
서 론

만성골수성백혈병(chronic myeloid leukemia, CML)은 만성기

(chronic phase)와 가속기(accelerated phase), 모세포위기(blast

crisis)의 세 가지 단계, 혹은 가속기를 거치지 않고 바로 모세포

위기로 진행하는 두 가지 단계로 진행한다. 모세포위기는 줄기세

포(stem cell)에서 분화하는 어떠한 종류의 모세포로도 나타날

수 있다[1]. 60-70%가 골수성(myeloid lineage), 약 30%가 림

프구성(lymphoid lineage)[2], 그리고 매우 드물게 거대핵구성

(megakaryocytic lineage), 단구성(monocytic lineage), 적혈구

성(erythroid lineage)으로 발현하며[1, 3-6], 일부에서는 이들의

혼합형으로 나타나기도 한다[7]. 적백혈병성 모세포위기(erythro-
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Erythroleukemic blast crisis of chronic myeloid leukemia (CML) is very rare. We report two cases
of erythroleukemic blast crisis of CML resistant to imatinib treatment. Both patients made a rapid
progression to blast crisis 6 and 4 months after diagnosis while being treated with imatinib 400 mg/
day. Bone marrow aspiration revealed predominant erythroid precursors with 65.4% and 54.8%
each. There were significant proportions (more than 20%) of myeloblasts among non-erythroid cells.
Immunophenotyping revealed expression of glycophorin A confirming erythroleukemic blast crisis.
The karyotyping result of patient 1 was 46,XX,t(9;22)(q34;q11.2)[3]/52,idem,+8,+12,+18,+21,+22,+
der(22)t(9;22)[17] and that of patient 2 was 46,XX,inv(3)(q21q26.2),t(9;22)(q34;q11.2)[20]. Patient
1 showed no response to imatinib and BMS-354825 in the following bone marrow study. She died
of septic shock as a complication of an infection after 69 days of blast crisis. Patient 2 received allo-
geneic bone marrow transplantation (BMT) in the cytogenetically no response state, but she also
died of graft-versus-host disease 9 weeks after BMT. The poor prognosis and rapid progression of
disease in both cases were correspondent to most of the reported cases. During the course of the
disease of the two patients, we monitored the BCR-ABL chimeric mRNA with real-time quantitative
polymerase chain reaction (RT-PCR), and it was found useful in predicting the imatinib response
and progression to blast crisis of CML. Although both of our cases showed the typical bad progno-
sis and findings of erythroleukemic blast crisis of CML, the karyotypes were different from the ex-
pected type of t(3;21)(q26;q22). But the relationship between additional changes of EVI1 on chro-
mosome 3q26 shown in case 2, and progression to the erythroleukemic blast crisis need further
investigation. (Korean J Lab Med 2006;26:255-62)
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blastic crisis)는 1977년 Rosenthal 등이 7예를 보고한 것이 최초

로[6], 이후 드물게 보고되고 있으며[8, 9], 다른 모세포위기보다

예후가 불량한 것으로 알려지고 있다[6, 10]. 국내 보고로는 김

등[11]이 최초로 2예를 보고하였다. 김 등의 보고에서 두 환자는

모두 부가적으로 t(3;21)(q26;q22)염색체 이상을 동반하였으며

[11], 기존 보고와 같이 불량한 예후를 나타내었다. 저자들은

CML 만성기로 진단된 후 imatinib치료에 반응하지 않고, BCR-

ABL chimeric mRNA 증가와 골수 염색체 검사상 t(3;21)

(q26;q22)과 다른 추가적 염색체 이상을 동반하면서 적백혈병성

모세포위기로 전환된 2예를 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증 례

1. 증례 1

환자 : 60세, 여자

현병력 : 입원 5개월 전, CML 만성기로 진단받고 imatinib

400 mg/day로 항암요법을 받던 중, 2주 전부터 피곤한 증세가

악화되어 입원하였다.

과거력 : 특이 소견 없었다.

이학적 소견 : 만성병색을 띄고 있었고 혈압은 125/65 mmHg,

맥박 70회/분, 호흡 18회/분, 체온 35.5℃였으며, 결막이 창백하

였고 간비종대나 림프절종대는 발견되지 않았다.

검사소견 : 말초혈액 소견상 백혈구 수 8.8×109/L, 혈색소 11.6

g/dL, 혈소판 수 19×109/L이었으며 중등도의 적혈구부동증과

유핵적혈구(1/100WBCs)가 관찰되었다. 백혈구 감별계수상 모

세포가 3%이었다. 골수천자 소견에서 세포충실성이 95%였으며

골수 유핵세포 중 적혈구계 세포가 65.4%, 적혈모구가 55.2%로

현저하게 증가되어 있었고 이들은 세포화학검사상 periodic acid-

Schiff (PAS) 양성이었다. 비적혈구계 세포 중 25.8%가 호염기

성의 풍부한 세포질에 불규칙한 핵막을 가진 핵과 호아주르과립

(azurophil granule)을 함유한 골수모세포로 세포화학검사상

peroxidase 양성이었고 정상조혈세포는 심하게 감소되어 있었다

(Fig. 1). 면역표현형검사에서 CD34, CD13, CD33, CD117, CD7,

HLA-DR에 양성(Fig. 3A), CD14, CD41, CD56, CD10, CD3

C D

A B

Fig. 1. Hematologic findings at erythroleukemic blast crisis in patient 1 [(A) PB ×1,000 Wright stain, (B) BM biopsy ×200 Hematoxylin-
eosin stain, (C) BM smear ×1,000 Wright stain, (D) BM smear, ×1,000 Periodic acid-Schiff stain]. Leukemic blasts show large size, high
N/C ratio, round nucleus with fine nuclear chromatin, 2-4 large prominent nucleoli, basophilic cytoplasm with perinuclear halo and occa-
sional small cytoplasmic vacuoles.
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에 음성이었고, 일부 모세포는 적혈구계 표지자인 Glycophorin

A에 양성 소견을 나타내어 적백혈병성 모세포위기로 확진하였다.

골수천자의 염색체 검사 결과 46,XX,t(9;22)(q34;q11.2)[3]/52,

idem,+8,+12,+18,+21,+22,+der(22)t(9;22)[17]로 모든 분열중

기세포가 t(9;22) 클론이었고 대부분에서 extra Philadelphia

(Ph) 염색체를 비롯하여, 8, 12, 18, 21, 22번 염색체들이 추가된

이차적 이상이 발견되었다(Fig. 4A). BCR-ABL chimeric mRNA

를 LightCycler (Roche Diagnostics, Mannheim, Germany)에

서 t(9:22) quantitation kit을 사용하여 BCR-ABL/G6PDH

ratio로 상대 정량하였다[12]. 모세포위기 골수 검체로 시행한

BCR-ABL chimeric mRNA 정량 결과는 1.409 (BCR-ABL/

G6PDH ratio=35.8/25.4)로 만성기 말초혈액으로 검사한 정량

결과보다 10배 이상 증가한 소견을 나타내었다. 골수 검체로 시

행한 FLT3 internal tandem duplication은 음성이었다.

치료 및 경과 : Imatinib 600 mg/day로 고용량 항암요법을 한

달간 투약 후 골수 소견상 세포충실성 70%에 모세포가 11.8%로

지속되었으며, 골수 검체로 시행한 BCR-ABL chimeric mRNA

정량검사는 0.361 (BCR-ABL/G6PDH ratio=16.8/46.6)로 모

세포위기보다 감소하였다. 체액 저류(fluid retention)로 인해 심

한 부종과 늑막액 여출을 나타내었다. 임상적으로 imatinib 내성

으로 판단하고 BMS-354825 70 mg 용량으로 하루 2회씩 28일

간 경구 투여하였다. BMS-354825는 본원에서 시행되는 임상시

험약제로 임상시험심사위원회의 승인을 받았으며, 환자로부터 동

의서를 받아 시험이 진행되었다. BMS-354825 치료 후 골수천자

소견은 세포충실성 70%에 모세포가 84.4%로 지속되었다. 골수

검체로 시행한 BCR-ABL chimeric mRNA 정량검사도 1.182

(BCR-ABL/G6PDH ratio=3.83/3.24)로 이전 검사결과보다 증

가하였다(Table 1). BMS-354825 100 mg으로 증량하여 14일

간 하루 2회씩 경구 투여한 후에도 골수천자 소견은 세포충실성

40%에 모세포가 44.4%로 지속되었고 말초 혈액에서도 모세포가

35% 관찰되었다. 14일 후 감염에 합병된 패혈성 쇼크로 사망하

였다.

2. 증례 2

환자 : 32세, 여자

현병력 : 입원 4개월 전, CML 만성기로 진단받고 imatinib 400

mg/day로 항암요법을 받던 중 두 달 후 가속기로 진행하였다.

600 mg/day로 증량 치료 후 말초혈액소견상으로 완전 혈액학적

관해를 나타내지 않는 상황에서, 동종 골수이식수술을 받기 위해

입원하였다.

과거력 : 특이 소견 없었다.

이학적 소견 : 전신상태는 양호하였고 혈압은 130/80 mmHg,

맥박 80회/분, 호흡 20회/분, 체온 36.2℃였으며, 간비종대나 림

프절종대는 발견되지 않았다.

검사소견 : 말초혈액 소견상 백혈구 수 2.3×109/L, 혈색소 9.0

g/dL, 혈소판 수 26×109/L이었다. 또한 경도의 적혈구부동증과

변형적혈구증가증이 관찰되었으며, 모세포는 관찰되지 않았다. 골

수천자 소견에서 세포충실성이 35%이었으며, 적혈구계 세포가 골

수 유핵 세포의 54.8%로 증가되었고 이들 중 모세포는 세포화학

검사상 PAS에 굵은 과립성 양상으로 양성이었다. 비적혈구계 세

포 중 31.1%가 호염기성의 세포질에 호아주르 과립을 함유한 골

수아구로 세포화학검사상 peroxidase 양성이었다. 면역표현형검

사에서 적혈구계 세포는 glycophorin A와 CD13, CD33, CD117,

Days
of treat-
ment

Diagnosis

PB BM BCR-ABL chimeric mRNA
quantitative PCR (ratio of

BCR-ABL/G6PDH )

Karyotyping with BM 
aspiratesBlast

(%)
Cellulari-

ty (%)
Blast
(%)

Meloid pre-
cursor (%)

Platelet
(×109/L)

Hb
(g/dL)

WBC 
(×109/L)

D1 CML-CP 5.2 9.5 37 3 6 0.129 (PB) 46,XX,t(9;22)(q34;q11.2)[20]
D80 9.3 9.5 24 4 5 0.258 (PB)
D161 CML-BC 8.8 11.6 19 5 3 95 62.4 1.409 (BM) 46,XX,t(9;22)(q34;q11.2)[3]/

52,idem,+8,+12,+18,+21,
+22,+der(22)t(9;22)[17]

D170 120.9 10.4 23 62 1 NT
D198 3.6 8.5 21 5 4 70 11.8 0.361 (BM) 46,XX,t(9;22)(q34;q11.2)[2]/

52,idem,+8,+12,+18,+21,
+22,+der(22)t(9;22)[18]

D203 Imatinib 2.8 11.6 14 9 3 NT
resistant CML

D217 BMS-354825 33.7 11.1 38 53 1 70 84.8 1.182 (BM) 52,idem,+8,+12,+18,+21,
resistant CML +22,+der(22)t(9;22)[20]

D230 BMS-354825 9.9 10.7 22 35 1 40 44.4 NT 46,XX,t(9;22)(q34;q11.2)[3]/
resistant CML 52,idem,+8,+12,+18,+21,

+22,+der(22)t(9;22)[17]

Abbreviations: CML, chronic myeloid leukemia; CP, chronic phase; AP, accelerated phase; BC, blast crisis; PB, peripheral blood; BM, bone marrow;
NR, no response; NT, not tested.

Table 1. Laboratory data of patient on days of treatment in patient 1
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CD14, CD7, HLA-DR에 양성, CD41, CD56, CD10, CD3에 음

성인 소견을 나타내어(Fig. 4B) CML의 적백혈병성 모세포위기

로 확진하였다. 골수천자로 시행한 핵형검사 결과는 46,XX,inv(3)

(q21q26.2),t(9;22)(q34;q11.2)[20]이었다(Fig. 4B). 골수 검체

로 시행한 BCR-ABL chimeric mRNA 정량검사 결과는 0.131

(BCR-ABL/G6PDH ratio=14.3/109)이었다(Table 2).

치료 및 경과 : 골수이식 8주 후 골수천자 소견에서 모세포가

9%로 지속되었다. 이식 2주 후 심부전과 폐렴이 발생하였고 전

신 상태가 악화되었다. 골수이식 후 9주 후 이식편대숙주병의 합

병증으로 사망하였다.

고 찰

만성기의 CML은 치료를 하지 않을 경우 거의 100%가 모세포

위기로 이행된다[13]. 분화하는 계열은 골수구계가 약 70%, 림

C D

A B

Fig. 2. Hematologic findings at erythroleukemic blast crisis in patient 2 [(A) PB ×1,000 Wright stain, (B) BM biopsy ×200 Hematoxylin-
eosin stain, (C) BM smear ×1,000 Wright stain, (D) BM smear, ×1,000 Periodic acid-Schiff stain]. Leukemic blasts show large size, high
N/C ratio, round nucleus with fine nuclear chromatin, 1-2 large prominent nucleoli and basophilic cytoplasm with perinuclear halo.

Day
of treat-
ment

Diagnosis

PB BM BCR-ABL chimeric
mRNA quantitative

PCR

Karyotyping with BM 
aspiratesBlast

(%)
Cellularity

(%)
Blast
(%)

Meloid pre-
cursor (%)

Platelet
(×109/L)

Hb
(g/dL)

WBC 
(×109/L)

D1 CML-CP 3.8 10.5 26 0 0 35 0.4 0.148 (PB) 46,XX,inv(3)(q21q26.2),t(9;22)
(q34;q11.2)[20]

D65 CML-AP 3.4 9.4 15 0 0 12.0 0.122 (PB)
D129 CML-BC 2.3 9.0 26 1 0 35 62.4 0.131 (BM) 46,XX,inv(3)(q21q26.2),t(9;22)

(q34;q11.2)[20]

Abbreviations: CML, chronic myeloid leukemia; CP, chronic phase; AP, accelerated phase; BC, blast crisis; PB, peripheral blood; BM, bone marrow;
NR, no response; NT, not tested.

Table 2. Laboratory data of patient on days of treatment in patient 2
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프구계가 약 30%, 그리고 드물게 적혈모구계나 거대핵구계로 또

는 이들의 혼합형태로 나타난다[14]. 모세포위기로 일단 진행하

면 치료에 대한 반응이 20% 이하로 매우 낮고 평균 생존기간은

약 3-6개월로 매우 짧다[15]. 적백혈병성 모세포위기는 1977년

Rosenthal 등에 의해 최초로 보고된 이후[6], 산발적으로 보고되

고 있다. 빈도는 보고자들의 연구마다 다르나 정리해 보면, 3.3%

에서 10.4%로 다양하다[6, 10, 16, 17].

CML의 적백혈병성 모세포위기의 진단 기준은 2002년 WHO의

기준에 따라 모세포위기의 기준을 만족하면서, 적백혈병(erythroid

leukemia)의 기준을 만족하는 경우로 정의할 수 있다. 적백혈병의

기준은 말초 혈액이나 골수의 모세포 20% 이상을 만족하면서, 골

수 유핵 세포 중 적혈구계 세포가 50% 이상이고, 비적혈구계 세

포(non-erythroid cell) 중 골수아구 20% 이상인 경우(erythroid/

myeloid leukemia, M6a), 또는 골수 유핵 세포 중 80% 이상이

적혈구계이고, 골수아구가 의미있게 증가하지 않고(<3%) 성숙

적혈구계세포가 적은 경우(<10%), (pure erythroid leukemia,

M6b)로 정의할 수 있다[18-20]. 그러나 WHO의 기준이 나오기

전의 문헌들은 기존의 FAB classification의 모세포위기와 적백혈

병의 기준을 따랐으므로 전∙후 진단상의 분류가 달라지는 문제가

있다. 적백혈병의 면역표현형 검사상 glycophorin A와 transfer-

rin receptor (CD71)가 가장 많이 알려지고 쓰이는 표지자이다

[21]. 그러나 glycophorin A는 성숙 후기의 적혈구계 표지자이기

때문에 적백혈병 세포에 종종 음성인 경우도 있으며, 때로는 적백

혈병 세포가 골수구계의 표지자인 CD13이나 CD33에 양성인 경우

도 있다. 증례 2의 경우 glycophorin A와 CD33을 동시에 표현하

는 것을 관찰할 수 있었는데, 형태학적으로도 이 모세포들이 PAS

에 굵은 과립성 양상으로 양성이어서 적백혈병 세포들임을 확인

할 수 있었다.

본 두 증례 중 적혈모구의 증식이 훨씬 두드러졌던 증례 1은 적

백혈병성 모세포위기 진단 후 고용량 imatinib 치료에 반응이 없

었다. Imatinib 내성 CML에 효과를 나타내는 BMS-354825[22]

에도 반응이 없었으며, 모세포위기 진단 3개월 만에 감염에 합병

된 패혈성 쇼크로 사망하였다. 증례 2 역시 imatinib 치료에도

불구하고 세포유전학적으로 내성을 나타내었고, 동종 골수이식 후

9주 만에 이식편대숙주병으로 사망하였다. 두 예 모두 질병의 진

행이 급속하고, 치료에도 반응하지 않았다. 이것은 기존의 적백혈

병성 모세포위기에 관한 연구에서 급성골수성백혈병과 동일한 치

료를 하여도 낮은 관해율(57%)과 높은 재발률(75%)을 나타내어

전체적으로 나쁜 예후를 보인다는 보고와 일치하는 소견이다[23].

처음으로 적백혈병성 모세포위기를 연구한 Rosenthal 등은 Ph

염색체 양성 모세포위기의 CML 환자들 중 7명에서 적백혈병성

모세포위기를 관찰하였고 이들의 예후를 비교하였다[6]. 생존기간

중앙값(median survival time)이 2개월로 전체 67명 환자의 생존

기간 중앙값인 4개월과는 유의한 차이를 나타내었고, 단지 2명에

서만 복합화학요법으로 부분 혈액학적 관해에 도달하여 생존과 치

료효과에 상대적으로 나쁜 성적을 나타내었다[6]. 이 연구는 형태

학적인 관찰에만 의존한 진단이었으므로 한계가 있었다. 그러나

1983년 Ekblom 등은 형태학적인 관찰과 적혈구계 항원 표지자인

glycophorin A를 이용하여 22명의 모세포위기의 CML 환자 중

4명에서 대부분의 모세포가 적혈구계인 것으로 보고하였고, 이들

의 예후가 나머지 모세포위기보다 예후가 불량하다고 보고하였다

[10]. 이 연구는 면역표현형으로 적혈구계를 증명하여 좀 더 신뢰

성이 있으나, 전체 대상이 22명으로 적다는 한계가 있었다. 반면

1980년 Hjorth 등은 생존기간이 매우 길었던 적백혈병성 모세포

위기 증례를 보고 하였다[8]. 이 환자는 CML 진단 후 항암 화학

요법 치료에 잘 반응하였고, 9년 후 모세포위기로 전환되었다. 이

증례에서 주목할 점은 당시의 CML 환자의 평균 생존기간인 40

개월보다도 훨씬 긴, 거의 10년에 이르는 긴 생존기간을 보인다는

점과 핵형 분석이 4개의 Ph 염색체를 가진 hypotriploidy이었다

는 점이다.

세포유전학적 측면에서 보면, CML 모세포위기에서 추가적인

염색체 이상의 빈도는 60-90%이며, 동반되는 염색체 이상으로

trisomy 8, trisomy 19, iso(17q), extra Ph 염색체 등이 대표적

이다[16]. 특히 t(3;21)(q26;q22)는 CML 환자, 또는 급성골수

성백혈병 환자에서 동반되기 쉬운 이상으로 김 등은 적백혈병성

모세포위기와도 관련이 있다고 주장하였다[11]. 본 연구에서 환
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자 1은 진단 시 골수 염색체 검사소견에서는 20개의 세포 모두

Ph 염색체가 관찰되었다. 적백혈병성 모세포위기 염색체 소견은

Fig. 4와 같이 모든 분열중기세포가 t(9;22) 클론이었고 이중 대

부분에서 extra Ph 염색체를 비롯하여, 8, 12, 18, 21, 22번 염색

체들에 추가된 이차적 이상이 동반되어 있었다(Fig. 4A). 과배수

성(hyperdiploidy)은 imatinib과 BMS-354825치료 후에도 지속

되었다. Rosenthal 등도 7예의 적백혈성 모세포위기 환자 중 4예

에서 부가적 Ph 염색체 중복과 과배수성 세포들의 증가를 관찰

하였다[6]. CML의 모세포위기에서 이차적 이상으로 과배수성

이 동반되는 것은 드문 현상이나, 적백혈병성 모세포위기에는 종

종 관찰되는 소견으로 생각된다. 환자 2는 imatinib 치료 후 말초

혈액 소견으로는 완전 혈액학적 관해를 보였으나 골수 염색체 소

견은 호전되지 않았다. 분열중기세포는 모두 inv(3)(q21q26.2)가

추가된 t(9;22) 클론이었는데, inv(3)(q21q26.2)는 CML의 가

속기나 급성기에 자주 추가되는 염색체 이상이므로, 환자 2의 경

우 적백혈성 모세포위기 이전에 추가적 inv(3)(q21q26.2)이 발견

되었다면, CML의 진행을 미리 예측할 수 있었을 것으로 사료된

다. 김 등은 CML의 적백혈병성 모세포위기 2예를 국내 최초로

보고하였다[11]. 김 등은 두 예에서 모두 부가적으로 t(3;21)

(q26;q22) 염색체 이상을 동반한 점은 특이하며, 이들 CML 환자

들에서 항암요법후지속적으로염색체검사를추적하였다면 t(3;21)

(q26;q22)을 보다 일찍 발견하여 모세포위기로의 전환을 예측할

수 있었을 것으로 생각하였다[11]. 그러나 저자들의 증례에서는

부가적인 t(3;21)(q26;q22) 염색체 이상이 관찰되지 않았다. 그러

나 t(3;21)에서 3q26의 EVI1 유전자가 관여하고, 본 증례 2의 환

자에서 관찰된 inv(3)에서 3q26 역시 동일한 EVI1 유전자가 관

여하므로 CML에서 EVI1 유전자가 적백혈병성 모세포위기로의

진행하는데 대한 기전 연구가 필요할 것이다. 그 외에 적백혈병성

모세포위기에서 관찰된 핵형으로는 ring, dicentric, 또는 tricen-

tric 염색체와 같은 추가적인 염색체 이상소견[9], 4개의 Ph 염색

체를 가진 hypotriploidy[8] 등이 있다. 결론적으로 적백혈병성

모세포위기에 빈도가 높거나, 특이적이라고 할 수 있는 염색체 소

견은 아직 없다.

BCR-ABL chimeric mRNA 정량검사는 분자생물학적인 검

사기법들이 도입되면서 현재 CML 환자뿐만 아니라 Ph 양성 급

성 림프구성 백혈병 환자의 치료 반응을 보는 데 필수적인 검사

가 되었다. 실시간 정량 역전사 중합효소연쇄반응에는 LightCy-

cler (Roche diagnostics)를 사용하였고, 정량 시약으로는 t(9:22)

Quantitation kit를 사용하여 BCR-ABL/G6PDH ratio를 구하여

상대 정량하였다[24]. 검체가 말초혈액인 경우와 골수 검체일 경

우의 해석은 이전 연구에서 밝혀진 대로 1 log 이내의 값 차이를

보이는 것으로 간주하였다[24]. 환자 1의 경우 여러 차례 BCR-

ABL chimeric mRNA 정량검사를 시행하였다. 말초혈액으로

시행한 정량검사 결과 만성기(1일)에는 0.129였고 imatinib 치료

Fig. 4. Karyotyping at Erythroleukemic Blast crisis. (A) 46,XX,t(9;22)(q34;q11.2)[3]/52,idem,+8,+12,+18,+21,+22,+der(22)t(9;22)[17] in
patient 1. (B) 46,XX,inv(3)(q21q26.2),t(9;22)(q34;q11.2)[20] in patient 2.
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를 80일간 시행한 후(80일)에도 0.258로 오히려 증가하여, CML

이 치료에 반응하지 않고 진행하고 있었다. 따라서 가속기 또는

모세포위기로 진행 할 가능성이 있다는 것을 예측할 수 있었다

(Fig. 5). 모세포위기에는 정량결과가 1.409로 만성기의 약 11배

로 증가하였으며, 이후에도 골수 흡인의 모세포 증감과 매우 일치

하는 소견을 나타내었다. CML 환자에서 실시간 역전사 중합효

소연쇄반응법을 통한 BCR-ABL chimeric mRNA 수치를 감시

하는 것은 질병의 진행을 예측할 수 있는 표지자로서 유용하였다.

요 약

만성골수성백혈병(chronic myeloid lenkemia, CML)의 적백

혈병성 모세포위기는 매우 드물게 나타난다. 저자들은 imatinib

치료에 반응하지 않았던 적백혈병성 모세포위기 두 증례를 보고

한다. 두 환자는 모두 CML 진단 후 imatinib 400 mg/day의 치

료를 받았으나 각각 6개월과 4개월 후 모세포위기로 진행하였다.

골수검사상 적혈구계세포가 각각 65.4%와 54.8%를 나타내었고

비적혈구계 세포 중 골수아구의 비율이 20% 이상이었다. 두 증례

의 모세포 모두 면역표현형 검사에서 glycophorin A를 표현하여

적백혈병성 모세포위기로 확진하였다. 골수 세포로 시행한 핵형

검사 결과 환자 1은 46,XX,t(9;22) (q34;q11.2)[3]/52,idem,+8,

+12,+18,+21,+22,+der(22)t(9;22)[17], 환자 2는 46,XX,inv(3)

(q21q26.2),t(9;22)(q34;q11.2)[20]이었다. 환자 1의 경우 ima-

tinib 치료와 BMS-354825 치료에 모두 반응하지 않았고 모세포

위기 69일 후 감염에 합병된 패혈성 쇼크로 사망하였다. 환자 2는

imatinib 치료 후 세포유전학적 무반응 상태에서 동종 골수이식을

시행하였고, 골수이식 9주 후 이식편대숙주병으로 사망하였다. 실

시간 역전사 중합효소연쇄반응법을 통한 BCR-ABL chimeric

mRNA 정량검사는 질병의 진행 감시에 유용하였다. 두 증례는 적

백혈병성 모세포위기의 전형적인 골수소견과 면역표현형을 나타

내었고, 진행이 빠르고 치료에 반응하지 않아 기존 보고와 일치하

는 나쁜 예후를 나타내었다. 그러나 두 예 모두 CML의 적백혈병

성 모세포위기에 특이적 핵형으로 기대되었던 t(3;21)(q26; q22)

염색체 이상과는 다른 부가적인 염색체 이상을 동반하였다. 증례

2에서 관찰된 3q26에 존재하는 EVI1 유전자이상과 적백혈병성

모세포위기로 진행과의 관계는 추가적인 연구가 필요할 것이다. 
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