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Granulocytic sarcoma is a localized tumor that’s composed of immature granulocytic cells and this is 

more common in patient with 8;21 translocation. We present here a case in a 64-year-old man who was 

diagnosed with acute myelogenous leukemia (erythroleukemia) that had a complex hyperdiploid karyotype. 

While he underwent chemotherapy, he developed nausea, vomiting, headache and dysarthria. After several 

diagnostic work-ups, granulocytic sarcoma in the cerebellum and leptomeningeal metastasis of his leuke-

mia were found on the magnetic resonance imaging and the cerebrospinal fluid cytology. (Korean J 

Hematol 2008;43:272-275.)
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서      론

  과립세포육종(granulocytic sarcoma)은 미성숙한 백혈

병 세포로 이루어진 골수외종양이다.
1)
 녹색종(chloro-

ma)으로도 불리며, 대부분 AML1/ETO t(8;21), (q22, 

q22)의 유전자 이상이 있는 급성골수성백혈병에서 발

생이 보고되었고, 급성적백혈병(erythroleukemia, FAB 

AML-M6)에서는 아직 보고된바 없다. 복잡한 고배수

성의 이상 핵형을 가진 급성적백혈병 환자에서 뇌실질

의 과립세포육종 발생 및 연수막의 백혈병 침범과 함

께 불량한 예후를 보였던 증례를 경험하였기에 보고하

는 바이다.

증      례

  환자: 64세 남자, 송○석

  현병력: 내원 3달 전부터 멍이 잘 들었고, 2달 전부

터 이틀에 한차례 코피가 났었으며. 열흘간의 흑색변

이 있어 내원하였다. 

  과거력: 평소 건강하였으며, 특이 병력이나 약물복

용력은 없었다.

  검사실 소견: 내원 당시 말초혈액도말검사에서 백혈

구 27,320/uL, 모세포 46%, 혈색소 5.8g/dL, 망상적혈

구 8.45%, 혈소판 10,000/uL로 백적혈구모세포성 특징

(leukoerythroblastic feature)과 모세포 및 상당수의 비

정상적인 유핵적혈구가 보였다. 골수조직검사에서는 

다수의 비정상적인 적혈구계 전구세포(유핵세포의 80%)
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Fig. 1. The touch preparation of bone marrow biopsy dem-
onstrating moderately hypercellular marrow with marked 
proliferation of severe dysplastic erythroid precursors (80%
of all nucleated cells) and blasts. (Wright-Giemsa stain, 
1,000×, adapted from Department of Laboratory Medicine,
Pusan National University Hospital).

Fig. 2. Dysplastic erythroid precursors are Periodic Acid 
Schiff (PAS) stain positive. (1,000×, adapted from Depart-
ment of Laboratory Medicine, Pusan National University 
Hospital).

Fig. 3. Magnetic resonance imaging shows mass lesion in left cerebellum which shows high signal intensity on T1-weighted
image and low signal intensity on T2-weighted image. 

가 보였다(Fig. 1, 2).

  진찰소견: 급성 병색을 보였으나 의식은 명료하였다. 

결막이 창백하였으며, 공막의 황달 소견이나 두경부림

프절 종대는 없었다. 흉부청진소견에서 폐야에 수포음

은 들리지 않았고, 심박동은 규칙적이었으며 심잡음도 

관찰되지 않았다. 복부진찰에서 간이나 비장의 비대 

소견은 없었으며, 정상적인 장음이 확인되었고 압통 

부위는 없었다. 환자의 팔과 다리에는 자반이 관찰되

었다.

  임상경과: 환자는 골수검사 결과 AML M6 (pure er-

ythroid leukemia)로 진단되어 AI 7+3 (Ara-C 100mg, 

idarubicin 12mg) 관해유도항암요법을 받았고, 항암치

료 26일째 골수검사에서 종양세포의 존속(persistence) 

소견으로 AI 5+2 (Ara-C 200mg, idarubicin 8mg) 재관

해유도항암요법을 다시 받았다. 염색체 결과는 51~59, 

XY, +4, +6, +7, +8, +11, +12, +13, +14, +15, +15, 

+20, +21, +3~4mar[cp20], hyperploidy로 보기 드문 복

잡한 핵형(composite karyotype)을 보였다. 2번째 재관

해유도항암요법 제24일에 오심, 구토, 두통과 구음장

애를 보여 시행한 두부 CT에서 좌측소뇌에 광범위한 

저밀도병변이 관찰되었고, 뇌종양 또는 급성뇌경색의 

감별을 위해 두부자기공명영상을 시행하였다. 좌측소
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뇌반구에 T2 고신호, T1 저신호의 덩이효과(mass ef-

fect)를 함께 보이는 병변이 발견되었고(Fig. 3), 조영

증강에서 뇌실질에 결절성병변 및 연수막(leptome-

ninx)의 조영증강소견이 나타나 백혈병의 뇌실질 및 

연수막 침범이 의심되어 뇌척수액 천자 검사를 시행하

였다. 그 결과 세포수 567, 종양세포 90%로 백혈병의 

연수막 침범이 확인되어 척수강내 methotrexate 15mg

을 투여 하였다. 소뇌의 병변이 과립세포육종이 의심

되어 조직검사를 고려하였으나 백혈구감소증이 동반

된 상태에서 이틀 뒤부터 고열, 기침, 가래가 증가하면

서 흉부 엑스선검사 및 전산화단층촬영술에서 폐렴이 

진단되었고, 광범위 항생제와 과립백혈구-집락자극인

자(granulocyte colony-stimulating factor; G-CSF)를 투

여하였으나 시간이 경과함에 따라 점차 악화되어 약 

1개월 후 환자는 사망하였다.

고      찰

  급성적백혈병은 19세기 초 Giovanni Di Guglielmo 

가 처음으로 언급하였으며, 급성 Di Guglielmo 증후군 

등으로 불리기도 하였다. 현재는 FAB class에서 M6으

로 분류되고, WHO 분류법으로는 acute myeloid leuke-

mia, not otherwise categorized에 M6a-erythroleukemia 

(erythroid/myeloid)와 M6b-pure erythroid leukemia로 

나뉜다.
2)
 주로 적혈구세포계열과 골수세포계열의 종

양성 증식으로 발생하며, 드물게 적혈구모세포의 증식

만 일어나는 경우도 있다(M6b-pure erythroid leuke-

mia). 미국에서는 de novo 백혈병의 3∼5%, 2차성 백혈

병의 20∼30%를 차지한다. 인종 간에 발병률의 차이는 

없으며, 남자에서 빈도가 약간 높고, 주로 50세 이상의 

고령에서 발병이 증가하는 것으로 알려져 있다. 치료

는 M3를 제외한 다른 급성골수성백혈병과 유사하며, 

예후는 항암치료에 대한 반응률이나 특정 세포유전자

형의 발현 유무에 따라 다르지만 일반적으로 불량하

다. 적혈구모세포에 대한 골수모세포의 비율이 높을수

록 좀 더 좋은 예후를 보인다.

  과립세포육종은 종양세포 내의 myeloperoxidase로 

인해 녹색을 띄기 때문에 녹색종으로도 불리우나, Ra-

ppaport에 의하면 30% 정도에서 회색이나 갈색 등으로 

보이는 경우도 있어 과립세포육종이 적절한 명칭이

다.
3)
 대부분 급성 및 만성골수성백혈병이나 골수증식

질환과 연관되어 발병하며, 골수성백혈병 환자의 약 

3.1%로 보고되고 있다. 그러나 사후 부검에서 발견되

는 경우가 다수 있어 실제 빈도는 이보다 많을 것으로 

추측된다.
4)
 병리학적으로 미분화된 특성이 있어 비호

지킨림프종으로 오진되기도 하며,
5)
 이는 Chloroacetate 

esterase (CAE) 염색으로 구분할 수가 있다.
6)
 뼈, 안와

(orbit), 부비동, 척수강, 뇌, 피부, 위장, 대장, 신장, 유

방, 자궁, 질 등 인체의 거의 대부분의 조직에서 발병할 

수 있다.
7)

  백혈병이 중추신경계를 침범하는 경우 대개는 연수

막백혈병(meningeal leukemia)의 형태로 나타나며, 뇌

실질 내 과립세포육종 형성은 드물다. 증상 및 징후는 

침범하는 구조물에 따라 다를 것이며, 두부자기공명영

상이 가장 좋은 진단 방법이나, 확진을 위해서는 조직

검사가 필수이다. 치료는 대개 방사선 치료 후 항암치

료이며 이전에 받았던 치료에 따라 달라질 수 있다. 뇌

실질 내 과립세포육종의 치료에 관한 문헌이 많지 않

아 확립된 가장 적절한 치료 방법은 아직 정해진 바 

없다. 백혈병의 치유 빈도가 늘어남에 따라 뇌실질 내 

과립세포육종은 증가할 것으로 여겨지는데, 이는 대부

분의 항암제가 뇌-혈액 장벽을 통과하기 힘들기 때문

이다. 빈도가 드물기 때문에 급성골수성백혈병 환자마

다 과립세포육종에 대한 선별검사를 하지는 않는다.
8)

  과립세포육종과 관련이 있을 것으로 생각되는 유전

자 이상이 몇 가지 보고되고 있다. 빈도가 증가한다고 

알려진 유전자 이상으로 t(8;21)이 있으나,
9)
 최근 Pileri 

등의 보고에 따르면 절반 정도에서 유전자 이상이 발

견되었으며 monosomy 7, trisomy 8, mixed lineage leu-

kemia-splitting (8.5%)의 빈도로 나타났고, 국내에서도 

소아를 대상으로 한 연구에서 MLL 재배열이 있을 때 

빈도가 증가된다는 보고가 있으나,
10)
 이번 증례와 같

이 복잡한 핵형을 가진 경우는 보고된 바가 없다.

  복합핵형(complex karyotype)은 de novo MDS/AML

의 15%, 이차성 MDS/AML의 50% 가량에서 보고되

며,
11)
 일반적으로 고용량의 항암치료에도 불구하고 불

량한 예후를 보인다. 추가되는 염색체로는 +8, +10, 

+11이 흔하고, 결손은 −7, −18, −17이 많았다는 보

고가 있으며, 염색체 전체보다는 일부(5q, 17p, 12p)의 

결손이나 재배열이 많다.
12)
 일반적으로 염색체의 추가

보다는 결손이 많으며, 이는 종양억제유전자의 손실이 

백혈병의 발생에 중요한 역할을 함을 의미하는 것으로 

해석된다.
11)
 증례에서는 보기 드물게 복잡하고 다양한 

염색체 변이가 발견되었는데, 환자는 2번에 걸친 관해 

유도항암요법에도 저항성을 보이며 결국 감염증으로 

사망한 것으로 미루어 볼 때 복합핵형이 불량한 예후

와 관계가 있을 것으로 추측할 수 있다. 

  이번 증례에서는 뇌척수액 검사에서 암세포가 발견
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되었지만 뇌조직 검사는 시행하지 못하였기에 뇌실질

의 과립세포육종은 임상적, 방사선학적으로만 검증되

었다. 

요      약

  과립세포육종은 미성숙한 과립세포로 구성된 종양

으로, t(8;21)의 유전자 이상이 있는 경우에 더 잘 동반

된다. 저자들은 복합핵형을 보였던 급성적백혈병으로 

진단된 64세 남자 환자에서 항암치료 이후에 오심, 구

토, 두통, 말더듬증이 발생하였고, 두부자기공명영상 

및 뇌척수액 세포검사 결과 소뇌의 과립세포육종 및 

백혈병의 연수막침범이 증명된 1예를 경험하였기에 

보고하는 바이다.
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