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직장 MALT 림프종에서 전환된 B-미만성 대세포 림프종
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서   론

위장관 림프종은 전체 위장관 종양의 1%–4%로 드물게 나타

나지만[1], 림프절 외 림프종 중 가장 흔하며 전체 림프종의 5%–
20%를 차지한다[2]. 위장관 림프종의 해부학적 위치에 따른 발

생 빈도는 위에서 50%–60%로 가장 흔하고, 소장 20%–30%, 

대장 10%–20% 순서이며, 직장을 단독으로 침범하는 경우는 

1%–2%로 매우 드물다.

위장관 림프종 중 가장 흔한 아형은 B세포 기원의 점막연관 림

프조직(mucosa-associated lymphoid tissue, MALT) 림프종이다

[3,4]. MALT 림프종은 림프절외 장기의 점막연관 림프조직에서 

발생하는 저등급 림프종(low grade lymphoma)으로, 위장관 중에

서는 위에서 가장 많이 발생하고 대장-직장의 경우 5% 미만으로 

역시 드문 것으로 되어 있다[4,5]. MALT 림프종 중 10%–15%에

서 고등급 림프종(high grade lymphoma)로 형질전환(higstologic 

transformation)되는 것으로 알려져 있다[4,6]. 원발성 림프종이 

매우 드문 직장에서, 소포 림프종(follicular lymphoma), MALT 림

프종, B-미만성 대세포 림프종 각각에 대한 보고는 국내외적으로 

수차례 있어 왔으나[7,8], MALT 림프종에서 B-미만성 대세포 림

프종으로 형질전환된 사례는 보고된 바가 없다. 저자들은 직장의 

MALT 림프종에서 B-미만성 대세포 림프종으로 형질전환된 1예

를 경험하였기에 이에 관한 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.
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Primary rectal lymphoma is a rare disease among the gastrointestinal (GI) lymphoma. 
In particular, diffuse large B-cell lymphoma (DLBCL) transformed from mucosa-
associated lymphoid tissue (MALT) lymphoma is often the primary type of GI lym-
phoma, mostly in stomach or duodenum, but has never been reported in rectum. Here 
we report an unusual case in which a 75-year-old male patient diagnosed with DLBCL 
transformed from MALT lymphoma in the rectum. The patient was diagnosed as rectal 
DLBCL transformed from MALT lymphoma as Lugano stage II2 and was treated with 
chemotherapy (R-CHOP) with CD-20 monoclonal antibody (rituxaimb). Complete 
remission of multiple lymphadenopathy and mass forming ulcer of the rectum was 
achieved after 6 cycles of R-CHOP. He has been free from disease for 12 months. 
(Ewha Med J 2016;39(2):51-55)
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증   례

75세 남자 환자가 1개월 전부터 시작된 혈변과 복통, 항문 뒤무

직 증상으로 소화기내과 외래로 내원하였다. 병력에서 최근 6개

월 간 5 kg의 체중감소가 있었고, 발열이나 야간 발한 등의 증상

은 없었다. 환자는 당뇨, 고혈압, 결핵 등의 과거력은 없었고, 사회

력과 가족력에서도 특이사항은 없었으며, 활력징후는 안정적이었

다. 신체검진에서 복부에 약간의 압통이 있었으나 반발 압통은 없

었고, 서혜부, 경부, 액와부위 등에 촉지되는 림프절 종대는 없었

다. 항문주위에 육안으로 이상소견은 없었으나, 직장 수지검사에

서 직장벽에 단단한 종물이 촉지되었다. 외래에서 시행한 대장내

시경검사에서 직장과 구불결장 주변의 다발성 결절과(Fig. 1A) 

항문연 5 cm 상방의 궤양융기형(ulcerofungating) 종괴가 관찰되

어 조직검사를 시행하였다(Fig. 1B). 조직 병리 검사에서 다발성 

결절에서는 MALT 림프종으로 확인되었고, 궤양융기형 병변에서

는 CD-20 (+), CD-3 (-), bcl-2 (+), bcl-6 (+)의 B-미만성 대

세포 림프종이 확인되었다(Fig. 2). 그는 혈액종양내과로 입원하

였고 혈액 검사에서 백혈구 4,330/mm3, 혈색소 13.6 g/dL, 혈소

판 282,000/mm3이었으며, 혈액도말 검사상 경도의 백혈구감소

증 소견 보였고, lactate dehydrogenase (LDH) 322 IU/L 상승되

어 있었다. 복부 computed tomography (CT) 검사에서 직장 주변

의 다른 장기의 침범 없이 직장 주변 영역림프절의 종대가 있었고 

후복강에 대혈관 및 장간막 주위에 다양한 크기의 림프절 종대가 

있었다(Fig. 3). 흉부CT와 경부CT는 정상 소견이었고, 골수 검사 

및 위 내시경 검사에서도 특이 소견 없었다. 전신 양전자방출단층 

촬영(Fluorine-18-fluoro-2-deoxy-D-glucose positron emis-

sion tomography-computed tomography(18F - FDG PET CT)) 

에서 직장과 주변 림프절 및 후복강내의 림프절에서 FDG 대사가 

증가되어 림프종의 침범을 시사하였다(Fig. 4). 환자는 Lugano 

분류법에 따라 stage II2의 원발성 직장 림프종으로 진단하였고

[9], MALT 림프종과 B-미만성 대세포 림프종이 연속된 동일 병

변에 있었으므로 직장 MALT 림프종에서 형질전환된 B-미만성 

대세포 림프종로 핀단하였다. 환자는 항-CD20 단클론 항체를 포

함하는 복합항암요법(R-CHOP: rituximab, cyclophosphamide 

750 mg/m2 day 1, doxorubicin 50 mg/m2 day 1, vincristine 1.4 

mg/m2 day 1, prednisone 50 mg/m2 day 1 to 5)으로 6회 치료 

후 완전관해를 보였고, 12개월째 무병상태를 유지 중이다.

고   찰

원발성 위장관 림프종은 림프절 외 림프종이 가장 흔하게 발생

하는 곳으로 전체 림프종의 5%–20%를 차지하지만, 이중에서도 

하부 위장관에서 발생하는 경우는 매우 드물다[2]. 1960년대에 

Dawson 등[10]에 의해 확립된 분류 기준에 따르면, 초기 진찰시 

만져지는 표재성 림프절을 갖지 않고, 흉부 영상 검사에서 명확한 

종격동 림프절 종대 소견이 없으며, 백혈구 백분율과 혈액도말검

사에서 정상이고, 개복술에서 위장관 병변이 분명하고 주위 림프

절 종대만 확인되어야 하며, 끝으로 연속 병변에 의한 직접전파를 

제외한 간과 비장에 림프종 침범이 없는 경우를 원발성 위장관 림

프종으로 정의하였다. 본 증례에서는 직장 병변 및 그와 관련된 혈

변 증상으로 내원하였고, 후복강 림프절종대를 제외하고는 종격

동 림프절 종대나 간 또는 비장 등의 침범 소견이 없었으며, 일반 

혈액검사에서 이상소견이 없었다.

림프종의 형질전환이란 소포 림프종이나 MALT 림프종과 같

은 저등급 림프종에서 B-미만성 대세포 림프종이나 Burkitt 림프

종 같은 고등급 림프종으로 전환되는 것으로, 저등급 림프종의 자

연경과에서는 비교적 잘 알려진 내용이다[6]. 그러나 MALT 림프

종에서 형질전환 예는 Helicobacter pylori 감염과 관련된 위나 십

이지장 등에서 발생이 대부분이며[4,11], 직장에서 형질전환된 

MALT 림프종의 예는 매우 드물어 전세계적으로도 보고된 바가 

없다. 형질전환 림프종의 정의는 확실하게 정해진 바는 없어, 기존

의 연구들마다 세포조직학적 확인부터 임상경과만으로 확인하는 

방법까지 다양하게 정의되어 왔다[6]. 원칙적으론 병리 조직에서 

저등급 림프종과 고등급 B-세포 림프종의 세포 판 또는 집단이 

A B

Fig. 1. Colonoscopic findings. (A) About 
10 mm sized mass-forming lesion with 
nodularity is observed on rectum. It is di-
agnosed as mucosa-associated lymphoid 
tissue lymphoma. (B) About 20 mm sized 
mass-forming ulcer is observed on rec-
tum, Anal verge (AV) 5 cm. This lesion has 
vulnerability that doesn’t have definite 
demarcation with surrounding normal 
mucosa. It is diagnosed as diffuse large B-
cell lymphoma.
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C D

A B

Fig. 2. Histopathologic findins of mucosa-associated lymphoid tissue lymphoma (A) and diffuse large B-cell lymphoma (B-D). H&E stain (×200) 
on rectal biopsy of 20 mm sized mass-forming ulcer shows monomorphic lymphocytic infiltrating of the lamina propria surrounds colonic 
glands massively infiltrated with atypical lymphocytes and undergoing destruction (lymhpoepithelial lesion) (A). Rectal biopsy specimens of 20 
mm sized mass-forming ulcer lesion with nodularity show strong immunoreactivity for BCL 2 stain (×200) (B) and CD 20 stain (×200) (C). (D) 
H&E stain (×200) shows tumor cells with round or oval nuclei, open chromatin, and prominent nucleoli. 

A B

Fig. 3. Abdomen and pelvis computed 
tomography findings at initial presenta-
tion. They show circumferential anorectal 
thickened tissue associated with retro-
rectal lymphadenopathy (A) and paraaor-
tic multiple lymphadenpathy (B).
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함께 확인되거나[12], immunoglobulin heavy chain에 대한 중합

효소 연쇄 반응(polymerase chain reaction)검사로 양 조직의 동

일 클론성을 밝히는 것이 필요하겠지만[13], LDH의 상승, 갑작스

런 림프절의 크기 증가, B-증상(체중 감소, 야간 발한, 발열), 과

칼슘혈증의 발생으로 진단하기도 한다[14]. 본 증례의 경우, 추가

적인 immunoglobulin heavy chain 검사가 이뤄진 것은 아니지만, 

직장내 다발성 결절 모양의 MALT 림프종 병변과 연속적으로 B-

미만성 대세포 림프종 병변이 있었기에 MALT 림프종에서 전환된 

B-미만성 대세포 림프종으로 판단하였다.

일반적으로 형질전환된 림프종의 경우, 형질전환된 고등급 림프

종의 조직 아형에 맞추어 치료한다. B-세포 계열의 형질전환 림프

종의 경우 rituximab치료가 시작된 이후 유의한 발전이 있었지만, 

형질전환 림프종의 예후는 상대적으로 불량한 것으로 알려져 있

다[6]. 대장의 B-미만성 대세포 림프종의 경우 수술적 치료 역할

이 비교적 잘 밝혀져 있어서, 국소 병기 질환의 경우 수술적 절제

가 좋은 예후를 보이는 것으로 보고되었고, 진행된 병기에서도 출

혈, 천공 등과 같은 심각한 합병증 위험성을 조절하기 위해 적극

적 종양감축술(debulking surgery) 시행에 이은 전신 항암치료가 

효과적인 것으로 밝혀져 왔다[15]. 그러나 직장의 B-미만성 대세

포 림프종의 경우, 특징적인 해부학적 구조와 이에 따른 특징적인 

임상양상으로 대장의 병변과 달리 수술적 치료의 역할이 불확실

하다. 직장의 병변은 수술적 접근이 상대적으로 어렵고, 항문 보존

과 관련된 기능적 문제가 있으며, 직장주변으로 연속된 조직이 있

어 치료 관련 천공 등 위험성이 상대적으로 낮기 때문으로 여겨진

다. 따라서, 직장 B-미만성 대세포 림프종의 치료는 수술적 치료

보다는 항암화학요법 혹은 방사선 치료 위주로 적용되어 왔다. 그

러나 직장 B-미만성 대세포 림프종의 치료와 관련된 문헌들은 증

례 보고 혹은 작은 규모의 후향적 연구가 대부분으로 치료에 대한 

논란은 지속되고 있다[7,15]. 본 증례는 후복강의 림프절 종대를 

동반하였으나 직장 주변 장기로 직접 침윤이 없었던 환자로, 수술

과 같은 국소 치료 없이 전신 항암화학요법만을 적용하여 치료 관

련 부작용 없이 완전 관해를 유도하였다.

본 증례에서 직장의 MALT림프종에서 전환된 B-미만성 대세포 

림프종 환자를 경험하였고, 형질전환된 림프종의 경우에서도 수

술과 같은 국소 치료 없이 전신 항암화학치료로 완전 관해를 유도

할 수 있었다.
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