
Rhabdoid 종양은 이전에는 윌름종양의 육종성 변이로생각

하였으나(1), 최근에는 조직학적 기원은 알 수 없지만 윌름종

양과는 다른범주의 질환으로 보고되어 있다(2,3). Rhabdoid 종

양은 다른 신종양과는다르게 원발성 뇌종양이 동반될 수 있

다(4,5). Rhabdoid 종양의특징적인 소견으로피막하혈종, 석

회화 및 분엽형외형 등을 보고했으나(4~8), 저자들은신장의

중심부에위치하고혈종없이 신문침범만을 보이는 예를 경험

하였다. 이에저자들은 병리학적으로확진된 rhabdoid 종양 7예

의 CT 소견을후향적으로 분석하여 신장 내 종양의 위치에 따

른 영상소견의차이점을알아보고자본 연구를 시행하였다.

대상 및 방법

1 9 9 2년 9월부터 1 9 9 7년 1 0월까지 복부 초음파, 복부 CT 및

M R I를 시행하여신종괴가 보였고 수술을 시행하여 r h a b d o i d

종양으로 확진된 7명의 환아를 대상으로 하였다. 진단 당시 환

아의 연령분포는 6개월에서 4세 8개월 사이로중간연령은 1세

6개월이었다. 남아가 5명, 여아가 2명이었다. 임상적주증상은

복부종괴가 3예, 육안적혈뇨를4예에서 보였다. 복부C T는 전

예에서시행하였고 이중 4예에서는 조영증강 C T만을, 나머지

3예에서는 조영전후 C T를 시행하였다. 초음파검사는 3예에서

분석할 수 있었고, 복부 M R I를 2예에서 같이 시행하였다. 또

한 흔히 동반되어 발생하는 뇌종양을 진단하기 위해 뇌 C T를

3예에서, 뇌 M R I를 1예에서 시행하였다. 추적검사는 4예에서

가능했는데복부 초음파, 흉부X선및 CT 검사를시행하였다.

복부 C T에서 종양의크기, 경계, 종양의 신장 내 위치, 신문

(renal hilum)침범의 유무, 피막하 혈종, 석회화, 괴사성 변화,

림프절 비후 등의 영상 소견을 분석하였다. 종양이 신장의 중

심부에 국한되거나 중심부와 주변부에같이 위치한 경우를 I

형 rhabdoid 종양으로, 신장의 주변부 신피질에만 위치한 경

우를 II 형 rhabdoid 종양으로 분류하였고 두 형간에 영상소

견의 차이점을 비교하였다.

종양의크기는횡단면상의 최대 직경을측정하였으며, 석회

화 유무는 조영전CT 스캔이 시행된 3예와 초음파 검사가시

행된3예에서 확인하였다. 림프절비후는횡단면상 1cm 이상으

로 보일 때 양성으로판정하였고, 괴사성 변화는 조영증강스

캔상저음영이점상또는지도상 영역으로보일때에양성으로
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목적: 소아의 신장에 발생하는 rhabdoid 종양의 신장 내 위치에 따른 영상소견의 차이점을

알아보고자 하였다. 

대상 및 방법: 병리학적으로 확진된 7예의 rhabdoid 종양을 대상으로 후향적 분석을 하였다.

발병 연령은 6개월에서 4세 8개월 (중간 연령: 1세 6개월)이었고 남아가 5예, 여아가 2예였다.

전 예에서 복부 전산화단층촬영(이하 C T로 약함)을 시행하였다. CT상 종양의 크기, 경계, 종

양의 신장 내 위치, 신문(renal hilum)침범의 유무, 피막하 혈종, 석회화, 괴사성 변화, 림프절

비후 등의 영상 소견을 분석하였다. 종양이 주로 신장의 중심부에 위치한 경우를 I 형으로,

주변부에 위치한 경우를 II 형으로 분류하였고 두 형간의 영상소견의 차이점을 비교하였다.

결과: 종양의 크기는 3-12cm 사이로 다양하였다. 종양의 경계는 불분명한 경우가 4예, 비교

적 분명한 경우가 3예였다. I 형 rhabdoid 종양은 4예( 57% )였고, 전 예에서 신문침범을 보였

으며 이중 1예에서만 소량의 피막하 혈종을 보였다. II 형 rhabdoid 종양은 3예( 43% )였고,

전 예에서 고형부에 비해 현저히 큰 초생달 모양의 피막하 혈종을 보였다.

결론: 신장의 중심부에 주로 위치했던 rhabdoid 종양에서는 피막하 혈종은 드물고 신문침범

을 보인 반면, 주변부에 위치했던 rhabdoid 종양에서는 큰 피막하 혈종이 관찰되었다. 이러

한 소견은 소아기 다른 신종양과의 감별진단에 도움이 될 것으로 생각된다.

1을지의과대학 진단방사선과학교실
2연세대학교 의과대학 진단방사선과학교실
3성균관대학교 의과대학 삼성의료원 진단방사선과학교실
4충남대학교 의과대학 진단방사선과학
5을지의과대학 소아과학교실
이 논문은 1 9 9 9년 1월 1 8일 접수하여 1 9 9 9년 7월 1 5일에 채택되었음.
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판정하였다. 피막하 혈종은 C T상 신피막하에 초생달 모양의

저음영이 보일때에양성으로 판정하였고, 혈종의크기는 조영

증강되는고형부에비해작은경우와큰 경우로구분하였다.

결 과

7명의 환자는모두 일측성 신종괴를 보였고, 우신에 4예, 좌

신에 3예가발생하였다. 종양의 크기는 3 - 12cm 사이로 다양하

였다. 종양의 경계는 불분명한 경우가 4예였고, 나머지 3예에

서는 비교적분명한경계를보였다.

종양이 주로 신장의 중심부에위치한 I 형 rhabdoid 종양은

4예( 57% )였는데 이중 1예는 중심부 신동(renal sinus) 내에만

국한되었고(Fig. 1), 나머지 3예에서는 주로 중심부에 위치하

면서 주변부까지 파급된양상을 보였다(Fig. 2). I 형 r h a b d o i d

종양은 4예 모두에서 명확한신문침범을 보였으며, 1예에서만

소량의 피막하 혈종이 동반되었고 나머지 3예에서 피막하 혈

종은 보이지 않았다. 종양의 괴사성 변화는 4예 ( 1 00% )에서,

후복막강 림프절 비후는 2예 ( 50% )에서 관찰되었고, 석회화

는 확인된 3예 중 1예에서 보였다.

종양이주로 신장의주변부신피질에 위치한 II 형 r h a b d o i d

종양은 3예( 43% )였다. II 형 rhabdoid 종양 3예모두에서 종양

의 고형부에 비해 현저히 큰 초생달 모양의피막하혈종을보

였으며이로인한정상신실질의신장( s t r e t c h i n g )을 보였다( F i g .

3). 종양의괴사성변화는 3예 ( 1 00% )에서, 후복막강림프절비

후는2예 ( 67% )에서, 석회화는2예 ( 67% )에서관찰되었다.

총 4예에서시행한뇌 CT 및M R I상 1예에서 후두와 종양이

발견되었으나수술을시행하지않았다. 추적검사를시행한4예

중에2예에서는3 - 4개월후 종양의국소적재발로1년이내사망

하였고, 1예는8개월후에혈행성폐전이를, 나머지 1예는처음

복부C T에서우측흉막삼출이있었고1개월후 흉부C T에서우

하엽에전이암을보이다가1 0개월후에흉막전이를같이보였다.

고 찰

Rhabdoid 종양은 소아기 신종양의 약 2%를 차지하는 드문

악성종양이다. Rhabdoid 종양이라는 명칭은 조직학적으로 종

양세포가 근원성이 아니지만근육세포와 유사한 세포질성 호

산구증다증 (muscle-like, cytoplasmic eosinophilia)을보여 횡문

근육종( r h a b d o m y o s a r c o m a )과 유사하기 때문이라한다( 6 , 1 0 ) .

그러나 미오그로빈(myoglobin) 및 미오신(myosin) 염색에서

음성을보여 횡문근육종과는 구분된다(7). 

발병연령은 3개월에서 4세 6개월 (평균 1 1 - 1 6개월) 사이로

약 반수에서 1세 이하에서 발견되어 윌름종양 (평균 3 0 - 3 6개

월)보다는 조기에 발견되는 것으로 보고되어 있다(11,13). 남

녀 비는 2 : 1로 알려져 있다. 임상증상은 주로 복부종괴 또는

육안적 혈뇨를 보이고, 드물게 고칼슘혈증이 동반된다. 고칼

슘혈증은 부갑상선호르몬의 증가에의한 것으로, 종양을 제거

하면 자연 소실된다. 고칼슘혈증은 윌름종양에서는 동반되지

않는 임상소견이나 원발성 골육종, 전이성 신경모세포종

(metastatic neuroblastoma), 림프종, 급성백혈병, 횡문근육종

및 중배엽성 신종 등에서도 보여 비특이적인 임상소견이다

(4,14). Rhabdoid 종양은 윌름종양과 동반되는 무홍체증,

Beckwith-Wiedermann 증후군, 선천성편측비대, Drash 증후군

(남성 가성 반음양증, 신사구체 질환, 윌름종양), Soto 증후군

(뇌거대증), 비뇨기계 기형 또는 염색체 이상 등의 질환과 동

반되지 않는다. Rhabdoid 종양은 다른 신종양과는다르게 원
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A
Fig. 1. Centrally located rhabdoid tumor in the right kidney (type I) in 12-month-old
male infant.
A .Contrast-enhanced CT scan shows a poorly enhancing mass occupying the renal
pelvis, which is protruding into renal hilum (arrow). No subcapsular hematoma is
n o t e d .
B .Cut surface of the gross specimen shows the mass (open arrow) that is confined in
the renal sinus. Note involvement of renal hilum (arrowhead). B



발성 뇌종양이동시 발생하거나 뇌 전이가 보고되어있다. 원

발성 뇌종양은 주로 정중 후두개와에서 생기는데 원시성 신

경외배엽성 종양(PNET), 상의세포종(ependymoma) 및 소뇌

또는 뇌간 성상세포종(astrocytoma) 등이 발생한다( 4 , 6 ) .

Agrons 등( 4 )의 연구에서는 rhabdoid 종양의 52%에서 원발성

뇌종양 또는 뇌 전이를 동반한다고 보고했고, Eftekhari 등( 8 )
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A B C

Fig. 2.Centrally located rhabdoid tumor with peripheral extension in 18-month-old girl.
A .Transverse sonogram shows an inhomogeneous echogenic mass in the left kidney. Note tiny calcifications (arrow) in the tumor.
B . Contrast-enhanced CT scan shows an intrarenal mass of low attenuation compare with the renal parenchyma. Note hilar in-
volvement (arrow).
C .Cut surface of the gross specimen shows the mass that arises from central portion of the kidney, invades the renal sinus and
reaches the renal capsule (arrow). Also note invasion of the proximal ureter (open arrow).
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A B

C

Fig. 3.Peripherally located rhabdoid tumor (type II) in 6-month-
old male infant.
A .Longitudinal sonogram of the left kidney shows a lobulated
heterogeneous echogenic mass (arrow) with large amount of
subcapsular hematoma.
B, C. Contrast-enhanced CT scan shows a poorly enhancing
mass (arrow) and large subcapsular hematoma (A) in the left
kidney. The left kidney is anteriorly displaced by the subcapsu-
lar hematoma (B). Note stretched renal parechyma (arrow).



의 연구에서는 1 3 .5%에서 원발성 뇌종양이 동시 발생한다고

보고했다. 본 연구에서도 뇌 CT 또는 M R I를 시행했던 총 4

예 중 1예에서 관찰되었다. 또한 흉선이나 흉곽 연부조직에서

도 원발성종양이발생할 수 있다. 

Agrons 등( 4 )의 연구에서는 1 8예의 일측성 rhabdoid 종양중

1 6예에서 종양이 신장의 중심부에위치하여신문침범이 동반

되었고, 나머지 2예는 주변부에위치하였다고 보고했다. 또한

Chung 등( 6 )의 연구에서는 8예의 rhabdoid 종양 전 예에서신

장의 중심부 신동 내에 위치하고 신문 침범이 동반되었다고

보고했다. 본 연구에서 신장의 중심부에 주로 위치한 경우는

4예였고 모두 신문 침범을 보였으며 주로 주변부신실질에 위

치한 경우는 3예였다. 윌름종양에서도 극히 드물게 신우 또는

근위요관으로 종양이 파급될 수 있는데 이는 종양이 초기에

신배를 파열시키고 신우를 통해 자라나서 생기는 것으로 생

각된다.(15) Agrons 등( 4 )의 연구에 의하면 초생달 모양의 피

막하 혈종은 rhabdoid 종양 2 1예 중 1 5예( 71% )에서 보였으며,

윌름종양을 포함한 다른 신종양의 12%에서 보였다고 한다.

Agrons 등( 4 )이 증례로제시한현저히 큰 피막하혈종을 보인

2예는모두 종양이신장의주변부에 위치하였다. Chung 등( 6 )

의 연구에서 신장의 중심부에위치한 8예의 rhabdoid 종양 중

3예에서는 피막하 혈종을 동반하지 않았으며, 피막하 혈종을

동반한 5예 중에 증례로 제시한 3예에서 피막하 혈종은 소량

이었다. 본 연구에서도 I 형 rhabdoid 종양은 초생달 모양의

피막하 혈종은 없거나 소량만이 동반되었다. II 형 r h a b d o i d

종양은 종양의 고형부에 비해 현저히 큰 초생달 모양의 피막

하 혈종을 동반하였으며 이로 인해 정상 신실질이 신장되었

다. 

점상 또는 선상의 석회화가 Chung 등( 6 )의 연구에서는 8예

중 3예에서 보였다고 하고, Agrons 등( 4 )의 연구에서는 조영

전 C T가 시행된 3예 중 2예에서 석회화가 관찰되었다고 한

다. 본 연구에서도 총 3예에서 석회화가 보여 비교적 흔하게

나타났는데, 윌름종양에서는 10% 미만에서 보이는 소견으로

보고되어 있다.

국소적재발은Lowe 등( 1 0 )의 연구에의하면진단 후 3 - 4개

월 이내에 발생하고환자의 80%가 원격 전이를 보여 대부분

이 1년 이내에 사망하는 예후가 불량한 종양이라 한다. 발견

시에도 원격 전이를 흔히 보이며 빈도는 폐( 76%), 간( 26% ) ,

뇌( 14%), 심장( 10%) 순이다(7). 본 연구에서도 추적검사를

시행한 4예 중 2예가 각각 3개월, 4개월 후에 종양이 국소적

재발을 보였고, 나머지 2예에서는 혈행성 폐전이 및 흉막 전

이를 보였다. 따라서 윌름종양에서는 폐 또는 간 전이를 흔히

보이므로 흉부 및 복부 C T가 기본검사이나, rhabdoid 종양이

의심될 때에는 동시 발생하는 원발성 뇌종양 또는 뇌전이암

의 가능성을 생각하여 뇌 CT 또는 M R I를 추가해야 한다. 

Rhabdoid 종양과감별해야할 질환은소아에서 가장 흔한신

종양인윌름종양과 그 외에중배엽성 신종(mesoblastic nephro-

ma), 다방성낭포성신종(multilocular cystic nephroma), 투명세

포육종(clear cell sarcoma) 및신세포암 등이다. 특히 윌름종양

과의 감별이 어려우나 발병연령이 늦고( 3 0 ~ 3 6개월) 피막하

혈종, 신문침범 또는 석회화가드물다. 중배엽성 신종은 대부

분 6개월 이내에호발하는피막이없는 고형성종괴이고, 출혈

이나 괴사의 빈도가 적은비교적균질한종양으로 rhabdoid 종

양에 비해 발병연령이 낮다(16). 다방성 낭포성 신종은 3개월

부터 4세 사이의 남아에서 호발하고 C T상 종괴의 음영은 내

용물이나 출혈여부에 따라 다양하게 관찰되나, 격막이 얇고

고형성부분이 없는 낭성종양으로 고형성인 rhabdoid 종양과

는 구분된다. 투명세포육종은 소아기신종양의 약 6%를 차지

하는 종양으로 3 - 5세에 호발하고 괴사가 심한 고형성종괴로

서 혈관침범은 드물고, 석회화가 약 25%에서 보이고, 골전이

를 잘해서 예후가 나쁘지만, 피막하 혈종이 동반된 예는 찾을

수 없었다(17). 신세포암은 크기가 비교적 작고, 9-12세에 호

발하는 비특이적인 고형성종괴로 발병연령으로 rhabdoid 종

양과 구별된다. 

이 논문의 한계점은 적은 증례를 두가지 형으로 나누어 분

석했다는 점이며영상 소견의분석에사용된C T가 다양한기

종인 점과 조영증강 방법이일치하지 않는 점을 들 수 있다. 

본 연구에서 rhabdoid 종양이 주로 신장의 중심부에 위치한

경우에는 신문침범을 보이고 피막하 혈종은 없거나 소량이

동반되었다. 또한 종양이 주로 신장의 주변부에 위치한 경우

에는 고형부에 비해 현저히 큰 초생달 모양의 피막하 혈종을

보이고, 이로 인해 정상 신실질이 신장되었다. 결론적으로 소

아의 신종양 중 비교적 드문 rhabdoid 종양에서 특징적으로

보이는 피막하 혈종 또는 신문침범 등의 소견은 신장내 종양

의 위치에 따라 각각 다르게 나타났다. 이러한 소견은 소아기

다른 신종양과의 감별진단에 도움이될 것으로생각된다. 
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Imaging Fe a t u res of Rhabdoid Tumor of the Kidney in Childre n1
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P u r p o se: To evaluate the difference in radiologic features of rhabdoid tumor of the kidney (RTK) in children

according to the location of the tumor within the kidney.

Materials and Methods: We retrospectively reviewed the radiologic findings of pathologically confirmed RTK

in seven children (5 boys and 2 girls; age range, 6 months to 4 years 8 months; median, 18 months). All sub-

jects underwent abdominal CT. We analyzed tumor location, size, and margin; renal hilar involvement, sub-

capsular hematoma, calcification, necrosis, and lymphadenopathy. RTK was classified according to the loca-

tion of the tumor within the kidney: A tumor that mainly located in the central portion of the kidney with or

without peripheral extension was described as type I, while one located at the periphery was type II. Imaging

findings between the two types were compared.

R e s u l ts: Tumor size varied from 3 cm to 12 cm. Tumor outlines were ill-defined in four cases but relatively

well-defined in three. Four tumors (57 %) were type I. Hilar involvement was found in all four and a small sub-

capsular hematoma in one. Three tumors (43%) were type II, and in all three, large crescent-shaped subcapsu-

lar hematomas were found.

C o n c l u s i on: Centrally located RTK showed hilar involvement with a small subcapsular hematoma, while in

cases of peripherally located RTK, a large subcapsular hematoma was present. These findings may be helpful

for the differential diagnosis of other pediatric renal tumors.
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