
Langerhans’ cell histiocytosis (LCH)는 단핵대식세포계 기원인 랑

게르한스 세포의 이상증식에 의해 발생하는 질환으로 무증상에

서부터 전신적인 장기침범에 의한 사망에 이르기까지 다양한 임

상경과를 가지는 질환으로 알려져 있다.1) 특히, 척추를 침범하는 

경우, 단발성 혹은 다발성의 골 용해를 특징으로 하며, 방사선학

적으로는 척추의 붕괴로 인한 편평추(Vertebra plana)로 나타난다. 

현재까지 다양한 방법의 치료가 시도되어 왔지만 질병 경과의 다

양성과 비 특이성으로 인해 아직까지 확립된 치료법은 없다. 이에 

저자들은 경추 및 요추를 동시에 침범하면서 병적 골절 및 신경학

적 증상을 동반한 LCH에 대해 수술적 치료 및 전신화학요법을 적

극적으로 시행하여 만족할 만한 치료 결과를 얻었기에 이를 문헌 

고찰과 함께 보고하고자 한다.

증례 보고

13세 남자 환자로 내원 3일전 넘어지면서 허리 통증이 심해져서 
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타 의료기관을 경유하여 전원 되었다. 환자의 과거력에서 내원 

2-3개월 전부터 요통을 호소하여 개인 의원에서 보존적 치료를 

시행하였던 경력이 있었고, 가족력에 특이한 소견은 없었다. 전신

영양상태는 보통이었으며 활력증후는 정상범위였다. 이학적 소

견상 요추부의 심한 압통과 더불어 감각은 우측 하지의 L4 및 L5 

피부분절 부위에서 정상보다 감소하였고, 우측 족관절과 제 1족

지의 족배굴곡의 근력이 정상보다 감소한(Grade 4) 소견을 보였

다. 혈액검사에서는 혈색소 침강 속도가 63으로 증가된 소견 외에

는 정상이었다. 초기 단순 방사선에서는 제 3요추체가 정상 추체

에 비해 약 30% 정도 압박된 소견을 보였고(Fig. 1), 전산화 단층촬

영상 제 3요추체 및 우측 척추경 부위에 골 파괴를 동반한 골 용

해 소견이 관찰되었다(Fig. 2). 자기공명영상에서는 제 3요추체, 우

측 척추경 및 주변 연부조직에 조영이 증강된 소견을 보였고 척추

강 내로의 골 파괴에 의한 신경 압박 소견이 관찰되었으며, 제 6경

추 우측 후 관절 부위에 신호강도가 증가한 소견을 보였다(Fig. 3). 

양전자방출단층촬영(PET-CT)에서는 제 3요추와 제 6경추 우측 

후 관절 부위에 흡수가 증가되어 있는 소견이 관찰되었으나, 척추 

외에 다른 장기로의 침범은 보이지 않았다(Fig. 4). 이어 제 3요추

체에서 시행한 병리조직 생검 소견에서는 골 조직의 파괴와 증식

된 조직구의 골수침착을 보였고, 면역조직화학염색에서 S-100단

백과 CD1a의 양성소견을 보여(Fig. 5), LCH로 확진 하였으며, 제 6 

경추의 병변은 자기공명영상과 양전자방출단층촬영(PET-CT) 결
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랑게르한스 세포 조직구증(Langerhans’ cell histiocytosis)은 단핵구계에 속하는 정상 조직구들이 과도하게 증식하여 다양한 임상 경과와 치

료결과를 보이는 질환 군으로 알려져 있다. 특히, 척추에 침범하는 경우에는 단발 혹은 다발성의 골 용해를 특징으로 한다. 병변의 침범 부위, 

진행 정도 및 동반 증상에 따라 단순 경과 관찰에서부터 방사선 치료, 화학요법 및 수술적 치료에 이르기까지 다양한 치료법들이 적용되어 왔

으나, 아직까지 확립된 치료법은 없는 것으로 알려져 있다. 저자들은 경추와 요추를 동시에 침범하면서 척추 내 골수 파괴 소견과 병적 골절

을 동반한 단일조직 랑게르한스 세포 조직구증 환자에 대해 수술적 치료 및 전신화학요법을 시행한 1예를 경험하였기에 문헌 고찰과 함께 보

고하는 바이다.

색인단어: 랑게르한스 세포 조직구증, 병적 골절
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과 별다른 후유증 없이 회복되었고 LCH의 재발을 비롯한 그 이외 

합병증 또한 보이지 않았으며, 추시 양전자방출단층촬영상 이전

에 관찰되던 병변은 소실 되었다(Fig. 6, 7). 

고      찰

랑게르한스 세포 조직구증은 1953년 Lichtenstein1)이 처음 주장한 

Histiocytosis X로 명명되던 질환 군으로, 병의 원인, 병태생리학적 

기전, 예후 등이 명확하게 밝혀지지 않은 질환이다. 유병률은 매

년 1:2,000,000으로 매우 드물며,2) 척추 침범은 7%에서 15%까지3,4) 

보고되고 있다. 임상증상은 무증상 혹은 병변 부위 동통으로 나타

나는 경우가 대부분이나, 신경학적 증상이 나타나는 경우는 매우 

드문 것으로 알려져 있다.4) 방사선학적으로는 추체 붕괴(collapse)

과를 종합하여 LCH로 진단하였다. 치료 방법으로 신경학적 증상

을 동반한 제 3요추의 병적 골절에 대해서는 수술적 치료 및 전신

화학요법을 병행하기로 하였고 병적 골절을 동반하지 않은 경추

의 병변에 대해서는 전신화학요법을 시행하기로 하였다. 먼저 전

신 마취하에 후방 도달 법으로 제 3요추의 추궁판 절제술 및 우측 

척추경 절제술을 시행하여 신경감압과 종괴를 제거한 후 후방 척

추 고정술과 후외방 척추 유합술을 시행하였다. 1차 수술이 시행

된 지 2주 후 전방 도달 법으로 제 3요추의 종괴를 포함한 추체를 

제거한 뒤 팽창성 케이지(Expandable cage)를 사용하여 추체간 유

합술을 시행하였다. 술 후 2주째부터 Prednisone과 vinblastine을 

이용한 전신화학요법을 시행하였다. 술 전 존재하던 신경학적 증

상은 술 후 1주째부터 호전되기 시작하여 수술 후 12개월 추시 결

Figure 1. Initial plain radiographs show asymmetric collapse in 
anteroposterior view (A) and about 30% of collapse on L3 vertebral body 
in lateral view (B) of lumbar spine.

Figure 2. In preoperative computerized tomography scan, axial view 
shows osteolytic lesion in vertebral body and right pedicle (A). Sagittal 
view shows pathologic fracture with osteolytic lesion in L3 vertebral body 
(B).

Figure 3. (A) Contrast-enhanced T1WI MRI shows enhancing lesion in L3 
vertebral body and paravertebral soft-tissue. (B) Fat suppression T1WI 
MRI shows high signal intensity in right superior articular process of C6 
vertebra.

Figure 4. Staging study confirms that there was no evidence of other 
suspicious lesion except spinal lesion. PET-CT shows high uptake of 
18fluorodeoxyglucose (FdG) in right superior articular process of C6 
vertebra (A) and in right pedicle and body of L3 vertebra (B).
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에 의한 편평추(vertebral plana)를 특징으로 한다. 본 증례에서는 

요추부 동통과 함께 우측 하지의 감각 저하 및 근력약화를 보였

으며, 방사선학적으로는 병변부의 골 용해 소견과 그에 따른 병적 

골절로 나타났다. 이는 추체의 붕괴에 따른 편평추로 이행하기 전

에 병적 골절로 인한 동통으로 조기 발견된 경우로 생각된다.

　치료에 있어서는 증례 보고 혹은 적은 수를 대상으로 한 연구를 

통해, 석고붕대와 보조기를 이용한 치료,5) 전신화학요법 및 방사

선요법6) 등 다양한 치료법이 보고되어 왔다. 일관된 치료법이 확

립되지 않은 이유는 질환의 자연경과가 다양하여, 예후를 예측하

기 어렵기 때문이다. 그러나 최근 제시된 치료 지침에 따르면, 다

발성 골 병변이 존재하거나 또는 척추 내 연부조직 침범을 동반한 

척추 병변을 ‘Special site’로 명명하여 prednisone과 vinblastine을 

이용한 전신적 화학요법 등으로 보다 적극적인 치료를 시행하도

록 권고하고 있다.7)

　Floman 등8)은 신경학적 이상이 동반된 경우, 수술적인 감압이 

필요하다고 하였고, Garg 등6)은 다발성 척추 병변과 척추외 골침

범에 대해 methotrexate, prednisone 혹은 vinblastine을 이용한 전

신화학 요법을 시행하였으며, 척추의 불안정성이 있는 경우 제한

적으로 수술적 치료를 시행하여 양호한 결과를 보고 하였다. 국내

에서는 Yeom 등4)이 신경학적 증상이 동반된 4예에서 수술적 치

료를 시행하였지만 척추 후만의 진행 등의 불량한 예후를 보고 하

였다. 저자들의 증례에서는 경추와 요추를 동시에 침범하면서 척

추강내 골파괴 소견을 보이는 다발성 골 침습과 병적 골절을 동반

한 단일조직 랑게르한스 세포 조직구증으로 확인되어 수술적 치

료와 더불어 전신 화학 요법을 병행하였다. 수술적 치료로는 신경

학적 이상과 종괴의 국소치료 효과를 얻기 위해 전, 후방 감압술 

및 우측 척추경 제거술을 시행하였고, 척추의 안정성을 획득하기 

위해 전, 후방 고정 유합술을 시행하였다. 수술 후에는 Prednisone

과 vinblastine을 이용한 전신적 화학요법을 시행하였다. 12개월 추

Figure 5. H&E stain (×100) shows nodular aggregation of histiocytes and variable inflammatory cells (A). Histiocytes (Langerhans cell) with oval 
nuclei as diagnostic hall marker are found in H & E stain (×500) (B). Immunohistochemically, the Langerhans’ cells are positive for S-100 protein (C) 
and CD1a (D).

Figure 6. 12 months after treatment, plain radiographs show L3 
corpectomy, and placement of an expandable anterior cage and L2-L4 
posterior fusion using pedicle screws. 

Figure 7. The lesions that were observed previously (A) disappeared in 
follow up PET-CT (B).
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시 소견상 견고한 유합을 얻었으며, 척추 후만의 진행은 없었고, 

양전자방출단층촬영에서 제 6경추의 후관절 침범을 보이던 병변

은 소실되었으며, 제 3 요추 병변 부위의 재발의 증거는 없었다. 

　척추를 침범하는 LCH는 매우 드문 질환으로, 다양한 임상경과

를 가지기 때문에 치료지침을 세울 때는 질환이 나타내는 특징에 

맞춰서 접근해야 한다. 신경학적 이상을 나타내는 경우는 병변의 

국소적인 감압을 고려해야 하며, 연부 조직을 침범하는 척추 병변

인 경우 전신적 화학요법을 고려해야 한다. 본 환자는 진단 후 수

술적인 치료로서, 신경학적 증상을 완화하고 척추의 안정성을 획

득하였으며, 화학요법을 통해 전신적인 치료를 병행하여 만족스

러운 결과를 얻었기에 보고하는 바이다.
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Single System Langerhans’ Cell Histiocytosis with Multifocal 
Bone Lesions and Pathologic Fracture: A Case Report
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Langerhans cell histiocytosis is known as one of the diseases related to excessive proliferation of normal monocytes and has the va-

riety of clinical courses and treatment. Especially, in cases with the spine, it shows a feature of single or multiple osteolysis. Accord-

ing to the location, disease progression and concomitant symptom, variety of treatments (observation, radiotherapy, chemotherapy, 

surgery, etc.) have been attempted, however, appropriate treatment has not been established yet. The authors introduce the case of 

single system Langerhans cell histiocytosis which involves cervical and lumbar vertebrae simultaneously with bone marrow destruc-

tion and pathologic fracture. 
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