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1)

서 론

소아기에 신장에 발생하는 종양 중 가장 흔한 것으

로 알려진 Wilms 종양은 소아기 종양의 6-7%를 차

지하고 있다. 진단 당시 정중연령은 3-5세이며 10세

이상에서는 거의 없다. Wilms 종양의 주된 증상은 무

통성 복부 종괴이며 보호자에 의해 발견되는 경우가

많다. 그러나 일부에서는 고혈압이나 혈뇨를 보이기도

한다
1)
. 육안적 혈뇨를 보이는 경우는 흔하지 않으며

신우나 요관 내로의 종양의 침범을 의심해야 한다
2)
.

진단 당시 하대정맥으로의 침범은 4-10%에서 보고되
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고 있으며 우심방 색전은 0.5-3%에서 보고되고 있다
3)
.

그러나 아직 우심실내로의 색전은 보고된 바가 없다.

저자들은 2년 7개월된 남아에서 하대정맥을 통하여 우

심방 및 우심실까지 종양색전을 동반한 Wilms 종양 1

례를 경험하였기에 보고하는 바이다.

증 례

환 아:신○민, 2년 7개월 남아

주 소:내원 2개월 전부터의 간헐적 혈뇨 및 복통

가족력 및 과거력:악성 종양의 가족력은 없었으며

특별한 질환을 앓은 과거력도 없었다.

현병력:평소 건강하게 지내던 환아로 내원 2개월

전부터의 간헐적 혈뇨 및 복통으로 시행한 복부 초음

파검사상 복부종양이 발견되어 입원하였다.

종양색전이 우심실까지 침범한 Wilms 종양 1례
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Wilms tumor is the second most common malignant retroperitoneal tumor. Inferior vena cava and

right atrial involvement is found in about 4-10% and 0.5-3% of cases, respectively. But, right ven-

tricular involvement has not been reported. We experienced a case of Wilms tumor with right

ventricular invasion in a 2 year-old male who presented intermittent hematuria and abdominal

pain. Computed tomogram and echocardiogram showed a homogeneous mass extended to right

ventricle via inferior vena cava. He received pre-operative chemotherapy followed by operation,

radiation therapy including heart, and post-operative chemotherapy. (J Korean Pediatr Soc 2002;

45:390-394)
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출생력:만삭 질식분만 되었으며, 출생시 체중은

2,800 gm으로 주산기 가사는 없었다.

이학적 소견:내원 당시 급성병색을 띄었으며 혈압

100/60 mmHg, 심박동수 128회/분, 호흡수 32회/분,

체온 36.6℃였고 성장과 발달은 정상이었다. 얼굴과

결막은 창백하지 않았고 경부 림프선은 촉지되지 않

았으며 청진상 호흡음은 깨끗하였으며 흉부 함몰은

없었고 심음은 규칙적이었으나 수축기 및 확장기 심

잡음이 청진되었다. 복부 진찰상 반발압통을 동반하지

않는 심한 복부 팽만이 있었고 우상복부에 압통이 있

었으며 늑골하 약 10 cm 정도의 종괴가 촉지 되었고

간비 종대는 없었다.

검사 소견:내원 당시 혈액검사상 백혈구수 28,530/

μL(중성구 66%, 림프구 26%, 단핵구 3%), 혈색소

10.2 g/dL, 혈소판 603,000/μL이었다. 말초혈액도말

상 소구성 저색소성 적혈구가 관찰되었다. 간 및 신기

능 검사상 이상소견이 없었고 요검사상 혈뇨가 관찰

되었다. 프로트롬빈 시간, 부분 프로트롬빈 시간은 정

상이었다.

흉부 사진 소견:특이 소견 없었다

복부 초음파 소견:우측 신장에 10×8 cm의 음영

증가된 종괴가 관찰되었고 하대정맥 혈전이 관찰되었

으며 간으로의 전이는 보이지 않았다.

복부 전산화 단층촬영(Fig. 1) :장경이 약 11 cm

로 추정되는 조영증강이 잘 되지 않는 아주 큰 불균

질 종양이 우측 신장에서 관찰되었으며 종양은 중앙

선까지 뻗어있고 위, 십이지장, 복부 대동맥을 좌측으

로 밀고 있었으며 양측 신정맥 및 하대정맥과 우심방

에 종양 색전이 관찰되었다. 하대 정맥의 혈전은 좌우

신정맥 기시부에서 하방으로 1.5 cm까지 뻗어 있었

다. 복수와 우측 폐삼출액소견이 보였으며 그외 복강

내 장기 전이나 복강 림프선의 비대는 관찰할 수 없

었다.

흉부 전산화 단층촬영(Fig. 2) :하대정맥에서 기시

한 종양색전이 우심방내로 연결되어 있었고 우심방을

거의 다 채우고 우심실로 돌출되어 있었다. 우측 흉막

삼출이 관찰되었다.

심초음파 검사(Fig. 3, 4) :우심실로 돌출되어 삼첨

판의 움직임을 방해하고 있는 큰 종괴가 관찰되었고

이는 이완기에는 삼첨판을 통과하여 우심실 쪽으로

움직이고 수축기에는 반대로 우심방쪽으로 향하였다.

삼첨판의 협착이 있었으나 심장 기능은 정상이었다.

치료 및 경과:수술 전 1주일 간격으로 vincristine

1.5 mg/m
2
2회 투여와 dactinomycin 10 μg/kg 5일

간 투여한 후 신장의 종양은 추적 복부 전산화 단층

촬영상 그 크기가 현저히 줄어들었으나 심초음파상 심

장의 색전은 크기에 변화가 없었다. 수술 전 항암제

투여 20일 후 우측 신절제술 및 우심방 및 우심실과

하대정맥의 종양색전 제거술을 시행 받았으며 현재

National Wilms Tumor Study(NWTS) DD-4A 치

료방침으로 항암치료 중이고 방사선 치료도 시행 받

았다.

조직학적 소견:신장의 종양은 10×10×4 cm로 경

계가 분명하고 타원형의 종괴로 80-90%의 중앙 괴사

가 있었다. 우심방 및 우심실과 하대정맥의 종양은

8×6 cm 및 4×2.5 cm이었다. 조직학적 소견은 삼상

(상피세포, 아체세포, 그리고 기질세포)이었고, 역형성

(anaplasia)은 없었으며 신장 실질에 국한되어 있었다.

Fig. 1. Abdominal CT scan showing a huge mass
arising from right kidney and tumor thrombi filling
in inferior vena cava(IVC).

Fig. 2. Chest CT scan showing tumor thrombi fill-
ing in right atrium(RA) and ventricle(RV).
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하대정맥, 우심방 및 우심실 색전 모두 종양세포의 침

윤이 관찰되었다.

수술 소견:흉부 및 복부 중앙절개술을 시행하였으

며, 우측신장과 종양조직을 제거 후 우심방과 하대정

맥을 절개한 후 종양색전을 제거하였다. 심장내에는

종양색전의 유착은 없었으나 하대정맥에 유착이 있어

정맥을 완전히 연후에 종양을 박리하였다.

고 찰

대부분의 Wilms 종양은 특이한 가족력이나 선천성

기형이 없는 환아에게서 발생하지만 특이한 가족력이

나 유전적인 소인과 연관되어 발생하기도 하며 특징

적인 몇가지 소견이 있다.

Wilms 종양에서 흔히 동반되는 선천성 기형에는

무홍채, 요로기형, 반신 비대 등이 대표적인 예이다
4)
.

또한 이상적으로 과성장하는 질환이 동반될 수 있으

며 여기에는 Beckwith-Wiedemann syndrome, De-

nys-Drash 증후군, Perlman 증후군 등이 있다. 여러

증후군에서의 Wilms 종양의 존재는 Wilms 종양의

유전적 소인 연구의 계기가 되었다. 무홍채증과 요로

기형, 지능 저하를 가진 환아에서 11p13의 구조적 결

손이 발견되었고 이것은 Wilms 종양의 발생과 연관

된 유전자의 위치에 첫번째 단서가 되었다(WT1)
5)
.

또한 11번 염색체 단완에서 두번째 WT locus가 발

견되었고 11p15.5 또는 WT2는 Beckwith-Wiede-

mann syndrome과 연관이 있는 것으로 알려져 있다
6)
. 그 외 16q나 1p부위의 결손은 종양의 발생보다는

진행에 관련이 있어 보이며 16q결손을 가진 경우 예

후가 불량한 것으로 나타났고, 1p결손의 경우 통계적

으로 유의한 차이는 보이지 않았으나 불량한 예후를

예측할 수 있었다
7)
.

Wilms 종양은 우연히 복부에서 종괴가 발견되어

병원을 찾게되며, 이것은 신장이 후복강에 위치하여

Fig. 4. Echocardiogram of right ventricle(RV) and
right atrium(RA) (A) preoperative finding of right
ventricle and right atrium filled with tumor thrombi
via tricuspid valve, and (B) post-operative finding
of echocardiogram showing free of tumor thrombi.
Abbreviations : LV, Left ventricle; LA, Left atrium.

Fig. 3. Echocardiogram of inferior vena cava(IVC)
and right atrium(RA) (A) preoperative finding of
inferior vena cava and right atrium filled with tu-
mor thrombi, and (B) post-operative finding of ech-
ocardiogram showing free of tumor thrombi.
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다른 장기에 영향을 주지 않고 자랄 수 있기 때문이

다. 그러나, 종양은 복강내로 자유로이 파열될 수 있

어서 급성 복증으로 오해되기도 한다
8)
. 약 25%의 환

아에서 현미경적 혈뇨가 발견되나 육안적 혈뇨는 흔

하지 않으며 육안적 혈뇨가 있는 경우 종양의 신우나

요관으로의 침입을 의심해야 한다.

Wilms 종양의 진단을 위해서는 신장내에서 발생한

종괴를 확인해야 하며 반대쪽 신장의 이상 유무, 하대

정맥이나 우심방의 종양색전 유무, 폐나 기타 장기의

전이 유무를 동시에 확인해야 한다.

진단 당시 하대정맥으로의 침범은 4-10%에서 보고

되고 있으며 우심방 색전은 더욱 드물어 0.5-3%에서

보고되고 있다
3)
. 그러나 아직 우심실내로의 색전은 보

고된 바 없다. Wilms 종양의 심장으로의 전이는 하대

정맥을 따라 우심방까지 전이 된 것이다. 정맥계 내로

의 종양 색전을 동반한 경우 그로 인한 증상으로

정맥류, 간비대, 복수, 울혈성 심부전 등이 있으며,

NWTS-3의 보고에 의하면 심방내 색전을 가진 환아

의 10% 미만에서만 이러한 증상을 보였다
9)
.

Wilms 종양에서 하대정맥 침범이 생존율에는 영향

을 미치지 않으나
9)
, 수술 전 혈관 침범의 정확한 진

단은 수술방법 및 수술 전 항암요법의 시행유무 결정

에 중요하다
10, 11)
.

본 증례에서는 종양이 하대정맥을 통해 우심방 및

우심실까지 침범하였으나, 그로 인한 동반증상은 없었

으며, 전산화 단층촬영과 심에코를 통해 진단 후 수술

전 항암요법을 시행 후 수술을 시행하였다.

하대정맥이나 심장에 종양 색전을 동반한 Wilms

종양에서 수술적 치료는 위험성이 매우 높으며 사망

률을 증가시킨다. 이러한 높은 사망률은 수술 전에 색

전의 유무를 파악하지 못한 경우 더욱 증가된다. 그

러므로 종양 색전의 정확한 위치 파악이 수술 전 적

합한 수술 방법모색에 중요하다
12)
. CT, MRI, 복부 초

음파 및 심초음파 검사가 수술 전 시행되어져야 한다.

수술시에는 심장폐 우회로가 필요하다.

NWTS에서 Wilms 종양의 치료로서 수술을 먼저

시행하였으나 양측성이거나 하대정맥으로의 침범이

있는 경우 그리고 수술적 절제가 불가능한 경우 수술

전 항암요법을 시행하도록 권고하고 있다
13, 14)
. 따라

서, 최근에는 광범위한 하대정맥 침범 또는 심방내 혈

전이 있는 경우 종양을 위축시키기 위해 수술 전 항

암요법을 하고 있으며 이렇게 함으로써 수술시 종양

의 완전 절제를 향상시키고 수술과 연관된 사망률을

감소시킬 수 있다
15, 16)
. NWTS-4에서는 이러한 환아

를 대상으로 조직검사를 먼저 시행하고 2주간의 항암

화학요법을 시행한 뒤 종양의 크기의 감소가 없으면

방사선 치료까지 병행하고 있다. 종양의 감소가 있으

면 수술을 즉시 시행하여 진단하고 6주 이내에 이 모

든 과정이 이루어지도록 하였고, 이후의 치료는 3기

종양의 치료에 준하며 방사선 치료도 포함한다.

본 증례에서는 2주간의 항암 화학요법 후 하대정맥

및 심장에 있었던 종양색전의 크기는 변화가 없었으

나 원발종양의 감소가 전산화 단층촬영상 관찰되어

수술을 시행하였으며, 수술 후 하대정맥, 우심방 및

우심실 색전에서 종양세포의 침윤이 관찰되어 심장을

포함하여 방사선 치료를 시행 받았다. 환아는 현재

NWTS-4의 DD-4A의 치료 방침에 따라 항암 화학

요법을 진행 중이다.

요 약

Wilms 종양은 소아기에 발생하는 고형중양 중 6-

7%를 차지하며 소아에서 신장에 발생하는 고형종양

중 가장 흔한 것으로 진단시 정중연령은 3-5세이고

대부분 10세 이하에서 발견된다. 무증상성 복부종괴로

발견되는 경우가 많으며 하대정맥을 침범하는 경우는

4-10%에서 발견되며 우심방까지 침범한 경우도 0.5-

3%로 발견되나 우심실까지 침범한 경우는 아직 보고

된 바가 없다. 2년 7개월 된 남자 환아로 내원 2개월

전부터의 간헐적 혈뇨 및 복통을 주소로 내원 하였다.

내원 당시 이학적 검사상 심잡음이 청진 되었으며 심

한 복부팽만과 늑골하 종괴가 촉지 되었다. 이에 시행

한 복부 초음파, 전산화 단층촬영 및 심에코상 우측

신장에서 기시하여 하대정맥을 통해 우심방과 우심실

까지 침범한 종괴가 관찰되었다. 수술 전 항암 화학요

법을 시행 받았으며, 항암 화학요법 후 20일째 수술을

하여 모든 종괴를 제거 후 조직학적 소견상 Wilms

종양을 확진 받았다. 환아는 수술후 방사선 치료 및

항암 화학 요법을 진행 중이다.

저자들은 우측 신장에서 기원하여 하대정맥을 통해

우심방 및 우심실까지 종양색전을 형성한 Wilms 종

양 환아 1례를 경험하였기에 보고하는 바이다.
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