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= Abstract =

Langerhans cell histiocytosis (LCH) is a heterogeneous disease, characterized by accumulation of dendritic cells 

with features similar to epidermal Langerhans cells. It is a rare entity that may involve various organ levels such 

as the skeletal, pulmonary, hematopoietic and lympho-vascular systems. The patient was a 1-year-old female pre-

sented with fever associated with otorrhea and palpable cervical lymph node for 4 days. Neck ultrasonography 

and Computed tomography imaging revealed multiple enlarged lymph nodes suggesting suspicious malignant 

morphology. Lymph node biopsy was performed under general anesthesia. Histological and immunophenotypic 

examination showed the lymph node to be consistent with LCH. The patient was given chemotherapy.
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서 론

랑게르한스 세포 조직구증(Langerhans cell histiocytosis 

(LCH))은 상피의 랑게르한스 세포와 닮은 수지상 세포

의 비정상적 증식을 특징적으로 가지며 여러 임상증상을 

나타내는 이질적 질환이다. LCH는 드문 질환으로 뼈, 

피부, 조혈계, 폐와 림프절등 여러 장기를 침범할 수 있

다. 또한 병의 예후 및 치료는 임상 양상에 따라 다양하

다. 발열과 경부 임파선염을 동반한 1세 여성 환자에게서 

시행한 경부 초음파상 악성이 의심되는 소견이 관찰되어 

시행한 조직검사상 랑게르한스 세포 조직구증이 진단된 

드문 증례를 경험했기에 문헌 고찰과 함께 보고하고자 

한다.

증 례

1세 여자 환자가 4일간의 미열과, 이루, 경부 임파선 

비대를 주소로 내원하였다. 신체 진찰상 양측 귀의 화농

성 이루와 여러 개의 경부 임파선 비대가 촉진되었다. 

경부 초음파 소견에서 1cm이상의 원형의 저에코성이며 

고에코성 함요부가 소실된, 악성이 의심되는 소견을 보

이는 임파선이 다수 관찰되었으나 경부 컴퓨터단층촬영

상(Computed tomography)에서는 임파선 주위 침범이 관

찰되지 않으며 내부에 농양형성이 관찰되지 않는 양성 

모양을 보이는 여러 경부 임파선 비대가 관찰되어 감별

에 어려움이 있었다. (Fig. 1., Fig. 2.). 악성림프종을 의심

하여 확진을 위해 절제 생검을 시행하였다. 병리학적 검

사상 수지상 세포의 증식이 관찰되었고 좌측 경부 림프

절에서 CD-1 및 S-100 표지에서 양성반응을 보여 LCH로 
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Fig. 1. Coronal enhanced neck computed tomography scan
showing multiple enlarged both cervical lymph nodes without
perinodal infiltration

Fig. 2. Neck ultrasonography showing Hypoechoic, round, 
without echogenic hilus, and enlarged cervical lymph nodes. 
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B

C

  

Fig. 3. Lesion staining. Numerous Langerhans cell with H&E stain(x400)(A). Positive CD1a stain of the lesional cell(x200)(B) and
Postive S100 stain(x200)(C).

진단되었다(Fig. 3.).

측두골 컴퓨터단층촬영상 유돌벌집내에 염증성 연조

직 소견이 관찰되었고 외이도벽이 두꺼워진 소견이 관찰

되었다. LCH가 중이염 및 외이도염을 유발하였을 가능

성 높을 것으로 생각되었고 이루에서 시행한 세균 배양

검사상 MRSA가 검출되어 감염이 동반되었는 것을 고려

하여 Teicoplanin 및 Azithromycin을 투여하였다. 복부초

음파상 간비장비대가 관찰되었으며 혈액검사상 간기능

검사(Liver funtion test) 및 혈액응고검사는 정상 수치가 

확인되었다. 골 주사검사(Bone scan)상 골 전이 소견은 

관찰되지 않았다. 두피에서 습진모양의 발진이 관찰되

어 시행한 조직검사상에서도 CD-1 및 S-100 표지에서 

양성반응을 보였다. (Fig. 4.)

소아과에서 치료를 시작하였으며 Vinblastine을 1주 간
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Fig. 4. Miliaform skin colored papules on the scalp

격으로 3mg 정맥주사, prednisolone을 매일 20mg씩 경구

투여하였다. 현재 14회차까지 항암치료 시행한 상태이

며 치료 시작 3개월 뒤 시행한 경부 컴퓨터단층촬영상 

경부 림프절 종대 경미하게 호전된 소견 관찰되었으며 

복부초음파상 간비대는 비슷하나 비장비대는 약간 커진 

소견 관찰되었다. 측두골 컴퓨터단층촬영상 이전과 비

교하여 변화가 없었으나 양측 이루 소실 및 증상 소실되

어 중이염에 대한 항생제 치료는 중지하였다. 두피의 습

진모양의 발진은 항암치료만 시행 후 약간의 크기 감소

가 관찰되었고 흉부 고해상컴퓨터단층촬영상 특이소견 

관찰되지 않았다. 총 1년 정도 지금의 항암치료요법을 

시행한 후 치료 효과를 평가하여 추가적인 치료 방향을 

결정할 예정이다.

고 찰

LCH는 한개 혹은 여러 개의 장기를 침범하며 수지상 

세포의 비정상적인 증식을 특징적으로 가지는 희귀한 

질환이다. 비록 LCH가 이전부터 알려졌지만 원인에 대

해서는 아직까지 명확히 밝혀져 있지 않다. 최근 세포 

특이적인 유전자 발현을 이용한 연구에 따르면 LCH는 

골수의 미성숙한 수지상 세포로부터 발생할 것이라는 

가설이 제시되었다.
1)
 임상 경과는 자연 관해부터 급격한 

병의 진행으로 죽음에 이를 수 있을 정도의 불량한 예후

까지 다양하다. LCH는 뼈, 피부, 뇌하수체, 간, 비장, 조혈

계 및 폐, 임파선, 그리고 뇌하수체를 제외한 중추신경계 

또한 침범할 수 있다. LCH가 진단될 당시 여러 장기를 

침범한 경우는 44%이며 단일 장기침범인 경우 뼈를 침

범하는 경우가 가장 흔하며 임파선을 침범한 경우는 

19%로 보고되었다.
2)

 LCH가 두경부를 침범한 소아환자

들에서 가장 흔히 침범되는 부위는 두개골이며 두번째는 

경부림프절로 40.9%로 보고되었다.
3)

 여러 장기를 침범

할 경우 특히 조혈계(간, 비장)를 침범한다면 예후는 극

히 나쁘다.
4)

 특징적인 증상은 침범된 장기에 따라 여러 

양상으로 나타날 수 있으며 피부에서는 발진이나 물집, 

뼈를 침범한 경우 골용해를 유발하며 때때로 통증이 동

반될 수 있다. 측두골을 침범하면 이루 및 중이염 소견이 

관찰될 수 있고, 폐를 침범한 경우 호흡기계 증상, 뇌하수

체 등 중추신경계의 겨우 다음, 다뇨 등 신경변성 증상이 

발생할 수 있다.

LCH의 진단은 조직의 병리학적, 면역표현형을 토대로 

결정되어야 한다. LCH는 hematoxylin & eosin 염색에서 

특징적인 모습을 보이며 CD1a, S-100 그리고 또는 CD207 

(Langerin) 염색에서 양성반응이 나와야 진단할 수 있다.
5-9)

이 증례에서는 임상증상으로 양측 이루와 경부의 임파

선비대, 열이 관찰되어 급성 중이염과 경부 임파선염을 

의심하였다. 보존적 치료에서 호전이 없어 시행한 경부 

초음파 검사에서 1cm이상의 원형의 저에코성이며 고에

코성 함요부가 소실된, 악성이 의심되는 소견을 보이는 

임파선이 다수 관찰되어 조직검사를 시행하였고 CD1a

과 S-100에 양성 반응이 나와 LCH로 진단하게 되었다. 

이후 진행한 검사상 피부발진에서도 조직검사상 LCH가 

진단되었고 간비대와 지라비대가 관찰되었다. 치료는 

병의 양상에 따라 결정되며 다발성인 경우 전신적인 복

합항암요법이 필요하다. 여러 개의 다른 regimen들이 제

안 되었고 그 중 vinblastine 혹은 etoposide는 중심 약제로 

생각되었다.
10)

 그러나 최근에는 etopiside는 더 이상 치료

제로서 고려되어지지 않고,
11)

 Prednisolone과 Vinblastine의 

사용이 첫 번째 치료로 고려되고 있으며 1년 정도 치료를 

진행하도록 권유되고 있다. Prednisolone-Vinblastine 요

법을 시행하였지만 완치에 실패하였고 조혈계가 침범된 

상태라면 Cytarabine, Cladribine을 사용해보거나 조혈모

세포이식을 고려해 볼 수 있다.
12-13)

본 증례에서는 내과적 치료에도 반응이 없는 경부 임

파선염에 대해 초음파 검사를 시행하고 악성이 의심스러

운 소견을 보여 조직 검사를 시행하였고 LCH로 진단되

어 Prednisolone과 Vinblastine을 사용하였다. 문헌 고찰에

서 LCH에 침범된 임파선에 대한 초음파 소견에 대해 

언급한 문헌은 거의 확인할 수 없었다. 또한 LCH가 귀 

뒤쪽 임파선을 침범한 성인에서, 침범된 임파선이 1.3cm

으로 커져있으나 양성소견을 나타내는 초음파 소견을 

기술한 사례 보고는 있었으나
14)

 비정상적인 초음파 소견

을 바탕으로 조직검사를 시행하여 LCH를 확진한 경우

는 없었다. 따라서 임파선을 침범한 LCH의 초음파 소견

에 관해 추가적인 연구가 필요할 것으로 생각되며 LCH
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로 진단된다면 진단에 맞는 적절한 치료를 하는 것이 

중요하다.

중심 단어：랑게르한스 세포 조직구증, 임파선염, 초음파
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