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서      론

랑게르한스 세포 조직구증(Langerhans cell histiocytosis, 

LCH)은 소아에서 흔하고, 매년 백만 명당 4-5명의 소아(0-15

세)에서 진단된다.1,2) LCH는 호산구, 림프구, 호중구 및 거대 

세포와 혼합된 랑게르한스 세포의 증식을 특징으로 하고,3) 

단일 기관 침범에서 다기관 질환에 이르는 광범위한 임상 증

상을 특징으로 하는 희귀 질환이다.4) 주로 뼈, 피부, 뇌하수

체, 간, 비장, 조혈기관, 폐, 림프절 및 중추 신경계(뇌하수체 

제외)를 침범하고,5) 두경부에 발생하는 경우는 드물다. 앞선 

문헌 보고에 따르면, 두경부에서 발생한 증례의 경우 측두골

에 생긴 증례 보고는 있으나 혀를 침범한 사례는 없었다.1,6) 

이에 LCH가 단일기관인 혀를 침범한 사례가 국내에 아직 

없는 바 증례 보고 및 문헌 고찰을 하고자 한다. 

증      례 

39세 남자 환자가 한달 전부터 발생한 혀의 비압통성 종물

을 주소로 본원 외래에 내원하였다. 혀의 앞쪽부분에 좌측 

가장자리부터 중간까지 만져지는 약 2×1.5 cm 크기의 종물 

이었고 혀의 점막은 정상 소견을 보였다. 경부 촉진에서는 특

이소견은 보이지 않았다(Fig. 1A). 환자는 조음기능, 연하기능

에 장애를 호소하지는 않았고 혀의 감각 및 미각도 정상을 

보였으나, 점차 커지는 양상의 종물로 인해 불편함을 호소하

였다. 

종물을 덮고 있는 점막이 정상 소견을 보였기 때문에 혈관 

기원의 종물 또는 신경초종, 신경섬유종, 평활근종과 같은 양

성종물을 우선 고려하여 감별을 위해 자기공명영상(MRI) 촬

영을 진행하였다. 신경초종의 경우 MRI에서 일반적으로 T1 
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Langerhans cell histiocytosis (LCH) is commonly characterized by abnormal function and 
differentiation or proliferation of monocytes. In LCH, granulomatous lesions, including lan-
gerine-positive histocytes and inflammatory infiltrates, can occur at all tissues, particularly the 
bones, skin, lungs, and pituitary gland. Thirty nine-year-old male patient visited outpatient 
clinic with a mass on his tongue that had been presented one month prior. The initial size was 
2×1.5 cm, but it gradually grew larger. The authors performed an incisional biopsy under lo-
cal anesthesia, and the pathological diagnosis confirmed that LCH of the tongue. Several stud-
ies including bone marrow biopsy were performed to assess involvement of other organs. 
These tests show that only the tongue was involved in this case. The patient underwent further 
treatment with low-dose radiotherapy. We present this case of tongue LCH with a review of 
the literature.	 Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2023;66(1):54-7
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강조영상에서 저신호강도, T2 강조영상에서 고신호강도를 보

이는 경계가 명확한 종물로 확인되는 반면, 본 환자의 경우 

T1, T2 강조영상 모두에서 고신호강도를 보였고, 촉진에서는 

경계가 명확한 부드러운 종물로 만져졌음에도 불구하고 영

상에서는 경계가 불명확한 깊이가 1.8 cm에 이르는 악성 소

견을 시사하였다(Fig. 2). 이에 조직학적 확인을 위해 국소마

취하 절개 생검을 계획하였다. 정상 점막으로 덮힌 종물로 절

개해보니 뚜렷한 경계가 없이 혀의 근육층에 침투된 황색의 

육아종성 조직이 확인되었다. 

병리검사에서 침윤된 랑게르한스 세포가 호산구와 함께 

증식한 소견이 관찰되었고, 조직화학염색에서 S-100, CD1a, 

CD68에서 모두 양성을 보이며 LCH로 진단되었다(Fig. 3). 

환자는 LCH의 다기관 침범 정도를 확인하기 위해 전신 양전

자방출단층촬영(PET)을 비롯하여 골수검사 및 소화기 내시

Fig. 1. Image of the tumor. The tumor was located on the left mid to lateral area of the intramucosal tongue. The size of the tumor was 
approximately 2 cm (boundary marked with blue arrows), initially (A). One-year post-radiotherapy follow-up visit demonstrated complete 
remission of the tongue mass (B). 

A B

Fig. 2. The MRI T1-weighted (A) and T2-weighted (B) sequence revealed a 1.8×1.4 cm-sized hyperintense mass in the left lateral tongue 
(indicated with yellow arrows).

A B
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경을 진행하였고 모두 정상 결과를 보였으며 혀 이외의 다른 

기관에서의 병변은 관찰되지 않았다. 검사 결과에 대해 이비

인후과, 혈액종양내과, 종양내과, 방사선종양학과가 모여 다

학제 진료를 진행하였다. 논의결과 Histiocyte Society의 치료 

지침에 기반하여 단일기관 병변으로 전신 항암치료보다는 

국소치료인 수술적 절제 혹은 방사선치료를 고려하였다. 결과

적으로 환자는 저용량 방사선치료(2800 cGy)를 받았고, 그 

결과 방사선 종료 후 6개월째 시행한 PET에서 재발 소견은 

없었으며, 현재 치료 종료 후 1년째 재발 없는 상태로 유지되

고 있다(Fig. 1B). 

고      찰

LCH는 주로 소아에서 발병하는 질환으로, 문헌에 따르면 

67.9%가 18세 미만에서 발병한다고 알려져 있고, 남녀 비는 

1.15:1로 남아에서 더 호발한다.7) 임상징후는 자연적으로 관

해가 될 수 있는 단일기관 침범에서부터 사망으로 이어질 수 

있는 전신적이고 공격적인 양상까지 다양하게 나타날 수 있

다. 전신의 모든 기관이 단독 또는 다기관으로 침범 가능하며 

주로 뼈와 피부에서 더 높은 빈도로 관찰된다.8) 이렇듯 LCH

가 다양한 임상양상을 보이기 때문에 특히 성인의 경우 혈액

내과 전문가가 아닌 임상의사의 판단하에 부적절한 치료를 

받게 되는 경우가 초래 될 수 있다.9,10) 성인의 경우 뚜렷한 표

준 치료 요법이 없으며 성인을 모집단으로 한 전향적 시험이 

시행된 바 없으며, 다양한 임상양상만큼 치료 또한 침범된 

기관 및 그 침범 범위에 따라 다양해진다. 

LCH는 단일계통(single-system LCH, SS-LCH) 혹은 다

중계통(multisystem LCH, MS-LCH) 침범으로 나누며, MS-

LCH는 위험기관 침범 여부에 따라 위험기관 침범군(간, 비

장, 조혈기관 중 적어도 하나 이상의 장기를 침범한 경우)과 

위험기관 비침범군으로 다시 분류된다.8)

LCH의 확진을 위해서는 조직검사를 통한 병리학적 진단

Fig. 3. Results of pathological examination. The specimen contained patches of infiltrated histiocyte-like cells with lightly stained cyto-
plasm, some nuclear folding, and nuclear grooves. Multinucleated giant cells accumulated locally, admixed with eosinophils (hematoxy-
lin-eosin staining, ×100) (A). The immunohistochemical staining results were CD1a (+) (×100) (B), S-100 (+) (×100) (C), and CD68 (+)  
(×100) (D).

A

C

B
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이 필요하다. LCH 세포는 hematoxylin-eosin 염색에서 균

질하게 염색되는 분홍색 세포질을 가지며, 면역조직화학 염

색에서 S-100 단백, CD1a 또는 langerin (CD207)에 양성인 

세포를 확인하는 것이 필수적이다. 

치료 방법에 있어서 단독적으로 피부 혹은 뼈 침범을 보이

는 SS-LCH의 경우 국소요법이 권장되며, 국소요법 중 수술적 

절제 방법은 SS-LCH 중에서도 단독 피부 병변에서 고려된

다. 또한 피부에 발생한 SS-LCH 경우 methotrexate, 6-mer-

captopurine 경구요법이 권장된다.11,12) 소아 환자와 달리 성

인의 경우 뼈에 발생한 SS-LCH에서 허용 가능한 부작용에 

한에서 방사선요법을 시행할 수 있다.13) 이렇듯 SS-LCH에서

의 치료는 피부와 뼈의 경우에서만 보고되어 있으며 다른 장

기를 침범한 경우에 대해서는 거의 알려진 바가 없다. 

두경부 영역에서는 후두에 발생한 SS-LCH가 6예 보고되

었고, 치료로 방사선요법 및 외과적 절제가 시행되었다.14) 또

한 Eden 등15)은 다양한 구강 부위에 발생한 LCH 13예를 보

고 하였는데, 각 발생 부위를 보면 하악이 9예, 상악 3예, 잇

몸 1예, 구개 2예, 볼 점막 1예, 혀 1예이다. 발생 부위에서 알 

수 있듯이 23.1%에서만 뼈가 아닌 연조직에서 발생하였다. 

절반에 가까운 환자(46.1%)에서 통증을 동반하지 않는 점차 

커지는 종물로 병원을 내원하였고, 통증을 호소하는 경우가 

15.4%, 무증상인 경우도 15.4%였다. 임상양상만을 보면 다

양한 병변으로 오인될 수 있는데, 하악, 상악에 발생한 경우 

뼈에 호발하는 호산구성육아종 또는 치근낭, 치성각화낭, 함

치성낭과 같은 치아 관련 병변으로 오인될 수 있다. 13예 모

두에서 수술을 통한 완전 절제를 시행하였고 저용량 방사선

요법을 진행하였다.15) 

본 증례와 같이 LCH가 혀나 구강 점막과 같은 연조직에 

발생하는 경우 정상 점막으로 덮힌 종물의 형태로 신경초종, 

신경섬유종, 평활근종 등과 감별이 필요하다. LCH는 병변의 

명확한 경계 및 피막이 없이 주변 조직으로 침윤된 육아종성 

조직 양상으로 MRI에서도 주변 조직과의 경계가 없는 침윤

성 병변으로 보여진다. 진단을 위해서는 조직학적 확인이 가

장 중요하겠으나 이러한 종물의 특징 및 영상의학적 특징을 

통해 LCH를 임상적으로 감별하는 데 도움이 될 수 있겠다.

본 증례의 치료를 결정함에 있어서 단일계통 병변으로 항

암치료와 같은 전신 치료보다는 국소치료를 진행하기로 결정

하였고, 국소치료 중 외과적 절제의 경우 종물의 크기가 2 cm 

이상으로 반절제술 범위의 혀가 절제될 가능성이 있었으며, 

이로 인한 조음, 연하기능 저하가 발생할 가능성을 배제할 수 

없었다. 결과적으로 저용량 방사선요법을 통해 병변의 성공

적인 치료 효과를 확인하였다.
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