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비에띠결정색소망막이영양증에서 나타난 바깥 망막 관상화 3예

Three Cases of Outer Retinal Tubulation in Bietti’s Crystalline Dystrophy
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Purpose: To report the prevalence and the characteristics of outer retinal tubulation (ORT) in Bietti’s crystalline dystrophy in 6 
eyes of 3 patients.
Case summary: Three patients with Bietti’s crystalline dystrophy were examined using color fundus photography, fundus auto-
fluorescence picture, spectral domain optical coherence tomography (SD-OCT), fluorescein angiography, electroretinogram 
and electrooculogram. ORT was detected in 3 of 3 (100%) Bietti’s crystalline dystrophy patients. SD-OCT B-scan revealed hy-
perreflective material inside the hyporeflective internal space with hyperreflective border. ORT was observed under the fovea or 
outside the fovea and on the outer nuclear layer in the retina. ORTs were no greater than 70 x 140 μm in size when measured us-
ing SD-OCT B-scan image.
Conclusions: ORT was observed frequently in patients with Bietti’s crystalline dystrophy. These findings can potentially predict 
the extensive photoreceptor abnormalities in retinal pigment epithelial atrophy.
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비에띠결정색소망막이영양증은 1937년 비에띠가 각막과 

망막이상증이 있는 3명의 환자에 대해 보고하면서 알려지

게 되었다. 비에띠결정색소망막이영양증은 노랗고 흰 망막

결정색소침착물(crystal)이 주로 후극부에 침착되며 망막색

소상피의 위축과 맥락막 경화와 관련된 망막변성을 특징으

로 한다. 환자들은 망막색소상피변성처럼 시력저하, 암점, 

그리고 야맹증을 호소하며, 아시아인에게 좀 더 많이 발생

한다고 보고되지만 전체적인 발생률은 높지 않다.1

스펙트럼영역 빛간섭단층촬영을 이용하여 outer retinal 

tubulation (ORT)과 같은 미세망막구조에 관한 연구들이 보

고되고 있다.1-7 ORT는 망막의 바깥핵층에 위치하며 빛간

섭단층촬영 B-scan에서 저반사 공간과 함께 과반사의 경계

를 가진 구조로 나타난다. 빛간섭단층촬영 C-scan에서는 단

일 직선 관모양이나 복합 공동형성이 된 관모양으로 나타

난다. ORT는 망막의 손상에 대한 반응으로 광수용체층이 

재배열되면서 나타나며 망막색소상피와 신경교세포 등 인

접 세포들이 관모양 구조를 형성하는 데 관여하는 것으로 

알려져 있다.2

ORT는 처음으로 연령관련황반변성 환자에서 발견되었

으며2 연령관련황반변성이 아닌 망막변성질환으로 비에

띠결정색소망막이영양증(Bietti’s crystalline dystrophy), 다

소성맥락막염(multifocal choroiditis), 혈관무늬병증(angioid 

streak), 나비모양 망막이상증(pattern dystrophy), 노른자모양
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Figure 1. (A) Color fundus photography of the right eye of a 63-years-old woman with outer retinal tubulation in Bietti’s crystalline 
dystrophy. It reveals multiple hyper-reflective granules. (B-1, B-2) Spectral domain OCT (C-scan) shows short or long pattern of 
outer retinal tabulation (arrow). (C) Infrared reflectance image shows crystal deposits as small spots with hyperfluorescence. (D) 
Spectral domain OCT (B-scan) shows circular and ovoid structures with hyper-reflective borders and contains hyper-reflective mate-
rial within their lumen representing outer retinal tubulation. Arrow indicates outer retinal tubulation. OCT = optical coherence 
tomography.

이상증(Best’s disease), 뇌회형맥락망막위축(gyrate atrophy), 

만성 중심장액맥락망막병증(central serous chorioretinopathy) 

등에서 관찰된다.3,5,8-10

특히 비에띠결정색소망막이영양증은 ORT가 나타나는 

비율이 다른 망막변성질환에 비해 높은 것으로 보고되고 

있다.1 이에 저자들은 비에띠결정색소망막이영양증으로 진

단 받은 3명의 환자에서 ORT의 형태학적 특징, 망막층에

서의 위치에 대하여 보고하고자 한다.

증례보고

경북대학교병원 외래 진료에서 비에띠결정색소망막이영

양증으로 진단된 환자 3명을 조사하였다. 비에띠결정색소

망막이영양증은 특징적인 반짝이는 망막결정색소침착물이 

존재하며 시력이 감소되고 형광안저혈관조영에서 망막색

소상피와 맥락막모세혈관의 소실과 망막전위도검사에서 

암순응과 명순응 모두에서 진폭이 감소된 경우에 진단하였

다. ORT는 망막의 바깥핵층에 위치하며 빛간섭단층촬영 

B-scan에서 저반사 공간과 함께 과반사의 경계를 가진 구

조로 나타나고 빛간섭단층촬영 C-scan에서는 단일 직선 관

모양이나 복합 공동형성이 된 관모양으로 나타나는 구조로 

정의하였다.

모든 환자는 최대교정시력, 세극등검사, 안압검사, 시야

검사, 천연색안저사진, 안저자가형광촬영, 빛간섭단층촬영, 

형광안저혈관조영, 망막전위도, 눈전위도를 실시하였다. 빛

간섭단층촬영은 스펙트럼영역 빛간섭단층촬영(spectral domain 

optical coherence tomography, SD-OCT) 장비로 Spectralis® 

Heidelberg retinal angiography (HRA)-OCT (Heidelberg 

Engineering, Heidelberg, Germany)를 사용하였으며, High 

speed mode를 이용하여 황반부 6×6 mm에 해당하는 부위

를 1,536 픽셀로 구성한 25개의 B-scan과 193개의 C-scan을 

사용하였으며, 연구에서 C-scan의 경우 망막색소상피의 내

측 20 μm 위를 주사한 방식을 사용하였다. 이들 검사에서 

ORT의 형태학적 특징, 망막층에서의 위치 등을 알아보았다.

증례를 관찰한 결과는 다음과 같았다. 비에띠결정색소망

막이영양증을 가진 3명 중 3명(100%)에서 ORT가 관찰되

A B-1 B-2
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Figure 2. (A) Color fundus photography of the left eye of a 63-years-old woman with outer retinal tubulation in Bietti’s crystalline 
dystrophy. It reveals multiple hyper-reflective granules. (B-1, B-2) Spectral domain OCT (C-scan) shows 4-5 outer retinal 
tabulation. Arrows and circles indicate outer retinal tubulation. (C) Infrared reflectance image shows crystal deposits as small spots 
with hyperfluorescence. (D) Spectral domain OCT (B-scan) shows circular and ovoid structures with hyper-reflective borders and 
contains hyper-reflective material within their lumen representing outer retinal tabulation (arrows). OCT = optical coherence 
tomography.

었으며, 평균 나이는 55.3세였고 남자는 1명, 여자는 2명이

었다.

첫 번째 환자(Fig. 1, 2)는 약 8개월간의 양안 시력저하를 

주소로 내원한 63세 여자 환자로 야맹증을 동반하고 있었

으며 내원 전 타 병원에서 양안 황반변성으로 진단 받고 경

과관찰 중이었다. 내원 시 최대 교정시력은 logMAR로 우

안 0.1, 좌안 0.1이었다. 천연색 안저사진에서 결정색소침착

물이 관찰되며 형광안저혈관조영에서 미만성 맥락망막위

축 소견을 보여 비에띠결정색소망막이영양증으로 진단하

였다. 스펙트럼영역 빛간섭단층촬영 B-scan에서 바깥핵층 

부위에 외부는 과반사, 내부는 저반사를 나타내는 고리모

양의 구조물이 관찰되었다. 현재 경과관찰 중이며 최종 경

과관찰 시 시력은 logMAR로 우안 0.3, 좌안 1.3으로 측정

되었다.

두 번째 환자(Fig. 3, 4)는 내원 5년 전부터 야맹증으로 

타 병원에서 경과관찰하던 57세 남자 환자로 좌안 변시증

과 함께 안압상승, 염증소견으로 망막색소상피변성 의증으

로 의뢰되었다. 내원 시 최대 교정시력은 logMAR로 우안 

0, 좌안 0.2였다. 천연색안저사진에서 결정색소침착물이 관

찰되었으며 시야검사에서 중심암점 소견, 형광안저혈관조

영에서 미만성 맥락막모세혈관층 위축 소견을 보여 망막전

위도 및 눈전위도검사를 시행한 후 비에띠결정색소망막이

영양증으로 진단하였다. 스펙트럼영역 빛간섭단층촬영 

B-scan에서 바깥핵층에 외부는 과반사, 내부는 저반사를 나

타내는 고리모양의 구조물이 관찰되었다. 경과관찰 중 좌

안 유리체강내 베바시주맙 주입술을 한 차례 시행하였으며 

최종 경과관찰 시 시력은 logMAR로 우안 0.1, 좌안 2.4로 

측정되었다.

세 번째 환자(Fig. 5, 6)는 46세 여자 환자로 좌안 시력저

하, 특히 중심부 시력저하를 주소로 내원하였다. 내원 시 

최대 교정시력은 logMAR로 우안 0, 좌안 1.3이었다. 천연

색안저사진에서 결정색소침착물이 관찰되며 시야검사에서 

중심부 주변 암점소견과 형광안저혈관조영과 인도사이아

닌혈관조영에서 좌안 맥락막신생혈관 소견을 보였으며 망

막전위도 및 눈전위도검사를 시행하여 비에띠결정색소망

막이영양증으로 진단하였다. 스펙트럼영역 빛간섭단층촬영 

C D
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Figure 3. (A) Color fundus photography of the right eye of a 57-years-old man with outer retinal tubulation in Bietti’s crystalline 
dystrophy. It reveals multiple hyper-reflective granules. (B-1, B-2) Spectral domain OCT (C-scan) shows multiple outer retinal 
tubulation. Arrow indicates outer retinal tubulation. (C) Infrared reflectance image showed crystal deposits as small spots with 
hyperfluorescence. (D) Spectral domain OCT (B-scan) shows circular and ovoid structures with hyper-reflective borders and con-
tains hyper-reflective material within their lumen representing outer retinal tabulation (arrow). OCT = optical coherence 
tomography.

B-scan에서 바깥핵층에 외부는 과반사, 내부는 저반사를 나

타내는 고리모양의 구조물이 관찰되었고 저반사 내부에 과

반사의 반점들이 관찰되기도 하였다. 경과관찰 중 좌안 유

리체강내 베바시주맙 주입술을 두 차례 시행하였으며 최종 

경과관찰 시 시력은 logMAR로 우안 0.1, 좌안 0.7로 측정

되었다.

비에띠결정색소망막이영양증에서 ORT는 3명(6안) 모두

에서 관찰되었다. 관찰된 ORT는 스펙트럼영역 빛간섭단층

촬영의 B-scan에서 바깥의 고리는 과반사를 나타내었고 내

부는 저반사를 나타내었으며 내부 공간에 과반사의 반점들

이 관찰되었다(Fig. 1D, 2D, 3D, 4D, 5D, 6D). 빛간섭단층

촬영 C-scan에서는 단일 직선 관모양이나 복합 공동형성이 

된 관모양으로 나타났다(Fig. 1B, 2B, 3B, 4B, 5B, 6B). 

ORT는 중심와 아래 혹은 중심와 바깥에 있었고 바깥핵층에

서 관찰되었다. 그 크기는 Spectralis® HRA-OCT (Heidelberg 

Engineering)로 촬영하였을 때, 라스터 선의 간격 240 μm를 

기준으로 평균 높이는 70 μm였으며 평균 넓이는 수평적인 

빛간섭단층촬영 B-scan에서 140 μm였다. 중심와를 지나가

는 스캔(6 mm)에서 평균 ORT 수는 5.14였다. 중심와 바깥

을 지나가는 스캔(6 mm)에서 ORT가 가장 많이 측정된 경

우는 10군데까지 관찰되었다.

비에띠결정색소망막이영양증 환자의 안저검사에서 관찰

된 결정색소침착물(crystal)은 스펙트럼영역 빛간섭단층촬

영 시 망막색소상피층에서 다량의 과반사 과립형태로 관찰

되었다. 그러나 안저검사에서 관찰된 결정색소침착물 위치

와 ORT 위치는 빛간섭단층촬영에서 일치하지 않았다. 비

에띠결정색소망막이영양증의 결정색소침착물은 infrared 

촬영에서 과형광의 작은 반점으로 나타났다(Fig. 1C, 2C, 

3C, 4C, 5C, 6C). 그러나 infrared 촬영에서 ORT는 관찰되

지 않았다.

고 찰

비에띠결정색소망막이영양증은 망막과 각막에 결정 침

C D
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1145

-김용일 외 : 바깥 망막 관상화-

Figure 4. (A) Color fundus photography of the left eye of a 57-years-old man with outer retinal tubulation in Bietti’s crystalline 
dystrophy. It reveals multiple hyper-reflective granules. (B-1, B-2) Spectral domain OCT (C-scan) shows multiple outer retinal tab-
ulation (arrow). (C) Infrared reflectance image shows crystal deposits as small spots with hyperfluorescence. (D) Spectral domain 
OCT (B-scan) shows circular and ovoid structures with hyper-reflective borders and contains hype-rreflective material within their 
lumen representing outer retinal tubulation. Arrow indicates outer retinal tubulation. OCT = optical coherence tomography.

착을 특징으로 하는 맥락망막변성질환으로 매우 드물게 발

생한다.1 형광안저촬영에서 희고 검은 점이 섞인(salt and 

pepper) 모양으로 관찰되며 망막색소상피 결손 부위에 그에 

상응하는 저형광 부분이 나타난다. 진행되면 결정색소침착

물은 없어지거나 드물어지고 위축 부분이 더 확대된다. 국

소적 또는 광범위한 망막색소상피와 맥락막모세혈관의 위

축이 진행되면 망막의 구조와 기능에 심각한 손상을 주게 

된다. 많은 경우에서 원뿔세포 광수용체와 막대세포 광수

용체 모두에 영향을 주기 때문에 질환의 초기부터 중심시

력이 떨어진다. 시력 예후는 전형적인 망막색소상피변성과 

비슷하거나 더 나쁜 경과를 보인다.

본 연구에서 비에띠결정색소망막이영양증의 ORT는 B-scan

에서 구형의 과반사 병변으로 나타나고 C-scan에서 관모양의 

구조로 나타났다. 그 크기는 Spectralis® HRA-OCT (Heidelberg 

Engineering)로 촬영하였을 때, 라스터 선의 간격 240 μm를 

기준으로 70×140 μm 이상을 벗어나지 않았다. 이전의 연구

에서 보고된 연령관련황반변성에서의 ORT 구조의 높이는 

40 μm에서 140 μm였고, 넓이는 수평분할 빛간섭단층촬영 

B-scan에서 40 μm에서 2,260 μm였던 것에 비해 크기는 더 

작았다.3,11

비에띠결정색소망막이영양증의 안저검사에서 관찰된 결

정색소침착물(crystal) 위치와 ORT 위치 사이에 관련은 없

었다. 결정색소침착물은 스펙트럼영역 빛간섭단층촬영에서 

다량의 과반사 과립들로 나타났고 망막색소상피층에 존재

하는 것으로 관찰되었다. 이에 비하여 ORT는 시신경유두를 

제외한 망막의 전체 부분에서 광범위하게 관찰되었으며 모두 

망막의 광수용체층을 포함하는 망막의 바깥핵층의 수준에서 

관찰되었다. 바깥핵층에서 관찰된 ORT는 망막색소상피가 많

이 손상된 곳에서 주로 발견되었으며 망막색소상피가 상대

적으로 손상되지 않은 곳에서는 잘 관찰되지 않았다.

비에띠결정색소망막이영양증의 결정색소침착물(crystal)

은 infrared 촬영 영상에서 특징적으로 다량의 작은 과형광 

과립 양상을 보였다. 또한 이러한 자가형광촬영의 이상형

광부위와 ORT와의 관련은 없었다. Kojima et al1은 결정색

소침착물은 자가형광안저찰영 영상에서 저형광으로 나타

나는 부위 사이에서만 관찰되며, 저형광으로 나타나는 부
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Figure 5. (A) Color fundus photography of the right eye of a 46-years-old woman with outer retinal tubulation in Bietti’s crystalline 
dystrophy. It reveals multiple hyper-reflective granules. (B-1, B-2) Spectral domain OCT (C-scan) shows short or long pattern of 
outer retinal tubulation. Circle indicates outer retinal tubulation (C) Infrared reflectance image shows crystal deposits as small spots 
with hyperfluorescence. (D) Spectral domain OCT (B-scan) shows circular and ovoid structures with hyper-reflective borders and 
contains hyper-reflective material within their lumen representing outer retinal tubulation. Arrows indicate outer retinal tubulation. 
OCT = optical coherence tomography.

위는 망막색소상피와 맥락막이 변성된 곳이라고 하였다. 

그러나 심하게 변성이 진행된 부위에서는 결정색소침착물

이 관찰되지 않았다. 이는 결정색소침착물이 존재하는 것은 

망막이 현재 경한 변성단계이거나 변성이 진행되는 과정이

라는 것을 나타낸다. 이런 점들을 고려하였을 때 비에띠결

정색소망막이영양증에서 결정색소침착물 위치와 ORT의 위

치 사이에는 큰 관련이 없는 것이 타당하다고 생각된다.

스펙트럼영역 빛간섭단층촬영에서 ORT가 발견되는 빈

도는 망막색소상피변성보다 비에띠결정색소망막이영양증

에서 훨씬 높았다.3 Iriyama et al3은 7명의 비에띠결정색소

망막이영양증 환자 중 5명에서 ORT를 보고하였다. 본 연

구에서는 비에띠결정색소망막이영양증의 3명에서 모두 

ORT를 관찰하였으며 다른 질환에 비하여 높은 빈도로 나

타났다. 그 이유는 ORT는 말기 망막색소상피변성처럼 광

수용체층이 완전히 소실된 경우에는 나타나지 않기 때문인 

것으로 생각된다.2 Jung and Freund12는 신생혈관 연령관련

황반변성 환자에서 망막의 위축이 시작되는 초기에 ORT가 

발견되기 시작하고 시간이 지나도 ORT의 수와 분포는 안

정적으로 유지되었으며 이는 질병의 진행이 서서히 진행된

다는 것을 의미한다고 하였다. 망막색소상피변성이나 스타

가르트병, 무늬이상증의 경우 10% 미만에서 ORT가 관찰

되었는데 이는 망막색소상피나 광수용체층에 진행된 병변

을 가진 환자들에서 나타나는 소견이기 때문이다.4 또한 

ORT가 존재하는 망막색소상피변성 환자에게서 자가형광

안저촬영상에 과형광고리가 나타나지 않는다는 점12에서 

ORT의 존재는 병의 심각한 정도를 나타내는 또 다른 지표

로 사용할 수 있다. 이를 고려하였을 때 비에띠결정색소망

막이영양증의 망막변성은 망막색소상피변성에서의 망막변

성과는 다른 과정으로 진행될 것이라고 생각할 수 있다.

본 연구는 비에띠결정색소망막이영양증 환자를 유전학

적 검사를 하지 않고 임상적으로 진단한 단점이 있다. 그러

나 제시한 증례는 임상적으로 전형적인 결정색소침착물을 

동반한 비에띠결정색소망막이영양증이었으며 한국인에서 

비에띠결정색소망막이영양증 환자에 대한 ORT를 관찰한 

첫 연구이다. 본 연구에서 ORT는 모든 증례에서 관찰되었

으며, 이러한 소견은 비에띠결정색소망막이영양증에서 망
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Figure 6. (A) Color fundus photography of the left eye of a 46-years-old woman with outer retinal tubulation in Bietti’s crystalline 
dystrophy. It reveals multiple hyper-reflective granules. (B-1, B-2) Spectral domain OCT (C-scan) shows short or long pattern of 
outer retinal tubulation. Circle indicates outer retinal tubulation (C) Infrared reflectance image shows crystal deposits as small spots 
with hyperfluorescence. (D) Spectral domain OCT (B-scan) shows circular and ovoid structures with hyper-reflective borders and 
contains hyper-reflective material within their lumen representing outer retinal tubulation. Arrows indicate outer retinal tubulation. 
OCT = optical coherence tomography.

막색소상피의 위축과 함께 광수용체의 광범위한 이상이 있

음을 반영한다.
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= 국문초록 = 

비에띠결정색소망막이영양증에서 나타난 바깥 망막 관상화 3예

목적: 비에띠결정색소망막이영양증 3예, 6안의 Outer Retinal Tubulation (ORT) 유병률과 그 특징에 대하여 보고하고자 한다.

증례요약: 비에띠결정색소망막이영양증으로 진단된 환자 3명(6안)에서 천연색안저사진, 안저자가형광촬영, 빛간섭단층촬영, 형광안저

혈관조영, 망막전위도, 눈전위도를 실시하였으며 모든 환자에서 ORT가 관찰되었다. 6안에서 관찰된 ORT는 스펙트럼영역 빛간섭단층

촬영의 B-scan 상에 바깥의 고리는 과반사를 나타내었고 내부는 저반사를 나타내었으며 내부 공간에 과반사의 반점들이 관찰되었다. 

ORT는 중심와를 포함하여 중심와 바깥에서 관찰되었고, 바깥핵층에 위치하였다. ORT의 크기는 70×140 μm 이상을 벗어나지 않았다.

결론: ORT는 비에띠결정색소망막이영양증에서 모두 관찰되었으며, 이러한 소견은 비에띠결정색소망막이영양증에서 망막색소상피의 

위축과 함께 광수용체에도 광범위한 이상이 있음을 말해 준다.

<대한안과학회지 2015;56(7):1141-1148>


