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서   론

영아 혈관내피종(infantile hemangioendothelioma)

은 소아에서 발생하는 종양의 약 18%, 양성 종양 

중에서는 40%를 차지하는 종양으로 그 중 약 90%

에서 생후 6개월 이내에 발견되며 33%는 생후 1개

월 이내에 발견된다.1 주로 양육자나 의사에 의하

여 복부에 종괴가 만져지는 것 외에는 특이 증상이 

없으나, 오심, 구토, 열 등이 동반될 수 있으며, 울

혈성 심부전이 동반될 때는 예후가 좋지 않다. 혈

소판 감소증(Kasabach-Merritt syndrome), 빈혈, 

고빌리루빈혈증 소견이 관찰될 수 있으며, 드물게 

혈중 알파태아단백(α-fetoprotein, AFP)이 상승할 

수도 있다.
2-16

 Dehner와 Ishak 등은 영아 혈관내피

종을 조직학적 소견에 따라 1형과 2형으로 구분하

기도 하였으나,17 양성인 1형과는 달리 2형은 혈관

육종(angiosarcoma)과의 구분이 모호하여 최근에

는 2형을 혈관육종으로 분류하는 추세이다.1,17,18 영

아 혈관내피종의 감별 진단에는 혈관육종과 간엽

성 과오종(mesenchymal hamartoma)등이 포함된

다. 이번 호에서는 영아 혈관내피종의 병리 소견과 

감별 질환, 그리고 혈중 AFP 상승의 의의를 고찰

해 보고자 한다.

증   례

1. 임상 소견

9개월 된 여아가 간내 종괴의 수술적 치료를 위

해 내원하였다. 본 환아는 재태주령 38주에 3,260 g

으로 제왕절개술로 태어났다. 출생 시부터 호흡 곤

란 및 복부팽만이 있었으며 이학적 검사상 늑골 하

방에 10 cm 가량의 심한 간비대 소견이 있어 시행

한 복부전산화단층촬영상 장경 10 cm 크기의 간내 

종괴가 관찰되었다. 종괴 발견 당시 시행한 단순흉

부촬영상 심비대가 관찰되었지만 심박출률 52%로 

심부전 소견은 없었다. 
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Figure 1. Gross appearance of infantile hemangioendothelioma. 

The tumor shows an ill-defined, chalky white fibrosis 

with calcification and myxoid change in the central area. 
The periphery of the tumor is relatively light brown with 

spongiform appearance containing hemorrhage. 

Figure 2. Microscopic features of infantile hemangioendothelioma 

(HE, ×12). The central portion shows dense fibrosis and 
multifocal dystrophic calcification. Small and large vascular 

spaces are noted at the periphery of the tumor.

내원 당시 검사실 소견상 WBC 9,800/μL, Hb 9.5 

g/dL, HCT 29.8%, platelet 255,000/μL였으며, 혈

청생화학검사상 ALT 20U/L, AST 113 U/L, total 

bilirubin 2.1 mg/dL로 증가된 양상을 보였다. 종양

표지자는 AFP 57,659 ng/mL로 증가되어 있었다. 

복부전산화단층촬영상 종양은 간우엽에 위치하고 

불균질한 조영증강과 함께 변연부에서 중심부로 

차오르는 양상을 보여 혈관종양이 의심되었다. 

Interferon-α로 치료한 후 종괴의 크기가 감소하는 

양상을 확인한 후 우측간절제술을 시행하였다. 

2. 병리 소견

육안 소견: 간우엽에 발생한 장경 3.6 cm 크기의 

불명확한 경계를 가진 단발성 종괴로 절단면상 종

괴의 약 80%에서 불규칙적이고 유백색의 심한 석

회화와 괴사 부위와 함께 점액성 변성 소견이 관찰

되었다. 종괴의 변연부에서는 혈액이 차 있는 해면

상의 구조와 섬유화된 조직을 보였으며 주위 간조

직은 울혈 소견을 보였다(그림 1). 

현미경 소견; 저배율 소견상 종양과 주변 간실질

과의 경계는 불분명하였고, 종양의 중심부에 광범

위한 섬유화와 심한 석회화 소견이 관찰되었다(그

림 2). 종양의 가장자리 부위에서는 다양한 모양과 

크기를 가지는 많은 혈관 구조가 관찰되었는데, 혈

관 내강이 불규칙하게 문합되고 분지되거나 유두

상으로 돌출되어 있는 부위와 섬유점액성 기질

(fibromyxoid stroma) 내에 증식된 비교적 큰 혈관

들이 관찰되었다. 또 혈관 사이 또는 섬유화 부위

에 포함된 다수의 담관을 확인할 수 있었다(그림 

3). 혈관내피세포는 대체로 단층이고 납작하여 

세포질이 혈관 구조 벽에 얇게 퍼져 있었으며, 핵

은 둥글거나 타원형이고 섬세한 과립상의 염색질

을 보였으며 이형성 소견은 관찰되지 않았다. 혈관 

구조 내부에 골수 외 조혈 소견(extramedullary 

hematopoiesis)이 관찰되었다(그림 4).

고   찰

영아 혈관내피종은 대부분 생후 2세 이전의 소

아에서 발생하는 양성 혈관성 종양으로 비교적 드

문 종양이다. 병리학적으로는 종양은 모세혈관과 

같이 작은 내강을 가지는 수많은 혈관과 크게 확장

되고 구불구불한 형태의 혈관 증식으로 구성되어 

있다.  혈관 내강을 덮고 있는 혈관내피세포는 중

첩되지 않고 한 층으로 나열되어 있으며 이형성은 

동반하지 않는다.1 종양의 내피세포는 납작한 모양 

혹은 부푼 모양을 가지며, 둥글거나 타원형의 핵은 

섬세한 과립상의 염색질과 한 개의 핵인을 보인다. 

종양의 혈관 구조 이외의 간질 조직은 주로 종양의 
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Fi gure 3.  Microscopic features of infantile hemangioendothelioma (H-E, ×100). Myxoid change of fibrotic stroma and 

irregular calcification are prominent at the central portion (A). The peripheral portion of the tumor shows irregular vascular 

spaces with papillary tufts and branching of endothelial cells (B). The endothelial cells of infantile hemangioendothelioma 
infiltrate along sinusoids of adjacent liver parenchyma (left low field) and entrapped bile duct structures are noted (arrows) 

(C). In some areas capillary-like vascular channels are embedded in fibrotic stroma (D).

중심에 심한 섬유화와 함께 가끔 점액성 변성 또는 

석회화를 보이기도 하는데 본 종양에서 관찰되는 

심한 섬유화와 석회 침착은 interferon-α 등에 의

한 치료와 관련이 있는 것으로 생각된다. 종양의 

가장자리 부근에서 간질 조직 사이로 관찰되는 담

관 구조는 종양의 성장과 함께 종양 내로 포함된 

정상 간세포의 변성과 변환(transformation)에 의

해 형성된다고 보고되어 있다.
1

 혈관의 확장에 의

한 해면양 변화는 약 60%에서 관찰되며, 주로 종

양의 중심부에서 나타나며 골수 외 조혈이 종양의 

혈관 내강에서 관찰되기도 한다. 

영아 혈관내피종의 진단은 경우에 따라 수술 전 

색전술 등의 전처치로 인한 괴사, 심한 섬유화 및 

석회화 등으로 잔존하는 종양의 크기가 작거나 이

차 변화로 인해 조직학적 진단이 어려울 경우도 있

다. 감별해야 할 종양으로는 혈관육종이 있는데, 영

아 혈관내피종의 90%가 생후 6개월 이내에 진단되

는 것에 반해서 혈관육종은 주로 성인에서 발생한

다. 혈관육종은 출혈과 괴사 소견이 빈번히 관찰되

며, 조직학적으로 종양세포의 이형성이 심하고 명

확한 혈관 내강을 형성하지 않는 부위도 관찰되며 

주변 간조직으로 침윤하는 경향이 현저하다. 본 예

에서는 혈관내피세포가 한 층으로 배열되어 있고 

이형성이 현저하지 않으며 혈관 내강을 잘 형성하

고 있고, 괴사 소견보다는 변성에 의한 변화가 보

다 현저하여 영아 혈관내피종으로 진단할 수 있었

다. 그 외에도 간엽성 과오종은 주로 소아에서 발

생하고, 섬유점액성 기질과 종양 내의 작은 담관들

이 관찰될 수 있다는 점에서 영아 혈관내피종과 유

사하다.1 그러나 간엽성 과오종에서는 혈관의 내피
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Fi gure 4.  Microscopic features of infantile hemangioendothelioma (H-E, ×400). The endothelial cells are flat or plump and 

have round to oval nuclei (A). Extramedullary hematopoiesis showing myeloid precursors and megakaryocytes is noted 
within the vascular channel (arrows) (B). The sinusoids of adjacent liver are dilated and lined by normal looking endothelial 

cells (C). Bile ducts are seen in fibrotic stroma within the tumor (D).

세포가 뚜렷하지 않고 해면상 혈관 구조가 관찰되

지 않으며 섬유화나 석회화 같은 변성도 관찰되지 

않아 감별할 수 있다. 

본 사례에서는 혈중에 증가된 AFP가 관찰되었는

데 소아에서 발생되는 간내 종양 중 혈중에 증가된 

AFP를 보이는 종양은 간모세포종(hepatoblastoma), 

간세포암종(hepatocellular carcinoma), 배아육종

(embryonal sarcoma) 등이 있다. AFP는 태아 발

생 초기에 난황낭에서 생성되다가 후에는 간세포

와 소화관의 점막에서 생성되지만, 출생 후에는 그 

양이 급격히 감소하여 생후 8개월경에는 성인과 

같이 7 ng/mL 이하로 감소한다. 따라서 소아의 간

내 종양의 감별에 혈중 AFP는 중요한 의의를 가

지는데 영아 혈관내피종 환자에서는 대부분 상승

되어 있지 않다. 그러나 드물게 영아 혈관내피종 

환자에서 혈중 AFP가 상승되어 있는 증례 보고가 

있으나
2-16

 그 원인은 정확히 밝혀진 것이 없다.
2,14

 최

근 혈중 AFP 상승이 동반된 영아 혈관내피종에서 

AFP는 종양이 성장하면서 종양의 변연부로 포함

된 종양세포가 아닌 간세포 혹은 종양 주변의 간세

포에서 생성된다는 보고가 있었다.7 

간모세포종 등 혈중 AFP 상승과 관련된 종양은 

수술적 절제가 우선적인 치료 원칙인데 그에 반해 

영아 혈관내피종은 5～10%에서는 자연적으로 퇴

화하기도 하고, 증상이 동반된 경우에도 스테로이드

나 색전술 등의 비수술적 치료도 수술적 절제와 함

께 고려할 수 있는 치료법이기 때문에 명확한 감별 

진단이 필수적이다. 따라서 본 사례와 같이 영아 

혈관내피종 환자에서도 드물게는 혈중 AFP가 상

승할 수 있다는 사실을 유념하는 것이 중요하겠다.
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