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영아의 간혈관내피종에 대한 비수술적 치료경험
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The Experience of Non-surgical Treatment for Infantile Hepatic Hemangioendothelioma

So-Hyun Nam, M.D., Jeong-Ik Park, M.D., Dae-Yeon Kim, M.D.1, Seong-Chul Kim, M.D.1, In-Koo Kim, M.D.1

Department of Surgery, Inje University Haeundae Paik Hospital, Busan, 
1Department of Surgery, Asan Medical Center, University of Ulsan College of Medicine, Seoul, Korea

Purpose: Hepatic hemangioendothelioma (HET) is a rare benign vascular tumor in infants. The clinical 
manifestations are variable from asymptomatic to life-threatening heart failure or Kasabach-Merritt syndrome (KM 
SD). We report our non-surgical treatment experience for infantile HET.
Methods: We analyzed 15 infants (5 males, 10 females) of HET retrospectively, from January 1989 to December 
2007.
Results: All except 2 were full-term babies and median birth weight was 3,140 g. The median age at diagnosis 
was 15 days of life (0∼157 days). Three of 5 patients diagnosed prenatally presented heart failure symptoms 
and the remaining 2 showed KM SD. Among 6 neonates, 3 showed cyanosis due to congestive heart failure. 
Nine patients showed multiple nodules at both liver lobes. Three asymptomatic patients were followed with 
radiologic examinations, thus HETs regressed spontaneously in two and decreased in one. Four cases that showed 
hepatomegaly or increase in size of subcutaneous hemangioma, were treated with prednisolone. All patients 
improved from tumor related symptoms and tumor size decreased. Four patients (2 patients of heart failure, 1 
with rapid progressive hepatomegaly and 1 with congenital heart disease) received interferon-α. Among them, 
3 showed regression of tumor and the remaining 1 showed decrease of tumor size. Two patients who suffered 
from severe heart failure received prednisolone and interferon-α, and then recovered. In the 2 patients with 
KM SD, we tried hepatic artery embolization with medical treatment. One survived but the other is not followed 
after failure of embolization. 
Conclusion: We experienced that many patients who had clinical symptoms associated with HET very early in 
their life treated with an aggressive nonsurgical treatment in symptomatic patients showed favorable outcome. 
(J Korean Surg Soc 2010;79:399-404)
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서 론

  간혈관내피종은 드문 양성 혈관종양이지만 영아에서는 

가장 흔하게 발견되는 간의 혈관성 종양이다. 병리학적으

로는 양성 질환이고, 증상이 없거나 저절로 소실되는 경우

도 있지만, 간비대, 동정맥 단락에 의한 고박출성 심부전증 
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등을 유발할 수도 있다. 심한 경우 출혈, 호흡 부전, 혈소판 

감소 및 소모성 응고 장애를 보이는 Kasabach-Merritt 증후

군으로 생명을 위협받는 경우도 있다.(1-3) 간혈관내피종에 

대한 치료는 환자의 임상 양상에 따라 개별화되어야 한다. 

증상이 없는 경우 단순히 경과를 관찰할 수도 있으나, 종양

의 크기나 환자의 증상에 따라 스테로이드 요법, 인터페론-

α 투여, 항암 화학 요법, 간동맥 색전술, 방사선 치료, 간 

절제술 등의 다양한 치료를 할 수도 있다. 국내의 보고 중 

소아의 간혈관내피종에 대하여 증상이 있는 경우 절제가 

가능하면 수술적 치료를 우선으로 해야 한다는 주장이 있

으나,(4) 저자들은 영아의 간혈관내피종에 대하여 비수술적 

치료로 좋은 성과를 거두었기에 그 경험을 보고하고자 한다.

방      법

  1998년 1월 1일부터 2007년 12월 31일까지 울산대학교 

의과대학 서울아산병원 소아외과에서 간혈관내피종으로 

진단된 1세 미만의 영아를 대상으로 산과력, 임상 양상, 종

양의 위치 및 크기, 혈청 알파 태아 단백 수치, 자연 경과, 

치료 방법 및 결과를 후향적으로 연구하였다. 간혈관 내피

종의 진단은 영상 의학 검사를 바탕으로 하였으며, 출혈을 

우려하여 무리한 조직 검사는 시행하지 않았다. 2009년 12

월 31일까지 추적 관찰 기간은 평균 2,050일(20∼4,207)이었

으며, 1명에서 추적 관찰이 불가능하였다.

결      과

  연구 기간 동안 총 15예의 영아의 간혈관내피종을 진단

하였으며, 남자 5명, 여자 10명으로 여자에서 두 배 더 많았

다(Table 1). 15명의 환자 중 2명의 미숙아(31＋6주, 36＋2주)

를 제외하고 모두 만삭아였으며, 출생 체중의 중간값은 

3,140 g (2,010∼3,900)이었고 출생 전후에 특별한 산과적 문

제는 없었다. 영아의 간혈관내피종이 진단된 시기는 중간

값 생후 15일(0∼157)이었고, 1예에서 양대혈관 우심실기

시, 심방심실 중격 결손증, 폐동맥 협착증의 선천성 심기형

을 동반하였다. 5예는 산전진단에서 이상 소견을 보였는데, 

3예는 간의 종양이 의심되었고, 나머지 2예는 각각 심한 간

비대증 및 심낭삼출, 부신 상부의 종양을 보였다. 6예는 생

후 1개월 이내에 진단되었는데, 이 중 3예는 호흡 곤란, 청

색증 및 심부전의 증상을 보였다. 나머지 3예 중 1예는 선천

성 심질환에 대한 검사 중 간혈관내피종을 진단하였으며, T
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1예는 반복적인 구토로, 1예는 생후 10일에 발생한 열에 대

한 검사 중 간혈관내피종이 발견되었다. 신생아기 이후에 

발견된 4명 중 1명은 복부 팽만을 보였고, 1명은 폐렴 치료 

중 심비대가 발견되었으며, 1명은 선천성 대사 이상에 대한 

검사 중 간혈관내피종을 진단하였고, 1명은 피부에 다발성 

혈관종이 있어 복부 초음파 검사를 시행하여 간혈관내피종

을 발견하였다. 진단에는 초음파, 컴퓨터 단층 촬영, 자기 

공명 영상 등의 영상 의학 검사가 유용하였다. 8예는 간의 

양엽에 산재하는 다발성 종양이, 1예는 우엽에 국한된 다발

성 종양, 5예는 우엽에 국한된 단일 종양, 1예는 좌엽의 단

일 종양이었다. 종양의 장경을 측정할 수 있었던 단일 종양

의 최장경은 1.4 cm에서 7.7 cm의 분포를 보였으며, 다발성 

종양의 경우 간의 한 엽을 거의 다 차지할 정도로 종양이 

산재해 있어 크기를 가늠하기 어려웠다. 10명의 환자에서 

측정한 혈청 알파 태아 단백 수치의 중간값은 19,300 ng/ml 

(3.2∼251,000)이었다.

  증상 없는 단일 종양 2예와 우연히 발견된 다발성 종양 

1예에 대해서는 경과 관찰만을 하였는데, 3예 중 2예는 간

혈관내피종이 소실되었고 1예는 크기가 3.6 cm에서 1.5 cm

로 감소하였다. 간비대로 인한 복부 팽만을 보이거나 피부 

병변이 증가하는 양상을 보였던 4예는 스테로이드 치료 후, 

모두 복부 팽만이 줄어들었으며, 다발성 종양의 경우 종양

의 크기와 개수가 현저히 줄었으며, 단발성 종양에서는 장

경이 7.7 cm에서 1 cm로 감소하였다. 프레드니솔론의 투여 

용량은 2 mg/kg/day였으며, 투여 기간은 3개월 전후로 종양

의 반응 정도를 보면서 tapering 하였다. 심부전의 증상을 

보여 약물 치료를 받았던 환자 6명 중 3명은 산전에 이상 

소견을 보였다. 4명(심부전이 동반된 2예, 급속히 간비대가 

진행된 환자 1예, 선천성 심기형 수술을 받은 1예)의 환자에

서 단독으로 인터페론-α을 투여하여 모든 환자에서 증상

이 호전되었으며, 3예에서는 종양의 소실을, 1예에서는 종

양의 장경이 6 cm에서 1.6 cm로 감소되었다. 인터페론-α의 

투여 용량은 3 million unit/m2/day로 투여 기간은 1∼6개월

이었다. 청색증을 동반하고 심부전이 심했던 2예에서는 스

테로이드와 인터페론-α을 함께 투여하여 종양의 최장경이 

6 cm에서 1 cm로 줄었으며 증상도 호전되었다. 2예의 

Kasabach-Merrit 증후군 환자는 모두 산전 검사상 복부 종양

이 진단되었던 환자였다. 1예는 복강축(celiac axis)과 간동

맥의 울혈을 동반하고 우엽 대부분을 차지하는 종양으로 

인터페론-α 투여로 반응이 없어 우간동맥 색전술을 시행

하였다. 색전술 이후 종양의 크기가 더 커졌으나 이후에 지 T
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속적인 인터페론-α 투여와 보존적 치료로 산재된 종양의 

범위가 감소되었으며 현재 증상 없이 생존하고 있다. 다른 

1예는 패혈증으로 스테로이드를 투여하지 못하였고 보호

자의 거부로 인터페론-α도 투여하지 못하였고 간동맥 색

전술도 실패하였으며, 자의 퇴원하여 이후 추적 관찰이 불

가능하였다.

  추적 관찰이 가능한 14명의 환자 모두 종양으로 인한 증

상은 소실되었다. 이들 중 5예는 종양이 완전히 소실되어 

추적 관찰한 영상의학 검사에서 발견되지 않았으며 다발성 

종양의 경우 종양의 개수와 장경이 줄어들면서 종양이 산

재하는 범위가 감소하였으며, 단발성 종양에서는 종양의 

최장경이 줄어드는 것을 확인하였다(Table 2).

고      찰

  1968년 유아의 간혈관내피종에 대한 수술적 치료의 경험

이 국내에 처음 발표된 이래(5) 여러 증례보고를 통해 간혈

관내피종의 임상 양상과 다양한 치료 방법이 소개되었다. 

성인의 간혈관내피종은 저악성의 병변으로 종양의 성질을 

예측할 수 없기 때문에 적극적인 수술적 치료를 권하는 것

에 비해(6) 소아에서는 내과적인 치료로도 좋은 성적을 기

대할 수 있기 때문에 진단시 나이를 고려한 치료적 접근이 

필요하다.

  간혈관내피종의 유병률은 약 1% 정도로 남녀비는 1：2

로 여자에서 더 많이 발생하며, 85% 정도의 환자가 생후 

8주 이내에 발현한다.(3,7) 신생아기에 발견되는 복부 종양

의 5%가 간의 고형 종양이며 이 중 가장 흔한 양성 혈관종

이 간혈관내피종이다.(8)

  동반되는 선천성 기형으로는 양측 혹은 편측 신 무발육, 

심방 중격 결손, 총담관이 없는 경우 등이 보고되었다.(1) 

혈관내피종은 1개월에서 6개월 정도 지속되는 증식기를 지

나면 생후 12개월에서 18개월에 걸쳐 자연적으로 퇴축되는 

양성질환으로 알려져 있다.(9-11) Becker와 Heitler(12)의 보

고에 따르면 32%가 단일 결절이었고, 68%가 다발성의 결

절로 나타났으며,종양의 장경은 0.3 cm부터 13 cm에 이르

기까지 다양한 것으로 보고되었다.(1,13) 진단을 위해서 생

검을 하는 것은 매우 위험하기 때문에(2,14) 주로 초음파 검

사, 컴퓨터 단층 촬영, 자기 공명 영상, technetium을 이용한 

방사선 동위원소 검사 및 혈관 조영술 등의 영상 의학 검사

를 이용한다.(2,15-17) 초음파 검사에서 종양은 비교적 경계

는 분명하지만 내부가 불균일한 음영을 보이는 복잡한 양

상을 보이며, 간정맥이 크고 간동맥 기시 후 대동맥의 크기

가 작아지는 소견을 보인다.(3,12,16) 컴퓨터 단층 촬영을 시

행하면 조영 전에는 저음영의 종양으로 보이다가 조영을 

시행한 후에는 변연부에서 중심쪽으로 조영제가 채워지는 

특징적인 소견과 병변의 원위부 대동맥이 가늘어진 것을 

볼 수 있다.(2,15-18) 자기 공명 영상에서는 T2 강조 영상에

서 특징적인 고신호 강도를 보이며,(16,19) 섬광조영술

(scintigraphy)에서는 혈관 조영기에 지속적인 복강내 활동 

증가를 보이다가 안정기에는 부분적으로 중심부의 결여된 

모습을 볼 수 있다.(6,14) 이러한 영상 의학적 검사와 종양 

표지자 검사를 통하여 영아기에 발생하는 간의 고형 종양

인 간모세포종, 중배엽 과오종, 배아 육종, 해면상 혈관종, 

전이성 신경 모세포종 등과 감별 진단이 필요하다.(18)

  증상이 없이 우연히 발견되는 경우도 있으나, 종양의 크

기와 위치에 따라 다른 증상을 보일 수 있고, 많은 경우 종

양 자체로 인한 복부 종양이나 복부 팽만, 간비대 등으로 

나타난다.(18) 그러나, 종양 내 동정맥 단락으로 인한 고박

출성 심부전, 종양 파열로 인한 복강 내 출혈, 심울혈과 종

양 압박으로 인한 호흡 부전, 혈소판 감소증을 동반한 소모

성 응고 장애 등의 증상을 보이는 경우, 적극적인 치료를 

하지 않으면 사망률은 90%에 이른다.(7,12,20) 불량한 예후 

인자로는 간 전반을 침범하는 다발성 결절, 이른 발병 나이, 

심한 울혈성 심부전, 심한 황달, 조직학적으로 해면상 분화

가 없는 경우 등을 들 수 있다.(13,21)

  전통적인 치료 방법으로 스테로이드 요법과 인터페론-α 

투여, 항암 화학 요법, 간동맥 색전술, 외과적 절제, 방사선 

치료 등이 다양하게 제시되었는데, 심부전을 동반한 환자

들 대부분은 전신 상태가 좋지 않기 때문에 우선적으로 보

존적 치료 방법을 시도하게 된다. 그러나, 문헌 고찰을 통하

여 살펴본 간혈관내피종의 치료는 치료의 여부, 시작 시점, 

치료 제제, 용량 및 기간에 대한 표준화된 지침이 없었으며, 

증례 보고를 통한 성공적 치료법이 각 기관에 따라 달랐

다.(4,6,22) 이는 본 연구에서도 지적할 수 있는 부분이다.

  스테로이드 단독 치료는 30%에서 종양의 소실을, 30%는 

반응이 없고, 40%에서 증상의 호전을 기대한다고 알려져 

있으나(23) 적절한 용량과 투여 기간은 정해져 있지 않다. 

스테로이드가 간혈관내피종의 치료에 관여하는 기전은 명

확하지 않다. 다만, 실험에서 스테로이드가 부신을 절제한 

쥐의 장간막 혈관의 반응성을 회복시키는 것으로 보고되었

으며,(24) 스테로이드가 간혈관내피종내의 혈관을 구성하

고 있는 미성숙한 내피세포의 혈관수축을 일으키는 것이 
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아닐까 추측하고 있다.(25) 통상적인 스테로이드 치료에 반

응하지 않는 경우 메틸프레드니솔론 충격요법(pulse ther-

apy)이나 인터페론-α을 고려한다. 단독으로 메틸프레드니

솔론 충격요법만으로도 치료에 성공한 보고가 있으며,(21) 

인터페론-α와 vincristine까지 투여하여 성공한 증례도 보

고되었다.(26) 인터페론-α는 혈관 내피세포의 증식과 이동, 

혈관 생성을 억제하는 것으로 알려져 있으며(20,27-29) 부

작용으로 바이러스 감염과 골수 억제 등이 있으나 대개 투

여 범위에서 감당할 수 있는 경한 증상을 보인다. 간동맥 

색전술은 간혈관내피종을 지배하는 동맥의 혈류를 차단하

여 종양을 줄이는 좋은 방법이지만, 이차적으로 곁맥관이 

생겨 재발할 수도 있다.(30) 방사선 치료는 현재 시행되지 

않고 있으며, 수술적 치료는 다발성 간혈관내피종에 대해

서는 적용하기 어렵지만 단발성이거나 악성 종양과의 감별

이 어려울 때 유용한 방법이다.(4)

  본 연구의 대상 환자는 1세 미만의 영아로만 국한하였는

데, 그 이유는 같은 기간 내에 진단된 만 16세 미만의 소아 

간혈관내피종 환자가 단 한 명뿐이기 때문이다. 산전 진단

이나 신생아기의 증상이 발현된 경우가 전체 환자의 73%에 

해당하는 것은 간혈관내피종의 증상 발현 시점이 매우 이

르다는 것을 알 수 있었다. 심부전의 증상을 동반하는 경우

가 40%였으며 이 중 절반이 산전에 이상 소견을 보였다는 

점은 산전에 발견된 간의 종양에 대해 출생 즉시 적극적인 

모니터링이 필요하며 치료 방침을 정해야 한다는 것을 시

사한다. 어떠한 경우에 스테로이드나 인터페론-α를 선택

하여 치료를 시작할 것인지는 어려운 결정이다. 저자들의 

경험으로는 증상이 발현한 환자 중에서 간비대나 복부 팽

만, 피부 병변의 증가 등을 보이는 경미한 증상이 있을 때에

는 스테로이드만으로도 좋은 성적을 얻을 수 있었고, 심부

전의 증상이 수반되어 호흡 곤란이나 청색증 등을 보이는 

경우에는 인터페론-α를 투여하여 좋은 결과를 얻을 수 있

었다. 두 약제를 함께 투여하여도 약물로 인한 부작용은 발

생하지 않았다. 심부전에 대한 치료와 함께 간혈관내피종

에 대한 적극적인 약물 치료만으로도 종양이 소실되었다. 

Kasabach-Merrit 증후군을 보였던 환자에서는 약물 치료와 

적극적인 색전술을 시도하였으나 신생아에서 시도되는 색

전술 자체가 기술적으로 쉽지 않았으며, 혈관성 종양에서 

종양으로 분지하는 동맥을 선택하는 것이 쉽지 않았다. 색

전술 이후 종양의 감소를 확인하기까지는 상당시간이 소요

되는 것으로 보아, 스테로이드나 인터페론-α 등의 약물 치

료가 색전술 이후에도 지속적으로 필요할 것으로 생각한

다. 심한 심부전과 Kasabach-Merrit 증후군, 패혈증이 동반

되었던 1명의 환자는 인터페론-α나 색전술이 큰 도움이 되

지 못하였고, 다발성 결절에 대한 수술 역시 불가능하여 사

망하였을 것으로 추정하고 있다.

  본 연구를 통해 저자들이 알 수 있었던 것은, 영아의 간혈

관내피종이 양성 질환이지만 신생아기에 종양에 의한 호흡

기 및 심혈관계 증상을 보이는 경우가 흔하고, 산전 진단이 

이루어진 경우 Kasabach-Merrit 증후군을 보이는 환자들이 

더 많았다는 점이다. 그럼에도, 스테로이드와 인터페론-α

의 투여, 간동맥 색전술 등의 비수술적 치료를 통하여 증상

의 호전과 종양의 소실 및 감소를 볼 수 있었다. 본 연구에 

포함된 증례만으로 일반화시키기는 어렵지만, 수술적 치료

는 절제가 가능한 범위의 간 종양이면서 충분한 내과적 치

료에 반응이 없고 악성 종양과의 감별이 어려울 때에만 고

려하는 것이 옳다고 생각한다.

결      론

  영아의 간혈관내피종은 비교적 출생 후 이른 시기에 심

혈관계 증상을 나타냈으며 심부전에 대한 대증적 치료와 

스테로이드 요법, 인터페론-α 투여, 간색전술 등의 비수술

적 치료를 통하여 좋은 결과를 얻을 수 있었다. 무증상의 

단일 종양은 정기적인 추적 관찰만으로도 좋은 예후를 기

대할 수 있었다. 다른 내과적 치료에 반응이 없거나 악성 

종양과의 감별이 필요한 경우에 수술적 치료를 고려하는 

것이 좋겠다.
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