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= 증례보고 =

A형 사시를 동반한 전반적 선천섬유증증후군 1예

최해원⋅박정민⋅이수정

메리놀병원 안과

목적: 양안의 눈꺼풀처짐과 양안의 하사시 및 A형 내사시를 동반한 전반적 선천섬유증증후군 1예를 경험하였기에 국내 

최초로 보고하고자 한다.

증례요약: 6세 여아로 출생 시부터 있었던 양안의 심한 눈꺼풀처짐과 좌안의 내편위를 주소로 내원하였다. 눈꺼풀올림

근의 기능은 없었으며 턱을 25˚ 정도 들고 있었다. 양안에서 수직운동은 전혀 되지 않았으며 외전장애가 있었고 좌안

에서 20 프리즘디옵터(PD)의 내사시, 양안에서 35PD의 하사시가 있었다. 상방주시시 눈모음운동이 나타나고 하방주

시시 정위를 보이는 A형 사시가 관찰되었다. 양안의 눈꺼풀처짐, 하사시와 A형 내사시를 동반한 전반적 선천섬유증증

후군으로 진단하여 하직근 후전술을 시행하였고, 술 후 턱을 드는 것과 양안의 하사시는 교정되었으나 외편위가 증가되

어 제 1 안위에서는 정위를 보였고 하방주시시에는 15PD의 외사시가 나타났다.

결론: 저자들은 국내외에서 보고된 적이 없는 A형 사시를 동반한 전반적 선천섬유증증후군을 경험하였고 양안의 하직

근 후전술 후 외편위가 증가될 수 있으므로 이를 감안하여 수평사시의 수술양을 결정해야 할 것으로 생각된다.
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선천섬유증증후군(Congenital fibrosis syndrome)

은 정상 외안근이 섬유성 조직으로 대체됨으로 인해 안

구운동장애 및 사시, 양안의 눈꺼풀처짐, 이상두위 등

이 출생 후에 나타나는 비교적 드문 선천성 질환
1
으로 

1840년 Baumgarten
2
에 의해 처음 보고된 이후 

Brown3이 양안성으로 전외안근의 안구운동장애, 눈꺼

풀처짐 및 심한 하사시를 동반한 임상증례를 전반적 섬

유증증후군(general fibrosis syndrome)으로 명명

하였다. Harley et al4은 1978년 선천섬유증증후군

을 다섯 형태로 분류하였고 이에 더해 Fells et al
5
이 

6번째 형으로 3~5세 사이에 점점 심해지는 A형 사시

(Progressive exaggerated A-pattern strabis- 

mus with presumed fibrosis of the extra- 

ocular muscle) 8예를 제시하였으나 6예에서는 하직

근 후전술 후나 수평근 수술 후에 A 형 사시가 발생한 

것이었으며 양안의 전반적 선천섬유증증후군에서 A형 

사시가 발생한 경우는 없었다. 

저자들은 전반적 선천섬유증증후군으로 양안의 하방

고정, 양안의 눈꺼풀처짐, 두부의 위치이상을 보인 6세 

여자 환아에서 양안의 하직근 후전술을 시행하기 전부

터 A형 사시가 동반된 1예를 경험하였기에 이를 최초

로 보고하는 바이다.

증례보고

6세 여아가 출생 시부터 있었던 양안의 심한 눈꺼풀

처짐과 좌안의 내편위를 주소로 내원하였다. 환아의 전

신 건강 및 발육상태는 정상이었고 가족력상 환아의 아

버지와 오빠는 이상이 없었지만 어머니가 환자와 같은 

눈꺼풀처짐과 사시가 있었다. 안과검진상 위눈꺼풀테에

서 각막반사점 사이의 거리(Marginal reflex distan- 

ce1: MRD1)는 -1 mm/-1.5 mm였고, 눈꺼풀올림

근의 기능과 벨현상은 양안에서 모두 없었으며 턱을 

25°정도 들고 있었다(Fig. 1). 크림스키검사상 양안 

35 프리즘티옵터(PD)의 하사시와 20PD의 좌안 내사

시를 보였다. 안구운동검사상 우안에서 -2, 좌안에서 

-3의 외전장애가 있었고 수직운동은 전혀 되지 않았으

며 상방주시시 눈모음운동이 나타나고 하방주시시 정위

를 보이는 A형 내사시가 관찰되었다(Fig. 2). 

조절마비하 굴절력은 우안 +7.75D sph -1.25D 

cyl Ax180°, 좌안 +8.50D sph -1.75D cyl Ax160° 
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Figure 2. Preoperative photograph shows A-pattern esotropia that presents convergence movements on attemptsto look upward, a
left esotropia of 20PD in the primary position, and orthotropia on attempts to look downward. Bilateral hypotropia of 35PD with
no vertical movement, and abduction defect of both eyes were observed. 

Figure 1. (A) Preoperative photograph shows bilateral ptosis and chin elevation. (B) Bell’s phenomenon was absent.  

이었으며 최대교정시력은 우안 0.6, 좌안 0.4이었다. 

동공검사는 정상이었고 이중마독스막대검사 및 안저검

사에서 회선편위는 관찰되지 않았고, 안저검사에서 특

이소견은 없었다. 티트무스입체시검사 및 란도트입체시

검사상 입체시는 400초였으며 워트4등 검사상 근거리 

및 원거리에서 좌안 억제를 보였다. 저자들은 이상의 

소견을 종합하여 양안의 하사시와 A형 내사시를 동반

한 전반적 선천섬유증증후군으로 진단하였다. 

전신마취 하에서 시행한 견인검사상 양안에서 수직 

방향에서 +4, 수평 방향에서 +3의 저항이 있었다. 하

사시를 교정하기 위하여 하직근 후전술을 우안은 11 

mm 시행하였고 좌안은 수술시야 확보가 힘들어 9 

mm 시행하였으며, 양안 결막을 6 mm 후전하였다. 

술 후 발생 가능한 아래눈꺼풀 뒤당김의 예방을 위해 

양안의 아래눈꺼풀 당김근을 하직근에서 가능한 한 박

리해 낸 후 하직근의 원래 부착지점에 봉합하였으며 술 

중 좌안 하직근 부착부 후방 4~6 mm 지점에서 하직

근을 쐐기모양으로 절제하여 조직편을 얻었다. 
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Figure 3. Light microscopic findingsof the inferior rectus 
muscle biopsy shows total displacement of muscle fibersby 
collagen fibers and fat (Masson-trichrome stain, ×200).

Figure 4. The postoperative 2-month photograph shows A-pattern strabismus that presents orthophoria in the primary position, an
esotropia of 30PD in upgaze and an exotropia of 15PD in downgaze by increased postoperative exodeviation. 

술 중 채취한 조직편에 대한 검사상 근육의 섬유화 

및 지방조직으로의 변화가 관찰되었다(Fig. 3). 술 

후 턱을 드는 것은 호전되었고 근거리 및 원거리에서 

제1안위는 정위를 보였으나 상방주시시 30PD의 내

사시, 하방주시시 15PD의 외사시로 외편위가 증가

되었다. 복시와 아래눈꺼풀 뒤당김은 보이지 않았다. 

술 후 2개월째에 양안의 이마근걸기술을 시행하였다

(Fig. 4).

고    찰 

선천섬유증증후군은 외안근의 일부 또는 전부가 교

원섬유로 대체되는 가족력이 있는 드문 선천성 질환으

로 1840년 Baumgarten2에 의해 처음 보고된 후

1950년 Brown
3
이 전반적 섬유증증후군(general 

fibrosis syndrome)이란 명명하에 양안의 눈꺼풀처

짐과 전외안근 및 눈꺼풀올림근의 마비를 보인 3예를 

보고했다. 그 이후 Harley et al
4
은 외안근의 선천 섬

유화의 다양한 형태를 전반적 섬유증증후군(general 

fibrosis syndrome), 눈꺼풀처짐이 동반된 선천 하

직근 섬유증(congenital fibrosis of the inferior 

rectus with belpharoptosis), 고정사시(strabis- 

mus fixus), 외안근섬유증과 눈꺼풀처짐이 동반된 선

천 안구함몰(congenital enophthalmos with ocular 

muscle fibrosis and bepharoptosis) 그리고 수직

안구후퇴증후군(vertical retraction syndrome)의 

다섯가지로 분류하였다. 선천섬유증증후군은 다양한 임

상양상으로 나타나지만 이중 양안성으로 눈꺼풀처짐 및 

전외안근의 안구운동 장애가 나타나는 전반적 섬유증증

후군이 가장 심한 형태이다. 전반적 섬유증증후군은 외

안근중에서 하직근이 가장 많이 침범되고 안구는 

20~30도 정도의 하방편위로 고정되어 있어 전방의 물

체 주시를 위해서 턱을 올리며 벨현상은 소실되어 있
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다.
4,6-8

 수평 안구운동이 없거나 장애가 있고 안구의 외

측 편위가 내측 편위보다 더 흔하고 안근 견인 검사에

서 수동운동의 제한을 보이며 상전 제한이 특히 심하

다. 흔히 원시성 난시를 동반하며 대부분 약시에 빠진

다.
9
 출생 후부터 임상양상이 나타나고 가족력을 갖는 

경우가 많으나 산발적으로도 발생하며 대개 상염색체 

우성으로 유전된다.
4 

본 증례에서는 출생 시부터 나타난 양안의 눈꺼풀처

짐과 하방편위, 내편위, 안구운동 장애, 턱을 위로 치켜

드는 두부위치 등의 양상을 보였고 상방주시시 눈모임

운동이 나타났으며 하방주시시에는 정위를 보이는 A형 

내사시가 동반되었다. 상방주시시의 눈모임운동은 상직

근의 이차적 작용인 내전에 의해 상방주시시 과도한 내

전이 발생하여 생긴다고 보고되나
10,11

 A형 사시에 대해

서는 아직 보고된 바가 없다. 하직근의 섬유화는 이론

적으로 A형이 아니라 V형 사시를 유발하여야 한다.
5
 

Fells et al
5
이 선천섬유증증후군의 6번째 형으로 

3~5세 사이에 점점 심해지는 A형 사시 8예를 보고하

였으나 6예에서는 하직근 후전술 후나 수평근 수술 후

에 발생한 A형 사시였고, 수술 전부터 A형 사시가 관

찰된 2예 중 하나는 수직안구후퇴증후군이었으며 나머

지는 견인검사에서 저항이 관찰되지 않아 선천섬유증증

후군으로 확진 할 수 없었다.

선천섬유증증후군의 원인이 근육 이상인지 신경 이

상인지는 아직 불분명하다. Harley et al
4
은 신경은 

정상이며, 광학 및 전자현미경 소견에서 근육의 변성 

및 섬유조직으로의 변화가 관찰되는 것으로 보아 선천

섬유증증후군은 근육의 이상이라 주장하였고 Engle 

et al
12

은 12번 염색체와 관련된 선천섬유증증후군의 

경우 제 3뇌신경의 상부 분지 및 이와 대응하는 알파운

동신경세포가 없는 것을 발견하여 신경학적 이상이 주

된 원인이라고 보고하였다. Brodsky et al
13

은 안백

색증과 동반된 선천섬유증증후군에서 협동성 개산과 

마르쿠스건 턱 윙크 현상을 관찰하여 이상신경지배가 

섬유증증후군의 원인으로 작용하였을 것이라고 주장하

였다.

선천섬유증증후군은 조직학적으로 외안근과 눈꺼풀

올림근의 일부 혹은 전부가 섬유성 조직으로 대체되어 

있으며4,9 테논낭의 섬유화와 결막의 비탄력성, 테논낭

과 안구사이의 유착을 보인다.
14
 Lauglhlin

7
은 광학현

미경을 이용한 조직검사에서 정상 근조직 없이 두터운 

섬유성 조직의 증식만 보인다고 하였고 Harley et al4

은 미토콘드리아 변화, 근원섬유의 변형과 지방의 축적

으로 외안근 변성이 나타난다고 하였다. 본 증례에서도 

술 중 채취한 하직근의 조직편에 대한 검사상 근육의 

섬유화 및 지방조직으로의 변화가 관찰되었다.

선천섬유증증후군 치료의 가장 중요한 점은 시각적

으로 미성숙한 어린이의 경우 철저한 굴절 검사를 통해 

굴절 이상 및 약시를 교정하는 것이다. 수술적 치료의 

목적은 미용적, 기능적으로 머리 위치, 사시, 눈꺼풀처

짐의 개선으로 von Noorden
15

은 이를 위해 하직근의 

완전한 건절단술(tenotomy)을 해야 하며, 예측하기 

힘든 눈 위치 때문에 눈꺼풀처짐 수술은 2차적으로 시

행하되 벨현상이 없어 수술 후 각막 합병증을 유의해야 

하므로 술 후 조정 가능한 비흡수성 봉합사를 이용한 

이마근걸기술을 시행하고 동공만 노출되도록 저교정하

는 것이 좋다고 하였다. 

Parks6는 하직근 후전술을 8 mm 이상해야 하고 눈

꺼풀처짐 교정술도 함께 시행할 수 있다고 하였으며, 

Harley et al
4
은 하직근을 최대한 후전시켜야 한다고 

하였다. 하지만 선천 섬유증증후군은 외안근의 섬유화

뿐만 아니라 결막, 테논낭, 안와근막, 제어인대 등의 섬

유화도 동반되므로 Ferrer
16

는 테논낭의 절제와 결막 

후전을 외안근의 수술과 함께 시행해야 함을 주장하였

다. 또한 Laughlin
7
은 근육과 테논낭, 안구간의 유착

이 심해 하직근 수술시에 25 mm 이상 철저한 박리가 

필요하고 술 후 나타날 수 있는 아래눈꺼풀 뒤당김을 

막기 위한 아래눈꺼풀 당김근 절제술을 동시에 시행할 

것을 권했다. 저자들도 양안의 하직근 및 결막을 최대

한 후전하였으며 아래눈꺼풀 당김근을 하직근에서 최대

한 박리한 후 하직근의 원래 부착지점에 봉합하였고, 

수술 전 양안 35PD의 하사시가 수술 후에 제1안위에

서 정위로 호전되었으나 상방주시시 30PD의 내사시와 

하방주시시 15PD의 외사시가 발생하였다. 

하방주시시에는 하직근과 상사근이 각각 내전과 외

전의 균형을 이루는 데 하직근 후전으로 내전이 약화되

고 외전만이 남아서 아래를 볼 때 눈이 외전되는 A형 

사시가 발생한 것으로 생각된다. 그러므로 이와 같은 

하직근 후전시에는 하직근의 이차적인 작용인 내전기능 

약화로 인한 외사시 양의 증가를 감안하여 수평사시 수

술 양을 결정하여야 할 것이다. 본 증례에서도 양안의 

하직근 후전술만으로 제1안위에서 내사시가 정위로 교

정되었다.

저자들은 국내외에 보고된 바가 없는 A형 사시를 동

반한 전반적 선천섬유증증후군 1예를 경험하였고 양안

의 하직근 후전술을 시행하여 제 1안위에서 양안의 하

사시 뿐만 아니라 내사시도 교정되는 성공적인 수술 결

과를 얻었기에 이를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이

다. 하지만 많은 양의 하직근 후전술시에는 하직근의 

내전기능 약화에 의해 하방주시시 외사시가 발생될 수 

있음을 염두에 두어야 할 것으로 생각된다. 
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=ABSTRACT=

A Case of General Congenital Fibrosis Syndrome 
With A-pattern Strabismus

Hae Won Choi, M.D., Jung Min Park, M.D., Soo Jung Lee, M.D., Ph.D.

Department of ophthalmology, Maryknoll Hospital, Pusan, Korea 

Purpose: To report a case of general congenital fibrosis syndrome with A-pattern strabismus, bilateral ptosis 
and hypotropia. 
Case summary: A six-year-old girl was presented with severe bilateral ptosis and esodeviation of the left eye 
since birth. No levator action was presented and her chin was elevated at an angle of 25 degrees. In both 
eyes, an abduction defect was observed, and no vertical movement was presented. There was a left esotropia 
of 20 prism diopters (PD) and bilateral hypotropia of 35PD. There was an A-pattern strabismus that presents 
convergence movements during attempts to look upward, and orthotropia during attempts to look downward. 
Diagnosed as general congenital fibrosis syndrome with A-pattern esotropia, bilateral ptosis and hypotropia, 
bilateral inferior rectus muscle recessions were performed. 
After the operation, chin elevation and hypotropia in both eyes were corrected and exodeviation increased. 
Thus, orthotropia was observed in the primary position, and an A-pattern strabismus occurred with an 
exotropia of 15PD on the downgaze. 
Conclusions: A congenital fibrosis syndrome with an A-pattern strabismus was reported for the first time by 
the authors. On decisions concerningsurgical amounts of horizontal deviation, exodeviation should be 
considered to increase after bilateral inferior rectus muscle recessions.
J Korean Ophthalmol Soc 2008;49(12):2021-2026 

Key Words: A-pattern strabismus, Congenital fibrosis syndrome, Inferior rectus muscle recession
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