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Juvenile xanthogranuloma (JXG) is a benign, self-limiting disease, which is a subtype of class 
II histiocytosis that occurs most frequently in infants and children, but sometimes also affects 
adults. This condition usually presents with cutaneous lesions in the head and neck area, trunk, 
extremities, but is very rare in the external auditory canal. Occasionally, it can be found as extra-
cutaneous lesions, including oral cavity, nasal cavity, trachea, glottis, subglottis and other visceral 
organs. In most cases, no treatment is required because of the self-regressive nature of skin lesions, 
but recurrence after excision has been reported in some cases of the adult type JXG or in oral 
cavity lesions. We report, with a review of the related literature, a case of JXG located in the right 
side of external auditory canal. Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2010;53:571-3
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서     론 
 

연소성 황색육아종(juvenile xanthogranuloma)는 주로 

유아에서 발생하는 양성의 자연퇴화되는 병변으로 class II 

histiocytosis로 분류되는 조직구증의 한 형태이다.1) 

병인은 알려져 있지 않지만, 비특이적 자극에 의한 조직

구의 육아종성 반응으로 추측되고 있고, 동시에 감염이나 

다른 신체적인 이유가 자극원이 되어 조직구 내에서 지질

단백의 흡수 또는 파괴의 결함이 생김으로써 발병한다.2) 

유아에서는 다발성 병변이거나 주요 장기를 침범하여 증

상을 일으키는 경우를 제외하면 대부분 진단 후 경과관찰로 

충분하다. 성인에서 발병한 경우는 약 10%이며 주로 비대

칭적인 단독 결절로 나타나고 유아에서의 경우와 달리 자

연소실되는 경우는 없는 것으로 알려져 있다.3) 

주로 두경부, 체간, 팔과 다리의 피부에 호발하며, 드물게

는 안구와 중추신경, 내장기관, 구강내 점막, 후두 등의 피

부외 기관에서도 나타날 수 있지만, 외이도에 발생하는 연

소성 황색육아종은 매우 드물다.4) 

저자들은 18세 여자 환자의 우측 외이도에 발생한 연소성 

황색육아종을 경험하여 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 

 

증     례 
 

18세 여자환자가 1개월 전부터 시작된 우측 외이도의 이

물감을 주소로 내원하였다. 두부외상, 귀의 질환과 수술의 

병력은 없었으며, 가족력에도 특이 사항은 없었다. 신체검사

에서 우측 연골부의 외이도 전면 입구에 표면이 매끄럽고 

압통이 없으며 부드럽게 만져지고 경계가 잘 그려지는 5 mm 

크기의 융기된 붉은 색 원형 병변이 관찰되었다(Fig. 1). 

측두골 전산화단층촬영에서는 5 mm 크기의 국소적인 결

절모양의 음영이 관찰되었고, 주변 조직으로의 침식은 보이

지 않았다(Fig. 2). 고막 소견과 청력은 정상이었고, 전신적 

신체검사와 혈액검사에서 특이소견은 없었다. 진단과 치료

를 위하여 국소마취하에 현미경을 사용하여 경외이도 접근

법으로 절제 생검을 시행하였다. 종괴는 피막이 없는 것으로 

보였으며, 주변 조직을 일부 포함하여 완전히 제거하였다. 
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조직학적 검사에서 조직구, 림프구와 다핵거대세포의 침

윤이 있으며, 공포를 포함한 세포질과 화관 모양의 핵을 

가진 Touton 형의 거대세포가 관찰되었고, 감별진단을 위

하여 시행한 면역조직화학검사에서 CD68에서 양성반응을 

CD1a, S-100에서 음성반응을 보여 연소성 황색육아종으

로 진단되었다(Fig. 3). 

수술 후 외이도 협착 등의 합병증은 없었으며, 2년이 지

난 현재까지 재발의 징후 없이 추적관찰 중이다. 

 

고     찰 
 

연소성 황색육아종은 1905년 Adamson에 의하여 con-
genital xanthoma multiplex로 처음 기술된 후 Helwig과 

Hackney에 의하여 지방포합 조직구와 거대세포의 조직학

적 소견을 바탕으로 juvenile xanthogranuloma(JXG)로 

확립되었다.1) JXG는 비 랑거한스세포 조직구증(non-Lan-
gerhans cell histiocytosis) 중에서 가장 흔한 형태이며 두

경부의 피부, 두피, 체간 등에 주로 발생한다. 경계가 잘 그

려지는 단단하고 둥근 모양의 한 개 또는 다발성의 결절로 

0.5 cm에서 2 cm 크기로 나타나고, 붉은 빛을 띄지만 시

간이 지나면 갈색으로 변하며 표면에 혈관확장증이 발생할 

수 있다. 

주로 영아에서 발병하고 성인인 경우에는 20대 후반과 30

대 초반에 흔히 발생하여 이분적 분포(bimodal distribution)

를 보인다.5) 성인의 경우, 병리조직학적으로는 동일하지만 

특별한 호발 부위가 없이 비대칭적인 단독 병변으로 나타

난다. 귀에 발생한 경우는 양측 귓불에 동시에 발생한 연소

성 황색육아종이 보고되어 있으며,6) 외이도에 발생한 경우

는 13세 여자환자에서 발생한 1예가 보고되어 있다.4) 발생 

연령과 장소에 따라 차이가 있지만, 남자에서 더 발생한다

Fig. 1. Juvenile xanthogranuloma in the right external auditory
canal. A round, smooth-surfaced, 5 mm-sized mass located on the
anterior wall of cartilaginous portion of the right external auditory
canal. 

Fig. 2. A CT scan showing a small focal nodularity (arrow) without 
expansion to surrounding structures. 

Fig. 3. Photomicrographs showing the aggregation of giant cells, 
inflammatory cells and Touton cell containing the wreath-like nuclei 
and eosinophilic cytoplasm (arrow)(H&E ×400)(A). Positive reac-
tion for CD68 in the immunohistochemical stains (B). 
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고 알려져 있다.  

조직병리검사에서는 피막이 없는 단단한 종괴로서 유두

진피와 망상진피에 조직구의 침윤을 보이고, 피부 부속기

관의 침범은 없지만, 근막과 근육으로의 침범은 발생할 수 

있다.7) 주로 단핵구성 세포들, Touton 세포와 같이 나타나

는 다핵성 세포들 그리고 방추세포의 혼합으로 구성되어 있

다. Touton 거대 세포는 중심부에 화관 모양의 핵들과 주변

부의 호산성 또는 공포화된 세포질로 이루어진 세포를 말하

며 피부 병변에서는 거의 일정하게 나타나고 피부외 병변

인 경우 적은 수로 나타나거나 없는 경우도 있다.8) 

병변의 초기에는 많은 조직구들이 지방화되어 섞여 있고 

염증세포들은 많이 관찰되지 않지만, 시간이 지날수록 공포

화되고 거품이 있는 황색종성 세포와 많은 수의 염증세포, 거

대세포와 Touton 세포 등을 관찰할 수 있다. 면역화학염색

이 감별진단에 중요하며 vimentin, CD68, factor XIIIa에

서 양성이며 S-100과 CD1a에서 음성반응을 보이는 것으

로 알려져 있다.2)  

연소성 황색육아종은 3~6년 이내에 자연퇴화 되어 대부

분의 경우 치료가 필요치 않으나 많은 경우에서 진단과 미

용을 목적으로 수술이 이루어진다. 단독 결절로 발생한 경

우 대부분 쉽게 진단되지만 다발성인 경우 피부외 침범을 

배제하기 위하여 전신적인 검사가 필요할 수 있다. 내장기

관 등에서 발견된 경우에도 무증상일 때는 경과관찰로 충

분하지만, 안구와 중추신경을 침범한 경우 조기 치료가 필

요하며 방사선치료, 스테로이드요법, 항암화학요법 등이 사

용될 수 있다.9,10) 

고지혈증, 요붕증 등의 대사이상과의 관련은 없으며, 본 

증례에서도 다른 이상소견은 발견되지 않았다. 일반적으로 

혈액학적 검사와 대사이상에 관한 추가 검사는 시행하지 않

지만, 소아의 경우 카페오레 반점(cafe-au-lait spot)이나 

다발성신경섬유종증(neurofibromatosis)이 동반되어 있으

면 백혈병과의 관련성이 알려져 있어 주의가 필요하다.3) 

소아의 경우 절개 생검(incisional biopsy) 후에도 퇴화되

어 추가적인 치료가 필요하지 않으며 절제 생검(excisional 

biopsy) 후의 국소 재발은 거의 보고되어 있지 않다.11) 대

부분의 피부 병변은 사춘기 이전에 자연소실되며 색소침착

이 있는 납작한 흔적을 남기기도 한다. 그러나 성인과 구

강 내 병변의 경우에는 자연소실되지 않고 구강 내 병변의 

약 20%에서 재발한다고 알려져 있어 완전한 제거가 필요

하다.12) 
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