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Endolymphatic Sac Tumor
- A Case Report -

Dae-Woon Eom, Jae Y. Ro, Shin Kwang Khang, ChangJin Kim1 and Kyung-Ja Cho

Departments of Pathology and 1Neurosurgery, University of Ulsan College of Medicine, Asan
Medical Center, Seoul, Korea

Endolymphatic sac tumor (ELST) is a very rare adenomatous tumor of the temporal bone
histologically characterized by a typical papillary pattern. This tumor often shows a locally
aggressive growth and recurrence despite its relatively benign histology. We report a case of
endolymphatic sac tumor of the right jugular foramen in a 50 year-old male. Microscopically,
the tumor was composed of uniform cuboidal to low columnar epithelial cells arranged in an
arborizing papillary pattern. Under immunohistochemistry, the tumor cells were positive for
cytokeratin, CD56, epithelial membrane antigen, neuron specific enolase, and vimentin. Dis-
cussion on the classification and histogenesis of adenomatous tumors of the middle ear and
temporal bone has been active in western countries during the recent decades; however,
these tumors have been very unusual in Korea. This is the second report of ELST in Korea,
and consists of a discussion on related problems.

Key Words : Endolymphatic sac-Tumor-Temporal bone-Middle ear

엄대운∙노재윤∙강신광∙김창진1

조경자

 351

내림프낭 종양

- 1예 보고 -

내림프낭 종양(endolymphatic sac tumor; ELST)은 내이의

내림프낭 신경외배엽 세포 기원으로 생각되는 드문 종양으로 조

직학적으로 저등급의 유두상 선암종의 소견을 보인다. 비슷한 해

부학적 위치인 중내이 및 측두골에서 발생하는 선종성 또는 유두

상 종양들에 대한 조직학적 및 발생학적 이해가 아직 완벽하지

않아서1 감별점 및 용어에 대한 혼란이 있으나, ELST는 임상적

으로나 병리학적으로 중이 선종과는 다른 독립적인 종양으로 인

정되고 있는 추세이다. 국내에서는 최근 1예만이 보고2되어 있으

며, 이러한 낮은 발생 빈도는 ELST의 희귀함뿐만 아니라 본 질

환 자체에 대한 이해 부족에서도 기인했으리라 생각된다. 임상적

으로 본 종양은 매우 느리게 자라지만 주위 골 조직을 파괴시키므

로, 정확한 진단과 적절한 수술적 치료를 필요로 한다. 저자들은

내림프낭종양의 1예의소견을문헌고찰과함께보고하고자한다.

증 례

50세 남자환자가 약 1년 전부터 시작된 우측 청력 감퇴를 주

소로 내원하였다. 과거 병력상 특이 사항은 없었고 신체 검사에

서 감각신경성 난청을 보였으며 안면신경의 이상 소견은 없었다.

자기공명영상 검사에서 우측 측두골의 후내측 추체부를 파괴하

며 경정맥공 내에서 팽창하면서 자라나는 3.5 cm 직경의 둥근

종괴가 발견되었다(Fig. 1). 수술 전 시행된 혈관 조영술에서 종

양은 혈관 발달이 풍부하여 조영 증강이 잘 되었으며, 임상적으

로 사구종양(glomus tumor) 의진 하에 종양 절제술이 시행되었

다. 적출된 조직은 회백색의 고형성 종괴로 피막은 없었으며 여

러 조각으로 부서진 상태였다. 종괴의 단면에서 괴사는 관찰되지

않았다. 현미경적 관찰에서 종양은 비교적 일정한 입방형 또는 원

주형의 상피세포로 이루어진 유두상 구조를 보였으며 잘 발달된

풍부한 혈관들이 섬유간질에서 관찰되었다(Fig. 2). 일부에서는

이러한 종양 세포들이 판상으로 증식하는 양상과 함께 납작해진

입방형 상피세포가 PAS 양성의 호산성 물질을 둘러싸면서 둥글

게 배열되어 갑상선의 여포 구조와 유사한 곳도 자주 관찰되었다

(Fig. 3). 개개의 세포는 주로 호산성 또는 간혹 투명한 세포질

과 원형이나 난원형의 균일한 염색질을 보이는 핵을 가지고 있었

으며, 핵의 과염색성이나 염색질의 뭉침과 같은 세포학적 비정형
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성은 보이지 않았다. 갑상선 유두상 암종에서 관찰되는 핵의 가

성 봉입체를 닮은 구조가 간혹 관찰되었으나, 사종성 미소 석회

화는 관찰되지 않았으며 유사분열 및 괴사 또한 관찰되지 않았다.

면역조직화학 염색에서 종양세포는 cytokeratin (AE1/AE3),

epithelial membrane antigen, CD56, vimentin, neuron-specific

enolase 등에 양성이었으며(Fig. 4), factor VIII-related antigen,

CD31, CD34, glial fibrillary acidic protein (GFAP), CD34,

RET, thyroglobulin, S100 protein, synaptophysin, 그리고 chro-

mogranin 등에 음성이었다.

고 찰

측두골의 후내측 추체부에서 발생하는 내림프낭 종양은 1989

Fig. 1. Axial T1-weighted MRI image. The tumor arising in the right
jugular foramen, destroys the petrous bone and extends to the ma-
stoid antrum and shows heterogeneous high signal intensity (arrow).

Fig. 2. Endolymphatic sac tumor shows papillary structures com-
posed of cuboidal cells.

Fig. 4. By immunohistochemistry, the tumor cells are positive for
CD56 (A) and cytokeratin (B).

A B

Fig. 3. Endolymphatic sac tumor shows eosinophilic material-filled
spaces surrounded by a single layered flat epithelium.
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년 Heffner1가 내이도의 내림프낭에서 유래된 것으로 추정되는

저등급의 선암종 20예를 발표한 이래 임상 및 병리학적으로 독

립적 질환으로 인정되고 있는 매우 드문 종양이다. 측두골의 추

체부, 내이 및 중이에서 발생하는 선종성 종양은 adenoma of

middle ear, adenocarcinoma of middle ear, carcinoid of mid-

dle ear, aggressive papillary middle ear tumor (APMET),

aggressive papillary tumor of temporal bone and endolym-

phatic sac (APTTE), papillary endolymphatic sac tumor,

endolymphatic papillary carcinoma 등의 여러 가지 명칭으로

기술되어 왔으며,2-9 이들은 조직학적으로나 종양세포의 발생기원

에 대해서 명확하지 않은 혼란스러운 명칭들이다. 중이의 선종성

종양은 1976년 중이 점막 상피세포 기원의 양성 종양으로 처음

소개되었다.3 그러나 Gaffey 등6이 1988년 APMET를 임상적-

병리학적으로 중이 선종과는 상이한 종양으로 보고하면서 이들

종양의 생물학적 특성에 대한 다양성이 제기되었다. Heffner1가

측두골에서 발생하는 저등급 선암종을 내림프낭(endolymphatic

sac) 기원으로 처음 추정하였고, 1990년 Benecke 등10은 중이의

선종성 종양 중에서 유두형은 악성의 가능성이 높다고 보고하였

다. 그 후 papillary ELST, endolymphatic papillary carcinoma,

ELST 등의 명칭으로 기술된 종양들은 중이 선종과는 다른 신

경외배엽성 기원으로 저등급의 악성 종양으로 받아들여지고 있

다. Wenig 등11은 내림프낭 종양은 분명한 임상 및 병리적 특징

을 가지는 별개의 질환으로 중이 및 추체골에서 생기는 다른 유

두상 구조의 종양들과는 구별되어야 한다고 주장하였다. 중이 선

종은 ELST에 비하여 발생 빈도가 높고, 중이 점막상피에서 발

생한 내배엽 기원 종양이며 양성 경과를 보이는 것으로 알려져

있다. 그러나 흥미로운 점은 중이 선종 또한 신경내분비 항원성

을 흔히 보여서, 중이의 잔존 신경능 세포에서 기원했을 가능성

을 완전히 배제할 수 없다는 것이다. 또한 ELST와 동일한 조직

학적 소견을 보이는 선암종이 중이에서 발생한다는 주장도 있어,12

이들 사이의 관계에는 모호한 점이 아직 남아 있다.

현미경적으로 ELST를 이루는 세포는 비정형성이 거의 없는

입방형 또는 원주상피세포로 유두상 구조를 이루고 있으며 혈관

성분이 풍부한 간질조직을 가지고 있다. 또한 이러한 입방형 세

포들이 PAS 양성의 단백질양 호산성 물질을 둥글게 둘러싸면서

마치 갑상선 여포와 유사한 구조를 보일 수도 있다. 처음 본 종

양을 기술한 Heffner1는 이러한 종양의 기원에 관해서 내림프낭

상피세포 또는 중이와 연속성을 가지는 유양골의 함기세포의 두

가지 가능성을 검토하면서, 종양의 위치 및 구성 세포의 형태 등

을 고려할 때 내림프낭 상피 기원으로 보는 것이 합당하다고 주

장하였다.

정상적인 내림프낭 상피세포는 신경능 기원의 외배엽에서 유래

한다고 알려져 있다.13 면역조직화학 염색에서 ELST는 cytok-

eratin, synaptophysin, S-100 protein, GFAP, Leu-7 등을 발

현함으로써 내림프낭 상피에서 기원했음을 잘 뒷받침한다고 보고

되어 있다.14 본 종양의 경우 synaptophysin, GFAP를 제외한 나

머지는 동일한 결과를 보였으며, 특징적으로 CD56에 대해 세포

질에서 강한 양성을 나타내었다. CD56이 NK T세포 표지자인 동

시에 신경능 기원의 외배엽에서 발생한 신경모세포종이나 소세

포암종에 대한 항원이라는 점을 고려할 때 본 증례가 내림프낭

상피에서 유래한 종양임을 시사하는 새로운 증거로 생각되며, 본

종양의 진단에 있어서 도움이 되는 소견으로 사용될 수 있을 것

으로 사료된다.

ELST의 조직학적 감별 진단으로는 갑상선 유두상 암종을 포

함한 전이성 암종, 혈관 종양, 맥락총 유두종, 중이의 선종 등을

들 수 있지만, 본 종양의 가능성을 염두에 두면서 임상 정보 및

조직학적 소견을 면밀히 살피고 thyroglobulin, CD34, factor VIII-

related antigen 등의 면역조직화학 염색의 도움을 받는다면 감

별할 수 있을 것이라고 생각한다. 중이의 선종의 경우 기본적으

로 조직학적 소견이 유두 모양이 아닌 선이나 육주상 구조로 이

루어져 있고 고실 내에서 자라나면서 주위 골 조직을 침윤하지 않

는다는 점에서 차이를 보인다. ELST는 부분적으로 밀집된 선상

피 세포들이 보이는 점 외에는 악성 종양을 시사하는 괴사나 세

포학적 비정형성 혹은 유사분열 등이 관찰되지 않으며 원격전이

도 없다. 하지만 주위 골 조직을 파괴하면서 성장하는 저등급의

악성도를 가지는 종양이기 때문에 조기에 정확한 진단을 하는 것

이 환자의 예후에 매우 중요하다.

ELST의 발생 연령은 15세부터 71세로 다양하며 평균 연령은

41세로 남녀 모두에게서 비슷한 빈도로 발생하는 것으로 알려져

있다. 대부분의 경우 산재성으로 발생하지만 일부에서는 von

Hippel-Lindau 증후군을 이루는 혈관 발달이 풍부한 신세포암

종, 혈관모세포종, 크롬친화세포종 등과 함께 생긴다는 보고도

있다.14 von Hippel-Lindau 증후군에서 이러한 종양들의 발생에

관여하는 염색체 3p25.5에 위치한 종양억제 유전자인 VHL의 돌

연변이가 이 증후군과 동반되어 나타나는 ELST에서도 발현됨이

보고되어 있다.15 von Hippel-Lindau 증후군에서 ELST의 발생

빈도는 정확하게 알려져 있지 않다. 그러나 von Hippel Lindau

증후군 환자에서 정밀한 청력검사를 할 경우 65%의 환자에서 청

력감퇴를 보였지만 자기공명영상 검사에서는 6%의 환자에서

ELST가 발견되었다는 보고가 있고,16 Gaffey 등17은 조직학적

으로 15%의 von Hippel Lindau 증후군 환자에서 ELST가 동

반되었다고 하였다. 이는 본 종양이 내이의 기능 이상을 초래하

지만 매우 천천히 자라므로 방사선학적으로 발견되기까지 많은

시간이 걸린다는 것을 의미하며, 이 기간은 평균 15년 정도로 보

고되어 있다.16

ELST의 임상 증상은 대부분의 환자에게서 감각신경성 난청

과 안면신경 마비를 보이고, 현훈이나 소뇌교각의 침범에 의한

보행실조, 평형장애 등을 보일 수도 있다. 종양 내에 혈관성분이

매우 풍부하므로 수술 전 방사선학적 검사에서 사구종양이나 부

신경절종으로 오진되는 경우가 흔하다. 본 증례의 경우도 수술 전

시행된 자기공명영상 검사에서는 사구종양으로 오진되었다. 수

술 후 시행된 조직검사에서 내림프낭 종양으로 확진되고 von
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Hippel-Lindau 증후군의 동반 여부를 알아보기 위해서 시행된

임상 검사에서 특이한 소견은 발견되지 않았다. 환자는 수술 후

4개월 뒤 시행된 방사선학적 검사에서 추체골의 후측부에서 국

소적인 골 파괴를 동반된 병변이 다시 발견되어 국소적 재발일

것으로 추측되었다.

ELST의 치료 원칙은 수술적으로 완전 절제를 시행하는 것이

지만, 종양의 위치로 인하여 기술적으로 어려움을 겪거나, 수술

전 정확한 진단이 이루어지지 않는 경우가 많으므로 경우에 따

라서는 보조적 방사선 치료도 필요한 것으로 보고되어 있다.10 수

술 후 재발률은 약 12% 정도로 보고6되어 있다. 그러나 추적기

간이 짧고 증례의 수가 많지 않으므로 비교적 서서히 성장하면서

주위 골 조직을 침습하는 본 종양의 생물학적 특징을 고려한다면

더 높을 수도 있을 것으로 사료된다. 따라서 수술 후 충분한 기

간의 추적관찰이 필요할 것으로 생각된다.
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