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서 론

소아에서 나타나는 원발성 간종양은 소아 종양에서 10번

째 빈도를 차지하는 종양으로 복부 종양에서는 윌름종양,

신경모세포종 다음으로 간의 악성종양이 차지한다. 소아

원발성 간종양은 간모세포종, 간세포암의 순으로 발생하며

발생빈도는 100만 명에 1.6명으로 알려져 있다.(1) 간모세포

종은 수술적 완전 절제만이 생존율을 높일 수 있지만, 진단

당시 절제가능한 경우가 40%에 불과하고 10%에서는 전이

가 발견된다. 최근에는 수술적 절제 가능성이 없는 환아에

게서 항암약물치료와 외과적 절제술을 병합함으로써 비교

적 양호한 결과가 보고되고 있다. 이에 삼성서울병원에서

경험한 11예의 간모세포종 환아의 임상경과 및 항암약물치

료와 병합한 수술적 절제술의 치료 결과를 분석하고 이와

함께 문헌을 고찰하고자 한다.
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주로 the Children's Cancer Group (CCG)-823F protocol (cis-

platin: 90 mg/m2, adriamycin: 20 mg/m2)을 사용하였고, adria-

mycin의 독성이 나타날 때 CCG-8881A protocol (cisplatin: 90

mg/m2, vincristine: 1.5 mg/m2, fluorouracil: 600 mg/m2)을 사

용하였다. 항암약물 치료효과는 수술 전 추적 컴퓨터단층

촬영 시 종양의 크기 및 혈중-fetoprotein치의 의미 있는 감

소로 평가하였으며, 추적기간 중 소실된 환아에 대해서는

소아 간모세포종의 임상적 고찰

성균관대학교 삼성서울병원 소아외과

박진완·박재범·한상아·우종국·서정민·이석구

Clinical Study of Hepatoblastoma in Children

Jin Wan Park, M.D., Jae Berm Park, M.D., Sang Ah Han,
M.D., Jong Gook Woo, M.D., Jeong Meen Seo, M.D. and
Suk-Koo Lee, M.D.

Purpose : By the help of neoadjuvant chemotherapy, resect-
ability and survival rate of hepatoblastoma have improved.
To evaluate recent treatment outcome of hepat-oblastoma,
pediatric hepatoblastoma in our institute were reviewed.
Methods : The medical records of 11 pediatric hepato-
blastoma patients were analysed retrospectively.
Res ults : All but one patient old were under 3 years old at
diagnosis (range: 1∼150 months). The male to female ratio
was 6：5. Two patients were treated without neoadjuvant
chemotherapy. One of them received right lobectomy for
initially resectable tumor. Another one patient received a liver
transplant for multiple unresectable tumors and liver cirrho-
sis. Nine patients received neoadjuvant chemotherapy based
on the CCG-823F or CCG-8881A protocol. Two of them
showed lung metastasis, but the metastatic nodules were
reduced in size and number in one patient, disappeared in
another patient after neoadjuvant chemotherapy. The mean
tumor size at diagnosis in 9 patients was 10.5 cm (range:
6.4∼14 cm). After neoadjuvant chemotherapy, the mean
size reduction was 53% (range: 37∼67%) in 9 patients. In
8 out of 9 patients (88%) a curative resection was performed
after average 4 cycles of neoadjuvant chemotherapy. All the
patients were followed for a median duration of 21 months
(range: 5∼88 months). Nine of all 11 patients are still alive
without tumor recurrence.
Conclus ion: Neoadjuvant chemotherapy was able to in-
crease the resectability of an initially unresectable he-
patoblastoma and should not be abandoned even with a
distant metastasis such as the lung. Liver transplantation
is a good back-up for an unresectable hepatoblastoma. (J
Korean Surg Soc 2002;63:337-341)

책임저자：이석구 , 서울시 강남구 일원동 50번지

135-710, 삼성서울병원 외과

Tel: 02-3410-3464, Fax:02-3410-0040
E-mail: sklee2@samsung.co.kr

접수일：2002년 7월 10일, 게재승인일：2002년 7월 18일
2002년 5월 외과 춘계학술대회에서 초록 및 구연 발표한 논문임 .

Key Words : Neoadjuvant chemotherapy, Hepatoblastoma,
Liver transplantation

중 심 단어 : 술전 항암약물요법, 간모세포종, 간이식

Division of Pediatric Surgery, Samsung Medical Center,
Sungkyunkwan University School of Medicine, Seoul, Korea

337



338 대한외과학회지：제 63 권 제 4 호 2002

전화통신을 통해서 생존여부를 확인하였다.

결 과

1994년 10월부터 2002년 1월까지 삼성서울병원에 내원하

여 간모세포종으로 진단받은 환아는 11예로 남아 6예 여아

5예였고, 이 중 12세의 1예를 제외한 10예는 모두 3세 미만

(1∼33개월)이었다(Fig. 1). 주증상으로는 복부팽만이 5예로

가장 많았고, 복부종괴가 3예, 복부통증이 1예, 구토가 1예,

황달이 1예 등이었다. 동반된 질환으로는 2예의 환아에서

편측비대(hemihypertrophy)가 있었으며, 1예의 환아에서

Beckwith-Wiedemann 증후군이 있었고, 신장이상이나 횡경

막 탈장 또는 제대 탈장을 동반한 환아는 없었다. 수술 전

진단 방법으로는 초음파검사와 복부 및 흉부 컴퓨터단층촬

영, 골스캔을 시행하였고, 모든 예에서 초음파 유도 세침 생

검 후 조직검사를 시행하여 10예에서 간모세포종을 확진하

였으며 1예에서는 간세포암으로 진단하였다. 수술 전 간세

포암으로 진단된 1예의 환아는 신생아 간염의 병력이 있는

환아로 초음파 추적검사 시 간경변증과 양엽의 다발성 종

양을 보여 세침 생검 후 간세포암으로 진단되어 간이식을

시행받은 환아로 수술 후 병리 조직검사에서 간모세포종으

로 확진된 경우였다(Fig. 2). 복부 및 흉부 컴퓨터단층촬영

을 시행하여 종양의 위치 및 크기, 전이유무를 확인하였다.

종양의 위치는 우엽에서 발생한 경우가 8예(73%), 좌엽에

서 발생한 경우가 1예 (9%), 양엽에서 발생한 경우가 2예

(18%)였으며, 진단 시 종양의 평균 크기는 10.5 cm (6.4∼14

cm)이었다. 이 중 2예의 환아에서는 폐전이 소견을 보였다.

골스캔은 7예의 환아에서 시행되었으며 7예 모두 골전이

소견은 보이지 않았다. 이들 11예에서의 조직학적 분류 결

과는 8예에서 epithelial type이, 3예에서 mixed epithelial and

mesenchymal type으로 나왔고, 8예의 epithelial type 가운데

fetal pattern이 4예(50%), combined fetal and embryonal pattern

이 3예(37%), macrotrabec ular pattern이 1예(12%)였다. 혈액

검사 소견으로는 α-fetoprotein 상승(＞10 ng/ml)이 10예로

평균 78,918 ng/ml (970∼350,300 ng/ml)이었으며, GOT/GPT

상승(＞40/40 U/L)이 7예, 빈혈 (Hb＜10 g/dL)이 동반된 경

우가 6예, 혈소판증다증 (Platelet＞600,000/μl)이 6예, 고콜

레스테롤혈증 (Cholesterol＞240 mg/dL)이 4예, 총빌리루빈

치 상승(Total bilirubin＞1.2 mg/dL)이 4예에서 보였다(Table

1). 이들 11예의 환아 중 9예의 환아는 외과적 절제가 불가

능하여 술 전 항암약물치료(neoadjuvant chemotherapy)를 받

았고 1예는 진단 시 외과적 절제가 가능하여 간우엽 절제술

을 시행받았으며 다른 1예의 환아는 간이식을 시행받아 진

단 시 절제 가능군은 9%였다. 절제 가능했던 1예의 환아는

혈액검사에서는 이상 소견이 없었다. 항암약물치료는 CCG-

823F protocol (cisplatin, adriamycin)과 CCG-8881A protocol

(cisplatin, vincristine, 5-FU)에 따라 수술 전 평균 4회에 걸쳐

시행받았고 이 중 8예에 있어 종양의 크기가 평균 53%

(37∼67%) 정도로 줄어 수술적 간절제를 시행받았으며(Fig.

3), 나머지 1예의 환아는 8회의 항암약물치료에도 불구하고

Fig. 1. Age and sex

Table 1. Laboratory test

α-fetoprotein increase (＞10 ng/ml) 10
GOT/GPT increase (＞40/40 U/L) 7
Anemia (Hb＜10.0 g/dL) 6
Thrombocytosis (platelet＞600,000/μl) 6
Hypercholesterolemia (cholesterol＞240 mg/dL) 4
Hyperbilirubinemia (total bilirubin＞1.2 mg/dL) 4

Fig. 2. One patient received liver transplantation because of
multiple unresectable tumor and liver cirrhosis.
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수술적 절제가 불가능하여 간이식을 권유받았으나 거부하

고 3회의 항암약물치료를 추가로 받은 뒤 사망하였다. 항암

약물치료 후 수술 가능군으로의 전환율은 88%였다. 수술

내용은 우하전소엽 절제술이 1예, 우엽 절제술이 4예, 좌엽

절제술이 1예, 우삼소엽 절제술이 3예였다. 수술 전 폐전이

를 보였던 2예의 환아 중 1예에서는 폐전이 병소가 술 전

항암약물치료로 병소의 수가 줄고 크기가 작아져 단결절

(single nodule)만 남았고 다른 1예에서는 폐전이 병소가 완

전히 사라져 모두 간절제술을 시행받았으며, 이후 추적 흉

부 컴퓨터단층촬영에서 단결절이 있던 환아는 여전히 결절

이 남아 있어 폐소엽 절제술을 시행받았으나 병리 조직검

사에서는 악성 조직의 소견이 없었으며, 다른 1예는 간절제

전 사라졌던 폐결절의 수와 크기가 간절제 후 다시 증가하

는 소견을 보였으나 술 후 항암약물치료(adjuvant chemo-

therapy)로 크기가 줄어 폐소엽 절제술을 시행받았으며 병

리 조직검사에서 간모세포종의 전이소견으로 나왔다. 술후

항암약물치료는 1예의 간이식을 받은 환아를 제외한 9예에

서 시행되었다. 정중추적기간(median follow-up duration)은

21개월(5∼88개월)이었고, 수술을 시행받은 환아 중 1예의

환아가 거대세포바이러스 간염에 의해 수술 후 9개월 뒤

사망하여 이번 연구 기간에 간모세포종으로 사망한 환아는

모두 2예였다. 간모세포종으로 간절제 및 간이식을 시행받

은 환아 중 사망 1예를 제외한 9예는 추적기간에 재발이나

전이 없이(disease-free state) 생존하였다.

고 찰

소아 간종양은 소아암의 1∼2%를 차지하며, 이 중 간모

세포종은 악성 간종양 중에서 가장 흔한 종양으로 2세 이하

소아 간종양의 75%를 차지하며, 1.5：1 정도로 남아에서 여

아보다 흔하다.(2,3) 간모세포종의 원인은 아직 알려져 있지

않지만 대부분의 소아 간모세포종이 3세 이전에 호발하는

것과 관련하여 유전자 연관설이 제기되고 있으며, 가장 빈

발하게 나타나는 염색체 이상은 20번 염색체의 삼염색체

(trisomy)이다.(3) 이 외에도 다른 염색체의 이상이 보고되고

있는데, Tonk VS 등(4)은 2번 염색체의 삼염색체와 17번 염

색체의 단암결손을, Rainier S 등(5)은 Beckwith-Wiedemann

증후군과 관련 있다고 알려진 11번 염색체의 IGF-2 (insulin-

like growth factor-2) 유전자 결손을 보고하였으며, Mann JR

등(7)도 간모세포종의 편측비대(hemihypertrophy)와 Beck-

with-Wiedemann 증후군과의 관련을 보고하면서 11번 염색

체의 결손을 원인으로 제기하였다. 가장 흔한 증상으로는

복부종괴 또는 복부팽만이며 그 외 통증, 발열, 식욕부진,

체중감소, 구토, 황달 등을 호소한다.(2,6,8) 드물게는 종양

의 파열로 인한 복부 출혈 등이 보고되고 있다.(8,9) 혈액검

사 소견으로는 환아의 70∼90%가 α-fetoprotein의 높은 상

승치를 보이며,(2,10) 김 등(11)은 빈혈, 혈소판증다증, 고콜

레스테롤혈증, 총빌리루빈치 상승 등을 보고하였다. α-

fetoprotein치는 종양의 크기와 임상적 병기, 생존율과는 상

관 관계가 없어 보이나, 치료반응과 재발 또는 전이를 잘

반영하는 유용한 종양표지이다.(12) 방사선학 검사로는 초

음파검사와 복부 및 흉부 컴퓨터단층촬영, 자기공명영상촬

영, 혈관조영술 등이 주로 이용된다. 초음파검사는 초기진

단에 이용되며 선별검사에 유용하다. 컴퓨터단층촬영과 자

기공명영상촬영은 종양의 크기 및 위치, 잔여 간의 범위, 전

이유무 등을 결정하는 데 중요하며 혈관조영술은 비록 침

습적이나 간동맥색전술에 필요한 검사이다.(6) 종양 발생부

위는 우엽이 좌엽보다 3배 정도 높고 약 30%에서 양엽에

발생한다.(13) 종양의 크기는 진단 시 50%에서 10 cm 이상

이며,(14) 환아의 약 반수가 수술적 절제가 가능하고 40%는

절제가 불가능한 상태이며, 10%에서는 주로 폐 등에 전이

소견을 보인다.(3) 간모세포종의 치료는 종양의 수술적 완

전 절제가 아직까지는 완치와 생존율을 높일 수 있는 유일

한 방법이다.(15) 1970년대 초 간모세포종이 항암약물에 민

감하다는 사실이 알려지기 시작하면서 치료에 사용되기 시

작하였으나, 여전히 생존율은 20% 내지 30% 정도로 낮았

으며,(15,16) 이 시기에 사용되었던 항암약물은 vincristine,

actinomycin D, cyclophosphamide의 병용이었다. 그러나, 이

Fig. 3. (A) shows unresectable hepa-
toblastoma of computed tomo-
graphy at diagnosis. (B) shows
resectable hepatoblastoma after
neoadjuvant chemotherapy.
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들 약물의 병용이 생존율을 높이지 못한다는 결론을 짓고

새로운 약물의 보다 적극적인 병용을 시작하여 10% 정도

생존율을 더 높일 수 있었다.(15) 1980년대에는 cisplatin과

doxorubicin이 소개되면서 몇몇 보고들이 간모세포종의 생

존율을 높인다는 보고가 나오기 시작하였고,(17,18) 1990년

대에는 이 두 약물의 병용이 주가 되었다. Ong TH 등(19)은

15예의 간모세포종 환아 가운데 수술 불가능한 8예의 환아

를 항암약물치료를 하여 종양의 크기가 70.4∼96.2% 정도

로 감소하여 모두 간절제술을 시행받았다고 보고하였고,

국제소아암학회(the International Society of Pediatric Oncol-

ogy)는 1990년부터 1994년까지 154예의 간모세포종의 환아

중 138예를 대상으로 cisplatin과 doxorubicin을 병용하여 113

예(82%)에서 종양의 감소효과와 106예에서 종양을 완전 절

제하여 5년 생존율 66%와 전체 생존율 75%를 보고하였으

며,(20) 국내에서도 김 등(11)은 20예의 간모세포종의 환아

가운데 수술 불가능한 10예의 환아를 cisplatin과 doxorubicin

의 항암약물치료로 7예에서 수술을 시행하여 항암치료 후

수술 가능군으로의 전환율이 78%였다고 보고하였고, 역시

한 등(21)도 15예의 환아 가운데 수술적 절제가 불가능한

9예의 환아 중 항암약물치료로 6예에서 수술 가능하였다고

보고하였다. 간모세포종의 폐전이 환아의 예후는 아주 불

량하다고 여겨져 왔으나, 적극적인 항암약물치료와 폐절제

로 생존율이 향상되고 있다.(22,23) 수술적 완전 절제를 하

였으나 간모세포종의 재발과 술 전 항암약물치료로도 수술

적 절제가 불가능한 경우와 절제 가능한 범위 내 간외전이,

간문맥의 침습 등으로 진단된 환아의 경우 간이식은 또 다

른 치료법이다.(24-27) Pimpalwar AP 등(26)은 항암약물치료

에 잘 반응했던 환아는 간이식 후 100% 재발 없이 생존하

였다고 보고하였으며, Pittsburgh 대학 소아병원에서는 1981

년부터 1998년까지 17년간 12예의 간이식에서 1년, 3년, 5

년 생존율이 각각 92%, 92%, 83%였다고 보고하였다.(27)

결 론

간모세포종 환아의 생존율을 높일 수 있는 유일한 방법

은 수술적 완전 절제이다. 술 전 항암약물치료는 수술적 절

제가 불가능한 환아에게 있어 간절제를 가능케 함으로써

생존율을 높일 수 있으며, 폐전이도 항암약물치료와 폐절

제로 장기 생존이 가능하므로 적극적으로 치료하여야 한

다. 간이식은 수술적 절제가 불가능한 환아의 또 다른 치료

방법이다.
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