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일차중추신경계림프종(primary central nervous system lym-

phoma, PCNSL)은 진단 시 다른 신체에 침범 없이 중추신경계에 

국한되어 발생하는 드문 림프종으로 전체 비호지킨림프종 중 약 

1%, 일차뇌종양에서는 약 2%를 차지한다고 알려져 있다. 그러나 

후천면역결핍증후군(acquired immune deficiency syndrome), 선

천적인 면역결핍 또는 장기이식 관련 면역억제제 사용으로 면역이 

저하된 환자들에서는 그 발병 빈도가 높게 보고된다.1 PCNSL은 

단일종괴가 66% 정도이며, 87%에서 천막상에서 발견된다.2 드물

게 천막하와 척수에서 발견되기도 하며 항암화학 치료를 받은 대

장암 환자의 내이도에서 PCNSL이 발생한 예도 있다.3 내이도에 

병변이 생기면 어지럼, 청력저하, 안면마비와 같은 신경학적 증상 

및 징후가 생길 수 있으며, 뇌 실질에서 발생하는 종괴보다 영상학

적 조기발견이 어렵다. 저자들은 전신홍반루푸스(이하 루푸스) 환

자에서 내이도를 침범한 PCNSL에 의해 난치성 어지럼, 청각장애, 

안면마비가 발생한 증례를 보고한다. 

증 례

61세 여자가 열흘 전부터 시작된 안면마비 및 2년 전부터 있었

던 청력장애와 어지럼의 악화를 주소로 의뢰되었다. 환자는 본원 

이비인후과에 양쪽 청력감소, 어지럼 및 불균형으로 2년 전 방문하

였었다. 당시 안진은 없었으며 비디오안진검사는 정상이었지만 온

도안진검사에서는 양측 전정기능이상이 있었고, 순음청력검사에서 

오른쪽 44 dB, 왼쪽 45 dB 결과를 얻어 감각신경성난청을 의심하

였다. 증상이 지속되어 의뢰 6개월 전 뇌 자기공명영상검사를 시행

하였으나 당시 내이도 및 소뇌각을 포함한 전체 뇌에서 조영증강

되는 종괴는 보이지 않아(Fig. A, B) 이후로 추적 관찰 중이었다. 

환자는 25년 전 루프스 진단을 받았으며 최근 3년간 다른 면역억

제제 복용 없이 하루 10 mg의 프레드니솔론을 유지 중이었다.

의뢰 당시 환자는 불안정한 걸음걸이와 오른쪽 완전 안면마비를 

보였다. 오른쪽 눈둘레근의 위약으로 눈이 감기지 않았고 안면과 

이마근육의 약화로 입술 주름과 이마 주름을 잡을 수 없었다. 안진은 

없었으며 비디오 안진검사는 정상이었지만 2년 전 순음청력검사에서 

오른쪽 44 dB의 부분난청은 완전난청로, 왼쪽 45 dB의 부분난청은 

65 dB로 악화되었다. 항카디오리핀항체(anticardiolipin antibody)에

서 양성, C3 (78 mg/dL), C4 (14 mg/dL) 역가는 낮았으며 CH50과 

항이중가닥DNA항체(anti-dsDNA antibody) 역가는 정상 수준이었
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Figure. MRI, PET, and pathologic imaging of the primary central nervous lymphoma at the bilateral IAC. (A) Pre-contrast T1-weighted image and
(B) post-contrast T1-enhanced image 2 years before the patient was diagnosed with lymphoma show minimal enhancing lesions at the bilateral IAC
that was previously missed. (C) Pre-contrast T1-weighted image, (D) post-contrast T1-enhanced image, and (E, F) whole-body PET-CT image at 
diagnosis reveal a newly developed enhancing mass lesion in the bilateral IAC (arrows). Pathological findings in the tumor tissue (G) CD20 
immunostain, ×400 magnification, (H) Ki-67 immunostain, ×400 magnification from brain biopsy. MRI; magnetic resonance imaging, PET; 
positron emission tomography, IAC; internal auditory canal, CT; computed tomography.

다. 뇌척수액검사에서 다수의 유사분열상을 보이는 큰 비정형 림프구

를 관찰하였고, 세포표지자검사에서 LCA(+), CD20(+), CD3(국소+) 

CK(-) 소견을 보였다. 그러나 반복검사에서는 세포수(40-68/mm3) 

및 단백질 수치(274-295 mg/dL) 증가 그리고 포도당의 현저한 감소
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(15-17 mg/dL)가 관찰되었을 뿐, 비정형세포는 보이지 않았다.

다시 시행한 뇌 자기공명영상검사에서 양쪽 내이도에 조영증강 

종괴를 발견하였고, 대뇌반구 및 소뇌반구의 연수막에도 역시 전

반적으로 조영증강이 관찰되었다(Fig. C, D). 또한 재검토시 정상

이라고 여겼던 6개월 전의 뇌 자기공명영상에서도 미미한 조영증

강이 있는 것으로 재확인되었다. 복부와 가슴 컴퓨터단층촬영에서 

종괴는 보이지 않았다. 일차종양탐색을 위해 전신 양전자단층촬영

(positron emission tomography)을 하였고, 양쪽 내이도에서 대사 

섭취의 증가를 관찰하였으며, 그 외 다른 부위는 정상이었다(Fig. 

E, F). 확진을 위해 오른쪽 소뇌각에서 뇌 조직검사를 시행하였고, 

광범위 B형 대세포림프종(diffuse large B cell lymphoma)을 확진

하였다(Fig. G, H).

환자는 화학요법(methotrexate, cytarabine, hydrocortisone) 4회 

및 경막내 고농도 메토트렉세이트치료를 6회 시행받았고, 이후 

2주간 전두부 방사선조사(whole brain radiotherapy)를 진행하였으

나 진단 6개월 후 사망하였다. 

고 찰

본 증례는 PCNSL이 양쪽 내이도에 발생한 첫 번째 루푸스 환

자 증례라는 점에 의의가 있다. 루푸스 환자에게서 발생한 PCNSL

의 이전 보고는 azathioprine, cyclophosphamide, cyclosporine A 

또는 mycophenolate mofetil과 같은 강한 면역억제제와 관련되어 

있었다. 따라서 우리 환자는 저용량의 단독 프레드니솔론 치료에 

병발한 림프종이 특이한 점이다.

최근의 메타연구에 따르면 루푸스 환자에서 뇌종양 발병의 위험

성은 일반인에 비해서 높지 않았다. 하지만 림프종과 특히, 비호지킨 

림프종의 발생과 일반인보다 강한 상관관계를 가졌다.4 현재까지 

루푸스 환자에게서 발생한 PNCSL 사례는 총 16개로, 그중 12개는 

천막상부에서, 2개는 소뇌와 중소뇌각을 포함한 천막하부에서 림프

종이 발생한 사례였다.5,6 내이도에 발생한 증례는 없었으며 오로지 

화학 요법을 받은 대장암 환자에게서 발생한 한 건이 전부였다.3

여러 연구들을 통해 류마티스관절염, 쇠그렌증후군, 중증근무력

증, 크론병 그리고 루푸스와 같이 만성 염증 혹은 자가면역질환에

서의 면역억제제 사용이 림프종과 연관성이 높음이 알려져 있다.7 

보고된 16개 사례 중 12개 사례에서 앞서 언급된 강한 면역억제제

가 사용되었다.

상기 환자는 치료에도 불구하고 진단된 지 6개월 뒤에 사망하였

다. 2년 전 촬영한 뇌 자기공명영상에서는 종양이 보이지 않는다고 

판단하였지만 환자는 지속적 청력저하와 어지럼을 호소하였다. 일

반적으로 이와 같은 증상들은 소뇌각이나 내이도에 병변이 생겼을 

때 나타날 수 있는 증상이다. 하지만 내이도와 같은 부위는 종양 

침범의 초기 발견이 늦어질 수도 있다. 따라서, 루푸스와 같은 기저

질환이 있거나, 강한 면역억제제가 아니더라도 스테로이드와 같은 

약을 복용하고 있는 환자에게서 난치성 어지럼, 청력저하가 있을 

경우, 반복 영상학적 검사가 시행되어야 할 것이다. 
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