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= 증례보고 =

지주막낭종이 동반된 신경섬유종증 환자에서 

발생한 유도성 동적 안구돌출

조영준1 이성복1 권현조2 남기엽1 이연희1

충남대학교 의과대학 안과학교실1, 충남대학교 의과대학 신경외과학교실2

목적: 지주막 낭종이 동반된 신경섬유종증 환자에서 발살바 조작 시 안구돌출이 발생하는 유도성 동적 안구돌출의 증례를 경험하여 
이를 보고하고자 한다.
증례요약: 신경섬유종증 1형으로 진단받은 42세 남자로 20년 전 경부터 좌측 안구의 함몰이 발생했으며 배에 힘을 주면 좌안이 돌출된
다고 하여 내원하였다. 안구돌출계 검사에서 4 mm의 안구함몰이 있었으며 상방, 외측방으로의 운동제한이 관찰되었다. 심박동과 일치
하는 안구의 박동이 관찰되었으며 발살바 조작을 하면 함몰되어 있던 좌안이 솟아 올라 우안보다 돌출되었다. 전신적으로는 얼굴 및 
몸통의 피부에 담갈색반점이 관찰되었다. 안와 전산화단층촬영 결과 좌측 나비뼈의 결손이 보였고 뒤쪽으로 지주막낭종이 발견되었으
며 정맥류는 관찰되지 않았다. 발살바 조작 시에 지주막낭종이 안와로 확장되어 안구를 앞쪽으로 밀어내는 것을 관찰할 수 있었다.
결론: 안와 정맥류 이외의 원인으로 발살바 조작 시 유도성 동적 안구돌출이 발생하는 증례는 매우 드문 것이어서 이를 보고하는 바이다.
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동적 안구돌출(Dynamic proptosis)은 눈에 돌출 움직임

이 나타나는 현상이다. 이는 다양한 안와 주위의 힘이 안구 

조직에 전달되어 발생하는 것으로 혈관 이상이나 뼈 결손

에 의해 주로 발생하며 두 가지로 나눌 수 있다. 유도성인 

경우는 평상시에는 안구돌출이 없거나 미미하다가 특정한 

조건에 의해 안구돌출이 유발되는 경우로 안와정맥류가 대

표적인 예이다. 지속적 또는  자발적(spontaneous)인 경우

는 특정한 조건과 무관하게 자발적으로 지속되는 상태로 

여러 가지 원인에 의한 안구박동이 대표적이다.1 신경섬유

종증은 상염색체 우성 유전 질환으로 중추신경계, 말초 신

경계와 피부, 뼈, 내분비계, 소화기계, 혈관계 등 다양한 부

위를 침범하며2
 안와골의 결손은 신경섬유종증에서 나타나

는 특징적인 병변 중의 하나로서 이와 연관되어 안구박동, 
안구함몰 등이 발생할 수 있다.1,3

 

저자들은 지주막 낭종이 신경섬유종증과 연관된 안와골 

결손과 동반되어 발살바 조작 시 안구돌출이 발생하는 증

례를 경험하여 이를 보고하는 바이다.

증례보고

42세 남자가 20년 전 경부터 좌측 안구의 함몰이 있었다

고 하였으며 배에 힘을 주면 좌안이 돌출된다고 하여 내원

하였다. 신경섬유종증 1형으로 진단받은 환자였으며 체부

의 15 mm 이상의 다발성 담갈색 반점(Café-au-lait spot)
과 액와부의 주근깨가 관찰되어 진단기준에 부합되었다. 다
른 전신적 이상의 과거력은 없었다. 시력은 교정 시 우안 

1.0, 좌안 0.8로 측정되었으며 안압은 우안 11 mmHg, 좌안 

10 mmHg이었다. 각막 및 결막의 이상 소견은 없었고 동공 

반사는 정상이었으며 전방은 깊고 깨끗하였다. 양안 안저 

검사에서 특별한 이상은 발견되지 않았다. 안구 통증 등 다

른 증상은 호소하지 않았다. 안구돌출계 검사 상 4 mm의 

좌측 안구함몰이 있었으며(Fig. 1A) 좌안에서 상방, 외측

방으로의 운동 제한이 관찰되었다. 안구의 박동이 관찰되었

으며 심박동과 일치하는 양상을 보였다. 발살바 조작을 시

행하면 좌안이 전방으로 이동하여 우안보다 3 mm 돌출되

었고(Fig. 1B) 시간이 지나면 점차적으로 원래 상태로 복

원되었다. 안와 전산화단층촬영 결과 좌측 나비뼈의 결손이 

보였고 뒤쪽으로 지주막낭종이 발견되었으며(Fig. 2A) 정
맥류나 다른 종물성 병변은 발견되지 않았다. 전산화단층촬

영 중 발살바 조작을 시행했을 때 지주막낭종이 안와로 확

장되어 안구를 앞쪽으로 밀어내는 것을 관찰할 수 있었다

(Fig. 2B). 신경외과적으로 판형 삽입물을 이용한 안와성형
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A B

Figure 1. Proptosis during Valsalva maneuver. Figure A shows left enophthalmos by 4 mm and figure B shows 3 mm protrusion of 
the left eye ball during Valsalva maneuver. 

A B

Figure 2. Orbital computed tomog-
raphy of the paitent. (A) The coro-
nal section shows the defect of the 
left sphenoid wing and arachnoid 
cyst in the middle cranial fossa. (B) 
Same section during Valsava ma-
neuver shows the arachnoid cyst 
expands into the orbit through the 
sphenoid wing defect and displace-
ment of orbital contents.

술을 권유하였으나 환자가 원하지 않아 경과 관찰하기로 

하였다.

고 찰

동적 안구돌출은 다양한 안와 주변의 힘이 안구 조직에 

전달되어 눈의 돌출움직임이 발생하는 질환이다. 동적 안구

돌출은 혈관 이상으로 인해 혈역학적인 변화가 안와 주위

의 동정맥계의 변형을 일으키거나 신경섬유종증 등에서 동

반 가능한 안와골의 결손이 있을 때 발생할 수 있고 이외에

도 안와 및 두부 수술 과거력, 부비동 점액류, 뇌수막류, 악
성 종양, 유피낭종 등이 원인이 될 수 있다. 

Bullock and Bartely1는 동적 안구돌출을 유도성인 경우

와 지속적 혹은 자발적인 경우로 나누었는데, 유도성인 경

우는 특정한 조건에 의해 안구돌출이 유발되는 경우이고 

발살바조작이나 자세 변화에 따라 안구돌출이 유발되는 안

와정맥류가 대표적이며 지속적 혹은 자발적인 경우는 안구

돌출이 특정한 조건과 무관하게 자발적으로 지속되는 상태

로 안구돌출을 동반한 안구박동을 보이는 질환들을 그 예

로 들 수 있다. Bullock and Bartely1의 보고에서 유도성인 

경우에는 안와정맥류 외에 유피낭종이나 안와 및 두부 수

술 등으로 안와골의 결손이 있을 때 저작운동에 의해 발생

할 수 있다고 하였고 지속적 혹은 자발적 동적 안구돌출을 

일으키는 경우에는 동맥류, 목동맥해면굴샛길, 혈관종, 외
상, 뇌수종, 신경섬유종증, 뇌수막류, 점액류, 안와 및 두부 

수술 등이 있다고 하였다. 유도성 동적 안구돌출을 일으키

는 요인들로는 강한 호기, 자세 변화, 두위 변화, 기침, 경부 

압박, 발살바 조작, 저작운동 등이 있다.
신경섬유종증은 피부신경증후군의 일종으로 신체의 다

양한 부위를 침범하며 안과적 소견으로는 제1형 신경섬유

종증에서는 리쉬소결절이 가장 흔하고 안검의 신경섬유종, 
안검의 담갈색반점, 신경집종, 선천성 녹내장, 맥락막을 포

함하는 포도막과오종, 망막과오종, 망막색소상피 이상, 맥
락막흑색종, 결막흑색종, 시신경아교종, 안와신경섬유종, 
시신경수막종, 안와 및 두개골 결손 등이 발생할 수 있다. 
제2형 신경섬유종증에서는 제1형에 비해 안과적 병변이 드

물게 관찰되며 가장 흔한 것은 후낭하백내장이다. 이외에 

황반부 망막전막, 망막과 망막상피세포의 과오종, 안구내의 

신경집종, 시신경아교종, 시신경수막종 등이 나타날 수 있

다.4-6
 신경섬유종증에서 발생하는 안와골의 결손은 특징적

인 병변 중의 하나로서 이로 인하여 안구의 함몰 및 돌출이 

나타날 수 있다.7,8
 동적 안구돌출도 발생 가능하며 주로 지
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속성 동적 안구돌출에 대한 보고가 주를 이루고 있는 반면 

유도성 동적 안구돌출에 대한 보고는 드물다.
본 증례와 유사한 증례는 전세계적으로 3건이 보고되어 

있다.9-11
 Rufa et al9은 신경섬유종증 환자에서 발살바 조

작으로 인한 안구돌출 증례를 보고하였고 안와 전산화단층

촬영을 통해 나비뼈의 전반적인 결손과 발살바 조작 시 결

손 부위를 통한 측두엽 지주막하 공간의 돌출을 확인하였

다. Menon et al10의 증례에서는 신경섬유종증으로 의심되

는 환자에서 발살바 조작 시 안구돌출이 나타나 초음파를 

시행하여 안와 외측의 경계가 분명한 종물의 확장을 관찰

하였고 이를 뇌류라고 기술하였으며 안구의 함몰과 돌출이 

뇌류의 상태에 따라서 결정된다고 하였다. Morris et al11은 

신경섬유종증 환자에서 평소 안구함몰을 보이다가 누운 자

세에서 안구돌출이 발생하는 증례를 보고하였으며 안와 전

산화단층촬영에서 나비뼈의 결손을 확인하였고 누우면 결

손 부위로 뇌 실질의 탈출이 일어나 안구가 돌출되는 것이 

관찰되었다고 하였다. 
발살바 조작 또는 체위변화에 의한 유도성 동적 안구돌

출의 증례들은 대부분 안와정맥류로서, 신경섬유종증과 연

관된 경우로 제한하지 않더라도 안와정맥류에 의하지 않은 

발살바 조작에 의한 유도성 안구돌출의 증례는 매우 드물

어 신경섬유종증과 동반된 위의 세 건 외에는 증례를 찾을 

수 없었다.  
본 증례의 경우 20년 전부터 평상시에는 안구 박동을 동

반한 안구함몰을 보이다가 발살바 조작 시 안구돌출이 발

생하는 양상을 보였다. 시력 저하는 없었고 전안부 소견 상 

안압 상승, 충혈 등의 이상 소견은 관찰되지 않았으며 신경

섬유종증 1형의 과거력을 가지고 있는 것을 고려해 볼 때 

안와골의 결손과 관련된 임상양상으로 판단되었다. 이에 안

와 전산화단층촬영을 시행하였고 그 결과 우안의 나비뼈 

결손이 관찰되고 결손 뒤쪽으로 지주막낭종이 확인되었다. 
발살바 조작 시 안와 구조물의 변화를 관찰하기 위해 전산

화단층촬영 중에 발살바 조작을 하게 함으로써 지주막낭종

이 나비뼈의 결손부로 확장되어 안와내의 구조물과 안구를 

앞쪽으로 밀어내는 것을 확인할 수 있었다.
지주막낭종은 지주막 덮개에 의해 둘러싸여 뇌척수액이 

모인 것으로서 대부분은 무증상이며 신경섬유종증과 동반

된 경우는 매우 드물다.12,13
 본 증례에서는 발살바 조작 시 

안구위치의 변화가 유발되었으며, 이러한  안구돌출은 발살

바 조작으로 두개내압이 증가하고 그 변화에 의해 나비뼈

의 결손부 쪽으로 지주막낭종이 변형 또는 확장되었기 때

문으로 생각된다. 
본 증례와 같이 지주막 낭종이 안와골 결손과 동반되어 

발살바 조작 시 안구돌출이 발생하는 유도성 동적 안구돌

출의 증례는 매우 드물고 국내에서는 발표된 적이 없어 이

에 보고하는 바이다.  
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=ABSTRACT=

Inducible Dynamic Proptosis in a Neurofibromatosis 
Patient With Arachnoid Cyst

Young Joon Jo, MD1, Sung-Bok Lee, MD1, Hyon Jo Kwon, MD2, Ki Yup Nam, MD1, Yeon-Hee Lee, MD1

Department of Ophthalmology, Chungnam National University College of Medicine,1 Daejeon, Korea
Department of Neurosurgery, Chungnam National University College of Medicine,2 Daejeon, Korea

Purpose: To report a case of proptosis occurring during a Valsalva maneuver in a neurofibromatosis patient with an arach-
noid cyst. 
Case summary: A 42-year-old man diagnosed with type I neurofibromatosis visited our hospital with a 20-year history of 
enophthalmos in the left eye. The patient also complained of exophthalmos during the abdominal straining. On exoph-
thalmometry, a 4 mm enophthalmos was found. The patient also presented with a limited motion to the superior and lateral 
direction. There was an ocular pulsation corresponding to the heart rate. During the Valsalva maneuver, a marked exoph-
thalmos of the left eye occurred. The patient had light brown spots on the skin of the face and body trunk. Following an orbi-
tal computed tomography (CT), defects of the left sphenoid bone were present. Posteriorly, an arachnoid cyst was found; 
however, there was a lack of varix. The archnoid cyst was also observed to expand into the orbit during the Valsalva ma-
neuver and forward the globe.
Conclusions: To date, cases of proptosis occurring during a Valsalva maneuver by causes other than orbital varix are rare. 
Herein, the authors report a case with a review of literature.
J Korean Ophthalmol Soc 2011;52(1):93-96

Key Words: Dynamic proptosis, Neurofibromatosis, Valsalva maneuver
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