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서      론

경부 림프절 비대는 이비인후과 의사로서 가장 흔하게 

접하는 소견 중 하나로 반응성 림프절 과증식증(reactive 

lymph node hyperplasia)이나 단순 림프절염 등과 같은 

비교적 경한 질환에서부터 악성 종양의 림프절 전이 또

는 원발성 림프종 등의 중증 질환까지 매우 다양한 원인

을 가질 수 있으며, 실제 임상적에서는 여러 검사에서도 

특정 진단을 하기 어려운 림프절 비대 또한 드물지 않게 

접하게 된다. 본 증례에서 다루고자 하는 Rosai-Dorfman 

disease 역시 림프절 비대를 유발하는 원인 미상의 질환

으로 1969년 Rosai와 Dorfman에 의해 처음으로 기술되

었으며, 그 임상병리적 특징을 반영하여 sinus histiocy-
tosis with massive lymphadenopathy라고 불리우기도 

한다.1) 아직까지 대부분의 연구가 증례보고 형식으로 발

표되고 있는 비교적 드문 질환으로 국내에서는 2013년까

지 18예가 보고되었고, 이 중 이비인후과의에 의해 보고

된 경우는 3예에서만 확인할 수 있었다.2-7) 이처럼 Rosai-

Dorfman disease는 대부분에서 경부 림프절을 침범하는 
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질환임에도 불구하고 이비인후과 의사들에게는 매우 생

소한 질환으로, 저자들은 61세 여자 환자에게서 경부 림

프절 및 복강에 발생한 Rosai-Dorfman disease 1예를 경

험하였기에 이를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다.

증      례

61세 여자 환자가 약 1년 전부터 지속되는 좌측 경부의 

림프절 비대를 주소로 내원하였다. 환자는 상기 증상으

로 타병원에서 약 6개월 전에 세침흡입검사(fine needle 

aspiration cytology)를 시행하여 단순 반응성 림프절 과

증식의 결과를 들은 바 있으며, 이에 대한 특별한 치료 없

이 지켜보던 중 2주전 상기도 감염의 증상과 함께 기존

의 림프절 비대가 현저히 악화되는 소견을 보여 본원으

로 전원되었다. 환자는 3~4개월 전부터 미열과 야간발한, 

식욕감퇴, 그리고 3개월간 3 kg의 체중감소 등을 나타내

었으며, 경부 촉진 상 level II-V에 걸쳐 다발성의 림프

절 비대가 확인되었으나 이에 대해 통증이나 압통 등은 

크게 호소하지 않았다(Fig. 1). 우선 감염 또는 염증성 질

환을 확인하고자 시행한 혈액검사 상 백혈구가 2,900개/ 

μL로 약간 감소되어 있었으나 호중구 및 림프구 등의 비

율은 정상 범위 내였으며, 적혈구 침강속도가 50 mm/hr

로 증가되어 있는 것 이외에 기타 일반 생화학 검사, 소

변 검사, 흉부 방사선 사진 상에서는 특별한 소견을 보이

지 않았다. 경부 전산화단층촬영 상 좌측 경부 level II- 

V에 걸쳐 내경정맥 및 경동맥을 따라 최대 2.6 cm까지 

커져 있는 림프절들을 확인할 수 있었으며, 단순 반응성 

림프절 비대와 달리 가장자리가 조영 증강되는 양상(rim 

enhancement)을 보이면서 그 모양 또한 타원형(oval 

shape) 보다는 비정상적으로 둥근(round shape) 양상을 

보였다(Fig. 2). 이를 바탕으로 영상의학과에서 좌측 경

부를 침범한 림프종에 부합하는 소견이라 판독하였다. 

이에 다른 부위의 침범을 확인 하기 위해 혈액종양 내과

와 협진을 시행하는 한편, 흉부와 복부의 전산화단층촬

영을 추가로 시행하였다. 흉부 영역에서는 비정상적인 림

프절이 확인되지 않았으나, 복부 전산화단층촬영에서 경

부에서와 비슷한 양상의 2 cm 크기 종물이 총장골동맥
Fig. 1. Prominent neck swelling is seen at level II of the left 
neck in a 61-year-old woman.

Fig. 2. Multiple enlarged lymph nodes observed in levels II (A) and III (B) of the left neck on a cervical CT scan. The lymph 
nodes appear round in shape with rim enhancement, which is consistent with the appearance of a lymphoma.

A B



안동빈 외 : 일측 경부와 복부에 발생한 Rosai-Dorfman Disease

293

(common iliac artery) 후방에서 장골에 접하여 발견되

었으며, 이 역시 림프종의 복강 침범 가능성이 가장 높다

는 판독 결과가 나왔다(Fig. 3). 저자들 역시 임상 양상과 

전산화단층촬영 검사결과를 바탕으로 림프종을 강하게 

의심하였으며, 저명하게 촉지되는 경부 림프절에 대해 국

소 마취 하 절제 생검을 시행하였다. 병리조직검사 상 저

배율에서는 다수의 조직구들이 림프절에 침윤하면서 림

프동(lymph sinus)이 확장되어 있는 소견을 보였고(Fig. 

4), 고배율에서는 조직구에 탐식된 림프구들이 조직구의 

세포질내에서 관찰되는 림프구 탐식현상(lymphopha-
gocytosis, emperipolesis)이 확인되어 Rosai-Dorfman 

disease를 의심하였으며(Fig. 5A), 추가적인 감별진단을 

위해 시행한 S-100 단백 염색에서 해당 조직구들이 강

한 양성을 보여 최종적으로 Rosai-Dorfman disease로 

진단할 수 있었다(Fig. 5B).

환자는 지속적인 경부 종물에 상당한 불편감을 느껴 

진단 후 약 2주 동안 methylprednisolone 20 mg의 약물

치료를 받았으며, 이후 전반적으로 림프절 크기가 약 50% 

가량 줄어드는 추세를 보였으나, 완전히 정상 크기로 회

복되지는 않았다. 이에 경부 병변의 완전제거를 위한 수

술적 치료를 권하였으나, 약물치료 후 환자의 불편증상

이 많이 감소된 관계로 추가적인 수술을 원치 않아 현재 

약 6개월간 추적관찰 하고 있다.

고      찰

Rosai-Dorfman disease는 90%에서 양측성의 무통성 

경부 림프절 종대를 보이며, 40% 가량에서 림프절 외 침

범을 하는 것으로 알려져 있다.5,8) 림프절 외 침범 또한 두

경부 영역에서 발생하는 경우가 75% 정도를 차지하며, 주

된 침범 부위는 비강과 부비동이지만 그 외에도 구강, 편

도, 후두, 기관, 타액선, 안와, 피부 등에 발생한 증례도 보

Fig. 3. Abdominal CT scan demonstrates a 2-cm mass 
(arrow) adjacent to the right iliac bone, which is also re-
garded as involvement of a lymphoma.

Fig. 4. Microscopic examination showed distension of the 
sinuses due to infiltration of histiocytes (hematoxylin and 
eosin stain, ×100).

Fig. 5. Lymphophagocytosis (arrow) by histiocytes is identified using high powered microscopy (hematoxylin and eo-
sin stain, ×400)(A), and these cells shows positive reactivity to the S-100 protein stain (arrow)(S-100 protein, ×400)(B).
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고되었다.2,3,9,10) 대부분 20대 이하의 젊은 연령에서 발생

하고 발열, 체중감소 등의 전신증상이 동반되기 때문에 

Kikuchi’s disease나 림프종과 임상적으로 매우 유사한 

소견을 보이며, 혈액학적 검사에서 빈혈과 적혈구 침강 

속도 증가, 다클론성 고감마글로불린혈증, 호중구 증가 

및 림프구 감소 등의 소견을 나타낼 수 있으나 진단에 특

이적이지는 않다.9,10) 하지만 본 증례에서는 기존에 보고

된 이러한 Rosai-Dorfman disease의 양상과는 비교적 

구분되는 임상 및 검사 소견을 보였는데, 우선 발생연령

이 61세로 기존의 보고보다는 현저히 높았으며 림프절 

비대는 좌측 경부에 일측성으로만 발생하였다. 빈혈이나 

호중구 증가, 림프구 감소 등의 혈액학적 이상 소견 역시 

없었으며, 림프절 외 침범이 두경부 영역이 아닌 복강에

서 발생했다는 점도 이비인후과의에게 간과 되기 쉬운 

부분이었던 것으로 생각된다.

이처럼 Rosai-Dorfman disease는 임상양상과 혈액학

적 소견만으로 림프종이나 Kikuchi’s disease, Castleman’s 

disease 등과의 감별이 불가능하기 때문에 최종적인 진단

은 병리학적 검사에 의존하게 된다. 하지만 경부 림프절 

비대의 병리학적 진단을 위해 일차 검사로 시행되는 세

침흡입검사의 경우, 상기 질환들에서 모두 단순 반응성 

림프절 비대로 나오는 경우가 대부분이기 때문에 세침

흡입검사 결과만을 바탕으로 추가적인 진단 과정의 필

요성을 간과해서는 안된다. 설사 최종 진단이 림프종과 

같은 악성 신생물이 아니라고 하더라도, Castleman’s dis-
ease 또한 그 세부 아형에 따라 림프종으로의 진행이 가

능하며, 매우 드물기는 하지만 Kikuchi’s disease와 Ro-
sai-Dorfman disease 등에서도 질환의 중요장기 침범으

로 인해 사망한 예가 최근까지도 보고되고 있기 때문에 

비정상적인 림프절 비대가 지속될 경우 적극적인 절개 

생검을 고려하는 것이 적절할 것으로 생각된다.8,11) 또한 

Rosai-Dorfman disease의 가능성이 있는 환자에서 절

개 또는 절개 생검을 통해 병리학적으로 랑게르한스 세

포조직구증(Langerhans cell histiocytosis)과 여러 전이

성 암종과의 감별하는 것도 중요한데, Rosai-Dorfman 

cell로 불리는 투명한 세포질과 둥근핵을 가진 큰 조직

구들의 변연 부위에 탐식된 림프구들이 관찰되는 것이 

비교적 특징적인 소견이며, 이러한 조직구들은 면역화학

적 염색 중 S-100 단백에 양성소견을 보인다.10,12)

Rosai-Dorfman disease의 드문 빈도로 인해 현재까

지 그 치료 방침에 대한 체계적인 정립은 이루어 지지 못

하고 있다. 대개 자연 관해의 경과를 취하는 것으로 알려

져 있으나 6개월에서 수년의 시간이 걸리는 것으로 알려

있으며, 일부에서는 앞서 언급한 대로 진행성이거나 사

망에 이르기도 한다.6,8) 불량한 예후를 시사하는 소견으로

는 림프절 침범이 광범위할 경우, 림프절외 다발성 장기 

침범이 존재하는 경우, 그리고 자가면역 질환과 관련된 

혈액학적 소견이 양성인 경우 등으로 알려져 있다.4,7) 특

히 신장을 침범한 경우 40%에서는 사망하고 나머지 환

자에서도 완전 관해의 비율이 낮을 것으로 보고 되어있

어, Rosai-Dofman disease를 진단받은 환자에게 있어 

신장침범 확인을 위한 복부 전산화단층촬영 및 신기능 

관련 검사는 반드시 추가적으로 시행되어야 할 것으로 

생각된다.8,13) 발열이나 급성림프종대를 보이는 경우 스

테로이드 치료가 효과적인 것으로 알려져 있고, 이외에도 

alkylating agents 등의 항암약제나 고용량 인터페론 치

료를 시도한 예가 보고되고 있으나, 그 효과에 대해서는 

아직 논란이 많다.5,14,15) 본 환자의 경우에 있어서도 상기

도 감염 증상으로 악화된 림프절 비대에서 methylpred-
nisolone 20 mg을 2주에 걸쳐 사용 후 약 50%의 크기 감

소를 보였으나 더 이상의 호전은 없어 steroid의 사용이 

Rosai-Dorfman disease 자체로 인한 림프절 비대에 효

과적이라기 보다는 해당 질환으로 인해 발생한 림프절의 

과반응성을 조절할 수 있는 정도라고 평가하는 것이 적

절할 것으로 생각된다.

Rosai-Dorfman disease는 거의 모든 예에서 두경부 

영역과 관련된 증상 및 징후를 보이지만, 낮은 유병율과 

진단 과정의 번거로움으로 인해 여전히 이비인후과의에

게 생소한 질환이다. 뿐만 아니라, 80% 이상에서 자연관

해의 경과를 보이기 때문에 적극적인 진단 과정이 이루

어 지지 않은 상황에서 간과된 Rosai-Dorfman disease 

또한 존재할 것으로 생각된다.5,14) 하지만 해당 질환이 여

러 혈액, 면역학적 이상과 동반될 수 있고, 특정 환자에 있

어서는 치명적인 결과를 일으킬 수 있음을 고려하여 Ro-
sai-Dorfman disease에 대한 이비인후과의들의 보다 많

은 이해가 필요할 것이다.16) 이에 본 저자들은 일측 경부

와 복부에 발생한 Rosai-Dorfman Disease 1예를 문헌

고찰과 함께 보고하는 바이다.
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