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경부와 액와부에 동시에 발생한 소아의 국소형 Castleman 질환
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Pediatric Solitary Castleman's Disease Concurrently Arising from Neck & Axilla
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Castleman's disease (CD) is an unusual benign lymphoproliferative disorder of unknown etiology and pathogenesis. 
It most commonly occurs in the mediastinum, but rarely in the axilla or neck. CD has been rarely reported 
at pediatric age in Korea. Here we report a 17-month-old male patient with histopathologically proven cervical 
& axillary CD of the hyline vascular type who presented with a painless axillary palpable mass and was treated 
with a complete excision of the neck & axilla mass without complication. (J Korean Surg Soc 2010;78:334-337)
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서 론

  Castlman 병(Castleman’s disease, CD)은 비전형적 림프증

식증을 특징으로 하는 매우 드문 질환으로 1956년 Castle-

man이 흉선종과 유사한 단일종격동 종괴 13예를 분석하여 

처음으로 보고하였다.(1) 발생 빈도에 있어 성별의 차이는 

없으며, 전 연령에 걸쳐 발생하지만 10대에서 30대 사이에 

가장 많이 발생하는 것으로 알려져 있다. 발생 부위로는 종

격동이 가장 흔하여 약 70% 이상에서 발생하고 경부, 골반

강, 복부, 후복강 등 림프절에 존재하는 어느 부위에나 발생

할 수 있다. 경부에 국한된 경우는 드물어서 약 6%에서 발

생한다.(2) 액와부에 발생하는 경우는 더 드물어서 약 2%로 

보고되고 있다.(3) 저자들은 우연히 발견된 무통성 종괴를 

주소로 내원한 17개월 된 남아에서 경부와 액와부에 동시

에 발생한 국소적 CD를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보

고하는 바이다.

증      례

  17개월 된 남아가 우연히 발견된 좌측 액와부 종괴를 주

소로 내원하였다. 환아는 발열 등의 전신 증상은 없었고, 종

괴는 약 2×2 cm 크기의 무통성 유동성 종괴였다. 환아는 

타 2차 병원에서 액와부 종괴 절제생검술을 시행하였으며, 

조직검사 결과 CD 소견을 보여 추가 검사와 치료를 위해 

본원으로 내원하였다. 아버지는 한국인이고, 어머니는 베트

남인이었으며, 특기할 과거력은 없었다. 말초혈액검사 및 

생화학검사, 소변검사상 특이소견은 없었다.

  방사선 검사에서 단순 흉부 X-선 검사는 이상 소견이 없

었다. 초음파 검사에서 좌측 액와부에서 원형 또는 난원형

의 균일한 저에코로 보이는 다수의 커진 림프절이 있었다

(Fig. 1). 경부와 흉부 전산화 단층 촬영상 좌측 액와부에 조

영제를 주입한 후 균일하게 조영증강되는 최대 2.2×1.3 cm 

크기의 커진 림프절들이 발견되었으며, 양측 경부 2구역과 
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Fig. 1. Ultrasonography of the left 

axilla shows multiple con-

glomerated round hypoecho-

genic mass.

Fig. 2. Contrast enhanced CT scan of neck reveals multiple con-

glomerate homogeneously enhancing oval to round lymph 

nodes (arrowheads) in both level II and left axillary area.

5구역에서 유사한 양상의 커진 림프절들이 발견되었다(Fig. 

2). 종격동에 의의 있게 커진 림프절은 없었다. 복부 초음파 

검사상 이상 소견을 보이는 림프절은 발견되지 않았다.

  환아는 전신마취 하에 좌측 액와부 I, II, III구역의 림프절

을 모두 절제하였으며, 양측 경부 II, III, IV, V구역을 포함

하는 변형 근치적 경부 림프절 절제술을 시행하였다. 수술 

소견 상 림프절들은 주위 혈관이나 조직들과 비교적 잘 분

리되었으며 최대 2 cm 크기로 커져있는 수십 개의 약간 단

단한 림프절이 있었다.

  조직 소견상 절제한 림프절 모두에서 많은 림프소절과 

초자질 변화가 있는 germinal center가 보이고 림프소절 사

이로 풍부한 모세혈관이 보이는 CD의 초자질 혈관형

(hyaline vascular type)에 합당한 소견을 보였다(Fig. 3). 면역

조직화학 염색에서 CD3, CD79a, bcl-2, CD21, CD35에 양성

인 다클론성 형질세포집단이 관찰되었다.

  환아는 수술 후 특별한 합병증 없이 회복되었으며, 수술 

후 12일에 퇴원하여 현재 추가 치료 없이 추적 관찰 중이다.

고      찰

  CD는 원인이 알려지지 않은 림프증식성 질환으로 맥관 

여포형 림프절 증식증(angiofollicular lymph node hyper-

plasia), 거대 림프절 증식증(giant lymph node hyperplasia), 림

프선 과오종(lymphoid harmatoma), 양성 림프종(benign lym-

phoma) 또는 포상 림파세망종(follicular lymphoreticuloma) 

등 다양한 이름을 갖고 있다. 감별해야 할 다른 림프절 질환

으로는 반응성 림프 증식증(reactive lymph node hyperplasia), 

바이러스성 림프선염, Hodgkin 병, 결절성 림프종, 혈관 면

역아세포성 림프선증, 흉선종, 악성 림프종(malignant lym-

phoma) 등이 있다. CD는 임상적으로 2가지로 구분할 수 있

는데,(1) 하나는 국소적으로 서서히 자라나는 덩어리

(solitary form)로 상대적으로 양성의 임상경과를 보이며, 나

머지 하나는 다발성 형(multicentric form)으로 이 경우는 높

은 사망률과 이환율을 보인다.(4) 국소형은 한 부위에서만 

발생하는 형태로 정의되며, 다발형보다는 젊은 나이에 생

기고 환자의 70%에서 흉곽 내에 발생한다. 전종격동이 가

장 흔한 발생 부위로 흉부 가슴촬영에서 우연히 발견되거

나 림프절이 커지면서 주위 기관을 압박하여 생기는 증상

에 의하여 발견되며, 흉곽 외에 발생할 때에는 무통성의 종

괴로 나타난다.(5) 조직학적으로 주로 초자질 혈관형이며, 

드물게 형질세포형인 경우 발열, 야간발한, 체중 감소와 같

은 전신증상이 10% 미만에서 동반되기도 한다.(6) 본 증례

의 환자는 종격동이나 복부에는 발생하지 않고 경부와 액

와부에만 림프절 비대가 발견되었으며, 주로 국소형에서 

발견되는 초자질 혈관형으로 나타났으나 두 부위에서 동시
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Fig. 3. There were proliferative lymphoid follicles and hyalinized germinal center capillary proliferation and many plasma cells in inter-

follicular space. (A) Cervical lymph node (LN) (H&E stain, ×100). (B) Cervical LN (H&E stain, ×400). (C) Axillary LN (H&E 

stain, ×100). (D) Cervical LN (H&E stain, ×400).

에 발생하였다.

  1971년 Keller 등(7)이 이 질환을 초자질 혈관형과 형질세

포형(plasma cell type)의 2가지 조직학적 유형으로 구분하였

는데, 나중에 혼합형이 발견되어 추가되었다. 초자질 혈관

형은 약 90% 정도를 차지하는데 다수의 작은 여포와 여포 

내부에 교원성 초자질로 둘러싸인 모세혈관의 증식과 여포

를 방사상으로 투과하는 혈관들이 관찰된다. 여포 중심부

는 소림프구들이 층을 이루어 양파 껍질 모양(onion skin ap-

pearance)을 보인다.(1,7) 면역조직화학적 검사상 단클론성

은 보이지 않고, 림프소절 사이의 B 림프구와 형질세포에

서 다클론성 형질세포집단이 나타난다.(2) 1978년 Gaba 등

은 국소형과 조직병리학적 소견은 같지만 다수의 림프절을 

침범하는 다발형을 처음으로 보고하였는데(3) 초자질 혈관

형이나 혼합세포형이 몇몇 발견되기도 하나 대개의 경우 

형질 세포형이며 이들은 조직학적으로는 국소형과 유사하

나 임상적으로 주요한 차이를 나타낸다. 다발형의 경우, 경

과가 매우 공격적이고 치명적인 전신적 질환으로 파종성 

림프절 종대의 형태로 나타나며, 감염이나 카포시육종, 임

파종 등의 2차성 악성 종양과의 연관성이 높고, 평균 연령

이 53세로 높다.

  소아에서의 발병은 성인보다 드물고, 증상과 검사소견은 

성인의 경우와 비슷하나, 치료에 대한 반응과 임상경과는 

성인보다 양호한 것으로 보고되어 있다. 소아에서도 남녀

와 종족 간의 차이는 없었고 10대 연령에 많이 발생하며, 

성인(25%)에 비하여 전신형(13%)이 적은 편이었다.(5)

  CD의 초음파검사는 단일한 저에코의 종괴로 나타나며 

칼라 도플러 검사에서 과혈관성을 보인다.(8) 양성과 악성 

림프절을 영상의학적으로 구분하기 위해서는 림프절의 모
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양과 림프절내 혈류의 형태가 중요하다. Seo 등(9)은 림프절

에서 혈류의 말초분포(peripheral distribution)와 낮은 종-장

축 비율(longitudinal-transverse axis ratio)이 악성임을 나타내

는 독립적인 인자가 될 수 있다고 하였다. 한편, CT에서 CD

는 경계가 명확한 균일하게 조영되는 종괴로 나타나며, 자

기 공명영상 촬영은 비특이적인 경우가 많지만 T1 강조영

상에서 저음영이나 중등도 음영을 보이고 T2 강조영상에서 

고음영으로 나타날 때 CD를 의심해 볼 수 있다.(10) 이러한 

영상의학적인 검사는 종괴의 범위를 파악하는데 도움을 줄 

수 있으나, 수술적 절제 및 조직학적 검사가 유일한 확진 

방법인 동시에 치료 방법이다.(2)

  국소형에서는 수술적 절제술이 최선의 치료이며 완전히 

제거한 경우 전신증상이 소실되고, 재발은 드문 것으로 알

려져 있다. 완전 절제가 불가능할 경우에 부분 절제술과 추

적 관찰이 필요하며 방사선 치료에 대해서는 논란의 여지

가 있다.(7) 국소형의 경우 일반적으로 예후는 양호하다. 이

에 비해 전신형은 수술만으로는 완치가 불가능하며, 부분 

절제술, 고용량의 스테로이드 투여, 항암화학요법, retinoic 

acid, 방사선 치료 등이 시행되고 있으나, 경과가 만성적으

로 진행되며, 예후가 나쁘다.(4) 소아에서는 성인과 달리 스

테로이드, 면역글로불린정주, 인터페론 등에 반응을 보여 

호전을 보인 예가 보고 되었다.(5)

  저자들은 17개월 남아에서 소아 영역에서 드문 CD가 발

견되었고, 초자질 혈관형의 국소형으로 판단되나 경부와 

액와부, 두 부위에 동시에 나타나는 증례를 경험하였기에 

문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 국소형에 대한 치료로

서 완전 절제를 시행하였으나, 두 부위 이상에서 발생한 경

우로 다른 부위를 포함하여 재발의 가능성을 고려해 향후 

지속적인 추적관찰이 필요할 것이다.
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