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Kikuchi병은 드물지만 경부 림프절 종대를 주소로 내

원하는 환자에서 감별해야 할 중요한 질환 중 하나이다.

이 질환은 이전에 건강하던 젊은 여성에서 주로 발생하

며 발열, 경부 림프절 종대가 가장 흔한 임상양상이다. 경

부림프절은 괴사성 조직구 림프절염의 특징적인 조직소

견을 보인다. 환자들의 대부분은 저절로 치유되는 양성

경과를 보이며 재발하는 경우는 매우 드물다(1). 그러나

드물게 환자들 중 일부는 중한 경과를 취하기도 하며, 전

신성 홍반성 루푸스 등과 같은 다양한 면역질환들과 동

반되기도 한다(2-5). 특히 혈구포식 림프조직구증(hemo-

phagocytic lymphohistiocytosis)이 Kikuchi병에 동반되어
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발생하는 경우는 매우 드물게 보고되고 있다(6-10).

저자들은 발열과 경부 임파선 종괴를 주소로 입원하였

던 35세 여자 환자에서, 경부 림프절 전절제생검에서

Kikuchi병으로 진단되어 경과 관찰 중 다시 증상이 악화

되어 혈구포식 림프조직구증으로 진단한 1례를 경험하였

기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.

증 례

35세 여자 환자가 발열 및 우측 경부 종괴를 주소로

입원하였다. 환자는 내원 18일 전 손등부터 발진이 시작

되어 상하지 및 몸통으로 퍼졌으며 내원 8일 전부터는

발열 및 오한이 시작되었고 우측 경부에 종괴가 촉지되

었다. 환자는 주부로 이전에는 건강하였고 내원 3개월 이

내에 해외 및 국내여행력은 없었으며 애완동물을 키운적

도 없었다. 입원시 혈압은 110/80 mmHg, 맥박수가 110

회/분, 호흡수가 24회/분, 체온은 38℃ 이었다. 의식은 명
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Kikuchi's disease usually occurs in young women and is characterized by localized lymphadenitis
(mostly cervical) usually associated with fever. It is considered a self-limited disease and most pa-

tients recover spontaneously within a few weeks to 6 months without any serious sequelae. However,

patients with Kikuchi's disease require a systemic survey and regular follow-up for several years
because it may be associated with other diseases such as systemic lupus erythematosus. To our

knowledge, there are very few reports of Kikuchi's disease accompanied by hemophagocytic lym-

phohistiocytosis. Biopsy of a right cervical lymph node in a 35-year-old female who presented with
fever and masses in the right cervical region showed necrotizing lymphadenitis and a diagnosis of

Kikuchi's disease was reached. She was started on methylprednisolone pulse therapy (500 mg for 3

days) but developed generalized rash and fever. Laboratory data showed pancytopenia, elevation of
serum transaminase and ferritin levels. Bone marrow and liver biopsy showed proliferation of his-

tiocytes and Kupffer's cells engulfing lymphocytes, platelets and red blood cells, respectively. We

report a case of Kikuchi's disease accompanied by hemophagocytic lymphohistiocytosis

Key Words : Kikuchi's disease, Hemophagocytic lymphohistiocytosis
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료하였으며 우측 경부에서 호두 크기의 여러 개의 림프

절이 촉지되었다. 림프절은 단단하고 경도의 압통이 있었

다. 구강이나 생식기에 궤양은 없었다. 심잡음이나 이상

호흡음은 들리지 않았다. 우측 손목에 관절통이 있었으나

발적이나 붓기는 없었다. 간, 비장은 촉지 되지 않았다.

몸통과 손등에 소양감을 동반한 반구진성발진이 있었다.

일반혈액 검사에서 백혈구수 8,340/mm
3
(호중구 73.1

%), 혈색소 13.1 g/dL, 혈소판수 167,000/mm
3
이었다.

ESR 49 mm/hr, CRP 5.6 mg/dL, 혈청 ferritin 1219.5

ng/ml이었다. AST 87 IU/L, ALT 84 IU/L, LDH 1225

IU/L, ALP 214 IU/L, 혈청 총단백 6.7 g/dL, 혈청 알부민

3.1 g/dL, BUN 6 mg/dL, Cr 1.0 mg/dL, PT 12.9초

(control, 11.0-14.1초), PTT 33초(control, 30-44초)이었

다. B형 간염 항원 및 항체는 모두 음성이었고, C형 간

염 항체도 음성이었다. VDRL, toxoplasma 항체, HIV 항

체, 혈청 heterophil 항체 및 EBV Anti-VCA IgM은 음

성이었고 EBV Anti-VCA IgG는 양성이었다. FANA

(fluorescent antinuclear antibody), anti-dsDNA 항체 및

류마티스양 인자도 음성이었다. 경부 단층 전산화 촬영에

서는 다수의 림프절 종대가 있었으며, 가장 큰 것은 우측

에 2×2 cm 크기였다. 초음파 유도하에서 2회 림프절 바

늘생검을 실시하였으며 모두 반응성 과증식 조직 소견을

보였다.

환자는 발열 및 피부발진이 지속되었으며 입원 14일째

에는 39℃의 고열과 함께 AST, ALT, ALP 및 LDH가

각각 467 U/L, 207 U/L, 1658 U/L 및 3,687 U/L로 증가

하였고 PT가 15.2초로 연장되었다. 경부 림프절 전절제

생검을 시행하였으며 동시에 methylprednisolone을 하루

500 mg씩을 3일간 투여하였다. 경부 림프절은 괴사성 조

직구 림프절염의 조직병리소견 보여 Kikuchi병으로 진단

하였다(Figure 1). Methylprednisolone 투여후 다음날 부

터 체온이 정상화 되었고 환자의 증상도 호전되었다.

환자는 입원 22일째부터 다시 39℃ 이상의 발열이 시

작되었고, 입원 25일째부터는 AST, ALT 및 LDH가 각

각 115 IU/L, 111 IU/L, 3,624 IU/L로 다시 증가하였다.

백혈구수는 6,200/mm
3
, 혈색소는 8.1 g/dL, 혈소판은

75,000/mm
3
으로 감소하였다. 혈청 ferritin이 20,073 ng/ml

로 증가 되었고 혈청 triglycerides는 330 mg/dL로 증가

하였으며 fibrinogen은 119 mg/dL (200-400 mg/dL)로 감

소하였다.

골수검사 및 간조직 검사를 시행하였고 methylpredn-

isolone을 하루 1 g 용량으로 투여하였다. 골수 천자 검사

Figure 2. Bone marrow aspirate showed hemophagocytic
histiocytes engulfing platelets and lymphocytes (Wright-Giemsa
stain, ×1000).

Figure 3. A microphotograph from liver showed a few foci of
hemophagocytic Kupffer cells (straight arrow) and small
aggregates of neutrophils (curved arrow) in the sinusoids
(H&E stain, ×400).

Figure 1. A microphotograph from right cervical lymph node
revealed paracortical zones showing focal necrosis, crescen-
teric histiocytes and proliferation of activated lymphoid cells
(H&E stain, ×200).
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에서 다수의 혈소판과 림프구를 탐식하고 있는 혈구포식

조직구 증다증 소견이 보였으며, 간조직 검사에서는 적혈

구를 탐식하고 있는 별큰포식세포(Kupffer's cell)가 관찰

되었다(Figure 2, 3).

감마글로불린 400 mg/kg, acyclovir 5 mg/kg/day을 추

가로 투여하였으나 환자의 경과는 계속 악화되었으며 혈

청 ferritin은 89,331 ng/ml로 증가되었다. 입원 34일째

CVP (cyclophosphamide 750 mg/m
2
, vincristine 1.4 mg/

m
2
, methylprednisolone 250 mg) 화학요법을 시행하였으

나 환자의 증상은 계속 악화되어 입원 38일째 사망하였

다.

고 찰

Kikuchi병의 원인과 병태생리는 아직 잘 알려져 있지

않다. 대부분 수주에서 6개월에 걸쳐 저절로 치유되는 양

성경과를 취하며 재발은 3% 미만으로 극히 낮은 것으로

알려져 있다(1). 이 병의 진단은 림프절 조직검사로 시행

하며, 양성경과이지만 림프암, 결핵 등 치료가 필요한 질

환과 감별하는 것이 주 목적이다. Kikuchi병으로 진단되

면 특별한 치료는 없으며 증상치료를 하면서 추적 관찰

하는 것이 중요하다. 그러나 드물게 환자들 중 일부는 중

한 경과를 취하기도 하며, 전신성 홍반성 루푸스 등과 같

은 다양한 면역질환들과 동반되기도 한다(2-5).

이 증례는 경부림프절 종대와 발열을 주소로 내원하여

2회의 림프절 바늘생검을 실시하였으나 진단되지 못하다

가 전신증상이 악화되어 림프절 전절제 생검을 실시하여

Kikuchi병으로 진단되었다. 내원 후 Kikuchi병으로 진단

하기까지 환자의 임상양상은 발열, 오한, 근육통, 피부발

진, 관절통, 경부림프절 종대 등으로 다른 Kikuchi병 환자

들과 큰 차이점이 없었다. 그러나 입원 14일 경부터 환자

의 전신상태가 나빠지고 간기능이 악화되기 시작하였으

며, 이 당시는 아직 Kikuchi병으로 진단되기 전이였으므

로, 림프암을 감별하기 위하여 림프절 전절제 생검을 실

시하였고 성인형 스틸씨병 등 자가면역 질환을 배제할

수 없어 methylprednisolone 강압요법을 시행하였다. 치

료 후 환자의 증상은 호전되었으며 간기능도 호전되었다.

Kikuchi병일 때 스테로이드의 사용 적응증은 아직 정립

되어 있지 않지만, 자가면역질환이 동반되었을 때 또는

전신증상이 심하거나 지속될 때는 사용 후에 효과적이었

다는 보고가 있었다(11). 아직 확진이 되지 않은 상태였

으므로 3일간의 methyprednisolone 강압요법 후 유지요법

은 시행하지 않았으며 경과를 관찰하였다. 그 후 림프절

조직검사에서 괴사성 조직구 림프절염 소견이 관찰되어

Kikuchi병으로 진단되었다. 입원 22일 경부터 다시 전신

증상이 심해졌으며 간기능 악화 및 범혈구감소증의 소견

을 보였다. 특징적으로 혈청 ferritin이 89,331 ng/mL로

매우 높게 상승하여 성인형 스틸씨병과 혈구포식 림프조

직구증을 의심하였다(12-14). 골수검사와 간 조직 검사를

시행하였으며 혈구포식 림프조직구증의 소견이 관찰되었

다. 환자는 발열, 경도의 비장종대, 범혈구감소증, 저섬유

소원혈증, 조직소견상 혈구포식 조직구의 관찰 등의 소견

을 보여 혈구포식 림프조직구증으로 진단되었다. 혈구포

식 림프조직구증이 동반된 Kikuchi병에서 methypred-

nisolone 강압요법과 감마글로불린 정주로 양호한 치료효

과를 보였다는 이전의 보고가 있었으므로 methypredn-

isolone 강압요법과 감마글로불린 정주를 동시에 시작하

였으나 환자는 더 악화되었다(10). 환자는 혈액종양내과

에 의뢰되어 화학요법을 실시하였으나 반응을 보이지 않

고 악화되다가 사망하였다.

Kikuchi병에서 혈구포식 림프조직구증이 동반되는 경

우는 매우 드물며 현재까지 10례 미만이 보고되었다(6-

10). 보고되었던 환자들의 대부분은 소아들이며 성인에서

발생한 경우는 매우 드물었다. 혈구포식 림프조직구증이

동반되었을 때 환자의 예후나 치료효과에 대하여서는 아

직 충분한 자료가 없으며 일부 증례들에서 스테로이드

또는 감마글로불린 등의 치료에 반응을 보였다는 보고가

있었다. 이 증례는 성인에서 발생된 예로서 매우 드문 증

례이며 스테로이드, 감마글로불린 뿐만 아니라 화학요법

에도 반응하지 않았던 점과 초기에는 스테로이드에 반응

을 보였지만 유지요법을 시행하지 않고 결과를 기다리던

중 악화되었던 것도 특이할 만하다. 계속 스테로이드 유

지요법을 시행하였더라면 환자의 증상이 진행하지 않았

을지는 알 수 없지만, 조기진단이 중요하며 스테로이드를

조기에 투여하여 유지하는 것이 치료에 도움이 될 수 있

을 것으로 생각된다. 또한 환자의 상태가 악화되면서 혈

청 ferritin이 현저히 상승된 것으로 보아 Kikuchi병 환자

의 추적관찰에 혈청 ferritin을 측정하는 것이 유익할 것

으로 생각된다.

Kikuchi병은 젊은 여성에 흔하며 서구보다는 동양인에

흔한 것으로 알려져있다(1). 우리나라에서도 경부림프절

종대를 주소로 내원하는 환자에서 Kikuchi병은 중요한

감별질환 중 하나이다. 대부분의 환자가 자연회복되고 재

발하지 않으며, 진단이 되고 난 후에는 외래에서 추적 관

찰하는 경우가 많다. 그러나 일부의 환자들에서는 자가면

역질환이 동반되거나 이 증례 처럼 중한 경과를 취하기
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도 하므로, 처음부터 환자의 상태가 중하거나 또는 외래

추적관찰 중 환자의 상태가 악화되거나 지속될 경우, 특

히 혈청 ferritin이 현저히 상승하거나 범혈구감소증이 동

반될 경우에는 혈구포식 림프조직구증의 동반여부를 고

려하는 것이 필요할 것으로 생각된다.

요 약

Kikuchi병은 경부 림프절 종대와 발열을 특징으로 하

는 양성질환으로, 대부분 수주에서 6개월 이내에 증상의

호전을 보이고, 아직 정립된 효과적인 치료는 없다. 드물

게 재발 또는 전신성 홍반성 루푸스와 같은 다른 질환들

이 동반되는 경우가 있어 추적 관찰이 필요하다. 특히 혈

구포식 림프조직구증(hemophagocytic lymphohistiocyto-

sis)이 Kikuchi병에 동반되어 발생하는 경우는 매우 드물

게 보고되고 있다. 저자들은 발진 및 고열, 경부 종괴를

주소로 내원한 35세 여자환자에서 경부 림프절 조직 검

사를 시행 하였고, 조직검사에서 괴사성 림프절염 소견이

관찰 되어 Kikuchi병을 진단하였다. 스테로이드 강압요법

및 대중적 치료하였으나 환자의 증상이 악화되었고, 일반

혈액 검사에서 범혈구 감소 및 혈청 ferritin이 증가하여

시행한 골수 및 간 조직검사에서 적혈구와 혈소판, 림프

구 등을 탐식한 조직구들의 증식이 관찰되었다. Kikuchi

병에 동반된 혈구포식 림프조직구증을 진단한 1례를 경

험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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