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서론

랑게르한스 세포 조직구증은 가장 흔한 조직구 장애 질

환으로 거의 모든 장기 내에서 CD1A+/CD207+ 단핵성 식세

포계 세포의 비정상적 기능과 분화 또는 증식을 특징으로 

한다.1) Langerhans cell histiocytosis (LCH)는 Histocytosis 

X로 명명되었는데 호산구성 육아종, Hand-Schuller-Christian

병, Letterer-Siwe병, Hashimoto- Pritzker병의 네가지 임상 증

후군을 포함한다.2) 임상양상은 침범부위에 따라 다양한 

증상을 보이며 이과 영역의 침범의 경우 이루가 흔히 동

반되며 외이도 침범시 전음성 난청이 일어날 수 있는데 

치료방법 또한 타장기 침범과 질병의 확산 정도에 따라 

결정되며 단일병소만을 침범한 경우 수술적 절제 등의 

국소적 치료가 권장되고 전신적 침범의 경우 항암치료가 

주로 시행되고 있다.3,4) 국소적 침범의 경우에는 양호한 

경과를 보이지만, 전신적 다기관 침범시에는 높은 사망률

을 보이는 등 예후가 나쁘다.5)

저자들은 내시경을 사용한 이내접근법으로 외이도 폐

쇄를 일으킨 종물을 절제 한 후 LCH로 확인하였기에 문

헌고찰과 함께 보고한다.

증례

49세 남자가 한달 전부터 인지한 좌측 외이도 종물을 

주소로 내원하였다. 과거력은 비장 비대로 혈액종양내과 

진료 중으로 골수증식성 질환이 의심되는 특이병력이 있었

다. 흡연력, 음주력은 없었으며 이내시경 상 좌측 외이도 

후방에서 기원하는 경계가 비교적 명확한 단일 종물이 관찰

되었고, 종물로 인하여 고막 및 외이도는 확인되지 않았

다(Fig. 1). 고막 및 중이의 상태를 확인하기 위하여 시행한 
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= Abstract =

Langerhans cell histiocytosis (LCH) is commonly characterized by abnormal function and differentiation or pro-

liferation of monocytes. In LCH, granulomatous lesions, including langerine-positive histocytes and inflammatory 

infiltrates, can occur to all tissues, particularly well in the bones, skin, lungs, and pituitary gland. In case of external 

auditory canal LCH, conductive hearing loss may occur, and the most common symptom is otorrhea. Here we 

present a case that 49-year-old male with external auditory canal mass. Since no invasive findings were seen in 

radiologic study, endoscopic transcanal excision was performed and LCH was proven by pathologic report. We 

present this case of external auditory canal LCH with the review of literature.
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순음청력검사에서 좌측의 기도-골도 청력의 차이가 전 주

파수대역에서 15 dB HL 정도의 전음성 난청이 있었으며 

6분법 평균 우측 11dB, 좌측 41dB 로 확인되었다. 측두골 

컴퓨터 전산화단층촬영에서 좌측 외이도 폐쇄소견이 보

이며 종괴의 골침범 소견은 보이지 않았다(Fig. 2).

국소마취 시행하 이내 접근법을 통하여 종괴를 절제생

검하였으며 1.8 x 2.0 cm 크기의 종괴를 적출하였다. 종양은 

비교적 부드러워 겸자로 잡았을 때 잘 고정이 되었고 주위 

조직 침윤은 거의 없는 상태여서 종양을 겸자로 잡아 고

정하고 미세가위로 종양을 En bloc으로 절제하였다. 절제 

후 미세 출혈이 있었지만 보스민거즈로 압박 후에 지혈은 

멈추었고 외이도 피부는 일부 결손이 있었지만 0.6 cm 정

도의 작은 결손으로 술 후 피부재생에는 문제가 없었다. 병

리검사에서 거대세포를 보이며 면역염색조직검사상 S-100 

단백에 양성, CD1a 양성소견을 보이는 랑게르한스 세포 조

직구증으로 진단되었다(Fig. 3). 환자는 수술 후 난청은 

호전이 되었고 특별한 합병증 없이 퇴원하였다. 술 후 혈액

종양내과에서 시행된 복부 컴퓨터 전산화단층촬영 및 복

부 자기공명영상에서 특이소견이 보이지 않았으며 2년 동안

의 혈액종양내과의 외래 추적 기간에 국소재발 및 전신증상 

없는 양호한 경과를 보였다.

고찰

LCH는 1900년 초 소아에서 호산구 육아종성 용해성 골 병

변과 요붕증 그리고 안구돌출증으로 묘사되는 Hand-Schüller- 

Christian 질환으로 처음 발견되었다.3) 망상내피세포에 의한 

피부, 간, 비장 및 골수 침범을 포함하여 공격적이고 일반적으

로 치명적인 전신질환을 앓고 있는 영아에서 나타나는 Letterer- 

Siwe 병으로 명명하기도 하였다.6,7) 또 Lichtenstein은 기원이 

불확실 하다는 의미에서 조직구증 X로 공통적인 진단명을 

제안하였고 Nezelof는 전자현미경적을 통하여 조직구증 X

A

             

B

Fig. 3. Pathological images of the specimen showed the pathognomonic signs of Langerhans cell histiocytosis. Touton giant cells,
(black arrowed), positive S-100 protein cell was scattered. (A) H&E stain, x 400, (B) Immunohistichemistry of S-100 protein, x 400.

Fig. 1. Endoscopic image of external auditory canal mass at 
first visit shows a protruded mass obstructing the external au-
ditory canal. The eardrum cannot be visualized due to mass.

A 

B 

Fig. 2. Non-contrast-enhanced computerized tomography 
images. The mass (white arrow) shows ovoid homogenous le-
sion obstructing external auditory canal mass without bony 
invasion. (A) axial view, (B) coronal view.



- 69 -

의 병변에서 독특한 세포내 소기관인 Birbeck 과립을 확인

하였다.8,9) 이후 조직구증 X는 표피 랑게르한스 세포의 기

능적 이상을 나타내는 랑게르한스 세포 조직구증으로 재명

명되었다.10) 발생률은 남녀 비율이 1.2:1이며 15세 미만의 

어린이는 백만명당 4.6건으로 보고되었고 성인의 발병률은 

백만명당 1~2건으로 추정된다.11) 이과적 침범의 경우 15~ 

61%에서 발견되며 외이도를 침범하는 경우 흔히 통증, 이

루를 동반한 외이도의 종괴 또는 유양돌기의 부종 등으로 

나타나고 측두골이나 이낭을 침범하는 경우 감각신경성 난

청을 일으키기도 한다.12,13) 방사선학적으로는 외이도 종

괴나 측두골 질환을 진단하는데 좋은 검사인 측두골CT를 

통하여 골부위와 경계가 분명한 연조직 음영을 보이는 것

이 전형적인 소견이다. 10,11,14-16)

LCH는 임상증상이 다양하여 조직생검을 통한 병리조직

학적인 진단이 필수적인데 침범조직에 S-100 단백, CD1a, 

CD4, CD11b, CD11c, EBM11, UCHM1, KB61 등에 양성반응

을 보일 수 있으며 림프구, 과립세포, 단핵구, 호산구의 다

양한 증식이 나타나고 전자현미경상 Birbeck 과립이 존재

하는 것이 조직학적 특징이다.15) 조직세포 장애는 일반적으

로 세포 표현형에 의해 특징지어지는데 LCH는 표피 랑게

르한스 세포(CD1a+/CD207+)와 표면 마커를 공유하는 반면, 

Juvenile Xanthogranuloma와 Erdheim-Chester 병은 대식세

포의 특징(CD14+/CD68+/CD163+/factor XIIIa-positive)을 

더 공유하는 것이 특징적이다.17)

LCH의 치료는 침범 부위와 범위에 따라 달라지는데 피

부의 국소적 침범이 있는 경우에는 수술적 절제를 시행할 

수 있으며 경구 methotrexate를 6-mercaptopurine과 함께 사

용해볼 수 있고 소아에서는 방사선치료가 고려되는 경우

도 있다.3) 전신적 침범의 경우에는 저위험의 LCH 소아에

서는 12개월의vinblastine과 prednisolone의 병합치료가 일

반적으로 사용되며 성인에서는 Cytarabine 또는 2-CdA가 초

치료로 선호된다.17) 하지만 국내에서는 국소적 침범의 LCH

에 대한 수술적 절제에 대한 보고는 없다. 이번 사례에서는 

외이도의 단일병변 LCH에 대하여 수술적 절제로서 국

소화병변을 충분히 제거하였고 이후 2년의 추적관찰 동안 

재발소견은 보이지 않았다. 이과 영역에서 랑게르한스 조

직구증은 증상이 종양성 종물이나 염증성 중이염 형태로 

나타날수 있으며 단일병변침범의 경우 국소화 병변절제를 

치료방법으로 고려해 볼 수 있겠다.
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