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여러 장기를 다발성으로 동시에 침범한 
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We report here a case of primary granulocytic sarcoma that involved multiple organs simultaneously and 

simulated clinical features of lymphoma at initial presentation. A 55 year-old man was referred to our 

center for the treatment and evaluation of lymphoma, which was diagnosed for nasal and colonic polyps 

in a local hospital. In our center, brain MR imaging showed multiple soft tissue lesions in brain and 

the whole body PET demonstrated multiple hypermetabolic lesions. Immunohistochemical staining of bi-

opsy specimen on nasal and colonic polyp showed negativity of all lymphoma markers and positivity 

of myeloid markers, and final pathologic diagnosis was granulocytic sarcoma. Cytogenetic analysis of 

malignant cells in CSF showed chromosomal abnormalities of t(16;16)(p13.1;q22). Bilateral bone marrow 

examination was done with no evidence of abnormal cell infiltration and with normal cytogenetics. 

Complete remission was induced with 5 cycles of anti-leukemic chemotherapy, intrathecal chemotherapy 

and whole brain irradiation. However, leukemia relapsed in blood and bone marrow three months after 

the completion of treatment and the patient died 11.5 months after initial diagnosis of primary granulocytic 

sarcoma. In conclusion, immune-histochemical staining is necessary to obtain accurate pathologic diag-

nosis of granulocytic sarcoma. Pathogenetic role of t(16;16) in granulocytic sarcoma should be evaluated 

and appropriate treatment of primary granulocytic sarcoma should be defined in the future studies. 

(Korean J Hematol 2008;43:268-271.)
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서      론

  과립세포육종(granulocytic sarcoma)은 녹색종(chlo-

roma)이라고도 하며, 골수모구 또는 미성숙 골수양 세

포의 골수 외 증식으로 인한 드문 악성종양이다. 과립

세포육종은 급성골수성백혈병과 자주 관련되어 발생

하며, 동반된 혈액질병 없이 발생하는 원발성 과립세

포육종(primary granulocytic sarcoma)은 드물어 진단

에서도 다른 질환으로 오진되는 경우가 많다. 과립세

포육종의 침범 부위는 매우 다양하여 몸의 어느 장기

라도 가능하지만, 주로 피부, 뼈, 눈의 연부조직과 림프
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Fig. 1. (A) Brain MR imaging shows soft tissue lesions involving left nasopharynx, left cavernous sinus, Meckel’s cave, left 
infratemporal area, bilateral paranasal sinus, bilateral intraconal and extraconal spaces, and left orbital apex. (B) The whole
body PET (F-18 FDG) shows multiple hypermetabolic lesions in left nasopharynx, left skull base, right maxillary sinus, anterior
mediastinum, peritoneum, liver, right kidney and multiple lymph node sites (left cervical level Ib, both cervical level II, left
cardiophrenic, right paraaortic and left external inguinal).

절에 많이 발생한다. 그러나 대장이나 척수 등의 중추

신경계를 침범하는 경우는 드물며, 처음부터 다발성으

로 동시에 여러 장기를 침범하는 예는 거의 보고가 없

다. 저자들은 중추신경계, 대장 등 여러 장기를 다발성

으로 동시에 침범하여 림프종으로 오진된 원발성 과립

세포육종을 경험하고 이를 보고하는 바이다.

증      례

  55세 남자가 입원 1개월 전에 두통과 좌반신 감각이

상의 증상이 발생하였다. 타 병원에서 시행한 뇌 자기

공명영상 검사에서 사골동과 접형동의 부비동염이 관

찰되었고 검진 상 좌측 상비공에서 용종이 발견되어 

조직병리검사를 시행한 결과 림프종으로 진단되었다. 

추가로 시행한 위내시경 검사에서 점막하 종양이 관찰

되었고, 대장내시경 검사에서는 수 개의 용종이 발견

되었다. 조직병리검사에서 위 점막하 종양은 염증의 

소견을 보였고, 대장 용종들은 림프종으로 진단되었

다. 이후 림프종에 대한 항암제 치료를 위하여 본원으

로 전원 되었다. H&E 염색에서는 림프종이 의심되지

만 확진을 위하여 면역조직화학염색 검사를 시행하였

다. 복시와 우측 안면 부종의 증상이 발생하였고, 뇌척

수액 검사에서 전체 세포의 99%가 악성종양세포로 확

인이 되었다. 중추신경계 침범으로 인한 증상으로 생

각하고, 응급으로 림프종에 대한 항암제 치료(cyclo-

phosphamide, adrimycin, vincristine, prednisolone)를 시

작하였다. 뇌 자기공명영상 검사를 다시 시행하였으

며, 좌측 비인두, 좌측 두개골 기저부, 좌측 해면정맥

동, 멕켈씨동, 좌측 측두하부, 양측 부비동 및 좌측 안

와에 연부조직 병변이 관찰되었다(Fig. 1A). 전신 양전

자단층촬영술에서는 좌측 비인두, 좌측 두개골 기저

부, 우측 상악동, 전종격동, 복막, 간, 우측 신장 및 여

러 군데의 림프절(양측 경부, 좌측 심횡격막, 우측 대

동맥주변, 좌측 서혜부) 등 다발성으로 대상활동의 증

가 소견을 보였다(Fig. 1B). 위, 대장 및 비강의 병변들

은 모두 동일한 조직 소견을 보이고 있으며, 면역조직

화학염색에서 림프종 표지자들(CD20, CD79a, CD3, 

CD45RO, CD56, CD5, CD10, cyclin D1, BCL6, TdT)은 

모두 음성인 반면에 과립구 표지자들(myeloperoxidase, 

CD13, CD33, CD117, CD34)은 모두 양성의 소견을 보

였다. 이에 따라 최종 조직병리 진단은 과립세포육종

으로 확인되었다. 뇌척수액에서 관찰된 아세포에서 시

행한 세포유전학 검사에서 49, XY, t(16;16)(p13.1; 

q22), +21, +2mar의 염색체 이상 소견이 관찰되었다

(Fig. 2). 골반 양측에서 골수검사를 시행하였는데, 정

상 소견을 보였고 염색체 이상도 관찰되지 않았다. 다

발성으로 동시에 발생한 원발성 과립세포육종으로 진

단하고, 급성골수성백혈병에 준한 관해유도요법(cyta-

rabine 200mg/m
2
/day를 5일 동안 정맥으로 지속주입하

고 daunorubicin 45mg/m
2
/day를 2일 동안 정맥 주입)을 

시작하였으며, 경막내 항암제 치료(cytarabine, metho-

trexate, solucortef)도 함께 시행하였다. 이후 환자는 
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Fig. 2. Cytogenetic analysis was performed using leukemic
blasts in the CSF analysis and chromosomal abnormalities
of t(16;16)(p13.1;q22), +21, +2mar were noted.

cytarabine과 daunorubicin의 항암제 치료를 한차례 더 

시행하였으며, 고용량 cytarabine 요법(제1, 3, 5일에 

cytarabine 3g/m
2
를 12시간 간격으로 3시간 동안 정맥 

주입. 매 주기마다 총 6회 투여됨)을 총 3주기 시행하

였다. 또한 3차례의 경막 내 항암제 치료로 뇌척수액 

검사에서 아세포가 관찰되지 않은 이후에 두부 전체에 

대해 방사선치료(총 방사선 조사량 24Gy)를 추가로 

시행하였다. 치료 후 전신 양전자단층촬영에서는 대사

활동이 증가된 병변이 모두 소실되었으며, 뇌 자기공

명영상 검사에서는 연부조직 병변이 현저히 감소하고 

좌측 부비동과 측두하부에만 병변이 잔존해 있는 소견

을 보여, 임상적으로 완전관해로 판단하였다. 총 치료 

기간은 진단 후 약 7.5개월 정도였다. 치료가 종결된 

지 약 3개월 후 불행히도 급성골수성백혈병이 혈액 및 

골수에서 발견되었는데, FAB 아형은 M1이었고, 염색

체 검사에서 t(16;16)(p13.1;q22)의 이상 소견을 보였

다. 관해유도요법(cytarabine, daunorubicin)을 시행하

였으나 관해가 유도되지 않았고, 원발성 과립세포육종

을 처음 진단 받고서 11.5개월 후에 사망하였다.

고      찰

  과립세포육종은 매우 드문 질환으로 급성골수성백

혈병, 골수증식질환, 또는 골수형성이상증후군과 동반

되어 발생하거나, 동반된 질환 없이 단독으로 발생하

기도 한다.
1,2)

 급성백혈병과 골수증식질환, 골수형성이

상증후군과 동반될 경우 초기 임상소견으로 발현할 수

도 있으며, 재발의 형태로도 나타난다.
3,4)

 과립세포육

종의 발생빈도는 정확히 알려져 있지 않으며, 급성골

수성백혈병과 동반된 과립세포육종의 발생빈도가 약 

3∼5%로 알려져 있다.
5-7)

 과립세포육종이 가장 많이 

발생하는 장기는 뼈, 골막, 연조직, 림프절과 피부이

다.
8,9)

 척수 및 중추신경계를 침범하는 경우는 드물며, 

질환의 최초 임상양상으로 신경학적 징후를 보이는 경

우는 더욱 드물다.
10,11)

 저자들이 보고한 증례의 경우, 

과립세포육종이 진단 당시 부비동, 위, 대장, 신장, 간, 

림프절 및 중추신경계의 여러 장기를 동시에 침범한 

상태였으며(Fig. 1), 이와 같이 처음부터 골수 침범 없

이 다발성으로 여러 장기를 동시에 침범한 예는 거의 

보고가 없다. 백혈병이 진단되지 않은 상태로 발생한 

과립세포육종은 다른 종양으로 오진되는 경우가 많다. 

이전 연구에서 과립세포육종 단독으로 진단된 154명

의 환자를 재확인 결과에서 약 50% 진단에서 오진을 

확인하였다.
12,13)

 과립세포육종 진단 중 본 증례의 경우

와 같이 악성림프종으로 오진하는 경우가 가장 많았

다.
13)
 혈액 또는 골수 내에서 백혈병세포를 확인하지 

못한 상태에서 과립세포육종을 진단하는 것은 쉽지 않

다. 이러한 이유로 연부조직 종양의 감별진단에 백혈

병의 증거가 없더라도 과립세포육종을 고려하는 것이 

필요하다. 오진을 줄이기 위해서는 세포의 형태학적 

진단과 함께 골수모구 계열을 구별하기 위해 면역조직

화학 분석이 필수적이다. 본 증례에서도, 최초 진단 당

시 다수의 림프절 침범과 높은 젖산탈수소효소 수치, 

조직 소견의 형태학적 유사성 등으로 인해 림프종으로 

오진하였다. 이렇게 다른 연부조직 종양과 감별이 어

려운 경우, 면역조직화학 분석을 통해 연부조직 종양

과 과립세포육종을 감별할 수 있다. 과립세포육종의 

예후는 진단 당시의 상태에 따라 다르다. 대부분의 백

혈병을 동반하지 않은 원발성 과립세포육종은 수개월 

내 급성골수성백혈병으로 진행한다. 본 증례에서는 뇌

척수액 검사의 악성세포를 이용하여 염색체 검사를 시

행하였는데, t(16;16)(p13.1;q22)를 비롯한 21번 염색

체의 추가, 2개의 marker 염색체가 관찰되었다(Fig. 2). 

t(16;16)(p13.1;q22)는 inv(16)의 변형으로, CBFβ/ 

MYH11 재배열을 확인하기 위해, CBFβ FISH를 시행

하여, CBFβ/MYH11 유전자 재배열을 확인하였다. 재

발시의 골수에서 시행한 염색체 검사에서도 같은 핵형

의 CBFβ 유전자 재배열을 가진 t(16;16)(p13.1;q22)

을 비롯하여 21번 염색체의 추가 및 2개의 marker 염

색체를 확인하였다. 일반적으로 inv(16)/t(16;16)은 모

든 급성골수성백혈병의 5∼10%에서 확인되며, FAB 

분류 중 M4에서 20%, 특히 M4Eo와 연관이 높고, 예후
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가 매우 양호한 염색체 이상 중의 하나이다. 약 2/3의 

예에서는 추가 염색체 이상을 보이지 않지만, 본 증례

의 경우 21번 염색체의 추가 및 2개의 marker 염색체

가 확인되었다. Inv(16)/t(16;16) 단독의 경우 예후가 

양호하지만, 추가 염색체 이상 특히, marker 염색체의 

존재는 불량한 예후를 나타낸다.
14,15)

 본 증례의 환자의 

경우 최초 진단 당시 일반적인 과립세포육종과 달리 

다수의 장기에 침범하는 임상양상을 보였으며, 관해유

도에 많은 시간이 필요하였으며, 치료 종료 후 짧은 시

간 내에 재발하는 불량한 예후를 보였다. 이러한 임상

경과는 추가 염색체 이상을 동반한 inv(16)/t(16;16)에 

의한 불량한 예후로 해석될 수도 있다. 원발성 과립세

포육종은 드물고, 이질적인 임상양상을 보여, 현재까

지 그 치료가 확립되지 않았다. 항암화학요법 치료와 

수술적 절제, 국소방사선 치료를 단독 또는 병합하여 

치료한다. 과립세포육종의 치료에서 현재까지의 일반

적인 견해는 임상적으로 급성골수성백혈병의 증거가 

없더라도, 급성골수성백혈병에 맞추어 치료를 시행하

는 것이다. 고용량의 cytarabine 치료를 포함한 관해유

도 치료를 시행 받은 환자에서 급성골수성백혈병의 발

생률이 현저히 낮았으며, 더 긴 생존율을 보였다.
4)

요      약

  본 증례는 중추신경계, 대장 등 여러 장기를 다발성

으로 동시에 침범한 원발성 과립세포육종으로, 처음 

진단 당시 림프종으로 오진되었다. 과립세포육종의 진

단이 매우 어렵고 림프종 등으로 오진되기 쉬운 점으

로 고려할 때, 조직병리검사 과정에서 면역조직화학 

검사가 필수적으로 생각된다. 본 증례에서는 t(16;16)

의 염색체 이상이 발견되었는데, CBFβ 유전자 재배

열과 백혈병 세포의 골수외 침범의 상관 관계에 대한 

연구가 필요하다. 원발성 과립세포육종은 드문 질환으

로 일반적으로 급성골수성백혈병에 대한 치료를 시행

하는데, 향후 표준 치료법의 개발이 요구된다.
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