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□증 례□

1)

서 론

급성 림프구성 백혈병에 동반되는 염색체 이상으로서 과소배

수체(hypoploidy)는 전체 소아 급성 림프구성 백혈병의 3-15%

를 차지하고
1, 2)
과소배수 가운데 단일염색체는 주로 염색체 7번

과 20번에 발생하며 백혈병의 예후와 연관이 있다
3-6)
. 소아에서

는 이하선을 비롯한 타액선에 고형암의 발생은 드물고
7-9)
소아

백혈병에 의한 침범으로는 1996년, 양측 이하선 종창이 있는 6

세 남아에서 급성 림프구성 백혈병의 이하선 침범을 확인한 보

고가 1례
10)
있었으나 국내에서는 보고된 바가 없다.

저자들은 양측 이하선 부위의 종창을 보인 33개월 남아에서

이하선 침범과 함께 단일염색체 20이 동반된 급성 림프구성 백

혈병 1례를 경험하였기에 보고하고자 한다.
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증 례

환 아:김○○(남아, 33개월)

주 소: 1개월간의 잦은 피로감과 창백함

현병력:환아는 한달간 1 kg의 체중감소가 있었고, 열이나

야간발한은 없었으며, 이하선염 환자와 접촉한 적은 없었다.

진찰 소견:전신모습은 창백하고 아파 보였으며, 두부에서는

양측 이하선 부위의 3×2 cm의 종창이 있었으나 동통, 열감, 홍

반은 동반되지 않았다(Fig. 1). 복부는 다소 팽만되어 있고 5

cm의 간비종대가 있었다.

검사 소견:입원시 말초혈액 검사상 혈색소 4.8 g/dL, 백혈구

10,670/mm
3
, 혈소판 53,000/mm

3
이었고, AST/ALT는 각각

1,140 U/L, 1,046 U/L로 증가되어 있었으며, LDH 1,468 U/L로

증가되어 있었다. 혈청 amylase는 36 U/L로 정상범위였고, 혈

청 볼거리 IgM은 음성소견을 보였다. 말초혈액도말 검사상 38%

의 림프모구가 관찰되었고, 골수 검사상 92%의 림프모구가 관

찰되어 급성 림프구성 백혈병(L1)으로 진단되었다. 면역학적 표

현형은 pre B 세포형이었으며 염색체 검사에서는 염색체 20번

의 단일염색체 소견을 보였다(Fig. 2). 이하선(Fig. 3)과 경부 림

이하선 침범과 단일염색체(Monosomy) 20이 동반된

소아 급성 림프구성 백혈병 1례
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Hypodiploidy exists in 3-15% of patients with childhood acute lymphoblastic leukemia(ALL) and is

associated with a poor prognosis. Monosomy 7 and monosomy 20 account for most karyotypic ab-

normalities in patients in whom whole chromosomes are lost and their incidences are rare. Parotid

tumors in the pediatric age group are unusual and in 1996, there was a case of invasion of the pa-

rotid glands of ALL in a 6-year-old boy with swelling of both parotid glands. But invasion of acute

lymphocytic leukemia to the parotid gland has not yet been reported in Korea. Here, we report a 33

month-old boy with swelling of both parotid glands who was diagnosed to have ALL with mono-

somy 20 & parotid gland invasion. (Korean J Pediatr 2004;47:1347-1350)
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프선의 세침흡인 조직검사상 림프모구와 유사하며 큰 핵과 적은

세포질을 가지고 있고 불규칙적인 핵막을 보이는 비정형 세포가

관찰되었다.

방사선 소견:컴퓨터 단층 촬영상에서 양측 이하선 종창과

다수의 경부 림프선의 종대가 관찰되었다(Fig. 4).

치료 및 경과:환아는 prednisolone, vincristine, L-aspara-

ginase, daunorubicin으로 관해되었고 이하선 종괴는 화학요법

시작 후 6일만에 호전되었다. 이후 유지요법을 시행하던 중 보

호자 원하여 다른 병원으로 전원되어 현재 전신상태 양호하며

유지요법 중이다.

고 찰

급성 림프구성 백혈병은 소아의 백혈병 중 가장 흔하다. 치료

성적도 향상되고 있어 여러 예후 인자들에 의하여 치료 계획을

결정하여 부작용을 줄이려는 방법이 사용되고 있으며 이 가운데

진단 당시의 염색체 이상이 독립적인 예후 관련요소로 인정되고

있다
5)
. 염색체 이상에서 과소배수체(hypodiploidy)는 전체 급성

림프구성 백혈병의 3-15%를 차지하며
1, 2)
, 불량한 예후와 관련

있다
1, 4)
. 과소배수체는 염색체의 숫적 이상과 구조적 이상을 모

두 포함하는 것으로, near-haploidy, 구조적 재배열, 단순단일염

색체 등이 있고, 그 중 near-haploidy가 가장 예후가 불량한 것

으로 알려져 있으며
11)
, 다른 이상 없이 하나의 염색체만 결실된

단순한 단일염색체는 드물다
6)
. 이러한 단일염색체는 주로 염색

체 7번과 20번에서 발생하며 특히 단독이상으로 단일염색체 20

이 있는 경우는 매우 드물게 보고되고 있다
3-6)
. 단일염색체 7은

급성 골수성 백혈병이나 골수 이형성 증후군에서 주로 관찰되고

나쁜 예후와의 관련이 알려져 있다. 급성 림프구성 백혈병에서도

단일염색체 7은 드물게 관찰되는데 어른에서는 예후와 관련이

없다고 알려져 있으나
12)
소아에서는 나쁜 예후와 관련된다는 보

고가 있다
13)
. 1987년 Pui 등

5)
과 1988년 Prigogina 등

3)
이 단일염

색체 20이 동반된 소아 급성 림프구성 백혈병 7례를 보고하였

고, 2명의 급성 골수성 백혈병을 포함한 다른 악성종양에서 단

일염색체 20의 보고도 있다
14, 15)
. 1990년 Bett 등

6)
은 단일염색체

20이 주로 30-36개월의 어린 소아에서 발생하는 급성 림프구성

백혈병에서 관찰되고, 예후 불량군인 과소배수체 중에서는 비교

적 나은 예후를 보인다고 보고하였다. 그러나 그 이후로 8- 12Fig. 1. Swelling of both parotid glands.

Fig. 2. The chromosomal study of peripheral blood shows 45,XY,-20[18/20].
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세의 급성 림프구성 백혈병에서 단일염색체 20을 보인 경우가

있어
1, 3, 5)

단일염색체 20이 어린 소아의 급성 림프구성 백혈병에

국한된다고는 볼 수 없고
1)
현재까지 보고된 예가 적어 그 예후

와 관련성을 짓기에는 부족하다.

이하선을 비롯한 타액선은, 어른에서 고형암이 드물지 않게

발생되지만, 소아에서는 이하선의 종양은 드물게 발생한다
7-9)
.

타액선에 발생하는 종양으로 원발 악성 림프종이 모든 종양 가

운데 2%를 차지하고, 타액선에서 발생하는 모든 원발 악성종양

의 11%를 차지하며
16, 17)
, 그 대부분은 비 Hodgkin 림프종이다

17)
. 타액선의 백혈병은 1996년 Wakely 등

10)
이 과호산구증가 증

후군, 전신 림프선염과 양측 이하선 종창을 보인 6세 남아에서

시행한 이하선의 세침 흡인 검사를 통해 급성 림프구성 백혈병

을 진단하였고, 이후 시행한 골수검사에서 25%의 림프구 모세

포를 확인한 바 있다. 급성 림프구성 백혈병으로 치료받은 환아

에서 이하선의 점막표피암이 이차 악성종양으로 발병될 수 있으

며, 주로 두부 혹은 뇌척수부위의 방사선치료를 받은 경우의 합

병증으로 나타난 경우도 있었다
18)
. 급성 전골수성 백혈병이 이하

선에 재발한 경우
19)
와 성인에 있어서 이하선을 침범한 T 세포

백혈병에 대한 보고
20)
, 그리고 14세 여아에서 이하선, 누선, 악하

선, 유방을 침범한 급성 단핵구성 백혈병이 보고된 바 있다
21)
.

태생기 첫 3개월 동안, 이하선의 실질에 림프구들이 집락을

형성하며, 이후 이하선 조직내의 림프선 내부에 분포되거나 작은

림프구 응집을 형성하여, 성인이 되면 각 이하선에는 평균 5-10

개의 림프선이 존재하게 된다
22)
. 따라서 반응성으로 이하선의 종

창이 발생하거나, 혹은 종양성 림프구성 병변으로서 이하선의 종

창이 나타날 수 있으며
22)
그 진단과 원인을 알기 위해 세침 흡

인 검사나 외과적 생검을 시행하게 된다. 실제로 타액선의 세침

흡인 검사를 시행했을 때 림프구성 병변이 보이는 빈도는 2-8%

미만으로 드문 것으로 보고되고 있으나, 세침 흡인 검사시에 면

역조직화학검사와 유속세포분석 등이 뒷받침되면 이하선 종창을

비롯한 타액선의 종창에 대한 검사로서 외과적 생검보다 신속하

고, 비침습적이며, 비용 절감되는 방법이라 할 수 있다
22)
. 이 환

아에서 시행한 이하선의 세침 흡인 검사상에서는 면역조직화학

검사는 시행하지 못하였으나 림프모세포와 유사한 비정형 림프

구가 보여 급성 림프구성 백혈병의 이하선 침범으로 진단할 수

있었다. 급성 림프구성 백혈병의 이하선 침범과 단일염색체 20

이 동반되는 경우는 각각 그 빈도가 낮으며 동시에 나타난 급성

림프구성 백혈병의 예는 이제까지 문헌에 보고된 바가 없었다.

이 두 가지가 서로 연관성이 있는지에 대하여는 앞으로 더 많은

연구가 필요할 것으로 생각된다.

요 약

저자들은 양측 이하선 부위의 종창을 보인 33개월 남아에서

시행한 이하선의 세침 흡인 검사에서 급성 림프구성 백혈병의

침범을 확인하였고, 염색체 검사에서 단일염색체 20을 보인 급

성 림프구성 백혈병 1례를 경험하여 보고하는 바이다.
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