
 
 
 
 

online © ML Comm  

 79

Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2009;52:79-83
DOI 10.3342/kjorl-hns.2009.52.1.79

 

비인두에 발생한 Castleman병 
 
경희대학교 의과대학 이비인후과학교실,1 한림대학교 의과대학 이비인후-두경부외과학교실2 

김상훈1·홍석민2·김성완1·차창일1 

 

Unusual Localization of Castleman’s Disease：Case Report in the Nasopharynx 

 

Sang Hoon Kim, MD1, Seok Min Hong, MD2, Sung Wan Kim, MD1 and Chang Il Cha, MD1 
1Department of Otorhinolaryngology Head & Neck Surgery, School of Medicine, Kyung Hee University, Seoul; and 
2Department of Otorhinolaryngology-Head and Neck Surgery, Hallym University College of Medicine, Chuncheon, Korea 
 
ABSTRACT 

Castleman’s disease, a benign lymphoproliferative disease of unknown etiology, rarely occurs as a nasopharyngeal mass. Instead, 
thedisease may appear as a local or generalized tumor-like condition, usually in the mediastinum, andit can also involve both the 
lymph nodes and non nodal tissue. Since the nasopharyngeal roof is the residence of the pharyngeal tonsil (adenoids), which is 
rich in lymphoid tissue, the appearance of Castleman’s disease is predictable. The presentation is variable and diagnosis is not 
easy. It may present as an asymptomatic involvement of one lymph node group or as a multicentric disease with systemic feature. 
Here, we report a 34 year old female patient with histopathologically proven hyaline-vascular type of Castleman’s disease, who 
presented with nasopharyngeal mass and was treated with a complete excision without complication. (Korean J Otorhinolar-
yngol-Head Neck Surg 2009;52:79-83) 
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서     론 

 

Castleman병은 1956년 Castleman 등이 림프소절(lym-
phoid follicle)과 풍부한 모세혈관의 증식을 특징으로 하

는 종격동의 흉선종과 유사한 종괴를 림프절 증식증이라고 

처음 기술하였다.1) 종격동에서 약 70%에서 나타나며 대개

의 경우 고립성 병변으로 종격동에 국한되어 나타나지만 경

부, 액와부, 서혜부 등 림프절이 정상적으로 존재하는 체내 

어느 곳에서나 발생할 수 있다. 약 7%에서 후복막강에서 발

생하며, 2%에서 신장 주위에 발생한다. 아직까지 그 원인

이나 질병의 행태가 명확히 밝혀지지 않고 있으며 human 

herpes virus 8과 같은 바이러스 감염이 이 질환의 발생에 

중요한 역할을 한다는 보고가 있다.2)  

발생 연령은 주로 10대 후반, 20대 등 젊은 연령에서 호

발하지만 영아에서 70대 노인까지 다양하게 분포되어 있

다. 조직학적 구성에 따라 초자질혈관형(hyaline-vascular 

type), 형질세포형(plasma cell type), 혼합형(mixed)으

로 분류할 수 있으며 임상 양상으로 단일형(solitary)와 다

발성(multicentric)으로 분류할 수 있다. 이 중에 초자질혈

관형이 90%를 차지하며 대부분의 예에서 고립형의 결절로 

나타나는 경우가 많고, 대개 증상이 없으며 수술적 절제만

으로 치료가 가능하다. 이에 반해 10~20%는 형질세포형

으로 다발성으로 발현하는 경우가 많으며, 전신 권태감, 체

중감소 등 다양한 전신증상을 동반할 수 있으며 예후는 불

량하다.3)  

저자들은 매우 드물게 발생하는 부위인 비인두부에 발생

한 임상적으로 단일형 Castleman병 1예를 경험하여 보고

하는 바이다. 

 

증     례  
 

34세 여자가 내원 2주 전부터 시작된 양측 미간아래 통

증과 비폐색을 주소로 내원하였다. 특별한 과거력 없었으며, 

가족력상 특이 사항은 없었다. 비인두 내시경검사상 좌측 Ro-
senmuller fossa에서 기원하는 표면이 부드럽고 경계가 잘 
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구분되는 유경성(pedunculate) 둥근 종괴가 관찰되었다. 일

반 혈액검사 및 생화학검사는 모두 정상범위였다.  

부비동 컴퓨터단층촬영상 비인두 후외벽에서 비인두로 

돌출하는 1.1×1.7 cm 크기의 종괴로 조영시 경도의 조영

증강 소견을 보였으며, 경부 자기공명영상에서 사대(clivus) 

등 주변 조직으로의 침윤 소견은 보이지 않았다(Figs. 1 

and 2). 이는 비강 인두부에 생긴 종양으로 결절성 림프종, 

악성 림프종, 혈관섬유종(angiofibroma) 등을 감별해야 하

였다. 

전신마취하 비내시경을 통해 종괴를 제거 후 미세절제 

흡인기(microdebrider)를 이용해 남아있는 종괴의 경부와 

주변 조직을 완전히 제거하였다(Fig. 3). 수술 소견상 1.5

×1.5×1.7 cm 크기의 종괴가 비강인두에 있었으며 병리

학적 검사에서 광범위하게 침윤된 소림프구들과 많은 여포

(follicle)들이 관찰되며, 내부에 모세혈관의 현저한 증식과 

초자양 변화를 보였다. 배중심(germinal center)은 위축된 

소견을 보였고 여포 사이에 림프구들과 큰 여포 수지상 세

포들이 관찰되었다. 면역염색에서는 CD20 양성인 B림프구

가 관찰되어 Castleman병에 합당한 조직 소견을 보였다

(Figs. 4 and 5).  

현재 수술 후 15개월째 외래 추적관찰 중으로 재발의 소

견은 보이지 않았다(Fig. 6). 

 

고     찰 
 

Castleman병은 1956년 Benjamin Castleman 등이 풍

부한 모세혈관 증식과 림프소절을 특징으로 하는 질환으로 

A B

Fig. 2. Axial (A) and sagittal (B) T2 
weighted MR image demonstrates
1.1×1.7 cm sized pedunculate mass
protruding from post nasopharyn-
geal wall. There are no sign of infil-
tration to adjacent structure (white
arrow). 

Fig. 1. Contrast-enhanced PNS CT shows 1.1×1.7 cm sized poly-
poid mass protruding from post nasopharyngeal wall with mild
enhancement (white arrow). 

Fig. 3. Round pedunculate mass originating from Lt Rosenmuller 
fossa in nasopharynx (intraoperative finding). 
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처음 보고한 이래로 거대림프절 증식증(giant lymph node 

hyperplasia), 양성 림프종(benign lymphoma), 혈관여포

성 림프절 증식증(angiofollicular lymph node hyperplasia) 

등 다양한 이름으로 불리고 있다.4) 1970년 Flendrig 등5)이 

처음으로 13예의 Castleman병을 임상양상과 형태학적 특

징에 따라 두 그룹으로 분류하여 기술하였고, 1972 Keller6) 

이 초자질혈관형과 형질세포형으로 병리학적 형태를 구분

하였다. 임상적으로 초자질혈관형과 형질세포형은 현저한 

차이를 보이는데 단일 종괴의 경우 대부분 초자질혈관형이

며 가장 흔하게 종격동 림프절을 단독으로 침범하고 임상

증상이 거의 없다. 젊은 연령층에 호발하며, 대부분 단독으

로 림프절 내에 발생하여 주변 장기를 압박하지 않는 한 증

상을 나타내지 않는다. 약 70% 정도가 흉강 내에 발생하고 

그 외에 무통의 단일 종괴 양상으로 후복막강, 장간막, 중추

신경계, 안구, 골반, 경부, 액와부, 골격근 등에 발생할 수 있

다. 본 증례에서 Castleman병이 발생한 부위인 비인두에서 

발생한 이전의 연구들을 살펴보면, Tsai 등7)은 비폐색을 주

소로 내원한 19세 남자 환자에서 비인두 부위에 발생한 초

자질혈관형의 Castleman병을 수술적으로 제거하여 완치된 

증례를 최초로 보고하였다. 또한 Chan 등8)은 비폐색을 주

소로 내원한 23세 남자에서 비인두 부위에 조직학적으로 

초자질혈관형 Castleman병으로 진단된 종괴가 11년 후 모

낭 수지상세포 육종(follicular dendritic cell sarcoma)으

로 변형된 증례를 보고하기도 하였다. 

형질세포형의 경우 다발성 림프절 침범을 보이는 경향이 

있으며 약 50%에서 전신증상을 동반하며 다양한 임상증상

을 보인다. 검사실 소견에서 빈혈, 감마글로불린혈증, 저알

부민혈증, 적혈구 침강속도 증가, 저알부민혈증, 골수의 형

질세포 증식증 등을 보일 수 있으며, 발열, 전신 쇠약, 간종

대, 신기능 저하, 전신적 림프절 종대, 부종 등의 임상증세를 

보일 수 있다. 종종 심각한 감염성 합병증으로의 진행과 비

호츠킨 림프종이나 카포시 육종과의 연관이 보고되고 있다.9) 

Castleman병의 병인은 지금까지 확실하게 밝혀지지 않

았으나 몇 가지 가설들로 설명이 되고 있다. Castleman병을 

종양이라기 보다는 림프절의 비특이적 염증반응이나 면역 

조절 기전의 장애로 인한 형질세포와 B세포의 과도 증식, 

자가면역질환 등에 의한 것으로 설명하고 있다.9,10) 또한 HIV 

양성인 다발성 Castleman병에서 카포시 육종의 원인인 인

간헤르페스바이러스8(HHV-8)의 감염이 높은 빈도로 발견

Fig. 4. Collagenous hyalinized capillaries in the middle of lym-
phoid follicle, lymphocyte with concentric layer of mature lym-
phocyte (arrow)(H & E stain, ×100). 

Fig. 5. lymphocytes were CD20 positive which means that they
are B lymphocytes (immunohistochemical stain with CD20, ×
100). 

Fig. 6. No sign of recurrence on 6 months follow up endoscopic 
finding. 
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되어 바이러스 감염이 그 원인으로 제기되었으며 이에 대한 

연구가 진행되고 있다.11)  

Castleman병은 방사선학적으로 비특이적인 소견을 보이

는데 초음파에서는 림프종과 유사하게 균일한 저에코의 종

괴 소견을 보인다. 일반적으로 전산화단층촬영상 경계가 분

명하고 원형이나 난형의 종괴로 석회과 소견과 함께 저음영 

또는 조영증강되는 종괴로 나타난다.12) 자기공명영상에서

는 T1 강조영상에서 저음영이나 중등도 음영을 보이고 T2 

강조영상에서 고음영으로 나타날 때 본 질환을 의심할 수 

있으며, 초자질혈관형일 경우 혈관조영검사에서 과혈관증

식이 관찰되는 경우가 있다. 하지만 특징적인 방사선학적 소

견이 없어 영상검사를 통해 확진하기는 어려우며 검사실 

소견도 모든 예에서 나타나는 것이 아니므로 진단에 결정적

인 도움을 주지는 못한다. 

일반적으로 초자질혈관형은 조직 병리학적으로 다수의 증

식성 여포와 여포 내부의 배중심(germinal center)에 초자

질에 의해 둘러싸인 모세혈관의 증식이 있으며, 이를 중심

으로 소림파구들이 동심원으로 층을 이루어 양파 껍질 모양

의 배열을 보인다. 림프소절 사이로 모세혈관의 증식과 일

부 형질세포의 침윤이 보일 수 있다.13) 본 증례의 경우 병

리학적 소견상 광범위하게 침윤된 소림프구들과 많은 여포

(follicle)들이 관찰되며, 내부에 모세혈관의 현저한 증식과 

초자양 변화를 보였으며 배중심은 위축된 소견을 보였고 여

포 사이에 림프구들과 큰 여포 수지상 세포들이 관찰되었으

며 면역염색에서 CD20 양성인 B림프구가 관찰되어 Castle-
man병으로 진단할 수 있었다.  

감별해야 할 질환으로는 섬유성 혈관종, 결절성 림프종, 

악성 림프종, 흉선종, 반응성 림프 증식증 등이 있으며 두

경부에서 림프 증식을 수반하는 모든 질환과의 감별을 요

한다. 특히, 림프종과 조직학적으로 유사한 소견을 보이므

로 동결절편검사시 유의하여야 한다.  

본 증례에서는 비인두에 생긴 종양으로 임상양상이나 컴

퓨터단층촬영 소견상 림프종이나 섬유성 혈관종과의 감별

이 중요하였다. 반응성 림프 증식증의 경우 대부분 바이러

스 감염으로 인한 상기도 감염과 동반되나 본 증례에서는 

특이 병력은 없었으며 발열, 체중감소, 식욕부진 등의 동반

증상이나 갑작스러운 크기 변화가 없어 임상적으로 악성 림

프종의 가능성은 낮았다. 섬유성 혈관종의 경우 비인두에 

호발하는 풍부한 혈관을 지닌 종양으로 사춘기에서 청년기 

남자에 주로 호발하는 것으로 알려져 있으나 본 증례는 성

인 여자 환자로 컴퓨터단층 소견상 과혈관성 종양으로는 

생각되지 않아 섬유성 혈관종의 진단 가능성은 낮았다. 하

지만 조직검사나 수술을 통한 조직의 확진검사가 진단에 

필수적이었다. 

치료는 고립성의 단일 종괴인 경우 수술적 절제술만으로 

충분하며 완전 제거한 경우 전신증상이 소실되고, 재발하

는 경우는 거의 없다고 보고되고 있다. 하지만 조직과의 염

증성 반응, 또는 심한 유착으로 인해 완전한 절제를 시행하

지 못하는 경우가 있을 수 있는데 부분 절제만 시행하더라

도 남은 부분이 다시 자라는 경우는 별로 없어 무분별한 광

범위 절제는 피하는 것이 좋다.14)  

다발형의 경우 그 치료에 있어서 아직 논란이 있으나 수

술 절제보다는 스테로이드 치료나 항암 화학요법, 방사선 

치료로 효과를 볼 수 있다. 예후는 단일형의 경우 외과적 절

제를 통해 완치를 기대할 수 있으나 다발형은 1/3에서 악성 

림프종 등의 악성 종양이 동반되며 중앙 생존기간은 26~ 

30개월로 알려져 있다.15) 

비인두에 발생한 단일형 종괴의 경우, 방사선검사만으로 

악성과의 감별이 어려워 반드시 조직검사를 통한 병리학적 

감별이 필요하며, 비록 드문 질환이지만, 비인두의 종괴를 

가진 경우 Castaleman병의 가능성을 염두해 두는 것이 필

요할 것으로 생각된다. 저자들은 비교적 드물게 발생되는 부

위인 비인두에서 단발형의 초자질혈관형의 Castleman병을 

치험하였기에 문헌고찰과 더불어 보고하는 바이다. 
 

중심 단어：캐슬만병·비인두. 
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