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= 증례보고 =

모야모야병 환자에서 안허혈증후군으로 인해 발생한 

신생혈관 녹내장 1예

이승민⋅이지웅

부산대학교 의학전문대학원 안과학교실

목적: 모야모야병 환자에서 안허혈증후군으로 인한 신생혈관녹내장이 발생하여 섬유주절제술로 성공적으로 치료하였기에 이를 보고
하고자 한다.
증례요약: 45세 여자 환자가 3개월 전부터 우안의 점진적인 시력저하가 발생하고, 2개월 전 우안의 결막충혈, 안구통증, 두통이 발생하
여 신경외과에서 모야모야병으로 진단받고, 뇌경질막동맥간접문합술을 시행 받았다. 수술 후, 우안의 결막충혈과 시력저하가 지속되어 
시행한 안과 검사에서 우안 교정시력 0.1, 안압 42 mmHg이었고, 홍채신생혈관, 주변 홍채앞유착이 관찰되었다. 형광안저혈관조영검사
에서 동정맥 통과시간이 연장되어 있었고, 망막전위도 검사에서 a파와 b파 모두 감소하였다. 자기공명혈관촬영술에서 우측 속목동맥
이 좁아져 있어 모야모야병에서 안허혈증후군으로 인한 신생혈관녹내장으로 진단하고, 우안의 범망막광응고술, 유리체강내 베바시주
맙 주입술 후 섬유주절제술을 시행하였다. 수술 후 8개월에 안압은 17 mmHg, 교정시력은 0.1로 측정되었고, 여과포의 형성이 잘 이루
어져 있었다.
결론: 본 증례를 통하여 모야모야병 환자에서 신생혈관녹내장이 안허혈증후군으로 인하여 발생할 수 있음을 알 수 있었다.
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모야모야병은 뇌혈관의 병변이 점차적으로 진행되는 질

환으로 경동맥이나 뇌로 혈류를 전달하는 주요동맥이 좁아

지거나 막히게 되어 뇌조직의 허혈로 인한 증상이 나타나

는 병이다. 뇌 혈관조영술에서 비정상적으로 확장된 뇌기저

부의 측부혈관으로 인해 안개가 낀 듯하고, 담배 연기를 내

뿜는 듯한 양상으로 나타난다.1 10대 이전 또는 40대 중반

에 주로 나타나며 소아에서는 뇌허혈에 의한 증상이, 성인

에서는 뇌출혈에 의한 증상이 주로 나타난다.2 안과적으로

는 시야결손, 안구진탕, 시력저하, 동명성 반맹, 일과성 흑

암시, 일시적 복시 등이 나타날 수 있는 것으로 알려졌다.3 
국내에서 보고된 모야모야병에 동반된 안과적 질환 및 증

상은 안동맥폐쇄,4 안동정맥 혈류장애,5 동명성반맹 환자에

서 진단된 경우,6 앞허혈시신경병증으로 발견된 경우7
 등이 

있으나, 신생혈관 녹내장의 발생은 아직 보고된 바 없다. 또
한 국외에서는 Zhou et al8이 모야모야병 환자 6명에서 신

생혈관녹내장이 발생한 것을 보고한 연구가 유일하다. 저자

들은 모야모야병 환자에서 안허혈증후군으로 인해 발생한 

신생혈관 녹내장을 경험하고, 섬유주절제술로 성공적으로 

치료하였기에 이를 보고하고자 한다.

증례보고

45세 여자 환자가 내원 3개월 전부터 시작된 우안의 점

진적인 시력 감소 및 통증을 호소하였으며, 2개월 전 타병

원 신경외과에서 시행한 뇌자기공명영상(magnetic reso-
nance imaging)과 뇌자기공명혈관촬영술(magnetic reso-
nance angiography)에서 우측 중간대뇌동맥 M1 부분의 협

착 및 폐쇄와 기저 측부혈관의 확장, 속목동맥의 국소적인 

좁아짐으로 모야모야병으로 진단받고, 뇌경질막동맥간접문

합술(encephaloduroarteriosynangiosis)을 시행받았다

(Fig. 1). 수술 후에도 지속되는 우안의 결막충혈과 시력 저

하를 호소하며 내원하였다.
본원 내원 당시 최대 교정시력은 스넬렌 시력으로 우안 

0.1, 좌안 0.8이었으며, 안압은 우안 42 mmHg 좌안 12 
mmHg였다. 우안은 6.5 mm 가량 산동되어 있어 구심성동

공운동장애를 검사할 수 없었다. 우안은 홍채 신생혈관이 

360도에 걸쳐 광범위하게 있었고(Fig. 2A), 전방각경검사

에서 360도에 걸친 주변 홍채앞유착이 관찰되었다. 우안의 
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A B

Figure 1. Magnetic resonance an-
giogram (MRA). (A) Narrowing 
of right internal carotid artery 
(white arrow). (B) Collateral ves-
sels on the base of brain (white ar-
row).

A B

C D

Figure 2. (A) Slit lamp photograph of the 
right eye shows neovascularization of the 
iris and dilated pupil of the right eye at the 
initial visit. (B) Visual field examination of 
the right eye reveals remaining of central 
and temporal islands. (C) Color fundus 
photograph shows dot retinal hemorrhages 
at the mid-periphery of the retina, nar-
rowed retinal artery, and dilated retinal 
vein. Vertical cup-disc ratio was 0.9. (D) 
Red-free fundus photograph shows superi-
or and inferior retinal nerve fiber layer 
defects.

수직 시신경유두함몰비는 약 0.9로 좌안의 0.57에 비해 증

가되어 있었고, 안저검사에서는 가늘어진 동맥과 정맥의 확

장소견 및 점상의 망막출혈이 관찰되었다(Fig. 2C). 망막시

신경섬유층촬영 검사에서 상측과 하측의 망막시신경섬유층 

손상이 관찰되었고(Fig. 2D), 시야검사에서 중심부와 이측

부의 시야만 남아 있었다(Fig. 2B). 형광안저혈관조영술 검

사에서 8초부터 맥락막 조영이 시작되나 얼룩충만이 관찰

되며, 조영제가 동맥의 혈관의 주변부로 서서히 진행하는 

양상을 보였다. 58초 이후에 정맥이 완전히 충만되는 소견

으로 동정맥 통과시간이 50초 이상 연장이 있었다. 후기에 

혈관의 염색소견이 나타났고, 동맥에서 정맥보다 염색의 정

도가 더 강하게 관찰되었다(Fig. 3). 망막전위도검사에서 

우안의 a파 및 b파 모두 좌안에 비해 감소된 소견을 보였다

(Fig. 4).
모아모야병에서 안허혈증후군으로 인해 발생한 신생혈

관 녹내장으로 진단하고 범망막광응고술과 유리체강내 베

바시주맙(1.25 μg/0.05 ml, Avastin, Genentech Inc., San 
Francisco, CA) 주입술을 시행하였다. Brimonidine 0.2%/ 
Timolol 0.5% 병합제제 2회, Brinzolamide 1% 2회, 
Travoprost 0.004% 1회, Acetazolamide 250 mg 하루 네 

번 경구 복용의 최대약물치료에도 우안 안압은 46 mmHg 
감소되지 않아 mitomycin-C (MMC)를 사용한 섬유주절제

술을 시행하였다. 수술방법은 각막윤부결막을 6 mm로 절개

하여 결막과 테논낭을 결막낭쪽으로 박리하고, 2.5×2.5 
mm, 1/2 두께, 정사각형 모양의 공막편을 만들었다. 0.4 
mg/ml의 희석된 MMC를 적신 스폰지를 결막과 공막사이에 
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Figure 3. Fluorescent angiograph of the right eye. Choroidal filling is delayed, patchy choroidal filling is shown and leading edge 
of dye is seen. Arteriovenous transit time is delayed to about 50 second and venous filling time is about 58 second. Retinal capillary 
nonperfusion and microaneurysms are found. On the late stage, there are staining of the vessels, especially on the artery and 
arteriole.

Figure 4. Electroretinogram shows a 
wave and b wave amplitudes of the 
right eye decreased more than those of 
the left eye.

2분간 접촉시킨 다음 스폰지를 제거하고 약 20 ml의 평형

염액으로 세척하였다. 1×1.5 mm의 공막창을 공막펀치로 

절제하고 이를 통하여 주변홍채를 절제한 후 공막편 모서

리에 9-0 nylon으로 두 군데 개봉봉합(releasable suture)
을 실시하여 공막편을 원 위치에 봉합하였다. 결막창은 양

쪽에서 각막윤부에 당겨 10-0 나일론 봉합사로 봉합하고 

전방천자 부위를 통해 평형염액을 주입하여 전방을 형성시

키고 공막편을 통한 방수의 유출정도와 결막 봉합창을 통

한 방수누출을 확인하였다. 수술 후 항생제, 1% pre-
dnisolone 점안액을 사용하였고, 안압 및 여과포의 상태에 

따라 안구지압, 개봉 봉합사의 제거를 시행하였다. 
섬유주절제술 후 안압하강제 사용없이 술 후 1주에 우안

의 안압은 15 mmHg, 우안의 최대교정시력은 0.1로 유지되

었고, 홍채신생혈관은 술 후 1주일부터 관찰되지 않았다. 
술 후 8개월에 우안의 안압은 안압하강제 사용없이 17 
mmHg로 측정되었고, 최대교정시력은 0.1이었다. 여과포는 

Indiana bleb appearance grading scale에 따라 4시간의 수

평확장, 중간정도의 여과포 높이, 경한 정도의 혈관화로 잘 

형성되어 있었다(Fig. 5). 
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Figure 5. Slit lamp photography of the right eye shows well 
elevated bleb with medium height, 4 clock hour horizontal ex-
tent and mild vascularity at 8 month after trabeculectomy with 
mitomycin C.

고 찰

모야모야병은 1957년 Takeuchi and Shimizu9에 의해 양

측성 내경동맥의 형성부전으로 처음 기술되었으며, 1969년 

Suzuki and Takaku10가 부족한 대뇌혈류를 보상하기 위해 

비정상적으로 확장된 측부혈관의 네트워크가 뇌혈관조영술

에서 담배연기를 내뿜는듯한 모양을 일본어로 구름이나 연

기가 피어나는 모양이라는 뜻의 모야모야라는 용어를 사용

하였다.1 1997년 작성된 가이드라인에 따르면 모야모야병

은 뇌혈관조영술에서 내경동맥의 종단부 또는 앞 또는 중

간 대뇌동맥의 근위부의 협착이나 폐쇄와 폅착이나 폐쇄부 

근처의 동맥 영역에서 비정상 혈관망으로 특징지어진다. 모
야모야병의 주요한 병리는 경동맥 말단의 점차적인 협착되

고 측부순환을 하게 되는 확장된 관통동맥이 발달하는 것

이며, 그 원인은 유전, 선천성, 염증반응, 자가면역 반응 등

이 제기되고 있으나 아직 뚜렷이 밝혀진 바는 없다.11
 모야

모야병은 나이에 따라 주로 나타나는 임상양상이 다른데, 
성인에서는 소아에 비해 출혈성 경향으로 나타나는 경우가 

7배 이상 많으며, 발현하는 증상은 연관된 국소병변에 따라 

다르나 두통, 의식장애 등이 흔하다.12
 소아에서는 일과성 

허혈 발작이나 뇌경색과 같은 허혈 증상의 비율이 높으며, 
허혈에 의한 반신마비, 실어증, 구음장애, 인지장애가 흔하

고, 경우에 따라 간질, 시력장애, 실신, 인격의 변화 등이 가

능하다.13
 

모야모야병과 연관된 질환에 대해 보고된 증례로, 국내

에서는 Kim and Kim4이 모야모야병 환자에서 갑작스러운 

시력저하로 발견된 안동맥폐쇄를 보고하였고, Kim et al5이 

안동정맥 혈류장애를 동반한 모야모야병을 보고하였으며, 
Yim et al6은 동명성 반맹을 보이는 환자에서 모야모야병을 

진단한 증례를 보고하였다. 또한 Cho and Kim7은 앞허혈시

신경병증을 치료 중 발견된 모야모야병에 대해 보고하였고, 
Cho et al14은 일시적인 시력저하로 발견된 모야모야병에 

대해 보고하였으며, Lee and Lee15
 등은 모야모야병 환자

에서 편측 중뇌출혈로 발생한 양안 상방주시마비에 대해 

보고하였고, 이러한 안과적 증상들은 안동맥 또는 뒤 대뇌

동맥 등의 순환장애에 의한 것으로 추정된다.3 하지만 모야

모야병에서 병발한 안허혈증후군과 신생혈관 녹내장에 대

한 보고는 아직 없다. 
국외 보고에서도 앞허혈시신경병증,16

 맥락망막위축,17
 

망막동맥폐쇄18
 등의 보고가 있었고, Zhou et al8은 저관류 

망막병증으로 인해 신생혈관녹내장이 발생한 모야모야병 

환자 6명을 보고하였으며, 모야모야병에서 발생하는 속목

동맥의 협착으로 인한 안혈류의 감소를 그 원인으로 주장

하였다.
본 증례는 모야모야병으로 진단받은 환자가 뇌경질막동

맥간접문합술을 시행 받을 후에도 지속되는 결막충혈과 시

력저하의 안과적인 증상으로 내원하여, 안허혈증후군으로 

인한 신생혈관 녹내장으로 진단받은 경우이다. Zhou et al8
의 보고와 일치하게 뇌 자기공명 혈관촬영술에서 국소적인 

속목동맥 및 중간대뇌동맥 M1의 협소를 보였고, 속목동맥

의 협착으로 인한 안혈류의 감소로 안허혈증후군이 발생한 

것으로 생각한다. 
안허혈증후군은 목동맥의 심한 폐쇄에 의해 동측 안동맥

의 혈류량이 감소하여 이차적으로 나타나는 안구의 허혈성 

변화로, 일반적으로 동측의 경동맥이 90% 이상 좁아져 있

다. 주로 총경동맥이나 내경동맥의 폐쇄가 일어나며, 50%
에서는 완전 폐쇄도 관찰된다.19

 시력상실, 일과성흑암시, 
통증 등의 증상과 임상적으로 홍채혈관신생, 망막출혈이 외

에도 미세혈관류, 유두혈관신생, 망막혈관신생, 면화반 등

이 나타난다.20,21
 부가적인 검사로 형광안저촬영, 망막전위

도 측정, 경동맥조영술 등을 시행하며, 형광안저촬영검사에

서 망막동맥에 조영제가 서서히 차 들어가는 모양(leading 
edge), 맥락막충만의 지연이나 얼룩충만, 동정맥통과시간

의 지연, 동맥에서 더 명확한 망막혈관의 후기 염색 소견, 
망막모세혈관 비관류 등이 관찰된다.19

 본 증례에서도 뇌자

기공명혈관촬영술에서 속목동맥의 국소적인 협착이 관찰되

었으며, 점진적인 시력의 저하와 망막출혈 등의 안저소견을 

보여 안허혈증후군을 의심할 수 있었다. 추가로 시행한 형

광안저촬영검사에서 안허혈증후군의 특징적인 소견인, 망
막동맥에 조영제가 서서히 차 들어가는 모양, 맥락막충만의 

지연과 얼룩충만, 동정맥통과시간의 지연, 동맥의 후기 염

색 소견, 망막모세혈관 비관류가 관찰되었다. 망막전위도 

검사에서 좌안에 비해 우안의 a파와 b파 모두 감소한 소견

이 관찰되었고 그 이유는 안허헐증후군에서는 망막전층의 
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허혈로 인해 망막전위도검사에서 a파와 b파 모두 감소되거

나 소멸되기 때문으로 생각하며, 망막내층의 허혈에 의해 b
파만 감소되는 망막중심동맥폐쇄와 감별점이 된다.22-24

 또

한 본 증례에서는 점진적인 시력 저하를 보인 점과, 뇌자기

공명혈관촬영검사에서 관찰된 경동맥의 협소 소견은 안허

혈증후군과 안동맥폐쇄의 감별점이 되었다. 일반적으로 안

허혈증후군에서 속목동맥의 협착 및 협소는 죽상경화증, 경
동맥의 박리동맥류, 거대세포동맥염, 혈관연축 등이 주 원

인이나, 본 증례에서는 모야모야병의 병리적인 특성에 의해

서 안허혈증후군이 발생한 점이 특징적이라 생각한다.
본 증례를 통하여 모야모야병 환자에서 안허혈증후군으

로 인해 점진적인 시력저하가 발생할 수 있고 신생혈관 녹

내장이 동반될 수 있음을 알 수 있었다.
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=ABSTRACT=

A Case of Neovascular Glaucoma Secondary to Ocular Ischemic 
Syndrome in a Patient with Moyamoya Disease

Seung Min Lee, MD, Ji Woong Lee, MD

Department of Ophthalmology, Pusan National University School of Medicine, Busan, Korea

Purpose: To report a case of neovascular glaucoma secondary to ocular ischemic syndrome in a patient with moyamoya 
disease, who was successfully treated with trabeculectomy.
Case summary: A 45-year-old woman suffered from slowly decreased vision in the right eye 3 months previously. Ocular 
pain with conjunctival injection of the right eye and headache developed 2 months earlier. She was diagnosed with moya-
moya disease and had an encephaloduroarteriosynangiosis at the neurosurgery. The patient complained of persistent 
conjunctival injection and decreased vision of the right eye after surgery. At the initial visit, best corrected visual acuity 
(BCVA) of the right eye was 0.1 and intraocular pressure (IOP) was 42 mm Hg. Slit lamp examination revealed neo-
vascularization of the iris and gonioscopy showed a 360° peripheral anterior synechiae. Fluorescein angiography demon-
strated prolonged arteriovenous transit time in the right eye. On the electroretinogram, the amplitude of both a and b waves 
decreased in the right eye more than in the left eye. On the magnetic resonance angiography, narrowing of the right in-
ternal carotid artery was observed. The patient was diagnosed with neovascular glaucoma due to ocular ischemic syn-
drome caused by moyamoya disease. Panretinal photocoaguration, intravitreal bevacizumab injection and trabeculec-
tomy with mitomycin-C soaking was performed in the right eye. At 8 months after surgery, BCVA of the right eye was 0.1, 
IOP was 17 mm Hg without antiglaucoma medication and bleb was maintained in good condition.
Conclusions: The patient’s results indicate that neovascular glaucoma can occur secondary to ocular ischemic syndrome 
caused by moyamoya disease. 
J Korean Ophthalmol Soc 2012;53(11):1712-1717

Key Words: Moyamoya disease, Neovascular glaucoma, Ocular ischemic syndrome, Trabeculectomy 
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