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서 론

소아에서 발생하는 췌장종양은 드문 질환

으로 그 발생빈도는 잘 알려져 있지 않지만, 

Perez 등
1(2009)에 의하면 매년 십만명당 

0.018명의 빈도로 발생한다고 보고하였고, 

Tsukimoto 등
2(1973)에 의하면 외과 수술 

18,000당 1예에서 경험할 수 있다고 하였다. 

그 희소성으로 인하여 소아 췌장종양은 대

단위 연구가 없는 실정이며, 최근의 각 보고

들마다 발생률, 사망률, 치료원칙, 예후 등이 

각각 차이가 있지만, 성인에서 발생하는 췌

장종양과 비교할 때 상당히 양호한 예후를 

보인다
3. 치료의 원칙은 수술적 절제이며, 보

조적 치료는 아직 그 역할이 명확하게 입증

되어 있지 않다
4. 저자들은 성인과 다른 소

아에서의 췌장종양의 특성을 알아보기 위하

여, 서울아산병원 소아외과에서 췌장종양으

로 절제술을 시행받은 환아들의 임상양상 

및 치료결과를 분석하였다.

대상 및 방법

1992년부터 2009년까지 서울아산병원에서 

췌장 종양으로 수술받은 15세 이하 환아를 

대상으로 하였다. 조직검사만 시행하였거나 

전이성 췌장암 및 타장기 악성종양의 췌장 

침범으로 인해 췌장수술을 시행한 환아는 

제외하였다. 의무기록을 바탕으로 모든 환아

의 임상 양상, 치료방법과 결과, 병리검사 

결과를 조사하였다. 추적관찰은 외래에 내원

한 의무기록과 전화통화를 이용하였으며, 추

적기간의 중간값은 5년 4개월이었다.

결 과(표 1)

총 16명의 환아가 췌장종양으로 수술을 

시행받았다. 수술 당시의 나이의 평균값은 

11.8세(4～15세) 였고, 남아가 6명, 여아는 

10명으로 남녀비율은 1:1.6 이었다.  16명의 

환아 중 14명이 고형유두상종양(solid pseu-

dopapillary tumor;SPT) 이었으며 나머지 두 

명은 각각 췌모세포종(pancreatoblastoma)

과 선방세포암종(ancinar cell carcinoma)으

로 진단되었다.
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Table 1. Case Summary of Pediatric Pancreatic Tumors

Case Agea Sex Pathology Presentation Location Sizeb Treatment Complication F/U

1 4 F Pancreatoblastoma Abdominal 
mass Head 3 PD None 7y5m

2 8 M Acinar cell
carcinoma

Abdominal 
mass Tail 20 DP None 6y11m

3 11 M SPT Abdominal pain Tail 1.8 DP None 6y6m

4 12 M SPT Abdominal pain Tail 12.5 DP None 7y1m

5 12 F SPT Abdominal pain Body 3.5 Median 
segmentectomy None 5y10m

6 12 F SPT Abdominal pain Body 4.5 DP Pancreatic fistula 4y4m

7 12 M SPT Abdominal pain Body 4 DP, 
splenectomy

Pancreatic fistula
IDDM 3y9m

8 12 F SPT Incidental Head 4.5 Enucleation None 3y

9 12 M SPT Incidental Body 4 Median 
segmentectomy None 2y11m

10 12 F SPT Abdominal pain Head 2 Enucleation
(laparoscopy) None 2y2m

11 12 F SPT Incidental Body 3.5 Enucleation
(laparoscopy) Pancreatic fistula 1y1m

12 12 M SPT Abdominal 
mass Head 6 Median 

segmentectomy Bile leakage 10y5m

13 12 F SPT Incidental Head 5.5 PPPD Delayed gastric 
emptying 2y8m

14 15 F SPT Abdominal pain Tail 4.5 DP(laparoscopy) Pancreatic fistula 1y4m

15 15 F SPT Vomiting Head 10 PD, Portal vein 
resection None 17y2m

16 15 F SPT Abdominal pain Body 15 DP, 
splenectomy None 13y5m

Abbreviations; PD, pancreaticoduodenectomy; DP, distal pancreatectomy; PPPD, pylorus-preserving 
pancreaticoduodenectomy; SPT, solid pseudopapillary tumor
a Age reported in years at time of surgery
b Tumor size reported in centimeters for the largest dimension

췌모세포종과 선방세포암종으로 진단된 

환아들의 나이는 각각 4세, 8세였고, 고형유

두상종양으로 진단받은 환아는 모두 10세 

이상으로, 중간값은 12세였다(11～15세). 8명

의 환아가 복부통증으로 내원하였고, 3명은 

복부종괴를 주소로 내원하였으며, 1명은 지

속되는 구토증상을 호소하였다. 나머지 4명

은 증상없이 우연히 발견되었다.

종양의 위치는 각각 췌장두부 6명, 췌장체

부 6명, 췌장미부 4명이었으며, 종양의 평균

크기는 6.5 cm (1.8～20 cm) 이었다. 모든 

예에서 수술 전 복부초음파 혹은 전산화 단

층촬영을 시행하였고, 2예에서는 복부초음파 

유도하 조직검사(ultrasonography-guided 

percutaneous biopsy)를 시행하였으며, 4예에

서는 내시경적 초음파 유도하 조직검사

(endoscopic ultrasonography-guided biopsy)

를 시행하였다. 조직검사가 시행된 다섯 명

의 환아는 모두 수술 후 조직검사 소견과 

일치하는 소견을 보였으나, 한 명의 환아는 
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부적절한 검체로 인하여 정확한 진단을 할 

수 없었다. 

수술은 7명(44%)의 환아에서 췌장미부절

제술(distal pancreatectomy)을 시행하였고, 

3명은 췌두십이지장절제술(pancreaticoduod-

enectomy or pylorus-preserving pancreati-

coduodenectomy), 3명은 중앙구역절제술

(median segmentectomy), 나머지 3명은 눈

적출술(enucleation)을 시행하였다. 이 중 눈

적출술 2예와 췌장미부절제술 1예에서는 복

강경으로 시행되었다. 

수술 후 7예에서 합병증이 발생하였다. 조

기합병증으로는 4명에게서 췌장루(pancrea-

tic fistula)가 발생하였으며, 1명에게서는 담

즙누출이 발생하였으며, 위배출장애가 발생

하였던 환아는 1명 이었다. 췌장루가 발생하

였던 환아 중 2명은 보존적 치료로 호전되

었으나, 1명은 췌장가성낭종으로 내시경적 

위-낭종 문합술(endoscopic cystogastros-

tomy)을 시행하였고, 다른 1명의 환아는 췌

장미부절제술을 시행 받았다. 췌장중앙구역

절제술이 시행된 환아 1명은 수술소견상 종

양과 총담관의 유착이 심하여 박리가 어려

웠던 환아로, 술 후 담즙누출(bile leakage)

로 인해 다시 담관공장문합술을 시행하였다. 

수술 후 위내용물 배출장애가 1예에서 발생

하였으나, 보존적 치료로 호전되었다. 췌장

미부절제술을 시행 받은 환아 1명은 수술 2

년 6개월 후 당뇨병을 진단받고, 현재 인슐

린으로 혈당조절 중이다.

추적기간의 중간값은 5년 4개월(1년 4개

월～17년 2개월)이었고, 16명 모두 현재까

지 재발의 증거 없이 생존해있다.

고 찰

소아에서 발생하는 원발성 췌장 종양은 매

우 드문질환이다. 미국 국립암센터(National 

Cancer Institute, NCI) 에서 1973년부터 

2004년까지 미국 전체에서 발생한 종양 환

자를 조사했던 SEER (Surveillance, Epi-

demiology, and End Results) 에서 19세 이

하의 췌장종양 환자는 58명으로 보고되고 

있다
1. 성인에서는 선암종(ductal adenocar-

cinoma)이 가장 흔하게 발생하지만, 소아에

서는 이와는 다르게 고형유두상종양과 내분

비종양(endocrine tumor)이 더 많이 발생한

다. 

고형유두상종양은 소아와 젊은 여성에서 

호발하는 종양이다
5. 대부분 복부통증 혹은 

복부종괴를 주소로 진단되는 경우가 흔하다. 

고형유두상종양의 복부 전산화 단층촬영 소

견은 낭성과 고형성 부분을 동시에 가지는 

잘 피포된 원형의 분엽성 종괴를 보여주며, 

30% 정도에서 석회화를 동반한다
6
. 췌장에 

발생되는 여러 종양들과 감별진단이 필요하

며, 복부 전산화 단층촬영상 진단이 불확실

한 경우에 초음파 유도하 조직검사를 시행

하여 수술 전 조직학적 진단을 내릴 수 있

다
7
. 수술 전 초음파 유도하 조직검사에 의

한 조직학적 진단의 유용성은 아직 명확하

게 확립되지는 않았으나, 본 연구에서는 6예

에서 술 전 초음파 유도하 조직검사를 시행

하여 5예에서 조직학적 진단을 할 수 있었

다. 고형유두상종양은 저등급의 악성도를 나

타내는 종양으로 알려져 있으나, 다른 연구

들에서는 10% 정도에서 전신전이를 나타낸

다고 보고하고 있고, 수술 후 국소재발을 보
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이는 경우도 있었다
3
. 또한 상장간막 동맥 

혹은 십이지장 등의 주변 장기를 침범한 증

례들도 보고되고 있고
8
, 본 연구에서도 1예

에서 간문맥침범이 있어서 간문맥절제를 함

께 시행하였다. 다른 연구에서는 임파선 전

이 혹은 주위신경절 침범도 가능하다고 보

고하고 있으나
8, 본 연구에서는 그러한 경우

는 없었다.

최근 고형유두상종양의 발생에 유전자가 

관여한다는 사실이 보고되고 있다. Abra-

ham 등에 의하면 췌장선암종 과는 달리 고

형유두상종양의 대부분에서 β-catenin 유전

자의 돌연변이가 관찰된다고 보고하였다
8. 

또한 췌장선암종에서 흔히 관찰되는 k-ras 

유전자 돌연변이나 DPC4 유전자의 억제는 

고형유두상종양 에서는 거의 관찰되지 않는

다
9,10.

췌모세포종은 매우 드문 췌장종양으로, 대

부분 소아에서 진단되는 경우가 대부분이지

만, 성인에서 발견되는 경우도 있다. 췌모세

포종은 악성종양으로 인식되지만, 그 경과는 

대부분 양호하며 대부분 수술적 완전절제만

으로 완치가 된다고 알려져 있다. 하지만 국

소적으로 진행된 경우나 원격전이가 있는 

경우에는 좋지 않은 예후를 보이며 이런 경

우 항암치료와 방사선치료와 같은 보조요법

을 사용하기도 하나 아직 그 효과는 입증되

지 않았다
11. 췌모세포종은 전능한 세포

(pluripotent cell)에서 기원한다는 보고도 있

으며, 조직학적으로 윌름씨종양, 간모세포종, 

신경모세포종과 유사한 소견을 보인다. 혈액

검사상 AFP 상승소견이 뚜렷한 경우가 많

다고 보고되었지만
12
, 본 연구에서 췌모세포

종 환아의 AFP은 정상이었다. 

췌장 선방세포암종 역시 매우 드문 종양

이며, 소아에서 현재까지 문헌상에서 20예 

미만이 보고되었다
1
. 원격전이가 없을 경우 

수술적 완전절제가 필요하며, 항암치료 및 

방사선치료의 역할은 아직 확립되어 있지 

않다
13
.

성인에서의 췌장종양은 80～90% 에서 

선암종이며, 10 % 내외에서 양성종양으로 

나타난다. 그로 인해 그 예후는 대부분 불량

하다
14. 반면, 소아에서 발생하는 췌장종양은 

고형유두상종양이 가장 흔하며, 수술적 절제

가 가능한 경우에 대부분 완치가 가능하였

다. 드문 종양인 췌모세포종이나 선방세포암

종의 경우에도 본 연구에 포함된 환아 들은 

모두 완치되었으며, 다른 연구에서도 수술적 

절제를 통해 좋은 예후를 기대할 수 있다고 

보고하였다
13.

소아 췌장종양의 진단에 있어서 나이가 

중요한 감별진단이 될 수 있다. 본 연구에서 

고형유두상종양 환아 들은 모두 10세 이상

이었으며, 췌모세포종 환아와 선방세포암종 

환아는 모두 10세 미만이었다. 소아 췌장종

양 환아 58명을 보고한 연구에 의하면
3
 췌모

세포종은 70%에서 10세 미만에서 발생하였

으며, 고형유두상종양은 90%가 10세 이상

에서 발생하였다. 선방세포암종과 내분비 종

양은 10세 이상에서 더 흔하다고 보고하였

다. 

Perez 등
1(2009)에 의하면 소아 췌장종양

에서 예후를 결정하는 가장 중요한 인자는 

수술적 절제가능성이라고 하였다. 수술이 시

행된 경우 15년 생존율은 85%였지만, 수술

을 시행하지 못한 경우 15년 생존율은 38%

에 불과하였다. 본 연구에서 16명의 환아 모
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두에게 수술을 시행할 수 있었고, 모든 환아 

들이 현재까지 생존해 있다. 

결 론

성인에서 발생하는 췌장종양이 대부분 불

량한 예후를 보이는 것에 비해 저자들이 경

험한 소아의 췌장종양은 대단히 양호한 예

후를 나타내었다. 소아 췌장종양은 나이에 

따른 감별진단이 중요하며, 수술적 치료가 

예후에 결정적인 역할을 한다. 저자들이 경

험한 췌장종양은 고형유두상종양과 췌모세

포종, 선방세포암종에 국한되었지만, 소아에

서도 적극적인 수술을 통해 좋은 예후를 기

대할 수 있을 것으로 생각된다.
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Pediatric Pancreatic Tumors-Clinical Experience

Hyung-Woo Park, M.D., Dae-Yeon Kim, M.D., Min-Jeong Cho, M.D., 

Tae-Hun Kim, M.D., Seong-Cheol Kim, M.D., In-Ku Kim, M.D.

Department of Pediatric Surgery, Asan Medical Center,      

University of Ulsan College of Medicine,                       

Seoul, Korea

Pancreatic tumors in children are relatively rare, and their prognosis differs 

from that in adults. The purpose of this study is to examine the clinical 

characteristics, treatment, and prognosis for children with pancreatic tumors. We 

retrospectively reviewed the medical records of children under 15 years of age 

with pancreatic tumors who were treated surgically at Asan Medical Center 

between January 1992 and November 2009. There were 16 patients, fourteen of 

whom were pathologically diagnosed with solid pseudopapillary tumor. The other 

two patients were diagnosed with pancreatoblastoma and acinar cell carcinoma, 

respectively. Six patients of the 16 patients (38%) were male, and there was a 

male-to-female ratio of 1:1.6. The initial presentations were upper abdominal pain 

in eight patients (50%), palpable abdominal mass in three, and vomiting in one. 

Four patients were diagnosed incidentally. Six patients’ tumors were located in the 

pancreatic head, six in the pancreatic body, and four in the pancreatic tail, 

respectively. The surgical procedures performed included distal pancreatectomy 

(n=7, 44%), median segmentectomy (n=3), enucleation (n=3), pancreati-

coduodenectomy (n=2), and pylorus-preserving pancreaticoduodenectomy (n=1). 

Three patients underwent laparoscopic surgery. The median tumor size was 6.5 cm 

(1.8～20cm). Early surgical complications included pancreatic fistula (n=4), bile 

leakage (n=1), and delayed gastric emptying (n=1). A late complication in one 

patient was diabetes. The median follow-up period was five years and four months, 

and all patients survived without recurrence. While pancreatic tumors in adults 

have a poor prognosis, pancreatic tumors of childhood are usually curative with 

complete resection and thus have a favorable prognosis.

(J Kor Assoc Pediatr Surg 16(1):11～17), 2010.

Index Words：Pancreatic neoplasm, Pancreatoblastoma, Solid  Pseudopapillary Tumor, Acinar cell 

carcinoma, Children
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