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- ABSTRACT -  

Langerhans cell histiocytosis is a rare disorder characterized by a proliferation of abnormal and clonal Langer-
hans cells. It can involve bone, skin, lymph node, viscera, but skull involvement is the most common. The clinical 
spectrum of disease is quite varied, ranging from a solitary eosinophilic granuloma to diffuse multisystem in-
volvement. We present a case of Langerhans cell histiocytosis in a 2-year-old female with left tibia and bila-
teral temporal bone involvement sequentially at an interval of 2 years. (J Clinical Otolaryngol 2007;18:100-103) 
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서     론 
 

조직단핵구증은 1953년에 Lichtenstein에 의해 처음

으로 기술되었으며, 랑게르한스세포의 이상증식으로 발

생하여 체내의 단핵포식세포계를 침범하는 질환이다. 병

변은 두개골, 늑골, 장골, 대퇴골 등의 전신 골격계와 연

부조직에 나타날 수 있다.1) 임상증상은 침범부위에 따

라 다양하게 나타나며, 측두골에 발생한 경우에는 후이

개부종, 이루, 청력저하 등의 증상이 나타난다. 치료는 수

술, 방사선치료, 화학요법 등이 다양하게 시도되고 있다.2) 

저자들은 좌측 경골에서 발생한 종물에서 절제 생검으

로 조직단핵구증을 진단 후, 우측과 좌측 측두골에 재발

하여 순차적으로 발생한 조직단핵구증을 수술과 화학요

법으로 치료한 환자 1예를 체험하였기에 문헌고찰과 함

께 보고하고자 한다.  

 

증     례 
 

생후 14개월의 여아가 서혜부와 둔부의 발진과 좌측의 

경골 상부에 2주 전부터 발생한 지름 1 cm 크기의 무통

성의 연성 종괴를 주소로 내원하였다. 정상 분만에 의해 

출생하였으며 가족력에서 특이 사항은 없었다. 전신상태

는 양호하였고, 신경학적 검사상 특이 소견은 없었다. 정

형외과에서 종물의 절제 생검을 시행하여 조직의 현미경 

소견상 다양한 염증세포의 침윤 및 랑게르한스세포의 증

식을 보였고, 면역조직화학적 검사상 S-100 단백에 양

성을 보였으며, 전자 현미경 소견상 Birbeck granule이 

관찰되어 조직단핵구증으로 진단하였다(Fig. 1). 환자는 
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생후 16개월에 내원 1주일 전부터 발생한 우측 이루와 

유양돌기 부위의 압통과 부종을 주소로 본원 이비인후과

로 내원하였다. 당시 외이도 후상벽에 발적과 부종이 있

었고 고막은 혼탁하였다. 측두골 전산화 단층 촬영에서 

우측 유양동의 해면골과 피질골부를 파괴하는 경계가 불

명확한 연부조직 및 중이강 내에 연부조직 음영이 관찰

되었고, 이소골은 미란되어 일부만 관찰되었다(Fig. 2). 

측두골에 발생한 조직단핵구증을 의심하여 수술을 시행

하였다. 수술 소견상 우측 유양동과 중이강은 육아조직으

로 가득차 있고 파괴되어 있어 개방형 유양동 절제술과 

종물 제거술을 시행하였으며, 이소골은 심하게 미란되어 

있어 추골의 두부와 침골을 제거하였다. 외측 반규관과 

안면신경관, S자형 정맥동, 중두개와의 경막 등은 노출

되어 있지 않았다. 술 후 조직검사에서 조직단핵구증으

로 진단하였으며 vinblastine, etoposide(VP-11), 6-

mercaptopurine, prednisolone을 포함한 화학요법을 시

행하였다. 이후 6개월째 시행한 전산화 단층 촬영에서 이

상소견은 보이지 않았으며, 재발소견도 관찰되지 않았다. 

생후 5세경, 내원 10일 전부터 좌측 이루와 후이개부

에 압통과 부종이 발생하였고 좌측 외이도 및 고막에서 

발적과 부종이 관찰되었다. 측두골 전산화 단층 촬영에

서 우측은 이전의 수술로 인하여 공동화된 유양동이 관

찰되었고, 좌측에서는 유양동 및 중이강 내를 가득 채우

고 있는 종물이 관찰되었으나, 이소골의 상태는 비교적 

양호하였다(Fig. 3). 자기공명영상에서는 T1 강조 영상

에서 뇌실질과 비교적 동일한 강도를 보이고, T2 강조 

영상에서 좌측 유양동내에 균일한 고신호 강도를 나타내

는 종물이 관찰되었으며, 경막이나 뇌 실질의 침범은 보

이지 않았다(Fig. 4). 좌측 개방동 유양동 절제술과 종

물 제거술을 시행하였으며 유양동과 중이강 내를 가득 

채우고 있는 육아종 조직의 조직 생검을 시행하여 좌측에 

재발한 조직단핵구증으로 진단하였다. 술 후 vinblastine, 

prednisolone을 포함한 화학요법을 시행하였으며, 그 후 

3개월 및 3년째 시행한 전산화 단층 촬영과 자기공명영

상에서 재발이나 잔류 종양의 소견은 관찰되지 않았다

(Fig. 4). 

 

고     찰 
 

조직단핵구증은 단핵포식세포계에서 발생한 조직구의 

과증식 및 림프구, 호산구, 염증세포의 침착으로 육아종

을 형성하는 것을 특징으로 하는 질환이다. 이 질환은 단

일 병소 또는 전신을 침범할 수 있으며, 골 및 시상하부, 뇌 

A B

Fig. 1. A：Light microscopy reveals
sheets of single and multinucleated
cells with abundant eosinophilic cy-
toplasm, oval nuclei containing a
bland, strippled chromatin and in-
conspicuous nucleoli (large arrow) 
(H-E,×200). B：Immunohistochemi-
cally, histiocytes are strongly posi-
tive with S-100 protein supporting the
origin of Langerhans cells (small ar-
rows)(S100,×400). 

Fig. 2. When the lesion occurred initially on the right side,
computer tomography scanning of the temporal bone
on axial section shows osteolytic soft tissue in the right
ear filling the mastoid and middle ear cavity. The ossi-
cles are partially eroded. 
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하수체, 피부, 점막, 림프절, 간, 고환 등에 병변이 나타

날 수 있다.3) 단일 병소로 발생시에는 골성 병변이 가장 

흔하며, 골성 병변인 경우 두개골의 비율이 42%이며 그 

중 측두골이 약 20~30%의 비율을 보이고, 대퇴골, 상

악 및 하악골, 골반, 척추, 늑골, 상완 및 장골의 순으로 

흔하다. 전신병변을 보이는 경우에 있어서도 두개골의 병

변을 동반하는 경우가 가장 흔하다.4) 

발생빈도는 연간 백만 명당 5.4명의 빈도이며, 남자의 

비율이 여자보다 약간 높다. 다양한 연령에서 발생하지

만 주로 소아에서 호발하고, 1세에서 15세 사이의 연령

군이 전체의 50%를 차지하며 1세에서 4세사이가 가장 

높은 빈도를 차지한다.5) 

병인으로는 외상, 유전적 이상, 대사기능 이상, 면역반

응의 이상 등에 대해 연구되었으나 명확히 밝혀져 있지는 

않으며, 최근 HHV-6 과의 연관성이 제기되고 있다.6) 

증상은 침범부위에 따라 다양하게 나타나며 국소적 통

증이 가장 흔하고, 침범부위에 따라 호흡곤란, 피로감, 기

흉, 요붕증, 피부 및 두부 발진, 임파선 비대, 만성 기침, 

종물감, 병리학적 골절, 폐성심 등이 보고되고 있다.1) 측

두골을 침범한 경우는 후이개부 부종, 이루, 청력 감소, 

이폐색감, 이통, 어지러움, 안면마비와 같은 증상이 나타

나므로 많은 경우에서 중이염, 진주종성 중이염, 유양돌

기염으로 오진될 수 있다.4) 측두골에 발생한 조직단핵

구증은 대부분의 경우 유양동기를 파괴하고 S자형 정맥

동, 고실개등을 잘 침범하나 전정기관을 포함한 내이는 

잘 침범하지 않는다.7) 또한, 전신적으로 침범하였으나 이

과적 증상만이 유일하게 발생한 경우도 있어서, 조직단

핵구증을 의심시 전신적인 진찰 및 검사가 필요하다.8) 방

사선학적 소견으로 측두골 전산화 단층촬영에서 균일한 

연부조직 음영을 관찰할 수 있으며, 자기공명영상에서는 

T1 강조 영상에서 중간정도의 신호 강도를, T2 강조 

영상에서는 고신호 강도를 관찰할 수 있다.9) 

육안적 소견에서 병변은 황색 또는 회색을 띄는 괴사

성 출혈 조직으로 보인다. 광학현미경 상에서 조직구 및 

호산구의 침윤과 조직구가 융합되어 관찰되는 신장된 거

대세포가 보이고, 내부에 불규칙한 핵모양과 풍부한 세포

질이 보이며, 때때로 분화되는 모습을 보인다. 또한, 중

간세포, 지상돌기세포, 대식세포, 림프구가 증가된 소견을 

A B

Fig. 3. A：When the lesion recurred
on the left side, computer tomogra-
phy scanning of the temporal bone
shows soft tissue filling the left ma-
stoid air cells and antrum, with mar-
ked destruction of cortical bone, but
ossicles are nearly intact. B：Axial
T2-weighted magnetic resonance
imaging presents high intensity. 

Fig. 4. Axial T2-weighted magnetic resonance imaging
shows no recurrence of the mass 3 years after operation.
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관찰할 수 있다.4) 면역조직학적 염색에서 S-100, CD1a

에 양성을 보일때 진단에 도움이 되며, CD1, CD45, CD4, 

CD33, HLA-DR과 같은 세포 표지자에 높은 연관성을 

보인다.3) 전자현미경 상에서 막대기나 테니스 라켓 모양

의 Birbeck granule을 랑게르한스세포 내의 세포질에서 

관찰하여 확진할 수 있다.5) 

치료에는 수술적 방법, 방사선치료, 화학요법 등이 있

으나 아직 정립된 치료 방법은 없으며, 국소적인 발생과 

전신적으로 발생한 경우에 따라 치료 방법을 크게 나눌 

수 있다. 국소적인 골 병변의 경우 수술 단독 또는 수술 

후 방사선치료가 주로 이용되고 있으며,10) 국소적인 스

테로이드 주입법을 사용하여 관해된 경우나11) 저절로 

관해된 경우도 보고되고 있다.12) 전신적으로 발생한 경

우나 방사선 치료 후 재발한 경우는 화학요법의 적응이 된

다. 화학요법이 시행된 초기에는 vinblastine, methotre-
xate, cyclophosphamide, 5-fluorouracil, mechlore-
thamine, etoposide, azothioprine, 6-mercaptopurine 

등의 단독요법이 시행되었으나, 최근에는 다양한 병합요

법이 보고되고 있다.13) 소아에서는 성장하면서 병변의 전

신적인 전이가 이루어질 가능성이 많기 때문에, 적절한 

치료와 더불어 전신적인 화학요법을 고려해야 한다.8) 그

리고 일부 저자들은 국소적인 방사선요법 또는 수술 후 

방사선 치료를 한 경우 성장하는 소아에 있어 장기적인 

위험이 동반된다고 보고하고 있다.1) 

예후는 단일 골병변으로 발생한 경우 가장 좋으며, 다

발성 병변으로 발생한 경우, 나이가 어린 경우, 재발한 

경우는 예후는 좋지 않다.14) 

본 증례에서는 다른 원발부위에 발생 후 양측 측두골

에 재발성으로 순차적으로 발생한 조직단핵구증을 수술

과 항암요법으로 치료하였으며, 향후 보다 많은 증례의 

분석을 통한 치료방법의 정립이 필요할 것이다. 
 

중심 단어：조직단핵구증·측두골. 
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