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항인지질항체 증후군이란 혈관 내피세포의 구성물질

인 인지질에 대한 자가면역항체가 발생하여 혈전증 및 

반복적인 유산을 일으키는 질환이다. 원인 자가면역 질

환이 없이 발생한 경우를 원발성, 전신성 홍반성 낭창

과 같은 교원성 혈관질환이 동반된 경우를 이차성이라 

한다.
1 

항인지질 증후군에서 혈전증은 모든 장기에서 발생 

가능하며 대부분 중추신경계나 심혈관계를 침범한다. 

안과적으로는 허혈성 신경병증, 일과성흑암시, 망막혈

관폐쇄등의 후안부 합병증 및 홍채염, 공막염, 각막염

등의 전안부 합병증에 대한 보고가 있다.2

망막중심정맥폐쇄는 일반적으로 65세이상의 고령층

에서, 단안에 주로 발생하는 것으로 알려져있다. 망막

중심정맥폐쇄가 젊은 환자에서 발생하는 경우는 흔치 

않으며, 양안에 동시에 발생하는 경우는 더욱 드물다. 

저자들은 원발성 항인지증후군을 가진 38세의 젊은 남

자에서 망망중심정맥폐쇄가 양안에 발생한 1예를 경험

하였기에 이를 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다.

증     례

38세 남자가 1개월 전부터 발생한 양안 시력저하를 

주소로 내원하였다. 고혈압, 당뇨, 교원성 질환등을 시

사하는 소견은 없었으며, 안외상, 안수술력 등의 안과

적 과거력 및 가족력상의 특이소견은 없었다.

본원 내원당시 양안 교정시력은 0.3이었다. 양안 모

두 대광반사는 정상 반응을 보였으며, 구심성동공운동

장애는 없었다. 골드만 압평안압계로 측정한 안압은 우

안 15 mmHg, 좌안 16 mmHg로 정상범위였고, 세

극등현미경을 이용한 전안부 검사상 특이소견은 보이지 

않았다. 안저 검사상 양안에 다발성 망막출혈, 정맥확

장 및 사행, 황반부종을 보였다(Fig. 1, 2). 

혈액응고이상에 대한 검사를 포함한 전반적인 내과

적 검사를 시행하였다. 혈액검사상 혈소판수의 경한 감

소(113 /µL, 정상 130~400 /µL)를 보였고 매독혈청

검사, 항핵항체검사, 그리고 Rhematoid factor는 음

성이었다. PT (Prothrombin time) 11.6초(정상 

11.0~15.0초), aPTT (Activated partial throm 

boplastin time) 27.8초(정상 22.4초~40.4초)로 

정상범위 내에 있었고, Protein C, Protain S, 

Antithrombin Ⅲ도 정상 범위였다. 

항인지질항체 검사상 루푸스항응고(lupus anticoa 

ulant)는 음성을 나타냈으나, 항카디오리핀항체(anti 

ardiolipin antibody)는 22.3 MPL (정상 0~12.5 

MPL)로 증가소견을 보였다. 이후 6주 간격으로 2차
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례 시행한 항인지질항체 검사에서도 항카디오리핀항체

가 증가되어 있었다.  

환자를 원발성 항인지질증후군에 의한 양안의 망막

중심정맥폐쇄로 진단하고, 류마티스 내과 의뢰후 아스

피린 경구복용을 시작하였다. 내원 3개월째 황반부종이 

지속되어 양안 유리체강내 bevacizumab (Avastin)주

입술을 시행하였다. 내원 12개월째인 현재 안저 검사에

서 양안 황반부 부종 및 망막출혈은 감소하였고, 양안 

시력 0.5로 호전되었으며 안구 및 전신의 추가적 혈관

폐쇄소견 없이 외래 경과 관찰 중이다(Fig. 3, 4).

고     찰

항인지질항체증후군은 혈중에 루푸스항응고(lupus 

anticoagulat)와 항카디오리핀항체(anticardiolipin 

antibody) 형태의 항인지질 항체가 있으면서 전신적

으로 재발성의 혈전증 및 산과적 문제를 일으키는 일종

의 면역매개성 혈전증이다. 

진단은 6주이상 간격으로 시행한 검사에서 항체가 두

번이상 양성으로 나와야 하며, 루푸스등의 결체조직질

환과 연관된 경우를 이차성, 결체조직질환과 연관되지 

않은 경우를 원발성 항인지질 항체증후군이라 한다. 본 

증례는 6주 간격으로 3차례 시행한 검사상 항카디오리

핀이 항체가 양성으로 나왔고 결체조직질환과 연관되어 

있지 않아 원발성 항인지질항체증후군이라 할 수 있다.

항인지질항체에는 루푸스항응고와 항카디오리핀항체

가 있으며, 루프스항응고가 양성인 경우 주로 정맥혈전

이 생기는 것에 반해, 항카디오리핀항체가 양성인 경우 

동맥과 정맥 모두에서 혈전이 생기고, 더 흔히 혈전을 

형성한다고 한다. 이들 항체는 전신성 홍반성 루푸스를 

가진 환자에서 5-55%에서 양성으로 나타나는 것으로 

알려져 있고, 항인지질항체를 가진 환자의 50 % 정도

에서 전신성 홍반성루푸스가 있는 것으로 알려져 있

다.
5-7

항인지질항체증후군에서 혈관폐쇄가 일어나는 기전

에 대해서는 아직까지 정확히 알려져 있지 않으나, β

2-glycoprotein과 항인지질항체가 복합체를 형성하여 

혈액응고 과정에서 phospholipid와 결합하여 PTT 

Figure 1. Fundus photographs show multiple retinal hemorrhages, macular edema, and dilated tortuous vessels. 

Figure 2. OCT scans show serous macular detachment in both eyes. 
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(partial thromboplastin time)을 연장시키고, 

protein C, protein S의 작용을 억제하여 항응고작

용과 섬유소 분해작용을 억제하여 혈전증을 야기한다고 

한다.
5-7
 치료로는 혈전증이 있었던 경우에는 재발을  

막기 위해 와파린이나 저분자량 헤파린 등을 복용하며, 

무증상일 경우에는 아스피린을 장기 복용한다.
6 

항인지질항체증후군에서 혈전증은 대부분 중추신경

계나 심혈관계를 침범하는 것으로 알려져 있으며, 안과

적으로는 허혈성 신경병증, 일과성흑암시, 망막혈관폐

쇄등의 후안부 합병증 및 홍채염, 공막염, 각막염등의 

전안부의 합병증이 발생할 수 있다고 한다. Castanon 

et al
7
은 원발성 항인지질항체증후군을 가진 17명의 

환자중 15명에서 후안부 이상이 있었고, 이중 정맥 구

불거림이 88%로 가장 흔하였고, 화염상 출혈, 미세동

맥류, 면화반, 시신경 부종, 유리체 출혈순으로 이상소

견이 나타났다고 보고하였다. 또한 전안부 이상소견으

로 결막혈관확장, 상공막염등이 있었다고 보고하였다. 

Miserocchi et al
8
은 13명의 항인지질항체양성인 환

자에서 전안부에 이상이 있었던 환자 10명이었으며 8

명이 홍채염, 2명이 공막염, 1명에서 각막염이 있었다

고 보고하였으며 후안부 증세가 있었던 환자 11명에서 

망막혈관염이 8명으로 가장 많았고, 유리체염이 5명, 

망막박리가 2명, 후공막염, 망막동맥폐쇄가 각각 한명

에서 있었다고 보고하였다. 

항인지질증후군에서 망막정맥폐쇄가 발생한 증례에 

대한 보고는 수차례 있었다. Geletta et al
9
은 항인지

질항체와 연관되어 나타난 단안의 혈관폐쇄성 망막증 4

예를 보고 하였고, Nael et al10은 백혈병환자에 동반

된 항인지질증후군에서 양안에 발병한 망막중심정맥 폐

쇄를 보였던 1예를 보고하였다.

 Lahey et al11은 56세 이하에서 발병한 망망중심

정맥 폐쇄환자 55명에서 혈전증을 일으킬 수 있는 항인

지질항체, Antithrombin, protein C, protein S, 

homocystein 수치를 비교한 결과 대조군에 비해 항

인지질항체의 증가와 homocystein의 감소가 유의한 

차이를 보였다고 보고하였다. Cobo-Soriano et al
12
 

혈전증의 위험요인 없이 망막정맥폐쇄가 발병한 환자 

40명에서 9명이 항카디오리핀항체가 양성이었다고 보

고하였으며 망막 혈관 폐쇄가 있는 환자에서 항인지질

항체가 양성일 확률이 높다고 보고하였다.

Figure 3. Fundus photographs show diminution of retinal hemorrhage and macular edema at 9 months after intravitreal 
bevacizumab injection. 

Figure 4. OCT scans show nearly normal foveal contour and thickness at 9 months after intravitreal bevacizumab injection in 
both eyes. 
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국내에서는 Kim et al
13
이 원발성항인지질 증후군

에서 단안에 망막중심정맥 폐쇄를 보였던 2예를 보고하

였고, Kim et al14이 전신성 홍반성루푸스를 가진 이차

성항인지질항체증후군 환자에서 발생한 단안 망막 분지정

맥폐쇄 1예, 망막 중심동맥폐쇄 1예를 보고 하였다. 

본 증례는 기저질환이 없는 젊은 사람에서 양안에 동

시에 망막중심정맥폐쇄가 발생한 경우로 이는 고혈압등

의 전신질환을 가진 60세이상의 노인층에서 단안에 주

로 발생하는 일반적인 망막중심정맥폐쇄와는 양상이 달

랐다. 항인지질 증후군이 안과 및 전신적으로 일으킬 

수 있는 재발성 혈전증의 심각성을 고려해 볼 때, 본예

와 같이 기저질환을 가지지 않은 젊은 사람에서 양안에 

망막중심정맥폐쇄가 발생한 경우 항인지질항체 검사를 

시행해보는 것이 필요할 것으로 생각된다.
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=ABSTRACT=

Bilateral Central Retinal Vein Occlusion in Primary 
Antiphospholipid Syndrome

Sang Hyuk Kim, M.D.1, Jung Yeul Kim, M.D.1,2

Department of Ophthalmology, College of medicine,Chungnam National University1, Daejeon, Korea¹
Chungnam National University Research Institute for Medical Sciences2, Daejeon, Korea¹

Purpose: To Report a case of bilateral central retinal vein occlusion (CRVO) caused by primary 
antiphospholipid syndrome. 
Methods: A 38-year-old male is referred to the department of ophthalmology for the bilateral visual loss.
Results: On initial visit, both visual acuity was 0.3. Upon consider changing to fundoscopic examination, the 
patient was diagnosed with bilateral CRVO. We performed hematologic tests including thrombophilia 
examination. There were no abnormal findings on routine hematologic tests. Antinuclear antibody and 
rheumatoid factor were negative but anticardiolipin antibodies presented high titer, on two occasions six weeks 
apart. We prescribed oral aspirin and performed intravitreal bevacizumab injection under the diagnosis of 
bilateral CRVO in primary antiphospholipid syndrome. 
Conclusions: It may be necessary to check antiphospolipid antibody in cases of bilateral CRVO in young 
patients without medical problem. 
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