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A case of spinal hemangioblastoma with diffuse extensive syrinx and
mild neurologic deficit
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Spinal cord tumor is one of the lesions that result in progressive myelopathy. Hemangioblastoma of spinal

cord occurs about 2% of all intracranial tumors and about 10% of posterior fossa tumors. They also con-

stitute 2% to 3% of all intramedullary spinal cord tumors. It is benign, usually highly vascular tumor

which may affect the spinal cord but is more commonly found in the cerebellar hemispheres. We experi-

enced a rare case of intradural intramedullary hemangioblastoma with diffuse syrinx mainly diagnosed by

magnetic imaging (MRI) examination of the spine. We here reported a case and review the literature on

spinal hemangioblastoma.
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서 론

중추신경계의 혈관아세포종은 중추신경계 종양 중

1~2.5%를 차지하는 혈관이 풍부한 양성종양으로 주로

후두개와에서 발생된다.1,2 1912년 Schulze는 척수내

혈관아세포종을 처음 기술했으며 원발성 척수종양 중

1.6~5.8%을 차지하고 있다고 보고한 바 있다.3 또한

Browne4은 발생장소에 따라서 척수내 발생이 63.3%,

경막내 척수외 발생이 21~25%, 경막외 발생이 13%

로 대부분이 척수내 발생한다고 보고했다. 주로 경추

및 흉추에 많이 발견되는 것으로 반수 이상에서 척수

공동증이 관찰된다고 알려져 있다.3 혈관모세포종은 보

통 천천히 성장을 하지만 치료하지 않을 경우에는 하지

마비나 사지마비로 진행할 수 있다.5 중추 신경계의 다

른 다발성의 혈관아세포종이 있거나, 신장이나 췌장 등

의 장기에 병변이 있을 경우 von Hippel-Lindau

disease (VHL)라고 알려진 유전 질환과 동반된다.4,6

자기공명영상으로 보다 정확히 진단할 수 있게 되었

으며, 종양 자체뿐만 아니라 척수 부종이나 팽대 및 척

수 공동증을 정확히 관찰할 수 있게 되었다.7

본 저자들은 흉추부의 경막내 수막내에서 발생한 혈

관모세포종을 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하고

자 한다.

증 례

성명: 최 ○ ○

성별 및 연령: 남자 39세
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주소: 7년 전부터 시작된 하지 운동기능 약화

가족력: 특이 소견없음

과거력: 2005년 2월 위궤양 천공으로 본원에서 위부

분 절제술 시행

현병력: 내원 약 15년전에 3 m 높이에서 낙상 후 흉

요추부 및 우측 하지의 통증이 있었으며 7년 전에 미끄

러짐 후에는 우측 하지의 통증 및 운동기능 약화가 발생

하여 통증치료를 시행받았으나 특별한 호전없이 지내다

가 위궤양 천공으로 본원 외과에 입원후 본과에 의뢰되

어 전기진단학 검사 시행하였다. 전기진단학 검사상 흉

추부 부위의 운동 및 감각경로의 기능장애 소견이 있어

이에 대한 평가를 위해 본원 재활의학과에 입원하였다.

이학적 소견: 도수 근력 검사상 양 상지와 좌측 하지

는 정상이었으며, 우측 하지는 족저굴곡근이 3/5이었

고, 나머지 근육은 4/5였다. 감각 검사에서 가벼운 촉

각과 통각에서 우측 흉추 4번 이하와 좌측 요추 1번 이

하에서 감각이 감소되었다. 심부건 반사에서 양측 무릎

반사와 우측의 족반사가 항진되어 있었으며 바빈스키

징후는 양측에서 항진되어 있었으며 우측의 족간대가

관찰되었다. 우측 하지의 경직이 수정 애시워스 척도

(Modified Ashworth Scale)상 3등급이었으며, 좌측

하지는 1등급이었다. 항문 반사는 비교적 잘 유지되었

다. 자가배뇨는 가능했으나 배뇨후에 잔뇨감과 빈뇨가

있었다.

전기진단학적 검사소견: 운동 신경전도 검사상 우측

총비골신경의 말단 잠복기의 지연소견이 보였으며 감각

신경전도 검사상에는 정상범위였다. 체성 감각 유발 전

위 검사에서 상지 피부절 체성 감각 유발 전위 검사는

정상범위를 보여준 반면에 하지 체성 감각 유발 전위

검사는 양측 천비골신경과 비복신경에서 모두 반응이

유발되지 않았다. 운동 유발 전위 검사에서 대뇌피질을

자극했을 때 양측 상지의 단무지외전근에서는 정상 범

위로 나왔지만 양측 하지의 무지내전근에서는 반응의

지연된 소견이 보였고 요부를 자극했을 때에는 정상범

위로 나왔다. 침 근전도 검사상 복직근의 아랫 부위와

흉추 7번의 척추주위 근육에서 비정상 자발전위가 보였

다.(Table 1)

방사선학적 검사: 자기 공명영상에서 T1 강조영상에

서 2.5 cm 크기의 등신호 혹은 약한 고신호의 종괴가

흉추 8번과 9번에 걸쳐 있고 Gadolinium 조영증강 했

을 때 고신호로 관찰되었다. (Fig. 1) T2 강조영상에

서는 미만성의 척수 공동이 연수에서 천추로 퍼져 있었

으며 종괴 아래에는 뚜렷한 혈관 구조가 관찰되었다.

(Fig. 2) von Hippel-Lindau증후군을 배제하기 위하

여 뇌 자기공명영상과 복부 전산화단층촬영을 실시했으

나 특별한 소견은 관찰되지 않았다. 환자의 방광 검사

를 위하여 배뇨방광요도조영술을 시행했는데 방광 용적

이 약 300 cc 정도였으며 방광요관역류 소견은 없었으

며 배뇨후 촬영술에서는 잔뇨가 관찰되었다.

치료 및 경과: 진단후 수술적 치료를 위하여 신경외

과에 의뢰하였으나 환자의 거부로 시행하지 못하였으며

자의 퇴원을 했다.
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Table 1. Findings in Needle Electromyography

Muscle Fib PSW NMU Short poly Long poly Recruitment

Right 

Iliopsoas 0 0 + R/C

Extensor digitorum brevis 0 0 + R

Rectus abdominis lower part +++ +++ + R/C

Rectus abdominis upper part 0 0 + + R/C

Left

T6 paraspinal 0 0

T7 paraspinal + +

T8 paraspinal 0 0

NMU: Normal motor unit action potential

PSW: Positive sharp wave

Fib: Fibrillation

Short poly: Short polyphasic MUAP

Long poly: Long polyphasic MUAP

R/C: Reduced to complete 

R: Reduced
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고 찰

혈관아세포종은 Schultze가 1912년에 처음 기술한

이래, 1926년 Lindau가 처음 신장의 종양과 망막의

혈관종이 있는 환자에서 동반된 소뇌의 뇌종양을 기술

한 후, 1928년 Cushing과 Bailey가 이런 중추성 신경

종양을 동정맥 기형과는 다른 혈관아세포종이라고 명명

했다.3

남녀에 따른 발생 빈도는 대략 1.4:1 로 남자에서 많

이 발생하고,8 증상이 발현되는 평균 연령은 주로 30대

이며 특히 18세 미만의 소아에서 발생하는 경우는 전체

의 15% 정도에서 발견되었다.4 대부분 단독으로 발생

하지만 약 20%에서는 다발성으로 반드시 뇌 자기공명

영상으로 von Hippel-Lindau 증후군을 배제해야 한

다.8 von Hippel-Lindau 증후군의 경우 척수 혈관아

세포종 환자의 20%정도에서 동반된다고 알려져 있으

며, 증상 발현의 연령이 낮을수록 von Hippel-Lin-

dau 증후군과의 연관성이 높게 보고된다.6

초기 발현 증상은 대부분 통증과 감각변화이며, 별다

른 증상 없이 지내는 경우도 있지만 운동 장애나 대소

변 장애 등으로 종양이 진단되는 경우도 많다.4,9 본 증

례에서는 초기 임상 증상으로 통증이 있었으며, 운동

위약과 소변 장애가 관찰되었다.

병리학적으로 혈관아세포종은 내피세포, 혈관주위세

포, 기질세포로 구성된 종양으로 기질세포로 둘러싸인

혈관 조직이 촘촘히 채워져 있다.7 조직소견으로는 모세

혈관과 혈관통로가 그물망으로 되어 있으며, 내피세포

는 정상으로 보이나 혈관사이의 간질이 팽창되어 있

다.10

진단방법에는 단순방사선촬영, 자기공명영상, 척수조

영술 및 전산화단층촬영이 있다.8 자기공명영상이 가장

우수한 것으로 알려져 있으며 특히 낭포성 종양의 경계

를 명확히 나타낸다. 또한 공동과 종양에 의한 척수부

종이 T2 강조영상에서 잘 구분되어 진단 가치가 높다.11

T1 강조영상에서 등신호 혹은 약한 고신호로 관찰되며

T2 강조영상에서는 고신호로 그리고 Gadolinium 조

Fig. 2. T2-weighted sagittal MR image (left) showed prominent vascular structure, inferior to the mass and brain MRI (center)

image and T2-weighted sagittal MR image (right) showed diffuse syrinx from medulla to sacrum.

Fig. 1. T1-weighted sagittal MR image (left) showed isointense to mild hyperintense mass and contrast-enhanced T1-weighted sagit-

tal image (right) showed a enhancing mass.
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영증강 했을 때에는 고신호로 관찰되며 이는 종양과 주

위 부종과 구별할 수 있는 소견이다.2 혈관 조영술는 다

른 검사로 보이지 않는 벽결절을 볼 수 있으며, 종양

적출을 위해서 종양과 공급동맥, 유출정맥 등을 확인할

수 있어 수술을 하는데 필수적인 검사이다.3,12

치료는 외과적 치료와 방사선 치료가 있다. 경막외

종양이나 수막외 종양은 외과적 적출술로 제거하나 수

막내 종양은 외과적 치료가 비교적 용이하지 않고 방사

선 치료에도 민감하지 않다고 보고 되었다.8 방사선 치

료는 일시적인 효과와 일부에서는 증상의 호전도 있다

고 보고되기도 하나 아직까지 논란이 있으며, 부분 제

거후의 방사선 치료를 할 경우 재발하는 경우가 많다고

알려져 있다.3

결 론

본 증례의 경우 위궤양 천공으로 본원 외과에 입원

중인 환자로 통증과 운동 위약으로 본 과에 의뢰되었던

환자로 방사선학적 검사로 혈관아세포종을 진단할 수

있었다. 환자의 병력 청취를 통해서 볼 때, 초기의 통

증으로 지속적인 항염증제 복용이 있었으며 이로 인하

여 약물에 의한 궤양이 진행되어 결국 천공으로 이어져

외과적 수술이 시행되었다. 본 증례의 경우 광범위한

척수공동증이 있음에도 불구하고 운동 위약이 심하지

않았으며, 척수 압박에 의한 증상이 심하게 관찰되지

않은 경우를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 이를 보고

하는 바이다.
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