
□원     저□ 소아감염 : 제 11권 제 2호 2004년170

1)

책임저자 :이경일, 가톨릭의대 대전성모병원 소아과

  Tel : 042)220-9541, Fax : 042)221-2925

  E-mail : leekyungyil@Catholic.ac.kr

서     론

아급성 괴사성 림프선염(subacute necrotizing lym-

phadenitis) 또는 키쿠치-후지모토병(Kikuchi-Fujimo-

to disease, KFD)은 1972년 Kikuchi1)와 Fujimoto 등
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임상적 연구

연  흠․이 경 일

가톨릭대학교 의과대학 소아과학교실

= Abstract =

Kikuchi-Fujimoto Disease with Prolonged Fever in Children

Yeong-Heum Yeon, M.D. and Kyung-Yil Lee, M.D.

Department of Pediatrics, The Catholic University of Korea,

College of Medicine, Seoul, Korea

Purpose :We experienced 7 patients with Kikuchi-Fujimoto disease(KFD) who had pres-

ented a prolonged fever and lymphadenopathy. The clinical and the laboratory aspects of the 

patients were analyzed.

Methods : The medical records of the 7 KFD patients, who were confirmed by exci-

sional lymph node biopsy from January 1996 through December 2003, were retrospectively 

analyzed. 

Results : The mean age of the children was 11.4±2.8 years(ranging from 8 to 15 

years). The male to female ratio was 1.3 : 1. The median duration of the fever prior to ad-

mission and the total duration of the fever were 12 days(ranging from 5 to 65 days) and 27 

days(ranging 9 to 75 days), respectively. One patient had supraclavicular lymphadenopathy, 5 

had cercical involvement, and 1 had axillary lymphadenopathy. All the histologic findings of 

the lymph nodes biopsies showed the characteristic findings consistent with KFD such as 

paracortical necrosis with karyorrhexis and an increase in the number of phagocytic histio-

cytes and atypical lymphocytes. As for the laboratory findings, leukopenia(3,800±700/mm3), 

anemia(hemoglobin, 11.0±1.2 g/dL), an elevated erythrocyte sedimentation rate(42±17 mm/ 

hr), and a relatively low C-reactive protein level(1.3±0.9 mg/dL) were noted. Four patients 

received conservative therapy with antipyretics, and 3 patients were treated with prednisolone.

Conclusion : KFD is a rare disease, yet should be considered in the differential diag-

nosis for older children with prolonged fever and lymphadenopathy.

. Key Words : Kihuchi-Fujimoto disease, Subacute necrotizing lymphadenitis, Prednisolone
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2)이 각각 독립적으로 처음 보고한 이래 아직까지 

원인이 밝혀지지 않은 질환이다. 일본에서 처음 보

고 이후 많은 나라에서도 확인되고 있으며, Kikuchi 

disease, necrotizing histiocytic lymphadenitis, focal 

histiocytic lymphadenitis 등으로 불리워지기도 한다
3∼10). 이 질환의 주된 임상 증상은 발열과 경부 림

프절증(cervical lympnadenopathy)이며, 특별한 치료 

없이도 수일에서 수개월 안에 자연적으로 회복되는 

양성 질환이다. KFD의 임상 양상과 검사실 소견은 

비특이적이기 때문에 확진을 위해서는 림프절 조직 

생검이 필수적이다. 만약 임상의가 이 질환을 인식

하지 못하거나 질환 초기에 림프절 증상이 뚜렷하

지 않을 경우 장기간 발열에 대한 불필요한 검사를 

진행하는 경우가 생길 수 있다. 

KFD는 모든 연령에서 나타날 수 있으나 특히 

젊은 여성에서 많이 발생하는 것으로 알려져 있으

며 소아 연령에서의 보고는 흔하지 않다
11∼16). 저자

들은 림프절 조직 생검으로 KFD로 진단 받은 15

세 이하 7명의 환자들의 입원 기록을 검토하여 임

상적 특징을 보고하고자 한다.

대상 및 방법

1996년 1월부터 2003년 12월까지 가톨릭대학교 

대전성모병원에 입원하여 KFD로 진단받은 환아 7

명의 입원 기록을 후향적으로 검토하 다. 모든 환

아들은 림프절의 조직 생검 소견에서 림프절 곁피

질의 핵파괴(karyorrhexis)를 동반하는 괴사, 탐식성 

조직구의 증가 및 림프조직구의 침윤 증가 등의 

KDF의 특징적인 조직 소견을 보 다. 임상적 특징, 

침범된 림프절 상태, 검사실 소견을 조사 정리하

다.

결     과

1. 임상적 특징

대상 환자 7명의 연령 분포는 8∼15세의 범위로, 

평균 연령은 11.4±2.8세이었으며, 남아가 4명, 여

아가 3명이었다. 입원 전 발열일의 중간값은 12일

(5∼65일)이었으며, 총 발열일의 중간값은 27일(1

0∼75일)이었다. 림프절증이 5명의 환아는 경부에

서, 1명은 액와에서 다른 1명은 쇄골 상부에서 관

찰되었다. 절제 생검을 시행한 림프절의 평균 크기

는 1.5×2.0 cm이었으며, 모든 환아에서 림프절의 

크기와는 관계없이 발열 기간 중에 압통이 관찰되

었다. 림프절 외 증상으로 1명(환아 2)에서 구진성 

피부 발진이 몸통에 발생하 으며, 다른 1명(환아 

7)에서 체중 감소와 야간 발한이 관찰되었다(Table 

1). 모든 환아에서 림프절 절제 생검 후 2일 이내

에 해열이 관찰되었으며, 3명(환아 3, 4, 7)은 림프

절 생검 전에 해열되었다. 두 명(환아 1, 2)은 해열 

3∼4일 후에 다시 발열이 나타나 수 일간 지속되

었으며, 프레드니졸론 치료(1 mg/kg, 5∼7일)에 빠

르게 반응하여 24시간 내에 해열되었다. 그러나 한 

Table 1. Clinical Characteristics of Kikuchi-Fujimoto Disease in Children

Case
Age/
Sex

Fever duration
(days) Biopsied lymph node size(cm) Treatment Other

A* B† C☨

1

2

3

4

5

6

7

8/F

9/M

10/F

11/F

12/M

15/M

15/M

 5

42

 7

 7

65

12

27

10

50

11

 9

75

42

27

4

4

0

0

0

1

0

Cervical(1.0×1.5)

Axillary(0.7×1.0)

Supraclavicular(3×4)

Cervical(1.3×2.5)

Cervical(2.0×2.5)

Cervical(1.0×1.3 & 3.0×4.0)

Cervical(1.0×1.5)

Steroid

Steroid

Conservative

Conservative

Conservative

Steroid

Conservative

Skin  rash

Afebrile before biopsy

Afebrile before biopsy

Relapse

Weight loss, night sweats,

  afebrile before biopsy

*A : Fever duration before admission, †B : Total fever duration before lymph node excision, ☨C : Fever dura-
tion after lymph node excision biopsy.
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명(환아 6)의 환아는 첫 림프절 절제 7일 후에 다

시 발열이 있었으며 스테로이드에 반응하지 않아 

두 번째 림프절 절제 생검 후 해열되었다. 그 외 

다른 환아들에서 6개월간의 추적 관찰 기간동안 재

발열은 보이지 않았다.

2. 검사실 소견

환아들의 평균 백혈구 수는 3,800±700/mm
3로 

감소하 고, 중성구와 림프구 분획은 정상이었다. 

평균 혈색소 치는 11.0±1.2 g/dL로 같은 연령의 

건강한 소아에 비해 감소하 으며, 적혈구 침강속

도(ESR)는 42±17 mm/h로 증가되었으나, CRP는 

1.3±0.9 mg/dL로 비교적 적은 증가를 보 다. LDH

는 증가를 보 으나, AST 및 ALT 치는 증가를 보

이지 않았다. 모든 환아에서 형광 항핵 항체와 류

마토이드 인자에서 음성을 보 다. 한편 IgG와 IgE 

치를 검사한 4명의 환아 모두에서 증가를 관찰할 

수 있었다(Table 2).

고     찰

KFD는 최근 독립된 임상 병리학적 질환으로 인

정되고 있으며, 임상병리학 문헌에서는 잘 알려져 

있는 질환이나 소아과 역에서는 적은 수의 증례

만이 보고되었다
11∼14, 16). 이 질환은 젊은 여자에게

서 남자에 비해 2배 정도 호발하는 것으로 알려져 

있고 아시아인 특히 우리나라를 포함하는 동아시아

에서 더 흔하게 나타난다
5∼10). Tananka 등9)은 백인

이나 흑인에게 드문 DPB1*0202와 DPA*01 allele이 

KFD와 연관이 있음을 보고하 다. 국내에서는 

1983년 고 등17)이 성인 24례를 처음 보고하 으며, 

소아에서는 1990년 송 등
18)이 처음으로 증례를 보

고하 다.

KFD에서 경부 림프절증과 발열이 가장 흔한 증

상이지만, 임상 증상은 환자마다 다르게 나타날 수 

있다. 림프절 증상이 관찰되는 환자 중 발열 없이 

권태감, 피로, 야간 발한, 체중 감소, 위장관 증상 

등을 호소하기도 한다. 림프절증은 경부에 가장 흔

하게 침범되나 액와 림프절과 드물지만 신체 내부

의 다른 림프절을 침범할 수도 있다
3∼10, 14, 19). 크기

는 보통 2∼3 cm 정도로 5 cm를 넘을 경우도 있

으며 단단하며 가동성이 있고 압통이 있지만 화농

성 경과를 취하지는 않는다. 이번 연구의 대상 환

아들의 주 증상은 장기간의 발열로, 대부분의 환아

들의 발열 양상은 간헐열(intermittent fever)의 형태

를 보 으며, 일부 환아들(환아 2, 6)에서는 비교적 

장기간 40℃ 이상의 발열을 보 다. 일부 환아들에

서 초음파 검사나 촉진으로 편측 혹은 양측에 다발

성 경부 림프절이 관찰되었으나, 압통이 있는 침범

된 림프절은 대부분 하나로 나타났다. 10일간의 발

열을 주소로 입원한 한 환아(환아 2)는 첫 입원 시 

림프절증이 관찰되지 않았으나, 재입원 시에 압통

을 동반한 우측 액와 임파선염이 발열 40일에 관찰

되었다. 이번 연구 대상 환아 모두에서 침범된 림

프절의 크기와는 상관없이 발열 시에 압통을 동반

하 는데, 이는 발열이 임파선염의 염증 반응과 관

Table 2. Laboratory Findings of Kikuchi-Fujimoto Disease in Children

Cases
WBC(/mm3)
(Neut/Lym, %)

Hb
(g/dL)

Platelet
(×103/mm3)

ESR
(mm/h)

LDH
(IU/L)

CRP
(mg/dL)

AST
(IU/L)

ALT
(IU/L)

IgG
(mg/dL)

IgE
(IU/mL)

1

2

3

4

5

6

7

Mean

±SD

3,700(56/31)

4,000(42/43)

4,700(46/38)

3,800(16/64)

2,400(45/43)

4,400(46/42)

3,900(34/57)

3,800(41/45)

±700(±13/±11)

 8.6

10.5

12.1

11.4

11.1

11.6

12.0

11.0

±1.2

220

300

276

263

189

270

288

258

±39

56

56

40

40

21

60

20

42

±17

358

529

509

773

524

523

298

502

±151

2.6

0.1

1.9

1.5

1.2

1.2

0.3

1.3

±0.9

18

46

32

32

27

37

25

31

±9

11

51

32

19

13

19

23

24

±13

2,175

1,522

1,549

2,537

1,946

±496

2,349

 285

 460

2,304

1,350

±1,131

*Hb : hemoglobin
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계가 있음을 시사하 다. 장기간의 발열이 있는 환

아에서 KFD를 진단하기 위해서는 전신의 임파절

에 대한 철저한 검사가 요구된다
14, 19). 최근 국내에

서 홍 등20)이 경부 림프절증을 보이는 세침 흡입 

(fine-needle biopsy)으로 진단한 23명의 KFD 환아

를 보고하 다. 이 연구에서 60%의 환아에서 림프

절 압통이, 44%의 환아에서 발열이 관찰되었으며, 

평균 연령은 8.1±3.8세(14개월∼14세)로 나타났다. 

한편 이번 연구에서는 모든 환아에게 림프절 압통

과 발열이 관찰되었고 평균 연령(11.4±2.8세)도 더 

높았다. 이러한 결과는 KFD가 연령에 따라 면역 

반응 및 임상 양상이 다르게 나타날 수 있음을 시

사한다. 어린 소아에서 발열을 동반하거나 혹은 동

반하지 않는 임프절증은 드물지 않게 관찰되나 많

은 경우에서 간과하게 된다. 이런 이유들과 함께 

KFD가 자연 치유되는 질환을 미루어 보면, 이 질

환의 빈도는 실제 알려진 것보다 더 높을 것으로 

보인다.

림프절 외의 장기를 침범하는 경우는 드물지만 

피부
21), 관절염22), 무균성 뇌수막염11, 23), 그리고 기

대하지 않은 사망
12, 24) 등이 있을 수 있다. 소아에

서 결핵성 임파선염 진단 하에 복합 항결핵제 투여

로 다장기 부전을 보인 중한 증례가 독립적으로 보

고되었다
13, 15).

KFD의 검사실 소견은 백혈구 감소와 빈혈을 보

인다. 또한 적혈구 침강속도(ESR)와 LDH의 증가, 

AST 및 ALT의 증가가 없는 것이 알려져 있다. 이

번 연구의 결과들도 성인에서의 보고들과 일치하

다. 한편 CRP는 비교적 낮게 나타났으며, 증가된 

IgG와 IgE 치가 관찰되었다(Table 2).

KFD 원인으로 여러 가지 감염성 병원체가 제시

되었으나, 아직 명확히 밝혀지지 않았다. 조직학적 

및 면역학적인 연구로 아직 확인되지 않은 병원체

에 대한 면역세포들의 과면역 반응이 병인으로 제

시되고 있다
3, 4, 25). 전신성 홍반성 낭창(SLE)이 

KFD 발병 후 또는 연관되어 나타나는 것이 보고

되었으며, 이 질환의 병인에 자가 면역 기전도 연

관이 있음을 시사한다
4, 7, 10, 26).

KFD 확진은 림프절 생검에 의하며, 조직병리학

적 소견은 임상 양상과 연관이 있는 3단계를 보인

다
7). 림프조직구(lymphohistiocyte)의 증식과 비전형 

단핵 세포(mononuclear cell)가 침윤된 초기 증식기

에서는 악성 임파종과 유사한 소견을 보인다
1, 4, 27). 

또한 결핵, 가와사끼병, 및 SLE와도 감별 진단해야

한다.

이 질환의 특별한 치료는 없으며 대부분 환자는 

증상 발현 후 수개월 안에 증상이 사라진다. 이번 

연구에서는 발열이 지속된 4명 모두에서 림프절 절

제 생검 후에 발열이 소실되었다. 이번 환아들 중 

타병원에서 3차례 입원한 일이 있었고 가장 발열 

기간이 길었던 환아(환아 5)에서도 림프절 절제 생

검 후 바로 해열이 관찰되었다. 처음 좌측 경부 림

프절증과 12일간의 발열로 입원하 던 환아(환아 

6)는 좌측 경부 림프절 절제 후 해열되었다. 환아

는 일주일 후 다시 재발열과 우측 경부림프절증이 

나타나 재 입원 후 프레드니졸론(1 mg/kg, 7일간)

을 투여 받았으나 반응이 없었으며, 우측 경부 림

프절 절제 후에 해열되었다. 이러한 사실은 이 질

환에서 침범된 림프절의 절제가 진단적인 방법뿐 

아니라 치료적 효과도 기대할 수 있음을 시사한다. 

따라서 경부 깊은 곳에 위치해 절제가 어려운 경우

에도 침범된 림프절을 제거하는 것이 바람직하다. 

스테로이드제는 중증 또는 재발된 환자에서 도움이 

되었다는 보고들이 있다
11, 28). KFD는 양성 질환임

에도 불구하고 장기간의 발열은 환아나 보호자에게 

불편함을 줄 수 있다. 앞서 설명된 한 환아(case 6)

는 프레드니졸론 치료에 반응하지 않았다. 한편 림

프절 절제 후 재발열이 있던 2명의 환아(환아 1, 2)

에서는 프레드니졸론 치료에 즉시 호전됨이 관찰되

었다. 향후 KFD에서 스테로이드 치료 효과에 대한 

연구가 필요할 것으로 보인다. 

결론적으로, KFD는 드문 질환이지만 소아에서, 

특히 연장아에서 장기간의 발열을 보일 경우 반드

시 감별해야 할 질환이다. 검사실 소견으로는 백혈

구 감소, 빈혈, ESR과 LDH의 상승, 그리고 AST 

및 ALT의 정상 소견이 관찰되었다. 이 질환에서 

침범된 림프절 절제 생검을 통한 조기 진단이, 불

명열에 대한 불필요한 검사를 줄일 수 있고 해로울 

수 있는 치료를 피하며 빠른 임상증상의 호전을 가

져올 수 있다.
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요     약

목 적 :장기간의 발열과 림프절증을 보인 키쿠

치-후지모토병(Kikuchi-Fujimoto disease, KFD) 환아 

7명의 임상 양상과 검사실 소견을 분석하 다.

방 법 : 1996년 1월부터 2003년 12월까지 조직학

적(림프절 절제)으로 확진된 7명의 KFD 환아들의 

입원 기록지를 후향적으로 조사, 분석하 다.

결 과 :환아들의 평균 연령은 11.4±2.8세(8∼15

세) 으며, 남녀비는 1.3 : 1이었다. 입원 전 발열일

의 중간값은 12일(5∼65일)이었고, 총 발열일의 중

간값은 27일(9∼75일)이었다. 림프절증은 10명에서 

경부에서, 1명은 액와에서, 또 한명은 쇄골 상부에

서 관찰되었다. 모든 환아의 림프절 조직 소견은 

핵파괴 현상을 동반한 국소적인 괴사, 탐식 조직구 

및 비전형적 림프구의 증가 등 KFD의 진단에 합

당하 다. 검사실 소견으로 백혈구 감소(3,800±

700/mm
3), 빈혈(혈색소, 11.0±1.2 g/dL), ESR 증가

(42±17 mm/hr), 및 비교적 낮은 CRP 치 등이 관

찰되었다. 8명의 환아는 보조적 치료를 받았으며, 3

명의 환아는 프레드니졸론 치료를 받았다.

결 론 : KFD는 드물게 나타나나 장기간의 발열

과 림프절증을 보이는 연장아에서 반드시 감별 진

단해야 할 질환이다.
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