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----    ABSTRACT    ----  

Amyloidosis is an irreversible disease characterized by the accumulation of insoluble, fibrous amyloid proteins in 
the extracellular spaces of organs and tissues. Histologically, microscopic findings of pale pinkish amorphous 
material in Hematoxylin-Eosin stain and birefringence material with apple green color in congo red staining with 
polarizing are pathognomonic. Multiple organs such as liver, kidney, heart can be frequently involved in this disease, 
but head and neck organs are rarely involved. We report a case of primary systemic amyloidosis with the mouth 
floor and tongue involvement managed with conservative treatment. (J Clinical Otolaryngol 2003;14:133-136) 
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서     론 
 

아밀로이드증은 원섬유성의 단백질이 세포외에 침착되

는 특발성 질환으로1)2) 일차성 아밀로이드증, 이차성 아

밀로이드증, 다발성 골수종 관련 아밀로이드증, 유전성 

아밀로이드증으로 대별된다. 일차성 아밀로이드증은 다

른 전신질환과 관계없이 발생하고 이차성 아밀로이드증

은 결핵, 류마티스성 관절염과 같은 전신질환에 동반되

며 이들은 다시 국한성과 전신성으로 분류된다. 다발성 

골수종 관련 아밀로이드증은 형질세포 질환을 동반하고, 

유전성 아밀로이드증은 유전적 소인과 관련이 있다.3) 

일차성 아밀로이드증에 의한 두경부 영역의 증상은 드

물지만4) 여러 가지 형태로 나타날 수 있어 중요성을 가

진다. 이비인후과 적으로 후두와 기관 등의 호흡기계, 구

개편도, 경구개를 침범하는 국한성 아밀로이드증이 드물

게 보고되고 있지만3-8) 입안바닥에 병발되는 아밀로이

드증은 아직 보고 된 바가 없다. 

최근 저자들은 혀와 입안바닥에 병발된 일차성 전신성 

아밀로이드증을 치험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 

바이다. 

  

증     례 
 

56세 여환이 1997년부터 만성 신부전증으로 외래

치료 받아오다 2001년 5월 혈액투석 위해 입원하여 치

료 받던 중 인후통과 불량한 경구섭취를 주소로 본과로 

문의되었다. 

논문접수일：2002년 12월 11일  

심사완료일：2003년 04월 15일 

교신저자：이강원, 100-272, 서울 중구 필동 2가 82-1 

중앙대학교 의과대학 이비인후과학교실 

전화：(02) 2260-2175·전송：(02) 2264-2174 

E-mail：lkw502@empal.com 
 



 
 
 
 
 
 
 
 
J Clinical Otolaryngol 2003;14:133-136 

 134 

과거력상 당뇨는 약물 치료 받아 정상범위로 혈당 수

치 유지하고 있었으며, 고혈압, 결핵, 간염 등의 병력은 

없었다. 

본과로 문의되었을 당시 이학적 소견상 입안바닥 양측 

악하선관 개구부에 걸쳐 직경 10 mm 크기의 붉은 색을 

띠는 종괴가 관찰되었으며 혀 앞 1/3 좌측부위에도 직경 

12 mm의 붉은 색의 종괴가 관찰되어 조직생검을 시행하

였고 경부 림프절은 촉지되지 않았다(Figs. 1 and 2). 

병리 조직학적 소견상 저배율 소견에서 비교적 정상적

인 편평상피가 관찰되고 그 밑으로 약간의 염증세포의 침

윤이 있으면서, 점막하층이 밝은 분홍색으로 관찰되었고

(Fig. 3), 중배율에서 점막하층에 밝은 분홍색의 비정형

의 물질이 침착된 소견이 관찰되었고(Fig. 4), Congo-

Red 염색을 한 후 편광현미경으로 관찰한 소견상 황록색

(apple-green)으로 복굴절 되는 것이 관찰되어(Fig. 5) 

아밀로이드증으로 진단되었다. 

일차성 혹은 이차성 아밀로이드증 인지를 감별하기 위

Fig. 1. Palpable reddish mass on tongue tip, left (12×10
mm sized, ovoid shaped, rubber consistency). 

Fig. 2. Hard consistence mass on floor of mouth involving
both Wharthon’s duct orifice and lower frenulum (10×
10 mm sized, wedge shaped, rubber consistency). 

Fig. 3. Squamous epithelium and submucosal layer with 
mild infiltration or inflammatory cells and deposition of 
pale pinkish material are identified (Hematoxylin-Eosin st-
ain, ×40). 

Fig. 4. Pale pinkish amorphous material in submucosal la-
yer (Hematoxylin-Eosin stain, ×200). 
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해 혈액 및 뇨 단백에 대한 면역 전기영동 검사, 매독검

사, 류마티스양 인자 검사 등을 시행하였고 국한성 혹은 

전신성 아밀로이드증 인지를 감별하기 위하여 흉부 X선 

검사, 심전도 검사, 심초음파 검사, 신장 및 간 기능검사, 

뇨 검사를 시행하였다. 혈액 및 뇨 단백에 대한 면역 전

기영동 검사상 Bence-Jones 단백뇨(카파형) 소견 보

여 다발성 골수종을 의심하였으나 골수검사상 다발성 골

수종의 소견은 보이지 않아 다발성 골수종이나 만성 염

증성 질환과 같은 선행원인을 배제한 일차성 AL형의 아

밀로이드증으로 진단하였다. 

PT와 aPTT가 증가되었고 응고인자 2번, 8번, 10번

의 감소된 소견을 보였으나 복부 초음파 검사상 간의 이

상소견은 관찰되지 않았다. 심초음파에서 중격과 좌심실

벽이 두꺼워져 있었고 직장 조직생검상 아밀로이드증 소

견 보이고 경추, 요추 및 양측 대퇴골의 골다공증 소견, 

만성 신부전증등으로 전신성 아밀로이드증이 의심되어 

입안바닥과 혀에 병발된 일차성 AL형 전신성 아밀로이

드증으로 진단하였다. 환자는 입안의 아밀로이드증은 

구강세척, 경구 수분섭취 등의 대증적인 치료를 받으며 

지내오다 만성 신부전증의 합병증으로 사망하였다. 

 

고     찰 
 

아밀로이드증은 1842년 Von Rokitansky가 처음으로 

전신성 아밀로이드증을 보고하였고, 1853년 Virchow가 

장기들의 starch-like waxy degeneration과 iodine이 

반응하여 특징적으로 yellowish-red 혹은 reddish-vio-

let색을 형성하는 것을 amyloid라는 단어로 기술하였다.3)4) 

원섬유성의 단백질이 세포외에 침착되는 것을 특징으

로 하는 비가역적인 질병인 아밀로이드증은8) 일차성 아

밀로이드증과 이차성 아밀로이드증, 다발성 골수종 관련 

아밀로이드증, 유전성 아밀로이드증으로 대별되고 일차

성, 이차성 아밀로이드증은 다시 국한성과 전신성으로 

분류된다.3) 

원섬유성 단백질의 생화학적 성상에 따라 아밀로이드

증은 κ light chain을 포함하는 AL형, acute-phase 

reactant serum amyloid A protein을 포함하는 AA형, 

prealbumin을 포함하는 AS형, precalcitonin을 포함하

는 AE형의 4가지로 다시 분류된다.2)9) 

아밀로이드는 간, 신장, 비장, 심장에 주로 침착되며,2) 

눈, 침샘, 코, 부비동, 비인두, 구강, 구인두, 구개편도, 후두, 

상하기도, 입술, 소화기, 관절, 피부 등에도 침착된다.2)3)7) 

아밀로이드증은 생검으로 진단되며 현미경적으로 hema-
toxylin-eosin염색에서 분홍색의 아밀로이드 침착물이 관

찰되며, crystal violet염색에선 이색성을 나타낸다. Co-
ngo red염색을 하고 편광현미경으로 관찰하면 황록색(ap-
ple-green)의 복굴절을 보이는 물질이 관찰된다.2)8)-10)13) 

아밀로이드증 으로 진단되면 일차성인지 이차성인지 구

분하기 위해 자세한 가족력 조사, 다발성 골수종을 배제

하기 위한 혈액 및 뇨 단백에 대한 면역 전기영동 검사 

및 골수검사, 만성 염증성 질환을 배제하기 위한 매독검

사, 류마티스양 인자 검사 등을 시행하여야 한다.2)3)8) 전

신성인지 국한성인지 감별하기 위해 아밀로이드가 침착

될 수 있는 장기들을 검사하여야 하는데 주로 침착되는 

부위인 소화기, 신장, 비장, 심장 등을 검사하며 직장출

혈, 혈뇨, 단순흉부촬영상 심비대소견 등이 있는지 알아

보아야 하며 의심되는 경우 조직생검이 필요하다.2)8) 

이비인후과 영역의 아밀로이드증은 후두에 호발하는 

것으로 알려져 있고 혀, 기관, 비강, 인두에도 발생한다.3) 

후두에 발생할 경우 대부분은 국한성이며, 일차성 전신

성 혹은 다발성 골수종 관련 아밀로이드증일 경우 혀에 

주로 침착된다.11) 아밀로이드증은 남녀비가 3：1로 남

성에서의 발생이 더 흔하며 호발연령은 50~70세로 보

고되고 있다.3)10) 

본 증례는 후두와 비강에 아밀로이드의 침착 없이 혀

와 입안바닥에 아밀로이드가 침착한 56세 여환으로 입

Fig. 5. Birefringence material with apple green color in
congo red staining with polarizing (Congo red stain, ×
200). 
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안바닥에 침착된 아밀로이드증의 증례는 아직 보고된 예

가 없어 악하선관에 걸쳐 있는 붉은 색 종괴는 아밀로이

드증 이외의 질환으로 의심되었으나 절제생검을 통해 아

밀로이드증으로 진단된 경우로 전신적인 질환으로 치료

받고 있는 환자 중 인후통과 불량한 경구섭취 등의 비특

이적인 이비인후과적 문제가 있는 경우 간단한 구강 내 

술기로 전신질환을 진단할 수 있음을 보여준 경우이다. 

국한성 아밀로이드증, 특히 후두의 경우 수술적 절제

가 최선의 치료이고 경우에 따라 최소한의 절제를 여러 

번 반복하는 것으로 목소리의 질을 향상시킬 수 있었다

는 보고도 있으나,4)12)14) 전신성 아밀로이드증의 경우는 

치료법의 결정이 어렵고 여러 다양한 결과를 보였다.4) 

본 증례는 전신성 아밀로이드증으로 전신적인 상태가 수

술에 적합하지 않고 혀와 입안바닥의 아밀로이드 침착물의 

수술적 제거로 환자의 증상호전을 예측하기 어려워 구강세

척 및 경구 수분섭취의 대증적인 치료를 지속하였다. 
 

중심 단어：아밀로이드증·입안바닥·혀. 
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