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서      론

기쿠치씨병은 1972년 기쿠치와 후지모토 등에 의해 처음 보

고된 이래 아급성 괴사성 림프절염으로도 불리며 주로 30세 

이하, 여성에서 호발하는 질환으로 알려져 있다. 고열과 경부 

림프절의 동통성 종대를 주증상으로 비스테로이드 계 약물 

등으로 대증치료하며 대부분 3개월 이내에 저절로 호전되는 

것이 특징이다.1-3) 혈구탐식 증후군은 활성화된 조직구에 의해 

적혈구, 혈소판이 탐식되는 질환으로 임상적으로 고열, 림프절 

종대, 범혈구감소증, 간비종대 등을 동반하며 골수 검사를 통

해 확진한다.

스테로이드와 면역글로불린, 사이클로스포린 등의 병합치료

에 반응한다고 알려져 있으나 기쿠치씨병에 비해 전신 증상이 

심하고 그 예후도 나쁘다.4,5) 두 질환은 임상적 초기 증상이 비

슷하여 감별을 요하며 두 질환이 동반되는 경우는 전세계적

으로 매우 드물게 보고되었다.6-12) 저자들은 불명열과 경부 림

프절 종대로 내원한 18세 남자 환자에서 경부 림프절 조직 검

사와 골수 검사를 통해 기쿠치씨병과 동반된 혈구탐식 증후

군으로 진단하였고 조기에 적극적으로 치료를 시행하여 완전 

치유를 경험하였기에 이를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 

증      례

18세 남자 환자가 2주 전부터 시작된 고열과 경부 림프절 종

대를 주소로 내원하였다. 환자는 과거 병력과 가족력에 특이 

사항이 없었으며 원인불명의 감염증에 준하여 항생제 및 대증

치료를 받았으나 증상 호전이 없어 소아청소년과로 입원하게 

되었다. 우측 경부 제 2구역에 2×2 cm 크기의 압통이 있는 림

프절 종대가 관찰되었고 경부전산화단층촬영상 중심성 괴사

를 동반한 다수의 림프절 종대가 확인되었다(Fig. 1). 혈액 검

사에서 백혈구 2.7×109/L(중성구 29%, 림프구 54%, 단핵구 

14%, 호산구 2.3%, 호중구 0.4%)로 백혈구감소증이 있었고, 
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aspartate aminotransferase(AST)/alanine aminotransfer-
ase(ALT) 29/19 IU/L로 정상 범위였으며 B형, C형 간염 바이

러스 및 Ebstein-Barr 바이러스(EBV)항체 검사는 음성 반응

이었다. 이상의 결과로 환자는 기쿠치씨병으로 진단하였고 양

성 경부 림프절염에 준하는 대증치료를 시작하였다. 7일간의 

대증치료에도 고열과 경부 림프절 종대는 지속되어 경부 림프

절 생검을 위해 이비인후과로 의뢰되었다. 국소 마취 하에 우

측 경부 제 2구역에서 2×2 cm 크기의 림프절 생검을 시행하였

다. 병리 조직학적 검사상 속질과 겉질에 불규칙하게 분포하

는 호산성의 괴사영역, 괴사영역 내의 핵 파편들, 괴사영역을 

둘러싼 형질세포와 단핵구의 응집 등 전형적인 기쿠치씨병의 

소견을 보였다(Fig. 2).3) 혈액검사 소견상 백혈구 3.6×109/L(중

성구 31%, 림프구 45%, 단핵구 21%, 호산구 1.7%, 호중구 0.3%)

로 백혈구감소증은 지속되었고, lactate dehydrogenase(LDH) 

396(normal, 150~450 IU/L)와 혈청 페리틴 842.7(normal, 

20~230 ng/mL)의 상승 소견을 보였다. 복부 초음파검사상 

비장 종대 소견이 관찰되었다. 지속적인 백혈구감소증과 불명

열에 대한 감별진단을 위해 골수 검사를 시행하였다. 골수 절

편 조직 검사에서는 세포 충실도가 40% 이하였고 골수 흡입

검사에서 형질세포에 의한 혈구탐식증이 확인되어 기쿠치씨

병과 동반된 혈구탐식 증후군으로 진단되었다(Fig. 3). 환자는 

면역글로불린과 스테로이드 정주(dexamethasone 15 mg/day)

와, cyclosporine(150 mg/day), etoposide(250 mg/day)를 포

함하는 복합 항암 화학 요법 병합 치료를 시작하였다. 치료 1

주일 경과 후 고열 및 경부 림프절 종대는 호전되기 시작하였

고 혈액학적 소견은 2달여에 거쳐 서서히 호전되어 정상화되

었다. 스테로이드는 감량 후 중단하였으며 환자는 재발의 증

거 없이 외래에서 추적 관찰 중이다.

고      찰

기쿠치씨병은 고열, 림프절 종대, 백혈구감소증 등을 주증상

으로 하는 양성 질환으로 림프절의 조직병리학적 검사를 통해 

확진이 가능하다. 세침흡인세포검사가 진단에 유용하다는 보

고도 있으나 정확도가 높지 않아 절제 생검이 권유된다. 대부

분 수개월 이내에 자연 치유되며 재발은 드문 것으로 알려져 

있다. 드물게 피부병변이나 간, 비 종대도 나타날 수 있으며 전

신성 홍반성 루푸스 등과 같은 자가 면역 질환들과 동반되어 

만성적인 경과를 보이기도 한다.1-3) 대증치료만으로도 완전 회

복이 가능하다고 알려져 있으나 전신 증상이 심한 경우나 자

가 면역 질환과 동반된 경우에는 고용량 스테로이드 치료를 

하기도 한다.7) 혈구탐식 증후군(hemophagocytic Syndrome, 

HPS)은 대부분의 경우에서 혈구탐식림프조직구증(hemoph-
agocytic lymphohistiocytosis, HLH)와 같은 뜻으로 혼용되

고 있으나 Henter의 분류에 따르면 엄밀한 의미에서 HLH에 

악성 종양과 관련된 이차성 HPS는 제외된다.4) 즉 일차성 HPS

와 이차성 HPS 중 감염, 자가 면역 질환, 약물로 인한 경우를 

HLH로 볼 수 있다. 일차성 HLH는 상염색체 열성 유전으로 

50,000명 당 1명 꼴로 발생하며 진단 후 평균 생존기간이 2개

월 정도인 질환이다.4,5) 이차성 HLH는 대부분의 경우 심한 감

염으로 인해 면역체계가 강하게 활성화되어 발생한다고 알려

져 있으며 주로 면역저하자에서 나타나지만 면역저하자에서

Fig. 1. Axial CT: Multiple, enlarged necrotic lymph nodes on the right 
side of the neck at level I and II (arrow). CT: computed tomography.

Fig. 2. Pathologic finding of lymph node biopsy: Partial loss of ar-
chitecture with widespread apoptosis and necrosis was compati-
ble with typical features of necrotizing lymphadenitis (×40, H&E 
stain). H&E: hematoxylin & eosin.

Fig. 3. Bone marrow aspiration finding: The histiocytes are incre-
ased in number, and some of them phagocytize RBC and platelet 
(×400, H&E stain). RBC: red blood cell, H&E: hematoxylin & eosin.
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만 발생하는 것은 아니다.11) 1991년에 처음 발표된 HLH 진단 

기준은 고열, 비장종대, 범혈구감소증, 고중성지방혈증 혹은 

저피브리노겐혈증, 골수나 비장, 림프절 내의 혈구탐식증의 증

거의 5가지를 만족하는 경우였으나 2004년 개정된 HLH 진

단 기준에서는 혈중 페리틴 농도 증가, 혈중 CD25 증가, 자가 

살해세포(NK-cell)의 활성도 감소 3가지 항목이 추가되었다. 

8개의 항목 중에서 조직병리학적 혈구탐식증의 증거를 포함

하여, 5개 이상 만족시에 진단할 수 있는데, 악성 종양과의 관

련성은 없어야 한다.4,5) 이차성 HPS은 그 병태생리가 자가면역

질환의 일종으로 이해되기도 하는데 자가면역항체의 생산을 

줄이고 항체면역 활성도를 낮추기 위한 목적으로 면역글로불

린 치료가 시도되어 왔고 스테로이드와 면역글로불린, 사이클

로스포린 등의 면역억제제 병합요법이 여러 연구들을 통해 보

고되었으며 중요 장기 침범이 있는 경우에는 동종 조혈모세포

이식까지도 고려되는 경우가 있다.4,5,7,13) 이차성 HPS의 예후

는 다양하게 보고되고 있는데 감염과 관련된 경우가 다른 경

우들 보다 예후가 좋고4) 특히 기쿠치씨병과 관련된 경우가 좋

은 예후를 보이고 있다.6,7,12) 일차성 HPS에 비해 이차성 HPS

의 예후는 좋은 것으로 되어 있으나 질병에서 회복된다 하더

라도 치료 과정에서 발생하는 여러 가지 부작용들을 감수해

야 하므로 기저질환에 의한 환자의 면역 상태가 예후를 결정

짓는 중요한 요소가 된다. 기쿠치씨병과 HPS는 비슷한 초기 

증상을 나타내지만 치료 방법과 예후가 매우 다르며 HPS의 

경우 보다 적극적인 치료가 필요하므로 초기에 이 두 질환을 

감별하는 것이 중요하다. 대부분 경부 림프절 종대에 대한 조

직 검사로 감별진단하게 되지만 본 증례에서와 같이 두 질환

이 동반되어 있는 경우 감별이 쉽지 않고 초기 치료시 어느 

질환에 준하여 치료를 할 것인지 그 범위를 결정하기 어려운 

점이 있다. 현재까지 기쿠치씨병과 동반된 HPS에 대한 보고

는 전 세계적으로 10예 내외로 매우 드물며 거의 대부분이 

소아 및 청소년에서 발생한 것으로 보고되어 있다.6-12) EBV와 

관련된 HPS나 일차성 HPS가 나쁜 경과를 보이는 것에 비해 

기쿠치씨병과 동반된 HPS의 경우 스테로이드 치료에 좋은 경

과와 예후를 보인다고 알려져 있다.9) 하지만 기쿠치씨병과 HPS

가 동시에 발생하는 것인지 기쿠치씨병의 경과 중에 HPS가 

속발하게 되는 것인지 이 두 질환의 병인론과 그에 대한 연관

성은 명확히 밝혀진 바 없는 상태다.12) 기쿠치씨병과 동반된 

HPS에 대한 표준적인 진료 지침은 아직 없지만 이전의 보고

들과 본 증례에서처럼 HPS에 준하는 적극적인 치료를 하였

을 때 부작용 없이 좋은 경과를 나타낼 수 있어서 스테로이드

와 면역글로불린을 포함하는 여러 약제들의 사용이 안전한 

치료 방법으로 생각된다. 결론적으로, 본 증례와 같이 기쿠치

씨병으로 진단된 경우라도 전신 증상이 오랫동안 지속되거나 

백혈구감소증과 혈청 페리틴 수치 상승 등이 있을 경우 HPS

의 동반 가능성을 고려해야 할 것이다. 또한 장기적인 추적관

찰을 통해 재발이나 예후에 대한 추가적인 연구가 필요할 것

으로 생각된다. 
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