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수술적 제거로 완치된 순수적혈구 무형성을 동반한 흉선종 1예 
연세대학교 원주의과대학 1내과학교실, 2영상의학과교실, 3병리학교실, 4흉부외과학교실
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Thymomas are associated with different paraneoplastic syndromes, with the most clinically important association 
being with myasthenia gravis, hypogammaglobulinemia, and pure red cell aplasia (PRCA). The optimal therapy 
for PRCA that complicates a thymoma is unknown, given the rarity of the clinical situation. It has been suggested 
that remission following surgery alone is uncommon and most patients will require some other form of therapy. 
We report a case of PRCA with a thymoma in a 59-year-old man who remained in complete remission of the 
PRCA after surgical resection of the thymoma.  (Tuberc Respir Dis 2007;63:454-457)
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서   론

  흉선종은 전종격동에서 발생하는 가장 흔한 종양으로 

인구 100,000명당 0.15예의 발생률을 보인다
1
. 종양의 압

박이나 침윤에 의한 흉통, 기침, 호흡곤란이 환자의 약 

1/3에서 나타날 수 있으나 대부분의 환자들은 흉부사진에

서 우연하게 발견된다. 흉선종의 전이는 흔하지 않으나 

중증근육무력증, 저감마글로불린혈증, 순수적혈구 무형성 

(pure red cell aplasia, PRCA) 등의 부종양 증후군을 동반

할 수 있으며 이로 인한 증상으로 발견되기도 한다
2
. 중증

근육무력증은 흉선종의 30∼50%에서 동반되며, 저감마

글로불린혈증은 10%, PRCA는 5%에서 동반된다
1
. PRCA

가 동반된 흉선종의 경우, 흉선종의 수술적 제거만으로 

빈혈의 완치를 보고한 예는 많지 않으며 대부분 추가적인 

치료를 필요로 한다. 저자들은 흉선종의 수술적 제거만으

로 1년 6개월 동안 재발 없이 완치된 PRCA환자 1예를 경

험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증   례

  환  자: 김○○, 남자 59세

  주  소: 전신무력감, 어지러움

  현병력: 3개월 동안의 전신무력감과 5일 전부터의 어지

러움을 주소로 본원 응급실로 내원하였다. 

  과거력: 제2형 당뇨병으로 3년 전부터 경구 혈당강하제

로 조절 중이었고, 다른 약제의 복용력은 없었다.

  가족력: 특이 사항 없음.

  사회력 및 직업력: 흡연력은 30갑년이었고, 음주력은 

거의 없는 편이었으며, 건축현장 사무소장으로 주로 사무

실에서 근무를 해왔다.

  진찰 소견: 입원당시 혈압은 95/58 mmHg, 맥박수는 분

당 85회, 호흡수는 분당 18회, 체온은 36.8
o
C이었으며, 의

식은 명료하였다. 전신상태는 급성 병색이었고, 결막은 

창백하였으며 공막의 황달 소견은 없었다. 흉부 진찰에서 

특이 소견은 없었으며, 간과 비장은 만져지지 않았고 임파

선 종대도 관찰되지 않았다.

  검사실 소견: 3년 전 본원에서 시행했던 말초혈액검사

는 백혈구 9,360/mm
3
, 혈색소 15.4 g/dL, 적혈구용적률 
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Figure 1. Contrast enhanced chest CT shows 7.3×5.3
cm, oval shape, well-defined mass within anterior medi-
astinum. The mass shows heterogeneous enhancement
without evidence of invasion through capsule or involve-
ment of nearby structures.

Figure 2. Gross appearance reveals an oval solid mass
having homogenous pink-white meaty lobules separated 
by fibrous band.

Figure 3. The tumor is composed of epithelioid cells with
spindle nuclei and pale chromatin and admixed small lym-
phocytes (H&E stain, ×400). 

45.6%, 혈소판 244,000/mm
3
이었다. 입원당시에 시행한 

말초혈액검사는 백혈구 5,590/mm3 (호중구 55.0%, 림프

구 37.1%, 단핵구 4.3%, 호산구 1.7%), 혈색소 3.5 g/dL, 

적혈구용적률 10.5%, 평균 적혈구용적 92.8 fL, 평균 적혈

구혈색소 31.3 pg, 평균 적혈구혈색소농도 33.8 g/dL, 혈

소판 371,000/mm
3
이었다. 혈청 철은 231μg/dL, 총철결

합능은 233μg/dL, ferritin 666 ng/mL이었고, 망상적혈구

는 0.68%였다. Coombs 직접 및 간접 반응은 모두 음성이

었다. 혈청 생화학적 검사는 총단백질 5.8 g/dL, 알부민 

3.6 g/dL, AST 10 U/L, ALT 8 U/L, alkaline phosphatase 

71 U/L, γGT 12U/L, 빌리루빈 0.2 mg/dL, BUN 12 mg/ 

dL, 크레아티닌 0.8 mg/dL, 혈청 전해질 검사는 나트륨 

139 mEq/L, 칼륨 4.6 mEq/L, 염소 111 mEq/L이었다. 대

변 잠혈반응은 음성이었고 위내시경과 대장내시경에서 

출혈 소견은 관찰되지 않았다. 혈청 IgG 705 mg/dL, IgM 

321 mg/dL, IgA 167 mg/dL, 말초혈액의 CD4 T세포 

23.4%, CD8 T세포 46.9%로 CD4：CD8비는 0.50 (정상: 

1.3∼2.3)이었다. 항핵항체검사는 1:40으로 약양성이었

고, 류마티스인자는 11 IU/mL이었다. 혈청에서 측정한

parvovirus B19 IgM음성이었으며, 혈액에서 확인한 par-

vovirus B19 중합효소연쇄반응(polymerase chain re-

action)도 음성이었다. 혈청에서 측정한 적혈구생성인자 

(erythropoietin)는 300 mU/mL 이상으로 증가되어 있었

다.

  골수천자 조직의 세포충실도는 약 40%로 관찰되었다. 

골수천자 도말에서는 적아구계열은 거의 관찰되지 않았

으며 골수계 및 거핵구계열세포들은 정상 소견이었고, 

M：E비는 77.9：1이었다. 

  방사선 소견: 단순 흉부 촬영에서 심장의 오른쪽 경계

와 인접한 장경 8 cm 가량의 둥근 덩어리가 보였다. 흉부 

전산화단층촬영에서는 우측 전 종격동에 비교적 경계가 

분명하고 조영증강이 잘 되는 둥근 덩어리가 보였고, 우심

방으로의 침윤 소견은 관찰되지 않았다(Figure 1). 

  병리학적 소견: 흉선종 적출술로 제거한 종괴의 크기는 
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9×7×6.5 cm였고, 주위 조직과 경계가 잘 지어지는 회백

색의 고형성 절단면을 가지고 있었으며, 출혈이나 괴사, 

임파선이나 피막으로의 침윤은 관찰되지 않았다(Figure 

2). 현미경 소견은 방추형 핵을 가지고 있는 흉선 상피세

포의 증식과 소림프구의 침윤이 혼재하는 WHO 분류 

type AB였고(Figure 3), Masaoka 임상 병기 1기에 해당했

다. 

  치료 및 경과: 입원 당시 심한 빈혈에 의한 증세가 있었

으며 수술 전까지 혈색소는 수혈을 통해서만 유지되었다. 

환자는 입원 16일째 흉선종 적출술을 받았으며 수술 후 

2주 동안 혈색소의 감소는 관찰되지 않아서 퇴원하였다. 

수술 후 6주에 확인한 혈색소는 11.2 g/dL로 유지되었고, 

수술 후 수혈 없이 1년 6개월까지 외래에서 추적 관찰한 

혈색소는 14.3 g/dL로 유지되었다. 

고   찰

  흉선종 환자의 2/3는 진단 당시 무증상이며 흉부사진에

서 우연히 종격동 종양으로 발견된다. 나머지 1/3에서는 

종양의 침윤이나 주위 조직의 압박으로 인한 증상을 보이

거나, 본 증례와 같이 동반된 부종양 증후군에 의한 특징

적인 전신증상을 보여서 진단되기도 한다
3
. 흉선종에 잘 

동반되는 부종양 증후군은 중증근육무력증, 저감마글로

불린혈증, PRCA가 있으며, 악성빈혈, 전신홍반루프스, 류

마티스 관절염, 신증후군 등의 자가면역질환이 약 10%에

서 동반된다2. 흉선종에서 이러한 전신질환들이 동반되는 

기전은 흉선의 면역감시기능 장애로 체액성 및 세포성 면

역체계의 이상이 생기고 그 결과 자가항체가 과잉 생산되

기 때문인 것으로 추정된다4. 

  흉선종과 PRCA의 관계에 대한 확실한 이론은 아직 없

는 상태이지만, 흉선종을 적출하면 동반된 PRCA가 호전

되거나 흉선종의 추출물에서 검출된 적혈구생성 억제제

가 적출 후 수일 뒤에 억제제가 혈청에서 소실되는 소견 

등은 흉선종 자체가 PRCA를 유발한다는 증거가 될 수 있

다5,6. 하지만 흉선종의 적출이나 방사선치료 후에도 빈혈

이 장기간 지속되는 경우들이 있으므로
7
 흉선종 자체 만으

로 PRCA의 동반을 설명하기는 어렵다. 적혈모구(erythro-

blast)나 적혈구생성인자에 대한 자가항체가 확인되고 스

테로이드나 면역억제제의 치료가 일부에서 효과를 거두

면서 병인기전을 자가면역성으로 설명하기도 한다. 그리

고 환자의 말초 혈액 조력T세포의 Th1/Th2비가 정상보다 

감소되었던 것이 치료에 의해 호전되는 것을 관찰함으로

써 병적인 상태에서는 세포성 면역의 불균형으로 인해 조

력 T세포가 Th2로의 분화가 촉진되어 적혈구형성을 방해

할 수 있는 자가항체의 생산이 증가되는 것으로 설명하였

다
8
. 또한 스테로이드와 octreotide의 병합요법으로 성공

적인 치료를 보고한 증례에서 CD4：CD8비가 0.96으로 

감소를 보였는데
9
, 본 증례에서도 T세포의 CD4：CD8비

가 0.50으로 감소되어 있었다. 이러한 억제 T세포인 CD8 

T세포의 증가로 인한 적혈구형성의 억제가 PRCA의 발병

기전에 중요한 역할을 할 것인지에 대한 연구는 앞으로 

더 필요할 것으로 판단된다.

  PRCA는 흉선종 외에도 parvovirus B19 감염과 같은 바

이러스 감염, 류마티스 관절염이나 전신홍반루프스와 같

은 자가면역질환, 적혈모구나 적혈구생성인자에 대한 항

체 매개, phenytoin, azathioprine, isoniazid와 같은 약제 

투여, 임신, 심한 영양결핍, 신부전 등과 관련성이 있는 

것으로 알려져 있다
10
. 본 증례에서는 약물 복용력은 없었

으며 흉선종 외에 동반될 수 있는 parvovirus B19의 감염

이나 자가면역질환의 증거는 명확하지 않았고 적혈구생

성인자도 감소되어 있지 않았다. 진단 당시 혈색소 수치

가 3.5 g/dL로 비교적 매우 심한 빈혈을 보였으며 세포형

은 혼합형이었는데, 단일기관에서 50년 동안 진단한 13명

의 환자들의 임상적인 특징을 보고한 바에 따르면 진단 

당시 평균 혈색소 수치는 6.1 g/dL였고 흉선종의 세포형

은 혼합형이 4명으로 가장 많았다
7
. 그러나 5명의 환자를 

대상으로 한 다른 보고에서는 방추세포형이 가장 흔한 세

포형으로 보고되기도 하였다11. 또한 흉선종의 임상적인 

병기인 Masaoka 병기에 따른 PRCA의 동반을 확인한 연

구에 따르면
4
, 1기에서 76.5%로 가장 빈도가 높고, 2기는 

12.5%, 3기는 12.5%였는데, 본 증례는 호발되는 Masaoka

병기 1기였다. 흉선종의 WHO분류에 따른 중증근육무력

증과의 동반 양상을 보고한 연구에서는 type B에서 가장 

흔하게 동반되며 type A와AB에서는 비교적 적게 동반되

고 type C에서는 없는 것으로 보고된 바 있다
12
. 하지만 

PRCA의 경우는 새로운 흉선종의 분류인 WHO 분류에 따

른 PRCA의 동반 양상을 확인한 연구가 아직 부족하므로 

추후 이에 대한 역학적인 연구가 필요할 것으로 생각된다.

  흉선종과 동반된 PRCA에 대한 가장 적절한 치료방법은 

아직 알려지지 않았으나, 빈혈에 대한 수혈과 함께 흉선종

을 수술적으로 제거하는 것이 가장 우선적인 방법이다. 

흉선종이 동반된 PRCA 환자에서 수술적 치료만을 시행했

던 총 6명의 환자 중 3명의 환자에서 호전을 보였고 각각

의 환자들은 4개월, 11개월, 2년 동안 재발 없이 유지된 
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예들이 초기에 보고가 되었다
13
. 하지만 그 이후에, 흉선종 

제거 3명의 환자에서 1명만이 16개월 동안의 추적관찰에

서 완치를 보인 것이 보고되었고
14
, 최근 흉선종 제거를 

시행한 12명의 환자를 대상으로 한 단일 기관의 연구에서

는 모든 대상환자에서 수술적 제거만으로는 PRCA의 완치

가 어려웠고 추가적인 약물 치료가 필요하였다
7
. 추가적

인 수혈 없이 혈색소가 11.0 g/dL 이상으로 유지되는 경우

를 완치로 정의하였을 때, 대부분의 환자는 수술적 치료와 

함께 추가적인 치료를 고려하게 된다. 시도해 볼 수 있는 

치료로는 danazol, 스테로이드제와 cyclosporine, an-

ti-thymocyte globulin, azathioprine, cyclophosphamide 

등의 면역억제제, androgens, rituximab, 비장절제술 등이 

있다
7
.

  본 증례에서처럼 흉선종의 완전 절제를 통하여 동반된 

PRCA가 완치되는 경우가 드물게 있을 수 있으며, 앞으로 

이러한 환자들에 대한 특징적인 임상양상을 규명해 나가

는 것이 필요하다.

요   약

  저자들은 심한 빈혈에 의한 전신무력감과 어지러움 증

상을 주소로 내원한 환자에서 전종격동 종양이 관찰되어 

조직검사를 시행하였으며, 흉선종에 동반된 PRCA로 진단

하였다. 치료를 위해 흉선종 적출을 시행하였으며 수술 

후 1년 6개월까지 더 이상의 수혈 없이 혈색소가 11.0 g/ 

dL 이상으로 유지되어 수술적 제거를 통한 흉선종에 동반

된 PRCA의 완치를 경험하였다. 
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