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- ABSTRACT -

Reticulohistiocytosis is a rare form of histiocytosis that can affect the skin and other organs. There are two dis-
tinct forms of reticulohistiocytosis, reticulohistiocytoma and multicentric reticulohistiocytosis. Reticulohistiocy-
toma is a cutaneous condition characterized by a solitary, firm, dermal skin lesion of less than 1cm in diameter. It 
can be diagnosed by histopathologic examination and immunohistochemical stains. It can be treated with simple 
resection, and recurrence is rare. In this article, the authors experienced a case of single reticulohistiocytoma that 
occurred in the nasal vestibule and report it with literature review. (J Clinical Otolaryngol 2020;31:238-242)
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서 론

망상조직구증(Reticulohistiocytosis)은 드물게 발생

하는 피부 또는 연조직의 양성 조직구 증식 질환으로, 

1950년 Zak에 의해 처음 기술되었다.1) 피부에 발생하는 

피부 망상조직구증은 주로 단발성으로 두경부 영역에 

호발하며, 무증상인 경우가 많다. 피부 망상조직구증의 

병인은 잘 알려져 있지 않지만, 사이토카인 유발 조직구

(cytokine-induced histiocytes)의 국소화를 초래하는 

알려지지 않은 염증 과정으로 인해 발생할 수 있다고 제

안되고 있다.2) 대부분 직경이 1 cm를 넘지 않으며, 황

색 또는 적갈색의 결절이나 구진 형태로 나타난다.2) 병

리조직학적 검사와 면역조직화학 검사를 통해 진단할 

수 있으며, 단순 절제술 만으로 치료가 가능하고, 재발

하는 경우는 흔하지 않다. 국내 문헌에는 7례가 보고되

었으며, 손가락3), 두피4), 흉부5), 이주6), 상순부7), 비전

정8), 손바닥9) 순으로 보고되었다. 이에 저자들은 비전

정에서 발생한 단발성 피부 망상조직구증 1예를 경험하

였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증 례

45세 여자 환자가 코막힘을 주소로 내원하였다. 당뇨 

이외의 과거력 및 가족력상 특이 소견은 없었다. 이학적 

검사상 좌측 내측 비전정의 피부에 둥그런 모양의 단단

한 양상의 종괴가 관찰되었고(Fig. 1A), 코막힘 호소 외

에 통증 등의 자각증상은 없었다. 혈액검사, 요검사, 흉

부 X-ray 검사에서 이상 소견은 없었다. 부비동 컴퓨터 
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단층 촬영(O.M.U CT)상 비전정에서 0.6×0.5×0.6 cm 

크기의 경계가 뚜렷한 종괴를 확인할 수 있었으며(Fig. 

2), 국소마취하 절제생검을 시행하였다.

현미경 소견상 비교적 경계가 좋은 진피에 국한된 결

절성 병변이 관찰되었다. 소포성(vesicular)의 단일 핵을 

가진 다수의 조직구들과 소수의 다핵 거대세포가 존재

하는 것을 확인할 수 있었고, 일부에서는 중성구, 호산

구, 림프구 등의 염증세포가 침윤되어 있는 소견을 보였

다(Fig. 3A). 조직구는 호산성을 띠는 젖빛유리(ground 

glass) 양상의 풍부한 세포질을 보였고, 이형성(atypia)

이나 분열기세포(mitotic cell)는 확인되지 않았다. 면역

조직화학염색 시행 결과, CD68(Fig. 3B), vimentin(-

Fig. 3C), S-100(Fig. 3D)에 양성 소견을 보였다.

조직학적 소견상 망상조직구증으로 진단 받았으며, 

절제생검을 시행한지 6개월이 지나기까지 재발 및 합병

증 등의 특이소견을 보이지 않고 있다(Fig. 1B)

고 찰

망상조직구증은 비랑게르한스세포성 조직구증(non-

A B
Fig. 1. Pre- and post-operative (after 6 months) nasoscopic findings : (A) round, well demarcated and solid mass on 
left nasal vestibule, (B) there was no recurrence and excision site healed well.

A B C
Fig. 2. Non-enhanced computed topographic findings of (A) axial, (B) sagittal and (C) coronal view : about 6×5×6 
mm sized, well-defined, isodense nodule at lateral side of left nasal vestibule.
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langerhans cell histiocytosis)에 속하는 질환군으로, 피

부와 다른 기관에 영향을 줄 수 있는 흔하지 않은 형태

의 조직구증이다. 피부에만 국한하여 발생하는 단발성 

및 다발성 피부 망상조직구증과, 내부장기를 비롯한 온

몸을 침범하는 다중심성 망상조직구증의 2가지 형태가 

있다.7) 피부 망상조직구증은 대부분 단발성으로 발생하

며, 신체의 어느 부분에도 발생할 수 있지만, 두경부 영

역을 포함한 신체의 상부에 주로 발생한다. 다중심성 망

상조직구증이 전신적인 질환 또는 관절염 등을 동반하

여 얼굴이나 신체의 말단 부위에 다발성 피부 조직구성 

병변으로 나타나는데 반해, 피부 망상조직구증은 전신

적인 질병을 동반하지 않는다.10) 피부 망상조직구증은 

대개 경계가 뚜렷하고 융기된 1.5~11 mm 정도의 피부 

표면의 결절로 나타나며, 보통 무증상이나 작열감 등을 

보이기도 한다.11) 피부 망상조직구증의 병인은 아직 불

분명하지만, 조직구가 알려지지 않은 염증 자극에 반응

하는 비신생물 반응성 과정에 의한 것으로 생각되며,10) 

국소 외상 등 물리적 자극에 대한 과민 반응이 발병에 

관여하는 것으로 추정된다.7) 

피부 망상조직구증의 병변은 다양한 수의 림프구 및 

호중구와 함께 큰 상피성 조직구(epitheloid histio-

cytes)로 구성되어 있다.11) 병리조직학적으로 젖빛유리 

A B

C D
Fig. 3. Microscopic findings of the lesion (×200 magnification) : (A) H&E staining shows a nodular infiltration of numer-
ous large mononucleated or multinucleated histiocytes, admixed with lymphocytes, neutrophils and eosinophils in 
dermis. histiocytes show no nuclear atypia, no mitotic activity and dense ground glass pink cytoplasm. Immunohisto-
chemical staining shows (B) CD 68, (C) Vimentin and (D) S-100 all positive.
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양상의 풍부한 호산성 세포질을 가진 거대 다핵세포와 

크고 균일한 조직구의 진피 침윤을 특징으로 하며, 관련

된 림프구, 호산구, 호중구, 형질세포 등의 염증성 침윤 

또한 동반될 수 있다.12) 조직구의 유사 분열 활성(mi-

totic activity)은 낮으며(넓은 고배율 시야 10개당 0~4

개의 유사 분열), 병변은 다양한 수의 CD3-양성 T 세

포를 포함한 반면, B 림프구, 혈장 세포, 비만 세포 등

은 거의 존재하지 않는다.12)

피부 망상조직구증은 면역조직화학 검사에서 대개 

중간엽 표지자(mesenchymal differentiation marker)

인 vimentin 및 조직구 표지자인 CD68, CD163에는 양

성 반응을 보이며, 일부에선 진피 수지상 세포의 표지자

인 S-100, Factor XIIIa에도 양성을 보이고, 랑게르한

스세포 표지자인 CD1a에는 음성을 나타낸다.11) 각질형

성세포나 특정 멜라닌세포 표지자인 cytokeratin 또는 

Melan-A(MART-1), HMB-45, and tyrosinase의 경

우 일률적으로 표현되지는 않는다.13) 

조직학적으로 로사이-돌프만병(Rosai-Dorfman 

disease), 연소성 황색육아종(juvenile xanthogranulo-

ma), 다양한 육아종성 질환 등의 양성 질환과 조직구 

육종(histiocytic sarcoma), 흑색종(melanoma), 상피모

양육종(epithelioid sarcoma) 등의 악성질환들과 감별이 

필요하다.11) 로사이-돌프만병의 경우, 다발성 림프절 

종대를 보이는 원인 미상의 조직구 증식 질환이다. 조직

학적으로 림프구, 적혈구, 형질세포 등이 조직구에 탐식

되어 조직구의 세포질 내에서 이들이 관찰되는 소견인 

‘emperiopolesis’가 특징적이며, H&E stain으로도 확인 

가능하지만 S-100 염색을 통해 조직구의 세포질과 핵

을 염색하면 더 두드러지게 관찰된다. 또한 면역조직화

학염색상 vimentin, CD68에는 양성을 보이며, CD1a에

는 음성을 보이기 때문에 랑게르한스세포성 조직구증과

는 구별된다.14,15) 연소성 황색육아종의 경우, 비랑게르

한스세포성 조직구증 중에서 가장 흔하며 두경부나 체

간에 주로 발생한다. 대개 1세 미만의 남아에서 나타나

고, 두경부와 상지를 포함하여 모든 피부에서 발생 가능

하고, 피부외 병변과 동반될 수도 있다.16) 조직학적으로

는 다수의 조직구들이 진피에 침윤하여 뚜렷한 경계를 

이루며, 주변에 림프구, 형질세포, 호산구를 동반한 소

견을 보인다. 특징적인 다핵의 거대 세포(multinucle-

ated giant cell; Touton cell)의 침윤이 85% 가량에서 

확인된다. 연소성 황색 육아종 또한 비랑게르한스성 조

직구증으로써, 면역조직화학염색상 CD68, vimentin, 

Ki-M1P, anti F XIIIa, anti-CD4 등에 양성소견을 보

인다.

피부 망상조직구증은 전신 침범이 없으며, 양성 질병

의 경과를 보이는 질환으로, 단순 외과 절제술 만으로도 

재발 없이 치료가 가능하며, 드물게 자연적으로 치유되

기도 한다. 본 환자도 단순 절제술 시행 후, 재발 없이 

경과관찰 중이다.11)      
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