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국문요약

영아 뇌종양의 임상적 고찰

생후 1년 내에 발견되는 뇌종양은 1세 이상의 소아 연령의 뇌종양과 비교하

여 특이하게 다른 점이 있다는 것이 문헌에 보고된 바 있다. 임상 신경외과

의사들에게는 소아 연령 특히 영아의 뇌종양에서 영상진단법과 수술 전후의 집

중 치료와 술후 보조적인 치료의 많은 발전이 있음에도 불구하고 진단과 치료

에 많은 어려움이 있는 것이 사실이다. 진단이 늦어지는 이유로서는 영아인

경우에 일반적인 뇌종양에서 나타나는 증세를 구분하여 진단하기 어려울 뿐만

아니라 불완전하게 성숙된 뇌와 두개골의 특징상 뇌압이 상승하더라도 증세가

늦게 나타나거나 잘 나타나지 않으므로 진단이 늦어지는 경향이 있고 이로 인

해 치료의 결과가 좋지 못할 수 있다. 영아의 뇌종양에서는 방사선 치료를 못

하게 되는 경우나 항암 치료의 제한이 있으므로 수술 적인 제거가 치료에 있어

서 중요하지만 수술 적인 제거로 인한 합병증이나 치사율이 영아에서 높은 것

이 또한 사실이다. 근래에 많은 진단 기술의 발전으로 영아에서도 뇌종양이

있는 경우 좀 더 일찍 발견되는 비율이 높아지고 있어서 예전보다 영아의 뇌종

양 치료에 대한 관심이 점점 증가하고 있다. 영아의 뇌종양이라는 특이한 질

환에 대해서 임상적인 분석을 위해 지난 11년간 연세의료원에서 1세 미만의 연

령에서 뇌종양으로 진단 받은 환자의 임상양상, 위치, 조직 병리형, 치료에 대

한 결과를 고찰하였다.

15세 미만의 뇌종양 환자 392례 중에서 1세 미만의 뇌종양 환자는 27례

(7. 1%)였다. 대부분의 환아가 대두증과 뇌압 상승의 징후로 병원에 내원 하였

다. 종양의 위치는 천막상부와 천막하부의 비율이 비슷했으며 신경외배엽성

(neur oep i t he l i a l ) 종양으로서 성상세포종, 수모세포종, 상의세포종, 맥락총유

두종, 원시신경외배엽종등이 21례였다. 수술로 인한 사망률이 18. 5%였으며 수
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모세포종에서는 1세 이후의 소아 연령의 환자들보다 현저하게 생존율이 낮았

다. 특히 미분화형 기형종( i mmat ur e t er a t oma )과 원시신경외배엽종인 경우에

는 5년 생존율이 0%으로 예후가 매우 불량하였다. 그러나 후두와 성상세포종,

맥락총유두종인 경우에는 수술 후에 5년 이상 신경학적 장애 없이 사는 경우도

50%나 되었다. 신경심리학적, 내분비적인 후유증 때문에 수술 후에 방사선 치

료를 못하기 때문에 수술로 전적출을 하는 것이 중요한 역할을 하였다. 전적

출을 못하는 환아에서의 예후는 주로 종양의 악성도에 의해 차이를 보였다.

마취의 위험성이 높을 뿐만 아니라 수술 후의 관리가 어렵고 보조적인 치료에

제한이 있지만 아직 뇌가 덜 성숙되어 향후에 발달한 가능성이 높으므로 적극

적인 치료 계획을 세우는 것이 중요할 것으로 생각된다.

핵심단어 : 뇌종양, 영아, 치료결과
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영아 뇌종양의 임상적 고찰

<지도교수 최중언>

연세대학교 대학원 의학과

조보영

I . 서론

생후 1년 내의 영아에 있어서 뇌종양은 매우 드문 병이다. 1933년에

Russe l 과 El l i s 1가 검시를 통해 1세 미만 뇌종양을 3례를 발표했는데 두개골

의 불완전한 성숙으로 뇌압 상승의 증세가 늦게 나타나기 때문에 진단이 어렵

다고 하였다. 1949년에는 Kei t h2등이 병리 조직형이 확인된 427례의 소아 연

령의 뇌종양중에서 1세 미만인 경우는 단지 6례(1. 4%)에 불과했다고 보고하였

다. 또한 Sa t o3등은 40년간 2832례의 뇌종양 환자 중에서 0. 4%만이 1세 미만

의 환자였고 소아 환자들 중에서는 1. 9%밖에 되지 않는다고 보고하였다. 소아

시기의 종양 중에서 뇌종양이 차지하는 비중은 백혈병 다음이며 두번째로 높으

나4 , 5 영아의 종양 중에서 뇌종양이 차지하는 비중은 다섯번째이다. 6 , 7 , 8 , 9 , 10

영아의 뇌종양은 발병 위치와1 1 병리학적 특징12 , 13 , 14에 있어서 일반적인 소

아의 뇌종양과 차이가 있고, 진단 시에 이미 종양이 큰 경우에는 종양이 선천

적으로 생기는 것이라 추정할 수 있는1 5 , 16 , 1 7 점이 또 하나의 큰 차이점이라고

할 수 있다.

임상 의사들에게는 소아 연령 특히 영아의 뇌종양에서 영상진단법과 수술

전후의 집중치료와 수술후에 보조적인 치료의 많은 발전이 있음에도 불구하고

진단과 치료에 많은 어려움이 있는 것이 사실이다. 진단이 늦어지는 이유로서

는 영아인 경우에 불완전하게 성숙된 뇌와 두개골의 특징상 뇌압이 상승하더라

도 증세가 늦게 나타나거나 잘 나타나지 않기 때문인데 진단되는 시기에 이미

종양의 크기가 너무 크거나 치료가 어려운 상태에 있으므로 치료의 결과가 좋
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지 못한 경우가 많다. 영아의 뇌종양에서는 방사선 치료를 못하게 되는 경우

나 항암 치료의 제한이 있으므로 수술적 제거가 치료에 있어서 중요하지만 수

술적 제거로 인한 합병증이나 치사율이 영아에서 높은 것이 또한 사실이다.

이렇기 때문에 영아가 뇌종양으로 진단을 받을 경우 의료진, 가족들에게는

큰 충격이 되고 영아기 뇌종양의 치료후에 생존율이 매우 낮으므로 의료진에게

는 치료 자체가 무의미 하고 비윤리적이 아니냐는 딜레마에 빠지기도 한다.

그러나 근래에 많은 진단 기술의 발전으로 영아에서도 뇌종양이 있는 경우 좀

더 일찍 발견되는 비율이 높아지고 있고 생존율이 높아질 뿐만 아니라 양질의

삶을 사는 환아들이 늘어나면서 예전보다 영아의 뇌종양 치료에 대한 관심이

점점 증가하고 있다. 영아의 뇌종양이라는 특이한 질환에 대해서 임상적인 분

석을 위해 1989년부터 1999년까지 지난 11년간 세브란스병원에서 1세미만의 연

령에서 뇌종양으로 진단 받은 환자에서 임상양상, 위치, 조직병리형, 치료에

대한 결과를 고찰하고자 하였다.
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I I . 재료 및 방법

1989년 1월부터 1999년 12월까지 11년간 세브란스병원에서 치료받은 15세

미만의 뇌종양 환자중에서 수술로 병리조직형이 확인된 경우는 392례였는데 이

중 1세 미만에 진단 받은 환자 27례(7. 1%)를 대상으로 하였다. 자료 취합은

환아 들의 입원기록, 외래기록, 수술기록 및 방사선학적 검사를 토대로 하여

나이, 성별, 임상징후, 종양의 병리 조직형, 치료, 예후를 분석하였다. 종양

분류는 WHO 종양 분류법을 따랐다.
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I I I . 결과

1. 임상양상

연구대상의 총 27례중에서 남녀 성비는 1. 7 : 1( 17 : 10 )이었고 진단당시 평균

연령은 7. 2개월이었다. 환아들은 대부분이 뇌압상승 증세 즉 머리가 크거나,

구토, 자극과민성 이 주증세였고 이외에 간질, 음식거부, 성장장애, 비정상적

인 안구운동, 반신불수등의 증세로 병원에 내원하였다. (Tab l e 1)

Tabl e 1. Reasons for consu l t a t i on of i nfant i l e br a in t umor

Sympt om No. of pa t i ent s

Lar ge head 14

Vomi t ing 10

I r r i t ab i l i t y/ l e t har gy 9

Se i zur es 5

Food r ej ec t i on 3

Deve l opment a l ar r es t 1

Hemi par es i s 1
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2. 종양의 위치

1세 미만의 환아에서는 천막상부 종양이 13례(48. 1%) , 천막하부 종양이

14례(51. 9%)로 천막하부 종양의 빈도가 약간 높았다. 이미 알려진 바와 같

이 근래에 보고된 Chung등18과 Zuccar o등19이 보고한 바와 같이 1세 미만에서

는 뇌종양이 주로 천막상부에 많이 생겼다는 보고와는 차이가 있었다.

(Tab l e 2. )

Tabl e 2. Loca t i on of i n fant i l e br a i n t umor s

Loca t i on No. of Pa t i ent s

Supr a t ent or i a l 13

Cer ebr a l hemi spher e 3

Int r avent r i cul ar 4

Par ase l l ar 6

Infr a t ent or i a l 14

Tot a l 27
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3. 종양의 종류

병리 조직형을 살펴보면 신경 외배엽성 종양(Neur oec t oder ma l t umor )이 21

례(77. 8%)였는데 이중 성상세포종(as t r ocyt oma )이 8례(29. 6%), 수모세포종

(medul l obl as t oma )이 5례(18. 5%), 상의세포종(epndymoma )과 원시신경외배엽종

(pr i mi t i ve neur oec t oder ma l t umor , PNET)이 각각 3례( 11. 1%) , 맥락총유두종

(chor oi d p l exus papi l l oma )이 2례(7. 4%)였다. 비신경교종(nongl i a l t umor )은

6례(22. 2%)였고 이중 기형종( t er a t oma )이 5례( 18. 5%) , 육종( sar coma )이 1례

(3. 7%)였다. (Tabl e 3 )

Tabl e 3. Hi s t opa t hol og i c f indi ngs of i nfant i l e br a in t umor

* Pr i mi t i ve neur oec t oder ma l t umor

Di agnos i s No. of pat i ent s

Neur oec t oder ma l 21

As t r ocyt oma 8

Medul l ob l as t oma 5

Ependymoma 3

PNET* 3

Chor oi d p l exus papi l l oma 2

Nongl i a l 6

Ter a t oma 5

Sar coma 1

Tot a l 27
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4. 치료와 예후

환아의 상태, 종양의 예상 되는 병리형, 크기, 위치에 따라 개별적으로 수

술과 수술 후의 치료를 시행하였다. 모든 27명의 환아 에서 개두술과 종양 제

거술을 시행하여 조직형을 확인하였다. 수술과 관련된 사망은 모두 5례

( 18. 5%)였다. 종양의 제거정도는 조직 생검이 4례( 14. 8%)였고 아전적출술

( subt ot a l r emova l )이 19례(70. 4%) , 수술시야에서 전적출술( t ot a l r emova l )을

한 경우가 4례( 14. 8%)였다. 종양과 관련되어 수두증이 발생한 경우는 23례

(85. 1%)였으나 20례(87. 0%)에서 션트 수술을 받았다. 션트 수술을 받지 않은

3례 에서는 수술 후에 수두증이 호전되었기 때문이었다. 환아들의 평균 추적

경과 관찰기간은 25. 2개월(0- 101개월 )이었다.

종양형에 따른 예후를 분석하면(Tabl e 4 ) 천막상부의 성상세포종 6례는 모

두 터어시안상부와 시상하부( supr ase l l ar -hypot ha l ami c )에 위치하고 있었는데

2례에서 현재까지 생존해 있고 2례에서는 종양의 재성장이 관찰되었는데 외래

에서 관찰하던 도중에 사망하였으며 2례에서는 수두증으로 인한 션트 수술 후

에 션트기능 이상으로 재수술을 받는 도중에 션트 감염으로 사망하였다. 천막

하부의 성상세포종 2례는 모두 종양 전적출로 완치되어 재발없이 생존하고 있

다. 수모세포종에서는 5례 모두 수술 후에 항암치료를 곧바로 시작하였고 18

개월이 지나면 방사선 치료를 시작하였는데 3례에서 수술 후 항암치료를 받는

도중에 감염으로 인한 패혈증으로 사망하였고 1례에서 방사선 치료까지 마치고

6년째 관찰 중이며 1례는 아직 나이가 18개월이 안되어서 항암 치료만 하면서

관찰중이다. 상의세포종의 경우는 1례에서 수술후 사망(oper a t i ve mor t a l i t y )

가 생겼는데 수술 직후 시행한 컴퓨터 단층 촬영상 뇌내혈종이 발견되어 재수

술을 계획하였으나 보호자가 치료를 포기한 경우였다. 1례에서는 아전적출술

을 하였는데 수술 1년째에 종양이 재성장하여 재수술을 한 후에 수술후의 션트

감염으로 인한 패혈증으로 사망하였다. 나머지 1례에서는 전적술후에 5년째
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재발 없이 잘 지내고 있다. 원시신경외배엽종인 경우엔 현재 생존자가 없는데

수술직후 사망이 1례였고 수술 후 재성장으로 보호자가 포기한 경우가 1례, 수

술 후에 션트 감염으로 사망한 예가 1례가 있었다. 맥락총유두종인 경우에는

1례 에서는 수술시에 출혈이 너무 심하여 사망한 경우가 1례 있었으나 1례에서

는 5년째 재발 없이 생존하고 있다. 기형종인 경우에는 5례 모두에서 미성숙

형( i mmat ur e t ype )이었으며 수술과 관련된 사망이 2례였고 추적 관찰 도중에

사망한 경우가 3례로 생존자가 없었다.

Tabl e 4. Resu l t s of oper a t i on r e l a t ed t o t ype of i nfant i l e br a in t umor

Tumor t ype No.

No. of

oper a t i ve

dea t h

No. of case

mor t a l i t y

Tot a l No.

l i v i ng (pos t -

oper a t i ve

t i me )

As t r ocyt oma (supr a t ent or i a l ) 6 0 4 2(2y , 11y )

As t r ocyt oma ( i nfr a t ent or i a l ) 2 0 0 2(7y , 8y )

Medul l ob l as t oma 5 0 3 2(4m, 6y )

Ependymoma ( i nf r a t ent or i a l ) 3 1 1 1(5y )

PNET(supr a t ent or i a l ) 3 1 2 0

Chor oi d pl exus papi l l oma 2 1 0 1(5y )

Ter a t oma 5 2 3 0

Sar coma 1 0 1 0

Tot a l 27 5 12 8
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IV. 고찰

여러 문헌에서 1세 미만의 영아 뇌종양에 대해 보고되었으며
18 , 19 , 2 1 , 2 1 , 2 2 , 2 3 , 2 4 , 2 5 소아 뇌종양 환자 중에서 1세 미만의 환자가 차지하는 비중

은 1. 3 - 11%였다. 본 연구기관에서는 7. 1%였는데 세브란스병원 특성상 소아

뇌종양 환자가 타병원으로부터 의뢰되는 경우가 많았기 때문으로 생각된다.

1889년 St ar r 2 6는 사춘기 이전 소아에 있어서 소뇌 종양이 성인보다 훨씬

많다고 주장하였고 이후에 여러 연구에서 소아에서는 천막하부의 뇌종양이 더

많다는 여러 보고가 있다. 2 1 , 2 7 , 2 8 그러나 1세 미만의 환자에서는 뇌종양이 생

기는 위치가 성인과 유사하게 천막상부에 많이 발생한다는 보고가 많았다.

Koos 와 Mi l l er는 700명의 소아뇌종양 환자중에서 1세미만의 환자는 19명이었

는데 이중에 천막상부에 위치한 경우가 74%였다고 보고하였다2 9 . 반면에 여러

저자들은 2세이상의 뇌종양 환자에서는 종양의 대부분이 후두와에 위치한다고

보고하였다. 1 1 , 3 0 , 3 1 본 연구에서는 27례중에서 천막상부가 13례로 다른 보고와

는 차이가 있지만 소아연령 뇌종양의 위치가 대부분 천막하부임을 감안할때는

1세미만의 환아에서는 뇌종양의 위치가 천막상부에 많이 생기는 것을 알 수 있

다.

뇌종양의 위치에 따라 대개 나타나는 증세가 다른데 2세 이후의 소아 환

자에서 천막상부의 종양인 경우 특이하지는 않지만 두통이 많이 나타나고 간질

또는 반신불수(hemi par es i s ) , 과반사작용(hyper r e f l ex i a ) , 감각소실( sensor y

l oss )같은 상부운동 신경장애(upper mot or neur on s i gns )가 잘 나타난다. 2 0 2

세 이후의 소아환자에서 천막하부의 종양인 경우는 두통, 구토, 무기력함

( l e t har gy ) 같은 뇌압상승의 징후가 나타나거나 보행장애, 뇌신경장애등이 나

타난다.

그러나 영아인 경우에는 대부분이 특이한 증세가 없는 경우가 많고 특히

국소적인 신경학적 증후가 거의 나타나지 않는 것이 특징이다. 그 이유로서는
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영아의 두개골은 아직 융합이 되어 있지 않아 종양이 상당히 커질 때 까지 특

이할 만한 증세를 보이지 않기 때문인데 여러 문헌에서 첫 증세로 머리가 크다

( l ar ge head )는 보고가 있었다. 3 2 , 3 3 , 3 4 머리가 크다는 것은 영아의 뇌종양 환

자의 가장 중요한 증세로서 Sano2 8의 연구에서는 83%, J ooma등2 1은 64%에서 병

원에 오게되는 증세로 보고 하였고 본 연구에서도 역시 50%로 가장 많은 비율

을 차지 하였다. 만약에 뇌척수액 통로가 종양으로 인해 막히게 되면 두개골

이 커지는 속도가 더 빨라질 것이다. 문헌상 영아의 뇌종양 환자에서 구토의

증세를 보였던 경우는 0. 5- 14%였다. 3 2 , 3 3 , 3 4 뇌압상승으로 인한 다른 증세들이

역시 드물게 나타났는데 Waka i등3 3 과 Ra i sanen 과 Davi s 3 2는 각각 5. 7%, 3. 6%

에서 음식거부( food r ej ec t i on ), 보챔( i r r i t ab i l i t y )이 각각 3. 6%, 2%로 나타

났다고 보고했다. 이들 보고에서 구토가 1세 이후의 뇌종양 환자에서 32%에서

86%까지 보고된 것과 비교하면 상당한 차이가 있는 것이다. 뇌종양이 상당히

큰데도 국소적인 신경학적 장애가 적었는데 영아에서는 10%미만에서 뇌신경장

애가 있었던 것으로 보고 되었다. 3 2 , 3 3 , 3 4 간질이 주증상인 경우가 본 연구에서

는 5례로 18. 5%였는데 Ra i sanen 과 Davi s3 2는 3%, Waka i 3 3은 6. 7%로 낮은 비율

이었던 반면에 Oi등2 4과 Bognar 3 5는 각각 19. 2%, 100%의 높은 비율을 발표한 것

으로 보아 각 기관마다 상당한 차이가 있었다.

Di Rocco등3 6이 보고한 I SPN( Int er na t i ona l Soc i e t y for Pedi a t r i c

Neur osur ger y ) 의 전세계적 통계를 보면 1세 미만의 뇌종양 환자의 병리조직형

이 발생 빈도 순서대로 나열되었다. 성상세포종, 상의세포종, 수모세포종, 맥

락총유두종, 원시신경외배엽종, 기형종, 육종, 뇌수막종등의 순서인데 본 연구

에서도 성상세포종, 기형종, 수모세포종, 상의세포종, 원시신경외배엽종의 순

서였다. Oi등2 4은 성상세포종이 차지하는 비중이 영아에서는 24%이고 모든 소

아에서는 25%라고 하였고 원시신경외배엽종이 영아에서는 18%, 모든 소아에서

는 21%라고 보고 하였다. 또 상의세포종은 영아에서는 8%이고 모든 소아에서

는 9%라고 하였는데 맥락총유두종은 모든 소아에서는 1. 6%에 불과한데 비해 영
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아에서는 9%라고 하여 맥락총유두종은 영아기에서 확실히 더 많이 생긴다고 보

고하였다. 또한 Oi등2 4은 극동지역( far - eas t er n ) 5개 국가의 소아 뇌종양 환

자 307례를 연구하는 과정에서 인종이나 민족에 따라 특정한 종양이 더 잘 생

긴다는 보고를 하였는데 Di Rocco3 6등이 보고한 바와 비교하면 수모세포종이

극동지역에서 훨씬 더 빈도가 높았다. 이미 보고된 다른 발표들과 비교해 볼

때 본 연구에서 원시신경외배엽종이나 육종이 포함이 되었는데 성상세포종이나

기형종, 수모세포종보다는 빈도수가 낫다는 점에서 이번 연구에 포함된 환자수

가 많지 않아서 통계적으로 비교하기는 어렵지만 이전 보고들과 큰 차이가 없

음을 알 수 있다.

산전 실시간 초음파 검사로 출생 전에 태아가 선천적인 뇌종양을 갖고 있

는 경우에 조기 진단이 가능하다. 3 7 산전에 태아의 뇌종양을 진단할 수 있으면

출산 전에 뇌종양에 대한 더 심도있는 치료 계획을 세울 수 있고 출산의 위험

과 환아의 예후에 대해 미리 상담이 가능하기 때문에 출산 후의 환아 및 산모

관리에 도움이 된다. 2 0 경질 초음파( t r ansvag i na l u l t r asonogr aphy )와 태아와

산모의 혈액 채취는 배아세포종(ger m ce l l t umor ) 진단에 도움이 될 뿐만 아니

라 임신기간, 종양의 위치와 크기, 태아의 양두정 거리( fe t a l bi par i et a l

di ame t er , BPD) , 동반된 다른 선천적 기형등은 예후와 치료 방법에 영향을 미

치게 된다. 2 0 영아 환자가 대두개(macr ocr ani a )를 주소로 내원하는 경우 반드

시 뇌종양의 가능성을 충분히 생각해야 한다. 뇌초음파를 일차적으로 시행해

서 뇌종양이 의심되면 곧바로 컴퓨터 단층 촬영검사나 자기 공명영상을 시행하

여야 한다.

영아의 뇌종양 환자수가 많지 않고 예후가 불량한 경우가 많아 치료계획

을 세우는데 있어서 규격화 되지 못한 경우가 많다. 방사선 검사상 뇌종양으

로 결정이 되면 진단을 위해서는 조직검사가 필수적이다. 심각한 후유증이나

사망의 가능성이 높지 않는 한 종양의 전적출이 치료의 목표지만 그렇지 못할

경우에는 단계적 수술이나 수술 후의 보조적인 치료를 염두에 두어야 한다.
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과거에는 방사선 치료나 항암 치료가 영아의 뇌종양에서 널리 쓰이지 못했다.

1990년 일본의 Oi등2 4의 보고에 의하면 영아 뇌종양 환자 중에 79%가 수술을

했는데 전적출 또는 아전적출이 가능했던 경우가 19명중에 14명이 가능하였고

32%에서 방사선 치료를 하였으며 30%에서 항암 치료를 하였다. 최근에는 3세

이하의 어린 환자에서는 방사선 치료가 뇌가 성숙할때까지 연기하여 시행을 하

는데 그 이유로는 그들에게는 심각한 내분비계와 신경심리학적인 후유증이 생

기는 것이 보고되었기 때문이다. 2 그래서 뇌종양이 악성으로 밝혀졌을 경우에

는 수술 후에 방사선 치료 대신에 항암 치료가 시행되고 있다. 3 8 , 3 9 , 4 0 환아의

나이, 상태, 뇌종양의 조직형, 종양의 위치, 수술로 절제할 수 있는 범위의 정

도, 예상되는 예후등 여러 요소를 충분히 고려해서 치료 계획을 세워야 한다.

영아에 있어서는 마취의 위험성이 높고 자발적인 수분과 염분 조절이 되

지 않는 등의 수술후의 환자 관리가 어려워서 예후가 나쁘고 수술과 관련된 사

망률이 높다. 1 1 , 19 , 2 4 , 2 5 , 3 0 , 3 4 , 3 6 , 4 1 그리고 특정 종양은 악성도가 높고 환자의 부모

들이 치료 자체에 비관적인 경우가 많아 적극적인 치료를 하지 않는 것이 예후

가 좋지 않은 또 다른 이유이다. 특별한 조직형, 특히 원시신경외배엽종이나

악성 신경교종 등인 경우 생존율이 매우 낮고 심각한 후유장애를 남기기 때문

에 치료를 하는 것 자체가 비윤리적이라는 사고를 갖는 의료진들도 있다. 또

지금까지 적극적인 수술과 수술 후의 치료를 하더라도 좋은 치료효과를 보장하

기가 어려운 것도 사실이다. 각각의 환아와 보호자들 처지에 따라 반드시 완

치를 목적으로 하지 않는 경우라도 최선의 치료 방법을 계획해야 할 것이다.

터어시안 상부 및 시상하부에 위치하는 성상세포종인 경우 병리학적으로

는 양성이다. 그러나 임상적인 경과는 반드시 그렇지 않은데 일단 종양의 위

치가 전적출을 하기에는 위험한 부위라서 실제로 전적출이 불가능하기 때문이

다. 그리고 영아에서는 뇌종양의 자라는 속도가 더 빠르고18 진단할 당시에

이미 종양의 크기가 클 뿐만 아니라 환자의 나이가 어려서 방사선 치료를 하지

못하게 될 경우가 많기 때문이다. 본 연구에서도 같은 결과를 보였는데 조직
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생검, 아전적출 후에 재성장으로 추적 관찰 하는 도중에 사망하였다. 반면에

소뇌에 생긴 성상세포종은 영아에서 생기는 비율이 낮고4 2 상대적으로 덜 위험

한 부위이기 때문에 전적출이 가능하고 예후가 좋다. 2 1 본 연구에 포함된 소뇌

의 성상세포종 2례에서도 전적출이 가능하였고 추적기간 7년, 8년째에 신경학

적인 장애 없이 정상 생활을 영위하고 있다.

수모세포종인 경우 본 연구상 5례의 경우 중 1례로 5년 생존율이 20%였는

데 Wang등4 3에 의하면 1972년부터 1992년까지 78명의 수모세포종 환자 가운데

3년 생존율과 5년 생존율이 각각 57. 4%, 47. 3%였고, Packer등4 4도 3년 생존율

과 5년 생존율이 각각 86%, 79%로 1세 미만의 영아인 경우에 예후가 더 나쁜

것을 알 수 있었다.

맥락총유두종인 경우는 조직학적으로 양성이므로 전적출술이 가능할 경우

완치를 기대할 수가 있다. 4 5 그러나 1세 미만의 환아에서는 이 종양의 악성형

이 나타나는 경우가 있고4 6 조직형이 양성인데도 불구하고 생물학적 경과는 악

성인 경우가 많다. 2 1 본 연구에서는 2례의 맥락총유두종이 있었는데 1례에서

는 수술시 과다 출혈로 인한 수술 직후 사망을 하였고 1례에서는 전적출이 가

능하여 5년째 신경학적 장애 없이 생존하고 있다. 문헌상 맥락총유두종을 수

술하다가 과다 출혈이 보고된 적이 있는데2 1 영아에 있어서 출혈로 인한 사망

의 가능성이 높음을 알 수 있고 수술시 과다출혈에 대비해야 하는 것이 중요함

을 알 수 있다.

기형종과 원시신경외배엽종인 경우에는 예후가 매우 좋지 않아서 현재까

지 생존해 있는 환아가 한명도 없었다. 기형종인 경우 신생아에 있어서 가장

흔한 뇌종양이라고 보고된 바가 있는데4 7 본 연구에 포함된 5례에서 모두 생후

3개월 이내에 증상 발현이 있었고 2례에서는 수술 직후 사망하였고 3례에서는

항암치료를 하는 도중에 모두 사망하였다. 원시신경외배엽종은 3례였는데 1례

에서는 수술 직후 사망하였고 2례에서는 급격한 종양의 재성장으로 인해 사망

하였다.
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과거 문헌상 육종( sar coma )에 대한 언급이 있었는데16 , 18 , 3 3 , 3 6 , 4 8 영아에서는

극히 드문 경우였다. 본 연구에서는 육종이 사대(c l i vus )에 생겼는데 아전적

출술과 션트를 한 후에 항암 치료를 하는 도중에 종양이 재성장 하면서 환자가

사망하였다.

본 연구에서 수술 사망률이 18. 5%, 5년 생존율이 29. 6%에서 볼 수 있듯이

영아기 뇌종양 치료에 대한 예후는 불량하다. 그러나 진단 기법, 마취와 수술

기술이 발전하여서 최근 10년간 영아 뇌종양을 치료에 대한 예후는 많이 향상

되었다. 2 1 영아가 출혈에 매우 민감하다는 사실과 장시간 수술시에 저온증에

대한 주의를 해야 하며 1세 이후의 소아들보다도 수술 후의 고온증

(pos t oper a t i ve hyper t her mi a )의 위험성이 높으므로 피부와 직장에서의 온도차

이를 늘 감시하여야 하며 대사 불균형 특히 산혈증이 있을 경우에는 곧바로 교

정을 해야한다. 4 9 수술 후 6시간 이내로 38도 이상의 고열이 있을 경우 곧바

로 열을 떨어트리도록 노력해야 한다.

종양제거의 정도가 중요한 예후인자라고 생각되는데 본 연구에서 전적출

을 한 4례중 3례에서 5년이상 생존하고 있으며 이중 2례에서는 KPS 90점 이상

의 거의 정상 생활을 영위하고 있다. 반면에 종양을 완전히 제거하지 못한 경

우에서는 종양의 악성도에 따라 예후가 결정되는 것을 확인 하였다. 이와 같

은 이유로서는 어린 나이의 환자에게는 방사선 치료를 적용하기가 힘들고 아직

두개골이 융합되지 않아 이로 인한 뇌압 상승 징후가 늦게 나타나므로 진단 당

시 이미 종양이 완전 제거를 하지 못할 만큼 큰 경우가 많기 때문이다. 그렇

기 때문에 조기 진단이 중요하고 조기 진단을 하게되면 종양이 뇌 심부로 침투

하기 전에 전적출을 가능하게 하여 아직 덜 성숙한 뇌의 손상을 최소화 하면서

생존율을 높일 수 있다.
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V. 결론

1989년 1월부터 1999년 12월까지 11년간 세브란스병원에서 치료받은 15세

미만의 뇌종양 환자중에서 수술로 병리조직형이 확인된 경우는 392례였는데 이

중 1세 미만에 진단 받은 환자 27례(7. 1%)를 대상으로 하여 나이, 성별, 임상

징후, 종양의 병리 조직형, 치료, 예후를 분석하였다. 본 연구에서 1세 이하

소아 뇌종양은 그보다 나이가 많은 소아의 뇌종양과는 임상증세나 병리형의 분

포, 종양의 위치등에서 분명한 차이를 보였다. 영아 뇌종양은 수술로 인한 사

망이나 5년 생존율이 1세 이상의 소아인 경우보다 현저히 낮았으며 그 원인으

로는 불완전하게 성숙된 뇌와 두개골의 특징상 뇌압이 상승하더라도 증세가 늦

게 나타나거나 아니면 안나타나므로 진단되는 시기에 이미 종양의 크기가 너무

커져 있는 경우가 많았기 때문으로 생각되었다. 또한 수술 후에 방사선 치료

를 못하는 경우가 대부분이기 때문에 종양을 전적출을 하는 것이 예후에 매우

중요하였다. 전적출을 하지 못한 경우에는 종양의 악성도에 따라 예후가 결정

되는 것이 일반적이었다. 영아에서는 마취의 위험성이 높을 뿐만 아니라 수술

후 관리가 어렵고 수술 후에 보조적인 치료에 제한이 있지만 아직 뇌가 덜 성

숙되었고 향후에 발달 가능성이 높으므로 적극적인 치료 계획을 세우는 것이

중요할 것으로 생각된다.
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Int r acr an i a l t umor s dur i ng t he f i r s t year of l i f e ar e qui t e di f fer ent

f r om t hose of ol der ch i l dr en i n pr esent a t i on , di s t r i but i on, and some

mor phol ogi ca l char ac t er i s t i cs . For pr ac t i c i ng c l i n i c i ans , i nt r acr an i a l

neopl asms in i nfant s coul d g ive di f f i cu l t i es i n spec i a l di agnos t i c and

t her apeut i c aspec t s , a l t hough r emar kabl e advances i n neur oi maging ,

per i oper at i ve i nt ens i ve car e , and pos t oper a t i ve adj uvant t her apy have

been achi eved. The l ack of spec i f i c sympt oms and adapt a t i on of t he

i mmat ur e br a in and skul l t o incr eased int r acr an i a l pr essur e may cause

di agnos t i c de l ay . Due t o t her apeut i c cha l l eng i ng , nowadays i nfant i l e

br a i n t umor s ge t s mor e i nt er es t s of pedi a t r i c neur osur geons . To f i gur e

out t he c l i n i ca l fea t ur es , pa t hol og i ca l c l as s i f i ca t i on of t he t umor s and

t he t r ea t ment out come of i nfant i l e br a i n t umor s , 392 chi l dr en (age<15

year s ol d ) wi t h br a i n t umor s wer e r ev i ewed r e t r ospec t i ve l y . Among t hem

27 cases (7. 1%) wer e di agnosed dur i ng t he f i r s t 12 mont hs of l i fe . The
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maj or i t y of i n fant s wi t h br a i n t umor s pr esent ed wi t h l ar ge head and

i ncr eased i nt r acr an i a l pr essur e . The supr a t ent or i a l l ocat i on was 48. 1%

and neur oep i t he l i a l t umor s such as as t r ocyt oma , medul l ob l as t oma ,

ependymoma , chor oi d pl exus papi l l oma , pr i mi t i ve neur oec t oder ma l t umor ar e

21 cases (77. 8%). The oper at i ve mor t a l i t y was 18. 5%. Compar ed wi t h t he

out comes of ol der ch i l dr en , t he t r ea t ment out come was poor er i n

medul l ob l as t oma and t he 5 year sur v iva l r a t e was zer o i n i mmat ur e

t er a t oma and pr i mi t i ve neur oec t oder ma l t umor . But i n pos t er i or fos sa

as t r ocyt oma and chor oi d p l exus papi l l oma , t he 5 year sur vi va l r a t e was

over 50%. Due t o l i mi t ed r ol es of pos t oper a t i ve r adi a t i on t her apy on

account of de l ayed neur opsychol og i ca l and endocr i ne de f i c i t s i n i nfant s ,

sur g i ca l r esec t i on of t he t umor appear s t o be t he mos t e f fec t i ve

t her apeut i c moda l i t y . The pr ognos i s of pa t i ent s i n whom t he t umor s coul d

not be r emoved t ot a l l y depended on t he pa t hol og i ca l t ype of t he t umor s .

In sp i t e of h i gh r i sks i n anes t hes i a , wi t h di f f i cu l t i es i n per i oper a t i ve

car e and l i mi t a t i ons i n adj uvant t her apy, i t i s be t t er t o have an ac t i ve

t r ea t ment p l an i n i nfant s , whom i mmat ur i t y of br a i n and hi gher gr owt h

pot ent i a l ar e pr esent .

Ke y Wor ds : br a i n t umor , i n fant , out come
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