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익구개와에 발생한 Rosai-Dorfman 병 1예
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A Case of Rosai-Dorfman Disease in the Pterygopalatine Fossa
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ABSTRACT

Rosai-Dorfman disease (RDD) or sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy is a rare idiopathic disease and 
usually associated with benign proliferation of hematopoietic and fibrous tissue. RDD commonly manifests in young 
patients as massive, painless, bilateral cervical lymphadenopathy. An extranodal form of RDD may develop in one 
third of patients, but there have been no case reports where the disease has occured in pterygopalatine fossa. We 
experienced a case of extranodal RDD without lymphadenopathy occurring in pterygopalatine fossa in a 54-year-old 
woman who presented with palatal pain.
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서론

Rosai-Dorfman병(Rosai-Dorfman disease, RDD)

은 1969년 Rosai와 Dorfman이 sinus histiocytosis with 

massive lymphadenopathy라는 병명으로 처음 보고하였

으며, 원인 미상의 조직구 증식 질환이다.1) 우리 몸 어느 곳에

서든 발생할 수 있으나 주로 경부에서 발생하며, 무통성의 양

측성 경부 림프절 종대가 가장 흔한 증상이다. 어린이나 젊은 

성인에서 주로 발생하며 남성에서 더 많다.2) 전체 환자의 약

30%−40%에서 림프절 외 침범을 보이는데 그중 두경부 영역

이 2/3를 차지한다. 두경부의 주된 침범 부위는 비강과 부비

동이나, 침샘, 구강, 편도, 후두, 기관, 안와 등에서도 발생한

다.3) 

림프절 외 RDD에 대한 증례는 현재까지 전 세계적으로 45

예만이 보고되어 있는 드문 질환이며,4) 국내의 경우 이비인후

과 영역에서는 후두, 침샘, 비강 및 비인두에 발생한 3예만이 

보고되어 있다.5) 익구개와(pterygopalatine fossa, PPF)에 

발생한 RDD는 국내외를 통틀어 보고된 바 없다. 

저자들은 구개 통증으로 내원한 중년 여성에서 경부 림프절 

종대의 동반 없이 PPF에서 발생한 RDD를 경험하였기에 문헌

고찰과 함께 보고하고자 한다.

증례 

54세 여자 환자로 수개월간의 우측 구개 통증을 주소로 치

과 진료를 지속적으로 받았으나 증상의 호전이 없어 본원 외
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래로 내원하였다. 과거력과 가족력상 특이사항은 없었다. 비

내시경 검사에서 비강 내 종물은 관찰되지 않았고, 농성 비

루나 점막의 종창도 없었다. 통증을 호소하는 우측 구개 부

위의 시진과 촉진에서 종창이나 색깔 변화, 종물 등 특이 소

견은 관찰되지 않았다. 부비동 컴퓨터단층촬영(computed 

tomography, CT)상 우측 PPF에 경계가 불분명하고 상악동 

후벽과 측두하와(infratemporal fossa)까지 침범하며, 주변 

골조직의 파괴가 동반된 종물이 관찰되었다(Fig. 1A, B). 자기

공명영상(magnetic resonance imaging, MRI)을 촬영하였

으며 T1 강조영상에서는 동등한 신호강도, T2 강조영상에서

는 높은 신호강도를 보이면서 조영 증강이 되는 약 3.5 cm의 

병변이 PPF를 채우고 상악동 후벽과 교근(masseter muscle)

을 침범하며, 상악 신경을 감싸고 있는 모습이 관찰되었다

(Fig. 1C, D). 경부 CT에서 경부 림프절 비대는 관찰되지 않

았다.

환자 질병 범위 파악을 위해 양전자방출단층촬영(positron 

emission tomogtraphy-computed tomography, PET-

CT)을 시행하였으며 우측 익구개와, 측두하와, 상악동 후벽, 

교근 부위까지 고대사성 병변이 확인되었으며, 그 외 부위에

서는 고대사성 병변이 없었다(Fig. 1E). 악성 종양의 가능성이 

높다고 생각하고 진단을 위하여 전신마취하에 비내시경을 이

용하여 조직 생검을 실시하였다. 영상 결과를 참고하여, 가장 

접근이 쉽다고 판단된 하비도의 후단 부위에 절개를 가한 후 

얇아진 골조직을 제거하여 병변에 접근하였다. 종물의 여러 

부위를 가능한 한 깊게 채취하여 동결절편 검사 및 영구조직

검사를 의뢰하였다. 동결절편 검사에서는 비전형적 세포가 관

찰되나 악성 종양이라는 판단이 어려웠고, 영구 조직 절편의 

미세 현미경 소견상 다수의 풍부한 세포질을 가지는 조직구 

증식과 함께 염증세포의 침윤이 관찰되었으며(Fig. 2A, B), 면

역조직화학검사에서는 CD68, S-100 염색에서 양성반응을 보

였고(Fig. 2C, D), pan-cytokeratin, glial fibrillary acidic 

protein(GFAP), CD3, CD20, CD1a, IgG4, Periodic acid 

Schiff(PAS), Grocott's methenamine silver(GMS)에서는 

음성반응을 보였다. 미세 현미경 소견과 면역조직화학검사를 

종합하여 RDD로 최종 진단되었다.

환자는 이후 혈액종양내과로 의뢰되어 prednisolone 30 

mg을 1주간 투여하였으나 구개 통증의 호전이 없어 40 mg으

로 증량하여 3주간 투여하였다. 경구용 스테로이드 투여에도 

A B C

D E

Fig. 1. Pre-treatment PNS CT, MRI and PET-CT. Axial (A) and coronal (B) views of PNS CT showed ill-defined infiltrating lesion involving right 
pterygopalatine fossa with invasion into posterior wall of maxillary sinus and posterior nasal cavity. Axial T1-weighted (C) PNS MRI also 
showed 3.5 cm sized homogeneously enhancing mass lesion in right pterygopalatine fossa with bone destruction. Coronal T1-weighted (D) 
image showed a suspicious finding of perineural invasion because the lesion was surrounding the maxillary nerve (arrow). PET-CT (E) image 
showed hypermetabolic lesion in right pterygopalatine fossa, posterior wall of maxillary sinus, and masseter space. PNS CT: paranasal sinus 
computed tomography, MRI: magnetic resonance imaging, PET-CT: positron emission tomogtraphy-computed tomography.
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통증이 지속되고 CT상 종물의 크기가 줄어들지 않아 병변 부

위를 중심으로 방사선치료를 시행하였으며, 총 40 Gy를 20회

에 나눠서 조사하였다. 치료 19개월 후 시행한 컴퓨터단층촬

영소견상 PPF의 병변은 완전히 사라지지는 않았지만, 크기가 

많이 감소하였고 상악동과 측두하와로의 침범 소견도 호전되

었다(Fig. 3). 구개 통증을 포함한 특이 증상은 없으며, 정기적

인 추적 관찰 중이다.

고찰 

RDD는 87.3%의 환자에서 경부 림프절 비대를 동반하며, 

주로 통증이 없고 양측성으로 발생한다. 경부 외에도 겨드랑

이, 서혜부, 종격동의 림프절 비대 증상이 나타날 수 있으며, 

피부, 비강, 부비동, 후두, 안구, 침샘, 중추신경계, 심장 등 림

프절 외 장기에서도 발생할 수 있다.6) 환자의 80% 이상이 20

세 미만이며, 남성이 여성에 비해 유병률이 높은 것으로 알려

져 있다.7) 

RDD는 발생하는 부위 및 크기에 따라 임상 증상이 다양

하게 나타나게 되며 비강에 발생할 경우 비폐색, 비루, 비출

혈, 안장코, 통증 등의 증상이, 후두에 발생한 경우에는 목소

리 변성, 호흡곤란 등이 발생하게 된다. 본 증례는 RDD가 우

측 PPF에 발생한 경우로 뼈로 둘러싸인 좁고 깊은 공간이다 

보니 비강이나 구강으로 병변이 관찰되지 않았고, 원형구멍

(foramen rotundum)으로 진행하여 삼차신경 중 상악신경

(maxillary nerve)을 침범하여서, 우측 구개의 통증이 유일한 

증상이었다. 수개월간 통증만 있고 종물이 만져지거나 염증 

소견이 없어서 치아질환을 의심하여 치과 진료만 여러 번 받

아오다가 본과로 의뢰된 경우였다. 

RDD의 영상학적 소견으로는 CT에서 조영 증강되는 모습

을 보이고, MRI의 T1-강조영상에서 주변 근육과 비교하여 

같은 신호강도, T2-강조영상에서는 다양한 신호강도를 보이

며 조영제에 균질하게 조영 증강되는 모습을 보이게 된다.5,8) 

PET-CT는 CT, MRI에서 발견하지 못한 질병의 범위 확인이

나 치료 반응의 평가에 이용할 수 있다. 하지만 이러한 영상소

견만으로 RDD를 진단하기는 어려우며 조직병리학적 검사가 

진단에 필수적이다. 

미세 현미경 소견상 원형 혹은 타원형의 저색소성의 핵과 

호산구성 세포질을 가진 크기가 큰 조직구와 함께 변연 부위

에 탐식된 림프구들(emperipolesis)이 관찰된다.9) 하지만 세

포의 조직학적 모양만으로는 확진이 어렵고, 면역조직화학

염색에 특이적으로 양성을 나타낼 경우 RDD로 진단할 수 있

다. 면역조직화학염색 검사에서 단핵구와 대식세포에 특이적

인 CD68, CD163, OCT2에서 양성 소견을 보이며 이외에도 

S100, cyclin D1, BCL1에서도 양성소견을 보인다. 반대로 

같은 종류의 조직구성 종양인 Langerhans 세포 조직구증에

서 양성인 CD1a, langerin에서는 음성소견을 보인다.9) 본 증

례의 경우 CD68, S100, Cyclin D1에서 양성, CD1a에서는 

음성반응을 보였다(Fig. 2C, D). Langerhans 세포 조직구증, 

감염성 및 림프구증식성 질환, 다양한 악성 종양과의 감별이 

중요하다.

치료는 증상의 발현 유무, 병변의 위치와 범위에 따라 결

정하게 된다. 보고에 따라 차이가 있으나 약 20%−50%의 환

자는 자연 관해를 보이므로,10) 증상이 없는 경우 특별한 치료 

없이 경과 관찰을 하면서 자연 관해를 기대해 볼 수 있다. 임

A B

C D

Fig. 2. Histopathologic findings. (A) Microscopic examination of 
the lesion demonstrated accumulation of large histiocytes with 
abundant eosinophilic cytoplasm and irregular infiltration of lym-
phocytes. Hematoxylin and eosin (×200). (B) Diffuse infiltration of 
lymphophagocytic histiocytes accompanied by variable inflamma-
tory cells (emperipolesis) (arrow). Hematoxylin and eosin (×400). 
The histiocytes were immunopositive for CD68 (C) and S-100 (D). 
Immunohistochemistry (×200). 

BA

Fig. 3. Post-treatment PNS CT. Post-treatment axial (A) and coronal 
(B) views of PNS CT showed interval decrease in the extent of the 
lesion in the right pterygopalatine fossa. PNS CT: paranasal sinus 
computed tomography.
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상 증상이 있는 경우 절제 가능할 때는 수술적 절제가 추천된

다. 병변이 광범위하거나, 절제가 불가능한 부위, 다발성인 경

우에는 전신 치료나 고식적 방사선 치료를 시행한다.11) RDD

의 전신 요법은 차세대 염기서열분석을 통해 MAP(mitogen-

activated protein) kinase pathway 변이를 확인하여, 변이

가 확인된 경우 cobimetinib 혹은 trametinib을 사용하며, 

이외 변이와 상관없이 prednisone, cladribine, cytarabine, 

methotrexate를 사용할 수 있다.12,13) 임상 양상이 생명에 위

협을 줄 만큼 심각한 경우가 아닐 경우에는 스테로이드의 저

용량 장기요법이 도움이 될 수 있으나 약물 치료의 적정 기간

은 아직 명확하게 확립되어 있지 않다. 스테로이드 치료에 효

과가 없는 경우 방사선 치료로 관해를 유도할 수 있다. Komp 

등은 418명의 RDD 증례를 분석하였는데, 이 중 34명에서 방

사선 치료를 받았고, 방사선 용량은 18명에서만 보고되어 있

었다.14) 용량에 따른 치료성적을 살펴보면 중등도의 악성림프

종에 사용하는 용량인 30−49 Gy로 치료한 5명 중 완전관해 

1명, 부분관해 1명, 무반응이 3명이었다. 50 Gy 이상 용량으

로 치료한 2명 중 1명은 부분관해, 1명은 무반응이었으며, 30 

Gy 이하 용량으로 치료한 11명 중 3명은 부분관해, 8명은 무

반응이었다. 이와 같이 RDD 증례 자체가 적고 방사선 치료를 

받은 환자는 그중에서도 소수이며, 용량에 대한 언급이 없는 

보고가 많다 보니 적정 방사선 용량에 대해서는 아직 명확히 

밝혀져 있지 않는 실정이다. 그러나 방사선 치료 단독 혹은 수

술 후 방사선 치료로 RDD의 재발을 막거나 늦출 수 있었던 증

례들을 확인할 수 있으며, 본 증례에서도 총 40 Gy를 20회에 

나눠서 조사하였고, 스테로이드 치료에 반응이 없었던 RDD

가 부분관해되었다.

치료 후 3−6개월 단위로 CT, MRI, PET-CT 등을 이용하

여 재발과 악화 여부를 추적 관찰하고, 초기 병변의 범위와 심

한 정도에 따라 종료 시점을 결정하는 것이 권장된다.11) 동반

된 면역학적 이상이 있을 때, 어린 나이, 신장과 간의 림프절 

외 침범이 있을 때, 두개 내 등 수술적 절제가 어려운 곳에 발

생했을 때 예후가 좋지 않다.6) 

본 증례는 PPF에 발생하여 상악동, 교근 및 측두하와로의 

침범이 관찰되었고, 수술적으로 완전 절제가 어려운 경우로 

경구용 스테로이드 치료를 시작하였으나 반응이 좋지 않았다. 

경부 림프절 비대나 다른 장기의 침범은 없어 전신요법보다는 

병변 부위에 국한하여 고식적 방사선 치료를 시행하였다. 치

료 후 19개월간의 추적 관찰에서 병변이 완전히 없어지지는 

않았지만 크기가 줄었고 통증은 더 이상 호소하지 않는 상태

이며, 향후 재발 여부를 계속 관찰 예정이다. 

RDD는 국내외에 보고가 많지 않은 드문 질환이며 PPF

에 발생한 증례는 보고된 바 없고, 조직구성 종양의 일종인 

Langerhans 세포 조직구증이 PPF에 발생한 1예만이 보고되

어 있을 뿐이다.15) 자연 관해가 되는 경우도 많다고 보고되고 

있지만 본 증례의 경우처럼 신경과 혈관이 몰려 있는 좁은 공

간에 생긴 경우 적극적인 치료가 필요하다.

RDD의 치료는 증상의 정도 및 병변의 위치와 범위에 따라 

결정하게 되며, 본 증례는 고식적 방사선 치료를 통해 호전된 

사례로서 참고할 수 있을 것으로 생각한다.
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