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Isolated Intracranial Rosai-Dorfman Disease
- A Case Report -
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Rosai-Dorfman disease (RDD) is an idiopathic histioproliferative disorder of the lymph nodes
and extranodal sites. Central nervous system involvement is extremely rare. Intracranial
RDD, especially the isolated form, resembles meninigioma both clinically and radiologically.
Here, we report a case of isolated, intracranial, dura-based RDD. The patient presented with
headache and dizziness with no evidence of lymphadenopathy. Histologically, the lesion
consisted of large histiocytes with emperipolesis and lymphoplasma cell infiltrates with a
fibrotic background. We discuss the differential diagnosis of this lesion. To our knowledge,
this is the first reported Korean case of intracranial RDD.
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단독성 두개내 Rosai-Dorfman병

- 1예 보고 -

Rosai-Dorfman (RDD)병은 1969년 Rosai와 Dorfman에 의

해 처음으로 기술된 조직구의 특발성 양성 증식성 질환으로, 광

범위한 림프절 종대를 동반한 림프굴 조직구증(sinus histiocy-

tosis with massive lymphadenopathy)으로 기술되었다.1 조직

학적으로 종대된 림프절에는 림프굴 내에 크기가 큰 조직구의 증

가와 조직구의 세포질 내에 림프구가 존재하는 엠페리폴레시스

(emperipolesis)를 보이며, 배경에는 다양한 정도의 림프구, 형

질세포, 호산구의 침윤을 동반한다. 대부분 심한 림프절종대와

전신증상을 동반하지만, 림프절 외에 발생하는 경우도 보고되고

있는데 주로 침범하는 장기는 눈, 피부, 호흡기, 뼈, 침샘, 고환,

척추, 뇌척수막이다.2 중추신경계 침범은 매우 드물어 외국 문헌

에 51예만이 보고되어 있고 국내에는 보고된 예가 없다. 림프절

외 침범이 있는 경우라도 심한 림프절 종대를 동반하고 있을 때

는 진단에 큰 어려움이 없으나, 일부에서는 림프절 종대나 다른

장기의 침범 없이 두개내 종양의 양상을 보여 임상적, 방사선학

적으로 수막종과 유사할 수 있다.3 저자들은 림프절 및 다른 장

기의 침범과 전신 발현 없이 수막에 기반을 둔 단발성 두개내

병변으로 나타난 RDD 1예를 보고하고, 감별해야 할 질환에 대

해 기술하고자 한다.

증 례

환자는 62세 남자 환자로 수술 15일 전 갑자기 발생한 두통과

어지러움증을 주소로 내원하였다. 과거력상 특이 병력은 없었고

진찰 소견상 림프절병증, 두개신경 결함, 장기비대증 등을 포함

한 다른 특이 사항도 없었다. 혈액학적 검사 및 임상화학검사

소견에도 특이 사항이 없었다. MRI 촬영상 T1 조영 증강 관상

면 영상에서 큰 구멍 오른쪽에 수막에 기반을 둔 단일성의 조영

증강성 종양이 보여, 방사선학적으로는 수막종으로 진단되었다.

수술 소견상 큰 구멍 오른쪽 수막에 붙어 있는 단발성 수막종으

로 여겨져, 하후두부 개두 감압술 후에 종양 완전 절제술을 시

행하였다(Fig. 1). 

육안 소견상 종괴의 크기는 3.0×2.2×1.3 cm이고 표면은 매

끈하면서 분엽상을 보였으며 절단 시 고무 정도의 경도가 느껴

졌다. 종양의 절단면은 황회색이며 부분적으로 갈색을 띠었고 충

실성의 섬유성 조직이었다(Fig. 2). 현미경 소견상 수막은 섬유

화되었으며, 주로 조직구, 형질세포, 림프구들이 혼재되어 침윤

하고 있었고 중성구와 호산구는 거의 없었다. 침윤한 조직구는

대부분 크기가 크고 풍부한 호산성 세포질과 거품핵을 보였으
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며, 일부 조직구는 세포질 내에 여러 개의 림프구가 탐식된 엠

페리폴레시스를 보였다(Fig. 3). 면역조직화학 염색상 대부분의

조직구는 S-100 단백, CD68과 alpha-1-antichymotrypsin에 양

성 소견을 보였다(Fig. 4). 그러나 CD1a, epithelial membrane

antigen, glial fibrillary acidic protein, cytokeratin, smooth

muscle actin에 대한 면역조직화학 염색은 음성이었고, 세균, 항

산균, 진균, 나선균에 특수 염색과 결핵균에 대한 polymerase

chain reaction 결과도 모두 음성이었다.

고 찰

RDD의 전형적인 임상 양상은 무통성, 양측성 경부 림프절병

증이고 때로는 발열, 체중 감소가 나타난다. 그리고 임상 검사

소견상 빈혈, 백혈구증가증, 다클론성 고감마글로빈 혈증, 혈침

속도(erythrocyte sedimentation rate) 증가를 동반한다. 이 질

병의 약 30%의 예에서 림프절외 침범을 보이며,2 간혹 림프절

병증 없이 림프절외 병변만 나타나기도 한다. 중추신경계를 침범

하는 경우는 극히 드물고 지금까지의 문헌에 51예만이 보고되어

있다.4 보고된 예의 2/3에서는 전신 발현 없이 단발성 두개내 종

괴로 나타났다. 두개내 종괴는 대부분의 예에서 수막에 부착된

종괴로 나타났으나, 1예에서는 수막과 연결 없이 뇌실질 종괴로

나타나기도 했다.5 중추신경계를 침범한 RDD의 임상 증상은 발

생 위치와 연관되는데, 흔히 두통, 간질발작, 쇠약감, 신경 압박

에 의한 것이다.7 보고된 두개내 RDD의 평균 연령은 37.5세(5-

78세)로,6 림프절 RDD의 평균 연령이 20.6세인 점과 비교해 볼

Fig. 1. Coronal enhanced T1 weighted image reveals dural-based
strongly enhancing homogeneous mass near the right side of fora-
men magnum. The most likely diagnosis, based upon this image,
would be meningioma.

L

5 cm

Fig. 2. The cut surface of the mass shows white to dark yellow and
homogenous appearance with scattered hemorrhage.

Fig. 3. The lesion shows inflammatory infiltrates composed of his-
tiocytes, mature lymphocytes, and plasma cells in the background
of fibrosis. The cytoplasm of the histiocyte contains intracytoplas-
mic lymphocytes (emperipolesis).

Fig. 4. The immunohistochemical stain for CD68 shows a positive
reaction in the cytoplasm of the histiocytes. Inset: That for S-100
protein shows also a strong positive reaction. 



때 발병 시기가 좀 더 늦다.3 두개내 RDD는 조직학적으로 77%

의 예에서 섬유화가 있거나, 엠페리폴레시스가 없거나 또는 잘

관찰할 수 없는 비전형적 모습을 보였다.7 임상 경과는 수개월 혹

은 수년 동안 병이 지속될 수 있지만 보통은 완전히 회복되는 것

으로 알려져 있다.5,6 그러나, 추적 관찰이 이루어진 두개내 RDD

중 4.4%에서는 크기가 증가되어 있거나 혹은 재발되었다.7

두개내 RDD는 종종 임상적으로나 방사선학적으로 수막종과

유사하여 정확한 진단을 위해 면역조직화학검사를 포함한 조직

학적 검사가 반드시 필요하다. 또한 조직학적으로도 엠페리폴레

시스가 없거나 잘 관찰되지 않고 섬유화가 동반된 비전형적 모

습을 자주 보이기 때문에, 초기 생검에서는 비특이적 염증성 반

응으로 오진하는 경우도 있을 수 있다.7 두개내 RDD의 조직학

적 감별 진단으로 랑게르한스세포조직구증(Langerhans' cell

histiocytosis, LCH), 감염성 질병, 형질세포 육아종, 림프구 형

질세포 과다형 수막종(lymphoplasmacyte-rich meningioma),

림프증식성 질환 등을 들 수 있다.

LCH는 뇌수막 병변으로 표현될 수 있으며 드물게는 중추신

경계에 국한될 수도 있다.8 LCH와 RDD는 S-100 protein 양성

인 조직구와 림프구가 다양한 정도의 세포 밀도로 침윤할 수 있

는 점에서 유사하다. 호산구의 침윤은 LCH에서 보다 현저하지

만 RDD에서도 다양한 정도로 침윤할 수 있기 때문에 유용한 지

표는 아니다.9 엠페리폴레시스는 LCH에서 관찰되지 않고 RDD

에서 관찰되는 특징으로 감별에 유용하나 두개내 RDD는 엠페

리폴레시스가 없거나 잘 관찰되지 않는 비전형적 모습을 자주

보인다. 그러나, LCH는 랑게르한스 세포의 특징적인 핵함입이

나 고랑, CD1a에 대한 면역반응, 전자현미경상에서 세포질내

랑게르한스 과립(Birbeck granules) 등이 있으므로 RDD와 감

별할 수 있다.

RDD에서 간혹 농양을 형성하거나 비정형적 육아종성 염증을

보일 수 있기 때문에 감염성 질병도 감별해야 한다. 엠페리폴레

시스나 S-100 단백에 양성이며 전형적인 모양을 보이는 조직구

가 많은 경우에 RDD는 쉽게 진단할 수 있지만, 그렇지 않은 경

우에는 감별하기 어렵다. 이 경우 여러 균주에 대한 특수 염색,

PCR 분석, 그리고 배양 검사가 감별에 도움을 줄 수 있다.3

형질세포 육아종도 드물게 두개내 수막 기반 종괴로 나타날 수

있고 림프구, 형질세포, 조직구, 포말큰포식세포 등 다양한 염증

세포의 침윤과 섬유화를 동반하므로, RDD와 임상적으로나 조직

학적으로 혼동될 수 있다. 그러나 형질세포 육아종에서는 S-100

단백에 양성인 조직구와 엠페리폴레시스를 관찰할 수 없다.10

림프구 형질세포 과다형 수막종,11 림프구 증식성 질환 중 결

절 경화형 호치킨 림프종 또는 조직구 육종 등도 진단 시 감별해

야 한다. 이 경우도 S-100 단백, EMA, CD15, CD30 등 면역

조직화학 염색과 침윤한 조직구의 세포학적 소견 등으로 감별할

수 있다.12,13

RDD의 원인은 아직 분명하게 밝혀져 있지 않다. 두 가지 가

능성이 제시되는데, 하나는 바이러스 혹은 다른 미생물에 의한

감염에 의한 것이고, 다른 하나는 어떠한 면역학적 결함에 의한

것이다. 임상 양상과 조직학적 소견은 감염성 질환으로 추정되

지만 HHV-6을 제외한 어떤 미생물도 아직 확인된 바 없다.6,14

RDD 조직에서 HHV-6이 발견되기는 했지만, 이 바이러스는

림프조직에서 흔히 발견되는 것으로 병인이 이것에 의한 것인지

는 확실치 않다.14 분자병리학적 연구에서 침윤한 조직구는 다클

론성으로 그 성상은 종양이기보다 반응성이라는 사실을 시사한

다.15 Macrophage colony stimulating factor에 의해 자극받은

단핵구나 대식세포는 면역억제 상태가 되고 RDD의 대식세포와

같은 면역표현형을 보이는 세포로 변하게 되어, RDD의 주된 병

리기전은 사이토카인에 의한 면역억제 반응에 의한 것으로 생각

된다.16

지금까지 국내에서 보고된 RDD는 매우 적다. 비강과 타액선,

림프절, 종격동, 피부에서 발생한 예가 보고된 바 있으나,17-20 두

개내 RDD는 보고된 적이 없었다. 본 증례와 같이 단발성 두개

내 종양으로 발현된 RDD는 매우 드문 경우로, 다른 질환으로

오인하기 쉬울 것으로 생각되어 보고하는 바이다. 
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