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서      론

외투세포 림프종(Mantle cell lymphoma, MCL)은 비호지

킨 림프종의 약 3~6%를 차지하는 매우 드문 질환으로, 남성

과 백인에서 흔하고, 환자의 약 75%에서는 여러 개의 림프절

에 발생하며, 골수, 혈액, 비장, 그리고 위장관 등도 침범한

다.1,2) 외투세포 림프종은 공격적인 임상 양상과 진행된 병기에

서 진단되어, 전반적인 생존기간이 4~5년으로 보고되고 있으

며,1,3) 두경부 영역에서는 구인두에 가장 흔하게 발생하지만, 

침샘의 침범은 매우 드물다.2,4)

최근 저자들은 이하선과 상경부를 동시 침범한 외투세포 림

프종으로 진단된 드문 증례를 경험하여, 문헌고찰과 함께 보고

하고자 한다.

증      례

69세 여자 환자가 약 2개월 전부터 촉지된, 우측 상경부의 

종물을 주소로 내원하였다. 

과거력상 특이병력은 없었으며, 신체 검사상 우측 이하선 

미부와 상경부에 무통성의 비교적 단단하며, 경계가 명확한 

비고정성, 다발성 종물이 촉지되었다(Fig. 1). 경부 전산화 단

층촬영에서 1.2×1.0 cm 크기의 종물이 우측 이하선 미부에 

있었고, 상경부에는 가장 큰 것이 1.8×1. 5 cm 정도이며 주변

과 잘 경계 지어지는 균질성 종물과 함께 보다 작은 2개의 

종물도 같이 관찰되었다(Fig. 2). 혈액검사에서 젖산탈수소 

효소는 572 U/L(참고치 : 200~400 U/L)로 상승되었고, 백

혈구는 7,540/mm3(참고치 : 4,000~10,000/mm3)으로 정상

범위였으며, 다른 혈액학적 검사에서는 특이 소견 없었다. 경

부 종물에 대한 2회의 초음파 유도 하 세침흡인 검사에서 다

수의 림프구가 관찰되어, 확진을 위해 절제 생검을 계획하였다.

수술 전 진단으로 이하선 내외 왈틴씨 종양, 다발성 다형 선

종, 또는 악성 림프종 등을 의심하였다. 수술 소견은 종물이 
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로 유착이 있었고, 쉽게 종물의 피막에서 출혈이 되는 양상이

었다. 종물의 양상이 부드러운 피막에 유착이 적고 다발성이

며 표면에서 출혈이 잘 되는 특징 때문에 이하선 내외 왈틴 

종양과 유사하다고 생각하였다. 따라서, 별도의 술 중 동결조

직 검사는 시행하지 않았습니다. 술 후 합병증은 관찰되지 않

았으며, 면역조직염색에서 CD 20, CD5과 cyclin D1 등에 양

성 소견을 보이고, Ki-67에 20~25% 정도의 부분 양성소견을 

보여서 최종적으로 외투세포 림프종으로 진단되었다(Fig. 3).

수술 후 3주에 양전자방출 단층촬영을 시행하였으며, 경부 

수술 부위에 술 후 반응에 의한 것으로 보이는 표준섭취값 

4.84의 과대사 병변 이외에 다른 특이사항은 없었다. 이후 환

자는 혈액종양내과에서 Ann Arbor 병기 IIE로 진단되어 CHOP 

(Cyclophosphamide, doxorubicin, vincristine, prednisolone) 

요법으로 6회의 복합화학 요법을 받았고, 수술 후 13개월이 지

위치하는 부위에 절개선을 넣고, 광경근하 피부 피판을 거상

하였다. 안면신경의 변연 하악 분지를 주의하면서 이하선 미

부와 경부의 종물을 큰 어려움 없이 박리하였다. 그러나 경부

의 가장 아래쪽에 위치하는 종물은 상설골 근육과 부분적으

Fig. 1. External photography. It shows 2.8×2.2×1.8 cm sized mass 
on right parotid tail and upper neck(black arrow).

Fig. 2. Axial contrast enhanced neck CT scans. These show multiple homogenous enhanced mass on parotid tail(A) and upper 
neck(B and C).

A B C

Fig. 3. Pathologic findings. A : Gross photo of the mass. B-E : Microscopic findings. B: The architecture of lymph node is effaced by 
tumor cells(H&E, ×40). C : The tumor cells are small to medium in size and monomorphic pattern. The scattered single epithelioid 
histiocytes are also seen(H&E, ×400). D and E : The tumor cells show immunoreactivity for CD20(D) and cyclin D1(E)(Immunohisto-
chemical stain, ×200).

A B C
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난 현재 특이 소견 없이 외래 추적관찰 중이다.

고      찰

외투세포 림프종(Mantle cell lymphoma, MCL)은 B세포 

비호지킨 림프종의 아형으로 1990년대에 이르러 비슷한 형태

의 림프종인 소림프구성 림프종(small lymphocytic lympho-
ma)과 소포성 림프종(follicular lymphoma)으로부터 구별되

기 시작하였다.5) 비호지킨 림프종의 약 3~6%로 드물며, 불량한 

예후를 보여서, 전반적인 생존율이 4~5년으로 알려져 있다.1,3,6) 

약 75%의 환자에서는 여러 개의 장기를 침범한 Ann Arbor 

stage III-IV 정도의 진행된 병기에서 진단된다.1,2,6,7) 한편 일부 

공격적인 임상 양상을 보이지 않고 추가적인 치료를 하지 않

아도 5~12년의 생존기간을 보이는 예가 보고되고 있어, 외투세

포 림프종 환자군 중 일부에서 서서히 진행하는 임상 양상을 

나타내는 예후가 좋은 아형이 있는 것으로 생각되고 있다.8,9) 

림프절 외의 다른 장기를 침범하는 경우가 드물지 않으며,3,4) 이

런 림프절 외의 침범은 골수가 63%로 가장 흔하고, 말초 혈액, 

위장관, 두경부 등의 순이다.3) 전체 외투세포 림프종의 약 

6.2~10%정도가 두경부에서 발생하며, 구인두와 발다이어 고리

(Waldeyer’s ring)에서 36.9%정도로 가장 흔하게 발생한다고 

알려져 있다.2,10)

진단은 림프절이나 골수 또는 침범된 장기의 생검으로 이루

어지며 B세포 표지자인 CD20과 CD79a, 그리고 CD5에 양성의 

표현형을 가진다.1) 대부분의 경우 cyclin D1 유전자 과발현을 

보이는데, 이것은 t(11 ; 14)(q13 ; q32) 염색체 전좌로 인해 나

타난다.1) 전형적인 외투세포 림프종은 작거나 중간 크기의 단

일형태의 림프구가 톱니모양의 핵과 흩어진 염색질, 그리고 세

포질이 거의 없으며 핵소체가 잘 보이지 않는 병리학적 특징

을 가진다.5,11)

자기공명영상은 이하선의 종물이 있는 경우 종양의 범위나 

주변 구조물 침범 그리고 림프절 전이를 판단하기 좋아 가장 

좋은 진단법으로 평가된다.4) 전형적인 소견은 균질한 신호강

도를 보이며 T1 강조영상에서 저 신호강도, T2 강조영상에서 

고 신호강도로 나타나지만 영상학적 형태와 조직학적 형태의 

절대적 상관관계가 밝혀진 바는 없다.4) 영상학적 검사에서 균

질한 낭성형태를 보이는 왈틴씨 종양과 선양낭성 암종 등은 

림프종과 감별해야 하며, 특히 왈틴씨 종양은 세침흡인검사

상에서도 다수의 림프구가 관찰되어 림프종과의 감별이 필

요하다.4,12,13)

일반적인 항암화학요법으로는 젊은 환자에서는 Hyper-

CVAD(cyclophosphamide-fractionated, doxorubicin, vincris-
tine, dexamethasone±rituximab alternating with cytarabine, 

methotrexate±rituximab), 고령에서는 CHOP(cyclophospha-
mide, doxorubicin, vincristine, prednisone)의 복합화학요법이 

추천되며, 단일 클론 항체 Rituximab을 CHOP에 추가하여 사

용하여 좋은 결과를 얻고 있고, 고 용량 화학요법 및 자가조혈

모세포이식술이 시도되고 있다.1,14) 본 환자에서는 CHOP요법 

사용 이후 전신 상태의 악화로 Rituximab 추가 요법은 시행

하지 못하였다고 합니다. 재발 또는 불응성의 환자에서 세포

내의 특유 표적에 작용하는 bortezomib, temsirolimus, le-
nalidomide, lenalidomide-rituximab, idelalisib, ibrutinib 등

의 새로운 물질의 출현으로 많은 치료 성적의 발전을 이루게 

되었다.14) 

외투세포 림프종 환자의 예후는 연령, 전신상태(ECOG per-
formance status), 젖산탈수소 효소, 백혈구 수치 등를 이용하

여 계산하는 MIPI(국제 외투세포 림프종 예후 지수, MCL inte-
rnational Prognostic Index) 점수를 사용하여 예측할 수 있

으며,15) 그 수치가 5.7미만에서는 재발의 위험도가 낮고, 5.7과 

6.2사이에서 중등도, 6.2 이상인 경우 고 위험군으로 분류된

다.16) 본 환자에서는 MIPI score가 9.1로 계산되었으며 고 위

험군이었으며, 평균 기대 생존기간이 약 29개월 정도로 계산

되었다.15) 그 외에 CD23과 10에 양성, CD5에 음성을 보이고, 

세포 증식의 지표인 Ki-67로 염색하였을 때 양성을 보이는 

세포가 50% 이상이면, 유아구성 외투세포림프종(Blastoid ma-
ntle cell lymphoma)로 분류될 수 있으며, 이는 예후를 판정하

는데 중요한 인자로 작용하며,3) 본 증례에서는 20~25%로 측정

되었다. 외투세포 림프종은 기존의 항암화학요법에 관해율이 

낮고, 완전 관해가 된다 하더라도 관해 유지기간이 매우 짧아 

2년 이내에 흔하게 재발한다.7)

결론적으로 영상검사에서 균일하게 조영 증강이 되는 경계

가 명확한 종물이 이하선과 상경부에 있을 때, 드물지만 외투

세포 림프종과 같은 악성 림프종의 가능성도 염두에 두어야 

하겠다.

중심 단어 : 외투세포 림프종 ·이하선 ·상경부.
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