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서론

전신 홍반 루푸스(Systemic lupus erythematosus, SLE)

는 원인 미상의 전신 자가면역질환으로서 주로 젊은 여

성에서 호발한다.1) 초기 증상으로 발열, 권태, 체중감소, 

근육통, 관절통 등 비특이적인 증상에서 시작하여 피부

발진, 구강궤양, 간비장 종대, 심막염, 늑막부종, 경부 종

물, 발작, 뇌혈관계 질환 등의 다양한 임상양상을 보이며 

특히 조혈계, 중추신경계, 심혈관계를 침범하였을 경우

에는 사망에까지 이를 수 있다.2) 

SLE에서 림프절의 침범은 12~59%까지 나타나는 비교

적 흔한 임상 양상으로 그 중 24% 정도가 경부 종물로 

발현하는 것으로 알려져 있고,3,4) 우리나라의 경우 2015

년 기준 SLE의 유병률은 10만 명당 35.45명, 연간 발생률

은 3.6명으로 추정된다.5) SLE는 비교적 젊은 연령대에 

발생하여 만성적이며, 재발하며 진행하는 경과를 보이

나 조기 진단과 코티코스테로이드, 면역억제제 등 치료

법의 발달로 선진국에서는 10년 생존율이 95%이상으로 

보고된다.6)

SLE는 이비인후과 영역에서 발열, 근육통 및 관절통 

등으로 환자가 감기로 인식하여 내원하거나, 또는 경부

의 종물로 발현되어 내원할 수 있으나 이러한 비특이적

인 증상만으로 유병률이 낮으며 다양한 임상양상으로 
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= Abstract =

Systemic lupus erythematosus(SLE) is a multisystemic disorder of autoimmune etiology. SLE can occur com-

monly in young women, and the early symptoms include fever, myalgia, arthralgia, weight loss, lymphadenopathy 

and these nonspecific symptoms develop into skin rash, splenomegaly, serositis and encephalopathy. Diagnosis 

of SLE requires clinical and serologic criteria, and treatment choices are hydroxyquinolone and NSAIDs for mild 

disease, corticosteroids and immunosuppressant for severe disease.

In lupus patient, the prevalence of lymphadenopathy is 12~59%. Although lymphadenopathy is common finding 

in SLE, it is hard to distinguish in early phase of SLE.

A 38-year-old woman visited our hospital for cervical lymphadenopathy with polyarthritis and malaise. Multiple 

cervical lymph nodes enlargement was found on Neck CT, and serologic laboratory test including ANA, anti-

phospholipid antibody, and anti-dsDNA was positive. For excluding lymphoma, PET-CT and excisional biopsy 

were performed. The patient finally diagnosed with SLE, and got regular follow-up without complication.
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발현되는 SLE를 의심하여 진단하기는 쉽지 않다. 저자

들은 한 달 동안 지속되는 경부 종물을 주소로 내원한 

38세 여환으로, 임상양상 및 혈액검사상 자가면역성 질

환 의심하여 면역학적 검사, 조직 생검술을 통해 SLE로 

진단한 1예를 경험하였기에 보고하고자 한다.

증례

환자는 이전 유산 과거력 있는 38세 여성으로 출산 2개

월 후 발생하여 한 달 동안 지속되는 경부 종물로 내원하

였다. 신체검사상 양측 경부 level I에서 각각 압통 동반

하지 않는 부드러운 종괴가 크기는 우측 약 1 cm, 좌측 

약 1.5 cm정도로 촉지되었고, 양측 손목 및 발목의 관절

통 및 권태감 외에 다른 호소하는 증상은 없었다.

혈액검사에서 백혈구, 혈소판 수치는 정상이었으나 C-

반응성 단백질(C-reactive protein, CRP)은 6.96 mg/dL으

로 상승된 소견, 헤모글로빈(Hemoglobin, Hb)은 7.54 g/dL

로 빈혈 소견을 보였으며, 상기 빈혈 소견은 임신 26주경

부터 출산 시에도 확인된 소견이었다. 환자의 나이와 성

별 및 무통성 경부 종물의 만성적인 양상을 고려하여 결

핵성 림프절염과 CRP의 상승, 다발성 관절통, 지속되는 

빈혈 소견 등에 대하여 Kikuchi병(Histiocytic necrotizing 

lymphadenitis, Kikuchi-Fujimoto disease), 자가면역성 

질환의 가능성을 두고 경부 전산화 단층 촬영(Computed 

Tomography, CT), 세침흡입검사(Fine needle aspiration) 및 

자가면역성 질환에 대한 선별 검사로 항핵항체(Antinuclear 

antibody, ANA) 검사를 계획하였다. 환자는 ANA 양성 

소견을 보여, 류마티스 내과 의뢰하였고 추가적으로 시

행한 면역학적 검사상 항지질항체(Antiphospholipid anti-

body), 이중나선 DNA항체(Anti-dsDNA antibody) 양성 소

견 및 흉부 CT상에서는 양측 늑막 삼출 소견 보여 SLE의 

진단 기준(Table 1)에 부합하였다.

류마티스 질환의 진단을 위해서는 불현성 감염, 악성 

병변의 배제가 필수적이기 때문에 추가적으로 양전자방

출단층 촬영(Positron emission tomography, PET) 시행하

였고, 이전 시행한 경부 CT 상에서 관찰된 동일한 위치

Criteria Definition

Skin criteria

1. Malar rash Fixed erythema, flat or raised, over the malar eminences, tending to spare the nasolabial folds

2. Discoid rash Erythematous rasied patches with adherent keratotic scaling and follicular plugging; atrophic 

scarring occurs in older lesions

3. Photosensitivity Skin rash as a result of unusual reaction to sunlight, by patient history or physician observation

4. Oral ulcers Oral or nasopharyngeal ulceration, usually painless, observed by a physician

Systemic criteria

5. Arthritis Nonerosive arthritis involving 2 or more peripheral joints, characterized by tenderness, swelling, 

or effusion

6. Serositis a. Pleuritis–convincing history of pleuritic pain or rub heard by a physician or evidence of pleural 

effusion or

b. Pericarditis–Documented by ECG, rub, or evidence of pericardial effusion

7. Renal disorder a. Persistent proteinuria>0.5g/day or >3+if quantitation not performed or

b. Cellular casts–may be red blood cell, hemoglobin, granular, tubular, or mixed

8. Neurologic disorder Seizures OR psychosis – In the absence of offending drugs or known metabolic derangements 

(e.g., uremia, acidosis, or electrolyte imbalance)

Laboratory criteria

9. Hematologic disorder a. Hemolytic anemia with reticulocytosis, or

b. Leukopenia<4,000/mm3, or 

c. Lymphopenia<1,500/mm3, or

d. Thrombocytopenia<100,000/mm3

10. Immunologic disorder a. Anti-DNA-antibody to native DNA in abnormal titer, or

b. Anti-Sm-presence of antibody to Sm nuclear antigen, or

c. Positive antiphospholipid antibody on 1) abnormal serum concentration of IgG or IgM 

anticardiolipin antibodies, 2) positive test result for lupus anticoagulant using a standard 

method, or 3) false-positive serologic test for syphilis known to be positive for at least 6 

months and confirmed by Treponema pallidum immobilization or fluorescent treponemal 

antibody absorption test

11. ANA An abnormal titer of ANA by immunofluorescence or an equivalent assay at any point in time 

and in the absence of drugs known to be associated with "drug-induced lupus" syndrome

The classification is based on 11 criteria. For the purpose of identifying patients in clinical studies, a person is defined 

as having SLE if any 4 or more of the 11 criteria are present, serially or simultaneously, during any interval f observation. 

Table 1. 1997 American College of Rheumatology revised classification criteria for systemic lupus erythematosus [5]
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의 경부 level I, II, Va에 최대 2 cm 크기의 다수의 림프절

들 뿐만 아니라(Fig. 1), 양측 액와, 후복막 및 양측 서혜부 

림프절에서도 FDG 섭취 증가가 관찰되었다. PET-CT상 

전신에서 관찰되는 다발성 림프절 비대에 대하여 악성 

림프종을 배제하고자 기존 계획된 세침흡입검사 없이 

국소마취하 좌측 level I의 경부림프절에서 진단적 목적

의 절제생검 시행하였으며, 림프절은 직경 약 1.5 cm 크

기 원형으로 주변 조직과의 유착이나 출혈 없이 원활히 

박리되어 절제하였다. 

조직검사 결과상 림프절에 반응성 종자 중심(reactive 

germinal center)과 여포간 구역(interfollicular zone)에서 형

질세포(plasma cell)의 침윤이 관찰되었고 이는 Kikuchi병 

보다는 루푸스 림프절염을 시사하였다(Fig. 2). 면역조직

화학염색에서는 다클론성을 시사하는 CD10, CD21, CD138, 

Ki-67, mun-1 과 IgG4에서 양성을 보여 자가면역질환의 특

징을 보였으며(Fig. 3), CD3, CD20, 항산균(Acid fast bacilli, 

AFB) 염색에서는 음성소견을 보여 악성 림프종과 결핵 림

프절염을 각각 배제할 수 있었다. 환자는 임상양상, 면역

학적 검사, 영상학적 검사를 종합하여 최종적으로 SLE로 

진단되었으며 주요 장기 침범이나 심각한 신체 증상 없어 

류마티스 내과에서 약물로 증상 조절하며 정기적으로 외

래 추적관찰 중에 있다.

A B

Fig. 1. Radiologic imaging. Axial view of enhanced neck CT(A) and PET-CT(B) image show enlarged Neck Lymph nodes in 
both neck level II (arrow).

A 
B

Fig. 2. Pathologic finding. Scattered reactive lymphoid follicles and marked plasmacytosis in interfollicular zone are seen in H&E
stain (A) H&E, x20 (B) H&E, x200.
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고찰

경부의 림프절 종대는 이비인후과 의사로서 가장 흔하

게 접하는 소견 중 하나로 반응성 림프절 종대(reactive 

lymph node hyperplasia)와 같은 비교적 경한 질환부터 

악성 종양의 림프절 전이 또는 원발성 림프종 등의 중증 

질환까지 매우 다양한 원인을 가질 수 있다. 실제 임상에

서는 여러 검사에서도 특정 진단을 하기 어려운 림프절 

비대 또한 드물지 않게 접하게 되는데, 특히 자가면역성 

질환이 의심되는 경우에 진단은 한 가지 확실한 임상적, 

방사선학적 또는 혈청학적 검사로 이루어지는 것이 아니

라, 진단 기준에 따라 이 모두를 종합하여 이루어지며, 

각각의 임상 증상에 대한 다른 질환의 배제가 필요하여 

필연적으로 다양한 검사가 요구된다. 

SLE는 젊은 여성에서 호발하는 전신 자가면역 질환으

로 특징적으로 나비형 홍반(butterfly rash)부터 전신의 장

기의 침범으로 간비종대, 사구체신염, 경련 등의 증상으

로 다양한 임상양상을 보일 수 있는 내과 영역의 질환이

나, SLE 환자에서 60%까지 림프절의 종대가 관찰되며 

그 중 24% 정도가 경부 종물로 발현한다.3,4) 따라서 SLE

가 초기에 경부 종물로 발현되는 경우 이비인후과를 내

원할 수 있으므로 드문 질환이기는 하나, 이비인후과의

사로서 의심하고 감별할 수 있어야 한다. 

루푸스 림프절염에서 경부 림프절 종대의 경우 대게는 

무통성으로 크기는 2 cm을 넘지 않으며,3) Kikuchi 병에

서도 젊은 여성에서 비슷한 양상의 경부 종물과 드물지

만 발열, 피부염, 관절염 혹은 간비종대 등이 동반할 수 

있어7,8) SLE와 유사성을 보일 수 있고 실제로 오진되는 

경우도 있다.9) 조직형태학적으로도 두 질환은 유사성을 

지녀 일부 연구자들은 Kikuchi병이 루푸스의 전조 증상

이라고 말하는 이도 있다.10,11) 하지만, 루푸스 림프절염

의 경우 괴사부위를 형질세포가 둘러싸고 있고 헤마톡실

린체(Hematoxylin body)들을 보이는 것이 특징으로 괴사 

부위에 조직구나 단핵구 보다는 형질세포가 현저하고, 

괴사 부위가 좀 더 광범위하다.7,12,13) 또한, Kikuchi병은 

대부분이 혈청학적으로 항핵항체(ANA), 항 DNA 항체, 

류마티스 인자(Rheumatoid factor) 등에 음성을 보이므로 

루푸스 림프절염과 구별된다.14) 

본 증례의 경우 무통성 경부의 림프절염과 다발성 관

절통, 권태감과 함께 경부 림프절의 조직학적 검사결과

를 통해 자가면역질환인 SLE와 Kikuchi병을 함께 의심

할 수 있었다. SLE의 진단 기준에 부합하여 진단된 예로 

과거 유산력과 항지질항체 양성 소견은 SLE에서 관찰 

될 수 있는 소견이다.

이와 같이 SLE와 Kikuchi병은 임상적, 병리학적 유사

성을 가지고 있으나 두 질환 간의 임상적 경과나 치료법

은 큰 차이가 있다. Kikuchi병은 대부분 합병증 없이 자연 

소실되며 대증적 요법으로 충분하나,15) SLE의 경우 경과

에 따라 소염진통제부터 고용량의 스테로이드, 면역억

제제가 필요할 수 있으며 적절한 치료 시기를 놓치면 

사망과 같은 치명적인 결과에 이를 수가 있다.16)

SLE의 경우 현재로서 완치할 수 있는 방법은 없으나 

선진국에서의 10년 생존율은 95%이상이 되는 질환으로, 

이는 조기 진단 및 치료제 및 치료법의 발달로 기인한 

것이다.17) SLE는 악화와 호전을 반복하며 만성적으로 지

속되는 경과를 지니고 있어 조기 진단은 환자의 치료계

획과 예후에 있어 매우 중요하며, 증상의 발현 후 진단이 

빠를수록 루푸스 급성악화(SLE acute flare) 및 치료비용

이 줄어든다는 분석결과도 보고된 바 있다.18)

따라서 젊은 여성이 만성적인 경과를 지닌 경부 종물

로 내원하였을 때 Kikuchi병이나 우리나라에서 흔한 결

핵성 림프절염 뿐만 아니라 이차적으로 구강궤양의 과거

력, 안면의 피부 병변, 관절염 등 다른 전신 증상의 유무

를 주의 깊게 확인하고 가능성이 있을 경우에는 전신홍

A B C

Fig. 3. Immunohistochemistry findings. (A) CD 138 and (B) mun-1 positive interfollicular plasma cells (white arrow) mean polyclonality.
(C) IgG4 staining cells (yellow arrow) about 70 to 90 in HPF, suggest autoimmune disease-associated lymphadenopathy.
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반루푸스에 대한 선별검사로 자가항체검사를 시행하며, 

필요에 따라 타 질환의 배제 또는 감별을 위하여 조직학

적 검사가 필요할 것으로 사료된다.
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