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한국인 망막모세포종의 발생률(1991~1993)과 

생존율(1991-2003) 보고

김정훈⋅유영석

서울대학교 의과대학 안과학교실, 서울대학교병원 임상의학연구소 서울인공안구센터

목적: 한국인의 망막모세포종의 발생률과 생존율을 알아보고자 하였다.
대상과 방법: 망막모세포종 진료가 가능한 전국의 대학병원, 종합병원의 연계시스템을 구성하였다. 1991년부터 1993년 사이에 망막모
세포종으로 처음 진단된 환자들의 임상자료를 후향적으로 수집하였다. 발생률은 진단된 환자 수를 3년간의 출생자 수로 나누어 산출하
였다. 생존율은 동일한 대상 환자 군을 2003년에 확인하여 산출하였다. 이와 함께, 생존율과 관련이 있는 예후인자들과 임상 양상을 
분석하였다.
결과: 1991년부터 1993년 까지 전국에서 진단된 망막모세포종 환자는 108명이었고 발생률은 출생자 10만 명당 4.99명이었다. 생존율
은 77.8%이었다. 양안성 종양의 환자들에서 단안성보다 생존율이 세배 이상 낮았다. 시신경에 종양이 침범된 경우에 증가된 위험도를 
보였으나 통계학적으로 유의하지는 않았다.
결론: 우리나라에서 최초로 시행된 망막모세포종의 전국적인 조사로 발생률은 외국과 비슷하나 생존율은 떨어졌다. 양안성 병변에서 
생존율이 의미 있게 낮았다. 
<대한안과학회지 2010;51(4):542-551>
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망막모세포종은 소아 눈에서 발생하는 가장 흔한 악성종

양이다. 망막모세포종의 발생과 관련한 원인으로 Rb 유전

자의 돌연변이에 의하여 생긴다는 것은 잘 알려져 있고,1 
우리나라에서도 기존에 다른 나라에서 발표된 유전자 돌연

변이와는 다른 새로운 변이가 보고된 바 있다.2 하지만, 다
양한 유전자 돌연변이들의 차이에도 불구하고 망막모세포

종의 발생률은 외국 보고에 따르면 매우 유사하여 이 종양

의 발생률은 교과서에 기술된 것에 의하면 출생아 15,000~ 
20,000명 당 1명으로 알려져 있다.3 그리고 각 나라에서 자

기 나라의 발생률을 조사한 보고들은 많이 있어 왔다.4-11
 

그러나, 우리나라에서는 아직 전국적인 조사가 이루어져 있

지 못하여 발생률에 관하여 알려진 것이 전혀 없다. 단지 

한 병원의 임상자료들을 모아 분석한 정도의 보고들만 소

수 있을 뿐이다.12-15

망막모세포종은 안과 질환 중에 생명을 위협하는 몇 안 

되는 질환이다. 그만큼 진단과 치료가 매우 중요하며, 현재

의 치료가 어느 정도의 효과가 있는지 예후에 관하여도 알

아볼 필요가 있다. 지금까지 각국에서 자기 나라의 치료 결

과와 생존율에 관하여 보고한 것들은 많이 있었다.6,11,16-19
  

그러나 우리나라에서는 한 병원에서 시행한 치료의 결과를 

분석한 보고들만 몇 있을 뿐 전국적인 임상 조사는 없었

다.20-22
 따라서 망막모세포종에 관한 발생률 및 생존율에 

대한 조사와 함께 임상예후를 알기 위한 전국적인 조사도 

필요하다.
이를 바탕으로 저자들은 전국의 대학, 종합병원 안과들

의 연계 시스템을 구축하고 병원 임상자료 근거의 망막모

세포종 연구를 시도하여, 우리나라 망막모세포종의 발생 위

험률과 장기 생존율을 알아내었고, 동시에 진단과 치료와 

관련된 임상 자료들을 바탕으로 예후와 위험인자들에 대한 

분석을 하여 질환 연구에 도움이 되도록 하였다.

대상과 방법

1995년 망막모세포종과 관련한 연구 그룹이 처음으로 

결성되었다. 1991년부터 1993년 사이 3년 동안 망막모세

포종을 신환으로 진단한 전국의 대학병원, 종합병원 안과를 

포함시켰고, 각 병원마다 한 사람의 책임자가 중앙 책임자와 

연결을 하여 후향적으로 수집한 모든 자료를 송부하였다. 
임상자료 내용에는 다음과 같은 것들이 포함되었다. 환

자의 인적사항을 수집하였으며 환자들이 복수의 병원에서 

진단을 받았을 수도 있으므로 중앙책임자에게만 볼 수 있
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Figure 1. Survival curve produced by the Kaplan-Meier method for the 108 retinoblastoma patients.
는 권한을 부여하여 환자의 인적사항을 보호하였다. 

눈 소견으로 양측성 여부, 종양의 개수, 크기, 위치, 유리

체 전이 여부, 안와침범 여부, 그리고 Reese – Ellsworth 분
류를 정하였다. 종양의 개수는 1개인 경우와 2개 이상인 경

우로 분류하였다. 종양의 크기는 유두직경(DD) 크기로 하

여 4DD 미만, 4DD 이상 10DD 미만, 10DD 이상의 세 군으

로 분류하였다. 종양의 위치는 적도 뒤, 적도 앞, 거상연, 안
구용적의 반 이상의 네 군으로 분류하였다. 

전신검사 소견으로 뇌 CT, MRI, 골 스캔 여부를 알아보

았다. 치료 소견으로 국소치료, 방사선치료, 안구적출술, 안
와내용제거술, 항암치료 여부를 조사하였다. 병리조직 진단

으로 내장성, 외장성 여부, 맥락막 침범, 시신경 사상판 침

범, 절단면 침범 여부를 조사하였다. 
최종 관찰 시 생존 여부와 사망했을 때에는 사망의 주원

인까지 밝히도록 하였다. 장기 생존 여부를 확인하기 위하

여 2003년에 각 병원에서 의무기록을 열람하여 생존여부

를 확인하였고, 통계청과 보험공단의 사망 데이터를 보완하

였다.
망막모세포종 발생의 위험률은 1991년부터 1993년 사

이의 발생을 출생자 수로 나누어 산출하였다. 망막모세포종 

연구 그룹에서 등록된 환자들 중에 다음과 같은 경우에는 

대상 군에서 제외하였다. 이름과 주민등록번호로 확인하여 

한 환자가 여러 병원을 방문하여 신환으로 진단 된 경우에

는 한 명으로 자료를 모았고, 1991년 1월부터 1993년 12
월까지 기간 이외에 진단된 경우에는 제외하였다. 처음 진

단 후 치료와 추적 관찰이 충분치 않은 경우에는 발생의 위

험율과 생존율 분석에는 포함을 시켰고, 임상분석과 치료효

과 분석에서는 제외하였다. 처음 진단 후 치료의 전부, 또는 

일부를 외국에서 시행한 경우에는 그 자료를 포함하였다.
1991년부터 1993년까지 망막모세포종 환자 군의 생존

율은 2003년까지 생존을 Kaplan–Meier 생존곡선으로 알아

보았고, 생존과 관련한 예후인자들을 logrank test, Wilcoxon 
test, Cox’s proportional hazards model을 이용하여 분석

하였다.

결 과

1991~1993년 망막모세포종 발생률 산출

1991년부터 1993년 사이 우리나라의 망막모세포종 총 

진단 예는 108명이었다. 그리고 통계청에서 발표한 1991
년부터 1993년 사이의 출생자수(711,891+733,525+718,983 

=2,164,399명)를 분모로 하여 발생률을 구하면 108/2,164,399
명=4.99명/100,000명 출생이다.

1991~2003년 생존율 산출

108명의 환자 군에서 망막모세포종으로 인한 사망 원인

이 밝혀진 경우는 24명(22.2%)이었다. 따라서 생존율은 

77.8%이었다. 대상 환자 108명의 Kaplan–Meier 방법에 의

한 생존 곡선은 Figure 1과 같다. 1년, 2년, 3년, 4년, 5년, 
6년 이상 생존율은 각각 93.5%, 86.1%, 84.2%, 81.4%, 



www.ophthalmology.org544

-대한안과학회지  2010년  제 51 권  제 4 호-

DD
DD
D DD

DD
DD
D DD

D DD
DD

AD
D A D

D AA
AA
AA
AA
DA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
AA
A A A

A A

0 12 24 36 48 60 72 84 96 108 120

(m)

Figure 2. Data ordered by the length of observed survival time, with (D) representing dead and (A) alive at the 
end of the follow-up period.

(m)

Log-Rank test p=0.4958

Figure 3. Survival curve produced by the Kaplan-Meier method for the 108 retinoblastoma patients according to 
age at diagnosis (≤1 y vs. 2 y ≤).
78.6%, 77.6%이었다. 망막모세포종과 관련 없는 사망은 1
명으로 교통사고로 사망한 경우이었다.

추적 관찰기간에 따른 사망 시점을 제시한 Figure 2에서 

보면 사망자의 62.5%가 진단 후 2년 이내에 사망한 것을 

알 수 있었다. 원발성 종양의 전신 전이가 사망의 주 된 원

인이었다. 그리고 전신 전이와 관련하여 첫 진단 후 보호자

의 거부로 치료를 못했거나 시작이 지연된 경우가 24명 사

망자 중 5명으로 20.8%를 차지하였다.

생존율과 예후인자 분석

초진 시 나이(1세 이하 vs 2세 이상)(Fig. 3), 성별(남 

vs 여)(Fig. 4), 양안성(양안 vs 단안)(Fig. 5), 안구적출술 

여부(유 vs 무)(Fig. 6), 병리검사의 시신경 침범 여부(유 

vs 무)(Fig. 7)를 나누어 두 군간에 생존율을 비교해 보았

다. 이 중 양안성 망막모세포종 환자들의 생존율이 단안성 

환자들의 생존율에 비하여 유의하게 나빴고, 수술 안 한 환
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Log-Rank test p=0.0920

Figure 4. Survival curve produced by the Kaplan-Meier method for the 108 retinoblastoma patients according to sex.

Log-Rank test p=0.0156

(m)

Figure 5. Survival curve produced by the Kaplan-Meier method for the 108 retinoblastoma patients according to 
bilateral status.
자들이 수술을 한 환자들의 생존율보다 유의하게 나빴다

(p<0.05). 반면에 초진시 나이, 성별, 시신경 침범 여부와

는 관련성이 없었다.
위의 5개 예후인자 모두를 분석하면 Table 1과 같다. 양

안성 여부만이 예후에 유의한 영향을 미쳤고, 양안성 망막

모세포종인 환아는 단안성인 환아 보다 사망할 확률이 세

배 이상 높았다(RR=3.15 (95% 신뢰구간, 1.33-7.44)).
양안성 병변의 비율은 초진 나이가 감소함에 따라 증가

하는 경향을 보였고(p<0.05), 양안성 병변을 수술한 경우

가 단안성 병변의 경우보다 적었다(p<0.05). 시신경에 병

변이 침범한 경우에도 증가된 위험도를 보였으나. 통계학적으로 

유의하지는 않았다(RR=2.39 (95% 신뢰구간, 0.94-6.10)).
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Log-Rank test p=0.0452

Figure 6. Survival curve produced by the Kaplan-Meier method for the 108 retinoblastoma patients according to 
operation status.

(m)

Log-Rank test p=0.0583

Figure 7. Survival curve produced by the Kaplan-Meier method for the 108 retinoblastoma patients according to 
optic nerve infiltration.
대상 환아들의 인구학적 특성

대상 환아 108명의 인구학적 특성을 분석하면 다음과 같

다. 성별은 남:여=47:61 (43.5%:56.5%)이었다. 진단 나이

는 최소 생후 1개월에서 최대 7년 5개월이었고, 중앙값은 

18개월, 평균값은 22.2개월 ± 1.66개월이었다. 연령별로 

보면 1세 미만이 32.4%, 1세 이상~2세 미만이 31.5%, 2세 

이상~3세 미만이 20.4%, 3세 이상이 15.7%이었다.
망막모세포종의 가족력이 있는 환아는 1명으로 환아의 

모가 망막모세포종 치료 후 생존한 경우였다.

대상 병변의 초진 진단 자료 분석
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Table 1.  Prognostic factors for retinoblastoma in Korea (1991~1993)
Crude Adjusted* Adjusted†

Dead n (%) Alive n (%) RR (95%CI) RR (95%CI) RR (95%CI)
Age at diagnosis
≤1y 14 (20.3) 55 (79.7) 1 1 1
≤2y 10 (25.6) 29 (74.4) 1.32 (0.59-2.98) 1.88 (0.79-4.45) 1.92 (0.74-4.97)

Sex
Male  7 (14.9) 40 (85.1) 1 1 1
Female 17 (27.9) 44 (72.1) 2.09 (0.87-5.05) 2.21 (0.91-5.36) 2.28 (0.85-6.10)

Bilaterality‡
unilateral 14 (16.9) 69 (83.1) 1 1 1
bilateral 10 (40.0) 15 (80.2) 2.62 (1.16-5.89) 3.15 (1.33-7.44) 3.20 (1.19-8.66)

Operation
-  5 (41.7)  7 (58.3) 1 - -
+ 19 (19.8) 77 (80.2) 0.38 (0.14-1.02) - -

Optic nerve invasion
-  7 (13.2) 46 (86.8) 1 - 1
+ 12 (27.9) 31 (72.1) 2.39 (0.94-6.07) - 2.39 (0.94-6.10)

*adjusted with age at diagnosis, sex, and bilaterlaity; †adjusted with age at diagnosis, sex, bilaterality, and optic nerve invasion 
; ‡statistically significant by chi-square test (p<0.05).

Table 2. Reese-Ellsworth classification of 108 retinoblastoma patients (eyes)
R-E class 1 2 3 4 5 unspecified

a b a b a b a b a b
Bilateral
    Rt (25) 1 1 2 - - 2 - 1 8 7 3
    Lt (25) 2 2 3 1 3 1 - 1 4 3 5
Unilateral (83) 1 - 13 2 1 3 - 3 24 23 13
Total 4 3 18 3 4 6 - 5 36 33 21

Table 3.  Types of treatment for 108 retinoblastoma patients (no)
Tx modality Local Radiotherapy Enucleation Exenteration Chemotherapy

  Bilateral (25 pts) 8 (32.0%) 8 (32.0%) 15 (60.0%) 2 (8.0%) 12 (48.0%)
  Unilateral (83 pts) 1 (1.2%) 14 (16.9%) 64 (77.1%) 1 (1.2%) 17 (20.5%)
  Total (108 pts) 9 (8.3%) 22 (20.4%) 79 (73.1%) 3 (2.8%) 29 (26.9%)
*Some patients might have two or more types of treatment modalities.
양안성은 단안 망막모세포종이 83명, 양안 종양이 25명

으로 76.9%:23.1%이었다. 총 133눈에서 초진 시 눈에 대

한 정보가 부정확한 경우가 21눈이었으며, 이것을 제외한 

112눈에서 진단 자료를 분석해 보았다.
종양의 개수는 1개인 경우와 2개 이상인 경우가 98눈:14

눈(87.5%:22.5%)이었다. 종양의 크기는 <4DD:4≤<10DD 

:10DD≤인 경우가 9눈:32눈:71눈(8.0%:25.6%: 63.4%)
이었다. 종양의 위치는 적도앞:적도뒤:거상연까지:안구 반 

이상 인 경우가 9눈:40눈:6눈:57눈(8.0%:35.7%:5.4%: 
50.9%)이었다.

유리체 전이 유무는 유:무인 경우가 34눈:78눈(30.4%: 
69.6%)이었고, 안와 전이 유무는 유:무인 경우가 9눈:103
눈(8.0%:92.0%)이었다.

초진 시의 Reese-Ellsworth 분류를 보면 1ab:2ab:3ab: 

4ab:5ab 인 경우가 7눈:21눈:10눈:5눈:69눈 (6,2%:18.8%: 
8.9%:4.5%:61.6%)이었다(Table 2).

초진 진단과 함께 CT, MRI를 시행한 경우가 75.9%이었다.

치료에 대한 분석

치료 방법에 대한 분석은 Table 3과 같다. 한 환자에게 

1개 이상의 방법을 사용한 경우가 있으므로 이를 모두 포

함하여 살펴보면 양안성에서 항암치료, 국소치료, 방사선

치료를 시행한 비율이 단안성에 비하여 더 높았다. 반면

에 안구적출술을 시행한 비율은 단안성에서 77.1%로 양

안성의 69.0% 보다 높았다. 치료를 시행한 환자들 중에

서 2명은 보호자들이 원하여 외국에서 일부 치료를 시행

하였었다.
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망막모세포종의 병리학적 분석

안구적출술을 시행한 79눈 중에서 기록이 불충분한 3눈
을 제외한 76눈에서의 병리 소견을 분석해 보았다. 종양이 

내장성 형태를 보인 경우가 32눈(42.1%)이었고, 외장성인 

경우가 38눈(50.0%), 두 가지가 혼합된 경우가 6눈(7.9%)이
었다. 종양 세포의 맥락막 침범이 28.9%, 사상판 침범이 

42.1%, 시신경 절단면 침범이 13.2%이었다.

고 찰

망막모세포종의 발생률을 구하는데 있어서 이 종양의 발

생이 드물기 때문에 생기는 어려움이 있다. 발생이 드문 경

우 어느 시점의 발생을 구하면 시점에 따라 그 편차가 매우 

크게 나며 실제 각국에서 보고한 발생률을 보면 편차가 큼

을 알 수가 있다. 또 발생이 드문 경우에는 발생률을 구할 

때 필요한 출생 코오트(birth cohort) 조사를 수행하기가 

어렵다. 따라서 일정 연령군의 인구수를 분모로 하여 발생

률을 구하거나 연구기간 내의 출생자 수를 분모로 하여 구

하는 방법을 쓰게 된다. 전자의 경우에는 미국의 보고에 의

하면3,23
 5세 미만의 인구 수 100만 명당 10.9~11.8명이라 

하였고, 선진 국가에서는 그 보고가 거의 비슷한 수준을 보

이고 있다.4,6,11,19
 그러나 개발도상국이나 저개발국에서는 

더 높은 발생률을 보인다.5-8
 후자의 경우에 15,000~ 

20,000명 출생자 수 당 1명의 발생률이 밝혀져 있으며,1 이
번 저자들의 한국 최초의 연구에서도 출생자 10만 명당 4.9
명으로 20,000명 당 1명인 외국 보고들과 같았다. 따라서 

이번 연구에서 처음으로 우리나라의 망막모세포종 발생률

이 구해졌고, 또한 서구의 보고와 차이가 없음이 밝혀진 것

이 가장 큰 의의가 있다. 
망막모세포종은 생명을 위협하는 악성종양으로 치료가 

늦거나 치료에 반응하지 않는 경우 사망한다는 것이 알려

져 있고, 안구적출술이 도입된 이후 그 사망률은 많이 감소

하였다. 최근 영국의 생존율 보고에 의하면 1963년~1982
년 사이와 1983년~2002년 사이 두 기간의 생존율을 비교

하면 일측성의 5년 생존율이 85% 에서 97% 로, 양측성인 

경우 88%에서 100%로 많이 향상된 것을 알 수 있다.16
 

또 미국의 1975년~2004년 보고에 의하면 5년 생존율이 

1975년~1984년, 1985년~1994년, 1995년~2004년에 각

각 92.3%, 93.9%, 96.5%로 향상된 것을 알 수 있다.18
 일

본의 1975년~1982년 보고에 의하면 5년 누적 생존율이 

93%이었다.19
 네덜란드의 1862년~1995년 보고에 의하면 

발생률에는 차이가 없었으나 생존율은 1945년 이후 개선

되었음을 알 수 있다.11
 그러나 저개발국가에서는 50%가 

넘는 사망률을 보여 큰 차이가 있음을 알 수가 있다.24 

이번 조사에서 우리나라 망막모세포종 환자의 5년 생존

율은 78.6% 로 서구의 생존율 보다 낮음을 알 수 있다. 그 

이유로 첫째, 우리나라에서 망막모세포종의 진단 연령이 평

균 22.2개월이고 2세 이상에서 진단된 경우가 36.1%로 아

직 늦은 경향을 보이고 있기 때문이다. 둘째, 사망자의 

20.8%는 진단 후에 보호자들이 치료를 거부하여 제대로 치

료를 못 할 정도로 치료 지연이 많음을 알 수 있다. 셋째, 
가족성인 경우가 외국의 예를 보면 약 15%에 해당하나 우

리나라에서는 전체 대상 환자 108명 중 단 1명만이 환아의 

모가 망막모세포종 생존자로 가족성이 대단히 적음을 알 

수 있다. 그에 따라 조기 진단의 어려움이 더 큰 현실이다. 
넷째, 진단 시 종양의 정도를 R-E 분류로 보았을 때 제일 

심한 5단계인 경우가 2/3을 차지할 정도로 매우 진행된 경

우가 많았고, 안구적출술을 시행한 경우 병리 소견을 보면 

종양 세포가 시신경 절단면을 침범한 경우가 13.2%로 우리

나라의 망막모세포종의 경우 진행된 종양이 많음을 알 수 

있다. 이러한 점들이 복합적으로 작용하여 생존율이 낮게 

되었다 판단한다. 따라서 생존율을 높이려면 이러한 점들을 

개선해 나가야 할 것이다. 이번 연구는 1991년부터 1993년 

사이에 진단된 환자 군을 대상으로 한 치료와 예후이므로 

2009년인 지금의 치료 결과와는 차이가 있을 수 있다고 생

각한다. 또한 국내에서도 1세 전에 진단된 환아들의 경우도 

늘고 있어12
 현재는 이번 조사와 다를 가능성도 충분히 있

다. 이러한 점에서 앞으로 2010년대에도 동일한 방법의 조

사가 필요하다고 본다.
발생률과 생존율을 구함에 있어 미국이나 영국, 일본 등

과 같이 서구 나라에서는 국가 등록 시스템을 이용하여 망

막모세포종 환자의 자료를 추출하고 분석하는 방법을 사용

하였다. 그러나 우리나라에서는 망막모세포종에 관한 국가

적인 등록 사업이 진행되고 있지 못하다. 따라서 이번 연구

에서는 우리나라에서 망막모세포종을 진료할 수 있는 가능

한 모든 대학병원과 종합병원의 안과를 대상으로 진료기록

을 후향적으로 얻는 방법을 사용하였다. 한편 미국의 국가 

보고에서도 대상 환자들 전체의 99.1%가 종합병원으로부

터의 보고였음을 밝힌 바가 있으므로18
 이번 우리의 연구가 

병원 자료를 수집하여 진행한 것에 큰 문제는 없었다고 본

다. 이는 질환의 특성상 개인 의원에서 진료를 계속 시행하

기에는 무리가 있기 때문에 모든 환자들이 종합병원으로 

집중될 수 있기 때문이다.
망막모세포종은 양안성으로 나타날 수 있는데, 이전 국

내 보고와 이번 연구의 결과와는 큰 차이는 없었다. 1987년 

~1993년 사이 국내의 한 병원에서의 보고에는13
 단안성:양

안성이 75.9%:24.1%로 이번 연구의 비율과 비슷하였다. 
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그러나 이것은 발생률이 아닌 한 병원의 유병률이었으므로 

바로 비교하는 데에는 무리가 있다. 우리의 보고와 외국 보

고를 비교하면 76.9%인 우리나라 단안성의 비율이 미국의 

보고인 72.9%와는 비슷하였고, 영국의 63.2%보다는 높았

다.4,5
 한편, 나이에 따라 양안성의 발생 비율이 다를 수 있

는데 우리나라에서는 1세 미만에서 단안성의 비율이 

68.0%이었고,12
 미국에서는 58.5%로,5 나이가 적을수록 단

안성의 비율이 낮았고 반대로 나이가 많을수록 양안성의 

비율이 낮았다.
예후 인자에서도 양안성인 경우가 단안성에 비하여 사망

할 확률이 세 배 이상임이 밝혀졌다. 외국 보고에서는 종양

이 시신경을 침범하였거나 안와를 침범한 경우에 사망 위

험이 높았다 하였으나,18,24-27
 우리의 연구에서는 시신경 침

범 여부가 예후에 차이는 있었지만 통계학적으로 유의하지

는 않아 조금 다른 부분을 보였다. 생존 예후를 향상시키기 

위해서는 빠른 진단이 필요하고 이를 위해서는 일차 진료 

기관에서 선별검사를 잘 할 수 있도록 교육이 필요하다고 

본다.27
 그리고 가족력이 있는 망막모세포종인 경우 유전진

단과 교육을 성실히 하여 검사와 진단이 지연되는 일이 없

도록 하여야 할 것이다.1,28-30

우리나라에서 망막모세포종의 치료도 많은 변화를 거쳐 

왔다.14,15,20,21
 안구적출술과 함께 외부방사선조사 치료가 

주된 치료였다가 1990년대 후반 들어 항암치료와 국소치

료가 복합된 치료 방법을 사용함으로써 외부방사선조사 치

료의 큰 합병증인 안면 기형과 이차 암 발생을 줄이는데 어

느 정도 기여하였다.31-37
 이번 조사에서는 안구적출술의 기

여도는 다른 보고들과 비슷하였지만 아직 외부방사선조사

가 전체 치료 방법 중에 20.4%로 많은 부분을 차지하고 있

다. 반면에 항암치료는 26.9%, 국소치료는 8.3%로 아직 적

은 부분에 머물러 있음을 알 수 있다.12,13
 최근에는 일차적

인 항암치료와 proton beam 조사와 같은 새로운 방식의 치

료들이 도입되고 있으므로 우리나라도 이러한 추세에 발맞

추어 치료 방법의 개선과 다양화가 필요한 시점이다.22,38
 한

편, 이번 보고에서 사망자들의 대부분은 원발 종양의 안와 또

는 전신으로의 전이가 원인이었는데, 근래에는 이런 전이성 

환자들도 적극적인 치료를 함으로써 생존율을 높일 수 있다.39

이번 조사는 망막모세포종에 관한 국가적인 등록 사업이 

진행되고 있지 못한 상황에서 망막모세포종을 진료할 수 

있는 가능한 모든 대학병원과 종합병원의 자료를 받아서 

진행했기 때문에 일부 누락되는 환자들이 있을 수 있는 제

한점을 가지고 있다. 또한 본 연구는 1991년부터 1993년까

지 진단된 망막모세포종 환자들을 대상으로 한 분석으로 

2000년대 이후의 최근의 발생률을 분석한 연구도 앞으로 

필요할 것이다. 따라서 추후 국가적인 등록 사업을 통한 지

속적인 조사가 필요할 것으로 판단된다.
본 연구 결과는 소아 연령에서 발생하는 망막모세포종에 

대한 첫 번째 전국규모의 조사로 그 의의가 크다고 하겠다. 
1991년~1993년 사이의 발생률은 출생자 2만명 당 1명꼴

로 외국의 보고와 별 차이가 없음을 알 수 있었으나 장기 

생존율은 77.8%로 외국의 90% 이상에 많이 못 미치는 것

을 확인하였다. 특히 생존율과 관련이 있는 예후인자로는 

양안성인 경우가 단안성 종양에 비해 사망 확률이 3배 이상 

높음을 알 수 있었다.
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=ABSTRACT=

Incidence (1991~1993) and Survival Rates (1991-2003) 
of Retinoblastoma in Korea 

Jeong Hun Kim, MD, Young Suk Yu, MD

Department of Ophthalmology, Seoul National University College of Medicine, Seoul, Korea

Seoul Artificial Eye Center, Seoul National University Hospital Clinical Research Institute, Seoul, Korea

Purpose: To determine the incidence (1991~1993) and survival rates (1991~2003) of retinoblastoma in Korea.
Methods: Data of all Korean patients diagnosed with retinoblastoma from 1991-1993 were retrospectively collected by the hospi-
tal-based national registry based on notifications from physicians who are able to diagnose retinoblastoma. The incidence rate 
(1991~1993) was calculated per 100,000 childbirths (dividing the number of retinoblastoma patients by the total number of child-
births). The survival rate (1991~2003) was calculated using the Kaplan–Meier method, and the differences were evaluated with 
the logrank and Wilcoxon tests and Cox’s proportional hazards model.In addition, the clinical findings and prognostic factors as-
sociated with survival rate were analyzed.
Results: There were a total of 108 distinct patients diagnosed with retinoblastoma in the registry. The incidence of retinoblastoma 
in Koreawas 4.99 per 100,000 childbirths, and the survival rate for 13 years (1991-2003) was 77.8%. The survival rate was sig-
nificantly lower in the population of bilateral retinoblastomapatients, as compared to unilateral retinoblastoma patients. Optic nerve 
invasion was found to be an independent variable for the reduction of survival rate, although its effects were not significant. 
Conclusions: In the present study, the incidence and survival rates of retinoblastoma in Koreawere presented for the first time. 
The incidence rate was similar to rates reported from other countries. On the other hand, the survival rate was lower than those 
in European and the United States. In particularly, the survival rate was significantly lower in patients with bilateral retinoblastoma.
J Korean Ophthalmol Soc 2010;51(4):542-551
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