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서      론

연소성 황색육아종은 주로 유아 및 소아에서 발견되는 양

성 종양으로, 1905년 Adamson에 의해 최초로 기술되었으며, 

당시 선천성 다형성 황색육아종으로 보고되었다.1) 호발 부위

는 머리와 목 그리고 상반신이며,2) 이는 흔히 2세 이하에서 

한 개의 홍색 혹은 황색의 피부 구진 및 결절의 형태로 나타

난다. 드물게 이러한 피부 병변이 다발성으로 나타날 수 있으

며, 황색 육아종 증례 중 5%에서 피부 이외의 곳에 나타나는 

것으로 알려져 있다.3) 특히 두경부에 발생한 황색육아종은 

매우 드문 편이며, 비강 내에 발생한 황색육아종은 국외 6 증

례, 국내 2 증례에 불과하다. 화농성 육아종이나 혈관종과 유

사한 형태를 띄지만, 전신에 동시다발적인 발현을 보일수 있

는 적극적인 치료가 필요한 질환이다. 현재까지 보고된 황색

육아종 환자들은 모두 비폐색, 혹은 우연히 발견된 비전정 

종물 등 덩이효과(mass effect)에 의한 증상을 주소로 발견

되었으며, 아직 비출혈의 원인으로 보고된 증례는 없다. 이에 

본 저자들은 본 증례보고를 통해, 비출혈을 주소로 내원하여 

시행한 이학적 검사상 화농성 육아종이 의심되었던 환자에

서 연소성 육아종으로 진단되고, 이후 발견된 전신 병변에 대

해 추가 치료를 시행한 환자의 증례를 공유하고자한다. 

증      례

2세 여아가 5개월전부터 반복되는 좌측 비출혈을 주소로 

내원하였다. 비내시경(nasopharyngoscopy)을 통한 이학적 검

사상 좌측 하비갑개의 후측에 직하방으로 붙어있는 종물(Fig. 

1A)이 관찰되었다. 육안 소견 상 경계가 매끄러운 황색 구형 

종물로, 소아 및 성인의 비종물 중 흔히 관찰되는 화농성 육
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Juvenile xanthogranuloma (JXG) is a rare benign histiocytic tumor, which was first described 
by Adamson in 1905. JXG typically presents as solitary or multiple yellow-brown skin nod-
ules in infants, most often on the head, neck or upper trunk. Extracutaneous forms are rare 
and there are only several cases reported in the nasal cavity up to date. Previous cases were 
presented with the mass effect such as nasal obstruction. We recently experienced a pediatric 
patient with epistaxis and the nasal endoscopy suggested pyogenic granuloma. However, bi-
opsy of the mass revealed JXG. Herein, we report a case of disseminated juvenile xanthoma 
misdiagnosed as pyogenic granuloma.
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아종(pyogenic granuloma)으로 사료되었으며, 이에 추가적인 

평가를 위해 조영증강 부비동 전산화단층촬영(PNS CT en-

hance)을 시행하였다. 시행한 위 영상검사 상에서 양측 하비

도를 차지하고 있는 종물이 관찰되었다. 이들은 1 cm 크기의 

조영증강 되지 않으며 하운스필드단위(hounsfield unit)가 균

질한(homogenous)한 용종과 유사한 소견(Fig. 1B)을 보였다. 

양측 상악동 및 사골동의 혼탁 소견 또한 함께 관찰되었다.

이에 반복적인 비출혈의 교정과 조직학적 검사를 위해 내시

경하 종물 절제술(endoscopic nasal cavity mass removal)을 

시행하였다. 수술 소견 상, 하비갑개 후측에 직경 약 1 cm의 

황색을 띠는 종물이 양측에서 각각 관찰되었으며 종물 주변

에는 장액성 분비물 외에 특이 소견은 관찰되지 않았으나, 양

측 모두 종물의 기원이 가측 비벽에 있는 비전형적 병변으로 

관찰되었다. 양측 비강 내 종물은 내시경적 접근을 통해 육안

적으로 모두 제거하였고, 이후 비 출혈 증상은 호전되었다. 

이후 최종 진단을 위한 병리 조직 검사를 확인한 결과, 육안 

소견 상에서 의심된 화농성 육아종과 다른 병리소견을 보였

다. 연소성 황색 육아종에서 특징적으로 관찰되는 투톤 거대

세포(touton giant cell)가 관찰되었으며, 면역 염색 중 Ki-67 

및 CD 68에서 양성 소견을 보였다. 이에 따라 진단명은 화농

성 육아종 의증에서 연소성 황색육아종으로 다시 내려지게 

되었으며, 질환의 특징에 따라 전신 이학적 검사를 시행하였

으며, 좌측 엉덩이, 우측 허벅지 및 우측 팔에 각각 0.5×0.5, 

1×1 및 1×1 cm 크기의 종물이 발견되어, 본원 성형외과에 의

Fig. 1. A yellowish mass was found in the inferior meatus of the left nasal cavity. Note that blood oozing on the surface of yellowish mass 
(A). On axial computed tomography revealed that 1 cm sized round homogenous masses in both inferior meatus of nasal cavities (B, 
arrow). Result of looking gneralized skin, 1-2 cm sized yellowish mass was found at left buttock (C), and right upper arm (D).
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뢰 피부 종물 절제술(skin mass excision)을 시행하였다. 

병리조직학적 소견상 조직구 증식과 함께 염증세포의 침

윤이 관찰되었고, 종양 세포는 작고 타원형이며 풍부한 호산

구성 세포질을 가지고 있었으며, Touton 거대 세포가 다수 

관찰되었다(Fig. 2A and B). 면역조직화학 염색 상, 두 조직

에서 모두 조직구 표지자인 CD68과 CD163에 양성 소견을 

보였으며(Fig. 2C), 다른 질환과의 감별을 위해 실시한 CD1a, 

Langerin에서는 음성 소견을 보였다(Fig. 2D). 이에 비강 내 

종물과 피부 종물을 파종성 연소성 황색육아종으로 진단하

였다.

고      찰

연소성 황색육아종은 주로 영아기 및 유년기에 발생하는 

매우 드문 조직구의 이상증식과 연관된 질환이다. 환자의 

1/3에서는 태어날 때부터 피부 병변이 존재하며, 일반적으로 

발생한 후 더 진행하지 않고 안정적인 상태로 유지되거나 자

연 퇴행하는 특징이 있으나, 일부에서는 20세 이후까지 병변

이 진행하는 경우도 있다. 가족력은 없으며 지질이상대사와 

관련이 없이 발생하는것으로 알려져 있다.4) 조직병리학적으

로는 비랑거한스 조직구성 질환(non-Langerhans cell his-

tiocytosis)으로 주로 피부에 독립된 혹은 다발성의 융기된 

병변이 발생하며 피부 병변의 색은 황갈색에서 붉은색까지 

다양하며 크기 역시 매우 다양하게 존재한다.5) 

전체 환아의 약 5%에서 피부 병변 외에 전신의 장기를 침

범하는데 가장 많은 장기는 안구이며 폐가 그 다음을 차지하

고, 그 외 드물게 침범하는 장기로는 중추신경계, 간, 비장, 

심장, 고환, 근육, 혀 등이 있다. 따라서 전신성 연소성 황색 

육아종을 선별검사를 하기 위하여 뇌 컴퓨터 단층촬영

(Brain CT) 또는 자기공명영상(MRI), 흉부 단순 X선(chest 

X-ray), 복부 초음파(Abdomen ultrasound) 또는 컴퓨터  

단층촬영(abdomen CT), 심초음파(echocardiography), 안구

Fig. 2. The biopsy specimen of the nasal cavity (A) and skin (B) show dense histiocytic proliferation and mixed infiltrate of numerous 
Touton giant cells (arrows) (Hematoxylin & eosin, ×200). Immunohistochemistry showed expression of CD68 (C), but lack of CD1a ex-
pression (D) (×200).
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검사(eye examination) 등이 필요하다.6)

진단을 위해서는 병변의 조직검사가 반드시 선행되어야 한

다. 조직병리검사에서는 초기 병변과 성숙기 병변에서 차이

가 나타나게 되는데, 초기 병변에서는 지질을 함유하지 않는 

조직구가 소수의 림프구, 호산구 등의 염증세포의 침윤이 동

반되며, 성숙기 병변에서는 포말세포, 투톤 거대세포 등이 조

직구, 림프구 및 소수의 호산구와 함께 육아종성 침윤을 보

인다. 투톤 거대 세포는 중심부에 화관 모양의 핵들과 주변

부의 호산성 또는 공포화된 세포질로 이루어진 세포를 말하

며 피부 병변에서는 거의 일정하게 나타나고 피부 외 병변인 

경우 적은 수로 나타나거나 없는 경우도 있다.7) 본 증례에서

는 비출혈을 야기하는 비강내 종물로 내시경 소견상으로는 

화농성 육아종이 의심되었지만, 현미경적 소견을 보았을 때 

혈관 이형성 혹은 혈관 증식과 같은 출혈을 야기할 수 있는 

소견이 관찰되지 않았다. 또한, 조직구 증식과 함께 염증세포

의 침윤이 관찰되었고, 종양 세포는 작고 타원형이며 풍부한 

호산구성 세포질을 가지고 있었으며, 투톤 거대 세포가 다수 

관찰되었다. 그외 유사분열이나 괴사, 출혈의 소견은 보이지 

않았다. 따라서 본 증례의 경우 조직학적으로 연소성 육아종 

성숙기 병변으로 판단되었다. 

연소성 황색 육아종의 경우, 피부 및 연조직에서 특징적으

로 관찰되지만 파종성 형태는 일반적으로 점막 표면에 호발

하며 상부 호흡기 및 소화관에도 발생할 수 있다. 유소아에

서 발생한 경우 대부분 약간의 색소 침착과 위축만을 남길 

뿐 자연관해되는 경우가 많고, 내부 장기 병변도 같이 소실

되므로 다른 수술적인 처치나 다른 치료가 필요하지는 않

다.8) 그러나 진단 혹은 미용적인 목적으로 절제술이 필요할 

수 있으며, 중추신경계, 심근막 등의 주요 장기의 병변에 침

범한 경우나 안구에 침범한 경우 항암치료나 방사선 치료가 

필요할 때가 있다.9) 또한 매우 드물게 대식세포 활성화 증후

군이 수반되는 경우에는 혈소판 감소증을 유발할 수 있다고 

알려져 있다. 본 환자의 경우 헤모글로빈과 혈소판 수치 모두 

정상 소견을 보였으며, 이에 혈액학적 질환에 대한 가능성을 

배제할 수 있었다.

환자들은 다발성종물을 주소로 병원에 내원하는 경우가 

대부분이다. 문헌검색이 가능한 총 8예 중 종물에 의한 비폐

색을 유발하여 내원한 경우가 4예 있으며,10-13) 비강내 전정부

위의 종물이 관찰되어 내원한 경우가 4예 있었다.14-17) 하지

만, 본 증례의 경우처럼 비출혈을 주소로 내원한 환자에서 

진단된 증례는 없었다. 본 증례의 경우, 황색육아종이 가측

비강벽에서 기원하여 하비갑개에 막혀 하비도로 돌출되지 

못했고, 비전방이 아닌 비강의 중간부위에 위치해 있어, 비출

혈을 야기한 후에야 인지될 수 있었던 것으로 생각된다.  

본 황색육아종 증례 환자는 간헐적인 일측 비출혈을 주소

로 내원하였으며, 최초 시행한 이학적 검사상 관찰된 연분홍

색의 경계가 좋은 종물(smooth margined mass)로 술자들에

게 화농성 육아종을 의심케 하였지만, 조직검사 결과 연소성 

육아종으로 판단되었다. 이후 추가적인 검사 및 평가를 통해 

다발성 연소성 황색육아종(disseminated juvenile xantho-

granuloma)을 진단받았던 증례이다. 하지만, 황색육아종의 

경우 화농성 육아종과 달리, 안구, 중추신경계, 간, 비장, 심

장, 고환, 근육, 다양한 기관에 동시다발적으로 발생할 수 있

고, 단순 소작술을 통한 제거가 아닌 병변 부위에 따른 적절

한 치료가 필요한 질환이다. 진단에 따라 치료법이 달라질 수 

있기 때문에 코피를 주소로 내원한 소아환자의 경우, 전형적

인 화농성 중이염의 임상 소견을 보이더라도 반드시 조직검

사를 통한 확진이 필요함을 시사하는 증례라 볼 수 있다.

연소성 육아종은 일반적으로 종물의 형태를 주소로 내원

하여 진단되는 것으로 알려져 있다. 하지만, 비강내 연소 육

아종의 경우 본 증례 환자의 경우처럼 비출혈을 주소로 내원

할 수 있으며, 이런 경우 임상적으로 화농성 육아종으로 오

인될 수 있다. 연소성 육아종, 특히 파종성 연소성 육아종의 

경우 다양한 장기에 다발적으로 발생할 수 있고, 이에 대한 

평가와 치료가 필요한 질환이다. 따라서 조직검사를 통한 확

진 및 필요시 영상의학적 검사등을 통한 평가가 이루어져야 

할 것으로 생각된다. 
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