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서      론

형질세포종은 골수 내 혹은 골수 외에서 형질세포가 

비정상적으로 증식하는 질환으로 1846년 Dalrympic과 

Bence Jones1)에 의해 처음 보고되었다. 형질세포는 B 림

프구에서 기원한 세포이지만, 주로 세망내피 조직 내에 

비정상적인 증식을 보이게 되고, 임상 및 병리학적 양상

에 따라 다발성 골수종(multiple myeloma), 고립성 골형

질세포종(solitary osseous plasmacytoma)과 골수외 형

질세포종(extramedullary plas macytoma)으로 분류된다.2) 

이 중 골수외 형질세포종은 형질세포종의 4% 미만으로 

발생하는 드문 질환으로 림프조직이 풍부한 상기도와 상

부소화관에서 주로 발생한다.3) 두경부에서는 주로 비강

과 구강 내의 종양이 보고되고 있고, 부비동에서의 발생

도 간혹 보고되고 있다. 특히 이 질환은 다발성 골수종과 

연관관계가 있어 세밀한 감별진단과 치료 후 지속적인 추

적 관찰이 필요하다. 최근 저자들은 상악동 내 발생한 골

수외 형질세포종을 방사선 치료를 통해 치험하였기에 이

를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례

62세 남자 환자가 내원 3달 전부터 시작된 좌측 비폐색

과 수양성 비루를 주소로 내원하였다. 개인의원에서 만성 

부비동염과 비용종으로 진단하고 지속적으로 약물치료를 

받았으나 호전이 없었고, 내원 1개월부터는 증상의 악화

와 간헐적인 비출혈을 호소하였다. 비내시경 소견 상 좌
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측 비강 내 폴립양 연종물과 다량의 수양성 비루가 관찰

되었다(Fig. 1). 부비동 컴퓨터 단층사진에서는 불균질 음

영의 종물이 좌측 상악동과 비강을 완전히 채우고, 상악

동 내측벽과 후벽 일부가 종물에 의해 결손 되어 있었다

(Fig. 2A). 종양의 정확한 침습 범위를 알기 위하여 시행

한 자기공명 영상 소견은 T1 강조 영상에서 주위 조직과 

구분이 잘 되지 않는 낮은 신호강도의 연조직 종괴와 상

악동 내측벽과 후벽 결손이 관찰되었고, T2 강조 영상에

서는 종괴가 중등도의 신호 강도를 보였다(Fig. 2B, C).

비강 내 미상의 종양으로 생각되어 조직검사 및 종양

절제수술을 계획하고, 내시경하 부비동 수술을 시행하였

다. 수술 중 종괴는 폴립양으로 매우 쉽게 부서지는 양상

이면서 상악동 내벽에 유착되어 일괴절제가 불가능하였

다. 술 전 영상학적 소견과 같이 좌측 상악동 후벽과 내

측벽이 종괴에 의해 일부 파괴되어 있었으며 출혈이 매

우 심하였다. 

병리조직학적으로는 육안소견상 적출된 비강의 종괴

는 응혈된 혈성물질과 섞여있는 여러 조각의 작은 적갈

색 조직이었으며, 이들의 크기는 5.5×4.0×1.5 cm이었

고, 부비동의 종괴는 황색을 띄는 회백색의 물질로 1.3×

1.2×0.5 cm의 크기로 보내어졌다. 현미경 검사에서 비

강의 종괴는 여러조각의 종양덩어리가 관찰되었는데, 이

들에서 종양세포는 판상의 형태로 조밀하게 밀집하여 침

윤하고 있지만, 종양세포는 서로 결합되는 곳이 없이 낱

개의 세포로 관찰되었다. 이들 종양세포 사이에서 소수

의 장액성, 점액성 점막고유판 선구조가 관찰되기는 하

였으나, 대부분의 덩어리는 정상조직이나 주변의 간질조

직이 없이 종양세포만으로 구성되어있었다. 종양세포는 

형질세포와 유사한 특징을 보이지만 다양한 정도의 성숙

도를 보이는 세포가 혼재해있었다(Fig. 3A). 가장 형질세

포와 닮은 세포는 응축된 염색질을 보이는 편심성의 둥

근 핵, 풍부한 세포질과 핵주위 달무리를 특징으로 하였

다. 하지만 이들 세포 이외에도 여전히 풍부한 세포질을 

가지기는하지만 커진 핵. 다소 연해진 염색질, 작은 핵인

이 보이는 세포들 뿐만 아니라 아주 큰 핵과 핵의 중앙에 

위치하는 큰 핵인, 소량이거나 거의 보이지 않는 세포질, 

증가된 핵 : 세포질 비율 등을 특징으로 하는 상당한 핵의 

다형성을 보이는 세포가 함께 관찰되었다. 소수의 핵 내 

봉입체인 “Dutcher body”가 관찰되었으며, 세포분열상

이 드물지 않게 관찰되었다. 부비동의 종괴는 전체가 괴

사된 물질이었으며, 종양세포는 관찰되지 않았다. 감별진

단을 위하여 추가 면역화학염색이 시행되었으며, 종양세

포는 람다 경쇄 염색에서 광범위한 양성반응, CD138에 

국소적인 양성반응, 카파 경쇄, CD20, CD3, CD5, CD10, 

bcl6, cyclinD1, CD56에 음성반응을 보였다(Fig. 3B, C, D). 
Fig. 1. Preoperative nasal endoscopic view shows pol-
ypoid mass in left nasal cavity.

Fig. 2. Preoperative axial CT scan (A), T-1 weighted (B) and T-2 weighted (C) MRI findings shows a complete occupy-
ing heterogenous lesion in left maxillary sinus with medial, posterior wall defect.

A B C
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Ki67 증식 지수는 90% 이상이었다. 이상의 면역화학염색

으로 종양세포는 림프종이 아닌 형질세포종양임이 확인

되었고, 병리학적으로 형질세포종으로 진단되었다. 

환자의 일반 혈액 검사에서는 빈혈이나 임파구 증다증

은 없었으며, 혈청 내 β2 마이크로글로불린은 증가하지 

않았다. 면역 전기영동검사에서 정상의 혈액과 소변 내 

면역글로불린 수치를 보였고, 소변에서 Bence-Jones 단

백 또한 검출되지 않았다. 골수 검사와 복부 초음파, 전

신 영상학적 검사에서도 좌측 상악동 외 전이가 발견되

지 않아 다발성 골수종이 아닌 골수외 형질세포종으로 

확진하였다.

환자는 수술 후 1달째 혈액종양내과로 전과되어 4,500 

cGy의 방사선조사를 시행하였고, 현재 치료 후 6개월 째 

정기적인 혈액과 소변검사를 통해 추적 관찰 중이다. 

고      찰

형질세포종은 1961년 Willis2)가 임상양상과 조직학적 

양상에 따라 분류하였고, 이 중 대부분은 전신 골수를 침

범하는 다발성 골수종이다. 골수외 형질세포종은 1905년 

Schridde3)가 처음 기술한 질환으로 형질세포종의 약 4%

를 차지하며, 골수를 침범하지 않고 국소적인 형태의 종

양이다. 골수외 형질세포종은 약 80%가 두경부에 발생하

지만 두경부 종양의 1% 미만으로 매우 드문 질환으로 남

자가 여자에 비해 약 4배 더 많이 생기고 50~70대에 호

발한다.4) 국내 보고에서는 비중격, 비인두, 전두동, 편도

와 후두에 발생한 예들이 있다.5,6) 

부비동 내 악성종양의 주증상으로 비폐색, 비출혈, 후

비루 등의 비특이적 국소증상을 보일 수 있으며, 종양의 

크기와 위치에 따라 국소동통 및 협부 종창 그리고 시력

장애와 두통 등이 동반될 수 있다. 본 증례에서도 환자는 

수개월간 개인의원에서 만성 부비동염으로 치료 중이었

으나, 종양이 비강을 완전히 막은 후에야 종양에 대한 검

사를 시행하였다.

형태학적으로는 큰 특징 없이 분엽상, 타원형 또는 폴

립양의 형태를 보이며, 드물게 궤양이 나타날 수도 있고 

침범한 부위의 미만상 점막하 비후나 종창을 보이기도 

한다. 이중 폴립양의 형태가 악성도가 낮고, 악성도가 높

을수록 대개 연성이며, 부서지기 쉽다.7)

방사선학적 소견은 전산화단층촬영상 대개 균일하고 

경계가 뚜렷하지만, 본 증례의 경우처럼 조영 증강되는 

침윤성 병변으로도 나타난다. 또한 자기공명영상 T1 강

조 영상에서는 저신호강도, T2 강조 영상에서는 고신호

강도로 보이지만, 방사선 검사상 비특이적인 연부종괴로 

다른 종양과 구별이 될 만한 특징적인 소견은 없다.8) 따

라서 진단은 증상이나 임상 소견이 비특이적이기 때문에 

병리 검사에 의해 확진되고, 임상적으로 골수 외에서 기

원하여, 국소적인 병변을 가진다면 확진될 수 있다.

골수외 형질세포종의 조직병리학적인 소견은 형질세

포종의 일반적인 소견과 유사하며, 종종 다양한 정도의 

성숙도를 보이는 형질세포가 혼재되어 관찰된다. 종양세

포의 증식이 광범위한 경우에는 괴사가 관찰될 수 있으

며, 변연부에서는 이차성 감염이 일어날 수도 있다.9) 이

러한 세포의 모습에 따라 형질세포종은 Greipp과 Bartl

에 의해 제시된 두 가지의 등급체계가 사용되고 있으며, 

Greipp에 의해서는 성숙형, 중간형, 미성숙형, 형질아세

포형의 4가지 아형이 제시되었으며, Bartl에 의해서는 저

등급, 중간등급, 고등급의 3가지 등급 하에 세포의 모양

Fig. 3. Histopathologic finding and Immunohistochemical staining results. A : Nasal cavity mass shows neoplastic plas-
ma cells with variable degree of maturation (hematoxylin and eosin stain, ×1,000). B, C, D : Immunostains show posi-
tive reaction to lambda immunoglobulin light chain (B, ×400) and CD138 (C, ×400), and negative reaction to kap-
pa light chain (D, ×400).

A B C D
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에 따라서 6가지의 아형이 제시되었다.10,11) 형질아세포형

이거나, 조직학적 등급이 높을수록 나쁜 예후를 예측할 

수 있는 인자로 알려져 있다.12)

골수외 형질세포종의 감별진단으로 고려되는 대표적

인 질환은 형질세포로의 분화를 보이는 악성림프종, 악

성 흑생종, 분화도가 나쁜 상피기원 암종, 타액선의 형질

세포형 근상피세포종 등의 종양성 병변 뿐 아니라 형질

세포 육아종 등의 염증성 질환이 있다. 이러한 질환과의 

감별을 위하여 침윤세포 중 형질세포가 우세한 양으로 관

찰되며, 동반된 섬유화나 멜라닌 색소가 없는 점, 정상 사

이로 침윤하는 염증소견과 달리 정상 조직을 완전히 치

환하는 형태학적인 소견이 도움이 되나, 이러한 H & E 

염색 소견만으로는 다른 질병과의 감별이 어려운 경우가 

많다. 따라서 추가적인 면역화학염색이 필요한 경우가 많

으며, syndecan-1(CD138), CD38 등의 형질세포 표지자 

뿐 아니라, 카파 및 람다 이뮤노글로뷸린 경쇄 염색을 통

한 단일 경쇄의 발현이 진단에 도움이 되고, 다른 진단을 

배제하기 위하여 백혈구 공통항원(LCA), CD20, CD3, CD 

10, CD5, cyclin D1, cytokeratin, S100, desmin, vimen-
tin 등의 염색이 사용될 수 있다. 하지만, CD20, CD10, 

cyclin D1 등의 염색은 일부 형질세포종양에서도 발현될 

수 있으므로 면역화학염색의 해석에 주의를 요하며, 여

러가지 염색을 함께 시행하는 것이 필요할 수 있다.13-15) 

또한 골수외 형질세포종은 여러 종류의 형질세포종양, 

특히 다발성 골수종과의 감별이 필요하며, 질병의 정의

에 따라서 다양한 전신 검사의 결과에 따른 종합적인 진

단이 필수적이다. 조직병리학적으로 두 질환은 차이가 없

다고 알려져 있으나, Kremer 등은 골수외 형질세포종이 

좀 더 성숙한 형태로 관찰되며, 좀 더 낮은 증식지수를 

보인다고 보고하였다.16) 하지만 본 증례와 같이 미성숙

한 형질세포가 다수 동반되며 높은 증식지수를 보이는 

골수외 형질세포종이 있으므로, 이러한 소견만으로 감별

진단을 하기에는 제한이 있다. 또한 다발성 골수종과 감

별을 위해서는 골수 생검이 반드시 필요하며, 골수 내 형

질세포 증가가 5% 이하일 경우 골수외 형질세포종으로 

확진할 수 있다. 그 외에 골격근 방사선검사, 소변내 Ben-
ce Jones 단백, 혈청칼슘과 적혈구 침강속도, 혈청단백 전

기영동검사, 면역단백 전기영동 검사 등을 시행한다.17) 본 

증례의 경우 이러한 검사에 모두 특이소견이 보이지 않

아 타 질환을 배제할 수 있었다. 다발성 골수종은 형질세

포종의 전신적 이환으로 보통 이해되고 있으며, 일반적으

로 골수 외 형질세포종의 17~32%에서 전신적인 다발성 

골수종으로 진행될 수 있다고 알려져 있다.18)

골수외 형질세포종의 치료는 병변의 위치와 범위 전이 

유무에 따라 결정된다. 특히 종양이 국소적이고 유경형태

일 때 완전절제가 가능하지만, 본 증례의 경우처럼 미만

성으로 이미 국소침범이 있는 경우 방사선 치료를 할 수 

있다. 특히 수술과 방사선 병합치료가 국소병변 치료에 

가장 좋으며, 만약 국소 림프절 전이가 있다면 우선적으

로 병합치료를 선택한다. 항암약물치료는 전신 전이가 의

심되거나 재발의 가능성을 낮추고 생존율을 높이기 위해 

또는 크기가 큰 미분화 종양에서 시행한다.19) 형질세포종

양 중 골수외 형질세포종의 예후가 가장 좋으며, 치료 후 

61.6%에서 재발이 없었으나, 22%에서 국소재발, 16%에

서 다발성 골수종으로의 이환이 보고되었다.17) 특히 치료 

종결 수년에서 수십 년에 걸쳐 약 36%에서 다발성 골수

종으로 전환될 수 있다.6) 따라서 장기간 추적관찰하여 재

발이나 전신 질환으로의 이환을 잘 살펴야 한다.

본 증례는 좌측 상악동에 국한된 골수외 형질세포종으

로 수술과 방사선 병합 치료를 시행하였고, 현재 재발된 

소견은 보이지 않고 있지만, 향후 국소 재발과 다발성 골

수종으로의 이환 여부에 관한 장기간의 추적 관찰이 필

요할 것으로 생각된다.

중심 단어：형질세포종·상악동.
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