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안구아탈구를 유발한 거대 소아 털모양별아교세포종 1예

A Case of Huge Pilocytic Astrocytoma Causing Eyeball Subluxation
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Purpose: To report a relatively rare case of huge pilocytic astrocytoma of the optic nerve and optic chiasm causing eyeball 
subluxation.
Case summary: An eight-year-old male presented with proptosis and visual loss in the left eye for one year. The radiological find-
ings showed a 2.9 x 2.7 x 4.2-cm tumor on the left optic nerve and optic chiasm. For diagnosis and treatment, the patient under-
went tumor resection and enucleation. Pathohistological analysis of the tumor specimen revealed pilocytic astrocytoma, which is 
classified by the World Health Organization as a grade I astrocytic tumor.
Conclusions: Astrocytoma is a tumor of the brain that affects children more often than adults. In general, gross-total resection of 
pilocytic astrocytoma is expected to be curative due to the non-invasive feature of the tumor. Considering pilocytic astrocytoma 
as differential diagnosis of orbital tumor in children with symptoms of rapidly progressive proptosis and decreased visual acuity 
is important because occurrence in the optic nerve and optic chiasm is possible.
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털모양별아교세포종(pilocytic astrocytomas)은 성상세포종

(astrocytic Tumor) 중 세계보건기구(World Health Organization)

의 분류에서 제1단계에 해당하는 종양으로 저등급 교종

(low grade glioma)에 속하며 성인에서는 상대적으로 드물

지만, 소아에서는 두개내 종양의 약 20%를 차지하는 종양

이다.1,2 성장 속도가 느리고 경계가 명확한 종양으로 수술

적 절제만으로도 95% 이상의 5년 및 10년 생존율을 가질 정

도로 양호한 예후를 보인다. 털모양별아교세포종(pilocytic 

astrocytomas)은 소뇌에서 가장 흔하게 발생하나 시신경계, 

시상하부, 뇌간, 기저핵, 대뇌반구, 척수 등 신경계 어느 곳

에서도 발생할 수 있다.3,4 그중 시신경의 성상세포에서 발

생하는 털모양별아교세포종은 비교적 드물게 보는 양성 뇌

종양이다. 국내에서는 1983년, 1985년에 시신경에 발생한 

성상신경교종 각 1예가 보고된 바 있으나, 병리적으로 털모

양별아교세포종(pilocytic astrocytoma)으로 확진 보고된 경

우는 국내 처음이다.5,6 

저자들은 8세 소아에서 털모양별아교세포종(pilocytic as-

trocytoma)이 시신경 및 시신경 교차부에 발생하여 1년간 

급격히 진행되어 심한 안구돌출과 실명을 야기하고 안구아

탈구 증세를 보여 안구적출술과 종양절제술을 병행한 1예

를 보고하고자 한다.
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Figure 1. (A) Photograph of the patient taken at the first visit to the hospital shows severe proptosis and subluxation of the left eye. 
(B) Left eyeball is infero-laterally deviated (40-PD LXT, LHT by Hirschberg test).

A B

C D

Figure 2. Photographs show limitation of the left eyeball movement for adduction and upward gaze. (A) Right side gaze, 
(B) left side gaze, (C) downward gaze, (D) upward gaze.

증례보고

8세 남아가 1년 전부터 진행한 심한 좌측 안구돌출 및 시

력저하를 주소로 내원하였다. 통증은 없고 외상 및 다른 안

과적 병력은 없었다. 전신상태는 특별한 이상소견은 없었

으며 기형이나 피부의 이상 반점 등도 없었다(Fig. 1). 초진 

시 교정시력 우안 1.0, 좌안 광각무였으며, 좌안 상대구심성

동공운동장애(relative afferent pupillary defect) 양성, 안구

돌출계측기 검사상 우안 15 mm, 좌안 26 mm으로 심한 좌

안 안구돌출 상태였다. 제일눈위치에서 측하방으로 안구편

위가 있었으며, 좌안 내전과 상전시에 안구운동제한을 보

였다(Fig. 2). 안와 자기공명영상(magnetic resonance image; 

MRI) 검사에서 2.9×2.7×4.2 cm 크기의 거대한 종괴가 좌측 

안와 내 시신경 및 시신경 교차부에 위치하고 있음이 발견

되었다. T1-가중영상에서 저신호강도(hypointense)를 보이

고 T2-가중영상에서 고신호강도(hyperintense)를 보이는 종

양이 좌측 안와내 시신경 및 일부 시교차 부위를 포함하였

으며, 지방억제 Gadolinium 조영증강 T1 강조영상에서는 

확연히 조영증강되는 모습을 보였다(Fig. 3). 거대한 종양이 

좌측 구후 공간의 대부분을 차지하면서 안구돌출의 정도가 

심각하고 이미 시력소실 상태이며 안구아탈구 증세를 보여 

안구적출술 및 종양절제술을 병행 계획하였다.

종양의 안구내 파급을 완전히 배제할 수 없었으며, 내원 

당시 이미 장기간 시력이 광각무 상태였으며, 상대구심성

동공운동장애 양성인점 등을 미루어 시신경 손상으로 더 

이상 시력 회복을 기대하기 어렵다고 판단되었다. 또한 연

고지 관계상 해외거주 환아로 추후 외래 경과관찰이 불가

능하여 더 이상 추가적인 치료를 계획하기 어려워 보다 확

실한 치료를 원한 점 등을 감안하여 안구제거 및 종양적출

술을 병행하여 근치적 종양절제를 도모하고자 하였다.

수술방법은 Westcott scissors로 360도 윤부각막절개(peritomy) 

후 직근 사이의 테논낭을 적도부 근처까지 안구로부터 분

리하였다. 직근 모두를 봉합사로 봉합 처리 후 공막으로

부터 분리하고, 내직근과 외직근에 걸어 두었던 당김봉합

(traction suture)을 당겨 안구를 바깥쪽으로 회전시켜 뒤테

논낭을 안구로부터 분리시키면서 시신경을 노출시킨 후 안

구 뒤쪽으로 거대 종양을 육안으로 확인하였다. 주변 조직

으로부터 잘 박리하여 구획내 일괄절제(en bloc resection)

하였다. 시신경도 충분히 앞으로 당겨 시신경공 부위 깊숙

이 시신경을 절단하였으며, 안와삽입물(medpore)을 삽입하

고 직근을 안와삽입물에 직접 봉합한 후 결막과 테논낭을 

봉합하여 수술을 마무리했다. 안와내 종양은 비교적 경계
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Figure 3. (A) 2.9 × 2.7 × 4.2-cm-sized enhancing mass involving the left optic nerve and optic chiasm (Orbit MRI 
(T1-weighted fat-suppressed gadolinium-enhanced image): A: axial view; B: coronal view; C: sagittal view).

Figure 4. Gross specimen of the optic nerve and optic chiasm astrocytoma, measuring 3.3 × 3.0 × 2.3 cm.

가 분명하고 단단하며 주위 조직과 유착이 심하지 않아 제

거가 용이하였다(Fig. 4). 적출된 안구의 크기는 2.5×2.3× 

2.0 cm이며, 육안적으로 적출된 종양의 크기는 3.3×3.0×2.3 

cm로 담갈색의 불규칙한 단면을 보였다. 조직학적으로 경

미한 세포 다형성(cellular pleomorphism) 소견 이외에 유사

분열(mitosis) 및 미세혈관 증식(microvascular proliferation), 

괴사(necrosis) 소견은 없었다.

조직의 Hematoxylin-Eosin 염색에서 Rosenthal씨 섬유와 

성상세포내의 호산성 구조물을 관찰할 수 있었으며, 면역

조직화학 검사상 CD34, GFAP, Synaptophysin, Olig-2염색

에서 양성 소견 보였다(Fig. 5). 이를 종합하여 볼 때 성상

세포종(astrocytic tumor) 중 WHO분류 1단계에 해당하는 

털모양별아교세포종(pilocytic astrocytoma)으로 확인되었다.

환아의 수술 후 경과는 양호하였고, 술 후 의안 제작을 

통해 미용적 문제를 해결하였으며, 현재까지 별다른 이상 

없이 지내고 있다.

고 찰

시신경로 교종(optic pathway glioma)은 안구 후방으로부

터 슬상체(geniculate body)까지의 시신경로에서 발생할 수 

있는 신경교종을 명칭하며, 이전에는 발생부위에 따라서 

시신경교종, 시교차교종, 그리고 시교차-시상하부교종이라

고 구분하였으나, 종양이 성장함에 따라서 처음 발생부위

를 알아내기 어려운 경우도 많다. 따라서 최근에는 시신경

로에 발생하는 모든 교종을 통합하여 시신경로 교종으로 

부른다.7,8

시신경로 교종은 전체 두개강내 종양의 약 2-6%를 차지

하는 비교적 드문 종양이며 소아에서 주로 발생한다. 전체 

시신경로 교종의 65%는 5세 이하의 소아에서 발견되며, 또

한 2세 이하의 두개강내 종양의 약 20%를 차지한다.9

시신경로 교종의 임상증상 및 징후는 종양의 위치 즉, 안

와내에 위치하느냐 혹은 두개강내에 위치하느냐에 따라 다

르다. 시신경로 교종은 시신경로를 따라 시각 중추의 피질
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Figure 5. (A) Round and piloid cells con-
stitute this tumor; Rosenthal fibers (arrow) 
is seen (H&E stain, ×100). (B) Immuno- 
histochemical stains (×100), positive for 
(B-1) CD34, (B-2) Glial Fibrillary Acidic 
Protein (GFAP), (B-3) Synapto- physin, 
(B-4) Oligodendrocyte transcription fac-
tor (OLIG-2).

A

B-1 B-2

B-3 B-4

까지 어느 곳이든 생길 수 있으나, 시신경 교차에 1/3, 양측 

시신경과 시신경 교차에 걸쳐 1/3, 시상하부에 1/4 및 시신

경 자체에 약 10%가 생긴다.10 DODGE et al11에 의하면 종

양이 안와내 시신경에 위치할 때 거의 모든 환자에서 안구돌

출이 나타나며(100%) 그 외에 시력저하(50%), 사시(58%), 시

신경유두울혈(58%), 시신경유두창백(25%), 두통 및 안통

(25%)이 나타나며, 종양이 두개강내 시신경에 위치할 때 

가장 현저한 증상은 시력저하이며(91%), 그 외에 시신경유

두창백(62%), 두통, 안통(47%), 사시(35%), 시신경유두울

혈(32%), 안구돌출(18%), 대사성변화(26%), 경련(9%) 등을 

나타낸다고 하였다. 또한 Rush et al12은 시교차까지 침범한 

시신경로 교종의 경우에도 처음 종양을 발견할 때부터 최

종 추적관찰 때까지 반대측의 시력에는 변화가 없었다고 

하며, 20명의 시신경로 교종 환자를 추적조사한 결과 대부

분에서 반대측은 시력 및 시야검사에 이상소견이 없었다고 

보고한 바 있다.

본 증례에서도 편안의 안구돌출과 시력저하 및 외하방 

안구편위를 보였으며, 영상학적 검사에서 시신경 교차부 
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일부 침범 소견은 있었으나 반대안에서의 시력저하 및 이

상소견은 관찰되지 않았다.

시신경로 교종은 대부분의 종양이 조직학적 소견상 가장 

저등급 교종인 털모양별아교세포종(pilocytic astrocytoma)

이다.8,13 털모양별아교세포종은 서서히 자라는 종양이며 성

별 비의 차이 없이 일생의 초반 20년 동안 가장 흔히 발생

하며 5-19세 사이에 발생하는 가장 흔한 뇌종양이다.1 제1

형 신경섬유종증(neurofibromatosis type-1:NF-1)과 강한 관

련성이 있으며, 약 15%의 NF-1 환자에서 발생하는 것으로 

추정된다. NF-1과 동반될 경우 시교차 전방에서 비교적 잘 

발생하며 일반적으로 양호한 예후를 보인다.14,15 

시신경로 교종의 치료방법으로는 수술적 절제술, 방사선

치료 및 화학요법 등이 다양하게 시도되고 있으나 환자의 

나이, 종양의 위치와 크기, 신경섬유종증의 동반여부 및 임

상증상 등을 고려해서 시행하여야 한다. 시신경로 털모양

별아교세포종은 일반적으로 종양의 경계가 분명하고 수술

적 전절제 가능성이 높아 예후가 좋다. 과거에는 수술적 제

거술로 종양을 근치적으로 적출하기가 어려워서 수술 후 

잔존하는 종양에 대하여 주로 방사선 치료를 하였다. 그러

나 방사선치료 후 내분비 기능장애, 폐쇄성 혈관질환, 시력

저하, 이차적 악성변화 및 정신신경학적 장애 등의 후유증

이 보고되고 있다.16 특히 저연령의 소아에서는 전두-측두

엽의 상당부분이 방사선 조사영역에 포함되므로 지연성 위

험의 가능성이 훨씬 크며, 신경섬유종증 환자는 자기공명

영상 소견상 비연속적인 고음영 병변이 많아 치료범위의 

결정이 어려울 수도 있다.17 Wisoff et al18은 시교차-시상하

부 신경교종의 수술적 치료결과에 대한 보고에서 처음 진

단 시나 재발한 경우에도 광범위한 절제수술을 함으로써 

종양 진행과 방사선 치료를 연기할 수 있다고 주장하였다. 

또한 보조요법 없이도 종양이 진행하거나 재발하지 않는 

경우가 많으므로 처음 수술에서 종양의 절제 정도가 가장 

중요하다고 하였으며, 가능한 근치적 절제술을 고려해야 

한다고 하였다.19-21 본 증례는 내원 당시 안구돌출의 정도가 

심각하고 단안 시력소실 상태에서 안구아탈구 증세를 보여 

안구적출술과 종양절제술을 병행 시행하여 종양의 근치적 

절제를 도모하였다. 

그러나 종양이 두개강내 시신경교차부위 혹은 대뇌에 침

범한 경우의 수술적인 방법은 실제로 종양을 제거하기가 

어려울 뿐더러 위험하여, 뇌압 상승이나 진행성 수두증 등

의 증상이 있는 경우에는 완화적인 감압술 혹은 방사선 치

료 등을 고려해 볼 수 있다. Hufnagel et al22은 터어키안에 

방사선치료를 받은 환자에서 수년 후 급격한 시력소실과 

함께 시신경교차에 악성교종(malignant glioma)이 발생하였

음을 보고하면서 방사선유발 교종(radiation-induced glio-

ma)이 생길 수 있음을 지적하였다. 본 증례에서는 신경학

적 증상은 없었으며 환아의 연령 및 남은 반대안의 시력보

전을 고려하여 시교차전방 종양의 근치적 절제를 시행하되 

보조 방사선요법 없이 경과관찰하기로 하였다.

털모양별아교세포종의 예후는 대단히 양호한 것으로 알려

졌는데, Burkhard et al4의 소아 및 성인 분포 조사(population 

based study)에 따르면 털모양별아교세포종의 5년 생존율은 

100%이며 10년 생존율은 95.8%라고 한다. 일반적으로 전

절제가 된 경우 보강치료는 추천되지 않는다. 그러나 시상

하부나 시각경로 깊숙한 부위에 위치하거나 침투성인 종양

의 경우에는 표재성인 종양에 비하여는 예후가 불량하며 

경우에 따라서는 항암화학요법 등의 보강 치료가 필요할 

수 있다.23

결론적으로 소아에서 발생한 시신경로 교종은 근치적인 

절제술로 예후를 향상시킬 수 있으므로 적극적인 치료를 

고려해야 할 것이다. 따라서 소아에서 편안의 진행하는 안

구돌출 및 시력저하 시 발생할 수 있는 안와종양으로 시신

경로 털모양별아교세포종을 감별진단하여 치료하는 것이 

필요하겠다.
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= 국문초록 = 

안구아탈구를 유발한 거대 소아 털모양별아교세포종 1예

목적: 8세 남아에서 시신경과 시신경 교차부의 거대 털모양별아교세포종(pilocytic astrocytoma)으로 인하여 안구아탈구가 발생한 1예

를 경험하였기에 보고하고자 한다.

증례요약: 8세 남아가 1년 전부터 급격히 진행한 좌측 안구돌출 및 시력 소실을 주소로 내원하였다. 영상학적 검사에서 2.9×2.7×4.2

cm 크기의 종괴가 좌측 시신경 및 시신경 교차부에 위치하고 있음이 발견되었다. 진단 및 치료를 위해 종양절제술과 안구적출술을 

시행하였다. 병리 조직 검사에서 성상세포종(astrocytic Tumor) 중 세계보건기구(World Health Organization, WHO)의 분류 1단계에 

해당하는 털모양별아교세포종(pilocytic astrocytoma)으로 확인되었다.

결론: 성상세포종은 소아 연령에서 가장 흔한 뇌종양이며 이 중에서 털모양별아교세포종(pilocytic astrocytoma)은 비교적 비침윤성 

경향을 보이기 때문에 종양제거술만으로 완치가 기대 가능한 종양이다. 소아에서 급격히 진행하는 안구돌출 및 시력저하 시 발생할 

수 있는 안와종양으로 성상세포종을 감별진단에 고려하여야 할 것이다.

<대한안과학회지 2014;55(10):1543-1548>
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