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----    ABSTRACT    ----  
Castleman’s disease is a rare entity which is characterized by its histologic features：hyperplasia of lymph node 
and capillary proliferation. Two distinct histological patterns has been described hyaline-vascular type and pl-
asma-cell type. The former is more common. It presents as only an asymptomatic mass but the latter shows 
systemic manifestation especially anemia, fever. We present a case of hyaline-vascular type of Castleman’s 
disease restricted to the neck, who underwent successful surgical excision. ((((J Clinical Otolaryngol 2000;11: 
167-170)))) 
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서     론 
 

Castleman씨 병은 원래 거대 림프절 증식증으로 기

술되었고 증상이 없는 큰 양성의 증식성 종격동 임파절

로 기술되었다. 2개의 조직학적 구조로 나뉘는데 보다 

흔한 형이 초자혈관형이고 임상적으로는 특이한 증상이 

없고 평범하고 조직학적으로는 작은 초자질 혈관 여포

와 여포간 모세혈관 증식이 특징이고 형질세포형은 열, 

빈혈, 과글로불린혈증같은 전신증상과 관련이 있다. 신

증후군, 임파증식증, 형질세포종, 카포시육종과 동반된 

예가 보고되어 있다.1) 국내에서는 비교적 드문 질환으로 

저자들은 경부에 발생한 초자혈관형 Castleman씨 증례

를 문헌 고찰과 함께 보고한다. 

 

증     례 
 

환 자：김○기, 47세, 여자. 

주 소：좌측 경부 종물. 

현병력：10년 전부터 촉지된 좌측 악하선 부위(level 

Ⅰ)와 3년 전부터 촉지된 흉쇄 유돌근 상부(levelⅡ)의 

2개의 경부종물이 내원 2개월 전부터 크기가 증가되는 

소견보여 내원하였다. 

과거력 및 가족력：특이 사항 없음. 

수술전 이학적 소견：전신상태는 양호하였으며 좌측 

하악 삼각부(levelⅠ)에 크기 2×2 cm, 좌측 흉쇄유돌

근 상부에 위치하는 종물은 1×0.7 cm의 종물로 경계

가 잘 지워지고 주위조직과의 유착이 없으며 단단하고 
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무통성이며 비교적 위치가 유동적인 종괴가 촉지되었고 

이외에는 특이소견 없었다. 

임상검사소견：일반 혈액 검사상 혈색소 8.6 g/dl, 헤

마토크릿 27.6%, 철 26 μg/dl, 전체철결합능력 476 μg/ 

dl, 혈액 도말 검사상 소구성 혈색소감소성 빈혈 소견이 

있었고 이외에 특이사항 없었다. 

경부초음파검사：좌측 하악 삼각부에 경부 임파절 비

대가 관찰되었다(Fig. 1). 

세포흡인 검사：양성 반응성 림프증식증. 

전산화 단층촬영검사：좌측 하악 삼각부에 주위와 경

계가 잘 지워지고 균질화된 조영 증강이 되는 종물이 관

Fig. 3. Operative finding shows well capsulated masses 
at left submandibular and left subdigastric area. The 
masses were easily removed from adjacent vascular st-
ructure. A.B：The masses, S：Submandibular gland. 

Fig. 4. Microscopic finding shows lymphoid follicles in 
large number with small, involuted and partly collage-
nized germinal centers (H & E, ×40). 

Fig. 2. Contrast enhanced CT shows well defined homoge-
neous enhanced mass at the left submandibular space. 

Fig. 1. The Neck Ultrasonography：2.4×1.1 cm sized ov-
oid hypoechogenic hypervascularized mass was seen
in left submandibular region. 
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찰되었다(Fig. 2). 

수술소견：전신 마취하에 좌측 하악골의 4 cm 하방

에서 피부 장력선을 따라 4 cm 정도 피부 절개를 한 뒤 

종물 적출술을 시행하였다. 좌측 하악 삼각부에 2.4×2 

cm 크기의 종물이 악하선 전방에, 1.3×1 cm 크기의 종

물이 악하선 하방에 위치하였고 주위조직과 유착은 심하

지 않았고 피막을 따라 박리하여 적출하였다(Fig. 3). 

병리조직학적 소견：광학 현미경상 소견은 40배 소견

에서 크기가 작고 나선상의 부분적으로 교원질화된 배

중심을 가진 다수의 임파절을 보였다(Fig. 4). 200배 소

견에서는 배중심을 가로지르는 초자질화된 모세혈관과 

림파구가 여포를 싸고 있는 Castleman씨 질환, 초자혈

관형으로 보고되었다(Fig. 5). 

 

고     찰 
 

1954년 Castleman2)에 의해 처음 보고된 이 질환은 

1956년 육안적, 방사선학적, 조직학적으로 흉선증과 유

사하면서 임상 증상이 없는 종격동 림프절 비대 13례를 

거대 림프절 증식증으로 보고한 뒤 이를 구분된 질환으

로 분류하여 Castleman씨 질환으로 명명하였다.3) 1973

년 국내에서 처음 보고된 이 질환은 1992년 경부에서 

발생한 첫 증례의 보고4)가 있었고 이후 10례가 보고되

었고 그 중 1례가 형질세포형이었다. 이 질환은 혈관성 

림프 과오종, 혈관 여포성림프절 증식증, 거대 림프절 증

식증 이라고도 한다.5) 발생하는 원인으로 추정되는 것

은 비특이적 만성 염증 반응으로 바이러스나 약물 등에 

의한 이차적반응, 과오종의 변화5) 비정상 규제에 의한 

면역체계와의 연관성6)7) 등이 있다. 1993년 Kimura 등

은 면역조직학적 염색을 통하여 초자혈관형의 경우 여

포 간부에서 억제 T세포가 다수 발견되어 억제 T세포

의 활성이 비정상적인 면역반응과 관계있음을 보고하였

다.7) 1984년 Corcker 등은 바이러스 감염시 2차적으

로 발생하는 면역조절기능의 T 임파구 기능이상으로 거

대 림프절 증식증이 발생한다고 하였다.8) 1991년 Le-

ger-Ravet 등은 거대 림프절 증식증에서 일차적 반응

으로 비조절되는 IL-6 유전자의 표출을 관찰하였다.9) 

1972년 Keller10)와 1982년 Scholsnagle11) 등은 거대 

림프절 증식증의 두 유형에 대해 첫째, 형질세포형이 보

다 초기의 활동성 병변이다. 둘째, 두 형 모두 동일한 과

정의 변이로 숙주의 면역반응의 차이일 뿐이다. 셋째, 두 

밀접한 바이러스에 의한 다른 질환이라는 세가지 가설

을 세웠다. Castleman씨 병은 임상상과 조직학적 특징

에 따라 초자혈관형과 형질세포형으로 나뉘어진다. 초자

혈관형은 대부분 단순 종괴형으로 나타나며 종격동, 경

부, 서혜부 등 전신의 림파절이 있는 곳에서 모두 발생

할 수 있는 반응성 림프 증식증이며2) 빈혈, 동맥염의 전

신적 증상은 매우 드물게 보이며 그 빈도는 약 90%이

고 신증후군, 말초신경장애, 중증 근무력증,12) 내분비선 

기능부전, 편평태선,13) 혈소판 감소성 자반증,7) 철결핍

성 빈혈, 성장지연14) 등이 같이 나타난 예가 있다. 또한 

카포시 육종,15) 비호지킨 림파종, 상피세포암을 동반한 

경우가 보고된 적이 있다. 형질세포형은 발열, 발한, 체

중감소, 만성피로등의 전신증상을 잘 동반한다. 

질환의 호발 연령이나 남녀별 빈도 차이는 없고 백인

에서 흔한 것으로 되어 있다. 생기는 부위는 종격동이 

80% 이상으로 가장 흔하고 경부, 후복강, 골반강, 췌장 

등에도 발생하고 원발성으로 경부에 발생하는 예는 6%

이다.6)10)16) 

검사소견으로는 빈혈, 적혈구 침강속도 증가, 과감마

Fig. 5. Photomicrograph shows lymphoid follicle with co-
llagenous germinal center transfixed by penetrating ar-
teriole and surrounded by thick mantle of small lymph-
ocytes (H & E, ×200). 
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글로불린혈증, 급성반응성단백의 증가, 저알부민혈증 등

이 관찰될 수 있다.5)17) 본 환자에서는 혈액학적으로 빈

혈 소견이 관찰되었다. 

진단은 자세한 병력, 방선, 임상소견, 발생부위가 진단

에 참고가 되며 조직병리학적 소견으로 확진이 된다. 전

산화단층촬영상 본 례에서와 동일한 경계가 명확한 원형

이나 난형의 종물로 막이 잘 형성되고 균질한 음영농도 

강한 조형증강이 특징적이다.18) 조직병리학적소견은 초

자혈관형에서는 현저한 혈관증식과 배중심의 초자질화

가 특징적이다. 형질세포형은 여포간부위, 배중심, 수질

부에 성숙 및 미성숙의 형질세포의 침윤이 현저한 것이 

특징이다.10)17) 

악성 림프종, 호지킨씨병, 흉선종, 혈관면역모세포성 림

프절종대, 반응성 림프절 증식증, 여포성 림프종, 형질 세

포종 등의 다른 림프증식증 질환과의 감별이 필요하다. 

본 례에서도 세포흡인 검사소견에서는 반응성 림프절 증

식증으로 판독되었다. 그러나, 술후 조직학적 소견에서는 

수질에까지 분포된 림프여포의 증식과 배중심을 가로지

르는 모세혈관이 특징인 초자혈관형으로 보고되었다. 

치료는 초자질혈관형의 경우는 외과적 적출술이 가장 

효과적이며 재발은 드물다. 본 증례에서도 종물 제거술 

실시 후 재발이나 합병증 없이 추적 관찰 중이다.5)7) 형

질세포형에서는 대증적 치료와 외과 절제술로 완전 절제

시 재발이 드물고 임상 증상도 호전되는 것으로 알려져 

있고 이외에도 스테로이드와 방사선 치료, 항암요법도 사

용되어진다.5-7)10) 

 

결     론 
 

저자들은 경부에 발생한 초자혈관형의 Castleman씨 

1례를 치험하였기에 문헌고찰과 함께 보고한다. 
 

중심 단어：Castleman씨 병·초자혈관형. 

 
REFERENCES 

1) Martin JME, Bell B, Ruether BA. Giant lymph node hy-

perplasia (Castleman’s Disease) of the Hyaline Vascular 
Type. Am J of Clinic Pathlogy 1985;84:439-46. 

2) Castleman B, Towne VW. Case records of the Massacgu-
setts general hospital, New Engl J Med 1954;250:26-30. 

3) Castleman B, Iverson L, Menendez V. Localized mediast-
inal lymph node hyperplasia resembling thymoma. Cancer 
1956;9:822-30. 

4) Lee JW, Park SK, Eom JW, Joo JE. A case report of Cas-
tleman’s disease of the neck. Korean J Otolaryngol 1992; 
35:153-6. 

5) Denenberg S, Levine PA. Castleman’s disease-the lymph-
oma imposter. Laryngoscope 1984;94:601-4. 

6) Frizzera G. Castleman’s disease: More questions than an-
swers. Hum Pathol 1985;16:202-5. 

7) Kimura H, Watanabe Y, Ohashi N. Immunologic study of 
the hyaline vasular type of Castleman’s disease. Acta Ot-
olaryngol Suppl Stock 1993;504:146-50. 

8) Corcker J, Gregort J, Guibarra M. Angiofollicular lymph 
node hyper plasia (Castleman’s disease): An Immunohis-
tochemical and enzyme histochemical study of the hyaline-
vascular form of lesion. J Pathol 1984;144:131-47. 

9) Leger-Ravet MB, Peuchmaur M, Devergne O. Interleukin-
6 gene expression in Castleman’s disease. Blood 1991;78: 
2923-30. 

10) Keller AR, Hochholzer L, Castleman B. Hyaline-vascular 
and Plasma-cell types of giant lymph node hyperplasia of 
the mediastinum and other locations. Cancer 1972;29: 
670-83. 

11) Scholosnagle DC, Chan WC, Hargreaves HK. Plasmac-
ytoma arising giant lymph node hyperplasia. Am J Clin 
Pathol 1982;78:541-4. 

12) Chan WC, Hargreaves H, Keller J. Giant lymph node hy-
perplasia with unusual clinicopathologic features. Cancer 
1984;53:2135-9. 

13) Ashinoff R, Cochen R, Lipkin G. Castleman’s tumor and 
erosive lichen planus, coincidence or association? J Am 
Acad Dermatol 1989;21:1076-80. 

14) Sethi G, Kepes JJ. Intrathoracic angiomatous lymphoid 
harmartomas, a report of three cases, one of refractory 
anemia and retarded growth. J Thoracic Cardiovascular 
Surg 1971;61:657-64. 

15) Nagai K, Sato I, Shimoyama N. Pathohistological and 
immunohistochemical Studies on Castleman’s disease of 
the lymph node. Virchow Arch 1986;409:287-97. 

16) Wolf M, Kessler A, Horovitz A. Benign angiofollicular 
lymph node hyperplasia (Castleman’s disease) presenting 
as a solitary cervical mass. Oral Maxillofac Surg 1991; 
49:1129-31. 

17) Ioachim HL. Lymph node pathology, 2nd ed Philadelphia: 
Lippincott williams & wilkins;1994. p.236-44. 

18) Han H, Kim KK, Im JG, Han MC. CT fidings of Castle-
man’s disease. Korean J Radiol Soc 1986;22:738-42. 

 


