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A Case of Intussusception Secondary to Ileocecal MALT Lymphoma

Won Hee Lee, M.D., Eun Seok Yang, M.D. and Kyung Rye Moon, M.D.

Department of Pediatrics and Adolescences, Chosun University College of Medicine, Gwangju, Korea

The gastrointestinal (GI) tract is the extranodal location most frequently involved in MALT lymphomas, 

and although MALT lymphomas can be found in the small intestine, most MALT lymphomas of the GI 

tract occur in the stomach. In addition, MALT lymphoma occurs predominantly in adults; however, a 

ten-year old female that was admitted to our hospital due to Rt. lower quadrant abdominal pain 1 month 

ago,was diagnosed with intussusception secondary to ileocecal MALT lymphoma. A biopsy specimen 

confirmed lymphocyte infiltration with lymphoepithelial lesions, suggesting a low grade MALT lymphoma. 

Therefore, we report a case of low-grade MALT lymphoma occurring in a ten-year-old female who 

presented with ileocecal intussusception. (Korean J Pediatr Gastroenterol Nutr 2007; 10: 197∼201)
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서 론

  점막연관림프조직 림프종(mucosa-associated lymphoid 

tissue lymphoma, MALT lymphoma or MALToma)는 변

연대(marginal zone) 세포를 포함해서 heterogenous small 

B-cells로 구성된 extranodal lymphoma로 1983년 Isaac-

son 등에 의해 처음으로 보고되었다
1)

.
 
소화기관에서 

MALT 림프종 발생은 모든 림프종 발생의 5% 미만을 

차지하는데 대부분 어른에서 발생하며 소아에서는 드

물다2,3). 소아 연령에서 발생한 비호지킨 림프종은 성인

의 림프종과는 달리 림프절 이외의 침범이 흔하며 호발 

부위는 위, 소장, 대장, 타액선, 갑상선 등의 순서이다
4,5). 특히 원발성 소장 림프종은 매우 드문 질환으로 모

든 소장 종양의 1% 정도를 차지하며 회장에서 가장 호

발 한다. 저자들은 만성 복통을 호소하는 10세 여아에

서 회맹부에 발생하여 장중첩증을 초래한 MALT 림프

종 1예를 경험하였기에 보고하는 바이다.

증      례

환 아 : 윤○○, 10세, 여아
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Fig. 1. Contrast enema showed coiled spring appearance. 

Fig. 2. Abdominal CT show-
ed the distal small bowel 
loop invaginated into the lu-
men of the cecum and sus-
picious homogeous nodular 
mass as a leading point.

주 소: 우하복부 통증

현병력: 입원 1개월 전부터 하루에 3∼4차례 우하복

부에 통증 있어 개인 의원에서 위내시경 실시하여 특이 

소견 없었으나 복부 통증 지속되고 몸무게가 4 kg 감소

하여 외래 통해 입원하였다.

  과거력 및 가족력: 특이 사항은 없었다.

  진찰 소견: 입원 당시 활력 징후는 혈압 110/70 

mmHg, 맥박수 90회/분, 호흡수 24회/분, 체온 36.5oC였

다. 키는 151 cm (75∼90 백분위수), 몸무게는 31 kg 

(25∼50백분위수)으로 1개월 전 35 kg에서 4 kg 감소되

었다. 두경부에서 림프절 종대는 없었고 흉부에서도 특

이소견 없었다. 복부에서 간과 비장은 만져지지 않았으

나 장음이 감소되었고 우하복부 압통과 함께 4×3 cm 

크기의 덩어리가 촉지되었다. 서혜부에서 림프절 종대

는 없었으며 직장 검사에서 종물은 촉진 되지 않았고 

신경학적 검사는 정상이었다.

  검사실 소견: 말초혈액검사에서 혈색소 9.2 g/dL, 적

혈구 용적치 27.3%, MCV 75.0 fL, MCH 24.6 pg, 백혈

구 8,710/mm3, 혈소판 401,000/mm3 적혈구 침강속도 26 

mm/hr, C-반응 단백 1.67 mg/dL이었다. 말초혈액도말

검사에서 정상 색소성 정상 크기의 빈혈이 관찰되었다. 

혈청 생화학검사에서 총 단백질 7.32 g/dL, 알부민 3.3 

g/dL, AST 23.3 IU/L, ALT 21.4 IU/L, ALP 98 IU/L, 

BUN/Cr 8.7/0.7 mg/dL이었다. 대변 혈색소 검사는 양성

이었고 결핵균 PCR 검사, 요소 호기 검사 및 H.pylori 

IgM과 IgG는 모두 음성이었다.

  방사선학적 소견: 단순 복부 방사선 촬영에서 대장 

내에 가스가 감소되었으며 대장 조영술에서 오른창자 

굽이에서 용수철 모양의 연부 조직 종괴 음영을 발견하

였다(Fig. 1). 소장 조영술에서 회장 말단 부위에 균일

한 크기의 경계가 분명한 소결절 형성이 많이 관찰되었

다. 복부 전산화단층 촬영에서는 장중첩증의 선두로 생

각되는 소장 고리 말단이 맹장 내로 함입된 균일한 결

절성 덩어리가 보였다(Fig. 2). 골 스캔과 종양 스캔 모

두 특이 소견 없었다.

  육안소견 및 병리조직학적 검사 소견: 골수 조직검사

에서 악성 림프종의 골수 침범의 증거는 없었다. 육안

소견은 회맹판 부위에서 3.5 cm 상부에서 6×4 cm 덩어

리가 관찰 되었다. 조직학적으로는 점막 및 점막 하층

에 비정형 림프구들이 미만 침윤되고 종양 세포내의 여

포 형성과 종양세포들이 상피세포내로 침윤하는 양상

(lymphoepithelial lesion)이 특징적으로 관찰 되었다(Fig. 
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Fig. 3. Histologic findings showed ileo-colic intussusception and 6×4 cm sized mass noted at 3.5 cm above ileo-cecal valve 
(A) and MALT lymphoma in ileocecum, infiltration of centrocyte like cells and plasmacytoid cells are seen. Distinct lymphoepithelial
lesion is also noted (B) (H&E stain, ×400).

Fig. 4. Lamina propria showed cyclin D1 (󰠏) in A and CD5 (󰠏) in B (H&E stain, ×200).

3). 면역조직학 검사에서는 점막하 고유층의 cyclin D1, 

B CD5가 음성이었다(Fig. 4).

  치료 및 경과: 입원 당시 검사에서 우하복부 통증과 

대변 혈색소가 양성으로 나와서 대장 조영술과 복부 전

산화단층 촬영 시행하여 장중첩증을 진단하였다. 입원 

4일째 본원 외과에서 소장 부분 절제술 시행하였으며 

조직 검사에서 회맹부에 위치한 low-grade의 MALT 림

프종으로 진단하였다. 입원 15일째 cyclophosphamide 

(100 mg/m2/일)로 항암요법을 시작하였으며 퇴원 후 몸

무게는 31 kg에서 현재 42 kg로 증가하였고 전신 소견 

양호한 상태로 외래 추적 관찰 중이다.

고      찰

  위장관은 림프절외 림프종의 가장 흔한 호발 부위이

며 MALT 림프종을 포함한 원발 위 림프종은 위의 악

성 종양 중 5% 미만이다6). 1983년 Isaacson과 Wright가 

저등급 MALT 림프종의 개념을 제시한 이후로, 2001년 

세게보건기구(WHO) 분류에서는 extranodal marginal 

zone B cell lymphoma로 언급되었다7,8). MALT 림프종

은 50∼60%가 위장관에서 발생하며. 위에서 24%, 소장

에서 10%, 대장과 직장에서 7%, Waldeyer 고리 부위에

서 약 11%가 발생한다9). 그 밖에도 폐, 갑상선, 타액선 
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등에서도 발생한다
10)

. 어느 나이에서나 발병 가능하나 

소아에서는 드물며 50대 이후에는 발생 빈도가 급격히 

증가된다11). 국내의 보고에 의하면 원발성 위장관 림프

종은 위장관 악성 종양의 0.7%이었으며, 원발성 위장

관 림프종의 조직형은 large B cell 림프종이 61%이었

다고 한다12). 원발성 위장관 림프종 중 소장 림프종은 

38%이었고 소장 림프종 27예 중 22예가 회장에서 발생

하였다고 보고 했다13). 본 증례 환아도 1개월 전부터 반

복적인 우하복부 통증과 오심 증상 있었고 대변 검사에

서 잠혈 반응이 양성이었다. 저등급 위 MALT 림프종

의 약 90% 이상에서 H. pylori 감염이 증명되었고, H.  

pylori 감염이 gastric MALT 림프종 발생에 중요한 역할

을 한다
14)

. 본 증례 환아는 H. pylori IgG은 음성이었다.

  MALT 림프종의 증상은 상복부 동통이 제일 많으며, 

소화불량, 오심 및 구토 등을 호소하고, 상부 위장관 출

혈, 장폐쇄, 장출혈, 체중감소, 발열, 복부 종괴, 천공 등

이 발생할 수 있으며, 무증상으로 우연히 발견된 경우

도 있다15). Ramazan 등16)은 충수돌기에 발생한 MALT 

림프종에 의해 장중첩증이 발생한 증례를 보고하였다. 

본 증례의 환아는 입원 1개월 전부터 하루에 3∼4차례 

우하복부에 통증 있으며 몸무게가 4 kg 감소하였고 대

변 검사에서 잠혈 반응만 양성이었다. 소장 림프종의 

상부 위장관 내시경 소견은 점막 주름의 소실, 조약돌 

모양 또는 결정성 점막, 다발성 무경성 용종, 괴양성 종

괴, 침윤성 병변이 나타날 수 있다.

  MALT 림프종 진단에는 조직 검사와 면역조직화학 

검사가 필요하며, 일부 증례에서는 분자 유전학적인 분

석이 필요하다. 조직학적으로는 점막 및 점막 하에 비

정형 림프구들의 미만 침윤, 종양 내에 림프 여포형성

과 종양 세포들이 상피세포 내로 침윤하는 양상(lym-

phoepithelial lesion)이 특징적이다
17)

.
 

MALT 림프종은 

주로 작은 크기의 림프구로 이루어진 종양이며 중심모

세포(centroblast)나 면역모세포(immunoblast)처럼 보이

는 대세포가 출현할 수는 있으나 그 수가 적고, 이들이 

충실성의 세포 군집이나 판상으로 증식된 병소를 보이

면 diffuse large B-cell lymphoma (DLBCL)로 진단한다. 

CD5와 cyclin D1염색과 관계없이 MALT 림프종을 진

단할 수 있다. MALT 림프종은 단핵구 혹은 중심구 모

양을 가진 B 세포 림프종이며, 외투대(mantle zone)의 

바깥층인 변연대에서 기원한다. MALT 림프종은 B세

포 타입의 단클론으로 형성되며, 면역 표현형은 CD5, 

CD10, CD23 항원에 음성이나 CD19, CD20, CD21 항원

에는 양성이다. 특히 BCL-2 단백질은 저등급 MALT 림

프종에서 양성으로, 고 등급 MALT 림프종에서는 주로 

음성을 보인다16,18). Wotherspoon 등19)이 발표한 5등급 

체계가 MALT 림프종의 진단에 필요한 조직 기준으로 

널리 사용된다. 이 중 score 5 병변은 MALT 림프종이

며 score 3, 4 병변은 단클론이 증명되어야 MALT 림프

종으로 진단한다. 본 증례의 환아는 조직 검사에서 점

막 및 점막 하층에 비정형 림프구들이 미만 침윤되고 

종양 세포내의 여포 형성과 종양세포들이 상피세포내

로 침윤하는 양상(lymphoepithelial lesion)이 특징적으

로 관찰되는 저등급 MALT 림프종으로 진단하였다. 면

역조직학 검사에서는 cyclin D1, B CD5가 음성이었다.

  위 MALT 림프종은 오랜 시간 동안 국소질환을 갖

고, 국소치료에 반응이 좋지만, 오랜 관해 후에도 위장

관내에서 다시 재발할 수 있다9). MALT 림프종은 서서

히 진행하고 수술, 항암약물치료와 방사선 요법 등에 

잘 반응하고 예후가 좋은 암으로 알려져 있다
20)

. 그러

나 위 이외에 존재하는 MALT 림프종의 경우, 위에서

의 경우에 비해 재발의 빈도가 높고 질환의 진행 기간

이 짧다. MALT 림프종의 치료는 cyclophosphamide가 

효과적이며 4.5년 추적기간 동안 모든 환자가 생존하였

다는 보고가 있다21). 주위에 전이가 없을 경우 일차로 

수술을 시도한다
22)

.
 
수술 단독 요법을 하는 경우는 조

직학적으로 저등급 이면서 표재성의 국소적 병변일 때

이다. 수술하여 병변을 절제 후에도 잔류 병변이 있을 

경우는 방사선요법, 항암화학요법을 병행한다. 본 증례

의 환아는 소장 부분 절제술 시행하여 종괴를 완전히 

제거 하였으며 수술 후 15일째부터 cyclophosphamide 

(100 mg/m
2
/일)로 항암요법을 시작하여 항암요법을 18

개월간 시행하였으며 체중도 10 kg 이상 잘 늘고 전신

상태도 양호하다.

요      약

  저자들은 만성 복통과 체중감소를 호소하는 10세 여

아에서 장중첩증을 초래한 회맹부에 발생한 저등급 

MALT 림프종 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 

보고하는 바이다.
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