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A Case of Extramedullary Hematopoiesis Presenting as a Lung Mass 
in a Patient with Primary Myelofibrosis
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Primary myelofibrosis is characterized by replacement of bone marrow with fibrotic tissue and the development 
of extramedullary hematopoiesis. Extramedullary hematopoiesis primarily involves the spleen and liver, but can 
also occur in the lungs. We report the case of an 80-year-old male who was admitted for evaluation of a lung 
mass and persistent thrombocytopenia. A percutaneous needle aspiration from the mass in the right lower lung 
showed myelopoietic cells with fatty tissue. A bone marrow biopsy revealed a hypercellular marrow with an 
increased number of atypical megakaryocytes. The final diagnosis was a prefibrotic stage of primary myelofibrosis 
leading to extramedullary hematopoiesis in the lung.
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서   론

  골수 외 조혈(extramedullary hematopoiesis)이란 골수 

이외의 장소에서 조혈 작용이 일어나는 현상을 의미한다. 

태생 초기에는 난황, 태생 중기에는 간, 비장 등의 골수 

외 기관에서 조혈이 일어나는 것이 정상적이다. 그러나 

태생 말기로 갈수록 점차 골수가 그 기능을 대체하여 탄생 

후부터 성인에 이르기까지 대부분 골수에서 조혈이 이루

어진다1. 따라서 성인에게 발생하는 골수 외 조혈은 병적

인 상태로 골수섬유증, 만성 골수백혈병 등과 같은 골수증

식성 질환과 유전성 구형적혈구증, 면역용혈성 빈혈, 겸상

적혈구 빈혈증 등과 같은 선천성 혈액 질환 등에서 보상적

인 반응으로 발생한다2.

  이런 골수 외 조혈은 비장, 간 등에서 가장 흔하게 발생

하는데 드물게는 림프절이나 종격동, 중추신경계, 소화기

계 등 신체 내의 어떠한 부위에서도 발생할 수 있다2-4. 

국내의 경우 Oh 등5이 간 내 종괴로 나타난 골수 외 조혈

을 보고하였으며, Lee 등6은 피부에 나타난 경우, Goh 등7

은 요추강에 발생하여 cauda equine compression 증상을 

나타냈던 골수 외 조혈에 대해 보고하였다. 흉부 골수 외 

조혈의 경우 외국에서는 몇몇 보고가 있으나, 국내에서는 

Kwak과 Lee8는 골수섬유증 환자에게 흉추 주변, 간, 신장

에 동시 발생한 골수 외 조혈을 보고한 것이 전부이다.

  저자들은 80세 남자 환자에게 폐 종괴의 형태로 나타난 

골수 외 조혈과 함께 원발성 골수섬유증이 진단된 1예를 

경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증   례

  환 자: 남자, 80세

Case Report
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Figure 1. Chest X-ray findings. An airspace opacity was 
found in the right lower lung.

Figure 2. Chest CT find-
ings. (A) Ground glass op-
acities and a 3 cm mass 
were found in the right low-
er lung. (B) Mild splenome-
galy was noted with multi-
ple low attenuated lesion, 
which are likely foci of ex-
tramedullary hematopoies-
is.

  주 소: 폐 종괴 및 혈소판 감소증

  현병력: 내원 1년 전 우연히 혈소판 감소증이 발견되었

다. 추적 검사에서 혈소판 수치는 회복과 저하를 반복하

였다. 내원 8개월 전 좌하엽을 침범한 폐결핵 진단 하에 

외부 병원에서 항결핵제를 투여 받기 시작하였다. 이후 

병변은 호전 양상을 보였으나 우하엽에 새로운 종괴가 나

타나고 혈소판 감소증이 악화되어 정밀 검사를 위해 본원

에 내원하였다.

  과거력: 혈소판 감소증 및 폐결핵 이외에 특이 사항은 

없었다.

  사회력: 20년 전 중단한 90갑년의 과거 흡연가였다.

  가족력: 특이 사항 없었다.

  신체검사 소견: 입원 당시 혈압은 120/80 mmHg, 맥박

수는 86회/분, 호흡수는 20회/분, 체온은 37.2oC였고 만성 

병색을 보였으나 의식은 명료하였다. 결막은 창백하지 않

았고 경부에 촉지되는 종괴도 없었다. 피부에 점상 출혈

이나 반상 출혈 등 출혈성 경향을 시사 할 소견은 관찰되

지 않았다. 좌측 늑골 하연에 1횡지 촉지되는 비종대를 

제외하고 특이 소견은 없었다.

  검사실 소견: 말초 혈액 검사에서 백혈구 13,270/μL 

(호중구 78%, 림프구 9%, 단핵구 9%), 혈색소 11.0 g/dL 

(MCV 79.5 fL, MCH 32.4 pg, reticulocyte 0.85%), 혈소판 

31,000/mm3이었으며, 혈청생화학검사는 총단백 5.2 g/ 

dL, 알부민 3.2 g/dL로 낮은 것을 제외하면 정상이었다. 

C-반응단백은 1.95 mg/dL로 약간 상승해 있었고, LDH는 

338 U/L, 프로트롬빈 시간(PT)은 90%로 정상이었으며, 활

성화 부분 트롬보플라스틴 시간(aPTT)은 75.4초(정상치; 

29.0∼42.0)로 증가해 있었다. 항혈소판 항체(anti-platelet 

antibody)는 음성이었고, 혈소판 관련 항체(platelet asso-

ciated IgG antibody)가 양성이었다. 혈장 혼합 검사

(plasma mixing test)에서 정상 혈청 혼합 시 부분적으로 

교정(67.5%)이 되었다. 내인성 혈액 응고 인자 XI, XII가 

49%와 24% (정상치; 60∼140)로 결핍되어 있었고, 루프스 

항응고인자(lupus anticoagulant)가 양성으로 나타났다.

  방사선학적 소견: 단순 흉부 방사선 검사에서 우하엽에 

침윤성 음영이 관찰되었다(Figure 1). 흉부컴퓨터단층촬영

에서 우하엽에 간유리 음영과 흉막과 인접하여 3 cm 정도

의 종괴가 관찰되었다(Figure 2A). 비장은 약간 종대 되어 

있었고 다발성 저음영 병변들이 관찰되었다(Figure 2B).

  폐기능 검사: 노력성 폐활량은 2.12 L (정상 예측치 

85%), 1초간 노력성 호기량 1.14 L (정상 예측치 71%), 

FEV1/FVC 54%로 폐쇄성 폐 질환이 동반되어 있음을 시사

하였다.

  세포학적 검사: 우하엽의 폐 종괴에 대해 경피적 세침 
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Figure 3. Pathologic findings of percutaneous needle as-
piration from the mass in the right lower lung. The myelo-
poietic cells with fatty tissue were suggestive of extra-
medullary hematopoiesis (H&E stain, ×400).

Figure 4. Peripheral blood smear findings. The platelet 
number was markedly decreased (Wright-Giemsa stain,
×1,000).

Figure 5. Bone marrow biopsy findings. The marrow re-
vealed hypercellularity (＞90%) with an increased number
of dysplastic megakaryocytes, including megakaryocytes 
with hypolobulated nuclei (Wright-Giemsa stain, ×400).

흡인 검사를 시행한 결과 지방 세포와 함께 조혈 세포들이 

관찰되어 골수 외 조혈로 진단하였다(Figure 3).

  말초혈액도말검사 소견: 눈물방울모양 세포(teardrop 

cell)가 일부에서 관찰되었고, 혈소판은 거의 관찰되지 않

았다(Figure 4).

  골수검사 소견: 90%가 넘는 과세포(hypercellularity) 

양상을 보였고 골수아구(myeloblast)가 0.4%, M：E 비는 

2：1이었다. 적혈구계 및 과립구계는 정상이었으나, 혈소

판계열의 거대핵세포(megakaryocyte)의 수가 증가하였고 

소분엽의 핵소체 등 형태 이상이 보였다. 섬유화는 거의 

관찰되지 않았다. 이상의 소견들을 종합하여 골수증식성

질환 중 원발성 골수섬유증의 섬유화전 단계(prefibrotic 

stage of primary myelofibrosis)로 진단하였다(Figure 5). 

  세포유전학 검사: 염색체는 46, XY로 정상 핵형이었다.

  경 과: 섬유화전 단계의 원발성 골수섬유증과 2차적

으로 발생한 폐의 골수 외 조혈로 진단하였다. 또한 자가

면역 이상으로 악화된 혈소판 감소증과 혈액 응고 이상이 

동반되어 있는 상태였다. 그러나 무증상이며 고령인 점을 

감안하여 연고지 병원에서 경과 관찰하기로 하고 퇴원하

였다.

고   찰

  원발성 골수섬유증은 골수증식성 질환 중 하나로 섬유 

결체 조직이 골수강을 대체함과 동시에 골수 외 조혈을 

특징으로 하는 질환이다9.

  골수 외 조혈의 발생 기전으로 Ward 등10은 세 가지 

이론을 제시하였다. 첫 번째는 조혈모세포가 혈행성 전파

를 통해 장기나 조직에 침윤된다는 종양 이론, 두 번째는 

골수의 기능 장애로 발생하는 혈구 감소증에 대한 보상 

기전이라는 이론, 세 번째는 골수에서 골수 외 태아적 조

혈의 장소로 하여금 혈액 세포를 생성하도록 유도한다는 

골수자극 이론 등이다.

  Koch 등2은 1975년에서 2002년까지 대규모 후향적 연

구에서 골수 외 조혈로 진단된 510명의 환자 중 간과 비장 
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이외의 장소에서 발생한 환자가 총 27명(5.3%)이었고, 그 

중 18명(67%)이 원발성 골수섬유증에 동반된 경우였으며, 

가장 흔하게 발생하는 장소는 흉추 주변으로 7명(26%)에

게 나타났다고 보고하였다. 반면 국내에서는 Kwak 등8이 

골수섬유증 환자에서 간, 신장 및 흉추 주변에서 동시 발

생한 골수 외 조혈을 보고한 1예가 유일하여, 본 증례는 

흉부에서 발생한 골수 외 조혈에 대한 두 번째 보고이다.

  골수 외 조혈 작용은 비장과 간에서 흔하게 발생하여 

장기 비대가 가장 흔한 징후이나 대부분 무증상으로 우연

히 발견되는 경우가 많다. 또한 신체 내의 어느 부위에서도 

발생할 수 있기 때문에 발생하는 장기에 따라 다양한 임상 

양상을 나타내게 된다. 두개강이나 척수강 내에 발생한 경

우에는 심각한 신경증상을 일으키기도 하고7, 장막을 가진 

곳에서 발생하면 대량의 삼출액을 만들기도 한다11.

  본 증례의 경우처럼 흉부에서 발생한 골수 외 조혈의 

가장 흔한 방사선학적 소견은 석회화가 동반되지 않고 경

계가 좋은 척추 주변의 종괴이며12, 드물기는 하지만 양측

의 폐 결절, 간질성 침윤, 섬유화, 폐 종괴 등으로 나타날 

수도 있다13. 흉부 골수 외 조혈의 진단은 폐의 조직검사

나 흉수의 세포학적 분석, 방사선 핵종(99mTc-colloid)을 

이용한 폐 스캔 등을 통해 이루어진다2. 폐 조직검사의 경

우 개흉 폐생검보다 세침 흡인 조직검사가 권유되는데, 

이는 골수 외 조혈이 조직학적으로 조혈 인자를 보유하고 

있어 출혈 가능성이 높기 때문이다12.

  골수 외 조혈의 치료는 골수 외 조혈을 일으킨 근본 질

환에 대한 치료와 골수 외 조혈로 인해 발생한 증상에 대

한 치료로 나눌 수 있다. Kopecky 등14은 급성 백혈병 환

자에서 나타난 간 종괴에 대해 조직검사로 골수 외 조혈을 

진단하였고, 화학약물요법을 시행하여 골수의 완전 관해

가 이루어진 후 간 내 종괴도 사라진 증례를 보고하였다. 

비장과 간 외에서 발생한 골수 외 조혈의 치료 중 가장 

효과적인 방법은 저용량 방사선 치료로 알려져 있는데2, 

2차적으로 발생한 흉수나 간질성 폐질환에 이용되어 성공

적인 관해에 도달하였다는 보고가 있다15. 수술적 치료는 

압박 증상을 유발하는 종괴나 혈액 응괴를 제거하기 위한 

방법이며 다른 방법으로 진단이 되지 못할 때도 이용될 

수 있다1,7,15. 증상이 발생한 척수압박은 외과적 감압에 이

어서 저용량 방사선 치료를 시행하도록 권유하는데, 이는 

재발을 방지하고 불완전 절제나 신경학적 장애가 지속될 

것이 우려될 경우 이용하는 보조적 요법이다7. 또한 흉수

로 나타난 골수 외 조혈의 경우 흉막유착술은 유착으로 

인한 염증이 조혈 세포를 자극하여 지속적인 출혈을 야기

할 수 있기 때문에 금기이다15.

  본 증례의 경우, 비장에서 다발성의 저음영 병변들이 

관찰되었는데 폐 종괴와 같이 골수 외 조혈로 인한 병변일 

것으로 추정된다. 혈소판 감소증은 원발성 골수섬유증으

로 인한 골수기능부전 때문에 발생했을 가능성이 높다. 

그러나 혈소판 관련 항체가 양성이며 루프스 항응고인자

와 관련되어 활성화 부분 트롬보플라스틴 증가 소견이 있

었다는 점에서 자가면역 이상이 동반되어 혈소판 감소증

이 악화되었을 가능성도 배제할 수 없다. 원발성 골수섬

유증에서 자가면역 이상이 발생할 수 있다는 사실은 이미 

알려진 바 있는 흥미로운 현상 중 하나이다9. 저자들은 섬

유화전 단계의 원발성 골수섬유증 환자에게 폐 종괴의 형

태로 나타난 골수 외 조혈 1예를 보고한다. 골수증식성 

질환을 가진 환자에게 폐 병변이 병발될 경우 감별 진단으

로 골수 외 조혈을 포함시켜야 할 것으로 생각한다.
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