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A twenty-year-old man developed pruritic papules on his right forearm on the 25th day after an allogeneic 

bone marrow transplantation from an HLA-matched related donor. The skin lesion turned out to be 

lymphomatoid papulosis, both histologically and immunophenotypically, not a GVHD skin lesion. Lym-

phomatoid papulosis is a chronic lymphoproliferative disease of the skin, characterized by recurrent crusts 

of pruritic papules, which initially appearing on the upper trunk and both extremities. The lesions heal 

spontaneously within 2～8 weeks, usually leaving slightly depressed oval scars. Histologically, the lesions 

show wedge-shaped dense dermal infiltrates of lymphoid cells, with numerous eosinophils, neutrophils 

and atypical lymphocytes. As much as 50% of the infiltrates show atypical lymphocytes, and the dermal 

vessels may show endothelial swelling, fibrin deposition and red blood cell extravasation. We are reporting 

a case of spontaneously healing CD56+ lymphomatoid papulosis, in the patient who received bone marrow 

transplantation, is reported. (Korean J Hematol 2005;40:111-115.)
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서      론
 

  림프종모양구진증(lymphomatoid papulosis)은 1968

년 Macaulay
1)
에 의해 처음으로 기술된 질환으로 원

인이나 병인은 아직 불분명하나 면역조직화학적 및 

분자생물학적 소견이 T세포 림프종과 유사해 역행성

대세포림프종(anaplastic large cell lymphoma, ALCL) 

영역의 한 종류로 보는 CD30 양성 림프세포증식성 

질환으로, 활성화된 helper T세포의 증식으로 구성되

어 임상적으로 양성을, 조직학적으로 악성을 나타내

는 만성 피부증이다.
2,3)

 악성세포는 CD30을 나타내는 

활성화 CD4 양성 T세포인 림프구로서, 비정형적인 

형태를 띠며, Reed-Sternberg 세포와 유사하다.
4,5)

 임
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Fig . 1 . D iscrete erythem atous papules of lym phom atoid papu-
losis on patients on patient’s right forearm .

F ig . 2 . M ultip le erythem atous papules w ith hyperp igm ented 
patches on patient’s right forearm .

상적으로는 흉부, 복부의 체간 및 양사지에 직경 

3cm 미만의 다발성 구진이 나타났다가 주로 2 내지 

8주 후 저절로 감퇴하는 것으로 알려져 있다.
6)
 림프

종모양구진증은 호즈킨림프종, 균상식육종(mycosis 

fungoides)과 함께 이차성 ALCL로 진행될 수 있는데 

직경이 3cm 이상일 경우, 국소성 혹은 원격성의 림

프절 질환이 있는 경우, 크기가 시간이 지나도 저절

로 감퇴되지 않는 경우 등에는 악성 진행을 의심해

야 한다.
7-9)

 비록 광화학 치료법(PUVA)과 저용량 

methotraxate 치료 등이 시도되고 있으나 아직 정립

된 치료 방법이 없는 상태이다. 

  골수이식 후 피부 병변이 발생했을 때 이식편대숙주

증이라면 스테로이드 펄스 요법 및 면역 억제제 집중 

치료 등을 시행해야 하므로 이를 확진하는 것이 환자

의 예후와 치료 방침 설정에 중요하다. 국내에서 림프

종모양구진증에 대한 보고는 수 예 있었으나 골수이식

과 연관된 예는 없으며, 이에 저자들은 20세 남자 환

자에서 동종골수이식 후 피부에 구진 및 발진이 발생

해 시행한 검사에서 이식편대숙주증이 아니라 림프종

모양구진증으로 진단되었던 1예를 경험하여 문헌 고찰

과 함께 보고하고자 한다.

증      례

  환  자: 김○○, 20세, 남자

  주  소: 우측 상지에 소양감을 동반한 구진과 결절 

  현병력: 2004년 11월부터 몸에 쉽게 멍드는 현상이 있

어 2005년 1월 말초 혈액 검사를 시행, 범혈구 감소 소

견으로 본원으로 전원되었다. 내원해 시행한 골수검사

에서 중증재생불량성빈혈로 진단되어 면역 억제 치료

(anti-thymocyte globulin)를 하였으나 반응 없어 2005년 

3월 조직적합항원이 일치하는 동생으로부터 동종골수

이식을 시행하였다. 이식편대숙주증 예방을 위해 

cyclosporine 경구 투약하며 외래 추적 관찰 중 2005년 

4월 이식 25일째 우측 상지에 소양감을 동반한 구진과 

결절이 발생하여 피부 조직검사를 시행하였다.

  과거력: 특이 사항은 없었다.

  가족력: 특이 사항은 없었다.

  신체검사 소견: 주로 우측 상지 전완부에 일부 가피를 

동반한 0.3×0.3cm 정도의 홍반성 구진과 결절이 산재

하였고 일부 병변은 과색소 침착을 남기며 2주째 자연 

소실되는 피부 소견(Fig. 1, 2) 외에 특이 소견 없었다.

  검사 소견: 흉부 X선 검사, 심전도 검사는 정상이었고 

추적 골수검사에서 골수세포충실도 85%로 말초혈액검

사에서 범혈구감소증은 회복 양상을 보였으며 소변 검

사와 일반화학 검사상 결과는 정상이었다. T 림프구 혈

액 조성 검사상 T8 세포가 증가해 T4/T8 비는 감소 소

견을 보였으며 항 cytomegalovirus 및 항 후천성면역결

핍증후군 바이러스 viral capsid antigen에 대한 IgM 항

체, early antigen complex에 대한 항체는 음성을 보였

다.

  병리조직학적 소견: 상지의 홍반성 구진에서 시행한 

조직검사에서 상피와 진피 내 혈관 내피 종창과 함께 

다양한 모양의 세포들이 진피 내 혈관 주위 및 간질 내

에 반모양으로 침윤하였으며 표피 친화성(epidermotro-

pism)은 존재하지 않았다. 침윤세포는 중간 크기의 비

정형 단핵구 세포들이 대부분이었으나 호산구나 호중

구의 침윤 및 비정형세포의 다형성(pleomorphisms)도 

일부 관찰되었다(Fig. 3).

  면역조직학적 소견: CD3, CD30, CD56에 양성 소견을, 
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F ig . 3 . The b iopsy of the papule  on the patient’s forearm  
show s perivascular and dense derm al atyp ica l m ononuclear
cellu lar in filtra tions (H &E sta in  × 200).

F ig . 4 . C D30 (K i-1) positive find ings in the derm is (Im m un-
ohistochem ical sta in, × 100).

CD20, CD34에 음성 소견을 보였으며, EBV 동소교잡검

사에 음성 소견을 나타냈다(Fig. 4). 

  치료 및 경과: 국소적 스테로이드 연고제 사용하였고, 

저용량의 경구 methotrexate 투약 및 PUVA 등의 치료

를 고려하였으나 발생 2주째 병변이 완전히 자연 소실

되어 경과 관찰 중이다.

고      찰

  림프종모양구진증은 Wang 등
10)

에 의하면 유병률이 

서양인에서 백만명당 1.2명에서 1.9명이며 모든 연령

에서 발생할 수 있으나 20～40세 성인에 주로 발생

한다. 발생 원인은 아직 정확히 밝혀지지 않았으나 

Brehmer-Andersson
11)

은 면역감시 기능에 영향을 주

는 외부나 내부의 자극에 의해 림프구가 활성화될 

때 발생하는 양성 질환이라고 했으며, Thomsen 등
2)

은 림프종모양구진증이 처음부터 악성 종양으로 병

변이 피부에 국한해 있다가 숙주의 면역 체계가 약해

지면 피부 외의 장기에 발생한다고 하였다. Shams-

uddin 등
12)

은 핵 내에서 직경이 160Å에서 800Å인 바

이러스양 입자를 관찰하였으며 EBV와 T cell lympho-

trophic virus type 1이 림프종모양구진증의 발생에 

관련이 있을 것이라는 추측이 있었으나 이를 증명하

지는 못하였다. Wood 등
4)
은 림프종모양구진증을 구

성하는 세포들의 일부분에서 CD4나 CD7 등의 T세

포 표면 항원의 표현이 소실되어 있는 것을 관찰하

였다. 이 소견은 염증성 과정에서 나타나는 것이 아

니고 림프종에서 흔히 나타나는 것으로 보아 림프종

모양구진증이 활성화된 보조 T세포들의 경도 림프종

일 것이라고 했다. 본 예에서는 골수이식 및 그에 

따른 항암요법, 면역억제제 사용 등 자극에 의해 림

프구가 활성화되어 림프종모양구진증이 발생했을 가

능성 및 처음부터 피부에 국한해 있다가 골수이식에 

따른 면역억제제 사용 등으로 발생했을 가능성 두 

가지 모두 있을 것으로 생각한다.

  병리조직학적으로 림프구, 호산구, 호중구, 거대 

단핵 세포들이 진피 내 쐐기모양 또는 혈관 주위에 

반모양으로 침윤하며, 과각화증, 극세포증 및 해면화 

등 다양한 표피의 변화를 보인다. 병리조직학적으로 

세 가지 형태로 분류할 수 있는데 A형은 호산구나 

호중구 등의 염증 세포가 다수 침윤되고 한 개 이상

의 뚜렷한 호산성 핵인을 가진 다양한 형태의 핵과 

풍부한 세포질의 직경 24～40μm의 크기가 비교적 

큰 세포가 침윤되며 이들 세포의 일부는 다핵성을 

나타내는데 주로 호즈킨 림프종에서 보이는 이핵성

(binucleated)의 Reed-Sternberg 세포와 유사하게 보이

고 세포분열도 다수 관찰된다.
3,13,14)

 B형은 균상식육

종과 유사한 과염색성의 대뇌상의 핵을 가지면서 세

포질이 적은 직경 8～15μm의 비교적 작은 크기의 

비전형적 림프구성 세포가 주로 침윤하며 표피 친화

성이 심하고 림프구외 다른 세포의 침윤은 드물다. 

C형은 CD30 양성 T세포의 대다수 침윤으로 1～2cm 

이상의 다발(cluster) 형성을 특징으로 한다.
3,14) 

본 예

에서는 동종골수이식을 받은 환자로 급성이식편대숙

주증에 의한 피부 병변을 우선 고려하였으나 상지의 

홍반성 구진에서 시행한 조직검사에서 중간 크기의 

비정형적 단핵구성 세포들이 진피 내 혈관 주위 및 
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간질 내에 반모양으로 침윤하여, 모낭 및 진피 손상

과 함께 호산구의 다발성 침윤을 특징으로 하는 급

성이식편대숙주증과는 차이가 있었다. 

  면역조직화학적 검사에서 A형의 비정형적인 세포

는 CD30 (Ki-1), HLA-DR, CD25 및 transferrin re-

ceptor에 양성 소견을 보이나 T세포 림프증식 질환

에 특이한 소견인 CD5, CD7 등의 T세포 표면항원의 

결핍을 보여 활성화된 T세포에서 기원한 것으로 생

각된다.
6,13)

 반면 B형의 세포들은 CD30에는 염색이 

잘 되지 않으며 CD8보다 CD4에 염색이 더 잘 된

다.
7)
 본 증례에서는 CD3, 30, 56에 양성을, CD20, 

34에 음성을 나타내었는데 특히 NK세포나 활성화된 

T세포에서 발생한 림프종, 소세포암 등에서 특징적

인 CD56이 양성을 나타내었다. 림프종모양구진증이 

약 10～20%에서 10～20년 내에 균상식육종, 호즈킨 

림프종과 함께 이차성 ALCL으로 진행한다고 알려진 

사실에 근거해
15)
 NK세포 림프종, 이차성 ALCL 등

을 고려할 수 있었으나 국소 스테로이드 도포 정도

로 자연 소실된 점으로 미루어 아직 악성화 되지 않

았으나, 림프종으로 이행 가능성 있는 림프종모양구

진증 A형으로 결론 내릴 수 있었다.

  악성 변화를 예견할 수 있는 임상적, 병리조직학

적, 면역조직학적 혹은 유전자형 지표는 잘 알려져 

있지 않으나, 임상적으로 피부 병변이 커지거나 오

랫동안 지속되는 결절과 종양이 나타나는 경우와 피

부에 국한되지 않고 전신으로 퍼진 경우, 말초혈액

에 비정형적인 세포들이 침윤된 경우와 병리조직학

적으로 A형의 세포들이 침윤된 경우, CD30에 양성

을 보이는 경우, 비정상적인 DNA 히스토그램을 보

이는 경우, 면역조직화학 염색상의 변화로 T세포 표

지자가 상실된 경우 악성 림프종의 발생 가능성이 

높다고 하였다.
8,15)

 최근 Willemze 등
7)
은 피부 원발성 

CD30 양성 림프종과 CD30 양성인 림프종모양구진

증은 임상 및 조직학적으로 피부 원발성 CD30 (Ki-1) 

양성 림프증식 질환으로서 연속적인 질환군을 형성

한다고 하였으며 이들 두 질환들의 감별점으로 CD30 

양성인 림프종모양구진증은 CD30 항원에 대한 반응

이 산발적이며 병변은 주로 구진과 결절로 이루어지

고 임상적인 증상이 100% 자연 소실되지만 피부 원

발성 CD30 양성 림프종에서는 CD30 항원에 대한 

반응이 강한 양성을 보여 염색된 개개의 세포가 서

로 융합되면서 넓게 퍼져 있으며 병변들은 주로 결

절이나 종양으로 구성되고 병변이 자연적으로 없어

지는 비율이 약 25%라고 하였다.
5)
 본 예에서는 A형 

type에 CD30 양성으로 악성 림프종 이행 가능성을 

배제할 수 없고, CD56 양성이므로 림프종 발생 가능

성에 대해 정기적 추적 관찰이 필요할 것으로 생각

한다.

  치료로는 수술적 제거, 항암 화학요법, 스테로이드 

및 nitrogen mustard 등의 국소 도포, 자외선 치료, 방

사선 치료 등이 있다.
9,11)

 그 중 광화학 치료법(PUVA)

과 저용량 methotraxate 치료가 가장 많이 시행되었

는데 부분적인 호전은 볼 수 있으나 현재 완치를 기

대할 만한 치료법은 없으며, 치료 후에 악성 림프종

이 발생한 예도 있으므로 본 예에서도 자발적으로 

사라지기는 했으나 장기간의 추적 관찰이 필요하다.

요      약

  중증재생불량성빈혈으로 조직적합항원이 일치하는 

동생으로부터 동종골수이식을 받고 면역억제제(cyclo-

sporine) 투약 중인 20세 남자 환자에서 이식 25일째 

우측 상지에 소양감을 동반한 구진이 다발성으로 발

생했다. 병변은 우측 상지에 다발성으로 국한되고 

소양감은 있으나 동통이 없는 구진 양상으로 발생했

고 스테로이드 연고를 사용하던 중 발생 2주째 자연 

소실되는 경과를 보여, 소양감, 동통, 열감이나 피부 

박리를 동반하고 손바닥이나 발바닥에서 시작해 몸 

전체로 진행되어 지속되는 양상의 이식편대숙주증 

피부 병변과는 차이가 있었다. 조직 검사에서 상피

와 진피 내 혈관 내피 종창과 함께 다양한 모양의 

세포들이 진피 내 혈관 주위 및 간질 내에 V양 모양

으로 침윤하였으며 비정형세포의 다형성(pleomorphi-

sm)은 있었으나 표피 친화성(epidermotropism)은 존재

하지 않았다. 면역조직학적 검사에서 CD3, CD 30, 

CD56에 양성 소견을, CD20, CD34에 음성 소견을 

보였으며, EBV 동소교잡검사에 음성 소견을 나타내

었다. 

  이상으로 골수이식 시행 후 우측 상완부에 피부 

병변이 발생해 이식편대숙주증을 고려했으나 피부 

병리조직학적 및 면역조직학적으로 A형으로 추정되

며 저절로 소실되는 경과를 가져 정기적 추적 관찰

이 필요한 CD56 양성 림프종모양구진증 1예를 보고

하는 바이다.
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