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서      론

Merkel 세포는 진피 내에 존재하는 신경내분비세포(neuro-

endocrine cell) 중 하나이다. Merkel 세포암은 1972년 Toker1)

에 의해 처음 소개되었으며 백만 명당 4명 정도의 발생률을 가

진 드문 악성종양으로 주로 60대 이상의 고령에서 발생한다. 

종양은 전체의 50%가 두경부에서 발생하는데, 외이도에 발

생한 경우는 전 세계적으로 매우 드물게 보고되고 있다.2,3)

표준 치료는 아직까지 정립되지 않았으나 영역림프절로의 

전이나 원격 전이 및 재발이 빈번하게 발생하여 국소절제만

으로는 불충분하다는 의견이 우월하다. Kokoska 등4)은 35명

의 환자를 대상으로 31개월간 추적 관찰을 시행하였을 때 국

소절제와 함께 예방적 경부절제술, 수술 후 방사선치료를 함

께 시행하여 국소 및 원격 재발을 낮추고 생존율을 높인다고 

보고하였다. 다른 연구에서도 181명의 환자를 대상으로 국소

절제술을 시행한 환자에서 국소재발이 흔하다는 결과를 보

였다. 이처럼 대부분의 환자에서 수술 후 방사선치료를 병행

하며, 광범위한 절제와 방사선치료에도 불구하고 1년 생존율

은 85%, 5년 생존율은 62%, 10년 생존율은 47%로 보고된 

바 있다.5) 

저자들은 외이도에 국한된 Merkel 세포암종에서 국소적인 

절제수술 단독 시행 후 재발 없이 경과 관찰 중인 증례에 대

하여 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증      례 

32세 여자 환자가 내원 2개월 전 우연히 발견된 좌측 외이

도의 종괴를 주소로 내원하였다. 과거력으로 내원 44개월 전 

갑상선 유두상암 진단하 갑상선 전절제 수술을 받았다. 귀 내
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시경 검사에서 좌측 외이도 후방에 3×2 mm의 크기의 붉고 

구진상의 종물이 있었으며(Fig. 1A), 주위 조직이나 경부에 

전이를 의심할만한 특별한 소견은 관찰되지 않았다. 측두골 

전산화단층촬영에서 좌측 외이도에 폴립양상의 연조직 종물 

확인되었으며, 골침범 소견은 관찰되지 않았다(Fig. 1B and 

C). 순음 및 어음청각검사, 임피던스 청력검사 결과는 정상이

었다.

상기 결과를 토대로 경계가 분명하고 침습적이지 않은 양

성 종양을 의심하였고, 조직검사와 종양 제거를 함께 시행하

기 위해 내시경을 이용한 절제생검을 시행하였다(Fig. 2A). 

수술 시 종물은 단단하였고 고막을 포함한 주위에 고정된 상

태로 고막의 일부를 포함하여 절제생검을 시행하였다. 절제한 

조직은 3×2 mm 크기의 경계가 명확한 종양이었으며 내시경 

소견에서 주변 조직으로의 침윤이나 이소골 또는 안면신경으

로의 침범은 보이지 않았다. 

병리조직학적 검사 결과 외이도에서 기원한 종양이 고실륜

을 침범하였으며 세포질이 적은 푸른빛의 작고 둥근 세포들

이 진피에 판상(sheet) 혹은 섬유주(trabecular) 형태의 구조

를 이루고 있는 양상을 보였다. 이러한 종양세포는 cytoker-

atin 20(CK20)에 대한 면역조직화학염색에서 종양세포 핵 주

변으로 점상의 양성반응을 보이며, syneptophysin 염색 역시 

양성 소견을 보여 Merkel 세포암으로 확진되었다(Fig. 3). 

A B C
Fig. 1. Preoperative evaluations. Preoperative otoendoscopic finding of the left ear shows 3×2 mm reddish nodular lesion at left poste-
rior EAC (asterisk) (A). Preoperative temporal bone CT imaging shows a small polypoid soft tissue mass arising from the superior walls 
of left medial EAC (arrows) in axial view (B) and coronal view (C). EAC: external auditory canal.

Fig. 2. Intraoperative and postoperative endoscopic findings. Intraoperative endoscopic view before and after extirpation of tumor from 
external auditory canal (A, B). Endoscopic view of postoperative surgical site at 41 months follow-up (C). Postoperative CT scan (D).
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수술 후 시행한 자기공명영상에서 잔존하는 종물 및 주위 

임파선으로의 전이 소견이나 양전자방출단층촬영에서 타 장

기로의 전이 소견은 관찰되지 않아 the American Joint 

Committee on Cancer(AJCC) 병기체계상 1기에 해당하였다. 

종양이 매우 작고 주위 조직과의 경계가 분명하게 제거되어 

추가적인 방사선치료는 하지 않았으며 41개월간 신체검진 및 

자기공명영상에서 재발소견 없이 추적 관찰 중이다(Fig. 2C). 

고      찰

Merkel 세포는 진피 내에서 특수감각기관의 역할을 하는 

세포로서, 세포질 내에 melanin 과립과 신경전달 과립을 가

지고 있어 그 기원을 신경릉의 외배엽줄기세포라고 추정하고 

있다. Merkel 세포암은 매우 드문 피부의 신경내분비 암종으

로 알려져 있으며, 1972년 Toker1)에 의해 처음으로 지주 암

종(trabecular carcinoma)이라 명명되어 보고되었다.

보고에 따라 다소 차이가 있으나 전체의 약 50% 이상이 두

경부에서 나타나며 협부, 비부, 안구 주위에 호발한다. 60~70

대의 고령에 발생하고 평균 연령은 69세로 보고되고 있으며, 

주로 백인종에 호발하며 성별에 따른 발생의 차이는 크지 않

으나 연구에 따라 차이를 보인다.6) 외이도에서 기원한 Merkel 

cell carcinoma는 전세계적으로 매우 드물게 보고되고 있으

며, 평균 69세의 고령의 환자에게서 발병하는데 본 증례 환

자는 32세로 흔하지 않은 흥미로운 증례이다. 

최근 발병률은 증가하는 추세로 1986~2001년까지 연령을 

보정한 발병률은 8% 증가하였으며,7) 네덜란드에서도 1993~ 

1997년 사이 백만 명당 1.7명에서 2003~2007년 사이 3.5명으

로 발병률이 증가하였다.8) 전이와 재발도 흔하게 나타나 25%~ 

30%의 환자에서 재발이 나타나며 국소전이는 52%~59%, 원

거리 전이는 34%~36%로 보고되었다. 임상적 병기에 대해서는 

최근까지도 정립되지 않아 지난 20년간 5가지의 체계가 제안

되었으며 AJCC에서 2018년 제안한 병기체계와 그에 따른 5년 

생존율은 다음과 같다(Table 1).

임상적으로 수주에서 수개월간 빠르게 증가하는 붉은 보랏

빛의 단단한 결정성 종괴로 매끄러우며 광택이 있는 표면을 

보여9) 본 증례의 진찰 소견과 일치하였다. 본 증례에서는 우

A

C

B

D
Fig. 3. Histologic features and immunoprofiles of the Merkel cell carcinoma. Tumor shows nodular expansile and partly infiltrative growth 
pattern (H&E, ×40) (A). Trabecular and cord like structures are characteristic features (H&E ×200) (B). Tumor cells show positive ex-
pression for synaptophysin (×100) (C) and CK20 (×100) (D) immunohistochemical stain. H&E: hematoxylin and eosin.
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연히 발견된 외이도 종괴를 주소로 내원하여 환자가 호소하

는 특이 증상이 없었으나 경우에 따라 무통성의 종괴와 함께 

전음성 난청을 보일 수 있으며 소양감, 간헐적 이통 및 수양성 

분비물을 호소할 수 있다.3)

Merkel 세포암의 표준 치료는 원격전이가 없는 환자에서는 

종양을 완전절제하는 것이다. 절제연으로부터 2~3 cm까지 

포함하여 절제하는 것이 추천되며, 광범위한 절제술을 시행

한 경우에 무병생존율(disease free survival)을 개선시킨다고 

보고된 바 있다.4) 예방적인 경부 림프절 곽청술은 술자에 따

라 다르게 적용된다. 현재까지는 림프절 전이가 없는 환자는 

약 15%~20%에 불과하므로 전신 컨디션이 양호하다면 선택적 

경부 림프절 곽청술을 치료에 포함해야 한다는 의견이 대체

적이나,10) 다른 연구에서는 1 cm 미만의 작은 병변에서는 국

소 림프 전이의 가능성이 낮아 선택적 경부 림프절 곽청술이 

필요 하지 않다고 제안하기도 하였다.11) 국소 방사선치료가 수

술 이후의 재발, 전이를 낮춘다는 것이 많은 연구를 통하여 

보고되었으며,12) 일부에서는 방사선 치료를 단독으로 시행하

는 것을 주장하기도 하였으나 기존의 광범위절제술과 방사선

치료를 함께 시행한 대조군에 비하여 유의한 이득을 보이지 

않았다.13) 항암치료는 재발이나 원거리 전이가 있는 경우 완

화목적으로 사용되는 것이 일반적이며 Merkel 세포암에 특

이적인 표준 항암치료는 정립되지 않아 세포학적 유사성을 

고려하여 소세포폐암과 유사하게 치료한다. Merkel 세포암

에 특이적인 표적치료가 연구중이며 최근 Merkel cell poly-

omavirus (MCV)가 병태생리에 관여한다는 연구결과를 기반

으로 이를 이용한 면역 조절 치료가 제시되고 있다. Merkel 

cell carcinoma와 MCV의 관계는 아직 충분히 밝혀지지 않

았으나 MCV의 T항원이 short hairpin RNA(shRNA)를 매

개로 하여 세포성장과 사멸을 조절하는 과정에서 Merkel cell 

carcinoma의 발생에 기여하는 것으로 생각되며 항바이러스 

효과가 있는 interferon-α, β 등이 Merkel cell carcinoma의 

치료에 제안되기도 하였다.14)

본 증례에서는 수술 전 진찰소견 및 영상검사에서 경계가 

명확하며 침습적이지 않은 양성 종양이 의심되어 조직검사와 

완전절제를 함께 시행하는 수술적 치료를 시행하였다. 병리조

직학 검사에서 Merkel cell carcinoma로 최종 진단되었으나 

종양의 크기가 1 cm 미만으로 매우 작고 수술 전후의 진찰 

소견과 영상검사에서 전이 소견을 보이지 않았으며 경계가 

명확하게 제거되어 추가 경부 절제술 및 방사선치료는 시행

하지 않았으며 정기적인 신체진찰 및 자기공명영상검사를 통

하여 재발 여부를 추적 관찰하고 있다. 이처럼 임상적 병기가 

낮은 Merkel cell carcinoma는 국소절제수술 단독 시행만으

로도 좋은 예후를 보일 수 있다는 점을 시사하여 문헌 고찰

과 함께 보고하는 바이다.
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