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4세 여아에게서 발생한 로사이-돌프만 병
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Rosai-Dorfman disease also known as sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy is a benign, rare systemic disease charac-
terized by a histiocyte proliferation which presents with lymphadenopathy. We report a case of a 4-year-old girl who presented 
with recurrent cervical lymphadenopathy with tenderness, without any other symptoms. After 1 month of medical treatment, her 
lymphadenopathy still remained, so we performed complete excision and biopsy. She was diagnosed on cytology as a case of Ro-
sai-Dorfman disease. She responded well to become asymptomatic without recurrence by 1 month.

Keywords:  Lymphadenopathy; Child; Histiocytosis

서   론

로사이-돌프만 병(Rosai-Dorfman disease)은 병리학자인 Rosai
와 Dorfman에 의해 1969년 처음으로 분류된 질병으로, 다발성 림
프절 종대를 특징으로 하는 원인 미상의 조직구증식질환이다[1]. 
이 질병은 대개 청소년이나 젊은 성인에게 발생하긴 하나 매우 드문 
질병이며 발열과 같은 전신증상과 함께 림프절 종대를 동반하기도 
한다. 또한 40%의 환자에게서는 눈, 호흡기, 피부 등 림프절 외 부위
에서 발병한다고 알려져 있다[2-4]. 국내에서는 소아에게 로사이-
돌프만 병이 발병하여 완전 절제를 시행한 경우가 아직 보고된 바
가 없기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증   례

4세 여아가 우측 경부에 만져지는 종물을 주소로 내원하였다. 종
물은 내원 1주일 전 발견하였고, 개인병원에서 경부림프절염 진단
하에 경구항생제를 복용하였으나 크기가 점점 커지며, 지속적인 압

통을 호소하였다. 환아의 과거력, 가족력, 사회력에 특이사항은 없
었다. 내원 시 혈압 90/60 mm Hg, 맥박수 92회/분, 호흡수 20회/분, 
체온 36.5°C였으며 우측 경부(level III)에서 6×4 cm의 압통을 동
반한 타원형의 림프절이 만져졌다. 림프절은 딱딱하고 고정되어 있
었다. 그 외 전신에서 만져지는 덩어리 및 림프절 종대는 관찰되지 
않았으며, 경부 림프절 종대 외에는 특이 호소증상은 없었다. 말초
혈액검사, 일반혈액검사, 혈청생화학검사는 모두 정상이었다. 입원
하여 경부 컴퓨터단층촬영을 시행하였으며 우측 경부에서 여러 개
의 림프절 종대가 관찰되었다(Fig. 1). 환아는 급성 경부림프절염 진
단하에 항생제(3세대 세팔로스포린)를 정주 사용하며 경과 관찰
하였으며, 1주일간 투약 이후 우측 경부에서 만져졌던 종물이 입원 
시보다 크기 작아지는 양상을 보여 외래에서 추적관찰을 하기로 하
고 퇴원하였다. 퇴원 당시 종물은 2×1 cm였으며 여전히 압통을 동
반하는 상태였다. 퇴원 직전 시행한 말초혈액검사, 일반혈액검사, 혈
청생화학검사 모두 정상소견이었다.
퇴원하여 1주일이 경과한 뒤 외래를 방문한 환아는 우측 경부에

서 압통을 동반하는 각각 2×1 cm, 2×1.5 cm, 2×1.5 cm의 경부 림
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Fig. 1. Lymphadenopathy of right cervical area when first visited hospital.

Fig. 2. (A) Dilated medullary sinus and large histiocytes (sinus histiocytosis; H&E, × 40). (B) High-power view shows numerous well-preserved lymphocytes in histio-
cytic cytoplasm (emperipolesis; H&E, × 400). (C) High-power view shows numerous histiocytes (CD68, × 200). (D) High-power view shows scattered strongly S-100 
positive histiocytes (S-100, × 200).
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프절이 세 개가 만져진다고 호소하였다. 결핵을 감별하기 위하여 피
하결핵검사를 시행하였고 음성이 확인되었다. 퇴원 이후 약 3주간 
경구 항생제(3세대 세팔로스포린)를 복용하며 경과 관찰하였으나 
압통을 동반한 여러 개의 경부 림프절이 크기가 변화되며 같은 위
치에 계속 존재하였고, 첫 내원 후 약 두 달이 경과하였을 때 양성종
양 등의 질환 감별을 목적으로 성형외과에서 수술적 절제를 시행
하였다. 수술 시행 직전 만져지는 경부 림프절은 한 개였고, 크기는 
2×1.5 cm였다. 절제 생검으로 채취한 조직의 육안소견상 크기는 
1.5×1 cm였고, 절단면은 결정성 형태를 띄고 비교적 단단하였다. 
현미경소견상 동 조직구증(sinus histiocytosis)과 함께 조직구 세포
질 내부에 다수의 림프구가 탐식된 엠페리포레시스(emperipolesis)
가 관찰되었으며, 면역조직화학검사 결과 S-100에 대하여 양성, 
CD1a에 대하여 음성소견이었다(Fig. 2). 이는 로사이-돌프만 병의 
전형적인 현미경소견으로 진단할 수 있었다. 수술 후 출혈 등의 합
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병증 소견이 관찰되지 않아 퇴원하였다. 현재 수술적 절제 이후 1달
간 관찰하였고 병변의 재발과 다른 전신증상은 없었다. 병변 부위 
외 부위에서도 림프절 종대는 관찰되지 않고 있다.

고   찰

로사이-돌프만 병, 또는 광범위 림프절병을 동반한 동 조직구증
(sinus histiocytosis with massive lymphadenopathy)은 원인을 알 
수 없고 매우 드문 질병으로 병리학자 Rosai와 Dorfman에 의하여 
1969년 처음으로 분류되었다[1]. 대부분의 환자는 젊은 성인이나, 
모든 나이와 인종에서 환자들이 보고되고 있으며 대개 남성에게서 
더 흔하다[4]. 로사이-돌프만 병의 가장 흔한 증상은 통증 없는 경
부 림프절 비대이긴 하나 림프절 비대는 모든 종류의 림프절에서 
발생할 수 있다. 림프절 외 발병이 약 40% 가량을 차지하며 발병은 
피부, 상기도, 연부조직, 소화기, 뼈, 유방, 중추신경계에 걸쳐 다양
하다[2-4]. 환자들은 열, 권태감, 야간발한 등의 증상을 호소하기도 
한다. 이 질병이 림프절 외 장기를 침범할 수 있다는 사실이 밝혀진 
이후로는 로사이-돌프만 병이라는 용어로 불리고 있다[2]. 국내의 
경우 눈꺼풀결막, 연부조직, 중추신경계에 발생하였었던 성인 로사
이-돌프만 병이 보고된 바 있으며 소아 환자에서의 로사이-돌프만 
병은 증례 보고된 사례는 없다. 국외의 경우 본 증례와 같이 경부 
림프절을 침범하였던 2세 여아의 증례보고가 있으며 특별한 치료 
없이 자연관해되었다[5]. 그 외 경부 림프절이 아닌 소아 로사이-돌
프만 병의 병소로는 성인과 마찬가지로 안와, 두개강 내, 연부조직 
등이 있었다[6-8].
로사이-돌프만 병의 원인은 알려져 있지 않다. 가장 유력한 두 가

지의 가능성은 바이러스나 다른 미생물에 의한 감염에 의한다는 
것과 면역결핍의 발현형태라는 것이다[3]. 혈액검사에서 백혈구증
가증, 상승된 적혈구침강속도, 다중클론성 고면역글로불린혈증
(polyclonal hypergammaglobulinemia)을 보인다[3,4]. 때때로 자
가면역성 용혈성 빈혈이 동반되기도 한다.
로사이-돌프만 병은 소아에서는 매우 드문 질환으로 조직학적

으로 확인하기 전에는 이 질환을 의심하기가 쉽지 않다. 본 증례의 
경우에서도 임상적, 혈액검사적 소견으로는 감별하기 어려웠고 다
른 질병을 감별하기 위하여 시행한 절제 및 생검에서 조직학적으로 
로사이-돌프만 병의 특징인 엠페리포레시스와 면역조직화학검사
에서 S-100 단백 양성소견이 확인되어 진단할 수 있었다. 엠페리포
레시스는 진단에 특이적인 소견으로 세포질 내 림프구와 많은 조직
구의 침윤과 동의 과증식을 포함한 독특한 조직학적 소견이다
[4,9,10]. 이것은 림프구가 효소에 의해 공격받지 않고 세포질 내에
서 온전한 것으로 식세포작용과 구분된다. 또한 면역조직화학염색
검사에서 S-100 단백 양성을 보이는 것이 진단적인 특징이 될 수 있
다[4]. 로사이-돌프만 병과 랑거한스세포 조직구증식증은 모두 

S-100 단백 양성을 보이나, 로사이-돌프만 병은 CD1a염색상 음성
을 보임으로써 CD1a염색상 양성을 보이는 랑게르한스세포 조직구
증식증(Langerhan’s cells histiocytosis)과 감별할 수 있다[11].
로사이-돌프만 병은 자연관해되는 질병이기에 일반적으로는 치

료가 필요하지 않다[12]. 대부분의 경우 로사이-돌프만 병은 빠른 
완전 자연관해를 보인다[4]. 그러나 이 질병은 수년에 걸쳐 자주 재
발하게 된다[8]. 광범위한 림프절을 침범한 경우, 다발성 병변을 보
이는 경우, 신장, 간 및 호흡기계와 같은 주요 장기를 침범한 경우, 
그리고 혈액학적 이상과 면역학적 결핍이 동반되었을 때 불량한 예
후를 보인다[4,13]. 장기 또는 생명에 지장을 주는 로사이-돌프만 병
의 경우 스테로이드에 반응하기도 한다. 난치의 로사이-돌프만 병
의 경우 수술적 절제 또는 방사선 치료를 받기도 한다. 매우 드문 환
자의 경우 인터페론 치료 등의 면역조절치료를 받기도 하며 항생제
와 화학적 요법은 성공적이지 못했다[12]. 결론적으로, 로사이-돌
프만 병은 소아에게서 매우 드문 양성질환으로 림프절 비대를 주
소로 내원하는 환아를 감별하는 데 있어서 고려하여야 하겠다.
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