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Myeloid sarcoma (MS) is a solid extramedullary tumor that is composed of immature myeloid cells. The 

incidence of MS in patients with acute myeloid leukemia (AML) has been reported to be 3∼8%. Lymph 

nodes are the most frequent site of presentation for MS, and other clinical presentations such as an ab-

dominal mass with bowel involvement, a pancreatic mass, isolated central nervous system infiltration, 

a testicular mass and breast lumps have also been reported. AML with mediastinal MS is a relatively 

rare disease. The patients with AML with mediastinal MS has been reported to have complex cytogenetic 

abnormalities and a poor long-term prognosis. The optimal treatment of AML with MS remains to be 

determined. We report here on an unusual case of a 37-year-old man who presented multiple lymph node 

enlargements on the neck and a huge mediastinal mass that was considered to be lymphoma. He was 

finally diagnosed as AML with MS according to the surgical excisional biopsy of a left supraclavicular 

lymph node and bone marrow examination. He achieved complete remission and the multiple enlarged 

lymph nodes on the neck and the mediastinal mass disappeared after remission induction chemotherapy. 

Thereafter, he received HLA-matched unrelated allogenic hematopoietic stem cell transplantation. (Korean 

J Hematol 2009;44:148-152.)
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서      론

  골수성육종(myeloid sarcoma)은 1853년 King이 골수

세포형과산화효소(myeloperoxi-dase)에 의해 녹색 빛

을 띄는 종양을 일컫는 말로 처음 사용하였다. 이후 세

계보건기구(WHO)에서 골수성육종으로 분류하였다. 

골수성육종은 미성숙 골수세포(immature myeloid cell)

로 이루어진 침윤성의 골수 외 고형종양(invasive ex-

tramedullary solid tumor)으로,
1)
 대부분 급성백혈병 또

는 만성백혈병의 급성기, 드물게는 만성골수증식성 질

환에서 발현되는 종양이다.
2)

  골수성육종의 호발부위는 주로 골조직, 골막, 연조

직 특히 경막 주위 및 경막외 연조직, 림프절, 피부 등

을 잘 침범하며 안와, 소화기계, 유방, 고환, 난소 등 

신체의 어느 부위든지 침범할 수 있으며, 복수, 심장과 
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Fig. 1. (A) Initial chest PA radio-
graphy shows prominent left 
suprahilar mass lesion. (B) Chest
computed tomography (CT) shows
multiple lymphadenopathies at 
intra-thoracic area and a huge 
mass at anterior mediastinal area.

Fig. 2. Histopathologic examination of surgical excisional lymph node biopsy reveals myeloid sarcoma. (A) The lymph node
is almost replaced by diffusely infiltrating atypical cells (Hematoxylin-Eosin, x200). (B) The cells surrounding the lymphoid
follicle are positive for myeloperoxidase (Immunohistochemical stain, x400). (C) The cells surrounding the lymphoid follicle 
are positive for CD34 (Immunohistochemical stain, x400).

혈관, 뇌 등에 침범된 경우도 보고된 바 있으나 종격동

(mediastinum) 골수성육종은 매우 드물다.
3)
 골수성육

종은 급성골수성백혈병과 자주 관련되어 발생하며, 동

반된 혈액질환 없이 발생하는 원발성 골수성육종은 드

물어 진단에서도 다른 질환으로 오진되는 경우가 많

다.

  일반적으로 급성골수성백혈병에 동반된 골수성육종

의 경우, 존재하지 않는 경우보다 예후가 불량하나
4)
 

규정된 치료법이 없는 실정으로 현재 항암화학요법치

료를 근간으로 하여 방사선치료, 조혈모세포이식이 시

행되고 있다. 이에 저자들은 매우 큰 종격동 종괴로 림

프종으로 생각되었으나, 급성골수성백혈병에 골수성

육종이 동반된 것으로 진단된 환자에 대해 문헌 고찰

과 함께 보고하는 바이다.

증      례

  환  자: 남자, 37세

  주  소: 전신 무력감, 열감, 체중 감소 

  현병력: 내원 1개월 전부터 전신 무력감, 열감이 있

었으며, 이후 목 주위에 다발성 림프절 비대소견 보여, 

항생제 치료를 하였으나 증상 호전이 없어 내원하였

다.

  과거력: 평소 건강하였으며, 특이 병력이나 약물 복

용력은 없었다. 

  이학적 소견: 입원 당시 혈압 140/90 mmHg, 맥박 

100회/분, 호흡수 18회/분, 체온 36.5
o
C였다. 전신 상태

는 급성 병색을 보였으며, 왼쪽 목 주변에 다발성 림프
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Fig. 3. (A) Bone marrow biopsy. The marrow is nearly replaced by a diffuse infiltration of leukemic blasts and dense fibrosis
(×1,000). (B) Bone marrow aspiration, ×1,000. Marked proliferation of leukemic blasts is seen, characterized by large size,
a high nuclear/chromatin ratio, and prominent multiple nucleoli.

절 종대 소견이 관찰되었다.

  검사실 소견: 말초혈액검사에서 백혈구 7.78×10
9
/L 

(호중구 20%, 림프구 32%, 단핵구 2%, 호산구 2%, 미

성숙세포 44%), 혈색소 14.6 g/dL, 혈소판 143×10
9
/L

, 생화학 검사에서 LDH 911 IU/L (정상범위 120∼520 

IU/L) 이외 특이 소견은 없었다.

  방사선학적 소견: 흉부 전산화 단층 촬영에서 앞쪽 

종격동에 9×4 cm 크기의 종괴와 흉곽 내와 목 주위에 

여러 개의 림프절 비대 소견이 관찰되었다(Fig. 1). 

  임상 병리조직 소견: 왼쪽 상쇄골 림프절 절제 생검 

조직 검사 상 골수성 백혈세포 침윤 소견이 관찰되었

다(Fig. 2). 우측 장골에서 시행한 골수 흡인 및 생검상 

급성골수성백혈병 (FAB M2), 면역표현형에서 CD33 

(+), CD34(+), MPO(+)로 진단되었고(Fig. 3), 골수의 

세포유전학적 검사 상 trisomy 8의 염색체 이상을 동반

하고 있었다. 

  치료 및 경과: 관해 유도 항암화학 요법으로 idar-

ubicin (12 mg/m
2
/d, 3일), cytarabine (100 mg/m

2
/d, 24

시간 지속정주, 7일)을 시작하였고, 관해 유도 14일째 

시행한 골수 검사 상 세포 충실도 10∼20%, 모세포는 

90%로 추가 항암화학 요법 idarubicin (12 mg/m
2
/d, 2

일), cytarabine (100 mg/m
2
/d, 24시간 지속정주, 5일)을 

시행하였다. 이후 시행한 골수 검사 상 완전 관해에 도

달하였으며, 흉부 전산화 단층 촬영에서도 골수성육종

은 소실되었다. 1회의 공고 요법 후, 조직적합항원이 

일치한 비혈연공여자가 발견되어 동종 조혈모세포 이

식을 시행 하였다.

고      찰

  골수성육종은 급성골수성백혈병 환자의 3∼8%에서 

동반되며,
1,3)

 급성골수성백혈병, 골수증식질환, 또는 

골수형성이상증후군과 동반되어 발생하거나, 동반된 

질환 없이 단독으로 발생하기로 한다.
5)
 염색체 8번과 

21번 사이의 전좌가 있는 경우 발생 빈도가 더 높다고 

알려져 있으나,
6)
 종격동 골수성육종은 삼배수체, 사배

수체, 복합 세포유전학과 관련이 있다는 보고가 있다.
7)

  골수성육종의 침범 부위는 매우 다양하며 몸의 어느 

장기라도 가능하지만, 주로 피부, 뼈, 눈의 연부조직과 

림프절에 많이 발생한다. 흉곽 내 발생은 매우 드물지

만, 종격동이 가장 흔한 곳이며(9예 중 6예), 그 외 폐

(2예), 심낭(2예), 폐문(2예)이 보고되었으며,
8)
 국내에

서는 종격동 골수성육종에 대해 1예가 보고된 바 있

다.
9)

  종격동 골수성육종은 흉부 방사선 사진에서 부분 종

괴, 림프절종대, 혹은 종격동 조직 내 미만성 침윤으로 

인한 종격동 확장으로 나타난다. 골수성육종은 종양으

로 인한 증상으로 내원하여 진단받는 경우도 있으나, 

대부분 급성골수성백혈병으로 진단된 환자에서 종양

이 발견되어 임상적으로 의심을 하게 된다. 병리조직
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학적 소견 및 방사선학적 소견이 림프종과 유사하기 

때문에 백혈병의 소견이 없는 환자의 경우 25∼54%에

서만 초기에 정확한 진단이 이루어지는 것으로 보고되

어 있다. 이전 연구에서 골수성육종 단독으로 진단된 

154명의 환자를 재확인하여 약 50%에서 오진을 확인

하였고, 그 중에서 악성림프종으로 오진하는 경우가 

가장 많아,
10)
 실제로 처음 발견된 골수성육종의 47%를 

비호지킨림프종으로 오진하였다는 보고가 있다. 오진

을 줄이기 위해서는 세포의 형태학적 진단과 함께 골

수모구 계열을 구별하기 위해 면역조직화학 분석이 필

수적이며, 조직검사를 통한 확진이 필요하다. 본 증례

에서도 최초 진단 당시 다수의 림프절 침범, 높은 젖산

탈수소효소 수치, 조직 소견의 형태학적 유사성 등으

로 림프종으로 오인하였으나, 이후 림프절 조직의 면

역조직화학 분석과 골수검사를 통해 급성골수성백혈

병에 골수성육종이 동반된 것으로 진단하였다.

  골수성육종의 예후는 진단 당시의 상태에 따라 다르

며, 백혈병을 동반하지 않은 원발성 골수성육종은 수

개월내 급성골수성백혈병으로 진행한다. 골수성육종

이 동시에 존재하는 급성골수성백혈병의 예후에 대해

서는 명확한 결론은 없는 상태이다. 일반적으로 골수

성육종을 동반한 경우가 동반하지 않는 경우보다 완전 

관해율과 생존율이 낮았으며, 이는 부적절한 치료와 

관련이 있으리라 추정된다.
4)
 일반적으로 예후가 좋은 

것으로 알려진 t(8;21) 염색체 이상이 있는 급성골수성

백혈병에서 골수성육종이 있는 경우 치료 결과가 나쁘

다고 보고하고 있으며, 골수반응은 양호하다 하더라도 

골수성육종이 완전히 치유되지 않은 경우 재발의 위험

이 따르는 것으로 생각되고 있다.
11)
 혈액학적으로 완

전관해를 보였던 환자에서 골수성육종이 나타나는 경

우 이는 불량한 예후를 시사하는 징후일 수 있거나 혹

은 이미 생존가능성이 희박한 말기 상태를 시사하는 

소견일 수 있다. Breccia 등
12)

은 림프종으로 진단하였

다가, 이후 급성골수성백혈병에 골수성육종이 동반된 

것으로 최종 진단된 12명의 환자를 보고한 바 있다. 이 

연구에서, 처음 림프종으로 진단받고 나서 4개월 이내

에 치료를 한 군은 백혈병과 골수성육종 모두 완전 관

해를 이룬 반면, 4개월 이후에 치료한 군에서는 골수성

육종은 완전 관해를 이루었지만 골수에는 아무런 반응

을 보이지 않았다. 결국, 이는 정확하고 빠르게 골수성

육종을 진단하고 동시에 고위험군에 준하여 강력한 치

료를 초기에 시작하는 것이 중요함을 시사하고 있다.

  골수성육종의 치료로는 수술, 항암화학약물요법 및 

국소방사선요법 등이 있다. 일반적으로 초기 치료로는 

전신항암화학요법이 시행되고 있으며, Yamauchi와 

Yasuda
13)

는 전신항암화학요법이 수술이나 국소방사선

요법보다 효과적이라고 보고하였다.

  한편, 골수성육종은 방사선에 대한 감수성이 예민한 

종양으로,
12)
 혈액종양환자의 대부분에서 수술과 같은 

침습적 치료가 적용되기 어려워 방사선 치료가 권장되

는 경우가 있다. 골수성육종 환자에서 단독으로 항암

화학치료, 방사선요법을 시행한 경우보다, 이들 치료

를 병행한 경우 치료 효과가 좋았다는 보고도 있으

나,
12)
 보조적인 방사선 치료요법에 대해서는 명확하지 

않은 상태이다.

  일반적으로 초기 치료로는 전신항암화학요법이 시

행되고 있으며, 부가적인 조혈모세포 이식의 역할에 

대해서는 아직 논의 중으로 일부 연구자들
14,15)

이 동종 

조혈모세포이식을 성공적인 치료방법으로 보고하였

다. 이는 전처치로 고용량 항암화학요법과 이식편대백

혈병 효과(graft-versus-leukemia; GVL)와 연관된 것으

로 생각된다. 결국, 종격동 골수성육종이 급성백혈병

에 동반된 경우 불량한 예후의 염색체 소견과 낮은 생

존율을 보고하고 있어,
7)
 급성백혈병과 종격동 골수성

육종이 있는 환자들은 고위험군 급성골수성백혈병 환

자에 준하여 적극적으로 치료하여야 하며, 조혈모세포 

이식 및 치료 방침에 대해서 앞으로 보다 많은 연구가 

필요하리라 생각된다. 본 증례의 경우도 완전관해 후 

조혈모세포이식을 시행하였으며, 추후 종격동의 방사

선치료를 계획하고 있으나, 방사선치료로 인한 조직 

손상으로 이식편대숙주병의 위험성 증가 가능성이 있

어 적절한 시기에 대한 논란의 가능성이 있겠다. 

요      약

  골수성육종은 미성숙골수세포로 이루어진 골수외 

고형종양으로 급성골수성백혈병에서 골수성육종의 발

생률은 3∼8%이다. 림프절은 골수성육종이 가장 흔하

게 나타나는 곳이며, 그 외 복부, 중추신경계, 고환, 췌

장, 유방 등에 침범된 것이 보고되고 있다. 종격동 골수

성육종을 동반한 급성골수성백혈병은 매우 드문 질환

으로 복합 세포유전학적 이상이 동반되며 불량한 장기 

예후를 보이는 질환이다. 최적의 치료법은 무엇인지 

결정되어 있지 않다. 

  37세 남자로 목에 다발성 림프절과 종격동에 큰 종

괴가 있어 내원하여 림프종으로 생각되었으나 왼쪽 상

쇄골 림프절 조직검사와 골수검사를 통해 골수성육종

을 동반한 급성골수성백혈병 환자로 진단되었다. 항암
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치료 후 완전관해에 도달하였으며 다발성 림프절과 종

격동 종괴도 소실되어 조직적합항원-일치 비혈연간 조

혈모세포이식을 받은 증례에 대해 보고하는 바이다.
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