
99

소아외과：제 11 권 제 2 호 2005년 Vol. 11, No, 2, December 2005

신경모세포종

-15년간 한 병원에서의 임상적 경험-

울산 학교 의과 학 서울아산병원 외과학교실

김 연․김성철․김인구

교신 자：김인구, 138-736 서울시 송 구 풍납동 388-1 

서울아산병원 소아외과

Tel : 02)3010-3484 Fax : 02)474-9027

E-mail: ikkim@amc.seoul.kr

서 론

신경모세포종은 교감신경계에 발생하는 

소아기 종양으로 다양한 임상  행동을 보

인다. 로 쇠퇴하여 없어지기도 하고 수

술만으로 완치되기도 하지만, 극 인 복합 

요법에 반응하지 않을 경우 5년 생존율이 

30%도 되지 않는다. 지난 10년 사이에 활

발한 연구가 이루어져 후에 계하는 임

상 , 생물학  요소에 한 연구 결과가 확

립되면서 치료에 많은 발 이 있었다. 특히 

MYNC 종양유 자의 발견과 이의 임상  

용은 후를 결정하는 임상  도구가 되

어 치료에 직 인 도움이 되었으며, 신경

성장요소, 세포 배수성, 세포 표면 표식자, 

염색체 조각의 직  염기순서분석 등에 

한 최근의 연구는 생물학  행동을 이해하

는데 많은 기여했다
1,2. 최근의 고용량 항암

화학요법과 자가골수이식 등의 강력한 치료 

방법의 도입으로 생존율의 증가를 보고하고 

있다
3-5. 이러한 연구 성과는 치료방침에 큰 

향을 미치게 되어 수술  치료의 의미에 

한 많은 논란도 있지만, 외과  치료는 여

히 요한 역할을 담당하고 있다. 자들

은 한 병원에서 경험한 신경모세포종 환자

의 임상양상과 치료 결과를 소아외과의사의 

에서 분석하 다.

상  방법

자들은 1989년부터 2003년 12월까지 서

울아산병원에서 신경모세포종으로 진단받은 

환자에 한 임상양상과 치료 결과를 의무 

기록을 바탕으로 후향 으로 검토하 다. 타 

병원에서 종양 제술 후 화학요법을 해 

원된 환자, 본원에서 진단받고 종양 제술

을 받지 않고 타 병원으로 원된 환자와 

진단 후 치료 거부한 환자는 상에서 제외

하 다. 모든 환자를 the International Neu-

roblastoma Staging System (INSS)에 따라 

다시 병기를 분류하 다
6. 본 연구에서는 치

료결과 정의 편의를 해 진단 시의 병기

만을 분류 표기하 다. 수술 후 화학요법

은 vincristine sulfate, doxorubicin hydro-
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Table 1. Patient Characteristics

Characteristic No. of patients
(N=63) %

Sex, male 37 58.7
Age, years
 Median
 Range

2.14
33days- 10.2years

Primary site
 Head & Neck
 Mediastinum
 Retroperitoneum
 Intraspinal extension
 Adrenal gland

 2
 3
 5
 6
47

3.2
4.8
7.9
9.5

74.6
INSS stage
 1
 2
 3
 4
 4S

 2
 5
12
42
 2

3.2
7.9

19.0
66.7
3.2
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Fig. 1. Overall Survival
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Fig. 2. Event Free Survival

chloride, cyclophosphamide, cisplantin 등의 

병합요법이 사용되었고, 수술 후 잔존 종양

이 있었던 경우에 일부에서 방사선 요법이 

시행되기도 하 다.

외과  제술은 의무기록상의 수술기록

지와 병리보고서를 바탕으로 제의 완성도

에 따라 완 제, 미소잔존, 부분 제로 분

류하 다. 완 제는 잔존 종양이 없었던 

경우, 미소잔존은 육안 소견에서 5% 미만

이거나 육안 소견으로는 완 제 지만 

미경 소견에서 제단면에 종양이 있었던 

경우, 부분 제는 그 이상의 종양이 남아있

는 경우로 정의하 다. 통계분석은 SPSS 

로그램을 사용하여 Kaplan-Meier 법으로 

생존율 분석을 하고, Log-rank 검사로 후

인자를 비교하 다.

결    과

상 환자는 63명으로 남자가 37명, 여자

가 26명이었다. 7명은 추 찰에 실패하

다. 추 찰기간은 간값 23.2개월(1.7- 

175) 다. 진단 시 나이는 간값 2.14세

(0.1-10.2세) 으며(표 1), 1세 미만 17명이고 

1세 이상은 46명이었다. 진단 시 나이 1세 

미만의 5년 생존율은 86.2%이었고, 진

단 시 1세 이상의 5년 생존율은 30.2 %

다. 두 군 간의 생존율을 비교하 을 때, 

진단 시 나이 1세 미만에서 생존율이 높았

다(p<0.05). 병변은 두경부에 2 , 격동에 

3 , 후복막에 5 , 골반  척추 주변에서 

척추 으로 들어가는 아령모양이 6  있었

고, 나머지 47 는 부신에서 발생하 다. 

체 환자의 5년  생존율은 46.7 % 고, 5

년 무사건 생존율은 44.2% 다(그림 1,2). 

INSS 에 따른 병기로 나 어 보았을 때 병
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Fig. 3. Overall Survival by Stage. Stage 
1,2,4S: 100%; Stage 3: 80.8%; Stage 4: 28.3%
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Fig. 4. Overall Survival by the Extent of 
Resection in Stage 3 & 4. CR (complete 
resection: 57.8 %); MR(minimal residual: 
51.4 %); PR (partial resection: 13.6 %); p<0.05.

기 1, 2, 3, 4, 4S 는 각각 2명, 5명, 12명, 42

명, 2명이었다. 병기 1,2, 4S에서 재발이나 

사망 는 한 도 없었다. 병기 3 의 12명 

 2명이 사망하 고 1명은 추 찰에 실

패하 다. 병기 3의 5년 생존율은 80.8

% 다(그림 3). 병기 4의42명  재 재발 

없이 살아있는 환자가 12명, 병이 진행되어 

사망한 환자 12명, 재발되었으나 살아있는 

환자가 2명이었고, 6명은 추 찰에 실패하

다. 병기 4의 5년 생존율은 28.3%

다(그림 3). 병기 1,2,4S와 병기 3,4의 생존율

을 비교하 을 때 병기 3,4의 생존율이 낮았

다(p<0.05).

체 환자 63명  수술에 이르지 못한 

환자 11명은 모두 병기 4 다. 병이 진행되

어 자의퇴원한 환자가 1명, 항암요법  추

찰에 실패한 경우가 3 , 병이 진행되어 

사망한 경우가 7  있었다.

진단 시 완 제가 가능하다고 단된 

병기 1,2,3의 종양은 화학요법 없이 제술

을 시도하 다. 병기 1 의 환자는 모두 수술

 제술 만으로 치료되었고, 병기 2 의 5

명  1명만 수술  화학요법 후 제술을 

시행하 다. 병기 3 의 12명  3명은 수술 

 화학요법 없이 제술을 시행하 다. 병

기 4의 42명  1명만 수술  화학요법 없

이 제술 만 시행하 다. 그 1 는 경부에 

국한되었던 종양을 완 제한 후 신경모세

포종으로 진단되었고, 이후 골 이가 발견되

었던 환자다.

진행된 신경모세포종의 외과  제의 의

미를 알아보기 해 수술이 시행되었던 병

기 3,4기의 환자 43명을 상으로 제의 완

성도에 따른 5년 생존율이 완 제된 

17명은 57.8%, 미소잔존 15명은 51.4 %, 부

분 제 11명은 13.6 % 다. 제의 완성도

에 따른 생존율의 차이가 있었다(p<0.05)(그

림 4).

수술 이나 직후 사망 는 없었다. 수술 

후 합병증은 수술  신장이 제거되었던 경

우가 6 (14.0 %), 수술 후 신장 축이 된 

경우가 1 , 장유착에 의한 장폐색이 2 , 

수술 후 지속 인 설사가 2  있었다.

추 찰에서 14명의 사망 가 있었고, 

그  병기 3이 2 , 병기 4에서 12 가 있

었다. 병기 3의 2명  1명은 수술이 완

제가 안된 상태에서 화학요법  종양이 진
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행되어 수술 후 7개월에 사망하 다. 다른 1

명은 수술 후 5개월에 화학요법 도  골수

기능 하에 의한 패 증으로 사망하 다. 병

기 4의 사망한 12   1 만 화학요법  

패 증으로 사망하 고, 나머지는 병이 진행

되어 사망하 다.

자가 말  조 모세포이식은 본원에서 

1999년부터 시행되었다. 1999년을 기 으로 

병기 3, 4의 환자에 하여 생존율을 비교하

으나, 두 군간의 생존율은 통계학 으로 

의미가 없었다(p>0.05). 그러나 다른 시기에 

치료한 두 군간의 치료 성 을 역행 으로 

비교하기는 힘들 것으로 보인다.

고    찰

1916년 신경모세포종을 성공 으로 제

하고 장기 생존한 환자를 발표한 이래 이

된 경우 수술  요법만으로 장기 생존한 경

우는 매우 드물었고, Clatworth 는 수술 

후 화학요법의 효과를 인식한 첫번째 외과

의사로 알려져 있다
7
. 이후 신경모세포종을 

복합요법으로 치료하는 시 가 되었음에도 

수술  치료의 시기와 수술 범 에 한 표

이 확립되지 않았다.

화학요법 후에야 환자의 50% 이상에서 

완 제가 가능하게 되는 것으로 알려져 

있다. 논란이 있는 것은 후가 좋게 되는 

것이 완 제에 의한 것인지, 후에 향

을 미치는 우호 인 생물학  요소 때문에 

제가 가능하게 되는 것인지는 해결되지 

않은 문제다. 그럼에도 불구하고 이가 없

는 환자에서 최소한의 손상이 되는 수술  

요법으로 육안  제술(gross total rese-

ction)을 하는 것이 치료의 이상 인 목표라

는 것에 해서 이론의 여지가 없다
8
. 신경

모세포종은 후복막에서 자라 올라오는 종양

으로 종종 척추나 큰 에 에 붙어 있는 

양상을 보게 된다. 이러한 까닭에 미경 검

사상 제거된 종양의 단면에 종양이 완

히 없게 되는 것은 불가능하여 에 보이고 

만져지는 종양의 부분을 제거하는 것을 

육안  제술이라고 한다
8
. 육안  

제술로 국소 인 종양은 치료되고, 병기 3,4

기 환자에서 생존율을 향상시키는 것으로 

알려져 있지만, 체 환자의 50-90% 가량

에서 제가 불완 하게 된다
9,10. Adkins 등

은 고 험군 병기 4의 신경아세포종을 완

제한 하 을 때 불완 하게 제된 보

다 무병생존율 높았음을 보고하 고
10, Mat-

thay 등은 불량한 생물학  요소를 가진 병

기 3 환자에서 완 하거나 거의 완 한 

제가 된 경우 생존율이 증가함을 보고하

다
11. 본 연구에서도 병기 3과 4 의 환자에

서 육안  제술을 시행한 환자의 생존

율이 증가함을 볼 수 있었다. 이러한 연구들

의 한계는 증례들이 무작  조시험이 아

닌 것이 한계 지만, 최근의 연구에서는 생

물학  험요소 분류에 기 한 임상 시험

이 시행되고 있다.

신경모세포종은 많은 경우 종양이 매우 

크고, 국소 으로 침습 이어서 화학요법만

으로는 완치를 기 하기 어려울 뿐만 아니

라, 제술도 기술 으로 어려운 경우가 많

아 일단 조직검사 이후 화학요법을 시행한 

후 지연 제술을 한다. 진단 시 병기 3,4의 

환자에 해서는 진단 시 제술을 시행하

는 것이 신장 제와 출  같은 수술  이
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환의 증가와 계있고 화학요법 후 지연 수

술을 하는 것보다 생존율이 증가되지 않는

다고 보고하 다
12
.

이가 있는 환자에서 화학요법없이 수술

을 시행하는 것은 신장 제의 험만 높이

고, 합병증에 의한 화학요법의 지연만 가져

온다는 것이 일반 인 견해이다. 신경모세포

종의 수술 범 에 해서도 많은 논란이 있

는 분야이다. 병기 1,2,3의 환자에서 종양을 

완  제하는 것이 그 지 않은 것보다 더 

좋은 생존율은 보임은 많은 임상연구에서 

확립되었다. 이에 비해 병기 4에 있어서 수

술  화학요법에 이은 완 제술이 생존

율을 높이는 데 의미가 있는 지는 아직 논

란의 여지가 많을 뿐 더러, 아직까지 완

제의 정의가 모호한 것이 실이다.

외과  역에서 볼 때 가장 심이 있는 

것 의 하나가 국소재발의 장소에 한 것

이다. Ikeda 등은 극 인 화학요법, 방사

선치료, 골수이식 등의 강력한 치료로 17%

의 국소재발율을 보고하 다
13
. 이에 반해 

La Qualia 등은 2004년의 연구발표에서 진

단 시 나이 1세 이상인 환자로 INSS 병기 

4인 141명의 환자를 상의 후향  연구에

서 완 제가 된 환자의 체 생존율 50%

로 그 지 않았던 환자의 생존율 11%로 차

이가 남을 보고하 고
14, Tokiwa 등은 후복

막 임 선 제술을 포함한 종양의 극

인 제술을 시행하여 유사한 결과를 보고

하 다
9. 한, 이된 곳을 수술하는 것은 

아무 의미가 없다 할지라도 1차 병변을 

제하지 못하면 병이 진행되는 제일되는 원

인이 될 뿐더러, 신 이의 씨앗을 제공하

게 된다
15.

극 인 수술을 시행하게 되면 피할 수 

없는 것이 수술에 의한 합병증이다. 수술  

화학요법이 수술의 합병증을 일 수 있는 

가의 문제와 제의 범 에 따른 합병증의 

차이가 있는지는 지 까지 신경모세포종에 

심있는 소아외과 의사들의 주된 고민이었

다. 수술로 인해 요한 장기나 기 을 희생

하거나 환자를 심한 불구의 상태로 만들어

서는 안 된다는 것은 수술의 기본원칙이지

만, 수술에 의한 합병증은 보고에 따라 발생

율이 다양하다
9,16-18
. Adkins 등은 399 를 

상으로 수술 범 에 따른 합병증을 분석

하여 불완  제보다 완  제된 경우 합

병증이 높아지지 않고 생존율에서의 이득이 

있음을 밝혔다
10. 많은 외과의사들은 화학요

법 에 수술을 시행하면 합병증이 높을 것

이라는 생각을 가지고 있고, 지연 제술이 

더 안 하다는 믿음을 가지고 있기 때문에 

극 인 선행 수술을 피하고 있다. 완

제에 이르기 해 웅 인 수술을 시행하

다가 종종 생명을 할 수 있을 정도의 

심각한 상황을 맞을 수 있기 때문에, 수술 

제는 합병증과 수술 사망률과 계가 있

다. 공세 인 수술로 요 기 을 희생하거

나, 환자에게 심각한 불구상태를 만들지 않

는 것이 수술의 원칙이지만, 이러한 완

제술의 시도와 균형을 맞추는 것은 타기

와 같이 어려운 일이다. 극 인 수술을 시

도하게 되면 합병증을 만나게 되고 이러한 

합병증을 한 두번 겪고 난 뒤에는 극 인 

공세에서 한걸음 뒤로 빠지게 되고 만다. 

자들의 경험에서는 수술 사망률은 없었지만, 

수술 이나 후에 신장 제가 된 경우가 7

 있었다. 문헌검토에 의하면 신장 제율은 
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10-25%에 까지 이르는 것으로 되어있다
9,10,16-18

. 자들의 에서는 최근의 들어 신

장 제되는 경우가 어들고 있었지만, 통계

학 인 근거를 밝히기에는 증례가 었다. 

신장 제가 많은 것은 수술의 기술 인 문

제보다 화학요법의 효과에 기인한 문제로 

추정된다. 아직까지 고 험군 신경아세포종

에서 완 제의 효과에 한 의문은 결론

이 나지 않았지만, 앞으로 화학요법등의 발

달로 이 병변은 더 잘 치유될 것으로 보

이기 때문에 일차  병변의 수술  제거의 

의미는 더욱 커질 수 있을 것으로 보인다.

신경모세포종에 한 임상  연구는 소아

과 의사에 의해 부분 보고되었다. 국내의 

환자의 치료  후에 한 보고는 1985년

부터 1995년까지 국 31개 병원에서 경험

하 던 370 의 신경아세포종 환자의 후향

 연구로 5년 생존율을 45%로 보고하

고
19, 2001년 성 등은 삼성서울병원에서의 

3년간 42 의 환자에 한 후향  연구에서 

3년 생존율을 78.5%로 보고하 다
5
. 원 

등은 1990년부터 2001년까지 연세 학교 의

과 학 부속 세 란스병원 소아과에 내원한 

59명의 신경모세포종 환자에 한 연구에서 

병기 1,2는 80%, 3기는 49.3%, 4기는 17.6

%의 10년 생존율을 보고하 다
20
. 외과  입

장에서는 이 등이 1997년부터 2000년까지 

, 고 험군 21 에 한 후향  연구에서 

3년 생존율을 67.5%이고, 일차성 병변

의 완 제 여부에 따른 생존율의 차이는 

통계학  의미가 없다고 발표하 다
4. 본 연

구는 1989년부터 최근까지의 한 병원에서의 

임상  검토로 그 사이 새로운 치료방법이 

도입되어 후 인자와 치료 방법을 분석하

는 일 성 있는 연구로서는 한계가 있다. 앞

으로의 연구는 기존의 경험을 바탕으로 새

로운 치료방법을 임상에 용한 향  연

구를 해야 한다고 본다.

결    론

자들은 신경모세포종의 15년간 치료 경

험을 분석하여 진단 시 나이, 병기가 환자의 

후 인자임을 확인하 고, 극 인 외과  

제로 후가 좋아짐을 알 수 있었다.
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Neuroblastoma

- Experience in One Center -

Dae-Yeon Kim, M.D., Seong-Chul Kim, M.D., In-Koo Kim, M.D.

Department of Surgery, Asan Medical Center, University of Ulsan 

College of Medicine Seoul Korea

Neuroblastoma treatment remains challenging, but treatment has become more 

effective due to the establishment of clinical and biological variables that deter-

mine prognostic risks. Initially, stage and age were the prime determinants of 

survival used in clinical practice. Risk-based therapy currently is the hallmark of 

neuroblastoma treatment. This study reviews one center’s experience with the ma-

nagement of neuroblastoma. Sixty-three patients with neuroblastoma were treated 

from 1989 to 2003. All patients were graded according to the International Neu-

roblastoma Staging System (INSS) at diagnosis. There were 37 boys and 26 girls. 

The median age was 2.14 years (range, 33 days-10.2years). The primary site was 

the adrenal gland in 47, dumbbell shape extending into spinal canal in 6, retrope-

ritoneum in 5, mediastinum in 3, and other sites in 2. The probability of 5-year 

overall survival (OS) and event free survival (EFS) were 46.7% and 44.2% by 

Kaplan-Meier method. According to INSS, there were stage 1 in 2 cases, stage 2 in 

5, stage 3 in 12, stage 4 in 42, and stage 4s in 2. There were statistically 

significant differences in the survival rates between patients with stage1, 2 and 

stage 3, 4(P<0.05). For the stage 3 and 4, the extents of surgical resection, deter-

mined from the operative records and pathologies, were complete resection in 17 

cases, minimal residual in 15, and partial resection 11, and the 5-year OS rate was 

57.8, 51.4, and 13.6%, respectively. There is a trend toward higher OS with more 

complete resection (P<0.05). We conclude that age and stage at diagnosis are prog-

nostic factors, and complete excision of the primary tumor can provide better 

prognosis for patients with stage 3 and 4 neuroblastoma.

(J Kor Assoc Pediatr Surg 11(2):99～106), 2005.
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