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----    ABSTRACT    ----  

Castleman’s disease is a benign lymphoproliferative disorder characterized by enlarged lymph nodes. It is rel-
atively rare disease of differential diagnostic interest in patients with lymphadenopathy. Mediastinum is the 
most common site, followed by abdomen, neck, axilla and so on. It presents with nonspecific symptoms and 
tend to mimic other head and neck neoplasms. The etiology and pathogenesis are still not clear. Also, the 
optimal therapy is unknown. There are two clinical types, unicentric and multicentric, and three pathological 
subtypes, hyaline-vascular, plasma cell and mixed. We present two cases of Castleman’s disease which were 
treated by surgical excision and histopathologically confirmed as hyaline-vascular type with a review of liter-
atures. (J Clinical Otolaryngol 2005;16:144-148) 
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서     론 
 

거대 여포 림프절 증식증(Giant follicular lymph node 

hyperplasia) 이라고도 불리는 Castleman 질환1)은 약 

60%가 종격동에서 발견되고, 그 외 림프절이 있는 어

느 부위에서나 발생 가능하며 경부에서 발견되는 것은 

전체의약 14% 정도로 알려져 있다.2) 이 질병은 특이증

상 없이 우연히 발견되는 경우가 대부분이지만 발열이나 

발한, 전신적 피로감, 빈혈등 비특이적인 전신증상을 동

반하는 경우도 있다.3) 1954년 Castleman 등에 의해 처

음 학회에 보고된 이후 아직까지 원인과 병인론은 밝혀

지지 않고 있으며,4) 조직학적으로 초자질 혈관형(hya-
line-vascular type)과 형질세포형(plasma cell type), 

혼합 형(mixed type)으로 나뉘고, 병변의 수에 따라 단

일중심형(unicentric disease)와 다중심형(multicentric 

disease)로 나뉜다.1) 증상 및 병력이 비특이적이고, 세

침흡인검사와 방사선적 검사로도 진단하기 어려워서 확

진을 위해서는 원발부위 절제후 조직검사를 시행하여야 

한다. 치료 방법은 침범한 임절의 수와 조직학적 분류, 

환자의 임상 증상에 따라 다를 것으로 생각되나, 아직까

지 표준적인 치료방침으로 확정된 것은 없다. 지금까지 

알려진 바에 의하면 원발부위의 절제를 기본으로 하며, 

단일형은 완전 절제만으로도 완치가 가능하다고 한다. 그

러나, 불완전 절제된 경우나, 다발성의 형질세포형인 경

우에는 추가적인 약물 요법이나 방사선 치료가 필요하다

고 보고 되어 있다.5) 이에 본 저자들은 우연히 만져진 경
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부 종괴를 주소로 내원하여 절제 생검 시행한 후 다중

심형의 초자질 혈관형 Castleman 질환으로 진단받은 2

예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 

 

증     례 
 

증  례 1： 

17세 여자 환자로 내원 약 5개월 전 우연히 발견한 

우측 경부의 무통성의 종괴를 주소로 내원하였다. 발열 

등 전신적인 증상은 없었으며, 이학적 검사상 우측 경부 

흉쇄유돌근 아래 약 6×4 cm 크기의 유동성의 부드럽

고 주변조직과 잘 구별되는 타원형 종물이 관찰되었다. 

수술 전 시행한 말초혈액검사, 생화학검사, 소변검사 및 

단순 흉부 X-선 검사상 이상소견 보이지 않았고 타 부

위의 종물은 촉지되지 않았다. 경부 전산화 단층촬영상 

경계가 명확하고 균일하게 조영 증강된 여러 개의 종괴

가 우측 경부 후삼각 부위와 흉쇄유돌근에 걸쳐 발견되

었다(Fig. 1). 수술 전 시행한 세침흡입검사에서 선천성 

세열낭종으로 의심되어 우측 경부에 대한 시험적 절개술

을 시행하였다. 수술 소견상 주위 조직과 쉽게 분리되는, 

다수의 임파선이 적출되었으며 가장 큰 것의 크기는 5×

2×2.5 cm로, 균일하고 매끈한 황갈색의 표면을 지니

고 있었다. 

수술 후 시행한 병리 조직 검사상 큰 림프소절(lym-
phoid follicle)들이 많이 보이고, 각각의 여포내에 초자

질양(hyaline change)를 보이는 혈관의 과증식과 이를 

양파껍질처럼 둘러싸고 있는 림프구들을 볼 수 있었다. 

따라서 다중심형의 초자질 혈관형 Castleman 질환으로 

판명되었다(Fig. 2). 환자는 수술 후 특별한 합병증 없

이 회복되어 보조적인 약물요법이나 방사선 요법은 시행

하지 않았다. 수술 후 7일째 퇴원하였으며 현재까지의 

외래추적 관찰에서 별다른 특이사항 관찰되지 않았다. 

 

증  례 2： 

50세 남자 환자로 내원 약 1년 전부터 만져지는 좌측 

악하선 부위의 단단하고 무통성의 종괴를 주소로 내원하

였다. 이학적 검사상 좌측 악하삼각의 경부 종물이 만져

졌으며 크기는 약 4×4 cm 가량이었다. 악하삼각 이외

의 부분에서의 경부 림프절 종대는 관찰되지 않았다. 경

부 전산화 단층촬영상 악하선은 비교적 경계가 명확하

Fig. 1. Preoperative neck CT axial view of 17-years old female patient. A：CT scan shows an well marginated homo-
geneously enhancing enlarged cervical lymph nodes. about 6×4 cm diameter, well defined and localized in right
posterior triangle and deep to the right sternocleidomastoid muscle. B：There are multiple masses adjacent to the
lesion. 
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고 균일하게 조영증강 되었으며 우측과 비교하여 그 크

기가 감소되어 있었다. 또한, 악하선 주위로 다발성으로 

커져있는 다수의 림프절들이 관찰되었으며 림프절 내부

의 괴사소견이나 석회화 변화의 소견은 보이지 않았다

(Fig. 3). 수술 전 시행한 말초혈액검사, 생화학검사, 소

변검사 및 단순 흉부 X-선 검사 상 이상소견 보이지 않

았다. 이상의 소견에서 좌측 악하선염에 동반된 림프절 

비대증 의심하에 악하선 절제술 및 림프절 절제술을 계

획하였다. 수술 소견상 악하선은 주위 조직과 잘 분리되

었고 내부의 타석은 보이지 않았으며 악하선 주위 림프

절 4개가 각각 약 1 cm 가량으로 커져있어 악하선과 함

께 적출하였다. 수술 후 시행한 병리 조직 검사상 악하

선의 병변은 만성 타액선염이었고, 림프절의 병변은 다

중심형의 초자질 혈관형 Castleman 질환으로 판명되었

다. 환자는 수술 후 특별한 합병증 없이 회복되어 수술 

후 7일째 퇴원하였으며 추가적인 방사선 치료나 약물치

료는 시행하지 않았다. 외래를 통한 추적 관찰에서 현재

까지 별다른 특이 소견 보이지 않았다. 

Fig. 2. Microscopic appearance. A：Large lymphoid follicle scattered in a mass of lymphoid tissue with prominent
vascular proliferation and hyalinization in the follicle and in the interfollicular area (H & E, ×40). B：Centre of pseudo-
follicle showing a thickened vessel with concentric layers of proliferated endothelium, surrounded by concentrically
packed small lymphocytes (H & E, ×100). 

Fig. 3. Preoperative neck CT axial view of 50-years old male patient. A：CT shows an atrophied left submandibular
gland and enlarged multiple cervical lymph nodes. B：There are relatively well marginated submandibular gland
and lymph nodes. Also, there are no obvious internal change such as necrosis or calcification. 
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고     찰 
 

림프절 비대를 특징으로 하는 Castleman 질환은, 1956

년 처음 학회에 보고되었으며, 혈관 여포성 림프절 증식

증(angiofollicular lymph node hyperplasia), 거대 림

프절 증식증(giant lymph node hyperplasia), 양성림프

종(benign lymphoma), 임파절 과오종(lymphnodal ha-
martoma), 혈관종성 임파과오종(angiomatous lymphoid 

hamartoma), 포상 임파 세망종(follicular lymphoreti-
culoma) 등의 여러 이름으로 불리운다.3) 

발생원인에 대해서는 정확히 알려진 바가 없으나, 형태

학적, 면역학적 특징에서 Wiskott-aldrich 증후군, Hu-
man Immunodeficiency Virus infection, Ebstein-Barr 

virus, POEMS 증후군(다발성신경증(Polyneuropathy), 

장기거대증(Organomegary), 내분비병(Endocrinopathy), 

M-단백질(M-protein), 피부변화(Skin change) 등에

서 종종 같이 나타난다고 보고되어 있으며,6) Human 

Herpes virus type-8에 의한 다중심성 Castleman 질

환이 보고된 예도 있다.7) 남녀간의 발생률의 차이는 없

고, 8세에서 70세까지 발생분포를 보이나 단일중심형의 

경우 다중심형에 비해 젊은 사람에게서 호발하는 경향이 

있는 것으로 알려져 있다.1)8)9) 전체 병변의 60%가 종

격동에 위치하며, 경부는 두 번째로 호발하는 부위로, 약 

14%를 차지한다.10) 경부에서 발생한 Castleman 질환 

중 80% 이상이 경부 림파절을 침범하였으며, 이하선을 

침범한 경우가 13% 나머지는 구개천정, 악하선, 후두, 연

구개, 후인두부에서 발견되었다.1)11)12) 대게의 경우 주

변부와 잘 구분되고 단단한 난형의 종괴로 나타나며, 3~ 

8 cm의 크기를 지닌다.13) 

침범하는 림프절의 수에 따라 단일중심형(unicentric 

disease)와 다중심형(multicentric disease)으로 분류되

며 병리 조직학상으로는 초자질 혈관형(hyaline-vascu-
lar type)과 형질세포형(plasma cell type)으로 나뉘며 

혼합형(mixed form)도 존재한다. 

초자질 혈관형(hyaline-vascular type)은 전체의 약 

90%를 차지하며, 대부분이 무증상으로 종격동에서 단일

중심형으로 나타나는 경우가 많다. 조직학적으로 다수의 

작은 여포와 여포 내부의 배중심(germinal center)에 초

자질에 의해 둘러싸인 모세혈관의 증식이 있으며 이를 

중심으로 밀집해 있는 소임파구들을 관찰할 수 있다.3)5) 

형질세포형(plasma cell type)은 전체 Castleman질

환의 10% 미만에서 발견되며 다중심형이 대부분으로 약 

10~20%만이 단일중심형으로 나타난다. 초자질 혈관형

이 무증상인데 비해 형질세포형은 고감마글로브린혈증, 

경도의 빈혈, 저알부민혈증, ESR 증가 등의 만성 염증

성 질환에서 발견되는 혈액학적 이상을 나타내며, 야간

발한, 발열이나 체중 감소등의 비특이적인 전신증상을 동

반하고, 비장이나 간비대를 보이기도 한다. 최근에는 IL-

6와 같은 B형 림프구의 증가와 형질세포의 과증식이 형

질세포형에서 나타나는 이러한 임상양상에 관여한다는 

보고가 있다.3)5)14) 조직학적으로는 큰 여포들의 증식과 

림프구절 사이에 소임파구 대신 형질세포가 위치하며 혈

관증식이 적은 것이 초자질 혈관형과 감별점이다. 

원인이 정확하지 않고 증상이 비특이적이기 때문에 조

기진단은 어려우며, 경부초음파촬영, 전산화 단층촬영, 혈

관조영술, 자기공명촬영에서 종괴의 발견으로 진단되나 

확진을 위해서는 원발 종괴의 외과적 적출을 통한 조직

검사가 필요하다.4) 

치료방법으로는 단일 중심형의 경우, 조직학적 형태에 

상관없이 완전 절제를 통해 완치가 가능하다. 완전 절제

가 어려울 경우에도 부분 절제를 통해 좋은 예후를 기

대할 수 있다. 다중심형인 경우에도 조직학적 형태에 관

계없이 병변의 완전 절제가 치료의 기본원칙으로 수술 

후 예후는 단일 중심형과 큰 차이가 없으며 완전 절제

가 힘든 경우에도 부분 절제를 통해 증상의 개선을 가

져올 수 있다.5) 

최근에는 완전 절제가 힘든 병변이나 수술이 불가능한 

경우 steroid를 사용하거나 cyclophosphamide 또는 az-
anthioprine 등의 항암 화학요법이 시도되고 있으며, 적

은 양의 방사선 조사(1200~4500 cGy)로 종괴 크기를 

줄이는 방법이 제기되고 있으나 효과를 입증할 만한 근

거가 부족한 것이 현실이다.5) 

예후는 좋은 편이나, 조직학적 형태, 병변의 수, 신경

병증 등 증상의 유무, 병변의 완전 절제 여부에 따라 차

이가 있으며, 패혈증이나 감염 합병증으로 인해 사망하

게 된다. 지금까지 알려진 바에 의하면 완전 절제가 이

루어진 단일 중심형의 초자질 혈관형의 경우 5년 생존
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율이 100%이고,5) 전신증상 특히 신경병증을 동반한 다

중심형의 형질세포형 Castleman 질환에서 병변 절제가 

완전하게 이뤄지지 못한 경우 평균 생존 기간이 26개월

에 불과하다.15) 

다중심형과 단일 중심형 모두 임파종이나 카포시 육

종과 같은 악성병변으로의 변화가 가능한 것으로 알려

져 있으며, 완전 절제한 지 11년 후 부분 재발하거나, 부

분 절제한지 4년 후 종괴가 다시 자라난 예가 보고되고 

있어 장기간의 추적 관찰이 필요하다.5) 
 

중심 단어：Castleman 질환·경부. 
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