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외과적 치료 없이 관해된 피부 역형성 대세포 림프종 1예
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A Case of Multifocal Primary Cutaneous Anaplastic Large Cell Lymphoma 
Managed without Surgical Treatment
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= Abstract =

Primary cutaneous anaplastic large cell lymphoma (C-ALCL) is rare among skin malignancies. C-ALCL usually 

manifests as reddish or violet nodules. Surgical excision or radiation therapy is generally considered as first-line 

therapy, but a clinically aggressive disease may require multiagent chemotherapy. Establishing a proper diagnosis 

of C-ALCL is challenging but should be made to avoid inappropriate treatment and its consequences. The authors 

report a case of medically resolved C-ALCL in an 81-year-old man presented with well-defined nodular lesions 

on the forehead.
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서론

피부병변을 검진하는 의사는 언제든 희귀 피부암을 마

주할 수 있다. 원발성 피부 역형성 대세포 림프종(Primary 

cutaneous anaplastic large cell lymphoma, C-ALCL)은 희

귀 피부암 중 하나로, 크기가 큰 CD30 양성 비정형 림프

구의 침윤 소견이 특징적인 원발성 피부 CD30 양성 림프

구증식 질환(Primary cutaneous CD30+ lymphoproliferative 

disorders, LPDs)에 속한다. C-ALCL은 일반적으로 성인

에서 발생하며, 적색에서 갈색의 무증상 판, 결절 또는 

종양으로 나타난다.
1)
 치료는 병변의 크기와 침범 정도에 

따라 달라진다. 대부분 외과적 절제나 방사선 치료를 일

차적으로 고려하나, 임상적 고위험군에서는 저용량의 

Methotrexate 또는 복합항암화학요법을 사용한다.
1)

 예후

는 양호하여 국소 림프절 침범 여부와 관계없이 5년 생존

율이 약 95% 내외로 높다.
2)

본 저자들은 서서히 진행하는 무증상의 다발성 결절로 

내원하여 C-ALCL로 진단된 환자를 경험했고, 이에 대해 

수술 없이 항암요법만을 통해 치료된 증례를 문헌 고찰

과 함께 보고하고자 한다.

증례

81세 남자가 이마에 발생한 결절 두 개를 주소로 내원

하였다. 이마 우측에 위치했던 경계가 분명한 40×23mm 

크기의 붉은 색 결절은 한 달 전부터 발생하여 서서히 

커졌다(Fig. 1). 이마 좌측과 좌측 앞팔에 위치했던 경계

가 분명한 12×8mm, 14×11mm 크기의 붉은 색 결절은 첫 
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Fig. 1. Preoperative photos. A: A facial photo on the first visit to the hospital. A 40×23mm-sized brownish red nodule with an 
irregular shape was at the left paramedian area of the forehead. The photo also shows A 12×8mm-sized red nodule at the 
left temporal area of the forehead. B: A photo of the left forearm at the first visit to the hospital. Black triangles point the 
area at which a 14×11mm-sized nodule presented. (The consent to use the clinical photographs in this article obtained.)
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Fig. 2. Histopathologic findings of the punch biopsy. A: Microscopic view (H&E staining, ×200), B: The immunohistochemical stain 
by CD3 (×400), C: The immunohistochemical stain by ALK (×200), On the immunohistochemistry, the tumor cells are positive 
for CD3 but negative for ALK.

결절이 생기고 난 이후 발생했다. 모든 결절은 통증, 압통, 

삼출물 등 동반증상이 없었으며, 발열, 야간 발한, 체중감

소 등 다른 특이할 만한 전신 증상 또한 없었다. 간 비대와 

비장 비대도 없었다. 다른 전신질환의 과거력 혹은 특이 

가족력은 없었다. 젖산탈수효소(Lactate dehydrogenase, 

LDH)를 포함한 기초대사검사와 일반혈액검사에서 모든 

항목이 정상 참고치에 속했다.

진단을 위해 펀치 생검 후 면역조직화학염색을 포함한 

병리검사를 시행했다. CD30 양성으로 피부림프종일 가

능성을 확인하였고, CD3 양성으로 T세포 계열임을 확인하

였다. CD4, CD8, CD20, ALK 염색은 음성이었다(Fig. 2). 

면역조직화학염색 결과를 바탕으로 병변을 C-ALCL로 

진단할 수 있었다. 전신 양전자 방출 단층 촬영(Positron 

emission tomography, PET)과 경흉부 전산화 단층 촬영

(Computed tomography, CT)에서 림프절 침범 및 전이의 

증거는 없었다(Fig. 3, Fig. 4). 따라서, 본 증례의 임상병

기는 T3N0M0B0로 Stage IIB였다.

본 증례는 이마와 앞팔에 분포하는 C-ALCL로 피부에 

국한되었으나 여러 곳에 다발성으로 발생했기 때문에 

Cyclophosphamide, Adriamycin, Vincristine, Prednisolone 

(CHOP) 복합항암화학요법을 시행했다. 3주 간격 총 6회의 

복합항암화학요법이 계획되었으며, 매 회 체표면적 1m
2
 

당 Cyclophosphamide 750mg, Adriamycin 50mg, Vincristine 

1.4mg을 투여했다. Prednisolone은 총 100mg을 하루 3회

로 나눠 5일간 복용했다. 환자는 치료를 잘 견뎌냈으며, 

치료 중 유의한 부작용은 없었다. 항암요법 완료 후 6개월 

뒤 병변은 가장자리의 갈색 과색소성 반을 남기고 완전 

관해되었다(Fig. 5). 주기적인 외래 방문을 통해 계속적인 

추적 관찰이 예정되어 있다.

고찰

원발성 피부 림프종(Primary cutaneous lymphoma)은 

세포 유래에 따라 세 종류로 나뉜다. 피부 T세포 림프종

(Cutaneous T-cell lymphoma, CTCL)은 그 중 하나로 원발

성 피부 림프종 중 가장 흔하며, 미국 통계에 따르면 백만 
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Fig. 3. The whole-body positron emission tomography shows hypermetabolic lesions at the forehead and the left forearm, which 
were the same locations as the existing nodules. Otherwise, no abnormal hypermetabolic lesion found.

Fig. 4. The computed tomography shows the cutaneous le-
sion (white triangle). Otherwise, no evidence of metastasis, 
bone involvement, and lymph node enlargement found in 
the CT scans covering the head, neck, and chest region.

Fig. 5. A facial photo 6-month after the completion of 
chemotherapy. The lesions at the forehead became com-
plete remission leaving brown macules. (The consent to use 
the clinical photographs in this article obtained.)

명당 8.5명의 발생률을 보인다.
3)

 CTCL은 C-ALCL을 포함하

며, 그 외에도 균상식육종(Mycosis fungoides, MF), 세자리 

증후군(Sézary syndrome), 림프종모양 구진증(Lymphomatoid 

papilosis, LyP) 등의 다양한 질환을 포함한다.
1)

원발성 피부 CD30 양성 림프구증식 질환(LPDs)은 

WHO/EORTC 분류상 C-ALCL, LyP을 포함하며, CTCL 

중 두 번째로 흔한 질환이다.
2)

 미국 통계에 따르면 전체 

원발성 피부 림프종 중 LPDs 비율은 20%이며, 대한민국 

통계에서 산출된 20.7%와 거의 유사하다.
4)

 C-ALCL과 

LyP는 유전형, 표현형, 조직병리학적 특징이 겹치기 때

문에 임상양상을 토대로 감별하게 된다.
5)

C-ALCL은 주로 적색에서 갈색의 무증상 판, 결절 또

는 종양으로 나타나며, 흔히 궤양을 동반한다.
6)

 약 80%

에서 단일 피부병변을 보이나, 다발성 피부병변으로 나

타나는 경우도 약 20%로 적지 않다.
1)

 다발성 병변은 대

개 한 곳에 모여 있으며, 드물게 여러 부위에서 나타난다. 

대부분 국소 피부 부위 침범으로 발견되지만 약 10-15%

에서 피부 외 침범을 보이며 이 경우 국소 림프절 침범이 

가장 흔한 것으로 알려져 있다.
2)
 C-ALCL은 청소년 이하

에서 드물게 발생하며, 발병 연령의 중앙값은 미국과 대

한민국에서 각각 60세, 47세다.
4,7)

조직학적으로는 호산성 핵소체, 둥글거나 불규칙한 모

양의 세포핵과 풍부한 세포질을 지닌 림프구가 진피층에 

미만성으로 침윤된 모습을 보인다. 또한, 종양세포의 

75% 이상에서 CD30 양성이어야 C-ALCL로 진단될 수 

있다.
6)

C-ALCL의 치료 방법은 병변의 크기와 침범 정도에 
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따라 결정된다. 복합항암화학요법은 단일 피부병변 혹

은 군집성 피부병변의 경우 외과적 절제나 방사선 치료

에 비해 부작용이 많고 효과가 낮아 우선적으로 고려하

지 않는다. 피부병변의 재발은 흔하나, 나쁜 예후와 관련 

없으며 이전 치료를 동일하게 시도할 수 있다.
5)

 군집성 

및 다발성 피부병변에서 저용량 MTX 투여가 효과적이

라는 보고가 있으나,
8)
 임상시험으로 증명된 것은 아니다. 

본 증례와 같이 피부병변이 전신으로 침범한 경우 복합

항암화학요법을 고려하며, 특히 피부 외 전파가 있으면 

무조건적으로 적용한다.
6)

C-ALCL은 다른 원발성 피부 림프종에 비해 예후가 

양호하다. 국소 림프절 침범 여부와 관계없이 5년 생존율

이 약 95% 내외로 높다.
2)

 44%의 환자에서 치료 없이 

완전관해 혹은 부분관해 되었다는 보고도 있다.
1)

 한편, 

피부병변의 재발이 흔하므로, 충분한 경과관찰이 필요

하다. 본 증례는 완전 관해 되었다고 하나, 추적 관찰 

기간이 6개월로 짧기 때문에 추가적인 경과관찰이 필요

할 것이다.

본 저자들은 서서히 진행하는 무증상의 다발성 결절로 

내원하여 C-ALCL로 진단한 후 복합항암화학요법만으

로 완전관해된 환자의 사례를 공유했다. 흔하지 않은 질

환인만큼 일반적인 상황에서 C-ALCL을 의심하긴 어렵

지만, 잘못된 의심에 따른 부적절한 치료를 피하기 위해

서, 다발성 피부병변을 감별할 때 C-ALCL 및 원발성 피

부 림프종을 감별진단에 고려해야 할 것이다.
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