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안와 주위 봉와직염을 동반한 랑게르한스 세포 조직구증 1례
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A Case of Langerhans Cell Histiocytosis Mimicking Periorbital Cellulitis
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Langerhans cell histiocytosis is a rare disease in children. However, Langerhans cell histiocytosis encompasses a wide 

spectrum of clinical presentations and mimics other conditions. A 1-year-old boy presented with signs of periorbital celluli-

tis that initially responded to antibiotics, but remained as a same-sized mass with serial orbital computed tomography. 

The lesion was partially excised. Histopathology and immunohistochemical staining confirmed the diagnosis of Langerhans 

cell histiocytosis. This case demonstrates that in patients with periorbital cellulitis which has relapsed or responded ina-

dequately to antibiotics, further investigation should initiated to rule out other inflammatory causes. (Korean J Pediatr

Infect Dis 2009;16:220-223)
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1)

서     론

안와격막은 얇은 근막의 일종으로 안와주변 골막과, 안검

판을 수직으로 연결해주고 있으며 격막전부와 안검에 걸쳐 

감염성 염증이 생기는 것을 안와격막전 봉와직염(preseptal 

cellulitis) 또는 안와주위 봉와직염(periorbital cellulitis)라

고 한다.

이는 소아 안와감염의 대부분을 차지하고 주로 부비동염의 

합병증으로 발생한다
1)
. 부비동의 염증으로 정맥에 울혈이 생

기면 염증성 부종에 의해 안와주위 봉와직염이 발생하며, 이

외에도 국소적인 염증이나 주변부의 감염, 외상, 패혈증에 의

해서도 안와에 염증이 나타날 수 있다. 과거에는 Haemophilus 

influenzae Type b (Hib)가 소아 안와주위 봉와직염의 가장 

흔한 원인이었으나 1990년대 백신 프로그램이 개발된 이후로
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는 Hib감염이 줄어 들었으며 Streptococcus pneumonia, 

adenovirus 등이 흔한 원인이다
2)
.

소아에서 안와주위에 염증이 급성으로 생겼을 경우 감별해

야 할 질환으로는 이러한 감염성 원인 외에도 알레르기, 곤충

교상, 종양 등이 있으며 랑게르한스 세포 조직구증(Langer-

hans cell histiocytosis)도 생각해 볼 수 있다.

랑게르한스 세포 조직구증은 골조직에서 발생하는 유사종

양질환 중 1% 미만을 차지하는 비교적 드믄 질환으로 두개골

에 흔히 이환되며 안와에는 약 12-20%정도 발생한다3-5). 안

와에 발생하는 랑게르한스 세포 조직구증은 흔히 안검하수, 

안검부종, 시신경위축, 안면신경마비 등의 임상양상을 나타

내는데 초기 증상이 감염성 안와주위 봉와직염과 유사하여 

진단이 늦어질 수 있다6).  

저자들은 수일 간 안와의 국소부종과, 열감을 주소로 내원

하여 안와주위 봉와직염으로 치료받은 환아가 조직 검사 결과 

랑게르한스 세포 조직구증으로 진단된 1례를 경험하였기에 

문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 
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Fig. 1. Pre-operative orbital CT showed a 1.7×2.0 cm
2 osteolytic mass 

involving the left nasolacrimal duct and left anterior ethmoidal air cell on 
the 1st (A) and  8th days (B) of admission. No remarkable change in size, 
but decresased infiltration of soft tissue in the nose and eyelid.

증     례

생후 12개월 된 남아가 2일 간의 왼쪽 안와주위 발적, 부종 

및 국소 열감을 주소로 내원하였다. 재태기간 37주, 출생체중 

2.7 kg로 제왕절개 되었으며 쌍둥이 중 둘째로 태어나 특이 

병력 없이 지내왔다. 최근 부비동염이나, 상기도감염 등을 앓

거나, 안와주위 외상을 입은 과거력도 없었다. 환아는 내원 

전 상기 증세로 인근 병원에 내원하여 누낭염, 안와주위 봉와

직염 소견 하에, 3세대 세팔로스포린계열 경구 항생제를 2일

간 복용하였고 증세가 호전되지 않아 본원으로 전원 되었다. 

입원 당시 활력징후는 정상이었으며, 체온은 36.9℃ 였다. 

진찰상 왼쪽 비중격 상방과 눈썹주변으로 중등도의 부종, 반

상출혈 및 동통, 국소열감 등의 소견이 보였으며 안검하수, 

안구돌출, 구심성 동공반응결손, 안구운동장애, 복시 등의 다

른 안과적 특이 소견은 보이지 않았다.

혈액검사상 백혈구 15,770/mm3 (호중구 43%, 임파구 42%, 

단핵구 5%), 적혈구 침강속도는 34 mm/hr (참고치: 0-20 

mm/hr), C-Reactive Protein (CRP) 1.0 mg/dL (참고치: 

0.0-0.8 mg/dL)으로 증가된 소견 보였다. 혈액 생화학검사

는 모두 정상 소견을 보였다. 

단순 흉부촬영에서는 특이소견 보이지 않았고 내원 1일째 

시행한 안와 전산화 단층촬영(computerized tomography, 

CT)상 1.7×2.0 cm2 크기의 경계가 명확한 사골동 전방과 비골

을 침습하는 괴사성 연부종물이 관찰되었고 석회화나 골막반

응은 보이지 않았다. 이에 안와농양, 랑게르한스 세포 조직구

증, 임프종 등을 의심할 수 있었고 초기치료로 amoxicillin-cla-

vulanate, ceftriaxone 항생제를 사용하였다. 항생제를 2일

간 사용한 후부터는 안와주변의 부종 및 열감 등의 임상 증세가 

호전되었으며 치료 시작 8일 후 치료에 대한 반응을 보기 위하

여 CT를 재시행 하였다(Fig. 1). 추적 관찰한 CT 상에서 주변 

연조직 염증은 감소되어 보였으나 종괴 자체의 크기가 줄지 

않아 수술적 배농 및 조직검사를 위해 종괴를 부분적으로 제거

하였다. 광학현미경상 다량의 호산성 세포질을 가지는 랑게르

한스 조직구가 관찰되었으며 타원형의 세포질 소포 및 홈이 

있는 핵(grooved nuclei)이 종종 관찰되었다. 면역조직화학

염색을 시행한 결과 CD1a, 항 S-100의 발현을 확인하여 랑게

르한스 세포 조직구증을 진단할 수 있었다(Fig. 2).

진단 후 환아는 병기 확인을 위해 골수검사, 골주사, 흉부 

및 복부 전산화단층 촬영을 추가적으로 시행하였고 안와종괴 

외 다른 장기의 침범의 증거는 없었다. 

절제 수술 후 12일 추적 검사를 위해 시행한 뇌 자기공명영
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Fig. 2. Positive immunohistochemical staining for CD1a (A) and anti S-100 
(B) in Langerhans cells on hematoxylin and eosin staining (H&E, original 
magnification ×100).

상에서 11 mm 직경의 종괴가 남아있어 vinblastin, predniso-

lone으로 화학요법을 시작하였으며 steroid의 국소 주사는 시

행하지 않았다. 6개월 후 뇌 자기공명영상을 다시 시행하였고 

이전의 종괴는 더이상 보이지 않고 재발 없이 현재 외래에서 

추적관찰 중이다. 

고     찰

소아의 안와에서 발견되는 종물은 대개 낭종성이거나 혈관

성이며 랑게르한스 세포 조직구증이 발견되는 경우는 매우 

드믈어 국내의 보고도 극히 제한적이다7, 8). M. Tarriq Bhatti 

9)
는 안와에서 시행한 조직검사상에서 랑게르한스 세포 조직

구증이 나온 경우는 0.18% 정도를 차지한다고 보고 하였다.

랑게르한스 세포 조직구증은 소아에서 주로 발생하며 0세

에서 15세 미만에서 10만 명당 0.54명 꼴의 빈도를 차지하는 

비교적 희귀한 질환으로 안와를 침범하는 경우는 위 빈도의 

10분의 1정도이다5).

랑게르한스 세포 조직구증이란 단핵성 식세포계에 속하는 

조직구가 단일 장기에 국소적으로 증식하거나 여러 기관에 

다발적으로 증식함으로써 육아종을 형성하는 비종양성 질환

으로 1953년 Lichtenstein은 조직구가 증식해있는 소견을 보

이는 매우 다양한 질환들을 Histiocytosis X 라고 처음 분류하

여 명명하였으며10) 1987년 이후 CD1a라는 표지자가 양성이면

서 전자 현미경상 Birbeck 과립을 보이는 랑게르한스 세포가 

증식된 조직구증을 따로 분류해내어 랑게르한스 세포 조직구

증으로 기술하기 시작했다. 조직학적으로 광학현미경에서 금

이나 ATPase 염색을 통해 항 S-100 단백을 관찰할 수 있으며 

CD1a 항원이나 Langerin (CD207)같은 Birbeck 과립에 존재

하는 항원을 통해 진단할 수 있다. 국소적으로 랑게르한스 세

포 조직구증이 침범되는 경우를 호산구성 육아종(eosinophilic 

granuloma)이라 분류하기도 하는데 이는 가장 흔한 형태로 

안와를 침범하는 경우 CT에서 분명한 이행부위와 비대칭적인 

골파괴 양상이 있고 석회화나 골막반응이 없는 것이 특징이

다. 또한 자기공명영상에서 확산강조영상(diffusion weighted 

image)으로 안와 봉와직염과 안와 종양이나 백혈병 및 다른 

안와염증성증후군(orbital inflammatory syndrome)과의 구

분이 가능하다7, 11). 

1970년 Chandler는 급성 부비동염에 합병되는 안와합병증

을 염증의 파급 정도에 따라 다섯 단계로 나누었는데12) 가장 

초기 단계에 속하는 안와주위 봉와직염의 경우 CT를 반드시 

시행해야 하는 것은 아니며 항생제로 치료를 시작한다. 안구

운동 장애나 안구운동에 따른 동통, 안구돌출, 결막 충혈, 안

검하수 등과 같이 안와 봉와직염을 의심하는 소견이 보이거

나, 24-36시간의 항생제 치료에도 불구하고 임상 증세의 호

전이 보이지 않는 경우, 치료 시작 36시간 후에도 발열이 지속

되는 경우에는 안와 봉와직염을 강력히 시사하는 소견이므로 

안와 전산화단층촬영을 시행한다1).  

안와와 골막사이에서 발생하는 안와 골막하농양은 안와합

병증의 세번째 단계로 CT상에서 균일 음영을 보이며 안와 골

막의 거상된 모습과 함께 저음영성 병변이 조영이 증강되는 

띠로 둘러싸인 전형적인 소견을 보인다. 드물게 골파괴 병변

을 보인다고 되어있고 CT로 다른 염증성 병변이나 종양성 질
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환과의 감별이 어려울 수 있어 자기공명영상으로 진단의 정확

도를 높일 수 있다. 안와 골막하농양의 초기치료로 정맥 항생

제 사용을 시도해볼 수 있겠으나 수일 내로 항생제의 반응이 

없을 경우엔 수술적 배농을 시행한다
13-15)

. 

본 증례처럼 CT 상에서 안와에 경계가 뚜렷한 골파괴를 

동반한 종괴가 있는 경우 염증성 병변 외에도 랑게르한스 세포 

조직구증, 백혈병, 림프종, 전이성 골병변, 유피낭종, 안와 

염증성증후군 등을 고려해야 한다. 

초기 증상이 안와주위 봉와직염을 시사하지만 조직 검사에

서 림프종이나 랑게르한스 세포 조직구증이 진단된 경우가 

드물게 있다16, 17). 항생제 치료 시작 후 수일 내에 증상 호전이 

없거나 재발하는 안와주위 봉와직염이 있다면 조직검사와 수

술적 제거를 통하여 다른 드문 원인과의 감별이 필요하다. 저

자들은 안와주위 봉와직염의 증세를 가지고 내원하였던 환아

에게서 조직 검사를 통해 랑게르한스 세포 조직구증 1례를 

경험하였다. 

요     약

랑게르한스 세포 조직구증은 소아에서 매우 드믄 질환이지

만 발병시 경과나 증세가  매우 다양하게 나타날 수 있으며 

다른 염증성 질환으로 오인될 소지가 있다. 따라서 임상 의사

들은 이 병의 특징이나 경과에 대해 잘 알고 있어 병의 진단이

나 치료가 늦어지지 않도록 주의하여야 하겠다. 저자들은 최

근 안와주위 부종과 열감을 주소로 내원한 1세 남아에게서 

조직 검사상 랑게르한스 세포 조직구증이 진단 되었기에 문헌

고찰과 함께 보고하는 바이다. 항생제 치료 수일 후에도 호전

이 없는 안와 염증의 경우 랑게르한스 세포 조직구증을 반드시 

감별 질환의 하나로 고려해야 한다.   
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