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□증 례□

1)

서 론

Castleman 씨 병은 1956년 처음 기술된 원인이 알려지지 않

은 림프증식성 질환으로 2개의 임상 양상으로 구분된다
1)
. 그 하

나는 국소형태로 서서히 자라는 덩어리로 상대적으로 양성의 임

상경과를 취하며 나머지는 다발성 형으로 이 경우는 높은 사망

률과 이환률을 보인다
2-4)
. 조직학적으로는 초자 혈관 형(hyaline

vascular type)과 형질 세포 형(plasma cell type), 그리고 혼합

형(mixed type)으로 나뉜다
2)
. 발생 빈도는 주로 초자 혈관 형이

80-90%로 대부분이며 10-20% 만이 형질 세포 형이고 혼합형

은 드물다
3, 5, 6)
. 초자 혈관 형은 대개 특별한 증상이 없으나 형

질 세포 형은 빈혈, 고감마 로부린혈증, 저알부민혈증, 적혈구

침강속도의 증가 등의 검사상 이상과 열, 발한, 피로, 성장부진

등의 증상이 동반된다
3, 5, 6)
. 국내에서는 이 등이 1995년에 1례를

보고한 이례 소아에서의 보고 문헌은 찾기 어렵다
7)
. 저자들은

우연히 발견된 무통성 종괴를 주소로 입원한 3, 5세의 환아에서
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국소적 Castleman 씨 병 2례를 경험하 기에 문헌 고찰과 함께

보고하는 바이다.

증 례

증 례 1

환 아:이○혁, 남아, 5세

주 소:양측 하악골하 종괴

과거력:정상 질식 분만으로 태어났으며 출생시 체중은 3.7

kg 고 1세경 홍역으로 입원한 것 이외의 특이 소견 없었다.

가족력:가족력상 폐결핵이나 기타 특이사항 없었다.

현병력:본 환아는 내원 2일 전(2001년 10월) 코막힘으로 방

문한 개인 소아과에서 우연히 발견된 양측 하악골하 종괴를 주

소로 본원 권유받고 입원하 다.

이학적 소견:활력증후는 체온 36.8℃, 맥박수 120회/분, 호흡

수 28회/분, 혈압 90/69 mmHg이었다. 두경부 소견상, 우측 하

악골하 부위에 2×3 cm의 단단하고 가동성, 무통성인 비파동성

의 종괴가 촉지 되었으며 좌측 하악골하 부위에도 1×1 cm 크

기의 같은 양상의 종괴가 촉지 되었다. 인후부 발적이나 편도 비
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Castleman's disease is an atypical lymphoproliferative disorder of unknown origin. It has three his-

tologic variants(hyaline vascular, plasma-cell, and mixed) and two clinical types(localized and multi-

centric). Some sufferers have constitutional symptoms and laboratory abnormalities such as anemia,

hypoalbuminemia, hypergammaglobulinemia, and elevated erythrocyte sedimentation rate. The local-

ized form is cured by complete surgical excision whereas the multicentric form is managed by pred-

nisone and other immunosuppressor drugs. The prognosis of the multicentric form is worse than the

localized form since malignancies and severe infections may lead to a rapidly fatal outcome. Castle-

man's disease has been rarely reported at pediatric age in Korea. We experienced two cases of

Castleman's disease detected at 3 and 5 years of age. They were presented with painless enlarge-

ment of submandibulars and axillary lymph nodes but had no associated symptoms. The lesions

were excised and diagnosed as Castleman's disease, and no recurrence was noted during follow-up

periods. (J Korean Pediatr Soc 2003;46:203-206)
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김은아 외 2인 : 소아에 발생한 Castleman's Disease 2례

대 소견은 없었다. 흉부 및 배부, 사지 소견상 정상 소견이었다.

검사 소견:말초 혈액 검사상 혈색소 11.1 g/dL 적혈구 용적

치 31.6%, 백혈구 수 1,1520/mm
3
(다핵구 34%, 림프구 53%, 단

핵구 8.8%, 호산구 1.8%) 으며 혈소판수 267,000/mm
3
다. 적

혈구 침강속도는 16 mm/hr이었고 C-반응 단백은 2.4 mg/dL

이었다. 소변 검사상 정상이었다. 혈청 전해질 검사는 정상이었

으며, 생화학 검사상 AST 47 IU/L, ALT 32 IU/L, 혈청 총단

백 6.8 g/dL, 혈청 알부민 4.0 g/dL로 정상이었다. Epstein-

Barr 바이러스(EBV)의 바이러스 캡시드 항원(viral capsid an-

tigen)에 대한 면역 로불린 M(Ig M), Ig G 항체 모두 음성이

었다. 심전도 검사는 정상이었다.

조직 병리학 소견:우측 하악골하 림프절에서 시행한 조직

생검 결과, 거대한 여포양 구조를 보이며 여포내로 초자양화된

혈관들의 관통소견이 보이며, 여포사이 조직에서는 현저한 혈관

의 증식 소견과 약간의 형질 세포가 있었다(Fig. 1, 2).

치료 및 경과:입원 2병일째 조직절제생검을 시행하 으며 3

병일째 퇴원후 외래에서 추적관찰 중으로 현재 건강한 상태이다.

증 례 2

환 아:이○호, 남아, 3세

주 소:좌측 액와부 종괴

과거력: 99년 2월, 4월 기관지 천식으로 입원한 병력 이외에

는 특이소견 없었다.

가족력:가족력상 폐결핵이나 기타 특이 사항 없었다.

현병력:본 환아는 내원 1주일 전(2000년 1월) 미열과 함께

양쪽 다리에 통증을 호소해 본원 정형외과 외래 추적 관찰 중

내원 1년 전부터 발생했다는 좌측 액와부 종물이 우연히 발견되

어 본과로 의뢰되어 입원하 다.

이학적 소견:활력증후는 체온 36.8℃, 맥박수 120회/분, 호흡

수 28회/분, 혈압 100/70 mmHg이었다. 두경부 소견상 인후부

발적이나 편도 비대 소견은 없었다. 흉부 검사상 좌측 액와부에

1.5×1.5 cm 크기의 약간 단단하고 가동성, 무통성, 비파동성인

종괴가 촉지 되었다. 배부와 사지 소견상 정상 소견이었다.

검사 소견:말초 혈액 검사상 혈색소 12.3 g/dL, 적혈구 용적

치 36.4%, 백혈구 수 14,070/mm
3
(다핵구 31.8%, 림프구 43.2%,

단핵구 2.9%, 호산구 20.7%) 으며 혈소판수 284,000/mm
3
다.

말초혈액도말검사상 호산구증다증의 소견이 보이나 이는 기관지

천식과 관련된 알레르기 반응에 의한 소견으로 생각되었다. 적혈

구 침강속도는 40 mm/hr으로 증가되어 있었고 C-반응 단백은

0.1 mg/dL이었다. 소변 검사상 정상이었다. 혈청 전해질 검사는

정상이었으며, 생화학 검사상 AST 28 IU/L, ALT 13 IU/L, 혈

Fig. 3. Microscopic finding of case 2 shows the variable sized
lymphoid follicles spread over the cortex and medulla of
lymph node.

Fig. 1. Light microscopic finding of Castleman's disease(case
1, H&E, ×200) shows the large germinal center penetrated by
thin walled capillaries.

Fig. 2. Microscopic finding of case 1(H&E ×200) shows the
giant cells and granulomatous inflammation found in lymph
node.
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청 총단백 6.9 g/dL, 혈청 알부민 4.2 g/dL로 정상이었다. 심전

도 검사는 정상이었다.

조직 병리학 소견:우측 하악골하 림프절에서 시행한 조직절

제생검 결과, 황색육아종성 염증(xanthogranulomatous inflam-

mation)이 동반된 Castleman 씨 병의 초자혈관형의 소견이었다

(Fig. 3).

치료 및 경과:입원 4병일째 세침흡인세포검사를 시행하 으

며 8병일째 조직절제생검을 시행 후 11일째 퇴원하 다. 현재

외래 추적 관찰 중으로 재발은 없는 상태이다.

고 찰

Castleman씨 병(맥관 여포형 림프절 증식증)은 1956년

Castleman 등에 의해 처음 기술된 림프선 증식증의 한 종류로

서 림프선 과오종, 여포성 림프 결절종, 혈관 여포성 종격림프선

증식증, 혈관성 림프 과오종 등으로도 불려진다
1, 2)
. 이 질환의

병인이나 발병기전, 위험인자에 대해서는 잘 알려진 바가 없고

바이러스 감염에 의한 면역반응 등이 제시되었으나 현재까지 확

실한 원인은 밝혀지지 않은 상태이다
2, 8-10)

. 이 질환은 조직 병리

학적으로 초자 혈관 형, 형질 세포 형, 혼합형 3가지로 구분되고

임상적으로 국소 형과 다발 형 2가지 형으로 구분되어진다
2)
. 국

소 형의 경우 종괴의 80%가 종격에, 3%가 복부에, 11%가 그

외의 말초부위에 위치하여 주로 흉곽 내의 림프절을 침범한다
4-6, 11)

. 진단은 조직병리학적 소견으로 확진하며 임상적 증거에

의해 뒷받침된다
6, 10)
. 진단 시의 평균 연령은 35세로 15-45세의

분포를 보이며 남녀간 성비는 유사하다
5, 6, 11)

. 초자 혈관 형의 경

우 대개 특별한 임상증상이 없으며 형질 세포 형의 경우 발열,

피로감, 성장 부진 등의 전신 증상과 철분투여에 반응하지 않는

빈혈, 저알부민혈증, 고감마 로부린혈증, 적혈구 침강속도의 증

가 등의 검사상의 이상 등이 나타날 수 있다
3, 5, 6)
. 저자의 예에

서 두명의 환아 모두 국소적 초자 혈관 형이었고 한 환아에서는

전신증상이나 검사상의 이상 등이 전혀 없었고 다른 환아에서는

미열과 적혈구 침강 속도의 증가가 관찰되었으며 그 이외에는

특이 사항이 없었다. 치료는 침범된 림프절의 수술적 제거만으로

거의 완치가 가능하며 형질 세포 형의 경우 수술로서 전신증상

등의 임상 증상도 완전히 사라진다
4)
. 저자의 경우에도 진단을

위한 조직절제생검 만으로 거의 완치가 된 상태이며 현재까지

재발은 없는 상태이다. 예전에는 방사선 치료가 비효과적으로 알

려졌으나 이후의 보고에서 절제 불가능한 병변의 경우 사용시

성공적 치료 결과를 가져온 보고들이 뒤따랐다
20)
. 재발은 첫 진

단 후 9년 뒤에도 드물며 간혹 재발하는 경우는 불완전 제거와

주로 관련이 있다고 보고되고 있다
3, 5, 12)

.

1978년 Gaba 등은 국소 형과 조직 병리학적 소견은 같으나

다수의 림프절을 침범하는 다발 형을 처음 보고하 는데 초자

혈관 형이나 혼합 세포 형이 몇몇 발견되기도 하나 대개의 경우

형질 세포 형이며 이들은 조직학적으로는 국소 형과 유사하나

임상적으로 주요한 차이가 있다
3, 9, 13-15)

. 그 차이점에는 첫째 경

과가 매우 공격적이며 치명적인 전신적인 질환으로 파종성 림프

절 종대의 형태로 나타나며, 둘째 감염과의 연관성이 높고, 셋째

카포시 육종, 임파종 등의 2차성 악성 종양과의 연관성의 위험

이 높으며, 넷째 평균 연령이 53세로 높다는 점이다
3, 16-21)

. 감염

및 종양과의 높은 연관성은 이 환자들의 주요 사인이며 전신증

상이 국소 형에 비해 거의 대부분 동반되어 이는 침범된 림프절

의 수가 증상의 강도와 연관성이 있음을 제시하기도 한다
11)
. 다

발 형의 치료는 아직 정립된 것이 없는데 프레드니손의 치료에

기초하여 각종 화학적 요법과 병합하거나 단독치료 하기도 하고

최근에는 인터류킨-6(IL-6)에 대한 항체나 인터페론 알파(INF-

alpha)를 사용하기도 한다
21)
. 스테로이드는 항암 반응에 효과적

이나 치료를 중단 시에 효과가 지속되지 않으며 화학요법은 27-

39%에서 지속적인 반응이 보고되고 있다
11)
. 여러 치료법에 대한

경과는 다양하며 형질 세포 형과 혼합형의 경우 어떤 치료가 가

장 효과적인지 여전히 불명확하다
21)
. 예후는 국소 형보다 나쁜데

이는 악성 종양과 중증감염이 빠르게 치명적인 결과를 야기 할

수 있기 때문이다
2, 3)
. 중증감염에는 병의 합병증 이외에도 면역

억제제나 장기적인 스테로이드 요법도 한몫 할 것으로 생각되고

있다
2, 3)
. 종종 인체 면역 결핍 바이러스(HIV), 인체 헤르페스 바

이러스-8(HHV-8), EBV 와의 연관성이 보고되어 있고 HHV-8

과의 연관성은 Castleman 씨 병 환자가 HIV 감염 없이 카포시

육종으로 발전하는 경우를 설명하는데 도움을 준다
11)
. POEM

증후군, 호치킨 림프종, 비호치킨 림프종, 유전분증(amyloido-

sis), pemphigus vulgaris 등과의 연관성이 보고되고 있다
22-25)
.

바이러스 감염에 대한 면역 반응의 이상이 병인론으로 제시되나

바이러스 배양 결과가 연속적으로 음성이며 EBV 지놈(genome)

과 HHV-8의 지놈이 중합 효소 연쇄 반응(PCR)으로 규명되고

있으나 이것이 질환과의 연관성이 있는지 혹은 관련인자 인지에

대해 불분명한 상태이다
8, 9)
. 한편 IL-6는 다면성의 사이토카인

(cytokine)으로서 특히 거대핵세포형성(megakaryocytopoiesis)

을 자극하여 초기 염증반응을 야기하고 T 림프구나 B 림프구의

반응을 조절한다
29)
. Castleman 씨 병 환자의 여포에서 IL-6가

다량으로 생성되며 한 환자에서 침범된 림프절의 제거 후에 IL-

6의 감소와 임상증상이 감소되는 연관성이 있었으며 다른 보고

에서는 항 인터류킨 6에 대한 항체(anti-IL-6 Ab)를 투여 시에

증상이 감소되는 것을 보고하 다
26-29)
. 또한 전신증상과 높은 농

도의 IL-6의 유전자 발현, 침범된 림프절 내의 IL-6의 강한 염

색반응과 연관성이 보고되었고 여러 실험에서 재조합 인간 IL-6

의 인체 내 주입 시에 전신 증상이 발생하는 보고가 잇따르는

등 향후의 지속적인 연구가 더 필요한 사안이다
4)
. 소아의 경우

성인에 비해 다발 형이 상대적으로 드물며 다발 형인 경우라도

임상경과나 치료에 대한 반응이 성인들보다 좋다
21)
. 종종 빈혈,

고감마 로부린혈증, 성장지연의 삼증후를 보이는 것이 보통이고

림프절의 침범부위도 흉곽내 병변이 33%로 성인의 70%에 비해

적고 주로 장간막 부위에 흔하다
21)
. 소아의 국소 형에서는 후천
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성 면역 결핍증(AIDS)나 다른 면역결핍증은 보고 된 바 없다
21)
.

요 약

저자는 우연히 발견된 무통성 종괴로 내원한 환아에서 소아과

역에서 드문 Castleman 씨 병 2례를 경험하 기에 문헌 고찰

과 함께 보고하는 바이다. 림프절 종창으로 추정되는 무통성의

종괴를 보이는 환아에서는 Castleman 씨 병을 감별 진단으로

반드시 고려해 보아야 할 것이다.
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