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Teratoid Wilms’’Tumor
- A Case Report -
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Teratoid Wilms’tumor is a rare renal tumor. Fourteen cases have been reported. A 14-
month-old girl was presented to us. She had a right  renal mass which was diagnosed as a
Wilms’tumor in another hospital. She had been treated with chemotherapy but failed to
respond to it. The nephrectomy specimen revealed an encapsulated mass of which the cut
surface was solid, firm, gray to yellow tan. Microscopically, the stromal elements were pre-
dominant, especially comparing with few blastemal element, but the degree of heterologous
differentiation was sufficient to warrant the diagnosis of teratoid Wilms’tumor.
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기형성 윌름즈 종양

- 1예 보고 -

윌름즈 종양은 콩팥에서 발생하는 가장 흔한 유소아 종양1으

로 중배엽 기원이며, 발생모체(blastema)조직, 상피조직, 버팀

질 조직의 세 가지 세포 성분으로 구성된다. 종양 내에서 연골,

골 및 근육 조직같은 이종 조직들이 드물지 않게 관찰되며, 드

물게는 편평상피세포, 점액 분비 및 호흡기계 상피세포와 은친

화세포(argentaffin cell), 뿐만 아니라 신경조직 등을 관찰할

수 있다.2-4 1984년에 Variend 등5은 이러한 윌름즈 종양의 한

아형으로서 이종유래조직이 종양 전체의 50% 이상을 차지할

때 기형성 윌름즈 종양(teratoid Wilms' tumor)으로 정의하였다.

이후 현재까지 기형성 윌름즈 종양으로 보고된 예는 영문 문헌에

13예,5-14 그리고 국내에 1예2가 보고되어 있다. 그러나 본 증례

처럼 윌름즈 종양의 세 가지 구성 성분 중 버팀질 조직이 주종

을 이루는 예는 보고되어 있지 않다. 저자들은 6개월 된 여아의

오른쪽 콩팥에서 생긴 윌름즈 종양이 다양한 상피와 버팀질 조

직의 이종유래 성분들이 종양의 상당 부분을 차지하여 그 동안

보고되었던 기형성 윌름즈 종양에 속하면서 종양의 대부분이 버

팀질 조직으로 구성되고, 발생모체 성분이 매우 적은 예를 경험

하여 이를 보고한다.

증 례

환아는 14개월 된 여아로 생후 6개월 때 복부 종괴가 발견되

어 병원을 방문하였다. 당시 시행한 복부 컴퓨터단층촬영 검사

에서 저음영 강도의 종괴가 오른쪽 콩팥 전체를 차지하고 있었

다. 윌름즈 종양의 진단 하에 항암화학요법을 받았으나 종양 크

기의 변화가 없었다. 환아는 종양에 대한 자세한 검사를 위해

본원으로 전원되었으며 윌름즈 종양에 대한 통상의 화학요법으

로 호전되지 않아, 우측 콩팥절제술을 받았다. 적출된 종괴의 크

기는 19×16.5 cm이고, 무게는 1.95 kg이었다. 육안적으로 종

괴는 오른쪽 콩팥 전체에 걸쳐 있었지만 경계가 좋고 피막 내에

국한되어 있었다. 종양은 단단한 고형성으로 절단면상 돌출되었

고 회백색을 띠었으나 국소적으로 노란색을 띠는 부분이 섞여

있었다. 종괴 내에 낭성 변화, 괴사, 출혈은 없었다(Fig. 1). 이

종괴 외에는 콩팥 실질내 다른 종양은 관찰되지 않았으며 물콩

팥증이나 요관의 확장은 없었다. 현미경검사상 저배율에서 종양

은 주로 섬유성의 버팀질 조직 혹은 지방 조직으로 구성되어 있

으며 소수의 세관 구조가 관찰되었다(Fig. 2). 발생모체 조직은

거의 찾아 볼 수 없었으며, 단지 현미경적 크기의 작은 결절성
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발생모체 조직이 있었다(Fig. 3). 미분화된 콩팥세관 또는 토리

모양으로 분화하는 상피 성분은 거의 없었다. 세관 구조는 다양

한 분화를 보이는 상피 세포로 피복되어 있었다. 대부분은 입방

상피세포로 피복되었으나 점액분비상피세포, 섬모원주상피세포

(호흡기계 상피세포), 편평상피세포 등 다양하였다(Fig. 3, 4).

버팀질 조직은 대부분 섬유조직으로 되어 있었으나 국소적 점액

성을 띠었으며 다량의 지방조직이 섞여 있었다. 섬유성 버팀질

조직에는 소수의 섬유모세포 외에 다수의 횡문근세포들이 낱개

또는 다발을 이루면서 섞여 있었는데 이들 대부분은 가로무늬를

갖는 성숙한 근육세포였으나, 가로무늬가 없고 핵이 세포의 한

가운데에 위치한 근육모세포도 볼 수 있었다(Fig. 5A). 그 외

간질 조직내 연골, 골조직, 평활근조직의 다발도 관찰되었다. 횡

문근 세포들은 myoglobin 항체(1:4,000, Dako, Glostrup, Den-

mark)를 이용한 면역조직화학 염색과(Fig. 5B) Masson

trichrome 염색에서 쉽게 확인할 수 있었다. 

고 찰

본 종양은 윌름즈 종양을 구성하는 세 가지 성분을 모두 가지

고 있으나 버팀질 조직이 종양의 대부분을 차지하였고, 발생모

체와 상피 성분은 소수인 반면, 잘 분화된 다양한 이종유래 성

Fig. 1. A well circumscribed, solid mass occupies a majority of
the kidney. Hemorrhage, necrosis, or cystic change is not noted.

Fig. 2. The tumor is almost composed of mesenchymal tissue
with mature fibrous and adipose tissue.

Fig. 3. Undifferentiated blastemal element of the tumor appears
as microscopic aggregates with adjacent epithelial differentia-
tion lined by ciliated columnar or cuboidal cells.

Fig. 4. Epithelial components consist of glands lined by variable
types of epithelial cells such as cuboidal and mucinous cells (A),
and squamous epithelium (B). 
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분을 가지고 있어 형태학적으로 기형성 윌름즈 종양으로 진단되

었다. 그러나 전형적인 윌름즈 종양과는 달리 다양한 이종유래

성분 때문에 소아에서 발생하는 다른 중간엽종양들과 감별 진단

이 요구된다. 첫째, 섬유성 버팀질 조직이 종양을 구성하는 주성

분이며 세관 구조들을 정상 콩팥조직의 세관으로 간주한다면 중

간판성 콩팥종(mesoblastic nephroma)과 감별을 하여야 한다.

그러나 중간판성 콩팥종에서는 지방조직 뿐 아니라, 다양한 이

종유래조직의 분화를 보이지 않는다. 또한, 소수지만 분명한 원

시세포로 구성된 발생모체 성분은 윌름즈 종양의 진단에 매우

중요한 단서이다. 둘째, 종양내 다양한 이종유래조직으로의 분

화 때문에 콩팥의 기형종을 감별 진단에 포함할 수 있다. 콩팥

의 기형종은 매우 드문 종양으로 세 배엽에서 기원하는 조직 성

분을 가져야 하며 딴곳 기관 형성이 분명하게 보일 때 진단할

수 있다.14 그러나 본 증례에서는 기형종에서 흔히 보이는 피부

와 부속기, 신경아교조직 등이 없고 다른 내배엽성 기원의 조직

성분이 부족할 뿐만 아니라, 분명한 윌름즈 종양의 발생모체 성

분을 가지고 있어 기형종의 진단에는 미흡하다. 그러나 윌름즈

종양 성분을 기형종의 한 성분으로 간주한다면 두 종양, 즉 윌

름즈 종양과 기형종이 같이 있는 종양의 가능성도 생각해 볼 수

있다. 그런 경우, 두 종양이 충돌하였을 가능성과 기형종에서부

터 윌름즈 종양이 발생하였을 두 가지 가능성을 고려해야 하는

데, 앞에서 언급한 것처럼 본 증례의 소견은 기형종 자체의 진

단 기준에 부족할 뿐만 아니라, 두 개의 종양으로 보기에는 서

로 구별할 수 없이 두 종양 성분이 혼재해 있어서 그 가능성이

적다. 결국 본 종양의 구성 성분들은 모두 윌름즈 종양의 구성

성분으로서 이종유래 성분 혹은 기형종 요소들은 윌름즈 종양

자체에서 분화된 것으로 보는 것이 타당하다. 이렇게 다양한 분

화를 보이는 조직의 기원에 대해서는 여러 주장들이 있다.

Variend 등5은 비종양성의 화생에 의해 생겼다기보다는 윌름즈

종양 내 발생모체 세포 자체가 다양한 세포로 분화할 수 있는

totipotency에 기인한다고 하였다. 또한 발생모체의 totipotency

는 종양이 유도되던 당시의 콩팥의 발달 단계에 따라 그 정도

가 정해진다고 주장하였다. 기형성 윌름즈 종양의 조직학적 다

양성에 대한 분자생물학적 근거로 Yeger 등16은, 염색체 11p13

에 있는 WIT-1과 WIT-2 유전자가 발현되는 것이 발생모체와

상피 성분이 우세하면서 이종유래 성분이 없는 것과 큰 연관성

이 있음을 제시하였다. Magee 등8은 기형종 요소를 보이는 기

형성 윌름즈 종양 2예를 보고하면서 염색체 11p의 결손을 관찰

하여, 기형성 윌름즈 종양도 역시 다른 질환군으로 분류하기보

다는 윌름즈 종양의 한 변종임을 밝혔다. 이상의 여러 가지 특

성을 보이는 점으로 미루어 본 증례는 기형종을 포함한 콩팥에

서 발생하는 다른 종양들과는 구별되는 윌름즈 종양의 한 변종

으로서 봐야 하며, 이것은 기형성 윌름즈 종양의 정의에 합당하

다. 현재까지 보고된 기형성 윌름즈 종양은 모두 다른 장기로

전이를 보이지 않는 등 예후가 비교적 좋은 종양이었다. 그러나

화학요법이나 방사선치료에 대한 반응은 매우 다양하여 통상의

윌름즈 종양에 비해 종양의 크기를 줄이는 데 효과가 좋지 않은

몇몇 증례가 보고되어 있다. 본 증례의 환아의 경우도 수술 전

화학요법에 대한 반응이 좋지 않아 종양의 크기가 거의 줄지 않

았는데, 이는 화학요법에 잘 반응하는 발생모체 성분이 거의 없

고 종양의 대부분이 성숙한 간질 조직으로 구성되어 잘 반응하

지 않았기 때문인 것으로 판단된다. Vujanic 등7은 윌름즈 종양

내에 성숙, 분화된 조직이 많은 경우 치료제에 대한 저항성이 크

므로 아직은 수술적 치료가 반드시 필요하다는 주장을 하였다.
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