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측두골에 발생한 랑게르한스 세포 조직구증 2예 
 

동아대학교 의과대학 이비인후과학교실,1 병리학교실2 

배우용1·장윤석1·홍숙희2·강명구1 

 

Two Cases of Langerhans Cell Histiocytosis of the Temporal Bone 
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----    ABSTRACT    ----  

The most well-known childhood histiocytosis, previously known as histiocytosis X, is Langerhans cell histio-
cytosis and includes the clinical entities of eosinophilic granuloma, Hand-Schüller-Christian disease and Letterer-
Siwe disease. The hallmark of this disease is the presence of a clonal proliferation of cells of the monocyte 
lineage containing the characteristic electron microscopic findings of a Langerhans cell. The skeleton is involved 
in 80% of patients and bone lesions may be single or numerous and are seen most commonly in the skull, 
especially in the temporal bone. Prognosis is relatively favorable. We have experienced two cases of Langerhans 
cell histiocytosis with temporal bone involvement which were treated surgically in two children. (J Clinical 
Otolaryngol 2005;16:132-135) 
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서     론 
 

1941년 Farber1)는 임상적으로 각기 다른 양상으로 

나타나는 Hand-Schuller-Christian disease, Lett-
erer-Siwe disease, Eosinophilic granuloma의 3가지 

질환이 조직학적으로 비슷한 양상으로 나타난다고 발표

하였다. 그 후 1953년 Lichtenstein이 이 질환들을 하

나의 질환인 조직구증 X(histiocytosis X)라고 명명하였

고,2) 현재 랑게르한스 세포 조직구증(Langerhans cell 

histiocytosis)이라고 불리운다.3)4) 이 질환은 골수 유래

의 단구-대식세포계(monocyte-macrophage system)

에 속하는 조직구가 과다증식을 초래하여 골, 피부, 점

막, 폐, 임파절 및 간 등의 장기를 침범한다. 이 중 골격

계 침범이 80%로 가장 흔하며, 골에 단독으로 발생하

거나 또는 다른 장기와 동시에 침범할 수도 있다. 골격

계 중에서는 두개골 침범이 가장 많으며 두개골에서는 

측두골 및 전두골에 호발한다.3) 저자들은 5세 남아와 

11세 여아의 측두골에 발생한 랑게르한스 세포 조직구

증 2예를 수술적 치료와 병합요법으로 치료하였기에 문

헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

 

증     례 
 

증  례 1： 

5세 남아가 내원 1개월 전부터 시작된 우측 후이개부
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의 2×2 cm 크기의 종창을 주소로 타병원에서 항생제 

치료를 받았으나 크기 변화가 없었다. 측두골 전산화단

층촬영상 측두골 파괴 병변이 관찰되어 본원 이비인후

과로 전원되었다. 과거력 및 가족력상 특이 소견 없었고 

이학적 검사상 우측 고막은 특이 소견이 없었으나, 우측 

후이개부의 종창과 압통이 있었다. 순음청력검사상 양측 

모두 정상 청력 범위 였다. 전산화단층촬영상 우측 측두

골의 인상부(squamous portion) 후상방에서 골을 파괴

시키는 연부 조직 음영이 있었고, 우측 유돌봉소 및 중

이강 내에 연부 조직 음영이 관찰되었으나 이소골, 안면

신경 및 내이의 구조물들은 잘 보전되어 있었다(Fig. 1). 

우측 측두골의 병변 조직검사 및 유양돌기염 제거를 위

해 우측 단순 유양돌기 절제술을 시행하였다. 

전신마취 하에 유양돌기 절제술을 시행하였고, 유돌봉

소와 유양돌기동에 육아조직들이 발견되어 제거하였다. 

후두개와 경계 부위에는 붉은 색의 종물이 관찰되었고 

일부가 뇌경막과 유착되어 일부를 절제하여 조직검사를 

의뢰했다. 조직 병리학적 소견상 회선상의 둥근 핵을 가

진 조직구와 호산구, 림프구의 침윤이 관찰되었고, 면역

조직화학적 소견상 조직구는 CD1a와 S-100 단백에 양

성반응을 보여 랑게르한스 세포임을 확인하였다(Fig. 2). 

술 후 다발성 병변을 찾기 위해 시행한 골 주사검사, 골

수검사, 복부 초음파 및 간 주사검사 등에서 특이 소견

은 관찰되지 않았다. 잔류 병변을 제거하기 위해 측두골 

부위에 방사선 치료를 시행하였고(600 rad/6일), 방사

선 치료 후 특별한 합병증 없이 퇴원하였다. 술 후 2년 

6개월째 시행한 자기공명영상에서 우측 측두골 내에 재

발이나 잔류종양의 소견은 보이지 않았으며 현재까지 특

별한 합병증은 관찰되지 않았다. 

 

증  례 2： 

11세 여아가 내원 수년 전부터 시작된 양측 청력 감

소와 우측 이루 및 간헐적인 어지러움을 주소로 내원하

였다. 과거력 상 특이 소견은 없었고, 이학적 검사상 우

측 외이도에 종물이 관찰되어 시행한 조직검사에서 랑

게르한스 세포 조직구증으로 확진되었다. 우측 고막은 천

공은 없었으나 경미한 이루가 있었고, 좌측 고막은 정상

이었다. 순음청력검사상 골도 및 기도 청력역치는 좌측

은 각각 10 dB, 35 dB였고, 우측은 모두 10 dB였다. 

측두골 전산화 단층촬영 상 우측 외이도에는 부분적인 

골파괴 소견과 돌출되어 있는 종물이 보였고, 양측 유돌

봉소와 상고실 내에 커다란 연부조직 음영이 있었다. 또

한 양측 외반규관, 후반규관, 안면신경의 유돌 분절(ma-
stoid segment)에 골미란(bony erosion)이 관찰되었

다. 자기공명영상에서 양측 유양돌기 부위와 중이강 부

위에는 T2 강조영상에서 고신호강도, T1 강조영상에

Fig. 1. Preoperative temporal bone
CT in case 1. It demonstrates oste-
olytic lesion on squamous portion.
A：Axial view, B：Coronal view. 

AAAA BBBB 

Fig. 2. Pathologic findings of Case 
1. A：The osteolytic bone of case 1
shows infiltrates of histiocytes, eo-
sinophils and multinucleated giant
cells (H & E, ×200). B：The immun-
ohistochemical stain shows posi-
tive reaction of Langerhans cells for
CD1a (Immunohistochemical stain, 
×200). 
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서는 중간 정도의 신호강도로 보이는 종물이 관찰되었

고, 조영증강시 비균질성 종물이 뚜렷히 관찰되었다. 그

리고 양측 S자형 정맥동과 뇌막으로 침습한 소견도 보

였다(Fig. 3). 

측두골 병소 제거를 위해 전신 마취 하에 양측 단순 

유양돌기 절제술을 시행하였고 조직검사상 랑게르한스 세

포 조직구증으로 확진되었다. 술 후 다발성 병변을 찾기 

위해 시행한 검사에서 골 주사검사 상 양측 유양돌기, 외

이도 및 측두하악관절에 핵종이 흡수가 증가되는 것 외

에 특이 소견은 없었다. 이 후 소아과로 전과되어 7개월 

동안 8차 항암화학요법(etoposide)을 시행하였고 방사

선 치료는 하지 않았다. 수술 후 2년 6개월째 촬영한 자

기공명촬영 상에서 우측 측두골 내에 재발이나 잔류종

양의 소견은 보이지 않았으며, 합병증이나 재발 소견 없

이 외래 추적 관찰 중이다. 

 

고     찰 
 

랑게르한스 세포 조직구증의 발병 원인은 현재까지 명

확히 밝혀지지 않고 있으나, 면역학적 이상 반응으로 추

정되고 있다. 병변의 조직병리학적 형태는 단핵구, 호산

구 및 염증세포의 침윤를 보이는 특징적인 염증반응을 

나타내며 호산구가 육아조직과 함께 발견되는 것으로 보

아 면역계이상이 원인으로 생각되고 있다.5) 흔히 T8+ 

세포의 감소와 기능 저하, 자가 항체 생산의 증가 등을 

동반하기도 한다.3) 

랑게르한스 세포 조직구증은 주로 15세 미만에서 발

생하며, 약 50%가 5세 이전에 진단되고, 남자가 여자보

다 약 2배 가량 많은 것으로 알려져 있다.3)6) 임상증상

은 매우 다양하나, 약 80%에서 골격계에 침범하며, 특히 

5세 이상인 경우 단발성 병변일 수 있다. 골병변은 단독 

또는 다발성으로 침범되며 두개골이 가장 흔하다. 다발

병소일 때는 늑골, 대퇴골, 척추, 골반뼈, 하악골, 상완골 

순으로 흔하다.3) 병변 부위에서의 임상양상은 무증상이

거나 통증, 국소 종창으로 나타난다. 측두골 침범은 약 

10%에서 발견되며 양측성으로 30%까지 보고되고 있

고,2) 이과적 증상만이 나타나는 경우는 25%까지 보고

되었다.6) 측두골에 생기는 경우 골부 외이도를 통해 육

아종이 외이도를 막을 수 있으며 이통, 이루가 흔하고, 

2차 감염으로 인해 중이염, 유양돌기염이 생길 수 있다. 

외이도의 파괴, 유양골 피질을 통한 측두골 인상부의 파

괴가 발생할 수 있고, 고실개(tegmen tympani)를 파괴

하여 뇌막을 침범할 수 있으며 골미로와 안면신경을 침

범하여 각각 내이 증상과 안면신경마비를 일으킬 수 있

다.6)7) 그 외에 피부, 폐, 간, 조혈 조직, 안구, 치아, 중

추신경계, 뇌하수체 및 시상 하부를 침범할 수 있고, 전

신증상을 나타내기도 한다.3)6)7) 

이 질환은 병리조직학적 진단을 통해 확진되며, 전형

적인 소견은 전자현미경 하에서 세포질 내에 Birbeck 

granule이 있는 랑게르한스 세포를 포함한 단핵구계열

의 과다증식이다.8)9) 또한 면역조직화학검사상 CD1a, 

S-100 단백, CD4, CD11b, CD11c, EBM11, UCHM1, 

KB61 및 HLA-DR 양성 반응을 보일 수 있으며,6) 림

프구, 과립세포, 단핵구, 호산구의 다양한 증식이 관찰된

다. 본 증례 모두 면역조직화학검사상 CD1a와 S-100 

단백에 양성반응을 보여 랑게르한스 세포 조직구증으로 

확진할 수 있었다. 

방사선학적으로 두개골 단순촬영에서 경계가 분명한 골

Fig. 3. Preoperative images in case
2. A：Axial temporal bone CT shows
massive osteolytic lesion on mast-
oid area, squamous portion and
tegmen. B：Axial T1-weighted MR
image demonstrates a high signal
mass lesion in both mastoid portion
and middle ear cavity, infiltrating
into sigmoid sinus and dura. 
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파괴 병변을 관찰할 수 있는데,“punched out” 골병소

라고 한다. 전산화단층촬영 및 자기공명영상을 통해 해

당 부위 골격계 병변의 정도와 범위를 알 수 있다.9) 본 

증례에서 전산화 단층 촬영을 통하여 골병변 범위 정도

를 알 수 있었고 자기공명영상에서는 뇌경막 및 대혈관 

침범 여부를 파악할 수 있어 치료 계획을 세우는 데 유

용하였다. 

측두골파괴 병변을 보이는 여러 질환과의 감별진단이 

필요하다. 진주종성 중이염, 결핵성 골수염, 매독, 단발

성 골낭종, 신경아세포종, 거대 세포종, 다발성 골수종, 

전이 신경종, 골육아종, 임파종 및 뇌수막종 등이 이에 

속한다.7) 

단발성 병변인 경우 임상 경과는 일반적으로 양성이

고, 자연 회복의 확률이 높으므로 치료는 최소화해야 하

며 병변의 진행을 막아 자연회복 전에 영구 손상이 되

는 것을 막는 데 주력해야 한다.3)10)11) 그러므로 치료 

원칙은 단발성 병변인 경우 일차적으로 국소 치료를 시

행하며, 전신병변이나 다발성 병변인 경우에는 국소 치

료와 화학요법을 단독 혹은 병합요법으로 사용한다. 과

거 국내에서 발표된 증례의 경우도 이러한 원칙 하에 

치료하였음을 보고하였다.13)14) 증례 1의 경우 측두골 

부위에 국한되어 발생한 단발성 병변으로, 국소적으로 

외과적 절제와 방사선 치료을 시행하였다. 증례 2의 경

우는 측두골 뿐만 아니라 주위 뇌막, S자형 정맥동 및 

측두하악관절에 침범하였으므로 병소 제거 후 항암 화

학요법 시행하였다. 잔류 종양이나 재발의 경우에는 방

사선 치료가 필요하고 간기능 손상이나 골수 억제가 발생

한 경우에는 적극적인 화학요법이 필요하다.11) 단발성 

골병변의 완치율은 치료방법에 상관없이 90% 이상으로 

알려져 있다.13) 랑게르한스 세포 조직구증의 외과적 절

제술시 종양의 절제연을 확인할 필요가 없고, 광범위절

제로 완전절제의 효과를 나타낼 수 있다. 치료 방법의 

선택은 환자의 임상양상 및 연령을 고려한 후에 외과적 

절제, 항암화학요법이나 방사선 치료를 받음으로써, 여

러 가지 위험성과 이점을 고려하여 선택되어야 한다.3) 

예후는 증상 발현시 나이가 어릴수록(2세 미만), 침범

된 기관이 많을 수록, 조직학적으로 섬유화나 괴사가 많

을수록, 병변의 진행이 빠른경우, 간, 폐, 조혈기관 등의 

주요 기관 부전이 있으면 나쁘다.3)11) 재발률은 약 16% 

정도이고, 5년 이상의 추적 관찰이 필요한 것으로 알려

져 있다. 국내에서 보고된 다른 증례에서 추적관찰이 1

년 미만으로 불충분하였으나,13)14) 저자가 보고한 2예 모

두 수술 후 2년 6개월째 촬영한 측두골 자기공명영상에

서 재발이나 잔류종양의 소견이 보이지 않았지만, 주기

적인 추적관찰이 계속 필요할 것이다. 
 

중심 단어：랑게르한스 세포 조직구증·측두골·수술 

요법. 
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