발생할 수 있다. 척삭

종의 경우는 HE 염색 소견상 점액성 버팀질이나 공포성 변화

가 더 뚜렷하며 세포내공포성(physaliphorous)세포들이 나타나

고, 면역조직화학염색상 cytokeratin에 양성을 보이므로 척삭모

양 신경아교종과 감별이 가능하다.12 척삭수막종의 경우는 HE

소견상 감별이 어려우나, 면역조직화학염색상 EMA와 vimentin

에 양성을 보이는 점으로 감별할 수 있다.13 AT/RT의 경우는

주로 학동기 이전의 어린이에게서 발생하고 유사분열과 괴사가

흔히 관찰되는 고등급의 종양으로서, 척삭 모양 신경교종의 소

견 외에도 간질성 또는 미분화성 세포들이 흔히 관찰된다. 면역

조직화학염색상 cytokeratin, EMA, vimentin에 양성을 보인

다.14,15 SEGA의 경우는 풍부한 호산성의 세포질을 가진 거대세

포와 상피모양 세포가 흔히 관찰되나, 척삭모양 세포는 잘 관찰

되지 않고 면역조직화학염색상 GFAP와 NF에 양성을 보이므

로 감별할 수 있다. 여러 연구에서 시행된 면역조직화학 염색

결과는 Table 1과 같다.1,12-15 따라서 제 3뇌실에서 척삭종과 유

사한 조지학적 소견을 보이는 종양이 있을 경우에는 cytoker-

atin, EMA, 그리고 GFAP에 대한 면역조직화학염색을 시행하

는 것이 감별 진단에 도움을 줄 것이라 생각된다.

현재까지 국내에 보고된 3예와 저자들이 보고한 2예, 총 5예

의 척삭모양 신경교종의 임상 양상을 비교하여 Table 2에 정리

하였다. 모든 증례에서 30대 이후의 성인에게서 발생하며 제 3

뇌실이나 그 주위에 위치하였다.

치료는 주로 수술적 절제이다. 주로 조직학적으로는 저등급

종양이나 위치 때문에 완전한 수술적 절제가 어려워 부분 절제

만 시행한 경우에는 자주 재발된다. 본 2증례에서는 수술 후 아

직 재발은 없었다(추적 기간 2-6개월). 예후는 전세계적으로 보

고된 숫자가 적으므로 앞으로 더 많은 추적 관찰이 필요하리라

생각된다.
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