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요약   3

한국 희귀암의 질병부담 (disease� burden)에 관한 연구

요 약

1.�연구 배경 및 목적

국가적으로 질병부담이 가장 큰 질환인 암에 대해서 많은 정책을 펼치고 있으나,�희귀

암에 대한 관심이 부족한 상태이다.�희귀암은 통상적으로 발생 빈도로 정의하며,�연간

발병이 100,000명당 6명 이하의 빈도를 보이는 것으로 정하고 있다.�희귀암에 대해서는

전통적으로 관심을 끌지 못하였으며,�빈도가 낮은 이유로 체계적인 통계연구나 임상연구

가� 드물 수밖에 없어서 산발적인 연구만이 존재할 뿐이다.� 외국의 데이터에 의하면,�

많게는 전체 암의 1/4에 해당하는 환자가 이러한 암을 진단받고 사망하며,�대체로 다른

암환자들에 비해 생존율이 저조하다고 보고되어 왔다.�현재까지 국내의 희귀암 영역에서

는 효과적인 치료에 대한 연구가 드믈 뿐 아니라,�기본적인 역학조사도 이루어지지 않았

다.� 희귀암의 발생 빈도를 조사하고 질병부담이 어느 정도가 되는지 알아볼 필요성이

있으며,�국민들의 건강을 증진시킬 수 있는 방안 모색을 위해서도 이러한 기초 자료가

필수적이다.�

본 연구에서는 건강보험 자료를 통해 우리나라 희귀암의 발생에 대해 알아보고,�다른

암종과의 발생을 성별,�연령별 비교분석 하고,�생존율 및 질병관리에 소요되는 의료비용

을 알아보고자 한다.�본 연구를 통하여 희귀암의 역학 및 질병부담 (disease�burden)을

제시하여,�희귀암에 대한 인식을 높이고,�실제 임상에서 희귀암 환자들의 치료를 위한

임상 연구 및 국가적인 희귀암 관리를 시행하는데 기초자료로 활용하고자 한다.�

2.�연구 결과

우리 연구는 2009년부터 2016년까지의 암 발생을 조사하여,� 10만명당 6명 미만의

발생을 보이는 희귀암 50개 코드와 그 외의 12개의 일반암 코드로 분류하였다.� 위암,�

대장암,�간암,�췌장암,�폐암,�유방암,�자궁경부암,�전립선암,�신장암,�방광암,�갑상선암,�

비호지킨 림프종등 12개 암종을 일반암으로 구분하였다.�희귀암으로 분류된 암종은 전체
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암 발생의 약 16%를 차지했다.�희귀암 발생은 매년 증가하는 추세를 보였다.�희귀암종

중 가장 흔한 계통은 소화기계통 이었으며,� 다음으로 여성생식기관,� 혈액암,� 피부암,�

두경부암 및 중추신경계 암 순서였다.�

일반암은 유방암과 갑상선암,�자궁경부암을 제외하고 남자에서 발생이 많았으며,�희귀

암에서는 남녀의 발생차이가 비슷하거나 약 15배까지 차이가나는 암종까지 다양한 분포

를 보였다.�대부분의 희귀암은 남자에서 발생 빈도가 높았으나,�항문암,�담낭암,�피부암,�

복막암 및 중추 신경계암은 여자에게서 발병이 더 많았다.�전체 희귀암 발생에 있어서

연령별로 보았을 때,�20대 이하에서 발생비율이 가장 높았으며 (약 71%),�30세 이하에서

도 약 30%로 높게 나타났다.

해부학적 원발병소에 따라 계통별로 분류했을 때,�두경부암,�골 및 관절의 암,�흑색종

및 기타 피부암,�중피성 및 연조직 암,�눈,�뇌 및 중추신경계 암,�원발 미상암등은 모두

희귀암으로 분류되었다.�소화기관,�호흡기 및 요로계 암에서는 희귀암이 약 10%미만의

빈도를 차지하였다.� 여성생식기 암과 혈액암 계통에서는 일반암과 희귀암의 비율이

비슷하게 나타났다.� 유방암과 갑상선 및 기타내분비 암에서는 희귀암의 빈도가 1%�

미만이었다.�

암환자의 전체 생존율 (overall� survival)은 일반암에서 70.88%,�희귀암에서 61.09%

로 희귀암의 생존율이 전체적으로 저조하였다.�1년 생존율은 일반암에서 83.68%,�희귀

암은 78.52%였으며,�5년 생존율에서도 일반암은 72.32%,�희귀암이 62.9%로 차이가

있었다.�남성이 여성보다 희귀암 생존율이 더 저조 하였다.�연령이 증가할수록 희귀암

의 생존율이 낮았으며,�의원급에서 진단된 희귀암 환자가 상급 종합병원에 비해 생존율

이 저조하였다.�

희귀암종을 계통별 5년 생존율을 보았을 때,�중추 신경계암과 원발미상암은 평균 희귀

암의 생존율보다 더 좋지 않았다.� 또한 같은 계통 내에서 일반암과 희귀암의 생존을

비교 했을 때 양상이 다양하게 나타났다 소화기관의 희귀암은 평균 이하의 매우 저조한

성적을 보인 반면,� 호흡기계의 희귀암은 일반암보다 좋은 생존율을 보였다.

암환자의 생존에 영향을 미치는 요인을 분석하였다.� 여자에 비해 남자에서 사망의

위험이 높았으며,� 연령대가 높아질수록 사망의 위험이 증가하는 경향을 보였다.� 소득

수준이 증가할수록 사망의 위험이 낮아졌으며,�일반암에 비해 희귀암이 사망의 위험이

높았다.� 거주지에 따른 사망의 위험은 서울에 비해 지방의 환자들에서 약간 높았다.�

치료기관별로 보면,�상급 종합병원에 비해 기타 병원이나 의원급의 환자들에서 사망의
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위험이 약간 증가하였다.�

암진단 이후 사망 전까지 발생한 1인당 평균 의료비용 면에서는,�입원 및 외래 모두

일반암에서 보다 희귀암에서 지출이 더 많았다.

3.�결론 및 제언

우리나라에서 희귀암은 전체 암발생의 약 16%를 차지하고,� 이는 매년 증가추세를

보이고 있다.�희귀암은 일반암에 비해 성별,�연령별 발생빈도의 차이가 컸다.�생존율에

있어서도 일반암에 비해 평균적으로 저조한 성적을 보였고 질병관리에 사용하는 비용도

컸다.�하지만 희귀암 그룹에 다양한 암종이 포함되어 있어서 희귀암 내에서도 다양한

생존율과 의료비용의 분포를 보였다.� 이후 세부 희귀 암종에 대한 심도 있는 분석이

후속연구로 필요하다고 생각된다.

� 이제까지 주목 받지 못했던 희귀암 환자들의 치료를 위해,�본 기초자료 연구를 기반으

로 국가적인 환자 등록 (레지스트리)� 구축이 필요할 것으로 생각된다.� 유럽의 예에서

보듯이,�레지스트리를 통하여 연구,�진료의 향상을 도모하여 희귀암 환자의 예후 향상을

도모해야 할 것이다.�또한 근거가 적어 치료 선택이 어려운 희귀암 환자들을 위해 희귀

의약품에 대한 규제 완화나 항암제의 허가 외 사항 중에서 희귀암 관련된 부분에 대한

사용이 용이하도록 제도적 장치가 필요할 것으로 사료된다.�
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제1절 연구의 배경 및 필요성

우리나라에서는 암 등록사업을 통해 매년 암 발생,�유병,�그리고 사망에 대한 보고서가

발행되고 있다.�이 연간보고서에는 암의 발생부위별로 총 22개 암종으로 구분하여 보고

하고 있는데,�우리나라에서 발생하는 주요 암으로 위암,�대장암,�폐암,�간암,�갑상선암,�

유방암,� 자궁경부암,� 및 전립선암이 보고되고 있으며,� 대부분의 통계는 이 주요 암을

초점으로 보고 된다1.�

희귀질병은 보통 질병의 유병율에 따라 일컬어지지만,�정확한 표준 정의는 없는 상태

이다.�WHO에 의하면 희귀질병은 1,000명당 0.61~1명에 해당하는 질병을 말하며,�US�

Rare�Disease�Act에서는 약 1500명당 1명꼴로 빈도를 정의하고 있다.�유럽에서는 2000

명 중 1명 미만,�일본에서는 2500명 중 1명 미만으로 각기 정의하고 있다.�질병의 유병

(prevalence)은 특정 시간에 관측되는 환자의 수로서 발생과 생존(사망)이라는 두 가지

요소에 의해 결정되는데,�드물게 발생하는 만성질환과,�빈도가 많은 질병이지만 치명률

이 높은 질환을 구분할 수 없으므로,�희귀질병에 있어서는 유병률 보다는 발생률 (일정

기간 동안 새로이 발생하는 환자수)을 중심으로 살펴보는 것이 합당하다.�따라서,�희귀암

은 발생 빈도로 정의하고 있으며,� 통상 연간 발병이 100,000명당 6명 이하의 빈도를

보이는 것으로 정의 된다.�희귀암에 대해서는 전통적으로 임상의들의 많은 관심을 끌지

못하였으며,�빈도가 낮은 이유로 체계적인 통계연구나 임상연구가 드물 수밖에 없어서

산발적인 연구만이 존재할 뿐이다.�하지만 외국의 데이터에 의하면,�많게는 전체 암의

1/4에 해당하는 환자가 이러한 암을 진단받고 사망하는 것으로 보고되고 있다.�희귀암은

크게 두 가지로 분류해 볼 수 있는데,�첫 번째는 암세포의 기원이나 분화도가 특이적으로

드문 형태이며,�두 번째는 일반적인 암종 중에서 조직학적 아형이 드문 형태이다.�최근

들어 분자유전학적인 진단방법이 보편화 되면서 두 번째 의미의 희귀암의 종류는 점차

많아지고 있으며,� 이러한 분류에 따라 치료방향이 다르게 발전하고 있다.�

미국이나 유럽의 데이터에 의하면 조직학적 분류로 세분하면 약 200종의 희귀암 종류

제1장
서 론
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가� 있으며,� 유럽 27개국에서 매년 약 50만명의 새로운 환자가 생기고,� 이는 전체 암

진단의 22%에 까지 이른다고 보고하고 있다.�유병율로 따지자면 전체 암 유병의 24%가�

희귀암 환자이며,�5년 생존율로 비교해 보았을 때 희귀암 환자의 생존은 주요 암종 환자

의 생존에 비해 대체로 나쁜 성적을 보인다.�이러한 성적의 차이는 여러 가지로 생각해

볼 수 있는데,� 먼저 질병간의 biology의 차이,� 부적절한 진단과 치료,� 그리고 실제로

효과적인 치료의 부재 및 임상근거를 기반으로 하는 (evidence-based)�치료 가이드라인

이 없다는 점을 들 수 있다2.�

국가적으로도 질병부담이 가장 큰 질환인 암에 대해서 많은 정책을 펼치고 있으나,�

희귀암에 대한 관심이 부족한 상태이다.� 희귀암의 발생빈도와 그에 따른 질병부담을

조사하여 알아볼 필요성이 있으며,�국민들의 건강을 증진시킬 수 있는 방안 모색을 위해

서도 이러한 기초 자료가 필수적이다.�

이미 2002년에 미국에서는 U.S.�Rare�Disease�Act를 발표하고 이에 대한 연구나 교육

에 매진해오고 있으며,� 유럽에서도 Europe’s� Rare� Cancer� Network에서 활발한 연구

활동을 펼치고 있다.� 특히 유럽에서는 24개국이 population-based� cancer� registry로

데이터를 모으고 있으며,� 각종 역학 자료와 연구를 진행하고 있다.�

제2절 연구의 목적

본 연구에서는 건강보험 자료를 통해 우리나라 희귀암의 발생에 대해 알아보고,�다른

암종과의 발생을 성별,�연령별,�지역별 비교분석 해보고자 하며,�미국,�일본,�유럽 등의

기존 데이터와 비교 분석을 진행하고자 한다.�또한 희귀암 환자의 생존율을 조사하고,�

생존과 관련된 요인을 찾아보고자 한다.

본 연구를 통하여 희귀암의 역학 및 질병부담 (disease�burden)을 제시하여,�희귀암에

대한 인식을 높이고,�실제 임상에서 희귀암 환자들의 치료를 위한 임상 연구 및 국가적인

희귀암 관리를 시행하는데 기초자료로 활용하고자 한다.� �

� 주요 암종에 비해 상대적으로 열악한 환경에서 진단과 치료가 이루어지는 희귀암에

대한 자료를 도출함으로써 희귀암의 예방,� 진단 및 치료에 도움이 되었으면 한다.
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제1절 선행 연구 검토

1. 유럽의 RARECARE� Project� 3,4�

RARECARENet은 유럽 암환자의 데이터셋 (EUROCARE-5)�에서 만들어진 희귀암 데이터

베이스로,�EU의 24개국 94개의 population-based�cancer�registry가�여기에 포함되어 있는

네트워크 조직으로,� 희귀암 연구나 환자치료의 적절한 해답을 위해 협동하는 단체이다.

The�project�Surveillance�of�Rare�Cancers� in�Europe�(RARECARE)는 EU의 약 4백만

명의 rare� cancer환자를 대상으로 하는 프로젝트로,� 매년 EU국가에서 진단되는 모든

암환자의 약 22%에 해당하는 희귀암 환자의 데이터를 모으고 공유하고 있다.�이 프로젝트

에서는 Rare�Cancers�Europe�(ACE)5�을 만들어 정책입안자와 환자 및 이해관계자들에게

rare� cancer에 대한 priority를 제공하도록 촉구하는 행동들을 시행하고 있다.� �

[그림 2-1]� 유럽의 희귀암 네트워크 (http://www.rarecarenet.eu/)

제2장
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RARECARENet의 목적은 다음과 같다.

1. 희귀암 burden에 대한 지표 (epidemiological� indicator)를 업데이트

2. 희귀암에 대한 건강관리에 대한 정보를 수집하고 유포

3. 희귀암 sub-group에 대한 clinical� database를 개발하고 제공

4. 희귀암에 대한 전문 기술센터의 자격기준을 확립하고 정보를 제공

5. 희귀암의 진단 및 관리에 관한 정보를 제공

6. 희귀암에 대한 진단과 치료에 대한 정보에 대한 임상 데이터베이스를 개발

7. 희귀암에 대한 의사들의 인식 향상도모

8. 희귀암 환자 및 이해관계자에게 질병에 대한 정보를 제공

[그림 2-2]� 유럽 희귀암 단체 (https://www.rarecancerseurope.org/)

희귀암에 대해서는 중요한 public�health�problem임에도 불구하고 정확히 estimation�

된 적이 없었다.�2011년에 Gatta,�G�등에 의해 RARECARE에서 첫번째 논문을 발표하였는

데,4�이는 이후 연구들에서 유용한 기초자료로 활용되고 있다.�저자들에 따르면,�희귀암은

년간 100,000명당 6명 미만으로 진단되는 암종으로 정의하였다 (incidence�<�6/100,000/
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year).�본 연구에서는 1988년부터 2002년까지 진단된 환자들의 암등록을 기반으로 분석

하였다.�분석을 위하여 모든 암종은 ICD-O-3�code를 기반으로 3개의 층으로 진단명을

구분하였다.� (http://www.rarecarenet.eu/rarecarenet/index.php/cancerlist)�

� 전체 587개로 구분된 암종 중에서 186개의 rare�cancer�암종을 확인할 수 있었으며,�

1년에 진단되는 희귀암 환자의 수는 전체 암진단의 22%에 달하며,�이는 10만명당 108명

에 해당하는 숫자로,�매년 541,000명이 새로 진단되었다.�2003년 현재로 유병율을 보자

면 전체 암유병의 24%에 해당하는 4,300,000명의 암 유병율을 보였다.�

[그림 2-3]� EU� 희귀암 발생율,� 유병율

일반암에 비해 희귀암에서 진단시의 평균연령이 낮았는데 (67세 vs�60세),�특히 35세

미만에서는 소아암이 대부분이므로 아래와 같은 그래프를 보이게 된다.

[그림 2-4]� 유럽 희귀암 환자의 연령분포

계통별로는 혈액암의 약 72%,�여성 생식기암의 55%,�호흡기암의 21%,�위장관암의 15%

가� 희귀암으로 분류되었다.� 또한 희귀암 전체에서의 계통별 분류는 다음과 같다.
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[그림 2-5]� 희귀암 내에서 계통별 분류 (EU)]

전체적인 생존율은 일반암환자에 비해 희귀암환자에서 더 낮은 경향을 보였다.�(5년

생존율이 65%�vs�47%)�생존율을 나이구간별로 살펴보면 나이가 증가할 수록 생존율의

차이는 더 커졌다.�

[그림 2-6]� EU� 희귀암 환자의 생존율

젊은 연령층의 환자에서는 희귀암이 대부분 embryonal�또는 혈액암 타입으로 치료반

응이 좋다고 알려진 암종이지만,�고령에서의 희귀암은 대부분 유효한 치료가 없는 예후

가� 나쁜 암종이 많이 포함되므로 생존율이 낮았다.�
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2. 미국의 SEER� 데이터 기반 희귀암 연구

미국에서도 역시 희귀암에 대한 연구는 학문적으로,�재정적인 지원면에서도 덜 관심이

갔던 분야였다.�2010년에 Greenlee�등이 1995년부터 2004년까지의미국의 암등록 데이

터셋으로 희귀암 발생에 대한 연구를 발표하였다.6�이 연구에서는 10만명당 15명을 발생

기준으로 하여 희귀암을 정의하였다.�해부학적 위치에 따른 진단명을 기준으로 하였을

때,�11개의 common�cancer� (전립선암,�유방암,�폐암,�대장암,�자궁암,�방광암,�직장암,�

난소암,�신장암,�흑색종,�비호지킨림프종)가�분류되었으며,�71종류의 rare�cancer가�분류

되었다.� 전체 암중에서 약 25%가� 희귀암이 차지하는 비율이었다.�

같은 해부학적 위치 내에서도 조직학적으로 다른 아형을 보이는 암종에 대한 발생률의

세부분석도 시행하였다.�저자들은 표준적인 암 통계 및 연구가 주로 common�cancer에 집중

되어 있고 희귀암에 대한 관심이 없는 점을 지적하여,�미국내 발생을 조사하였음을 강조하였

다.�희귀암은 전체 암환자의 1/4을 차지하고 있으며,�보다 젊은층,�nonwhite,�hispanic�인종에

서 많은 비율을 차지하므로 그 원인에 있어서 좀더 유전적인 요인과 관련이 있을 수 있다.�

유럽의 Rare�cancer�network의 영향을 받아 2017년에 DeSantis등이 SEER�data를 이용

하여 2009년부터 2013년까지의 환자들을 대상으로 희귀암에 대한 연구를 보고하였다.7�

이 연구에서는 EUROCARENet에서 제시한 분류리스트를 기준으로 10만명당 6명미만을

희귀암으로 정의하였다.� Common� cancer는 총 19개로 분류되었으며,� 181개의 아형이

희귀암으로 분류되어 전체 암환자수의 약 20%를 차지하였다.�희귀암중 119개의 아형이

“very� rare”� cancer� (10만명당 0.5명 이하의 발생)로 전체암의 약 3%에 해당하였다.�

[그림 2-7]� 미국 희귀암 환자의 성별,� 연령별 5년 생존율 비교

�

희귀암이 일반암에 비해 더 진행된 병기에서 진단되었으며,� 진단시점이 늦어짐으로
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인해 생존율의 차이도 보였다.� 5년 생존율은 희귀암이 57%였고,� 일반암은 75%였다.�

생존율은 남녀에서 모두 희귀암이 낮았으며,�미국데이터에서도 역시 연령이 증가할수록

희귀암의 생존이 저조하여 차이가 크게 나타났다.� 생존율 분석을 자세히 보면 희귀암

분류 내에서도 큰 변이를 보였다.�

생존율의 차이를 보이는 이유는 효과적인 치료법과 표준치료 가이드라인이 없고,�늦게

진단되는 경우가 많기 때문으로 생각해볼 수 있었다.�미국저자들 역시 희귀암에 대해서

는 구가적인 차원의 network와 지원이 필요하다고 보고하였으며,�특화된 센터와 협력연

구가 활성화 되어야 할 것으로 보았다.�

종합적으로,�희귀암은 미국에서도 cancer�burden의 상당부분을 차지하는 것이며,�앞으

로 molecular�marker에 대한 사용이 증가되기 때문에 희귀암의 영역은 점차 증가할 것이다.�

3. 일본의 희귀암 연구

일본에서는 Tamaki등이 2014년에 RARECARE�진단기중을 사용하여 일본에서의 희귀

암 발생에 대해 발표 하였다.8� 1998년부터 2007년까지 일본내의 2개 암 등록 자료를

조사하였으며,�RARECARE� list를 이용하여 총 845개읠 항목을 조사하여 rare�cancer를

분류하였고 유럽의 데이터와 비교하였다.�

일본 희귀암 환자의 발생은 전체 암환자의 15%에 해당하였다.�희귀암 중에서도 81%의

환자는 10만명당 0.5명 이하의 발생을 보이는 “very� rare”� cancer�였고,�전체 암 발생의

2.6%를 차지하였다.�

<표 2-1>� 일본과 유럽의 common� vs� rare� cancer� 비교
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일본에서는 총 16개의 항목이 일반암으로 분류되었고 (유럽과 미국은은 19개가 일반

암),� 희귀암은 총 193항목으로 분류되었다 (유럽은 186,� 미국은 181).�

연령별 발생율은 유럽과 유사하였다.�유럽에서는 희귀암이지만 일본에서는 일반암으

로 분류된 암종은 식도의 편평상피세포암,�간암 및 담도암,�담낭의 선암,�그리고 갑상선암

이었다.�반대로 유럽에서는 일반암이나 일본에서는 희귀암은 암종은 유방암중 ILC,�자궁

암중 adenocarcinoma,� 악성흑색종,� 피부암등 이었다.�

4. 한국의 희귀암 연구

본 연구가 진행되고 있을 때,� 국립암센터 중앙 암 등록본부에서 RARECARE� list를

기준으로 하는 우리나라 희귀암의 발생에 대한 역학 데이터를 초록 발표 하였다9.�

RARECARE� list를 기준으로 총 283� 항목 중에서 256항목이 희귀암으로 분류되었다.�

해당 분류로 보았을 때,�전체적인 트랜드는 일본 데이터와 유사하였다.�한국의 암 등록자

료로는,�년간 전체 암 진단의 27%에 달하는 환자가 희귀암으로 진단을 받았다.�연령에

따른 발생 양상은 유럽이나 일본과 같았으나,�약 30세부터는 희귀암보다 일반암 진단이

많았다 (유럽과 일본은 35-39세부터 일반암 진단이 증가함)

5년 생존율에 있어서는 일반암이 63.1%이고 희귀암이 54.9%로 희귀암의 생존율이

저조하였다.�연령에 따른 상대생존율에서는 다른 나라에 비에 젊은 연령대에서도 희귀암

의 생존이 나빴으며,�오히려 상대적으로 고령에서 희귀암의 생존이 일반암에 비해 나쁘

지 않는 것으로 보고하였다.�

[그림 2-8]� 연령에 따른 희귀암 및 일반암의 발생추이 (NCC자료)
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[그림 2-9]� 연령에 따른 희귀암 및 일반암의 상대 생존율 (NCC자료)

5. 기타국가의 희귀암 연구

1) 네덜란드

2004년부터 2008년까지 네덜란드 암등록 환자를 대상으로 RARECARE�entity에 따른

희귀암 분류를 하였다10.� 희귀암 환자의 발생은 전체암환자의 17%에 해당하였다.�

� 총 260개의 항목 중에서 86%에 해당하는 223개 항목이 rare�cancer에 해당하였다.�

“very� rare� cancer”환자는 전체 희귀암중 6.2%에 해당하였다.�

<표 2-2>� 2004년-2008년의 네덜란드의 암환자와 희귀암의 수

2) 슬로베니아

� RARECARE�정의에 따라 2004년부터 2013년까지,�총 198항목의 희귀암을 분류하였

다11.�희귀암은 전체 암의 23%를 차지하였으며,�위장관암,�두경부암,�여성 생식기관암,�

혈액암 순으로 빈도를 보였다.� 다른 희귀질환과 마찬가지로 희귀암의 발생율이 낮기
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때문에 효과적인 치료를 위한 임상연구가 어려운 것이 특징이다.�이러한 장애물을 극복

하기 위해서 희귀암의 질병부담을 잘 모니터링하고,� 진단과 치료의 전문성 있는 센터

육성을 위해 노력해야 한다.�

[그림 2-10]� 슬로베니아의 희귀암 15� 분류,� 2004-2013

3) 이탈리아

Italian�Cancer�Registry의 네트워크 (AIRTUM)에서 200년부터 2010까지의매년 데이

터로 분석하였다12.�전체 암진단의 25%가�희귀암에 해당되었다.�젊은 연령에서 희귀암의

비율이 높았고,�40세 이후부터는 일반암의 비율이 크게 증가하였다.�2000suss에서 2008

년 진단된 희귀암 환자의 5년 상대 생존율은 55%로 일반암이 68%인 것에 비하여 저조한

생존율을 보였다.� 생존율은 나이가 증가할수록 더욱 감소하는 경향을 보였다.

4) 영국

영국에서는 2015년에 National� Cancer� Intelligence� Network에서 “Rare� and� less�

common�cancer”라는 주제로 보고서를 발간하였다13.�2010년부터 2013년까지의 데이터

로,�약 280개 암종에 대한 발생과 사망에 대한 보고서로서 이러한 기초 통계를 제공함으

로써 희귀암과 저 빈도암(less�common�cancer)에 대한 인식,�예방,�진단,�치료 및 결과에

있어서 의사결정 및 전략수립을 위해 정책입안자들이 활용할 수 있는 자료를 만들기

위해 만들어졌다.�
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[그림 2-11]� 영국의 부위에 따른 암종의 정의

� 암분류에 사용한 암종의 기준은 ICD-10�코드를 사용하였으나,�임상적으로 의미 있는

부분에는 Morphology� code인 ICD-O-3� 코드를 함께 사용하여 발생율을 조사하였다.�

다빈도 암은 유방암,�직결장암,�위암,�전립선암으로 정의하였고 (Big� four�cancers),�희귀

암은 10만명당 6명미만의 발생으로 정의하였다.�저 빈도암은 다 빈도암은 아니면서 10만

명당 6명 이상의 발생을 보이는 암종을 포함하였다.�

이들이 정의한 Rare�and� less�common�cancer는 2013년 기준 전체 암 진단의 47%를

차지하였고,� 전체 암으로 인한 사망의 54%를 차지하였다.
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제1절 연구 대상자 및 설계

국민건강보험공단 청구자료를 이용하여 2009년부터 2016년까지 전국 모든 병원에서

암으로 진료 받은 이력과 산정특례 제도 가입여부를 이용하여 한국인의 암 등록현황을

살펴보았다.�암의 정의 C00부터 C97까지 한국표준질병사인분류(Korean�Classification�

of�Diseases,�KCD)�기준으로 분류되어 있는 기준과 산정특례코드 V193,�V194를 이용하

여 최종 암 등록 시기를 결정하였다.�해당 연구기간 안에 신규로 암이 발생한 경우만을

선별하기 위해 2002년부터 2008년까지 암으로 등록된 기록이 있는 사람들은 모두 제외

하였다.

[그림 3-1]� 연구 대상자 흐름도 및 분석 대상자 정의

암 종류는 KCD-6�기준으로 하였으며,�한국 표준 질병 사인분류 기준을 참고하여 다시

그룹화 하였다.�

제3장
연구 자료 및 분석 방법
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KCD-6� 분류 진단명

입술,� 구강 및 인두의 악성 신생물 (C00-C14)
C00-C06 구강의 악성 신생물
C07-C08 주침샘의 악성 신생물

C09-C10 편도 및 입 인두의 악성 신생물

C11 비인두의 악성 신생물

C12-C13 하인두의 악성 신생물
C14 입술,� 구강 및 인두내의 기타 및 부위불명의 악성 신생물

소화기관의 악성 신생물 (C15-C26)

C15 식도의 악성신 생물

C16 위의 악성 신생물
C17 소장의 악성 신생물

C18-C20 직결장의 악성 신생물

C21 항문 및 항문관의 악성 신생물

C22 간 및 간내담관의 악성 신생물

C23 담낭의 악성 신생물

C24 담도의 기타 및 상세불명 부분의 악성 신생물
C25 췌장의 악성 신생물

C26 기타 및 부위불명 소화기관의 악성 신생물

호흡기 및 흉곽내 기관의 악성신생물 (C30-C39)

C30 비강 및 중이의 악성 신생물
C31 부비동의 악성 신생물

C32 후두의 악성 신생물

C33-C34 기관,� 기관지 및 폐의 악성 신생물

C37 흉선의 악성 신생물
C38 심장,� 종격 및 흉막의 악성 신생물

C39 기타 및 부위불명의 호흡기 및 흉곽내 기관의 악성 신생물

뼈 및 관절연골의 악성 신생물 (C40-C41)

C40 사지의 골 및 관절연골의 악성 신생물
C41 기타 및 상세불명 부위의 골 및 관절연골의 악성 신생물

흑색종 및 기타 피부의 악성 신생물 (C43-C44)

C43 피부의 악성 흑색종

C44 기타피부의 악성 신생물
중피성 및 연조직의 악성 신생물 (C45-C49)

C45 중피종

C46 카포시육종

C47-C49 결합 및 연조직암
유방의 악성 신생물 (C50)

C50� 유방의 악성 신생물

여성 생식기관의 악성 신생물 (C51-C58)

C51 외음의 악성 신생물
C52 질의 악성신생물

C53 자궁경부의 악성 신생물

C54 자궁체부의 악성 신생물

C55 자궁의 상세불명 부분의 악성 신생물
C56 난소의 악성 신생물

C57 기타 및 상세불명의 여성 생식기관의 악성 신생물

C58 태반의 악성 신생물

<표 3-1>� 한국표준질병사인분류 기준 암 그룹
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제2절 정의 및 분석방법

본 연구는 인구학적 특징(성,�연령,�의료기관,�소득수준,�거주지)�및 해부학적 위치에

따른 계통별 분류를 이용하여 한국 암 발생의 현황과 생존율에 대해 분석하였다.�공단자

료의 경우 형태학적 코드가 존재하지 않아 기존 보고된 국립암센터 암 발생률의 결과9와

비교하기는 힘들지만 2009년부터 발생되는 암들의 패턴이나 일관성 등을 통해 청구자료

를 통한 발생률을 보여주었다.�

암을 통해 발생되는 경제적 부담은 일반 암과 희귀 암을 구분하여 1인당 평균진료비를

사망 직전까지 소비된 의료비용,�진단을 기점으로 1년 전 후 평균 의료비용 그리고 2년

전 후 평균 의료비용을 비교하여 얼마나 많은 비용이 소요되었는지를 분석하였다.�여기

서 일반 암과 희귀 암의 기준은 crude� rate� (CR)로 10만 명당 6명 이하로 발생하면

KCD-6� 분류 진단명

남성 생식기관의 악성 신생물 (C60-C63)

C60 음경의 악성 신생물

C61� 전립선의 악성 신생물
C62 고환의 악성 신생물

C63 기타 및 상세불명의 남성 생식기관의 악성 신생물

요로의 악성 신생물 (C64-C68)

C64 신우를 제외한 신장의 악성 신생물
C65 신우의 악성 신생물

C66 요관의 악성 신생물

C67 방광의 악성 신생물

C68 기타 및 상세불명의 비뇨기관의 악성 신생물
눈,� 뇌 및 중추신경계통의 악성 신생물 (C69-C72)�

C69 눈 및 눈 부속기의 악성 신생물

C70-C72 뇌 및 중추신경계의 악성 신생물

갑상선 및 기타 내분비선의 악성 신생물 (C73-C75)
C73 갑상선의 악성 신생물

C74 부신의 악성 신생물

C75 기타 내분비선 및 관련구조물의 악성 신생물

상세불명 부위의 악성 신생물 (C80)

C80� 원발부위 미상으로 언급된 악성 신생물

림프,� 조혈 및 관련조직의 악성 신생물 (C81-C96)
C81 호지킨림프종

C82-C86,� C96 비호지킨 림프종

C88 악성 면역증식성 질환

C90 다발골수종
C91 림프성 백혈병

C92-C94 골수성 백혈병
C95 상세불명의 백혈병
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희귀 암으로 그렇지 않으면 일반 암으로 하여 분류 하였다.�그 결과 12개 암 종이 일반

암으로 분류되었다.� (부록참조)

KCD-6� code 설명

일반암

C16 위의 악성 신생물

C18-C20 직결장의 악성 신생물

C22 간 및 간내담관의 악성 신생물

C25 췌장의 악성 신생물

C33-C34 기관,� 기관지 및 폐의 악성신생물

C50 유방의 악성 신생물

C53 자궁경부의 악성 신생물

C61 전립선의 악성 신생물

C64 신우를 제외한 신장의 악성 신생물

C67 방광의 악성 신생물

C73 갑상선의 악성 신생물

C82-C86+C96 비호지킨 림프종

<표 3-2>� 암 분류 기준에 의해 구분된 일반 암
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청구자료를 통한 암 발생을 먼저 조사하였다.�1년간 신규암으로 진단된 환자의 숫자를

암 발생으로 보았으며,�2009년부터 2016년까지의 암발생을 조사하였다.�국립암센터 중

앙암 등록본부의 숫자와 비교했을 때 2015년 기준으로 약 0-10%정도의 차이가 있었고,�

이는 이전 연구 결과와 비슷한 수치였다14.�KCD-6�코드를 기준으로 하여 총 62개 코드를

검색하였다.�암등록 자료를 참고하여,�현재 국제적으로 통용되는 기준인 10만명당 6명

이상의 발생을 보이는 암종을 common�cancer로 분류하였고,�총 12개 암종이 여기에

해당되었다.�(위암,�대장암,�간암,�췌장암,�폐암,�유방암,�자궁경부암,�전립선암,�신장암,�

방광암,�갑상선암,�비호지킨 림프종)�나머지 50개 KCD�code로 분류된 암종을 희귀암으

로 분류하였다.�

년도별 각�암종의 발생빈도는 다음 <표4-1>�같다.�2009-2016년 암발생의 성별,�연령

별,�지역별,�소득수준별 발생자 수는 부록에 수록하였다.�12개의 common�cancer에서는

유방암,�자궁경부암과 갑상선암을 제외하고 남/녀 성비가 1.1~4.1로 남자에게서 대체로

발생이 많았다.�희귀암 각�상병에 대하여 성비는 0.69~14.01까지 다양하게 나타났는데,�

특히 하인두암,�후두암,�식도암은 남자가 여자보다 각각�14배,�13.8배,�9.6배 많이 발생하

였다.� �반대로,�항문암,�담낭암,�피부암,�복막암 및 중추신경계암은 여자에게서 남자보다

발병이 많았다.�이러한 양상은 미국의 데이터와 일치하였다6.� (부록 표1�참조)�각�희귀암

종에 대해서는 남녀의 발생에 차이를 보였지만,�남녀 각각의 성별에서 희귀암이 발생하

는 비율은 전체적으로 비슷하였다.
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제1절 희귀암의 현황

희귀암은 전체 암발생의 약 15.8%를 차지하였다.�희귀암 발생은 매년 증가하는 추세이

며,� 전체 암발생에 비해 희귀암의 비율도 2012년부터 매년 증가하는 양상을 보였다.

[그림 4-1]� 희귀암 발생과 비율

모든 희귀암종에서 계통별로 빈도수를 조사하였다.�소화기계가 21.7%로 가장 많았고,�

여성 생식기관이 14.6%,� 혈액암이 14.4%� 빈도 순으로 나타났다.�

[그림 4-2]� 희귀암 발생의 계통별 순위
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1. 인구사회학적 요인

희귀암 발생에 있어서 각�암종별로는 성별에 따라 발생의 큰 차이를 보였지만,�남성

및 여성 내에서 일반암과 희귀암의 전체적인 발생 차이는 없었다.�연령별 발생에서는

20세 이하에서 희귀암의 발생비율이 월등히 높았다 (일반암 28.9%�vs�희귀암 71.1%).�

20-29세의 젊은 연령층에서도 희귀암의 비율은 약 30%로 다른 연령에 비해 높았다.�

40대에 희귀암 발병비율이 가장 낮았으며,�50대부터 연령이 증가할수록 희귀암의 발병이

증가함을 알 수 있었다.�도시지역에 비해 시골에서,�그리고 소득수준에서는 의료 급여환

자에서 희귀암의 빈도가 약간 증가되는 경향을 보였다.�

[그림 4-3]� 인구사회학적 요인에 따른 일반암과 희귀암의 분포



제4장 분석결과  37

2. 계통별 분류

전체 암발생을 계통별로 보았을 때,�일반암과 희귀암의 비율을 그림으로 나타내었다.�

두경부암,� 골 및 관절의 암,� 흑색종 및 기타 피부암,� 중피성 및 연조직 암,� 눈,� 뇌 및

중추신경계 암,�원발미상암등은 모두 희귀암으로 분류되었다.�소화기관,�호흡기 및 요로

계 암에서는 희귀암이 약 10%미만의 빈도를 차지하였다.�여성생식기 암과 혈액암 계통

에서는 일반암과 희귀암의 비율이 비슷하게 나타났다.�유방암과 갑상선 및 기타내분비

암에서는 희귀암의 빈도가 1%미만이었다.�

[그림 4-4]� 해부학적 원발병소에 따른 일반암과 희귀암의 분포

제2절 희귀암과 일반암의 생존율 비교

1. 생존율

암환자의 전체 생존율 (overall� survival)을 나타낸 그래프이다.�일반암에비해서 희귀

암의 생존율이 전체적으로 저조하였다.�1년 생존율은 일반암에서 84%,�희귀암은 79%였
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으며,�5년 생존율에서도 일반암은 69%,�희귀암이 57%로 저조하였다.�시간이 지날수록

생존율이 떨어지는 이유는 효과적인 치료법의 부재로 설명할 수 있다4.

[그림 4-5]� 일반암과 희귀암의 생존율 (Kaplan-Meier� Curve)

2. 성별에 따른 생존율

성별에 따른 암생존율은 남자에서 생존율이 전체적으로 저조하였다.�일반암과 희귀암

을 비교하였을 때,�남자에서보다 여자에서 생존율의 차이를 보였다 (80.15%�vs�65.85%)

[그림 4-6]성별에 따른 생존율 (Overall� survival)
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1년 생존율에서는 일반암과 희귀암의 생존율에 있어서 남자는 각각�77.81%과 75.5%�

(∆�2.31),�여자는 89.23%와 81.44%�(∆�7.79)를 보였으나 5년 생존율에서는 남자에서

62.96%와 58.04%�(∆4.92),�여자에서 80.15%와 67.7%�(∆12.55)를 보여 5년 생존율에

서 여자 환자의 일반암과 희귀암의 생존율 차가 더 크게 나타났다.�

[그림 4-7]성별에 따른 1년 &� 5년 생존율

3. 연령에 따른 생존율

연령에 따른 5년 생존율을 비교하였다.�연령이 증가함에 따라 생존율은 감소하는데,�

일반암과 희귀암의 생존율 차이는 줄어들었다.�30대 이하 연령층에서 희귀암의 5년 생존

율은 80%이상 이었으나,�70세이상에서는 약 43%로 감소하였다.�그럼에도 불구하고 모

든 연령층에서 희귀암의 생존율이 저조하였고,� 30대 이하 젊은 연령층에서 일반암과

희귀암의 5년 생존율의 차이가 약 10%�정도 차이를 보였다.�이는 미국이나 유럽데이터와

차이를 보인다.�
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[그림 4-8]� 연령에 따른 일반암과 희귀암의 5년 생존율 분포

4. 치료기관별 생존율

환자들이 치료한 의료기관별 5년 생존율을 비교하였다.�상급종합병원 및 종합병원에

서보다 의원에서의 치료가 일반암과 희귀암의 생존율 차이가 약 15%로 크게 차이가

났다.

[그림 4-9]� 치료한 의료기관별 5년 생존율
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5. 계통별 생존율

일반암과 희귀암을 계통별로 나누어 생존을 분석하였다.�먼저 대부분의 암종이 희귀암

에 속하는 두경부 (입술,�구강 및 인두의 암),�눈,�뇌 및 중추신경계,�중피성 및 연부조직,�

흑색종 및 기타 피부,�골 및 관절,�원발부위 미상의 악성신생물의 1년 및 5년 생존율은

다음과 같았다.

[그림 4-10]� 희귀암종의 1년 &� 5년 생존율

일반암과 희귀암이 혼재하는 계통의 5년 생존율을 비교하였다.� 희귀암의 생존율은

암종에 따라 일관성이 있어 보이지 않았다.� 소화기나 요로계암에서는 일반암에 비해

희귀암의 생존이 현저히 낮았지만,�호흡기 및 흉곽계통의 암에 있어서는 오히려 일반암

의 생존이 현격히 낮음을 알 수 있었다.�희귀암의 종류가 다양한 만큼 그에 따른 생존율이

다양하게 나타남을 알 수 있었다.�이러한 원인분석은 세부적인 암종별 생존율을 보아야

할 것으로 사료된다.�5년 생존율을 기준으로 소화기 희귀암이 가장 나쁜 생존율을 보였으

며,� 원발부위 미상암,� 중추신경계암,� 혈액암등이 생존율이 저조하였다.�
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�

[그림 4-11]� 계통별 일반암과 희귀암의 5년 생존율

6. 생존율에 영향을 미치는 인자분석

암환자의 생존에 영향을 미치는 요인을 분석하였다.

여자에 비해 남자에서 사망의 위험이 높았으며,�연령대가 높아질수록 사망의 위험이

증가하는 경향을 보였다.�소득 수준이 증가할수록 사망의 위험이 낮아졌으며,�일반암에

비해 희귀암이 사망의 위험이 높았다.�HR=1.4� (95%�CI,�1.403-1.424).�거주지에 따른

사망의 위험은 서울에 비해 지방의 환자들에서 약간 높았다.�치료기관별로 보면,�상급

종합병원에 비해 기타 병원이나 의원급의 환자들에서 사망의 위험이 약간 증가하였다.�
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Parameter 　 HR(95%CI) p-value

성별

　

남자 1 　

여자 0.610(0.606-0.614) <.0001

연령

　

　

　

　

　

　

under� 20 1.432(1.346-1.523) <.0001

20~29 1 　

30~39 1.112(1.062-1.164) <.0001

40~49 1.735(1.664-1.811) <.0001

50~59 2.666(2.557-2.778) <.0001

60~69 3.918(3.759-4.083) <.0001

70� over 8.936(8.577-9.311) <.0001

소득

　

　

　

　

　

의료급여 1.208(1.192-1.223) <.0001

20% 1 　

40% 0.995(0.984-1.007) 0.4256

60% 0.935(0.924-0.945) <.0001

80% 0.839(0.830-0.848) <.0001

100% 0.747(0.740-0.755) <.0001

암종 구분

　

일반 1 　

희귀 1.413(1.403-1.424) <.0001

거주지

　

　

　

서울 1 　

광역시 1.134(1.124-1.144) <.0001

일반도시 1.135(1.125-1.144) <.0001

시골 1.232(1.219-1.245) <.0001

요양기관

　

　

상급종합병원 1 　

종합병원 1.179(1.172-1.187) <.0001

의원 등 1.097(1.083-1.111) <.0001

<표 4-2> 생존에 영향을 미치는 인자 분석

제3절 희귀암의 의료비용

1. 암발생 이후 전체 의료 비용

암진단 이후 사망 전까지 발생한 1인당 평균 의료비용을 구하였다.�전체 평균 의료비용

은 입원 및 외래 모두 일반암에서 보다 희귀암에서 지출이 더 많았다.�
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[그림 4-12]� 진단부터 사망전까지 발생한 1인당 평균 의료비용 (단위 100만원)

성별로 보았을 때 일반암에서는 남자가 여자보다 지출이 더 많았고,� 희귀암에서는

남자와 여자의 의료비용 차이가 거의 없었다.� 연령별로도 지출을 비교하였는데,� 70세

이상에서 의료비용 지출이 가장 많았고,� 20세 이하에서도 지출이 다음으로 많았다.

[그림 4-13]� 일반암과 희귀암의 성별 의료비용 비교 (단위 100만원)
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[그림 4-14]� 일반암과 희귀암의 연령별 의료비용 비교 (단위 100만원)

계통별로 일반암과 희귀암의 의료비용을 조사하였다.

혈액암이 1인당 의료비용이 가장 높았고,�기타 내분비암,�원발 미상암,�뇌 및 중추신경

계암이 다음으로 평균이상의 의료비용이 지급되었다.�소화기관 희귀암을 제외하고,�5년

생존율이 저조했던 희귀암종에서 많은 비용이 소요되는 경향을 보였다.�

[그림 4-15]� 계통별 의료비용 비교 (단위 100만원)
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암 환자들의 진단 전·후 1년 또는 2년간의 의료비 지출을 비교하여 나타내었다.�전체

치료비용은 희귀암 환자에서 많았고,�진단 1년후가 지출에서 가장 많은 비율 (50%이상)

을 차지하였다.

[그림 4-16]� 암환자의 진단 전후 의료비용 비교 (단위 100만원)

�
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제1절 결론

우리 연구는 2009년부터 2016년까지의 암발생을 조사하여,�10만명당 6명 미만의 발생

을 보이는 희귀암 50개 코드와 그 외의 12개의 일반암 코드로 분류하였다.�위암,�대장암,�

간암,�췌장암,�폐암,�유방암,�자궁경부암,�전립선암,�신장암,�방광암,�갑상선암,�비호지킨

림프종등 12개 암종을 일반암으로 구분하였다.�희귀암으로 분류된 암종은 전체 암발생의

15.8%를 차지했다.� 희귀암 발생은 매년 증가하는 추세를 보였다.� 희귀암종 중 가장

흔한 계통은 소화기계통 이었으며,� 다음으로 여성생식기관,� 혈액암,� 피부암,� 두경부암

및 중추신경계 암 순서였다.�

일반암은 유방암과 갑상선암,�자궁경부암을 제외하고 남자에서 발생이 많았으며,�희귀

암에서는 남녀의 발생차이가 비슷하거나 약 15배까지 차이가나는 암종까지 다양한 분포

를 보였다.�대부분의 희귀암은 남자에서 발생 빈도가 높았으나,�항문암,�담낭암,�피부암,�

복막암 및 중추 신경계암은 여자에게서 발병이 더 많았다.�전체 희귀암 발생에 있어서

연령별로 보았을 때,�20대 이하에서 발생비율이 가장 높았으며 (약 71%),�30세 이하에서

도 약 30%로 높게 나타났다.� 30대 이하의 젊은층에서 희귀암의 비율이 높은 까닭은

이러한 연령대에 발생하는 종양의 발생이 유전학적 요인에 의한 것이 높기 때문이라고

생각해 볼 수 있다15.�

해부학적 원발병소에 따라 계통별로 분류했을 때,�두경부암,�골 및 관절의 암,�흑색종

및 기타 피부암,�중피성 및 연조직 암,� 눈,�뇌 및 중추신경계 암,� 원발 미상암등은 모두

희귀암으로 분류되었다.� 소화기관,� 호흡기 및 요로계 암에서는 희귀암이 약 10%미만의

빈도를 차지하였다.�여성생식기 암과 혈액암 계통에서는 일반암과 희귀암의 비율이 비슷하

게 나타났다.�유방암과 갑상선 및 기타내분비 암에서는 희귀암의 빈도가 1%�미만이었다.�

암환자의 전체 생존율 (overall� survival)은 일반암에서 70.88%,�희귀암에서 61.09%로

희귀암의 생존율이 전체적으로 저조하였다.�1년 생존율은 일반암에서 83.68%,�희귀암은

78.52%였으며,�5년 생존율에서도 일반암은 72.32%,�희귀암이 62.9%로 차이가 있었다.�

남성이 여성보다 희귀암 생존율이 더 저조 하였다.�연령이 증가할수록 희귀암의 생존율이
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낮았으며,�의원급에서 진단된 희귀암 환자가 상급 종합병원에 비해 생존율이 저조하였다.�

희귀암종을 계통별 5년 생존율을 보았을 때,�중추 신경계암과 원발미상암은 평균 희귀

암의 생존율보다 더 좋지 않았다.� 또한 같은 계통 내에서 일반암과 희귀암의 생존을

비교 했을때 양상이 다양하게 나타났다 소화기관의 희귀암은 평균 이하의 매우 저조한

성적을 보인 반면,� 호흡기계의 희귀암은 일반암보다 좋은 생존율을 보였다.

암환자의 생존에 영향을 미치는 요인을 분석하였다.� 여자에 비해 남자에서 사망의

위험이 높았으며,� 연령대가 높아질수록 사망의 위험이 증가하는 경향을 보였다.� 소득

수준이 증가할수록 사망의 위험이 낮아졌으며,�일반암에 비해 희귀암이 사망의 위험이

높았다.� 거주지에 따른 사망의 위험은 서울에 비해 지방의 환자들에서 약간 높았다.�

치료기관별로 보면,�상급 종합병원에 비해 기타 병원이나 의원급의 환자들에서 사망의

위험이 약간 증가하였다.�

암진단 이후 사망 전까지 발생한 1인당 평균 의료비용 면에서는,�입원 및 외래 모두

일반암에서 보다 희귀암에서 지출이 더 많았다.

제2절 정책제언 및 연구의 한계점

본 연구는 국민건강보험 청구데이터를 이용하여,� 한국의 희귀암에 대한 발생 빈도,�

생존율 및 의료비용 등에 대해 조사한 연구로,�희귀암에 대한 역학 및 질병부담 (disease�

burden)에 대한 실제 임상현장의 기초자료로서 의의가 있다.� �

현재까지의 암 등록이나 암통계는 주요암 위주의 정보를 제공하였다.�하지만 최신의

트렌드는,�각�암종을 해부학적 위치로만 구분하지 않고,�조직학적∙병리학적 구분을 세분

화하여 희귀암에 대한 분류를 재정립하고,�이에 따른 역학정보를 이용하여 환자 치료에

이용하는,�소위 “맞춤치료”의 시대에 있다.�이러한 흐름에 편승하여 미국이나 유럽에서는

희귀질병 또는 희귀암에 대한 관심이 높아지고,� 이에 대한 지원과 연구가 늘고 있다.�

희귀암에 대한 예방,� 진단,� 치료를 하기 위해 환자나 의사,� 그리고 정책결정자들이

현재까지는 제한된 정보만을 가지고 최상의 치료를 하지 못한 것이 사실이다.�희귀암의

발생 및 질병부담을 확인하여,�이것을 기초자료로 하여,�앞으로의 희귀암 연구는 세부

특정 암종별로 구체적인 치료를 염두에 두고 진행되어야 할 것이다.�그리고 매우 드문

암종의 경우는 국가적으로 등록시스템을 갖추는 것이 필요하다.�현재의 희귀암 전문가들

은 공통적으로 환자의 병리학적 진단부터 다학제적 진료가 가능한 reference�center에서

치료를 받는 것 (centralization)�이 환자 예후에 도움이 된다고 공통적으로 주장한다2,16.�
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하지만 이러한 센터가 만들어지고 여기에 환자들이 찾아가기까지 어려움이 많으므로,�

그 대안으로 환자들의 Registry를 구축하여 협업하는 것이 중요할 것이다.�

임상 의사의 입장에서,�현실적으로 치료의 옵션이 많지 않고 환자수가 적은 희귀암의

특성을 고려하여 임상연구의 방법의 변화시도나 규제의 완화 또한 제도적으로 필요하다

고 사료된다.�또한 유럽의 예시처럼 국가적인 임상연구 지원이나 환자 모집이 필요하며,�

국제적인 협력 또한 필요한 영역일 것이다.

� 해부학적 질병코드로 우선 분류된 희귀암종은 여러 가지 병리학적 세분류가 가능하

며,�또한 한가지 조직학적 성향을 보이는 암종이 여러 해부학적 위치에 존재할 수 있다

(가령 신경내분비암종은 간,�기관지,�폐 등 여러 기관에 원발성으로 생길 수 있음).�본

연구에서는 다른 연구에 비해 병리적인 M코드를 사용한 세분화 작업을 할 수가 없었으므

로,�희귀암의 비율이 20%이하로 비교적 적게 나왔다.�세부코드가 없었으므로,�가령 유방

암에서 아주 극소수에 해당하는 남성유방암,� 우리나라에서 흔한 IDC� type이 아닌

lobular� type등의 유방암은 세부 분류로 나누게 되면,�모두 희귀암에 속하게 될 부분이

common� cancer로 들어갔기 때문으로 생각된다.�

또한 본 연구에서 살펴본 바와 같이 희귀암은 일반암에 비해 생존율이 저조한데 비해,�

의료비용 지출은 많은 경향을 보였다.� 일반암에 비해 희귀암에서 생존율이 떨어지는

이유는,�타 연구에서는,�진단되는 시기가 희귀암일 경우 진행된 병기에서 발견되는 경우

가�많기 때문이며,�일반암에 비해 효과적인 치료법이나 가이드라인이 없는 점으로 분석

하고 있다7.�하지만 이것은 희귀암 전반적으로 일치되는 현상은 아니고,�희귀암 내에서도

상당한 편차를 보인다.�그 이유를 알아내기 위해 세부분석을 통해 알아내는 것이 앞으로

숙제가 될 것이나,�우리 연구에서는 진단 시 병기가 없었으므로 이유를 정확히 알아낼

수 없는 점이 한계이다.�

본 연구의 결과에서 보여지듯이,� 희귀암은 매우 heterogeous� 한 구분으로,� 현재의

발생률에 따른 분류보다는 앞으로는 molecular� study� 발전의 도움을 받아 molecular�

subtype에 따른 분류를 사용하게 되면,� 희귀암의 영역은 더욱 넓어질 것이고,� 이것은

individualized� therapy의 좋은 대상이 될 수 있다고 생각된다.�
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부록

Rare� Cancers
성별 발생 (2009-2016)

합계
male female Ratio

구강의 악성신생물 5386 3099 1.74 8485

주침샘의 악성신생물 1953 1475 1.32 3428

편도 및 입인두의 악성신생물 3059 548 5.58 3607

비인두의 악성신생물 2340 819 2.86 3159

하인두의 악성신생물 2522 183 13.78 2705

입술,� 구강 및 인두내의 기타 및 부위불명의 악성

신생물
101 46 2.20 147

식도의 악성신생물 14343 1490 9.63 15833

소장의 악성신생물 2778 1892 1.47 4670

항문및항문관의 악성신생물 498 717 0.69 1215

담낭의 악성신생물 6100 8581 0.71 14681

담도의기타및상세불명부분의 악성신생물 7731 6557 1.18 14288

기타및부위불명소화기관의 악성신생물 350 373 0.94 723

비강및중이의 악성신생물 802 514 1.56 1316

부비동의 악성신생물 568 310 1.83 878

후두의 악성신생물 6739 481 14.01 7220

흉선의 악성신생물 1476 1252 1.18 2728

심장,종격및흉막의 악성신생물 685 405 1.69 1090

기타및부위불명의호흡기및흉곽내기관의 악성신생물 23 28 0.82 51

사지의골및관절연골의 악성신생물 1108 865 1.28 1973

기타및상세불명부위의골및관절연골의 악성신생물 1472 1346 1.09 2818

피부의 악성흑색종 2042 2518 0.81 4560

기타피부의 악성신생물 11639 16486 0.71 28125

중피종 376 212 1.77 588

카포시육종 313 137 2.28 450

<부록 표1-1>� 성별에 따른 암종별 발생 및 성비 (희귀암)
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Rare� Cancers
성별 발생 (2009-2016)

합계
male female Ratio

결합 및 연조직암 3491 3230 1.08 6721

후복막 및 복막의 악성신생물 794 2070 0.38 2864

외음의 악성신생물 0 675 675

질의 악성신생물 0 481 481

자궁체부의 악성신생물 0 14219 14219

자궁의상세불명부분의 악성신생물 0 1019 1019

난소의 악성신생물 0 17435 17435

기타및상세불명의여성생식기관의 악성신생물 0 420 420

태반의 악성신생물 0 466 466

음경의 악성신생물 367 0 367

고환의 악성신생물 2039 0 2040

기타및상세불명의남성생식기관의 악성신생물 129 0 129

신우의 악성신생물 1979 855 2.31 2834

요관의 악성신생물 2042 1244 1.64 3286

기타및상세불명의비뇨기관의 악성신생물 49 103 0.48 152

눈및눈부속기의 악성신생물 505 519 0.97 1024

뇌 및 중추신경계의 악성신생물 9657 10029 0.96 19686

부신의 악성신생물 527 473 1.11 1000

기타내분비선및관련구조물의 악성신생물 332 362 0.92 694

원발부위미상으로언급된 악성신생물 1361 1235 1.10 2596

호지킨림프종 1370 785 1.75 2155

악성 면역증식성 질환 1239 1347 0.92 2586

다발골수종 4299 3840 1.12 8139

림프성 백혈병 2981 2365 1.26 5346

골수성 백혈병 8628 6328 1.36 14956

상세불명의 백혈병 542 453 1.20 995
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Common� Cancers
성별 발생 (2009-2016)

합계
male female Ratio

위의 악성신생물 144380 72473 1.99 216853

직결장의 악성신생물 115412 80781 1.43 196193

간및간내담관의 악성신생물 77131 27827 2.77 104958

췌장의 악성신생물 18332 16904 1.08 35236

기관,� 기관지 및 폐의 악성신생물 96119 42925 2.24 139044

유방의 악성신생물 520 138593 0.00 139113

자궁경부의 악성신생물 0 34382 34382

전립선의 악성신생물 57885 0 57885

신장의 악성신생물 18696 8704 2.15 27400

방광의 악성신생물 23782 5785 4.11 29567

갑상선의 악성신생물 46477 209351 0.22 255828

비호지킨 림프종 14304 11372 1.26 25676

<부록 표1-2>� 성별에 따른 암종별 발생 및 성비 (일반암)
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[부록 그림1]� 성별에 따른 암종별 발생 및 성비 (희귀암)
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[부록 그림2]� 성별에 따른 암종별 발생 및 성비 (일반암)
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