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서 론

간 종양은 크게 원발성 및 전이성 간 종

양, 악성도에 따라 악성 및 양성 간 종양으

로 분류되며, 조직학적 특성에 따라 여러 가

지로 분류된다.

소아의 원발성 간 종양은 성인에서의 간 

종양과는 임상상이 다르며, 또한 매우 드문 

질환이다. 문헌 보고에 의하면 서양에서는 

악성 간 종양의 경우 1년에 인구 약 150만

명 당 1명의 발생빈도를 보이며
1
, 전체 소아 

암에서 차지하는 비율은 약 1.3 %이다
2. 간

모세포종(Hepatoblastoma)과 간세포암(He-

patocellular carcinoma)이 전체 간의 악성 

종양의 1/3을 차지하며, 이중 간모세포종이 

좀 더 많다.

대부분의 소아 간종양은 복부의 종괴 및 

복부 팽만의 증상을 나타낸다. 신체병력 검

사상 간종양이 의심되는 경우 복부 초음파

를 대부분 제 1 검사로 시행하게 되며, 상황

에 따라, 복부 전산화 단층 촬영(Computed 

tomography, CT), 복부 자기공명 영상 

(Magnetic resonance imaging, MRI) 등의 

검사를 통하여 좀더 세부적인 정보를 얻을 

수 있다. 종양 표지자로 유용하게 쓰일 수 

있는 것은 주로 혈청 알파 태아단백 검사 

(Serum alpha-fetoprotein, s-AFP)이다. 확

진을 위해 초음파 유도 생검을 시행하기도 

한다.

소아 간종양은 굉장히 복잡한 종류의 질

병 군으로 진단 방법도 다양할 뿐 아니라, 

치료에도 여러 방법이 사용되나, 악성의 경

우 외과적 절제술이 예후에 도움을 준다
3. 

본 논문에서는 삼성서울 병원에서 외과적 

절제를 시행한 소아 간 종양 환자에 대하여 

약 10년간 경험한 다양한 임상양상과 관련 

문헌 고찰을 시행하였다.

연 구 방 법

1994년 10월부터 2005년 12월까지 삼성서

울병원 외과에서 간 종양으로 진단 받고, 수

술적 치료를 시행 받은 환아 36명을 대상으

로 의무기록과 여러 검사들을 바탕으로 후

향적 연구를 시행하였다. 이중 2명은 추적관
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Table 1. Clinical Characteristics of Liver Tumors
Diagnosis Case M/F Mean Age Survival, follow up

Malignancy

HBL 20 1.2/1 28 m 95%, mean 50 months
HCC 3  2/1  9 yr 100%, mean 53 months
MRT 1  0/1 36 m Dead at 4 months
Angiosarcoma 1  0/1 24 m Dead at 29 months
HE, type II 3  2/1  3 m 66.7%, mean 16 months

Benign

MH 3  1/2 24 m 100%, mean 44 months
FNH 2  0/2  5 yr 100%, mean 3 months*
Adenoma 1  0/1 24 m 100%, mean 43 months
HE, type I 2  2/0 15 m 100%, mean 30 months*

Abbreviations: HBL; hepatoblastoma, HCC; hepatocellular carcinoma, MRT; malignant 
rhabdoid tumor, HE; hemangioendothelioma, MH; mesenchymal hamartoma, FNH; focal 
nodular hyperplasia
*: 1case; follow up loss

찰 중 소실 되었다. 해부병리학적 소견으로 

질병을 분류하였고, 크게 악성과 양성으로 

질병을 분류하였다. 각각의 종양의 임상 양

상을 분석하였다. 모든 환아에서 수술 전 종

양 표지자 검사 및 일반 혈액검사, 복부 초

음파, 복부전산화 단층촬영을 시행하였으며 

수술 전 초음파 유도 생검을 시행하고 조직

학적 진단 후 수술을 시행하였다.

결 과

총 36명의 환아 중 남아, 여아는 각각 18

명이었고, 악성은 28명, 양성은 8명이었다. 

진단당시 평균연령은 약 32개월이었고, 생후 

1개월부터 12세까지의 범위를 보였다(표 1). 

1. 악성종양

악성 종양으로는 간모세포종이 20명 (약 

56%)으로 가장 많았고, 간세포암이 3명, 제 

2형 영아 혈관내피종(Infantile hemangio-

endothelioma, type 2)이 3명, 혈관육종 

(Angiosarcoma)이 1명, 악성 간상 종양 

(Malignant rhabdoid tumor)이 1명이었다. 

1) 간모세포종

총 20명으로, 남아 11명, 여아 9명이었고, 

진단당시의 평균 나이는 28개월이었다. 주된 

증상은 무증상의 복부 종괴가 6명으로 가장 

빈도수가 높았고, 복부팽만, 복통의 순서의 

빈도수를 보였다. s-AFP의 상승은 19명 (95 

%)에서 현저히 나타났으며, 평균 s-AFP의 

수치는 83,396 ng/ml (참고치, 20 ng/ml)이었

다. 병리학적 아형 분류로는 상피형(epit-

helial type)이 12명이었고, 혼합형(mixed 

type)이 8명이었다. 상피형의 경우 태아형 

(fetal type)이 4명, 배아형(embryonal type)

이 4명이었고, 나머지는 두 가지가 혼재 된 

양상이었으며, 미분화형(undifferentiated type)

은 없었다. 종양의 위치는 주로 우엽에 많았

고 (75%), 양측 엽인 경우가 1명 있었다. 

타 장기로의 전이가 있는 경우는 2명 (10
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%)에서 있었으며, 모두 폐 전이었다. 절제가 

불가능한 17명에서 술전 항암 치료를 시행

하였다. 술전 항암치료를 시행 받지 않은 3

명중 1명은 간 종양 파열로 응급수술을 시

행 받은 경우이고, 2명은 근치적 종양절제술

이 가능하여 수술을 시행하였다. 수술은 19

예에서 근치적 절제술이 시행 되었으며, 1예

는 전간침범으로 간이식을 시행 받았다. 술

후 보조 항암 요법은 간이식의 경우를 제외

하고 전례에서 시행하였다. 항암 요법은 주

로 CCG 8881B가 사용되었다. 1명의 환아가 

항암치료 중 거대세포간염으로 사망하였다. 

생존률은 평균 추적관찰 기간 50 개월간 95

%였다.

2) 간세포암

총 3명으로, 진단당시의 평균 나이는 9 세

였다. 주 증상은 통증을 동반한 복부 종괴가 

가장 많았고, 복부팽만, 황달 등이 있었다. 

전례에서 s-AFP의 상승이 관찰 되었고 평

균 42,943 ng/ml였다. HbsAg은 2명에서 양

성이었다. 2명은 전간을 침범하여 간이식(생

체 간이식 1명, 사체 간이식 1명)을 시행 받

았다. 나머지 한 명은 술전 보조항암 요법과 

간동맥 색전술을 시행 받았고, 우삼구역 절

제술(Right trisectionectomy)을 시행하였다. 

항암요법으로는 CCG 8881B가 사용되었다. 

평균 추적관찰 기간은 53 개월이었고, 모두 

생존하였다.

3) 제 2형 영아 혈관내피종

총 3명으로 진단 당시 평균 나이는 약 3 

개월이었고, 남아 2명, 여아 1명이었다. 증상

으로는 주로 무증상 복부 종괴, 복부팽만, 

황달 등이 있었다. s-AFP수치 상승은 1명

을 제외하고 모두 나타났다. 치료로는 종양

이 전간을 침범하는 2명의 환아에서 간이식

을 시행하였고 한명에서 좌간절제술을 시행

하였다. 항암 치료는 모든 경우에서 시행하

지 않았다. 평균 추적관찰 기간은 16 개월이

었고, Abernethy malformation을 동반한 거

대 종양으로 간이식을 시행한 1명이 수술 

후 뇌출혈로 사망하였다. 

4) 혈관육종

2 세 여아가 갑작스럽게 시작된 복부팽만

으로 발견되었으며, 술전 간 생검에서 제 2

형 영아 혈관내피종으로 진단 받았다. 전간

을 침범하는 다발성 종양으로 가장 큰 종양

의 크기가 약 21 cm에 달하였다. 생체간이식

을 시행 받았으며 술 후 병리조직 검사상 

혈관육종으로 확인 되었으며, 수술 후 3개월

째 골 전이가 발견되어, 방사선 치료와 ICE 

(Ifosfamide, carboplatin, etoposide) 요법을 

이용한 항암치료를 받았다. 수술 후 29 개월

에 다발성 전이로 사망하였다. 

5) 악성 간상 종양

3세 여아에서 갑작스러운 복부팽만으로 

발견되었다. 진단당시 직장선반(rectal shelf) 

양성 소견이었다. s-AFP수치는 증가되지 

않았고, 특징적으로 암종배아항원(Carcino-

embryonic antigen)의 증가가 관찰 되었다. 

크기는 약 10 cm정도 였다. 술전 CCG 

321-P2 요법을 이용한 항암치료후 종양의 

크기가 감소하여, 우엽 절제술을 시행하였

다. 수술 후 항암치료에도 불구하고, 4개월 

만에 사망하였다.
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2. 양성 종양

초점성 결절성 증식(Focal nodular hyper-

plasia)이 2명, 제 1형 영아 혈관내피종

(Infantile hemangioendothelioma, type 1)이 

2명, 선종(Adenoma)이 1명, 중간엽 과오종

(Mesenchymal hamartoma)이 3명이었다.

1) 중간엽 과오종

총 3명이 있었고, 진단 당시 평균 나이는 

약 2 세였다. 남아 1명과 여아 2명이었다. 

주된 증상은 무증상의 종괴였다. 평균 종양

의 크기는 약 12 cm 이었다. 수술적 절제를 

시행하였고, 평균 추적관찰 기간은 46 개월

로 100% 생존률을 보였다. 

2) 초점성 결절성 증식

총 2명이 있었고, 진단당시 나이는 약 5 

세였으며, 모두 여아였다. 주된 증상은 무증

상 종괴와, 복통이었다. 수술적 절제술을 시

행하였고 1명이 추적관찰도중 소실되었고, 

나머지 1명은 3개월 추적관찰기간동안 생존

하였다.

3) 간선종

1명의 여아에서 있었고, 진단 당시 나이는 

2세였다. 복통이 주된 증상이었고, 종양절제

술을 시행한 후 43개월 추적하였고, 생존하

였다.

4) 제 1형 영아 혈관내피종

2명의 남아에서 있었고, 주증상은 무증상

의 복부 종괴였다. 모두 좌간에 위치하고 있

었고, 좌간절제술을 시행하였다. 1명이 추적

관찰 중 소실되었고, 나머지 한명은 추적관

찰 기간 30개월 동안 생존하였다.

고 찰

간모세포종은 소아 악성 간 종양 중 가장 

흔하며 전체 소아 암의 약 1%를 차지한다
1. 

대부분 진단 당시의 연령은 약 18 개월 정

도이다. 남아에서 흔하며 남녀 비율이 약 

1.2:1정도에서 3.6:1 정도이다
4
. 간모세포종은 

배아암종(Embryonal tumor)으로서 조직학

적으로 상피형과 혼합형(상피형과 간질형의 

혼합)으로 나뉜다. 상피형은 다시 태아형, 

배아형, 미분화형 등으로 나뉘는데 태아형에 

가까울수록 예후가 좋으며, 미분화형인 경우 

예후가 나쁘다. 혼합형의 경우 간질요소

(mesenchymal elements)의 유무가 예후와 

관련이 있다
5. 대부분 무증상의 종괴가 주된 

증상이다. 약 90% 환자에서 s-AFP의 증가

를 나타내며, s-AFP의 수치와 질병의 진행

과 연관이 있다
6. 주로 간의 우엽에 생기나, 

약 35%에서 양측성으로 생기는 경우도 있

다
7. 원격전이가 약 20%의 환자에서 나타나

며 폐 전이가 가장 흔하다
8. 술전 간세포암

과의 감별을 위해 영상의학적 검사를 충분

히 시행하는 것을 원칙으로 하며, 조직생검

을 권고한다. 수술전 항암치료는 종양의 크

기를 줄여주며, 암종의 경계를 명확히하여 

수술에 도움이 된다. 비록 수술 후 이환율

(morbidity)을 증가시킨다는 보고가 있으나, 

이는 SIOPEL 연구에서 중요한 문제가 아님

이 밝혀졌다
9
. 완벽한 수술적 절제가 요구되

며, 수술적 절제가 불가능할 때 원격전이가 

없는 경우 간이식을 고려할 수 있다. 본 연
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Table 2. Survival of HCC and Hepatoblastoma, after Liver Transplantation
Author Year Number Survival, Follow-up
Hepatoblastoma
Koneru et al33 1991 12 6 (50 %), mean 44 months
Tagge et al34 1992  6 5 (83 %), mean 16 months
Bilik & Superina35 1997  5 4 (80 %), 1-5 years
Al-Qabandi et al36 1999  8 5 (63 %), median 22 months
Perilongo & Shafford37 1999 11 9 (82 %), median 46 months
Reyes et al38 2000 12 92 % actuarial suvival, 1year;

83 % 5 years
Kim et al* 2007  1 1 (100 %), mean 68 months
Hepatocellular carcinoma
Tagge et al34 1992  9 4 (44 %), mean 27 months
Otte et al39 1996  5 3 (60 %), median 49 months
Superina & Bilik40 1996  3 3 (100 %), 1-5 years
Reyes et al38 2000 19 79 % actuarial survival, 1year;

63 %, 5 years
Kim et al* 2007  2 2 (100 %), mean 54 months
*: In this study

구에서도 양측 엽을 침범한 1예에서 원격전

이가 없음을 확인 후 간이식을 시행하였으

며, 60개월간 추적관찰 하였고, 생존하였다. 

간이식의 경우 환자 선택이 잘된 경우에서

는 비교적 양호한 성적을 보여준다(표 2). 

수술 후에는 보조항암치료 및 지속적인 추

적관찰이 요구되며, 재발 및 병의 진행정도

를 s-AFP를 통해 유추 할 수 있다
10. 본 연

구에서도 간모세포종은 진단당시 절제가 불

가능한 85%의 환자에서 술전 항암치료로 

절제가능성을 높일 수 있었으며, 절제가 불

가능한 1예에서 간이식을 시행하여 95%의 

생존률을 달성할 수 있었다. 

간세포암은 소아에 드문 질환으로 전체 

소아 악성 종양의 약 0.5%를 차지한다. 소

아의 악성 간 종양에서는 두 번째로 많아서 

100만 명당 약 0.5-1.0명의 유병률을 보인다

11.

보통 진단 당시의 나이는 5세 이상이며 

대부분 평균연령 12세의 남아에서 호발한다
12
. 주된 증상으로는 둔통을 동반한 종괴가 

대부분으로, 체중감소 등의 증상을 나타낼 

수 있다
11. 진단당시 약 60～80%의 환자에

서 s-AFP 수치의 상승을 나타낸다. 치료는 

외과적 절제술이 장기 생존률에 영향을 미

치나, 간모세포종 보다는 치료성적이 좋지 

않다. 간세포암의 생존률은 치료방법의 강화

로 향상되고 있으며, SIOPEL-1의 2년 생존

률은 약 79%이었다. SIOPEL-1의 예후인자

로는 술전 치료여부, 진단당시 원격전이의 

여부가 가장 큰 인자로 보고되었다
8
. 효과적

인 술전 항암치료가 밝혀지지 않고, 대부분 

진단당시 이미 진행된 경우가 많기 때문에 

예후는 좋지 않아서 전체 생존률이 30%미
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만이다
13
. 그러나 본 연구에서는 외과적 절

제술과 간이식을 시행한 3명 모두 추적관찰 

기간 53개월에 생존하고 있었다. 본 연구에

서는 원격전이가 없었고, 적극적인 외과적 

치료와, 항암치료를 포함한 복합적인 치료를 

한 것이 양호한 결과에 기여한 것으로 사료

된다. 따라서 간세포암에서는 전이가 없는 

경우 적극적인 외과적 절제술과, 간이식으로 

생존률 향상을 달성할 수 있을 것으로 사료

된다.

영아 혈관 내피종은 소아에서 발생하는 

일종의 혈관종으로 간에 생기는 혈관종 중

에서는 가장 흔하게 발생된다
14. 또한 전체 

간 종양의 약 1～2 %을 차지한다. 비교적 

어린 나이에 발생되며, 85%가 생후 6 개월 

이내에 발병한다. 생후 6 개월 이전에 증상

을 나타내는 간 종양 중에서는 가장 흔하며 

주로 여아에서 흔하다
14. 본 연구에서는 평

균 연령이 2개월 이었고, 주로 남아에서 많

았다. 이 질환은 임상적으로는 혈관종과 혈

관 육종의 중간형이며, 조직학적으로는 기질

종양(mesenchymal tumor)에 속한다
15. 조직

학적으로 2가지 종류로 나뉘는데, 제 1형이 

가장 흔하며, 자연히 소실된다. 2형은 악성

이며, 전이도 종종 나타난다. 제 2형과 혈관

육종, 그리고 다른 간 혈관 악성 종양과는 

감별이 힘들다
16. 본 연구에서도 생검에서 

제2형 혈관내피종으로 진단되었으나, 수술 

후 혈관육종으로 밝혀진 경우가 있었다. 대

부분 무증상 종괴로 발견되며, s-AFP는 상

승되지 않는 특징을 보인다. 50%의 환아에

서 울혈성 심부전을 나타내며, 이는 주된 사

망원인 중 하나로써 적극적인 내과적 치료

를 요한다. 치료는 종양의 크기와 증상에 따

라 결정되며, 제 1형의 경우 증상이 있을 때 

주로 퇴축을 유도하기 위하여 2-3mg/kg의 

prednisone을 사용하는 것이 표준치료로 되

어있다
17
. 내과적 치료에 반응이 없거나, 증

상이 심한 경우, 또 악성과의 감별이 안될 

경우 수술적 치료를 하게 된다. 기존의 치료

가 실패한 경우 마지막으로 이식 수술을 고

려할 수 있다
15. 예후인자로는 증상의 유무, 

조직학적 악성의 유무, 울혈성 심부전의 유

무, 황달여부가 가장 중요한 요소이다
14,15. 

간 혈관육종은 소아에서는 굉장히 드문 

질환이다. 혈관내피세포에서 기원한 악성 혈

관 종양으로 보고된 바에 의하면 주로 여아

에게 흔하며, 발병 연령은 3.7세이다
18. 갑작

스럽게 커지는 종괴와 황달이 주된 증상이

며, 영아 혈관내피종과는 달리 울혈성 심부

전이 없는 것이 감별 점이다. 주로 진단 당

시 양측 엽을 침범하여 수술적 절제가 불가

능한 경우가 많다. 주로 폐로 전이가 흔하

며, 골전이, 부신전이도 보고되었다
19. 아직

까지 치료에 대해서 정립된 것은 없으며, 예

후는 매우 불량하여, 진단 후 약 10 개월에

서 2 년간 생존하였다
20
. 간 혈관육종은 예

후가 매우 불량하여 간이식의 적응증이 되

지 않지만, 본 연구의 경우 전간을 침범하는 

다발성 종양으로 술전 생검에서 제 2형 혈

관내피종으로 판단되어, 간이식을 시행하였

다. 그러나 이후 골 전이가 발견되어 항암치

료를 하였지만 수술 29개월에 사망하였다.

악성 간상종양은 1978 년 처음으로 영아

에서 일종의 윌름씨 종양(Wilms’ tumor)의 

변형으로 보고된 바 있다
21. 악성 간상종양

의 신장 외 침범은 중추신경계, 간, 골반, 흉

곽 등 다양하게 나타날 수 있다. 대부분 영
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아에서 발생되며, 주된 증상은 복부 종괴이

다. 일부에서는 설사를 동반하는 경우도 있

다. 이는 종양이 parathormone을 분비하기 

때문이다. 대부분 s-AFP수치는 정상이다
22
. 

본 연구의 경우에서는 복부 팽만으로 발견

되었고, s-AFP수치는 정상이었다. 예후는 

매우 불량하며, 수술과 항암치료를 시행하여

도 문헌 보고에 의하면 약 5 일에서 길게는 

5 개월의 생존률을 보인다
22,23
. 본 연구의 경

우, 병리검사에서 종양대부분이 괴사 된 양

상을 보였지만 질병이 진행되어 4개월 만에 

사망하였다.

중간엽 과오종은 제 1형 영아 혈관내피종 

다음으로 2번째로 흔한 양성 소아 간 종양

이다. 주로 취학 전 아이에서 발병하나, 드

물게 영아에서 보고된 경우도 있다
24. 대부

분 무증상 복부 종괴로 내원하게 되며, 상당

히 큰 종괴를 나타내서 진단 당시 평균 직

경이 약 18 cm에 달한다
25. s-AFP의 상승은 

뚜렷치 않지만, 일부에서 약간의 상승이 있

으며, 이는 수술 후 정상으로 회복되는 양상

을 보인다
26. 반드시 간모세포종, 혈관내피종 

등과의 감별 진단을 거친 후에 적절한 치료

를 해야 한다. 드물게 악성으로 변환되는 경

우가 있으므로 치료는 외과적으로 완전절제

가 권고된다. 재발이 흔하므로 완전절제 후 

약 5년 정도는 지속적으로 임상과 초음파를 

통한 추적관찰이 요구된다
27. 본 연구에서도 

1예는 타 병원서 종양적출술(Enucleation)을 

시행 받고 3개월 만에 재발되어 수술을 받

았으며, 다른 1예는 본원에서 우간 절제술을 

시행 받고 1년 4개월 후에 재발되어 확대 

우간 절제술을 시행하였다. 이러한 특성으로 

중간엽 과오종에서는 외과적으로 완전절제

가 필요하다고 생각한다.

초점성 결절성 증식은 양성 종양으로 주

로 여아에서 흔하며, 소아의 전 연령에서 발

생할 수 있다
28
. 무증상 종괴가 주된 증상이

나, 통증이 동반된 경우도 있다. 전암성 병

변이 아니므로 조직학적 확진 후에는 초음

파로 추적 관찰하는 것을 권고한다. 소아에

서는 퇴축보다는 종양 크기의 고착을 보이

며, 성인이 되면 점차 퇴축하게 된다
29
. 고식

적 치료에 반응이 없는 증상이 있는 경우에

서는 수술을 권한다. 

간선종은 소아에서는 굉장히 드문 질환이

다
30. 다른 종양과는 달리 이상적인 영상 진

단법은 자기공명 촬영이다. 악성으로 변환되

는 가능성이 약간이나마 있으며, 파열의 위

험이 있으므로 수술적 절제를 한다
31.

 

결 론

총 10 년간 36 명이 간 종양으로 수술적 

치료를 받았다. 이중 28 명이 악성 종양이었

고, 8 명이 양성 종양이었다. 각질환의 임상 

양상은 기존의 문헌과 비교하여 큰 차이는 

없었으나 간모세포종 및 간세포암 등의 악

성종양에서 간이식을 포함한 적극적인 수술

적 치료로 생존률을 향상시킬 수 있었다. 
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Liver Tumors in Children

Hae-Sol Kim, M.D., Ra-Joo Im, M.D., Hye-Eun Kim, M.D., 

Chul-Gu Lee, M.D., Jeong-Meen Seo, M.D., Suk-Koo Lee, M.D.

Division of Pediatric Surgery, Samsung Medical Center, 

Sungkyunkwan University School of Medicine, Seoul, Korea

Liver tumors in children are rare, relatively complex, and encompass a broad 

spectrum of disease processes. This study reviews our experience of liver tumors 

during the last 10 years. Medical records of 36 cases of liver tumors in children, 

treated at Samsung Medical Centers, from October 1994 to December 2005, were 

reviewed in this study. We analyzed disease characters and survival rates as a 

whole and by specific disease. The median age was 3.6 years. Male and female ratio 

was 1:1. The most common symptom was the palpable mass in 15 cases. Others 

were abdominal distension in 9 cases, jaundice in 2, vomiting in 2, weight loss in 2, 

and pubic hair growth in 1. CT or US and liver biopsy were performed for 

diagnosis. There were 28 malignant tumors: malignant rhabdoid tumor (1 case), 

hepatocellular carcinoma (3 cases), hemangioendothelioma type II (3 cases), 

angiosarcoma (1 case), and hepatoblastoma (20 cases). Eight tumors were benign; 

hepatic adenoma (1 case), focal nodular hyperplasia (2 cases), hemangioendo-

thelioma type I (2 cases), mesenchymal hamartoma (3 cases). In this study the 

clinical characteristics were not different from the other reports. Liver 

transplantation was performed in 3 cases-1 with hepatoblastoma and 2 with 

hepatocelleular carcinoma. Accurate and early diagnosis, and individualized multi- 

modality therapeutic approaches might be important for better outcome.

(J Kor Assoc Pediatr Surg 13(2):144～154), 2007.
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