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서      론

골수성 육종(myeloid sarcoma)은 골수모세포가 골수 외 

조직에 침범하여 정상 조직의 구조를 파괴하는 특징을 가진 

질환으로 흔히 피부, 림프절, 위장관, 뼈, 연조직에서 발생하

며 비강에서는 매우 드물어 림프종으로 오진되기 쉽다.1) 

골수성 육종은 급성 골수성 백혈병, 만성 골수성 백혈병, 

골수이형성 증후군과 관련되어 발생하며1) 특히, 급성 백혈병 

환자의 2~8%에서 발생하고 이 중 15~35%에서는 급성 백혈

병과 동시에 발견되며, 25%에서는 급성 골수성 백혈병에 선

행하여 발생, 50%에서는 급성 골수성 백혈병 진단 후 발생

한다. 이에 반해 골수이형성 증후군과 연관되어 발생한 경우

의 역학 및 빈도는 잘 알려져 있지 않다.2) 국내에서는 비강의 

골수성 육종 중 급성 골수성 백혈병과 동시에 발생한 증례  

1예,3) 원발성으로 발생한 증례 2예4,5)가 있으나 골수이형성 증

후군과 관련되어 발생한 경우는 보고된 바가 없다.

저자들은 골수이형성 증후군의 백혈병성 변화를 보이는 

51세 여자 환자에서 발생한 비강의 골수성 육종을 경험하였

기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례

51세 여자 환자가 2개월 전부터 시작되어 점차 심해지는 

양측 코막힘을 주소로 내원하였다. 환자는 류마티스 관절염, 

고혈압, 고지혈증, 척추관 협착증, 자궁 근종이 있었으며 내
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Myeloid sarcoma is characterized by the presence of myeloid blasts at an extramedullar site 
that disrupts the normal architecture of the organ. Many of these cases are associated with 
acute myeloid leukemia, chronic myeloid leukemia, myelodysplastic syndrome, or occur in de 
novo. It occurs most commonly in skin, lymph node, gastrointestinal tract, bone, soft tissue 
but, rarely in head and neck; especially in nasal cavity. Therefore, it is often misdiagnosed as 
a different disease: most commonly as lymphoma. Here we report a rare case of myeloid sar-
coma in the nasal cavity that occurred in a patient with leukemic transformation with myelo-
dysplastic syndrome, provided with literature review.
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원 2년 전 골수이형성 증후군, 골수증식성 질환, 골수섬유증

으로 진단되었고 내원 2개월 전 범혈구감소증의 악화, 말초 

혈액 도말 검사에서 미성숙세포가 보여 시행한 골수 검사에

서는 백혈병성 변화를 보였지만 급성 골수성 백혈병의 진단

기준에 미치지 못하여 향후 골수 검사를 재시행하기로 하고 

수혈 등의 대증적 치료를 하며 추적 관찰 중이었다. 환자의 전

신적 상태는 쇠약하였고, 몸통에는 2개월 전부터 나타난 자

색의 홍반성 결절이 있었다. 비내시경 검사에서는 불규칙한 

경계의 표면과 비교적 단단한 종물이 양측 전비강을 완전히 

막고 있는 소견이 관찰되었다. 우측 비강에서는 종물이 비중

격에서부터 팽윤되어 있었고, 좌측 비강에서는 비중격, 비강

저, 비강 외측 전반부에서 종물이 형성되어 있었다(Fig. 1). 내

원 당시 범혈구감소증은 이전보다 호전을 보였지만(백혈구 

1890/μL, 혈색소 8.0 g/dL, 혈소판 136000/μL) 말초 혈액 도

말 검사에서 미성숙세포가 3%로 관찰되었다. 비부비동 전산

화단층촬영에서는 비중격, 양측 사골동의 연조직 음영을 보

이는 종양이 보였고, 양측 상악동의 점막의 비후가 관찰 되었

으나 골미란은 명확하지 않았다(Fig. 2). 

환자의 과거력, 비내시경 및 영상학적 검사 소견을 토대로 

악성종양, 그 중에서 림프종의 가능성을 염두에 두었고 외래

에서 내시경을 이용한 조직 검사를 좌측 비강의 비중격, 비강

저부에서 시행하였으며 같은 시기에 피부과에서 몸통의 자

색의 홍반성 결절에 대한 조직 검사를 시행하였다.

비강 조직 검사에서 정상 비강 조직의 파괴를 동반하는 종

양세포의 침윤, 호산성의 세포질을 가지며, 세포의 핵은 나선

형의 핵막을 가지며 분산된 염색질과 눈에 띄지 않는 핵소체

의 소견을 보였으며 면역조직화학 검사에서는 CD34, myelo-

peroxidase (MPO), c-kit, lysozyme 양성 소견을 보였으며 

CD3, CD20, Epstein-Barr virus by in situ hybridization 

(EBV-ISH) 음성 소견을 보였다(Fig. 3). 피부의 홍반성 결절

에서도 MPO, CD34, c-kit 양성 소견, CD3, CD20, CD30, 

EBV-ISH 음성 소견이 나와 비강 및 피부의 골수성 육종으

로 진단되었다. 

이에 따라 골수이형성증의 백혈병성 변화를 보였던 골수 

상태의 변화를 파악하기 위해 혈액도말 검사 및 골수 검사를 

재시행하였으나 이전과 같이 골수이형성증의 백혈병성 변화

를 보였지만 급성 골수성 백혈병의 진단 기준에는 미치지 못

하였다.

위의 결과들로, 골수이형성 증후군의 백혈병성 변화와 동

반된 비강 및 부비동, 피부의 골수성 육종으로 최종 진단하였

고 일차적 치료를 위해 idarubicine(12 mg/m2, 3일), cytara-

bine(200 mg/m2, 7일)의 항암화학요법을 계획하였다. 항암

Fig. 1. Nasal endoscopic photograph. Left nasal cavity, around 
nasal valve. The mass with irregular surface was involving nasal 
septum, nasal floor, lateral wall.

Fig. 2. Contrast enhanced paranasal sinus CT scans. CT showed 
a soft tissue density in both nasal septum and both ethmoid si-
nuses and mucosal thickening in both maxillary sinuses. Bone 
erosion around the mass was not obvious: axial (A) and coronal 
(B) images.

A B

Fig. 3. Pathologic features of myeloid sarcoma. Biopsy and immu-
nohistochemistry. Nuclei of tumor cells show convoluted membrane 
with dispersed chromatin and inconspicuous nucleoli. Tumor cells 
have eosinophilic cytoplasm (A: hematoxylin and eosin staining, 
×400). Neoplastic cells are positive for CD34 (B: immunohisto-
chemical staining, ×400), kit (C: immunohistochemical staining, 
×400), and lysozyme (D: immunohistochemical staining, ×400).

A
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치료 6일째 호중구 감소를 동반한 설사 및 고열이 발생하였고 

다음날 혈압이 저하되며 혈액배양에서 extended-spectrum 

beta-lactamses 양성 escherichia coli가 검출되어 패혈성 쇼

크로 광범위 항생제, 지속적신대체요법 등으로 치료하였으나 

결국 다발성 장기부전으로 사망하였다.

고      찰

골수성 육종은 골수모세포로 이루어져 골수 외 부위에 발

생한 종양으로, 단순한 백혈병세포의 조직 침윤이 아니라 정

상 조직 구조의 소실을 동반하며,6) 골수 외 침범에 대한 병인

은 정확히 밝혀진 것은 없으나 비정상적인 백혈구의 회귀 신

호(homing signal)와 연관되며 구체적으로 B2 integrins와 

matrix metalloproteinase 9로 이루어진 초분자 복합체가 백

혈병 세포의 세포 주위 단백분해 및 세포 이동에 관여한다고 

한다고 생각된다.7) 

골수성 육종은 인체 내 어디에서도 발생할 수 있으나 두경

부에서의 발생은 드물며 특히 비강 및 부비동에서의 발생은 

매우 드물어 현재까지 10예의 국외의 증례 보고가 이루어졌

다.1,2,8,9) 증상은 종양의 발생 부위 및 크기에 따라 다양하나 

대부분 비특이적인 경우가 많아 증상으로는 진단이 어렵다.1) 

비강 및 부비동에서는 코막힘이 가장 흔한 증상이며, 종양의 

크기에 따라 급, 만성 부비동염이 합병될 수 있으며 화농성 

콧물, 후비루, 두통 및 안면 부종 또는 압박감, 안와를 침범

할 경우 안구 돌출증, 시각 장애가 발생할 수 있다.8,9) 본 증

례의 경우 점진적인 양측 코막힘, 안면 압박감을 호소하였으

나 화농성 콧물, 후비루는 없었다.

많은 경우에서 골수성 육종은 다음과 같은 4가지 상황에

서 발생한다. 급성 골수성 백혈병을 진단받은 환자에게서 발

생하는 경우, 만성 골수성 백혈병의 급성기 전환(blast crisis) 

환자에게 발생하는 경우, 골수이형성 증후군의 백혈병성 변

화 환자에게 발생하는 경우, 그리고 이러한 질환들의 명백한 

증거 없이 원발성으로 발생하는 경우가 있다.2)

영상학적 소견은 비특이적으로 다른 종양성 병변과 감별

이 힘들지만, 일반적으로 컴퓨터전산화단층촬영에서 주변과 

잘 경계지어지며 부드럽고 균질하게 조영증강되며 주변의 골 

침범 시 융해성으로 나타나는 특징을 가지고 있다.10) 주된 진

단법으로는 조직 병리 검사, 면역조직 화학 검사가 있으며 조

직 검사상 골수모세포, 중성구, 중성구계 전구세포들이 혼재

되어 있고 이들 세포들은 특징으로 높은 핵/세포질 비율을 보

이는 둥근 세포, 적은 세포질, 세포질에 호산구성 과립을 보

이는 세포들의 잦은 유사분열을 보인다.1) 이러한 조직 검사 소

견은 다른 원형소세포종양(small round cell tumor)들을 감

별해야 하며 이를 위해서는 면역조직 화학 검사가 필요하다.1,8) 

구체적인 면역조직 화학 검사 항목들에는 CD68/KP1, MPO, 

CD43, CD117 또는 c-kit, CD99, CD68/PGM1, lysozyme, 

CD34, terminal deoxynucleotidyl transferase, CD56, CD30, 

glycophorin, CD4 등이 있다.2) 골수성 육종에서 골수성 분화

의 표지자로는 CD13, CD33, CD117 또는 c-kit, MPO 등이 흔

하고, 단핵모세포성 분화의 표지자로는 CD14, CD163, CD11c

가 흔하여 골수성 육종의 진단을 위해서는 이들의 양성을 확

인해야 한다.11) 본 증례의 경우에는 CD34, c-kit 양성 소견으

로 만능 조혈 줄기세포(pluripotent hematopoietic stem cell) 

또는 전구세포 계통의 미성숙세포로 특정화할 수 있었고, 골

수성 분화의 표지자로 lysozyme, MPO 양성을 보여 골수성 

육종으로 진단하였다.

감별 질환으로는 비호지킨 림프종, 유잉 육종 또는 원시신

경외배엽성 종양(primitive neuroectodermal tumor), 횡문근

육종, 신경아세포종, 감각신경모세포종(esthesioneuroblas-

toma), 소세포암 등이 있으며 이들 중 흔히 오진되기 쉬우며 

가장 중요한 감별 질환인 비호지킨 림프종은 B세포 또는 T

세포 계열의 종양세포군을 나타내며 이들의 표지자에는 CD3, 

CD20, CD45RO, CD79a가 있다. 따라서 골수성 육종의 진

단에서 이들의 음성을 확인해야 한다.8) 본 증례의 경우에는 

림프계 분화의 표지자로서 CD3, CD20 음성 소견을 통해 림

프종을 배제하였다.

골수성 육종의 54.3%에서 염색체 이상 소견을 보여 세포유

전학 검사 그리고 형광동소보합법(fluorescence in situ hy-

bridization) 검사를 통한 진단이 필요하다는 보고가 있으며, 

이러한 염색체 이상에는 mixed-lineage leukemia(MLL) 

rearrangement, t(8;21), monosomy 7, trisomy 8, MLL split-

ting, inv(16), trisomy 4, monosomy 16, 16q-, 5q-, 20q-, tri-

somy 11 등이 있다.12) 하지만 이러한 유전적 이상에 따른 예

후나 치료 방법과의 연관성은 아직 밝혀지지 않아 임상적 활

용에 있어서는 더 연구되어야 한다.8)

골수성 육종은 빈도가 낮고 발생 부위가 다양하며, 연관

된 혈액 질환으로 인해 치료적 지침은 잘 정립되어 있지 않으

나 cytarabine을 포함한 전신적인 항암 치료를 일차 치료로 

권하고 있다.13) 수술적 치료는 조직학적 확진이 필요한 경우 

또는 종양의 크기 증가로 인한 신경압박 등의 급성 증상이 있

을 때 시행할 수 있으며 방사선 치료는 병변이 국소적일 경우 

또는 항암 치료에 실패했을 경우에 시도해 볼 수 있다.14) 동종 

조혈모세포 이식은 아직 후향적 연구가 필요하나8) 최근 연구 

의하면 동종 조혈모세포 이식 후 5년 생존율이 47%이며 특

히 비강의 골수성 육종에서는 동종 조혈모세포 이식을 받지 

않은 환자는 2년 이상 생존하지 못하여 효과적인 항암치료 
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이후 동종 조혈모세포 이식의 필요성을 강조하였다.9) 최근에

는 fms-like tyrosine 3 inhibitors, farnesyl-transferase in-

hibitors, histone deacetylase inhibitors들이 새로운 치료제

로 소개되고 있다.11) 

골수성 육종의 일반적인 예후는 잘 밝혀져 있지 않으나 연

관된 혈액학적 질환과 동반되어 발생하는 이차성 골수성 육

종이 원발성 골수성 육종보다 예후가 불량하며 원발성 골수

성 육종 또한 대부분 평균 1년 내에 급성 골수성 백혈병으로 

진행하며 이 경우 1년 미만으로 생존하였다.15) 본 증례의 경우

도 이차성 골수성 육종으로 진단 후 1개월 내 사망하였다. 

본 증례는 골수이형성 증후군과 연관되어 발생한 비강의 

이차성 골수성 육종의 매우 드문 사례로, 연관된 혈액학적 질

환과 함께 급격히 악화되는 특성 및 흔히 악성 림프종으로 오

진되어 치료가 늦어지는 점을 고려하였을 때 보다 나은 예후

를 위해 빠른 진단 및 치료가 필요하다. 이를 위해서는 우선 

감별 진단으로 인지하는 것이 중요하며 정확한 진단을 위해

서 조직병리 검사, 면역조직화학 검사, 골수 검사가 필수적이

며 확진 후 신속한 전신적인 항암화학요법을 시작해야 하며 

추가적으로 수술적 치료, 방사선 치료, 동종 조혈모세포 이식 

등을 선택할 수 있다.
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