
Atypical teratoid/rhabdoid 종양은 1987년에 영아에서 생기

는 특징적인 뇌종양으로 처음 기술된 매우 드문 종양으로 (1)

조직학적으로 특이하며, 예후가 매우 좋지 않은 특징을 갖는다

(1). 후두와에 발생한 경우 수모세포종, 원시신경외배엽성종양

(Primitive neuroectodermal tumor:PNET)과신경학적증상과

방사선학적 소견이 유사하며, 조직학적으로도 한 종양 내에 다

양한 패턴의 조직이 있으면서 모든 종양에서 간상 세포로 이

뤄진 부분을 가지며, 약 70%에서는 원시신경외배엽성종양이

나 수모세포종에 특징적인 부분을 가지고 있어서 얼마 전 만

해도 병리학자들도 이 질환들과 감별하지 못하는 경우가 있었

다 (1-2).

방사선학적 소견에 있어서도 세포 밀도가 높은 수모세포종

이나 원시신경외배엽성종양과 유사한데, atypical teratoid/

rhabdoid 종양은 뇌 전산화단층 촬영상 조영 증강 전 영상에

서 높은 음영을 보이며, 불균일하게 조영 증강되고 낭종과 출

혈을 흔히 동반하며, 뇌 자기공명영상 촬영상 T1 강조영상에

서 뇌실질보다 낮은 신호강도를 (1), T2 강조영상에서 같거나

낮은 신호강도를 보이며, 불균일하게 조영 증강되는 특징을 가

진다 (2). 저자들은 최근 경험한 후두와에 생긴 atypical ter-

atoid/rhabdoid 종양 2예를 보고하고자 한다.

증례 보고

증례1

3세 된 남아가출생시부터지속된간헐적인구역과구토증

상과 내원 2주전부터 시작된 보행 장애를 주소로 내원하였다.

환아는 재태기간 40주에 출생하였고, 출생 시 체중은 3760 g

이였으며 분만력과 가족력 상 특이사항은 없었다. 신체발육은

비교적 양호하였으나 지적 능력은 동일 연령과 비교해 저하되

어 있었다. 이학적 검사 및 신경학적 검사상에 특이소견은 없

었다. 외부 병원에서 촬영한 뇌 전산화단층 촬영상 소뇌 충부

에 약 2×2.5 cm 크기의 주위에 부종을 동반하면서 주위 뇌

실질보다 높은 음영을 보이는 둥근 종괴가 관찰되었다. 종괴의

내부에는 괴사에 의한 것으로 생각되는 저음영을 보이는 부분

이 관찰되었고 (Fig. 1A), 조영 증강 후 영상에서 불균일하게

조영증강되는소견을보였으며, 수두증의 소견은없었다(Fig.

1B). 

종양은 2회의 부분절제 수술로 제거되었고 수술 후 조직 검

사상 수모세포종에서 보이는 것과 유사한 소세포와 rhabdoid

features를 갖는 대세포로 이뤄지면서, 면역조직화학적 검사상

vimentin, S-100, neuron specific enolase(NSE)에 양성이면

서 glial fibrillary acidic protein(GFAP), smooth muscle anti-

gen(SMA)에 음성인 atypical teratoid/rhabdoid 종양으로진단

되었다.

진단 당시 전이나 중추신경계 파종의 소견은 없었고, 수술

후 항암 요법과 방사선요법을 받았으며 치료 후 13개월까지

전이나 재발 소견은 관찰되지 않았다.

증례2

5개월 된 여아가 생후 3개월부터 시작된 좌측 안면신경 마

비와 좌측 상하지 운동능력 저하를 주소로 내원하였다. 환아는

재태기간 40주에 출생하였고, 출생 시 체중은 3360 g이었으

며, 신생아 황달이 있었던 외에 특이한 과거력은 없었다.

내원 후 시행한 뇌 자기공명영상 촬영상 소뇌의 좌측 반구

에 T1강조영상과 T2 강조영상 모두에서 저신호 강도로 보이

는 약 3 cm크기의 종괴가 보였고, T2강조영상에서 종괴의 주

변부에 일부에서 낭종을 형성한 것으로 생각되는 고신호 강도

를 보이는 부위가 있었다 (Fig. 2A, B). 이 종괴는 제 4뇌실에

접하여 있으면서 제 4뇌실을 오른쪽으로 밀고 있으며, 이에 의

대한방사선의학회지 2001;44:629-632

─ 629 ─

중추신경계에 발생한 비정형 유기형/간상 종양의
영상소견: 2예 보고1

신희정·박동우·이승로·함창곡·홍은경

중추신경계에 발생하는 atypical teratoid/rhabdoid 종양은 주로 2세 이하의 영아에 생기는 발

생 빈도가 적고, 주로 천막하부에 생기며, 특이한 조직학적 특징과 매우 좋지 않은 임상 예후

를 갖는 종양으로, 방사선학적으로 원시신경외배엽성종양이나 수모세포종과의 감별이 어렵다.

이에 저자들은 중추신경계에 발생한 atypical teratoid/rhabdoid 종양 2예를 보고 하고자 한다.

1한양대학교 의과대학 진단방사선과학교실
2한양대학교 의과대학 조직병리과학교실
이 논문은 2000년 8월 3일 접수하여 2001년 4월 19일에 채택되었음.
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Fig. 2. A 5-month-old girl with atypical
teratoid/rhabdoid tumor in left cerebel-
lar hemisphere extending to pons. 
A. An axial T1-weighted image shows a
hypointense mass in the left cerebellar
hemisphere with a mass effect to dis-
place the fourth ventricle to the right
side, resulting in a mild dilatation of
temporal horn of lateral ventricle. 
B. An axial T2-weighted image at lower
level shows an isointense to hy-
pointense mass containing multifocal
cystic portions(white arrows). 
C. The mass is inhomogeneously en-
hanced after gadolinium injection. 
D. A sagittal T1-weighted image shows
a large mass involving left cerebellar
hemisphere. 

A B

Fig. 1. A 3-year-old boy with atypical
teratoid/rhabdoid tumor in the cerebel-
lar vermis. 
A. An axial CT scans show a high den-
sity mass in the cerebellar vermis and
B. A patch enhancement with contrast
enhancement that is compressing the
fourth ventricle and surrounded by hy-
podense edema.



해 제 4 뇌실과 측뇌실의측두뿔까지경미하게늘어나있는소

견이 관찰되며, 조영 증강 후 불균일하게 조영 증강되는 소견

을 보였다 (Fig. 2C, D). 

부분절제수술로 종양을 제거하였고, 수술 후 조직 검사상

vimentin, cytokeratin, epithelial membrane antigen (EMA)에

양성이며 GFAP에 음성인소뇌충부에서발생한 atypical ter-

atoid/rhabdoid 종양으로 진단되었고, 진단 당시 전이나 중추신

경계 파종의 소견은 없었으며, 이후 항암 요법을 받았고, 치료

후 4개월까지 전이나 재발의 소견은 없었다.

고 찰

Atypical teratoid/rhabdoid 종양은 Beckwith & Palmer (1,

3)가 소아종양그룹(Children’s Cancer Group)의 Wilm 종양을

고찰하던 중 횡문근육종과 조직학적으로 유사하나 예후가 매

우 좋지 않은 신장의 악성 간상 종양으로 보고하였다. 이후

1984년 Parham 등(3, 4)이 신장의 악성 간상 종양과 연관되

어서 또는 동시에 발생한 중추신경계 종양을 포함한 42증례의

신장외 간상 종양을 고찰하여‘간상 세포를 가진 미분화 종양’

으로 보고하였으며, 그 후 Lefkowitz 등(3)이 원시신경외배엽

성종양이나 수모세포종과는 구별되는 조직학적 실체로서 중추

신경계기형양종양에대하여보고하였다. 후에 Rorke등(5, 6)

은 이러한뇌종양 52증례를 고찰하여 atypical teratoid/rhab-

doid 종양이라는 독특한 조직학적 특징을 가진 일차성 뇌종양

으로 보고하였다.

Atypical teratoid/rhabdoid 종양은 임상적으로나방사선학적

으로원시신경외배엽성종양또는수모세포종과감별이어렵다.

발생 부위가 주로 소뇌(60%), 대뇌반구(20%), 송과체(6%),

뇌하수체이며 본 증례와 같이 후두와에 생긴 경우에는 감별이

더욱 어렵고, 따라서 이 종양이 의심될 때는 반드시 면역조직

화학적으로 확진 해야만 한다 (6, 7, 9).

Atypical teratoid/rhabdoid 종양은 다양한 세포 성분들이 분

리되거나 혼합되어진 이종의 병리조직학적 패턴을 가진다. 대

부분은 fibrovascular stroma내에 묻혀진 호염기성 핵을 가진

작고 둥글거나 타원형의 세포들이고, 점액성 또는 하이알린성

기질 내에 상피 세포로 나열된 papillae나 gland-like space가

있다. Atypical teratoid/rhabdoid 종양을 시사하는 가장 중요

한 소견은 흩어진 염색질(dispersed chromatin)과 뚜렷한 핵

인과 호산성 세포질을 가진 큰 간상 세포이다 (Fig 3). 이러한

원시신경외배엽성, 상피성, 간엽성 그리고 간상 세포의 혼합은

이 종양을 기형종의 특이한 형태 중 하나로 제시하였으나 면

역조직화학적 검사상 생식세포종양의 표준 표지자에 대한 양

성도가 낮았다. 그래서, 전형적인 기형종이 아니면서 기형종과

비슷하고 간상 세포로 이뤄진 다양한 세포 성분의 구성에 초

점을 맞춰 atypical teratoid/rhabdoid 종양이라 명명하였다. 이

렇게 다양한 구조와 종양 세포들의 다양성 때문에 조직 검사

시 간상 종양이나 원시신경외배엽성종양으로 오인될 수 있다.

따라서 원시신경외배엽성종양에서는 특징적으로 나타나지 않

는 vimentin, EMA, SMA에 대한 면역조직화학적 검사를 시행

하는 것이 atypical teratoid/rhabdoid 종양의 진단에 도움이 된

다 (1, 5).

수모세포종은 대개 5세 이하의 영유아에서 주로는 후두와에

생기는 뇌종양으로, 방사선학적으로는 뇌 전산화단층 촬영상

소뇌 충부와 경계가 잘 지워지며 높은 음영을 나타내는 둥근

종괴로 나타난다. 소뇌반구보다 주로 소뇌 충부에 생기며, 세

포핵 대 세포질의 비율이 높아 높은 음영으로 나타난다. 종괴

주위에 부종을 동반하는 경우가 많고, 수두증이 흔한데 이는

종괴가 제 4 뇌실을 막아서 생기는 것으로 보이고, 조영 증강

후 전반적으로 때로는 반점형으로 조영 증강되는 특징을 갖는

다. 종괴 내 괴사나 낭종 형성은 비교적 흔한데 비해 출혈이나

석회화는 거의 나타나지 않는다 (8, 9).

원시신경외배엽성종양은 24세까지보고는되어있으나주로

5세 이하의 영유아에서 생기는 드문 뇌종양으로, 조영 증강 전

뇌 전산화단층 촬영상 주변 뇌실질보다 높은 음영을 나타내며,

수모세포종에 비하여 종괴 내 낭종이나 석회화가 흔히 관찰되

며, 약 10%에서 출혈도 관찰된다. 조영제에 의하여 항상 조영

증강되나 그 패턴은 종괴 내 괴사나 낭종의 수와 크기에 따라

다르게 나타난다 (8, 9).

Atypical teratoid/rhabdoid 종양은 종양의 불균질성 때문에

진단기준이 매우 모호하며, 따라서 위에 서술된 두 종양과 감

별하기가 어렵다. 더군다나, 이제까지의 논문은 대부분 병리조

직학적으로 이 종양들을 감별한 것이었고, 방사선학적으로 이

종양들을 감별하는 것은 매우 힘들지만, atypical

teratoid/rhabdoid 종양에서 보이는 몇 가지 특징들이 있다 (7,

9). 우선 임상적으로 수모세포종은 대개 3-5세에 많이 생기

는 반면, atypical teratoid/rhabdoid 종양은 2세 미만에서 주로

생기고, 임상경과가 매우 빠르고, 치명적이어서 소아종양그룹

(Pediatric Oncology Group) 프로토콜에서 사용되는 화학요법
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Fig. 3. There are scattered and small aggregates of larger
cells(arrowhead) as well as small cell cluster. The larger cells
have prominent nucleoli and abundant eosinophillic cyto-
plasm, which appears rhabdoid feature. The small cells(arrow)
are similar to that seen in medulloblastoma (H & E, . ×400 ).



제에 원시신경외배엽성종양에서는 40-60%에서 치료에 반응

하는데 비해 atypical teratoid/rhabdoid 종양은 치료에 반응하

지 않으며, 대개는 진단 후 1년 내에 사망한다. 방사선학적으

로는 수모세포종에 비하여 괴사나 석회화의 빈도가 높으며, 후

두와에서주로뇌간이나소뇌교각부에생겼을때 atypical ter-

atoid/rhabdoid 종양의 가능성이 높다 (4, 6, 7).

본 증례에서는 두 증례 모두 후두와에 생겼으며, 처음에 수

모세포종 또는 원시신경외배엽성종양로 진단되었고, 수술 후

atypical teratoid/rhabdoid 종양으로 밝혀졌다. 본 증례에서처

럼 atypical teratoid/rhabdoid 종양은 원시신경외배엽성종양이

나 수모세포종으로 오인될 수도 있으나, 2세 미만의 영유아가

후두와에 생긴 큰 종괴로 왔을 때 반드시 atypical

teratoid/rhabdoid 종양을감별해야할것이다. 왜냐하면, atyp-

ical teratoid/rhabdoid 종양은 원시신경외배엽성종양 또는 수

모세포종과 매우 비슷하지만, 임상경과가 매우 다르기 때문에

치료방향에 큰 차이가 있으며, 이 둘을 감별하여 atypical ter-

atoid/rhabdoid 종양일 경우 좀 더 강화된 치료를 하는 것이 환

자의 예후에 중요하기 때문이다 (3).
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Imaging Findings of Atypical Teratoid/Rhabdoid Tumor of Infancy &
Childhood in CNS: Report of Two Cases1
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Atypical teratoid/rhabdoid tumor rarely occurs in the CNS, though is most common in infants under two
years of age. It is characterized by unique histologic features, has an extremely aggressive natural course, and
is located mainly in the infratentorial region. Radiologically, it is difficult to distinguish from primitive neu-
roectodermal tumor or medulloblastoma. We report the radiologic findings of two cases of atypical
teratoid/rhabdoid tumor. 
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