
흉막폐 아세포종은 1988년 Manivel et al (1)에 의해 병리

학적으로성인형폐아세포종과구분이되는다른종양임을처

음으로 언급하였다. 병리학적인 차이점으로는 성인형 폐 모세

포종은 악성 모세포, 상피세포와 간엽 세포를 가지고 있지만,

이에 비하여 흉막폐 아세포종은 악성 상피세포를 보이지 않는

다. 국내에 폐 아세포종이 다수 보고되었으나 대부분 성인형

이였으며, 소아형은 매우 드물게 보고되고 있다. 이 증례는 성

인형과 구분이 되는 소아형 폐 아세포종의 방사선학적 소견과

조직학적 소견을 보고하고자 한다 (1-6).

증례 보고

3세 여아가 단순흉부 사진상 우연히 발견된 종괴를 주소로

내원하였다. 환아는 5일전에 기침과 코피를 주소로 개인병원

을 방문하였으며, 단순흉부 촬영상 우측 폐에 비정상적인 병변

과 우측 늑막액이 발견되어 본 병원으로 전원되었다. 이학적

검사상 기침과 흉통이 있었으며, 청진상 우 폐하에 호흡음이

감소되었다. 객담도말검사와AFB검사에서균주가검출되지않

았다.

내원 당일 시행한 단순흉부 촬영상 우중하엽을 차지하는 큰

종괴음영이 있었다 (Fig. 1). 그러나 종격동의 전위는 심하지

않았으며, 또한 우측측와위사진상 액체의 전위는 보이지 않았

다. 내원 4일 후에 시행한 초음파상 우하엽의 종괴는 불균질한

에코를 보이고 있었으며, 내부에 소수의 낭종이 보였다. 또한

우측 늑막은 전반적으로 두꺼워져 있었으며, 늑막액은 보이지

않았다 (Fig. 2). 같은 날 시행한 흉부전산화단층촬영(com-

puted tomography, 이하 CT) 조영증강 전 영상에서 우하엽을

대부분 채우고 있으며, 내부에 일부 저음영을 포함하고 있는

큰 종괴가 보였다 (Fig. 3A). 이 종괴는 부엽간열을 지나 우중

엽까지 침범하였다. 조영증강 후에 종괴 내부에 소용돌이 모양

의 불균질한 조영증강이 되었고, 주변의 늑막은 두꺼워져 있으

면서 강한 조영증강을 보였다 (Fig. 3B). 또한 폐창 영상에서

우상엽에 약 3 cm 크기의 단순 낭종이 보였으며 (Fig. 3C), 우

중엽과 좌하엽에서도 다수의 작은 낭종이 보였다. 초음파와 흉

부 CT상 악성종양이 의심되었으며, 당일 초음파 유도하에 조

직검사를 시행하였다. 조직검사상 상피양 세포(epitheloid cell)

는 보이지 않았고, 간엽조직(mesenchymal tissue) 기원의 악

성종양으로 추정되나 특이적 진단을 내릴 수 없었다. 환아는

내원 10일째 우중엽과 우하엽 절제술을 시행하였다. 수술 소
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흉막폐 아세포종: 1예 보고1
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소아연령에서 폐에서 기원한 원발성 종양은 흔하지 않다. 이 중에서 흉막폐 아세포종

(Pleuropulmonary blastoma, 이하 PPB)은 소아의 폐, 또는 늑막에서 발생하는 드문 악성종양

이며, 조직학적으로 태아의 폐와 유사한 간엽성 조직 성분과 양성 상피성 조직 성분으로 구성

되어 있다. 이 종양은 보통 5세 이하에서 발생하는 악성 폐 종양이며, 임상적으로 상기도 감염

또는 기흉으로 종종 오진된다. 방사선학적 소견으로는 초음파와 흉부 CT상 일측 흉곽을 차지

할 정도의 큰 종괴와 이에 동반된 단순 폐 낭종을 볼 수 있으며, 큰 종괴는 조영증강 CT상 소

용돌이 모양의 불균질한 음영을 보인다.

1전북대학교 의과대학 진단방사선과학교실
이 논문은 2002년 1월 24일 접수하여 2002년 8월 6일에 채택되었음.

Fig. 1. Chest radiograph shows a large, homogenous mass oc-
cupying the right lower thorax.



견상 우중엽과 우하엽은 심하게 허탈되어 있었으며, 종괴가 우

중엽에서 우하엽으로 진행하는 양상을 보였다. 우중엽과 우하

엽의 늑막은 두꺼워져 있었고, 종괴는 횡격막까지 침범하였다.

육안병리조직 검사에서 종괴는 약 9×8.5×4.5 cm이었고,

종괴의 외표면은 미만성으로 염증성 삼출물에 의해 덮여 있었

으며, 종괴는 주변 폐 실질과 비교적 분명한 경계를 이루고 있

었다. 종괴의 중심부는 회백색을 띠며 부드러웠고, 가장자리는

검붉은 색을 띠며, 좀 더 단단하였다. 또한 종괴의 중심부는 점

액성을 띠며 부드러운 부분과 좀 더 밝은 백색을 띠며 단단하

게 만져지는 결절 모양 부위로 나누어져 있었다 (Fig. 4A).

현미경소견상 악성종괴의내부에악성간질성(stromal) 세

포와양성상피양(epitheloid) 세포가동시에있었으며, 다른악

성 세포들은 보이지 않았다 (Fig. 4B).

고 찰

소아에서 폐에 발생하는 가장 흔한 악성종양은 흉곽외 악성

종양에서 전이된 전이암으로 알려져 있으며, 원발성 폐 종양은

드물다. 원발성 폐 종양 중 가장 흔한 것은 염증성 가성종양

(inflammatory pseudotumor)이며, 이 외에기관지성카르시노

이드(bronchial carcinoid), 선천성 낭성 유선종 기형
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Fig. 2. Ultrasonography shows a heterogeneous echogenic
mass with a several small cysts (arrow) in the right lower tho-
rax, and diffuse pleural thickening.

A

C

B

Fig. 3. A. Unenhanced CT scan at lower thoracic level shows a
large, solid mass with heterogenous attenuation and diffuse
pleural thickening.
B. Contrast-enhanced CT scan shows a mass with interspersed
areas of low and high attenuation, producing a whorled appear-
ance.
C. CT scan at carina level in lung setting shows a lung cyst in
the right upper lobe.



(Congenital cystic adenomatoid malformation, CCAM), 폐분

리증(pulmonary sequestration)이 있다. PPB는 폐 또는 늑막

에서 기원하는 매우 드문 원발성 폐종양이며, 빠르게 진행하는

악성종양으로 알려져 있다 (2, 7, 8).

폐 아세포종(Pulmonary blastoma, 이하 PB)은 드문 폐종양

이며, 조직학적으로 상피세포와 태아 폐 조직과 비슷한 간엽

세포로만 구성된 종양이다. 1988년 Manivel (1)이 소아에서

발생하는 폐 아세포종은 성인에서 발생하는 것과 다르다고 발

표한 후, 폐 아세포종은 성인에서 발생하는 종양으로 국한 지

었으며, 소아에서 발생하는 폐 아세포종은 흉막폐 아세포종으

로 새로이 명명하였다. 성인형 PB와 소아형 PPB는 해부학적

발생위치와 조직학적 소견상 차이가 있다 (4, 8). PPB는보통

흉곽내의 어느 곳에서나 발생할 수 있으며, 보통 흉곽 절반을

완전히 차지할 정도로 크고, 대부분 진단이 늦어 늑막, 횡격막

을 흔히 침범한다. 병리학적으로 성인형 PB와는 달리 상피양

분화(epithelial differentiation)는 보이지 않아 악성 상피세포

는 없으며, 배성 횡문근 육종이나 모체성 종양과 육종이 혼합

된 간엽(mesenchymal) 성분으로 구성되고, 일부는 발생 낭종

으로 오인되는 말초 다낭성 병변으로 나타나서 폐의 낭성 기

형(cystic malformation)과 관련이 있는 것으로 알려져 있다.

이에반하여성인형 PB는전형적으로폐실질에서기원하며, 호

발 연령은 30대이고, 약 80%가 흡연과 관련이 있는 것으로 알

려져 있다. 보통 작은 고립성, 무피막성이나 주위와 경계가 잘

지어지는 종괴이고, 주변부에 위치하는 것으로 되어 있다. 조

직학적으로는 악성 아세포, 기질(stroma)세포와 상피세포

(epithelium)로 구성된다. 또한 폐의 낭성 기형과 관련이 없는

것으로 보고되고 있다 (2, 5).

PPB의 호발연령은 5세이하이며, 남자에서 더 흔하다. 특이

한 임상증상은 없으나 초기증상은 흉통, 기침, 열 같은 상기도

감염의 형태로 나타나며 이로 인해 대부분 환아들이 단순흉부

촬영을 하기 전에 항생제 치료를 받는다 (2, 5). 그러지만 항

생제 치료에 거의 반응을 하지 않으며, 이런 이유로 보통 4-

5일정도 진단이 지연된다. 또한, 뇌, 뼈, 림프절, 간, 췌장, 신장

과 부신으로 흔히 전이된다 (3, 5, 9). 치료 방법으로는 가능

하다면 외과적인 절제술을 권하고 있으며, 항암치료와 방사선

치료에 대한 효과는 이 종양이 드물어서 아직 제대로 정립되

어 있지않다 (9). 예후에 있어서는 종괴의 크기, 늑막 또는 림

프절의 침범이 연관되어 있는 것으로 알려져 있다. 크기가 5

cm이상이거나, 또는 늑막과 림프절의 침범이 있는 경우 예후

가 아주 나쁘다 (4, 10). Romeo 등(9)은 치료 후 첫 1년 만

에 재발이나 전이 등으로 절반이 사망했다고 했으며, 10년 이

상 생존했다는 보고는 거의 없다고 했다.

PPB의 알려진 방사선학적 소견으로는 단순낭종, 기흉, 폐렴

또는 흉곽내 종양이 있으나 특징적인 소견은 없는 것으로 보

고되고 있다 (4). Manivel 등(1)은 PPB의 방사선학적 소견으

로 단순흉부 사진상 일측 폐를 거의 차지할 정도의 큰 종괴와

이와 동반하는 낭성종괴가 있으며, 흉부전산화단층촬영 상 종

괴는 저음영과 고음영이 소용돌이모양으로 섞여있는 양상이었

다고 언급했다.

PPB는 단순낭종과 연관이 있는 것으로 알려져 있다.

Kukkady 등(2)은 PPB가 단순 낭종으로 보일 수 있으며, 영

상만으로는 양성낭종과 감별이 어려울 때가 있다고 했으며, 그

러한 경우에는 면밀한 추적검사와 외과적 절제가 필요하다고

했다. 일부 논문에서 흉부 CT상 낭성병변과 연관되어 있음을

보고하고 있으나, 초음파 검사상 종괴와 연관된 낭성병변을 발

견했다는 보고는 없다 (4). 본 증례의 경우 초음파상 불균질한

음영을 보이는 고형질의 종괴와 그 내부에서 낭성 병변을 발

견하였으며, 악성 종양 중 낭종을 동반하는 종양임을 예측할

수 있었다. 또한 조영증강 흉부 CT상 우중하엽의 종괴는 소용

돌이 모양(whorled appearance)의 조영증강을 보였다. 이런

형태의 조영증강은 흔히 볼 수 있는 것은 아니며, PPB를 진단

하는 데 중요한 소견으로 생각한다. 또한 이 증례에서 종괴내
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A B
Fig. 4. A. Gross specimen shows a 9×8.5×4.5 cm, dumbbell-shaped, dark-red mass.
B. Photomicrograph (×1000) shows both components of malignant stromal and benign epithelial cells.



뿐만 아니라 우중상엽과 좌 상엽에도 다수의 폐낭종이 동반되

어 있었으며, 이미 알려져 있는 것처럼 PPB가 폐낭종과 연관

이 있음을 알 수 있었다.

결론적으로 소아에서 발생하는 PPB는 양성 낭성병변을 동

반하는 드문 원발성 악성 폐 종양이다. 조직학적으로는 악성

상피세포가 없으므로 성인형 PB와 구별되며, 방사선학적 검사

중 흉부 CT상 소용돌이 모양의 조영증강을 보이는 큰 종괴와

더불어 낭성 병변이 보이는 경우 반드시 고려해야 할 것으로

생각된다.
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Pleuropulmonary Blastoma: A Case Report1

Gong-Yong Jin, M.D., Young-Min Han, M.D., Hark-Hoon Park, M.D.,
Gyung-Ho Chung, M.D., Chong-Soo Kim, M.D.

1Department of Radiology, Chonbuk National University Medical School, Keumam Dong

Primary pulmonary neoplasms are uncommon in children. One such tumor, pleuropulmonary blastoma
(PPB), is very rare, highly aggressive and malignant, and originates from either the lungs or pleura. It contains
both mesenchymal and benign epithelial elements that resemble fetal lung, and occurs mainly in children
aged less than five. The clinal symptoms often suggest upper respiratory tract infection or pneumothorax, but
ultrasonography and chest CT scans depict both a large mass occupying an almost entire hemithorax, and a
simple lung cyst. Contrast-enhanced CT demonstrates hetergeneous attenuation and a whorled appearance.
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