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서 론

소아의 원발성 간종양은 전체 소아의 종

양 중 3% 를 차지하는 드문 종양이다. 원

발성 간종양 중 75% 이상이 악성으로 알려

져 있고, 악성종양 중 간모세포종과 간세포

암이 90% 이상을 차지한다
1-3. 원발성 악성 

간종양은 복강 내 악성종양 중에서 15%를 

차지하여 신경모세포종, 윌름씨 종양 다음으

로 세 번째로 흔하다
2,4,5. 원발성 악성 간종

양은 백만 명당 1.6명의 발생빈도를 보이며, 

간모세포종이 약 0.9명, 간세포암이 0.7명으

로 간모세포종의 빈도가 높다
3,6
. 간의 양성 

종양은 백만 명당 0.7명으로 매우 드물며 주

로 영아기에 발생한다
5,7. 이에 저자들은 

1986년부터 2002년까지 서울대학교 병원에

서 원발성 간종양으로 수술 시행 받은 73명

의 환자를 대상으로 그 임상 양상과 치료 

결과를 분석하였다.

대상 및 방법

1986년부터 2002년까지 서울대학교 어린

이병원 소아외과에서 원발성 간종양으로 진

단 받고 간절제술 및 간이식을 시행 받은 

73명의 환자를 대상으로 하여 임상양상, 수

술 및 추적관찰, 병리소견에 대해서 의무기

록 검토를 통한 후향적 연구를 시행하였다.

결    과

1. 병리 진단(표 1)

전체 73예 중 악성은 55예(75.4%)였으며 

이 중 간모세포종이 37예로 가장 많았고, 간

세포암이 11예였다. 양성종양은 18예로 혈관

내피종이 7예, 중간엽 과오종 5예로 가장 많

았다. 각각의 병리 진단별 분포는 표 1에 열

거하였다. 낭종은 단발성 비기생충성 낭종, 

다발성 간낭종, 담도 낭선종이 각각 1예씩 

있었다. 간모세포종의 아형은 상피성이 21

예, 혼합형이 9예였으며, 나머지 7예는 아형

을 구분할 수 없었다.
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Table 1. Pathologic Distribution in Primary Hepatic Tumors
Diagnosis Number Of patients
Malignancy Hepatoblastoma 37

Hepatocellular carcinoma 11
Embryonal sarcoma 6
Mixed germ cell tumor 1

Benign Hemangioendothelioma 7
Mesenchymal hamartoma 5
Focal nodular hyperplasia 1
Cavernous hemangioma 1
Cyst 3
*Others 1

Total 　 73
*Permanent pathology report reveals suggested benign.

2. 임상 양상

본 연구에서 원발성 간종양 환자는 남자

가 46명, 여자가 27명으로 남녀 비는 1.7:1이

었으며, 진단 시 평균 연령은 4세였다. 연령

분포를 다시 세분해 보면 1개월 미만에서 

진단된 경우가 9명, 1개월에서 1세 미만이 

20명, 1세 이상이 44명이었다. 간종양의 임

상적 증상은 대개 복부 종괴 혹은 복부 팽

만이었다. 미분화 간육종 중 3예와 간세포암

종 중 4예, 간모세포종 1예에서 복부 통증이 

동반되었으며, 혈관내피종에서는 울혈성 심

부전의 증상이 2예에서 관찰되었다. 오심과 

구토가 동반되는 경우는 간육종에서 1예, 간

세포암종과 간모세포종에서 각각 1예가 있

었다. 간모세포종 환자에서는 모든 예에서 

AFP 수치가 증가한 소견 있었으며, 간세포

암 환자 중 8명(72.7 %)에서 HbsAg 양성이

었으며, 2명의 환자에서 수술전 간경화 소견

을 보였다. 혼합배세포종 환자에서는 AFP와 

β-hCG 수치의 상승 소견이 있었다.

3. 악성종양

1) 간모세포종

간모세포종의 경우 진단 시 환아의 나이

는 출생당시 진단된 경우부터 8세 까지로 

평균 1.8세였고, 남자는 23명, 여자는 14명이

었다. 전체 37명중 진단 후 바로 수술 시행

했던 환아는 11명이었고 수술적 절제가 불

가능하다고 판단되었던 나머지 26명 중 24

명은 수술 전 항암 화학 요법을, 2명에서는 

경간동맥 화학 색전술 시행 후 수술하였다. 

항암요법에는 주로 CCG 823F가 사용되었

고, 경우에 따라 CCG 8881A, 8881B, 881c도 

사용되었다. 31예에서 근치적 절제가 가능했

으며, 그중 1명의 환아에서는 양엽을 모두 

침범하고 간문맥 혈전이 있었던 예로 간이

식술을 시행하였다(표 2). 수술 후 29명의 

환아에서 보조적 항암화학요법 시행하였다. 

앞서 언급한 간이식술 시행한 예에서는 보

조적 항암 화학요법을 시행하지 않았다. 37

예의 간모세포종 중에서 수술 후 추적관찰

이 소실된 4명을 제외한 33명의 추적 관찰 
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Table 2 Type of Hepatic Resection in Primary Liver Tumors
Right 

lobectomy
Left 

lobectomy
Left lateral 

sectionectomy
Right 

sectionectomy Segmentectomy Non-anatomic
al Resection

Hepatoblastoma 6 9 2 6 1 13
Hepatocellular carcinoma 1* 1 3 6
Embryonal sarcoma 1 5
Mixed germ cell tumor 1
Hemangioendothelioma 3 1 3
Mesenchymal hamartoma 3 1 1
Focal nodular hyperplasia 1
Cavernous hemangioma 1
Cyst 　 　 　 　 　 3
*Extended Right lobectomy

기간은 3개월에서 16년 10개월이었다(평균 

56.6개월). 추적관찰을 할 수 있었던 33예 

중 사망은 6예로 생존률은 81.8%였다.

2) 간세포암

간세포암에서는 남자가 8명, 여자가 3명이

었고, 진단시 나이는 모두 3세 이상이었다.

총 11명의 환자 중 8명에서 진단당시 수술

적 절제가 불가능하였으며, 이 중 4명에서 

진단 당시 폐전이 소견이 있었으며, 1명에서

는 폐와 뇌 전이 소견이 있었다. 이들 8명에 

대하여 수술전 항암 화학요법을 시행하였으

며, 진단 당시 수술적 절제가 가능했던 3명

의 환자에서 바로 간절제술 시행하였다. 항

암요법에는 주로 CCG 823F가 사용되었고, 

경우에 따라 CCG 8881A, 8881B, 881c도 사

용되었다. 수술은 6명에서 근치적 절제가 가

능했으며 이중 수술전 항암 화학요법을 시

행하였던 3명이 포함되었다. 수술 후 9명의 

환자에서 보조적 항암화학요법을 시행하였

고, 나머지 2명은 외부병원으로 전원되었다. 

추적관찰이 소실되었던 4명을 제외하고 7명

의 평균 추적 기간은 55.6개월(1～131개월)

이었으며, 4명이 생존해 있다.

3) 미분화 간육종

총 6명의 환아가 있었으며, 남녀비는 4:2, 

평균 연령은 9.7세(7세-14세)였다. 종괴의 크

기는 9 cm에서 15 cm사이였다. 수술 전 폐

전이가 의심되었던 1예에서 수술전 항암 화

학요법을 시행하였다. 종괴는 5예에서 우엽

에 있었고 1예에서는 좌엽에도 침범소견이 

있었다. 수술은 우엽절제술 1예, 종괴절제술 

5예였다. 수술 후 모두 보조적항암 화학요법

을 시행받았으며, 1예에서 4개월 후 second 

look operation 시행받았고 보조항암화학요

법 및 방사선 치료를 받았다. 화학요법은 

Vincristine, Actinomycin D, Cyclophospha-

mide, Adriamycin, Cisplantin을 사용하였고, 

방사선은 4,500rad를 국소 조사하였다. 추적 

관찰 기간은 평균 66개월 (20～141개월)이었

으며, second look operation 받았던 예는 수

술 후 20개월째 사망하였다.

4) 혼합배세포종으로 진단되었던 1예에서

는 좌엽과 우엽 모두 침범하여 수술전 항암

화학요법 이후 종괴절제술 시행하였으며 이

후 보조적 항암화학요법 시행하였고 72개월

째 추적 관찰 중이다.
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Table 3 Complications after Hepatic Resection
Complications Number of Patients
Intraabdominal fluid collection or abscess 5
Pneumonia or Pleural effusion 2
Biliary stricture or fistula 2
Tractitis 1
DIC 1
Acute rejection 1

Total 12

4. 양성 종양

양성종양은 총 18예로 전체의 24.6%를 차

지하였다. 수술 후 1예를 제외하고는 모든 

환자가 생존해 있다.

1) 중간엽 과오종

총 5명의 환아가 있었으며 남녀비는 3:2, 

진단시 평균연령은 7.6개월(출생당시-2세)였

다. 우엽에 있었던 환아가 4명, 좌엽이 1명

이었다. 종양의 크기는 10 cm에서 20 cm 사

이였다. 2예에서 외부병원에서 수술전 간모

세포종 의심되어 수술전 보조적 항암 화학

요법 시행 후 전원되었고 수술 후 조직검사

상 중간엽 과오종으로 진단되었다. 수술후 

외부병원으로 전원된 경우 1예를 제외하고 

평균 36.8개월 추적 관찰하였으며 사망한 예

는 없었다.

2) 혈관내피종

총 7명의 환아가 있었으며, 남녀 비는 3:4, 

평균 연령은 29.3일(출생당시-4개월)이었다. 

종괴의 크기는 4 cm에서 15 cm까지로 좌엽

을 침범한 경우가 5예, 우엽이 2예였다. 산

전 초음파에서 발견되었고 출생 후 울혈성 

심부전과 호흡곤란을 보였던 1예는 수술 후 

저혈량성 쇽으로 사망하였다.

3) 기타

간낭종은 3예는 단발성 비기생충성 낭종

과 담도 낭선종, 그리고 다발성 간낭종이었

다. 낭종의 위치는 담도 낭선종과 다방성 간

낭종에서 우엽, 단발성 비기생충성 낭종이 

좌엽에 있었다. 크기는 각각 13 cm, 7 cm, 

15 cm이었으며 모두 낭종절제술을 시행하였

다. 국소 결절성 과형성 1예에서는 좌엽에 3

cm, 우엽에 2.5 cm 크기로 좌측엽절제술과 

우엽에 대해서 종괴절제술을 시행하였다. 또

한 해면상 혈관종 1예는 좌엽에 15 cm 크기

였으며, 종괴 절제술을 시행하였다.

4. 합병증(표 3)

수술과 관련된 사망은 혈관내피종 환아에

서 저혈황성 쇽으로 수술 당일 사망한 1예

가 있었다. 수술 후 합병증은 총 12예에서 

관찰되었으며, 복강내 액체 저류 및 농양이 

5예로 가장 많았고, 담도협착 및 담도루가 2

예, 폐렴과 흉수가 2예 있었다. 이식을 시행

받았던 1명의 환아에서 급성 거부반응을 보

였다.

고    찰

소아에서 간에 발생하는 종양의 대부분은 
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악성이다
2,8
. 양성 종양은 대부분 영아기에 

생기며 주로 혈관성 종양으로 수술적 치료

를 요하는 경우는 드물다
2
. 한편, 간은 전이 

암의 흔한 병소로 윌름씨 종양, 신경모세포

종, 백혈병 등에서 간전이를 할 수 있다
2,3
. 

간모세포종과 간세포암은 가장 흔한 악성 

간종양이면 간모세포종은 간세포암보다 어

린 연령에서 발생한다
1,9. 간모세포종은 3세 

미만에서 주로 발생하며, 간세포암은 10-15

세 사이의 학령기에 호발하는 것으로 보고

되고 있다
10,11

. 본 연구에서도 간모세포종의 

평균 연령은 1.8세, 간세포암의 평균 연령은 

11.5세를 나타내었다.

간모세포종은 소아에서 발생되는 원발성 

간종양 중 가장 흔한 종양이며, 그 예후는 

수술적 완전 절제 가능 여부에 따라 결정된

다고 알려져 있다. 그러나 진단 당시 수술적 

절제가 가능한 경우는 40-50% 정도이다. 

30%의 환자에서 양측엽을 침범하며, 10%

에서는 진단 당시 폐전이를 발견할 수 있다12. 

진단 당시 수술이 불가능했던 예에서 수술

전 항암 화학 요법 시행후 근치적 절제가 

가능하다는 보고가 여러 연구에서 밝혀져 

왔다
13-16. 본 연구에서도 수술전 항암화학요

법을 시행한 총 24예 중 20예에서 근치적 

절제를 시행할 수 있었다. 이러한 수술전 항

암화학요법을 통한 간모세포종의 근치적 절

제는 양호한 치료 성적을 나타내고 있다
14. 

또한 본 연구에서도 1예 관찰되었던 양엽을 

침범한 간모세포종 환아에서 생체 간이식술

은 효과적인 치료 방법이라 할 수 있겠다.

소아에서의 간세포암은 진단 시 수술적 

절제가 어려운 경우의 빈도가 높다
8,12,17

. 양

측엽을 침범하거나 다발성인 경우가 흔하며, 

진단 당시 50%에서 간외전이를 발견할 수 

있다
1
. 본연구에서도 8예(72.7 %)에서 진단당

시 수술적 절제가 불가능하다고 판단되었고 

수술전 항암 화학요법 후 6예(54.5%)에서 

근치적 절제술이 가능하였다. 간세포암은 간

모세포종에서 보다는 나쁜 예후를 보였지만 

수술전 항암 화학 요법과 근치적 절제술 및 

수술 후 보조 항암화학요법 혹은 방사선 요

법 등의 복합적인 치료를 통하여 장기 생존

을 보이는 환자를 볼 수 있었다.

소아의 미분화 간육종은 간모세포종과 간

세포암의 중간 정도 연령에서 주로 발생하

며, 예후가 매우 좋지 않아 진단 후 정중 생

존율이 1년 미만으로 보고 되어 왔다
18. 그

러나 최근 광범위한 수술적 절제와 항암화

학요법의 발달로 치료성적에 많은 향상이 

있었다
18,19. 본 연구에서도 총 6명의 환자중 

5명에서 근치적 절제와 보조적 항암 화학요

법 후 장기 생존을 보였다.

중간엽 과오종은 대부분 2세 이내의 소아

에 생기는 양성 종양으로 소아의 간종양 중 

5-6% 정도를 차지하는 것으로 알려져 있다
2,6,20

. 저자들의 예에서도 전체 증례 중 8%를 

차지하며, 모두 2세 이하에서 발생하였다. 

미분화 간육종과의 감별이 중요하겠는데, 미

분화 간육종은 호발연령이 5-10세로 중간엽 

과오종보다는 늦은 시기에 발병하고 초음파

나 전산화 단층촬영 소견에서 종양이 좀 더 

고형으로 보이는 것이 감별점이라 하겠다
21,22. 치료는 간절제술이 가장 이상적이라 하

겠으나 절제술 후 잔존간의 크기가 너무 작

을 것으로 예상되거나 간문부 주요 혈관과

의 관계상 절제가 어려울 경우 조대술(mar-

supialization)을 고려할 수 있다
20. 본 연구
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에서는 1예에서 수술전 검사상 간모세포종

이 의심되어 수술전 항암 화학요법 후 간절

제술 시행하였으나 절제조직의 병리검사상 

중간엽 과오종으로 보고된 예가 있었다.

혈관내피세포종은 대개 6개월 이하의 소

아에서 발생하며
23
, 특히 여아에서 흔하여 

논문에 따라 1:2 에서 1:4.3 의 분포를 보인

다
2,24,25. 본 연구에서의 남녀비는 3:5 였으며, 

모두 6개월 이전에 진단되었다. 혈관내피세

포종은 본 연구에서처럼 거대 복부 종괴가 

그 주증상이며, 환자에 따라 종괴로의 혈류 

증가로 인한 울혈성 심부전의 증상을 보이

기도 한다. 증상이 있는 경우 내과적 치료 

혹은 방사선학적 중재술을 시행할 수 있으

며, 절제가 가능한 경우 간절제술이 가장 확

실한 치료방법이며, 간 양측엽을 모두 침범

하였거나 절제가 불가능한 경우 간이식술을 

고려할 수 있다
23.

간에 발생하는 단발성 비기생충성 낭종은 

모든 연령에서 발생할 수 있으나 주로 

30-40대에 진단되는 것으로 알려져 있으며, 

드물게 신생아기에서도 발견될 수 있다
27. 

여성에서 호발하며 주로 간우엽을 침범하는 

것으로 알려져 있다. 또한 대부분 증상이 없

으며, 우연히 발견되는 경우가 대부분이고 

방사선학적 검사상 낭성 중간엽 과오종으로 

오인되기도 한다. 치료는 낭액 흡인술, 경화 

요법, 조대술, 간절제술을 시행할 수 있으며, 

절제술이 재발이 적은 것으로 알려져 있다
26. 

국소 결절성 과형성은 간종양의 2%, 모

든 소아종양의 약 0.02%를 차지하는 드문 

질환으로, 여아에서 호발하며 80%이상의 

환자에서 증상이 없다. 현재까지 국소 결절

성 과형성에서 악성화한 경우는 보고되지 

않았다
27
.
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Primary Hepatic Tumors in Children

Hyung-Joong Jung, M.D., Hyun-Young Kim, M.D.,

Sung-Eun Jung, M.D., Kwi-Won Park, M.D., Woo-Ki Kim, M.D.

Department of Surgery, Seoul National University College of Medicine 

Seoul, Korea

Primary liver tumors are uncommon in childhood, with a relative frequency of   

3% of all childhood tumors. Seventy-three cases of pediatric primary liver tumors 

operated on at single institution between 1986 and 2002 were reviewed. Malignant 

tumors included 37 cases of hepatoblastoma, 11hepatocellular carcinomas, 6 undiff-

erentiated (embryonal) sarcomas, and 1 mixed germ-cell tumor. Benign tumors 

constitute only 24.6% of liver tumors, including 7 hemangioendotheliomas, 5 mese-

nchymal hamartomas, 3 congenital cysts, and one each with focal nodular hyperp-

lasia and hemangioma. The common presenting clinical features were abdominal 

mass or abdominal distension. Anatomical hepatic resections were carried out in 38 

cases, and nonanatomical resections in 34 cases. One patient died of a direct result 

of hepatic resection (1.4%). The complication rate was 16.4%.

(J Kor Assoc Pediatr Surg 11(2):107～114), 2005.
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