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소아에서 발생한 Nodal Marginal Zone Lymphoma 증례 보고

민병훈, 윤중기, 한지원, 오채연, 김현영, 정성은

서울대학교 어린이병원 소아외과

A Case of Pediatric Nodal Marginal Zone Lymphoma

Byunghun Min, Joong Kee Youn, Ji-Won Han, Chaeyoun Oh, Hyun-Young Kim, Sung-Eun Jung
Department of Pediatric Surgery, Seoul National University Children’s Hospital, Seoul, Korea

Lymph node enlargement is a common finding in children suggesting normal or benign. Palpable nodes which are large, hard or fixed 
must be examined carefully to rule out malignant diseases. In this case, a 15-year-old boy presented to our hospital to inspect the pal-
pable mass at his post-auricular area being found 2 months ago. It was diagnosed as nodal marginal zone lymphoma (NMZL) through 
excisional biopsy and immunohistochemistry. NMZL is very rare, especially in children and young adults, but occurs locally in most 
cases with a good prognosis compared to adults. We described a rare case of NMZL diagnosed in adolescent.
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서  론

림프절병(lymphadenopathy)이란 림프절이 비대해지거

나 염증 반응이 일어나는 증상을 말한다. 그 중 림프절 비대

는 소아에서 흔한 소견으로 대부분은 국소 혹은 전신 감염에 

의한 양성 질환이 원인으로 작용하며, 주로 경부, 겨드랑이, 

서혜부에서 나타난다[1]. 4-8세 사이의 건강한 소아에서는 

양성 질환 또는 특별한 원인이 없이 발생하는 림프절 비대가 

90% 정도를 차지하지만, 일차적 검진을 통해 악성 림프절의 

질환을 감별하는 것은 매우 중요하다[2]. 부드럽고 유동적인 

림프절은 양성 질환을 시사하며, 크기는 대부분 2 cm 미만이

다[3]. 반면 크기가 크거나 단단한 림프절은 악성을 시사하

며, 부동적인(immovable) 경우에는 침습적 종양을 의심할 

수 있다. 특히, 빗장위오목(supraclavicular)에서 만져지는 

림프절의 경우 악성 질환을 반드시 고려해야 한다[4]. 

Nodal marginal zone lymphoma (NMZL)는 소아에서 

흔하지 않은 비호지킨 림프종(non-Hodgkin’s lymphoma)

에 속하며, 그 중에서도 2% 정도를 차지하는 매우 드문 질환

으로 특징적으로 중합효소 연쇄 반응(PCR) 검사에서 단클

론성 B세포(B-cell monoclonal population)의 발견이 진단

에 결정적으로 작용한다[5]. 본 증례에서는 좌측 귓바퀴 뒤

쪽의 림프절 비대를 주소로 내원한 환자에서 진단된 NMZL

에 대해 보고하고자 한다.

증례 보고

평소 건강하던 15세 남자가 2개월 전부터 발생한 왼쪽 귓

바퀴 뒤쪽에 만져지는 덩어리를 주소로 본원에 내원했다. 약 

3×2 cm 크기의 덩어리였고, 2개월간 크기 증가 소견은 명확

하지 않았다. 이학적 검사에서 분엽 모양으로 단단하게 만져

지는 고정된 덩이로 압통, 발적, 삼출물의 소견은 없었다

(Fig. 1). 과거력에서는 약 2년 전 갑상선 결절(0.7×0.5×0.5 

cm)에 대해 절제술을 받았으며 당시 조직검사에서 결절 과

다형성(nodular hyperplasia)으로 진단된 병력이 있었다. 1

년 전에는 부비동 낭종으로 2차례 절제술을 시행 받은 바 있

다.

상기 병변에 대하여 초기 진단으로 림프절염 의심하에 경

구 항생제를 3일간 복용하였으나 크기의 변화 없어 경부 초
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Fig. 1. A palpable, fixed 3×2-cm-sized mass positioning at the left 

posterior auricular area (arrowheads).

Fig. 2. Ultrasonographic image showing a hypoechoic lobulated mass,

with 2.2×2.4×0.8 cm size and inner vascularity (arrowheads).

음파를 시행하였다. 초음파 검사에서 2.2×2.4×0.8 cm 크

기의 분엽성 윤곽의 종괴가 저음영의 에코와 안쪽의 혈관분

포를 보이고 있어 비특이적 림프증식성 병변으로 판단되었

다(Fig. 2). 절제적 생검술이 시행되었으며, 조직학적 소견 

및 면역염색 검사에서 CD3, CD20, Ki-67 (positive in 

40%), CD21, PD-1이 양성이었고, IgH gene rearrange-

ment에 대한 PCR 검사에서 단일 클론 소견(monoclonality)

을 보여 NMZL로 진단되었다(Fig. 3).

경부 컴퓨터 단층촬영(CT)과 양전자단층촬영(PET)에서 

전이를 시사하는 소견은 없었고, 현재 COMP 항암요법

(cyclophosphamide, vincristine, methotrexate, and pre-

dnisone)을 진행 중에 있다.

고  찰

소아에서 발생한 비호지킨 림프종을 진행 양상에 따라 분

류해 보면, 대부분을 차지하는 공격적인 성향의 림프모구림

프종(lymphoblastic lymphoma), 버킷림프종(Burkitt lym-

phoma)과 무통성 경과를 보이는 소포림프종(follicular 

lymphoma, FL), NMZL, 만성림프모구림프종(chronic lym-

phoblastic lymphoma, CLL)으로 나눌 수 있다[5]. 세계보

건기구(World Health Organization)의 2008년 기준에 따

르면 NMZL의 통상적인 정의는 B세포 유래 종양으로서, 비

장에서 발생한 splenic marginal zone lymphoma나 림프절 

이외에서 발생한 extra-nodal type의 marginal zone lym-

phoma와 세포 형태가 비슷하나 이 두 분류에 속하지 않는 종

양이다[6]. NMZL은 성인에서는 림프종양의 1.5%-1.8%를 

차지하나 소아에서는 이보다 더 적게 보고되고 있으며, 이는 

MZL의 10%, 비호지킨 림프종의 2%를 차지한다[5,6]. 

NMZL은 남자에서 많이 발생하고 두경부에 호발한다[5]. 

Taddesse-Heath 등[7]의 연구에 따르면 소아의 NMZL은 

90% 이상 국소적으로 발생하기 때문에 수술적 치료가 가능

하여 좋은 예후를 보인다. NMZL은 임상증상이 뚜렷하지 않

고 독자적인 진단 방법이 없기 때문에 세포의 모양, 면역조직

학적 특성, 분자 연구를 종합하여 다른 악성 림프 질환을 배

제함으로써 진단이 가능하다. 최근 보고된 사례들에서 소아 

NMZL에 특징적인 조직학 소견으로 형질 전환된 배중심 유

사 변화(progressive transformed germinal center like 

changes) 소견이 발견되었고, PD-1 (germinal center as-

sociated T cell marker)의 증가 소견을 보고하였다[8]. 본 

증례에서 조직학적 소견상 B세포 증식이 보이며, 면역염색 

검사에서 소아 NMZL에 합당한 interfollicular CD20 with 

Bcl-2 염색에서 양성 반응을 보였고, IgH gene rearrange-

ment에 대한 PCR 검사에서 단일 클론 소견을 보여 결정적

인 진단을 가능하게 하였다. 

현재 소아 NMZL의 정립된 치료법은 없어 FL이나 CLL의 

치료 방법을 따르고 있다. 성인에서와 마찬가지로 국소 병변

의 경우 수술적 절제만으로 완치가 가능하며 병기에 따라 방

사선 치료를 병행하기도 한다. 전신적인 증상이 있는 경우에

는 rituximab이나 CVP regimen (cyclophosphamide, vin-

cristine, prednisolone) 등의 항암치료를 시행해 볼 수 있다

[5]. NMZL의 5년 생존율은 성인에서는 64%-89%이고, 소

아에서는 정확히 알려진 바 없으나 성인보다는 좋은 것으로 

알려져 있다. 나이가 많을수록, B 증상(열, 야간 발한, 체중 

감소)이 있을 때, Ann Arbor 병기가 높을수록, 빈혈이 있을 

때, 수행점수(performance score)가 낮을수록 예후가 좋지 

않은 것으로 알려져 있다[9].

본 증례에서는 부비동 낭종이 2차례 발생한 과거력에 대

해 비호지킨 림프종의 재발 의심하에 소아청소년과에서 절
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Fig. 3. Immunophenotypic features of excised mass. (A) H&E stain (×40) showing a gross lymphoid tissue with effaced normal follicular architectures 

suggesting neoplastic rather than reactive condition. (B) With a few normal germinal centers left, it was mostly filled with diffusely grown small to 

medium-sized atypical cells (H&E stain, ×200). These cells were positive in CD20 (B lymphocyte antigen; C) and Bcl-2 (F) but negative in CD10 (D) and

Bcl-6 (E) (C-F: ×40).

제 외 추가적인 유도 항암화학치료(COMP)를 계획하였다. 

비강 및 부비동에서 발생하는 림프종은 대부분 비호지킨 림

프종으로 동양에서의 유병률은 7%-10%로 서양보다 훨씬 

더 높게 알려져 있다[10]. 하지만 신체에서 두경부의 경계를 

넘어 침범하지 않았고 무증상인 림프절병으로 예후는 좋을 

것으로 예측되며 추적관찰이 필요하다. 이와 같이 소아의 림
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프절 비대에서는 신체검진을 시행하여 악성을 시사하는 소

견이 있을 때에는 영상 검사와 함께 반드시 조직검사를 시행

해야 한다. NMZL과 같이 무통성 경과를 가지는 국소 진행성 

림프종인 경우 조기 수술적 절제만으로 완치가 가능하므로 

이러한 질환에 대해 의심하는 것이 중요하다.
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