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서      론

랑게르한스세포 종양은 세계보건기구(WHO)에서 랑게르

한스세포 조직구증(Langerhans cell histiocytosis)과 랑게

르한스세포 육종(Langerhans cell sarcoma)으로 분류하였

다.1) 랑게르한스세포 조직구증은 대개 국한성이며 양성으로 

좋은 예후를 보이지만, 드물게 랑게르한스세포 육종으로 전

환될 수 있음이 보고된 바 있다.2) 반면에 랑게르한스세포 육

종은 급속히 성장하며 국소적 침범, 재발 및 전이될 수 있는 

악성종양으로 나쁜 예후를 보인다고 알려져 있다. 랑게르한

스세포 육종은 극히 드문 질환으로, 국내에서 보고된 경우

는 많지 않다. 저자들은 좌측 악하선 부위에 발생한 종물을 

주소로 내원한 36세 남자 환자에서 랑게르한스세포 육종으

로 진단된 증례를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보고하고

자 한다.

증      례

36세 남자가 6개월 전 발견된 좌측 악하선 부위의 종물을 

주소로 내원하였다. 종물의 크기는 약 2×2 cm였으며 단단

한 무통성 가동성 종물로 피부를 직접 침범하는 모습이었다

(Fig. 1). 구강 및 인후두의 이학적 검사에서 다른 이상은 없

었으며, 10년 전 폐결핵으로 항결핵제 치료를 받았던 기왕력 

이외에 다른 질환은 없었다. 악성 병변을 의심하여 시행한 세

침 흡인 세포 검사에서 일부 화농성 변화와 함께 심한 이형

성을 보이는 악성종양으로 진단되었으며, 경부 CT 및 MRI에

서 좌측 악하선 부위에 2.5 cm 크기의 불균질하게 조영 증

강되는 침윤성 종물이 관찰되었고, 주변의 염증이 동반되어 

있었다(Fig. 2). 수술 전 검사에서 명확한 원발 부위는 알 수 
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없었으나 악하선과 피부를 침범하는 악성종양으로 판단하

여, 종물에서 1 cm 이상의 경계를 두고 악하선과 침범된 피

부 및 주변 림프절을 포함하여 광범위절제를 시행하였고, 안

면 신경의 하악지는 희생시켰으며 혀밑 신경 및 혀 신경은 보

존하였다. 결손된 피부는 성형외과에서 회전 피판술을 이용

하여 재건하였다. 수술 후 병리조직학적 검사는 면역조직화

학염색에서 CD1a에 양성을 보이고 이형성 및 증가된 유사분

열활성도를 보이며 괴사된 세포를 포함하는 등 악성 세포학

적인 특성을 갖고 있는 랑게르한스세포 육종으로 진단되었

고, 악하선과 주변 림프절 및 절제연의 침범은 없었으며 병리

조직 검토 결과 연조직에서 기원한 것으로 판정되었다(Fig. 

3). 병기 설정을 위한 PET-CT에서 원격전이가 의심되는 병

변은 없었다. 랑게르한스세포 육종은 고등급 육종으로 예후

가 나쁜 것으로 알려져 있기에 수술 후 보조 치료로 방사선치

료를 계획하였다. 원발병소에 30회에 걸쳐서 총 6000 cGy의 

방사선 치료를 시행한 이후 9개월이 경과한 현재까지 재발의 

증거 없이 외래 추적 관찰 중이다.

고      찰

랑게르한스세포(Langerhans cell)는 조직구(histiocyte) 계

통의 일부로 항원제시세포(antigen-presenting cell)로 작용

하며 점막의 상부 기저층(supra-basal layer), 진피, 림프절 및 

흉선 등에서 발견된다. 면역조직화학적으로 CD1a, S-100과 

랑게린(langerin)에 양성을 보이고, 전자현미경에서 버벡과립

(Birbeck granules)을 확인함으로써 구별할 수 있다. 랑게르

한스세포 육종은 1984년 Wood 등3)에 의해서 처음 보고된 질

환으로, 현재까지도 매우 드문 질환이며 정확한 발생률은 아

직까지 잘 알려져 있지 않다. 랑게르한스세포 육종은 이형성

(atypia), 과다염색핵(hyperchromatic nuclei), 증가된 유사

분열상(mitotic figure)등의 세포학적으로 악성의 형태를 보

이는 것으로 랑게르한스세포 조직구증과 구별되며, 발병기전

으로는 새로이(de novo) 발병하거나, 랑게르한스세포 조직구
증으로부터 진행하여 발병할 수 있음이 보고되었다.4) 가장 

흔한 원발 부위는 림프절, 피부로 보고되고 있고, 폐, 뼈, 간 

및 비장 등에서도 발견되었다고 보고된다.4-9) 침범 부위에 따

라 다양한 임상 양상을 나타내고, 빠르게 성장하여 공격적

으로 진행하는 특성을 보이며 예후가 나쁘다. 원인은 면역억

제상태, 바이러스, 기존의 혈액학적인 질환과 관련되어 있다

고 보고된다.2,10-13)

Howard 등5)에 의한 체계적 고찰(systemic review)에서 단

일 부위에 국한된 경우(local disease)는 33.3%, 국소지역 침범

된 경우(locoregional involvement)는 25.8%, 파종성 질환

(disseminated disease)은 40.9%를 차지했다. 랑게르한스세
Fig. 1. Gross image. Left submandibular gland mass invading the 
skin.

Fig. 2. Preoperative neck CT find-
ings. Infiltrative heterogeneously 
enhancing soft tissue lesion (about 
2.5 cm in size) in the left subman-
dibular gland with surrounding in-
flammation, Axial view (A). Coronal 
view (B). A B
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포 육종은 아직 표준화된 치료법이 없으며, 치료에 대한 반

응 및 예후도 다양하게 보고되고 있다.5,6,8,9) 단일 부위 혹은 

국소지역에 국한된 질환은 수술을 먼저 고려할 수 있고, 깨

끗한 절제연을 확보할 수 있다면 수술이 효과적인 치료라고 

보고된다. 랑게르한스세포 육종의 수술 범위에 대해서는 일

치된 견해가 없으나 조직학적으로 림프절 전이를 확진하여 추

후의 보조 요법 등의 치료를 통해 재발을 방지하고 완전관해

를 달성하기 위해서는 선택적 경부절제술을 수술 범위에 포함

하는 것이 추천된다.6) 절제연 양성 혹은 근접 절제연, 면역저

하 상태이거나 다른 혈액학적인 질환이 동반된 경우에는 보조

요법으로 방사선치료나 항암화학치료를 추가할 수 있다. 파종

성 질환은 수술과 함께 항암화학치료 혹은 방사선항암화학

치료를 병행하며, 수술이 불가능한 경우에는 항암화학치료 

혹은 방사선항암화학치료를 시행하고 치료에 반응이 없거나 

재발한 경우에는 골수이식을 고려할 수 있다. 적극적인 치료

에도 불구하고, 랑게르한스세포 육종의 총체적인 1년 질병 

특이 생존율(overall 1-year disease specific survival)은 58% 

정도이며, 총체적인 5년 질병 특이 생존율은 12% 정도로 예

후가 매우 나쁜 것으로 보고되고 있다. 단일 부위에 국한된 

경우는 치료 방법에 상관없이 치료에 대한 반응이 좋은 편이

며, 5년 질병 특이 생존율은 61% 정도로 보고된다. 국소지역 

침범된 경우에 수술과 함께 보조 항암화학요법을 추가하는 

것이 단독 항암화학치료에 비해 반응이 좋은 것으로 알려져 

있으며, 5년 질병 특이 생존율은 24% 정도로 보고된다.5,6) 문

헌 고찰을 통해 알아본 랑게르한스세포 육종의 치료는 주로 

수술 혹은 항암화학치료를 중심으로 이뤄졌으며, 방사선치

료를 일차 치료로 이용한 경우는 거의 없었으나 Nakayama 

등7)은 경부 림프절에 국한된 랑게르한스세포 육종에서 방사

선치료 단독으로 완전관해를 보였다고 보고했다. 파종성 질

환은 1년 이내에 대부분 사망했지만, 항암화학치료 후에 골

수이식을 시행한 환자들에서 완전관해를 보였다는 보고가 

있어서 파종성 질환에서 유일하게 신뢰할 만한 치료로 생각

된다.13,14) 본 증례의 경우에는 단일 부위에 국한된 질환이었지

만, 이 질환의 공격적인 특성 및 나쁜 예후, 젊은 나이인 환자

의 기대여명을 고려했을 때 적극적인 치료를 위해 보조 요법

으로 방사선치료를 추가했으며, 현재까지 중대한 합병증이나 

재발의 증거 없이 지속적으로 추적 관찰 중이다.

Chen 등10)은 랑게르한스세포 육종에서 BRAF V600E 돌연

변이가 발현됨을 보고하였고, Mourah 등15)은 BRAF 돌연변이

를 보이는 랑게르한스세포 육종 환자에서 dabrafenib을 사용

하여 완전관해에 이른 증례를 보고하였다. 랑게르한스세포 

육종에서 특이적이지는 않지만, 추후의 연구를 통해서 BRAF 

돌연변이를 활용할 수 있을 것으로 생각되며, vemurafenib, 

dabrafenib 같은 특이적인 단클론항체(monoclonal antibody)

를 다른 치료에 반응하지 않는 랑게르한스세포 육종에서 대

안적인 치료로 고려할 수 있을 것으로 생각된다. 

랑게르한스세포 육종은 매우 드물고 국내에서는 거의 보

Fig. 3. Postoperative specimen gross findings. Relatively well-de-
fined, irregular and solid mass was observed, measuring 2.5×0.9 
cm in size (A). Pathologic findings. The tumor cells showed malig-
nant cytological features. Cellular atypia, multinucleated giant cell, 
increased mitotic activity and focal necrosis were observed (H&E 
staining, ×400) (B). Immunohistochemical staining for CD1a was 
positive (×40) (C). H&E : hematoxylin-eosin

A

B

C
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고된 바가 없는 드문 질환으로 아직 정립된 치료방법이 없으

나 진단 당시에 다양한 치료를 적극적으로 고려하는 것이 재

발을 예방하고 생존율을 높이는 방법이라고 생각되며, 치료 

이후에도 주의 깊은 추적 관찰이 필요하다. 앞으로 더 많은 

증례가 보고된다면 예후가 나쁜 것으로 알려진 랑게르한스

세포 육종에 대해 더 잘 이해할 수 있게 되고 적절한 치료방

법에 대한 논의도 이루어질 수 있을 것으로 생각한다.
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