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폐와 하악골에 다발성으로 발생한 Histiocytosis X

Ⅰ. 서 론

Langerhans cell histiocytosis (LCH)로명명되는 Histiocytosis X는

양성종양의성격을지니는희귀한질병으로, 조직학적으로조

직구의비정상적인증식과호산구성백혈구들의과도한집락

의특징을보인다1-4). 연간약 1에서 2백만명중 1명정도의발병

률을띄며1), 이것은주로어린아이와청소년에게이환되며남

성에게 약간 우세하게 발병한다2). Histiocytosis X는 1953년

Lichtenstein에의해처음으로명명되었으며, 임상적특징에따

라 호산구성육아종 (eosinophilic granuloma), Hand-Schüller-

Christian syndrome, Lettere-Siwe syndrome 등으로나눌수있는데,

이러한 3가지질환의모든경우에서조직구와호산성백혈구

의병적축적이나타난다3).

이중가장흔한호산구성육아종은일반적으로늑골, 골반,

두개부와 안면의 편평골, 장골과 같은 골조직에서 발생되며

드물게는림프절, 피부, 폐, 구강, 특히치은과구개와같은연

조직에서도 발생된다4). 드물게 다발성 발병이 보고되기도 하

나 연조직과 경조직을 아우르는 발병은 거의 보고되지 않고

있다. 

이러한 Histiocytosis X는 그 발병원인이 명확하지는 않으나

최근의연구에서세포매개성면역반응의결핍에 한반응과

관련이 있음이 알려졌고5) 바이러스성 감염의 가능성도 배제

할수없다고보고되었다6).

Histiocytosis X의 치료는 방사선 치료, 항암치료, 병소내

steroid 주입등으로치료될수있지만7-10) 간혹생검조직검사와

발치이후저절로증상이개선되기도한다고알려져있다9-11). 

본 교실에서는 일차적으로 폐에서 발견된 Histiocytosis X가

이후하악골에서추가로발견된증례를경험하 으며이것은

연조직과 경조직에 동시에 혹은 시차를 두고 발병한 경우로

이전의문헌에거의보고되지않은증례이기에, Histiocytosis X

의 진단 및 치료에 도움을 주고자 문헌고찰과 함께 보고하는

바이다.

Ⅱ. 증례보고

2003년 8월 20일 29세된 남자 환자가 치아의 심한 동요도와

치은의종창과동통을주소로호흡기내과로부터의뢰되었다.

Heavy smoker 던이환자는Lung의Histiocytosis X로입원치료

중이었으며이기간중치은의종창성병소와치아들의동요도
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증가와함께자발적으로발거되는구강내질환이급속히진행

되는 상황으로 하악골의 Histiocytosis X를 의심하 다. 내과적

병력을 살펴보면, 2001년 흉통으로 pneumothorax 진단하에

chest tube insertion후고해상컴퓨터단층촬 술 (High-Resolution

computed tomography) 시행결과 both upper lung에 multiple cyst가

발견되어병소부위에 해 wedge resection과조직검사를시행

하 다. 전자현미경소견상 Birbeck 과립및다수의조직구와

호산구, 단핵 거 세포들이 발견되었으며 면역조직학적으로

S-100, CD1a 단백질에양성반응 (positive)이나와 Histiocytosis X

로 진단되어진 상태 다. 구강내의 임상적 소견으로는 좌측

하악 제2소구치, 좌측 하악 제3 구치, 우측 하악 제2소구치,

우측 하악 제1 구치의 심한 동요도(3mm 이상)를 보 으며,

Fig. 1. Preoperative panoramic view showing the floating teeth and

saucer shaped alveolar bone resorption on both mandible.

Fig. 3. Postoperative panoramic view showing normal integrity of

mandible without any recurrence. 

Fig. 2-1. Photomicrograph of the biopsy specimen

showing a proliferation of histiocytic cells and an

infiltration of eosinophils and neutrophils.

Fig. 2-2. Photomicrograph of positive staining (brown)

of histiocytes with S-100 immunostain.
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해당치아주위의치은조직은궤양소견(ulceration)을나타내었

다. 치과 파노라마 방사선 사진 상에서는 병소부위의 치조정

부위에서움푹패이는양상(saucer shape)의심한치조골파괴가

관찰되었으며이들은치아를부유시킬정도로진행되어있었

다(Fig. 1). 치조골파괴양상은좌측하악골에서더욱심하 으

며, 병적하악골골절로인한개구장애가관찰되었다. 임상적,

방사선사진검사결과 Histiocytosis X로잠정진단하고, 2003년

8월 25일 전신마취하에 소파술(curettage)과 부유치의 발거, 병

적골절부위의강선고정(wiring fixation)과악간고정술시행하

다. 제거된 병소의 생검조직검사 결과 조직 소견상 비특이

적 조직구의 증가와 S-100, CD1a 단백질에 양성(positive)으로

나와 Histiocytosis X로확진할수있었다(Fig. 2-1 & 2-2). 이후약

5주동안의경과관찰후더이상의병적인진행양상이없어재

건치료계획하 다. 2003년 10월 8일전신마취하에골결손부

위에장골이식과 더불어 reconstruction plate로재건하 다. 재

건수술후 2개월째창상치유는정상적인치유결과를보 으

며재발양상없어악간고정을제거하 으며(Fig. 3) 이후주기

적인경과관찰에서도현재까지재발경향이없어 plate 제거술

및 임플란트를이용한보철치료를계획중에있다.

Ⅲ. 총괄 및 고찰

Histiocytosis X라 널리 알려진 Langerhans’cell histiocytosis

(LCH)는 어린이와 젊은 사람에게 호발되는 드문 질환이다2).

이것은다양한임상적특징과함께단독적인골질환에서부터

치명적인 산재성 장기 질환에 까지 그 양상이 다양하다고 알

려져있으며4,12,13), 부분 10세미만으로남성에게서더흔히발

생된다고보고되고있다1,2).

이질환은세포들이매우활성화되어있는것으로특징지어

질수있으며, 풍부한세포질, 명확한세포벽들과콩팥모양의

세포핵의 양상을 보인다. 이런 세포들은 부분 수많은 호산

구와기타염증세포들과혼재되어나타나며, 또한다핵거

세포와여러부분의괴사된부위를보일수있다14).

암세포들에 한면역조직학적방법으로 Langerhans’cell에

한성질을구분할수있게하는데, CD1a 항원이나S-100 단백

질, human leukocyte antigen DR (HLA-DR)의 표현형의 발현은

정상적인Langerhans’cell과 tumor cell을감별해낸다14).

방사선학적으로치조돌기의내부나인접부위의파괴를보

이는 병소는 그 발병되는 나이에 의해 감별진단을 가능하게

한다. 골의 호산성 육아종은 25세 이상의 환자에서 발견되는

경우가 드물다고 알려져 있으며, 이것은 부유치의 상을 보이

는구강암종에의한치조돌기의침식성파괴는노령층에서호

발되므로 호산성 육아종과는 구별된다. 하지만 폐와 관련된

LCH의 경우, 흡연에 연관하여 20 와 40 사이 연령의 환자

에단독조직에서흔히발병한다고알려진다20).

호산성 육아종의 치조골 파괴는 특징적으로 치조정부위에

서움푹패이는양상(saucer shape)으로시작되어치아를부유시

킬 정도로 진행된다. 이러한 골파괴 양상은 일반적으로 변연

성 병소의 골침식 양상과 매우 유사하며 이러한 양상이 관찰

되는경우에는중심성병소와의감별진단이용이하다.

호산성육아종의경계는명료하지만과골성변연을보이지

않으므로 낭, 거세포육아종, 외상성 골낭의 가능성을 배제시

킬수있다. 골의호산성육아종의주위에서경화성골염이관

찰되는경우는드물기때문에이러한경화성골염이나타나는

경우에는 심한 치주염과 같은 염증상태를 반 하는 것이다.

또한호산성육아종은순수한방사선투과상을보이므로감별

진단시방사선학적으로병소내부에격벽이나석회화가나타

나는경우호산성육아종을배제시킬수있다. 

본증례의경우발견된나이가비록 25세이상이었지만치조

골의파괴양상과부유치, 치은의궤양성병소가전형적인호

산성 육아종의 형태를 띄었고, 조직검사 소견상 조직구의 비

특이적인 증가와 S-100, CD1a단백질의 양성반응의 결과는

Histiocytosis X의확진에도움을주었으며, 골수염, 악성림프종,

전이성골질환등의질환과감별진단이가능하 다.

골부위에서의 호산성 육아종은 Wassmund와 Anders에 의해

처음으로언급이되었는데양성종양의성격을띄면서조직구

(Langerhans)세포로부터분화되며호산구, 림프구, 거 세포들

이함께관찰된다고보고하 다15). 또한이것은일반적으로골

부위에서 발생되며 연조직에서는 드물게 발생된다고 알려져

있다. 

다발성으로나타나는 LCH의경우단독장기에발생된경우

가 많았으나 본 증례의 경우와 같이 폐와 같은 연조직에서

먼저 진단된 후 하악골과 같은 경조직에서 발견된 경우는 아

직문헌상보고를찾기어려운상황이다. 아직까지Histiocytosis

X의 발병기전에 하여 완전한 규명이부족하지만, 현재까지

의알려진세포면역체계의이상반응에의한발병으로추측하

여볼때, 본교실의증례와같이, 연조직과경조직에동시혹은

시차를 두고 발병한 경우는 장기 조직의 면역반응의 정도가

상이하기때문일것으로추측해볼수있고, 본증례가Histiocytosis

X의발병기전에 한새로운이해를도울수있을것으로사료

된다. 

본 교실 증례의 발병시점에 해서 각 부위 병소의 발견 시

점은 략 2년정도의차이가있었고각부위병소의크기등으

로비교하 을때,  폐부의병소가먼저발병하 을가능성을

의심하 다. 하지만 폐부 연조직과 하악골 조직간 차이가 워

낙상이하므로, 병소의진행속도에있어서어느정도의차이

를예상할수도있고, 따라서발병시점에있어서동시에발병

하 을가능성도전혀배재할수없다.

Histiocytosis X의 치료에 있어서, 외과적 소파술은 접근가능

하고, 단독적인골병소, 그리고골의파괴가심하지않은경우

에서추천되어져왔다16,17). 또한접근이힘든병소나, 힘을지탱

하는 골, 그리고 외과적 소파술이 기능장애를 일으키는 경우

는방사선치료가권장되고있다. 본증례에서는폐부병소의

경우, 흉부외과에서 절제술을 시행하 으며, 하악골 병소의

경우양측성으로발병하 고, 그중좌측병소의경우는기저부

까지 병소가 진행되어 있어서, 가까운 시일내에 병적골절
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(pathologic fracture)가 의심되는 상황이었다. 따라서, 소파술후

골절을예방하고, 하악운동기능의유지를위하여 reconstruction

plate와 자가장골 이식을 통한 재건술을 시행하 다. 문헌상

Histiocytosis X는 5년이내에 1.6~25%로 다양한 범위의 재발율

을가지고있지만19), 아직까지주기적인술후검사상재발되는

경향이 없이 정상적인 하악 운동양상을 보이고 있으며 재발

여부에 하여 세심한관찰후치과임프란트시술을계획하

고있다. 

Ⅳ. 결 론

본 교실에서는 일차적으로 폐에서 발견된 Histiocytosis X가

이후하악골에서추가로발견된증례를경험하 으며하악골

병소부위의소파술과재건술을시행하여양호한결과를얻을

수있었다. 본증례는Histiocytosis X의발병기전에 한연구와

임상에서의 진단 및 치료에 있어 술자의 이해의 폭을 넓혀줄

것으로사료된다.
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