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혈관내 림프종증은 미만성 거대B세포림프종에 속하는 아형

으로 병리학적으로는 침범된 장기의 소혈관 내에서 림프구의 

종양성 증식과 혈관의 폐색을 보이는 드문 질환이다. 피부나 중

추신경계 증상이 가장 흔하며, 신경계 증상의 경우 산발적인 증

례보고가 대부분이라 임상적 정립에는 제한점이 많다.1 기존의 

국내에 보고되었던 혈관내 림프종증2,3은 모두 뇌증의 형태로 

발현한 경우로 저자들은 척수침범 증상으로 시작되어 뇌증으로 

악화되었고 치료에 반응을 보이지 않아 사망한 환자를 경험하

였기에 보고한다. 

증  례

특이 병력이 없었던 49세 여자가 하반신 불완전마비와 배뇨

장애로 내원하였다. 환자는 1개월 전부터 비교적 빠르게 진행하

는 양하지 근력저하가 시작되었고 비슷한 시기에 배뇨장애가 동

반되었다. 활력징후 및 이학적검사는 정상이었다. 신경학적검사

에서 의식은 명료하였고 간이정신상태검사(Mini Mental Status 

Examination) 결과 손상된 소견은 없었으며 양하지에서 대칭

적으로 영국의학연구 협의회 (Medical Research Council, MRC) 

등급3 근력저하와 T6 이하 안장부위까지 통각 및 위치감각 저

하를 보였고 심부건반사는 하지에서 항진되었다. 혈액검사에서 

ESR 73 mm/hr으로 증가되어 있었고 뇌척수액검사에서 압력 

140 mmHg, 백혈구 15/mm3, 단백질 123.3 mg/dL, 당 46 mg/ 

dL였으며 세포검사에서 악성세포는 없었다. 흉부방사선촬영과 

심전도검사는 정상이었다. 척수MRI에서 T3-5분절에 고신호음

영이 관찰되었고(Fig. A), 조영증강은 뚜렷하지 않았다(Fig. B). 

급성파종성뇌척수염과 다발성경화증 등 탈수초질환과의 감별

을 위해 뇌MRI를 하였으며 T2 강조영상과 액체감쇠역전회복

(fluid attenuated inversion recovery, FLAIR) 영상에서 양

측 전두-측두엽의 심부백질과 뇌량, 좌측 소뇌반구에서 다발

성의 고신호강도(Fig. C)와 미약한 조영증강 소견이 관찰되었

다(Fig. D). 이러한 소견을 근거로 탈수초질환과 중추신경계림

프종의 가능성을 생각하였는데, 뇌증의 소견 없이 척수증상만 

보이고 조영증강되는 정도가 심하지 않은 점으로 미루어 탈수

초질환에 가능성을 더 두고 조직생검 등의 침습적인 검사를 먼

저 하기보다는 약물치료를 통해 반응을 지켜보기로 하였다. 메

틸프레드니솔론(Methylprednisolone) 1000 mg을 5일간 투여

하였고 프레드니솔론(prednisolone) 20 mg을 경구로 유지하였

으며 환자의 양하지 근력이 MRC 4등급 수준으로 호전되어 입

원 1개월 후 타 병원으로 전원하였다. 
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Figure. MRI and biopsy findings of the patient. Sagittal T2-weighted 
MRI of the thoracic spinal cord shows (A) hyperintense lesion (white 
arrows) in T3-T5 segments and (B) no enhancement at the same area 
on gadolinium-enhanced images. Axial FLAIR brain MRI shows (C) 
bilateral frontal and parietal multifocal subcortical white matter 
hyperintensities, more prominent on right hemisphere, and mild 
enhancement on right parietal area through gadolinium-enhanced 
images (D) on the first admission. Three months later, at the time of 
presentation with encephalopathy, FLAIR images show (E) aggrava-
tion and extension of the previous lesions. Focal enhancement at right 
parietal cortex (white arrow) and multiple leptomeningeal enhance-
ments (black arrow head) are observed on axial gadolinium- enhanced 
brain MRI (F) at the same day. Histopathologic findings of capillary 
in the cerebral white matter show (G) intraluminal large blastic 
lymphoid cells proliferation in the cerebral capillary (H&E, ×100).
Immunohistochemical stain with an antibody against B-cell- associated
CD20 inidicates (H) positive surface of the intravascular atypical 
cells (CD20, ×100). 

외래에서 추적 관찰하던 중 퇴원 1개월 뒤부터 의식이 흐려

지고 의사소통이 저하되는 모습을 보여 재입원하였다. 이 당시 

발열, 야간발한, 체중감소 같은 증상은 없었고, 혈액검사에서 젖

산탈수소효소(Lactate dehydronase, LDH) 373 IU/L으로 증가

되어 있었다. 뇌척수액검사는 압력 130 mmHg, 백혈구 9/mm3, 

단백질 159.3 mg/dL, 당 49 mg/dL로 이전과 비슷하였다. 추

적 촬영한 뇌MRI에서는 이전 병변이 더욱 확장되고(Fig. E) 새

로이 다발성의 작은 병변이 심부백질에 발생하였으며, 연질뇌

척수막의 조영증강이 이전보다 더 뚜렷해졌다(Fig. F). 이에 임

상적으로 진행이 빠르고 악화된 영상 소견 등으로 미루어 중추

신경계림프종의 가능성을 의심하였고 입원 4일 뒤 뇌조직생검

을 하였다. 병리검사에서 소혈관 내강에서 악성림프구의 종양

성 증식이 관찰되고(Fig. G), CD20 염색을 통해 B림프구 기원

을 확인하였으며(Fig. H) 이에 혈관내 림프종증으로 최종 진단

하였다. 이후 환자는 혈액종양내과로 전과되어 골수검사를 하

였으나 악성림프종 소견은 없었고 MVP (Methotrexate, 

Vincristine, Prednisolone) 항암화학치료를 2회 시작하였으나 

의식저하가 지속되고 욕창, 패혈증이 악화되어 사망하였다. 

고  찰

혈관내 림프종증은 병리학적으로 소혈관 내강에서 종양성림

프구가 증식하여 장기의 허혈성, 출혈성 또는 괴사성 병변이 관

찰된다. 임상적으로는 피부병변을 중심으로 처음 보고되기 시

작하였고, 이후 신경계, 호흡기계, 혈액계, 비특이적 신체증상

을 비롯하여 다양한 장기를 침범한 예가 보고되었다.4 신경학적 

증상은 환자의 2/3 정도에서 관찰되고 아급성뇌증(80~90%),5 

뇌혈관질환(약 80%),1 척수병증(약 40%),1,5 간질(28%)5 등의 

비율로 보고되었다. 뇌MRI에서는 주로 뇌심부백질을 침범하는 

소견을 보이고 다발성종괴나 뇌경색양 병변으로 보이기 때문에 

탈수초질환, 혈관염, 뇌경색 등으로 종종 오진되기도 한다. 일

반적으로 확산강조영상과 T2 강조영상에서 고신호강도를 보이

는 허혈 병변의 형태를 보이면서, 추적 관찰 시 기존의 병변이 

사라지고 새로운 병변이 나타나기도 하며, 조영 병변의 크기가 

수주에서 수개월에 걸쳐 유지되거나 커지는 소견이 흔히 나타

난다6. 조직생검이 확진에 중요하며, 치료로는 B세포림프종증에 

준한 항암화학치료, 방사선치료, 혈장교환술, 조혈모세포이식 

등이 있다. 치료를 받지 않았을 경우 생존기간은 평균 5~7개월, 

치료받는 경우에도 18개월 정도로 예후는 좋지 못하다. 

본 증례는 혈관내 림프종증이 단일 척수증상으로 발현하였고 

여느 탈수초질환처럼 스테로이드에 일시적인 증상의 호전을 보

였기에 진단에 지연이 있었다고 생각되며 이후 뇌증으로 발현
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하여 사망한 경우다. Liu H 등은 기존에 보고된 단일 척수증으

로 발현한 혈관내 림프종증 19예를 정리하여 보고하였는데,7 임

상적으로 양하지의 감각장애(85%)와 운동마비(60%) 증상이 가

장 많았고 배뇨장애(55%)가 뒤를 이었다. MRI에서 병변이 관찰

된 경우는 58%로 비교적 적은 비율을 보였고 침범한 부위로는 

아래허리부위(41%), 특히 척수원뿔과 말총부위가 가장 많았다. 

확진은 사후부검을 통한 진단이 70%로 생검을 통해서 진단한 

40%보다 높았고, 그나마 척수생검을 한 4예에서는 확진을 한 

경우가 없어 생검의 기술과 충분한 검체를 얻는 것이 진단에 중

요함을 시사한다. 

본 증례는 전체 혈관내 림프종증 환자에서 척수 침범 소견이 

단일 증상으로 발현한 경우는 드물다는 점에서 특이점을 가질 

수 있겠다. 특히 기존에 보고된 예의 대부분이 척수원뿔 혹은 

말총부위에서 병변이 관찰되었고7 몇몇 저자는 이러한 부위가 

척수염의 드문 발현 부위인 점을 들어 중요한 감별점으로 지목

하였지만 본 환자의 경우는 흉추 윗부분에서 발견되었으며 이

는 혈관내 림프종증이 척수 상위분절에서도 충분히 관찰될 수 

있다는 점을 시사한다. 또한 혈관내 림프종증의 병리기전이 악

성림프구의 혈관폐색에 의한 척수경색인 점은 중요하지만 본 

증례의 경우처럼 앞 및 뒤척수 침범 증상이 모두 관찰된 점은 

일반적인 척수경색과는 다른 기전의 존재 가능성을 의미한다.

혈관내 림프종증과 탈수초질환의 임상적 감별은 어렵다. 영

상 소견 역시 비특이적이지만 허혈 병변이나 과도한 조영증강

이 나타날 경우에는 혈관내림프종증을 고려하여야 하며 이때는 

조기 생검이 필수적이다. 추후 뚜렷한 원인 없이 단일 척수증상

을 보이는 환자라도 척수증과 뇌증이 동반되고 탈수초질환과 

유사한 경과를 보인다면 혈관내 림프종증의 가능성을 염두에 

두어야 할 것이다. 아울러 적극적인 조기 진단과 치료가 이어진

다면 예후가 좋아질 수 있을 것으로 생각된다.
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