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이하선에 발생한 아구양 외투세포 림프종 1예
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= Abstract =

Mantle cell lymphoma (MCL) is a rare subtype of B-cell neoplasm and it accounts for about 3~6% of all 

non-Hodgkin's lymphomas. It occurs mainly in middle-aged or elderly man, involving the extra-nodal sites such 

as gastrointestinal tract, bone marrow and Waldeyer’s ring. The incidence of the MCL in salivary gland is about 

3%. The blastoid MCL is a rare variant and it has a very aggressive clinical course. It is extremely rare to be 

arising from the parotid gland. To our knowledge, similar case has not been reported in domestic literature, one 

case has been described in English literature. We experienced a rare and unique disease entity and report it with 

brief literature review.
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서론

외투세포 림프종(Mantle cell lymphoma, MCL)은 B세

포 림프계 악성종양으로 비호지킨 림프종의 약 3~6%를 

차지하는 매우 드문 질환이다. 중년 및 노년 남성에서 

주로 발생하며, 위장관, 골수 및 Waldeyer환 등과 같은 

림프절 외 장기를 주로 침범하며, 두경부에서는 구인두

에 가장 흔하고, 타액선에 원발하는 경우는 전체 외투세

포 림프종의 3% 정도로 드물다.
1,2)

아구양 외투세포림프종(blastoid MCL)은 악성도가 매

우 높은 변이형으로 전체 MCL의 10% 미만이다.
3)

 영문 

검색으로 이하선에 발생한 아구양 MCL은 1예가 보고되 

있으나,
4)

 국내에는 아직 보고가 없다. 저자들은 이하선 

종물을 주소로 내원한 70세 여환에서 “아구양 외투세포 

림프종”으로 최종 진단된 희귀 증례를 경험하여, 문헌고

찰과 함께 보고 하고자 한다.

증례

70세 여자 환자가 내원 4개월 전부터 촉지된 좌측 이개 

전방의 종물을 주소로 내원하였다. 전 이개 부위에 1.5×1.0cm 

크기의 경계가 명확한 원형의 비고정성 종물이 관찰되었

다(Fig. 1). 경부의 다른 부위에서 비정상적으로 촉지되

는 종물은 없었고, 안면신경 마비를 포함한 신경 증상도 

관찰되지 않았다. 10년 전에 신장암으로 좌측 신장을 절

제하였으며, 다발성 유선 결절 등의 병력이 있었다.

초음파 검사에서 좌측 이하선에 국한된 1.7×0.9cm 크

기의 저에코의 균질성 타원형 낭성 종물이 관찰되었고, 
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Fig. 2. Imaging studies. (A) The initial transverse scan of ultrasonography shows 1.7×0.9cm sized well-margined ovoid hypoechoic
mass (asterisks). (B) The ultrasonography just before surgery reveals further growing mass, measuring at 2.4×1.2 cm (asterisks). 
(C, D) The enhanced neck CT scans show 2.2×1.4cm homogenous enhanced well-margined round mass on mid-portion of 
left parotid gland (arrows).

Fig. 1. Facial photography just before surgery. It shows a 2.0×1.5cm
sized well-margined ovoid mass on left preauricular area 
(arrowheads).

세침흡인검사에서는 음성이었으며, 중심생검에서는 다

형성 림프구가 주로 관찰되는 조직으로 보고되었다. 확

진 및 치료를 위하여 이하선 절제술을 권유하였으나, 환

자분이 초음파 추적을 강하게 원하였다. 6개월 후에 시행

한 초음파에선 이전과 비교해 크기의 변화가 없었으나, 

1년 후 검사에서는 종물의 크기가 2.4×1.2 cm로 낭성 부

분이 커진 소견이었다(Fig. 2A and B). 이때 시행한 경부 

전산화 단층촬영에서는 초음파와 같은 부위에 균질한 

조영증강을 보이는 2.2×1.4cm 크기의 구형의 경계가 명

확한 종물 소견이었다(Fig. 2C and D).

종물의 크기가 증가하고, 동통 등을 호소하여 악성 종

물의 가능성을 배제할 수 없어서, 표층 이하선 적출술을 

계획하였다. 안면신경의 주 줄기를 찾아서 전방으로 박

리를 진행하였다. 종물은 안면신경 거위발(pes anserinus)

의 바로 전방에 위치하였고, 주변 구조물과의 유착이 관

찰되었으며, 박리 시 중증도의 출혈이 발생하였다. 안면

신경의 광대가지와 하악연가지 등을 보존하면서, 전방

으로 종물을 박리하여, 정상 침샘조직을 포함하여 절제

하고 수술을 종료하였다. 술 중 동결조직 검사는 별도로 

시행하지 않았고, 술 후 안면신경 마비 등의 합병증은 

없었다.

병리 육안 소견에서 종물은 비교적 경계가 분명하고 

균일한 결절의 양상으로, 절단면은 연분홍색 의 물고기 

살(fish flesh appearance) 양상이었다(Fig. 3A). 현미경 소

견에서는 림프아구세포를 닮은 비정형적 종양세포들이 
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Fig. 3. Pathologic findings. (A) The surgical specimen shows a 2.2 × 1.2cm sized relatively well demarcated, lobulated mass. 
The cut surface reveals pinkish white color with fish flesh appearance. (B) Microscopic photograph shows diffuse architectural 
effacement with atypical tumor cells resembling lymphoblasts (H&E,×400), blastoid tumor cells (arrows). On immunohistochemistry,
(C) tumor cells are positive for CD20 (H&E, ×200) and (D) cyclin D1 (H&E, ×200). These blastoid tumor cells and immunohistochemistry
results suggest blastoid mantle cell lymphoma.

CD20과 cyclin D1 등에 양성이어서, 아구양 외투세포 림

프종으로 최종 진단되었다(Fig. 3B-D). 수술 2주 후에 시

행한 양전자방출 단층촬영에서는 수술 부위에 표준섭취

값 3.3의 과대사 병변이 관찰되는 것 이외에 특이 소견 

없었다. 이후 환자는 혈액종양 내과로 전과되어 흉복부 

전산화 단층촬영 및 골수 생검 등을 시행하였고, 여기에

서 특별한 이상 소견은 없었다. 림프종의 이하선 내 잔존 

병변 및 주변 림프절 침범 등을 배제 할 수 없어서 Ann 

Arbor병기 IIE로 평가되어, R-Hyper-CVAD (rituximab + 

cyclophosphamide, vincristine, adriamycin, dexamethasone) 

요법으로 6회의 복합항암치료를 시행하였다. 환자는 술 

후 9개월 현재 재발 소견 없이 추적관찰 중이다.

고찰

타액선에 발생하는 악성 림프종의 빈도는 림프절 외 

악성 림프종의 4.7%로 드물며, 대부분 이하선에 발생한

다.
5,6)

 이하선 림프종은 이하선 악성종양의 0.2~0.8%정도

로 매우 드물며,
5)

 점막관련 림프조직 림프종이 가장 흔

하고, 여포성 및 미만성 거대 B세포 림프종 등의 발생도 

보고되 있다.
7)

외투세포 림프종(MCL, mantle cell lymphoma)은 B세

포 림프종으로, 비호치킨 림프종의 약 3~6%를 차지하며 

불량한 예후를 보인다.
7,8)

 6~10%가 두경부에 발생하며,
8)

 

이 중 타액선에 발생은 전체 MCL의 약 3% 미만이다.
1)
 MCL

의 아형으로 아구양(blastoid)과 다형성(pleomorphic) 등이 

있으며, 둘 다 높은 증식지수를 가지며, MCL의 10% 이

하에서 발견된다. 고식적(classical) MCL의 평균 기대 생

존 기간은 53개월, 5년 평균 생존률이 56%인데 비해서, 

아구양은 각각 14.5개월 및 24% 등으로 예후가 더 불량

하다.
3,9)

아형의 임상양상은 고전형과 유사하지만, 더 젊은 연

령에 호발한다.
3)
 아구양 MCL은 중심모세포 또는 림프모

세포 림프종 등과 병리소견이 유사하여 감별이 어려우

며, 면역 표현형과 분자 분석학적으로는 전형적인 외투

세포 림프종의 형태를 보인다.
10)

 아구양 MCL은 cyclin 

D1과 Sox-1 (Sex-determining region Y (SRY)-box protein 1), 

CD20 등에 양성 소견을 보이고, 고전형과 상이하게 CD5

에는 음성을 보이는 경우가 많다.
3)

 본 증례에서도 cyclin 

D1과 Sox-1, CD 20 등에 양성이었으며, CD5에는 음성이
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Case Reporter and published year Age(y)/sex Pathologic type Origin site Diagnosis

1 Mansoor et al., 2007 75/M classic parotid parotidectomy

2 Pilavaki et al., 2010 72/F classic parotid parotidectomy

3 Eryılmaz et al., 2016 73/F classic parotid parotidectomy

4 Kwak SG et al., 2015 69/F classic both parotid, upper neck parotidectomy

5 Bonilla-Abadía et al., 2013 52/F blastoid parotid, upper neck CNB

6 Present Case 70/F blastoid parotid parotidectomy

*
M: male, F: female, 

†
CNB: core needle biopsy

Table 1. Previously reported cases of MCL presenting as parotid mass

었다. MCL은 림프구가 톱니모양의 핵, 흩어진 염색질, 

그리고 세포질이 거의 없는 병리학적 특징을 가진다.
8)

 

이에 반해서 아구양은 더욱 미세하게 흩어진 염색질과 

림프아구세포를 닮은 비정형적 종양세포들이 관찰되

고,
3,9)

 다형성 MCL은 불규칙한 핵윤곽을 가진 상대적으

로 큰 크기의 림프구가 특징이다.
3)

 본 증례도 림프아구

세포를 닮은 구형의 얇은 세포질 테두리 가진 비정형적 

종양세포들이 관찰 되어 최종적으로 아구양 MCL로 진

단되었다.

술 전 임상 양상, 영상소견 및 조직검사 등으로 이하선 

림프종을 진단하는 것은 매우 어렵지만, 영상검사에서 

균질한 낭성 형태를 보이는 경우에 와르틴 종양, 선양낭

성 암종 및 림프종 등도 감별해야 한다.
8,11)

 초음파 유도 

하 중심생검의 악성 림프종 진단은 특이도 89%, 민감도 

97% 등의 높은 진단률을 보인다.
12)

 중심생검에서 악성을 

시사하는 결과가 없어도, 특히 림프종의 경우에는 위음

성의 가능성이 있다.
12)

 따라서 악성을 시사하는 소견들

인 급격한 종물의 성장, 신경 마비 증상, 종물 주변의 

동통 및 유착 등이 관찰되면 수술을 적극적으로 고려해

야 한다.

고전형 MCL은 항암요법으로 젊은 환자에서는 Hyper-

CVAD (cyclophosphamide-fractionated, doxorubicin, vin-

cristine, dexamethasone ± rituximab alternating with cytar-

abine, methotrexate±rituximab), 고령에서는 CHOP (cyclo-

phosphamide, doxorubicin, vincristine, prednisone) 등의 복

합화학요법이 추천 되지만, 아구양 MCL은 빠른 증식과 

공격적인 양상 때문에 나이와 상관없이 cytarabine과 rit-

uximab기반의 항암치료 요법을 사용하며, 젊은 환자의 

경우 자가조혈 모세포이식술을 시행할 수 있다.
3,8)

 본 환

자에서는 Ann Arbor병기 IIE로 평가되는 비교적 고령의 

환자로 rituximab기반의 CVAD치료를 받았다.

주 증상이 이하선 종물인 MCL증례를 본 예를 포함해

서 정리하였다(Table 1).
4,8,11,13,14)

 고전형이 3례, 아구형은 

본 증례 외에 1례가 있었고, 이 증례는 양측 경부 종창도 

있었다. 4례는 이하선 절제술 후 진단되었고, 1례는 중심

생검에서 진단이 되었으며, 수술로 진단된 2례는 본 예와 

같이 중심생검에서 위음성이었다.

저자들은 본 증례를 통해서 수년 동안 크기의 변화가 

없던 이하선 종물에서 조직검사에서 악성의 소견이 없

고, 신경마비 증상 및 저명한 주변 구조물과의 유착 등이 

없어도, 종물이 성장하면 반드시 악성의 가능성을 염두

에 두고 수술적 절제를 하는 것이 필요하다는 교훈을 

얻었다.
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