
선천성 뇌종양은 생후 2 개월이내에 발현되는 뇌종양으로

전체 소아 뇌종양의 0.5-1.9% 정도를 차지하며 그중 기형종

이 가장 흔하게 나타난다 (1-5). 그 중 다형성 교모세포종은

전체 선천성 뇌종양의 2-9% 정도로 발생하는 비교적 드문 질

환이며, 뇌실내에 생긴 경우는 매우 드물다 (2-4, 6). 저자들

은 수술후 병리조직학적으로 확진된 측뇌실에 발생된 선천성

다형성교모세포종의증례를경험하였기에문헌고찰과함께방

사선학적 소견을 보고하고자 한다.

증례 보고

생후 3 일된 여아가 복부팽만을 주소로 내원하였다. 환아는

재태연령 39주, 2950 g으로 정상분만하였고 분만시 문제점은

없었다. 산모는 29세의 초산부로 산전진찰은 시행하지 않았으

며 가족력에서 특이사항은 없었다. 이학적 검사에서 대천문이

경한 정도로 팽만되어 있었고 약간의 복부팽만 소견이 있었다.

입원 후 시행한 두부 초음파에서 (Fig. 1) 좌측 측내실의 전두

각 부위에서 약 6 cm 크기의 고에코의 종괴가 보였고, 내부에

풍부한 혈류를 관찰할 수 있었다. 조영전 CT 스캔에서 좌측

측뇌실의 전두각과 체부 부위에 중심을 가지고 비교적 경계가

좋은 6×4 cm 크기의 고감쇄의 종괴가 보였고 내부에 일부 저

감쇄 부분이 관찰되었다. 종괴는 아래로 안상부위까지 차지하

며 반대측 측뇌실을 확장시키고 있지만 석회화나 출혈을 시사

하는 소견은 동반하지 않았다. 조영증강 후 CT 스캔 (Fig. 2)

에선 일부 저감쇄부위를 제외한 대부분은 조영증강을 보였다.

MRI의 T1 강조영상 (Fig. 3A)에서 종괴의 대부분은 고신호강

도로 관찰되었고, CT 스캔에서 저감쇄로 보이는 부위는 저신

호강도로 보였다. T2 강조영상에서는 대부분 저신호강도로 나

타나고 T1 강조영상에서 저신호강도로 보이는 부분은 고신호

강도로 관찰되었다. 또한 종괴로 인하여 압박된 좌측 측뇌실의

전두각 일부가 가는 곡선의 고신호부위가 보였다 (Fig. 3B).

조영증강 T1 강조영상 (Fig. 3C)에서 종괴의 대부분은 조영증

강되었고 내부에 선상 혹은 사형의 신호소실 병변이 관찰되었

다.

영상진단에서 좌측 측뇌실내에 생겨 주변 뇌실질로 파급된

고혈관성종괴로조직학적확진을위해종괴의부분절제술을시

행하였고 수술에서 좌측 측뇌실 대부분을 차지하며 주변 뇌실

질을 침범한 종괴를 확인할 수 있었다, 술후 육안적으로 종괴

는 작은 괴사부위를 포함하고 있었고 조직학적으로 광범위한

다형성세포증식, 조직괴사와 그 주위로 가성 책상형의 종양세

포의 배열이 확인되었고 glial fibrillary acid protein (GFAP)

염색에 강한 양성반응을 보여 선천성 다형성 교모세포종으로

확진되었다.

환아는 그 후 1회의 종양제거술과 단락 수술을 시행하였고

현재 외래에서 추적관찰 중이다.

고 찰

선천성 뇌종양은 전체 소아 뇌종양의 0.5-1.9% 정도를 차

지하는 비교적 드문 질환이다 (4). 일반적으로 출생 후 2개월

이내 발현되는 것으로 정의할 수 있으며, 발현된 시기에 따라

서 즉 출생시 발현되는 경우 definitely congenital, 생후 1주
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선천성 다형성 교모세포종: 1예 보고1
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선천성 다형성 교모세포종은 선천성 뇌종양의 2∼9%를 차지하는 비교적 드문 질환으로 뇌

실질에 발생된 경우는 있으나 측뇌실에 생긴 경우는 국내에서 보고 된 바 없다. 저자들은 수술

과 병리 조직학적으로 증명된 측내실에 생긴 선천성 다형성 교모세포종의 증례를 경험하였기

에 방사선학적 소견을 보고하고자 한다. MR T1 강조영상에 고신호강도와 내부의 부분적인 저

신호강도, T2 강조영상에서 내부의 고신호강도를 포함하는 저신호강도의 종괴로 관찰되었으

며, 조영증강후 T1 강조영상에서 종괴내부의 혈관에 의한 신호소실병변을 포함하는 측뇌실 내

부의 종괴로 주변 뇌실질로 파급되는 양상을 보였다.
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이내에는 probably congenital 그리고 생후 2개월 이내에 발현

되는 경우 possibly congenital로 분류한다 (1, 2).

소아 뇌종양이 천막하부에 많은 것과는 달리 본 증례와 같

은 선천성 뇌종양은 2/3에서 천막상부에서 발생한다 (4, 5).

그 중 기형종이 가장 많고, 수모세포종, 성상세포종, 맥락총 유

두종, 두개 인두종, 상의세포종 순으로 알려져 있다 (3, 6).

다형성 교모세포종은 전체 선천성 뇌종양의 2∼9% 정도를

차지한다고 알려져 있으며 1999년까지 총 18예의 증례가 보

고되었고 그 중 남녀비는 10:4 이고 수두증이 가장 흔한 증상

이었다. 15:3 비율로 천막상부에 위치하는 경우가 압도적으로

많았으며, 산전진찰에서 6개의 증례가 진단되었으나 본 증례

와 같이 뇌실내에 발생하여 주변 뇌실질로 파급된 경우는 보

고된 바 없다 (5, 6).

소아 뇌종양의 증상으로 두위의 증가소견이 가장 흔하나, 뇌

압증가로 인한 증상 즉, 구토나 유두부종은 흔치 않으며 이는
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A B C
Fig. 3. A. Parasagittal T1-weighted MR image(TR/TE 600/12) shows a high signal mass lesion with scatterd areas of low signal in-
tensity and tubular structure. The mass extended to the suprasellar portion inferiorly. B. Axial T2-weightd MR image(TR/TE
4000/99) reveals a low signal mass with several high signal portions suggesting necrotic areas. Compressed frontal horn of left later-
al ventricle is shown(arrows). C. Post-contrast T1-weighted coronal image shows a long serpentine structure of low signal intensity
suggesting a vascular signal void.

Fig. 1. Parasagittal sonogram of the brain shows a large echo-
genic mass(arrows) with internal vascularity in frontal horn of
the left lateral ventricle.

Fig. 2. Contrast enhanced CT scan demonstrates a relatively
homogenously enhanced mass except several necrotic areas in
the left lateral ventricle and frontal lobe.



태아의 두개골이 성인에 비해 종양에 의한 뇌용적증가에 따라

비교적 용이하게 커질 수 있는 것으로 설명할 수 있다 (4, 9).

또한 종양 자체가 태아의 자궁내 성장과 분만에 크게 영향을

주지 않으며, 환아들의 대부분에서 국소적인 신경학적 증상이

뚜렷하지 않으므로 임상적인 진단이 힘든 경우가 많고. 본 증

례에서도 경한 대천문팽만 소견이외에 특별한 증후나 증상은

보이지 않았다 (2, 4, 8).

선천성 뇌종양은 종양내 출혈의 빈도가 높은 것으로 보고되

고 있는데 이는 종양 자체의 빠른 성장에 의한 것으로 생각되

고 있다 (4, 5). 환아는 대부분 경우에 좋지 않은 예후룰 보였

으며 심부전에 의한 급사도 몇 명의 환아에서 보고되고 있다.

이는 많은 양의 혈액이 종괴내에 갇혀있는 것과, 종양내의 단

락에 의한 것으로 설명되어 진다 (3, 8). 

초음파에서 대부분 고에코의 종괴로 동측의 측뇌실을 압박

하면서 종괴효과에 의해 정중선 전위와 반대측 측내실의 확장

을 보이는 경우가 일반적이다 (6, 7, 10). 조영증강전 CT에선

종양내 괴사로 인해 저음영로 나타나는 경우가 많고 석회화는

드물며조영후에는고리모양의현저한조영증강을보인다고한

다 (5, 7). MR의 T1과 T2 강조영상에서 혼합신호강도나 비

균질한 고신호강도를 보이며 내부의 괴사부위를 제외한 바깥

쪽이 조영증강되어지며 종괴자체의 고혈관성을 시사하는 소견

인 종양내의 혈관이 신호 소실 병변으로 보일 수 있다 (4, 6,

7, 8). 본 증례는 초음파에서 주변 뇌실질에 비해 비교적 고에

코를 보이며 조영전 CT 스캔에 부분적인 저감쇄 부위이외에

는 고감쇄를 보이며, 출혈이나 석회화 소견은 관찰되지 않았

다. 조영전 CT 스캔에서 뇌실질에 비해 고감쇄를 보이는 것은

높은 세포밀집도에 의한 것으로 생각된다. MR영상에서 종괴

내부의 혈관에 의한 신호소실병변을 파악할 수 있었으며, 기존

의 다형성 교모세포종에서 알려진 심한 괴사소견은 동반하지

않았다. 좌측 측내실에서 발생하여 주변 뇌실질을 침범한 경우

로 뇌실내에 발생한 예는 지금까지 보고된 바 없다.

상기 증례의 감별진단에는 원시성 신경외배엽성종양, 기형

종, 그리고 맥락총유두종양 등이 포함되어야 한다. 원시성 신

경외배엽성종양은비교적큰크기의종괴로괴사, 낭성변화, 석

회화, 출혈, 그리고 다양한 정도의 부종이 관찰되며, 기형종의

경우엔 덩어리 모양의 비교적 큰 석회화, 다양한 영상진단에서

지방 성분을 확인할 수 있으며, 맥락총 유두종은 분엽상의 종

괴양상과 석회화를 동반할 수 있다 (4, 9). 본 증례의 CT와

MR에서 종괴 내부에 출혈이나 석회화를 관찰할 수 없었고, 종

괴 내부의 혈관에 의한 사행성의 신호소실 병변을 확인할 수

있었으며 이러한 특징들은 다른 선천성 종양과의 감별에 도움

이 된다고 생각된다.

결론적으로저자들이경험한증례에서와같이신생아에서측

뇌실에서 발생하여 주변 뇌실질로 파급되며, 내부에 조직괴사

나 낭성변화, 혈관에 의한 신호소실병변이 관찰되나 CT에서

석회화소견을 뚜렷하게 보이지 않는 경우에 드물지만 선천성

교모세포종의 가능성을 생각하고 감별해야 되겠다.
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Fig. 4. A. Photomicrograph shows multifocal areas of necrosis with pseudopalsading of tumor cells (H & E stain, ×40). B. Cellular
lesion with mild degree of pleomorphism and frequent mitosis without distinct endothelial hyperplasia is shown (H & E stain, ×
100).
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Congenital Glioblastoma Multiforme: A Case Report1
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Congenital glioblastoma multiforme is relatively rare accounting for 2-9% of all congenital brain tumors.
We deseribe a case of congenital glioblastoma multiforme which occurred in the lateral ventricle. T1-weighted
images revealed high signal intensity, with areas of internal low signal intensity, while T2-weighted images
showed low signal intensity with focal internal high-signal portions. Post-contrast T1-weighted images depict-
ed a lateral ventricular mass which extended to adjacent brain parenchyme and had a serpentine signal void
representing internal vessel.
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