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Purpose: Neonatal neuroblastoma (NBL) is the most common malignant tumor in neonates, but there have been few studies about it. 
The purpose of this study was to investigate the clinical features of NBL and to compare prenatal and postnatal diagnosed groups. 
Methods: Nineteen patients who were diagnosed with NBL prenatally or within 28 days after birth from February 1986 to February 
2013 in Seoul National University Hospital were enrolled in the study. The patients were categorized according to the International 
Neuroblastoma Staging System (INSS) and Children’s Oncology Group (COG). Retrospective medical-record reviews were performed 
on these patients. The operative date, complication, pathological stage, and overall survival of the prenatally diagnosed group and the 
postpartum diagnosed group were compared. 
Results: Tumor was detected via prenatal ultrasonography in 8 patients (42.1%), and 11 patients (57.9%) were diagnosed within 28 days 
after birth. Based on INSS, the patients were divided into the stage I (n=8), stage II (n=1), stage III (n=3), stage IV (n=4), and stage IVs 
(n=3) groups, respectively. Based on COG, on the other hand, the patients were divided into the low-risk (n=8), intermediate-risk (n=8), 
and high-risk (n=3) groups. The postoperative complication rate was 29%. One patient died from complications from chemotherapy. 
The other 18 patients’ mean follow-up period was 77.7 months. The differences between the postoperative complication rate, pro-
portion of early-stage tumor, and overall survival of the prenatal and postnatal groups were not statistically significant (p=0.446, 
p=0.607, p=0.414). 
Conclusion: NBL showed favorable outcomes but relatively higher postoperative complications. There seem to be no significant stat-
istical differences in the postoperative complications, proportion of early-stage tumor, and overall survival between the prenatally di-
agnosed group and the postpartum diagnosed group.
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서  론

신경모세포종은 소아기에 관찰되는 1세 미만에서 가장 흔

한 악성종양으로 전체 소아암의 7% 이상을 차지하고 있으

며, 백혈병, 중추신경계 종양, 림프종 다음으로 흔하다[1]. 

신경모세포종은 진단 시 나이, 병기, N-myc 증폭 여부, 염색

체 이상, 병리조직학적 소견, DNA 배수성 결과 등에 따라 병

기와 위험군이 나누어지며, 위험군에 따라 다른 치료가 적용

되고 예후에도 차이가 있다[2-6]. 그러나 같은 병기에서도 

나이가 어릴수록 생존율이 높음이 보고되기도 하였다[7].
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발생 부위에 따라 임상 양상은 다양하게 나타나며, 복부 

종괴로 만져지는 경우가 가장 많다. 그 외 종격동에 발생 시 

호흡기계 증상을 유발하며, 척추 주변이나 신경절에 발생 시 

신경관련 증상 등이 나타나는 등 원발 부위에 따라 다른 임상 

양상이 나타난다[1,8].

신생아기 신경모세포종은 신생아기에 가장 많이 발생하

는 악성 종양으로 신생아기 악성 종양의 약 20%를 차지한다

[9]. 1983년 Fénart 등[10]이 처음으로 산전 초음파로 진단

된 신경모세포종을 보고한 후 산전 검사가 발전함에 따라 신

생아기 신경모세포종의 발생 빈도는 증가하고 있다. 

신생아기 신경모세포종의 전체 생존율은 약 90%-91%

정도로, 예후가 좋은 것으로 알려져 있으며[8,11], 산전 진

단된 경우 예후를 높일 수 있다는 연구[12]와 산전 진단이 생

존율에 미치는 영향이 없다는 보고[13]도 있어 산전 진단의 

유용성에 대해서는 논란이 있다. 국내에서 신생아기 신경모

세포종에 대한 연구는 드문 실정으로 본 연구에서는 신생아

기 신경모세포종의 임상 양상을 조사하고 산전 진단된 군과 

산후 진단된 군을 비교 분석하고자 하였다. 

대상 및 방법

1986년 2월부터 2013년 2월까지 서울대학교 어린이병원

에서 산전 또는 생후 28일 이내 초음파에서 신경모세포종이 

의심되었던 환자 중 조직검사로 확진된 환자를 대상으로 하

였다. 추적관찰 기간은 2014년 2월을 기준으로 하였고 치료 

종료된 환자는 종료된 시점을 기준으로 하였다. 조직검사는 

수술 후 조직검사와 세침흡인 조직검사로 시행되었다. 대상 

환자의 연령, 성별, 재태 기간, 동반 기형 유무, 임상 증상, 징

후, 영상의학적 진단, 종양의 크기, 병리소견, 치료 및 예후 

대해 의무기록 검토를 통하여 후향적으로 분석하였다. 또한 

N-myc 유전자의 증폭을 형광동소보합법(flurorescent in 

situ hybridization)을 통해 평가하였으며, 12명의 환자는 기

존의 병리 결과에서 확인되었으나 5명의 환자는 기존 병리 결

과에 있지 않아 보관되어 있던 병리 검체를 이용하여 추가 검

사를 시행하였다. 종양의 병기는 International Neuroblas-

toma Staging System (INSS)에 따라 분류하였으며 위험도

는 Children’s Oncology Group (COG) [14]에 따라 분류하

였다. 

치료는 INSS 병기와 위험도, 원발 부위 종괴의 크기를 고

려하여 진행하였다. 

INSS 제I 병기, 제II 병기의 경우 수술적 치료를 시행한 후 

조직검사 결과에 따라 항암치료를 추가하였으며, 제III 병기

의 경우 원발 부위 종괴의 크기가 매우 큰 경우는 항암치료 

후 수술을 시행하고 수술 후 항암치료를 추가하였고, 절제가 

가능할 정도의 크기인 경우는 수술적 절제를 먼저 시행하고 

수술 후 항암치료를 하였다. 제IV 병기의 경우는 항암치료를 

먼저 시행 후 수술적 치료를 시행하고 수술 후 항암치료를 추

가하였다. 제IVs 병기의 경우 원발 부위를 절제한 후 항암치

료를 하거나 경과관찰만을 하기도 하였다. 

전체 환자를 산전 진단군과 산후 진단군으로 나누어 수술 

시기와 수술 후 합병증, 병기 및 생존율을 비교하였다. 통계

는 IBM SPSS Statistics version 20.0 (IBM co., Armonk, 

NY, USA)를 이용하여 Fisher’s exact test로 분석하였고, 생

존율은 Kaplan-meier 방법으로 산출하였으며 Log-rank 

test로 비교하였다.

결  과

총 19명 중 남자가 12명, 여자가 7명이었다. 35주에 태어난 

1명의 환자를 제외하고 모든 환자는 만삭아였으며(Table 1), 

체중은 평균 3.5 kg이었다. 5명에서 동반 기형이 있었으며 2

명은 심실중격 결손, 1명은 방광요관역류, 1명은 태아수종, 

배아기 기질부 출혈, 유미흉, 1명은 선천성 사경을 진단받았

다. 8명(42.1%)은 출생 전 진단되었고, 11명(57.9%)은 출

생 후 진단되었다. 수술 없이 세침흡인 검사로 확진된 경우가 

2명, 수술 후 조직검사로 확진된 경우가 17명이었다.

산후 진단된 11명 중 6명은 다른 질환에 대해 검진 중 우연

히 발견되었으며, 4명은 만져지는 종괴, 다른 한 명은 지속적

인 담즙성 구토가 주된 증상이었다. 종괴로 만져져 진단되었

던 경우는 경부에서 2명, 복부에서 1명, 경부, 복부, 두피에서 

다발성으로 촉지되었던 경우가 1명이었다. 전체 19명의 환

자 중 18명의 환자는 영상검사에서 신경모세포종이 의심되

었으나 나머지 1명은 산전 초음파에서 부신 출혈 소견으로 

추적관찰 중 크기가 감소되지 않아 수술 시행 후 진단되었다. 

종양은 부신에서 15명, 종격동에서 2명, 요추의 우측 주위에

서 1명, 우측 경부에서 1명이 발생하였다. 종양의 크기는 중

앙값 3.7 cm (범위 1.8-12 cm)로 측정되었다.

INSS에 따른 분류에서 제I 병기 환자가 8명, 제II 병기 환

자가 1명, 제III 병기 환자가 3명, 제IV 병기 환자가 4명, 제

IVs 병기 환자가 3명이었다. COG에 따른 위험도 분류 결과 

저위험군은 8명, 중간위험군 8명, 고위험군 3명이었다. 

N-myc 유전자 증폭은 1명에서만 발견되었다. 제I 병기 8명

은 수술적 절제만 시행하였고, 제II 병기 환자 1명은 불완전 

절제가 되었고 중간위험군이어서 수술 후 항암치료를 추가

하였다. 제III 병기의 경우 2명은 크기가 4 cm, 6 cm로 절제

가 가능하여 수술을 먼저 시행 후 항암치료를 추가하였다. 제

III 병기 중 다른 1명은 산전 진단된 경우로 출생 후 종격동에 

약 12 cm 크기로 대동맥을 감싸고 있는 종괴가 있었으며, 출
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Table 2. Outcome of Prenatally Diagnosed Group and Diagnosed at Postpartum Group

Prenatally diagnosed group Diagnosed at postpartum group p-value

Number of patients 8 11 　

Mean age at operation (mo) 2.4 3.4 0.294
Postoperative complication (%) 37.5 22.3 0.446
Early stage (I, II, IVs) (%) 75 54 0.607
Overall survival (%) 100 90.9 0.414

생 당시 호흡곤란을 보여 양쪽 흉관 삽입 후 생후 22일에 조

직검사를 시행하여 진단이 되었던 환자로, 항암치료 후 수술

을 시행하였고 다시 수술 후 항암치료를 진행하였다. 제IV 

병기의 경우 경부 종괴로 호흡이 어려웠던 1명에서 수술로 

종괴를 제거하고 수술 후 항암치료를 하였고, 다른 3명은 항

암치료를 먼저 시행하였다. 제IVs 병기의 경우 2명은 각각 

보호자 거부 및 초기 진단이 부신 출혈이어서 수술을 먼저 시

행한 후 항암치료를 시행하였고, 나머지 1명은 수술을 시행

하지 않고 경과관찰하였다. 이 환자는 6개월 후 시행한 초음

파검사상 원발 부위인 부신과 간의 다발성 전이가 소실된 소

견을 보여 자연관해가 확인되었다.

19명 중 10명에서 항암치료가 수술 전 혹은 수술 후에 시

행되었고 modified Children’s Cancer study Group (CCG 

321P2; cisplantinum, doxorubicin, etoposide)이 주로 이용

되었으며, 이 중 1명은 수술 전 항암치료 시행 중 폐합병증으

로 인한 패혈증으로 사망하였다.

수술 시 평균 나이는 2.6개월이었으며, 22일에서 296일 사

이에 분포되어 있었다. 수술 후 합병증은 수술을 시행한 17

명 중 5명(29.4%)에서 7예 발생하였으며 신경인성 방광, 우

측 수신증과 같은 비뇨기계 합병증 2예, 장폐색 1예, 복강 내 

감염 1예, 부신 기능 부전 1예, 성대마비 1예, 수술 후 창상 

부작용 1예가 발생하였다. 합병증은 제I 병기에서 3예, 제III 

병기에서 2예, 제IV 병기에서 2예 발생하였다. 저위험군 2명

에서 3예, 중간위험군 1명에서 2예, 고위험군 2명에서 2예 발

생하였다. 총 19명의 환자 중 항암화학 치료 후 발생한 패혈

증으로 사망한 환자 1명을 제외하고 18명의 환자는 재발이

나 불완전 절제한 종양의 크기가 더 늘지 않고 생존해 있다. 

정중 관찰 기간은 77.7개월(범위 13-201개월)이었다. 

산전 진단군과 산후 진단군을 비교하였을 때 산전 진단군

의 수술 시 나이는 평균 2.4개월이었고, 산후 진단군의 수술 

시 나이는 평균 3.4개월이었다. 산전 진단군의 37.5%, 산후 

진단군의 22.3%에서 합병증이 발생하였으나 통계적 유의성

은 없었다. 초기 병기의 비율 및 생존율에 있어서도 산전 및 산

후 진단군 사이에 유의한 차이는 보이지 않았다(Table 2).

고  찰

Moppett 등[11]은 신생아 신경모세포종은 소아 악성종

양 중 약 2% 정도로 보고하였고, 미국 출생아 10만 명 중 

1.58-3.65명의 빈도로 발생한다고 하였다. 최근 산전 초음

파의 확대와 주산기 검사의 발전으로 인해 신생아 신경모세

포종의 빈도는 점차 증가하는 추세이다[12,13].

신생아기 신경모세포종의 치료는 일반적인 신경모세포종

의 치료 원칙에 준하지만 신생아라는 특수성과 신경모세포

종이 자연관해가 가능한 특성 등을 고려하여 시행된다. Dhir

과 Wheeler[8]는 제IVs 병기 환자의 치료에 대해 증상과 조

직세포의 양상을 기준으로 한다고 보고하였다. 위장관, 호흡

기, 또는 신경학적 증상이 없고 세포양상이 좋은 경우에는 자

연관해를 기다려 볼 수 있다고 발표하였다. 다른 연구[13]에

서도 증상이 있지 않은 제IVs 병기 환자에서는 치료를 시행

하지 않았고 자연관해를 기대하였다고 하였다. 따라서 본 병

원에서는 신생아기에 발생한 신경모세포종에 대해 무증상

의 경우 초음파 등의 영상검사로 추적관찰을 하다가 종괴의 

크기가 감소하지 않을 경우 치료를 결정하게 된다. 본 연구의 

경우 진단 후 수술 시기가 매우 다양하게 관찰되고 있는 바, 

이는 치료 결정에 있어 종괴의 성상 및 자연 경과, 환자의 전

신상태, 다양한 치료 방법 및 보호자의 동의 여부 등 다양한 

요인이 작용한 결과라 할 수 있으며, 후향적 연구의 한계로 

인해 이에 대한 상세한 분석이 어려웠다. 

신생아기의 신경모세포종은 대체로 좋은 예후를 보인다. 

기존의 연구에서 신생아기 신경모세포종의 전체 생존율은 

91%로, 초기 병기의 비율이 약 67%에 달했다. 이를 INSS 병

기로 분류하였을 때 I, II, III, IVs 병기의 생존율은 

93%-100%이고, IV 병기의 생존율은 50%였다[11]. 약 

92%의 좋은 생존율을 보인다고 보고한 신생아기 신경모세

포종에 관한 다른 연구에서도 초기 병기의 비율은 약 73%로 

높았다[15]. 본 연구 결과 전체 생존율은 94.7%로 다른 연

구와 유사하게 양호하였고, 진단 시 초기 병기에 속하는 I, II, 

IVs 병기의 환자가 약 63%로 비율이 높았으며, COG에 따른 

분류에서도 저위험군 환자의 비율 또한 42%로 높았다. 예후

에 영향을 미치는 N-myc 증폭도 전체 환자 중 1명에서만 관
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찰되었다. 이는 진단 시 초기 병기가 많은 점과 저위험군의 

빈도가 높은 것, N-myc 증폭이 적게 발생하는 것 등이 좋은 

예후에 영향을 미친 것임을 알 수 있는 결과라 하겠다. 

신생아기 신경모세포종은 좋은 예후를 보이나 영아기에 

수술이 진행되는 경우가 많아 수술 혹은 항암 치료 등과 연관

된 합병증을 유의해야 한다. Gigliotti 등[13]은 신생아기 신

경모세포종의 치료의 부작용으로 사망한 환자가 진행된 병

기에서는 45명 중 11명(24.4%)이었으며, 초기 병기에서도 

88명 중 5명(5.4%)에 달한다고 하였고, 그 중 수술과 관련

된 합병증으로 사망한 경우가 3.4%로 보고한 바 있다. 영아

기 신경모세포종의 연구에서도 17%의 환자가 치료 합병증

으로 사망하였다고 발표하였고 이 중 12.1%가 감염으로 사

망하였다[16]. 본 저자들의 경우 약 29%의 환자에서 치료와 

관련된 합병증이 발생하였고 1명은 항암치료와 관련된 패혈

증으로 사망하여 신생아기 신경모세포종의 치료에 있어 이

른 연령대임을 고려하여 합병증을 줄이기 위한 노력이 중요

할 것으로 생각된다.

1983년 최초로 산전 검사로 진단된 신경모세포종이 보고

된 후[10], 산전 진단을 통해 신생아기 신경모세포종의 좋은 

예후를 얻을 수 있을 것으로 알려졌다[12,17]. Blackman 등

[17]은 산전 초음파를 통해 중간위험도의 척추에 인접한 신

경모세포종 의증을 확인한 뒤 조기 분만과 조기 항암 치료로 

합병증 방지 및 예후에 도움을 줄 수 있다고 보고하였다. 

Granata 등[12]도 산전 진단된 종양의 양상에 따라 치료 방

침을 조기에 결정함으로써 좋은 예후를 기대할 수 있다고 하

였다. 반면 다른 저자들은 산전 진단된 경우 전체 생존율은 

66.7%, 산후 진단된 경우는 75.1%로 보고하면서 진단된 시

기와 전체 생존율에 유의한 의미가 없다고 하였다[13]. 본 

연구에서도 산전 진단군과 산후 진단군과의 합병증, 초기 병

기의 빈도, 생존율 간 통계적으로 유의한 차이를 발견하지 못

했다. 다만 저자들의 경우 대상 환자수가 적어 향후 더 많은 

환자를 대상으로 산전 진단의 유용성에 대한 연구가 진행되

어야 할 것으로 생각된다. 

신생아기 신경모세포종은 좋은 예후를 보이나 치료와 관

련된 합병증의 빈도는 비교적 높아 신생아기 신경모세포종

의 치료에 있어 합병증 예방이 중요함을 확인하였다. 또한 산

전 진단군과 산후 진단군 사이에 합병증, 초기 병기의 빈도, 

생존율은 통계적으로 유의한 차이를 발견할 수 없었으나 향

후 많은 환자를 대상으로 한 연구가 필요할 것으로 생각된다.
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