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IRVAN 증후군 의심 환자에서 반복적으로 실시한 유리체강내 
덱사메타손 임플란트 주입술 1예

A Case of Repeated Dexamethasone Implantation in a Suspected Patient 
with IRVAN Syndrome
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Purpose: In the present study, a case of repeated intravitreal dexamethasone implantation for a suspected idiopathic retinal vas-
culitis, aneurysms and neuroretinitis (IRVAN) syndrome associated with recurrent exudative retinal detachment and macular 
edema is reported.
Case summary: A 39-year-old female who underwent steroid pulse therapy due to Vogt-Koyanagi-Harada disease in the left eye 
was referred for exudative retinal detachment and macular edema. Best corrected visual acuity (BCVA) was 1.0 in the right eye 
and 0.5 in the left eye. Cystoid macular edema combined with serous retinal detachment was observed on spectral-domain opti-
cal coherence tomography. Fluorescein angiography revealed neovascularization and multiple macroaneurysms with fluo-
rescein leakage in the left peripapillary area. Severe peripheral capillary non-perfusion and fluorescein leakage were also ob-
served in both eyes. Intravitreal dexamethasone implantation was performed in the left eye and macular edema showed 
wax-and-wane pattern. No edema was observed after 4 additional dexamethasone implantations, however, preretinal hemor-
rhage occurred in the peripapillary area during treatment. Seventeen months after initiation of treatment, BCVA was 0.6 in the left 
eye and dry macula was maintained.
Conclusions: Repeated intravitreal dexamethasone implantation was effective for recurrent macular edema in a patient sus-
pected with IRVAN syndrome.
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Idiopathic retinal vasculitis, aneurysms and neuroretinitis 

(IRVAN) 증후군은 특발성의 망막혈관염, 혈관류, 신경망막

염을 특징으로 하는 흔하지 않은 질환으로 20-30대 젊은 여

성에서 호발하는 것으로 알려져 있다.1-3 전신 질환과의 직

접적인 연관성은 알려져 있지 않으며, 시력저하는 동반되는 

황반부종과 신생혈관생성과 관련된 합병증에 의해 주로 발

생하는 것으로 보고되어 있다. 전방포도막염이나 유리체염

이 선행하기도 하고 다발성의 누출을 동반한 결절형태의 

혈관류 및 혈관확장이 특징적으로 나타난다.3 혈관류는 세

동맥을 따라 시신경유두 주변에 호발하며 망막내 지질 침

착을 동반하기도 한다. 병변이 국한된 경우 양호한 경과를 

보이기도 하나 황반부부터 주변부까지 침범하는 심한 허혈

성 병변을 나타내는 경우도 보고되고 있다.1,3,4
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IRVAN 증후군의 치료는 시력저하를 일으키는 합병증과 

관련하여 범망막광응고술, 스테로이드 주입술, 유리체절제

술을 시행하며 예후는 비교적 양호한 것으로 알려져 있으

나, 진행된 병기에서는 치료에도 불구하고 25% 정도에서 

20/200 미만의 불량한 시력예후를 나타내는 것으로 보고되

어 있다.4,5 IRVAN 증후군의 염증성 반응의 증거에도 불구

하고 혈관염의 감소와 신생혈관생성의 억제에 있어 스테로

이드의 역할은 아직 정립되어 있지 않다. 일부 증례보고를 통

한 스테로이드와 혈관내피세포성장인자(vascular endothelial 

cell growth factor, VEGF) 억제제 치료의 효과가 보고되고 

있으나 대규모 연구는 이뤄지지 않은 실정이다.6-9 저자들은 

IRVAN 증후군 의심 환자에서 호전과 악화를 반복하는 황

반부종에 대한 반복적인 유리체강내 덱사메타손 임플란트 

주입술을 통하여 황반부종의 소실과 시력유지를 경험하였

기에 이를 보고하고자 한다.

증례보고

내원 4개월 전, 타 병원에서 좌안의 하라다병 및 시신경

염 의증으로 고용량 스테로이드 치료를 시행한 39세 여자 

환자가 2개월 전부터 발생한 좌안 황반부종으로 진료 의뢰

되었다. 내원 당시 환자는 좌안의 시력저하와 날파리증을 

호소하였고 경구 프레드니솔론 10 mg/day를 복용 중이었

다. 당뇨 및 고혈압 등 동반된 기타 전신질환은 없었다. 내

원 시 시행한 최대교정시력은 우안 1.0, 좌안 0.5였고, 비접

촉 안압계로 측정한 안압은 우안 10 mmHg, 좌안 10 

mmHg였다. 안저검사에서 좌안의 시신경유두 주변으로 신

생혈관 및 혈관확장과 함께 혈관을 따라 백색의 삼출물이 

관찰되었고 스펙트럼영역 빛간섭단층촬영에서 망막하액을 

동반한 낭포성 황반부종 소견이 확인되었다(Fig. 1). 형광안

저혈관조영검사에서 좌안 시신경유두 주변으로 광범위한 

신생혈관과 조영제 누출 소견이 확인되었고 다발성의 거대

혈관류가 관찰되었으며, 양안 주변부 조영제 누출소견과 

모세혈관비관류가 확인되었다(Fig. 2).

혈당 및 지질검사를 포함한 포도막염 관련 혈액검사상 

특이소견은 없었으며 안저소견과 형광안저혈관촬영술의 

특징적인 소견으로 IRVAN 증후군 진단하에 혈관내피세포

성장인자 억제제(anti-VEGF)인 아바스틴(Avastin®)을 좌안 

유리체내 주입술을 1회 실시하였다. 주입술 실시 후, 1개월

째 경과 관찰 시까지 낭포성 황반부종 소견이 지속되었고, 

신생혈관 및 거대혈관류 역시 호전 소견을 보이지 않았다. 

이후 덱사메타손(Ozurdex®, Allergan Inc., Irvine, CA, USA) 

임플란트로 치료 변경 고려하여 유리체강내 덱사메타손 임

플란트 주입술을 실시하였다. 2개월 후 황반부종은 소실되

었고 좌안 최대교정시력은 1.0으로 향상되었으나 주입술 3

개월 후 신생혈관 증가와 함께 황반부종이 재발하였으며 

최대교정시력은 0.7이었다. 이후 3-4개월 간격으로 황반부

종이 재발하였으며 총 5회까지의 추가적인 덱사메타손 임

플란트 주입술을 실시하였다. 2번째 주입술 후 2개월째 황

반부종이 소실된 상태에서 좌안 범망막광응고술을 추가하

였고 3번째 주입술 후 3개월째 시신경유두 주변으로 망막

전출혈이 발생하였으나 수술적 치료 없이 덱사메타손 임플

란트 주입을 지속하였다. 4번째 주입술 후 망막전출혈은 감

소하였으나 황반부종은 호전 및 악화가 지속되어 5번째 주

입술을 시행하였다(Fig. 1).

첫 번째 덱사메타손 임플란트 주입술 17개월 후, 최대교

정시력은 우안 1.0, 좌안 0.6이고 중등도 이상의 백내장이 

발생한 상태이며 빛간섭단층촬영상 황반부종은 소실된 상

태로 유지되고 있다(Fig. 1). 추가로 실시한 형광안저혈관촬

영술상 좌안 시신경유두 주변 신생혈관과 조영제 누출은 

감소하였으나 양안 주변부 누출소견과 모세혈관비관류는 

치료 전과 차이를 보이지 않았다.

고 찰

IRVAN 증후군은 1992년 Owens and Gregor10에 의해 소

실되는(vanishing) 망막혈관류로 처음 기술되었다. 이후 2007

년 Samuel et al4에 의해 질병의 진행 정도에 따라 5개의 병

기로 구분되었고 병기가 진행될수록 치료경과 및 시력예후

가 불량한 것으로 보고되고 있다.5

다양한 치료경과에도 불구하고 IRVAN 증후군의 유일하

게 검증된 치료 방법은 주변부 망막의 허혈성 변화와 신생

혈관생성에 대한 범망막광응고술이다. 범망막광응고술은 

허혈성 병변이 진행하기 전에 가능한 빨리 시작하는 것이 

권장되며 병기 2나 3의 경우에 더 효과적인 것으로 알려져 

있다.8,11,12 최근 Cheema et al13은 면역억제제가 항염증 효

과와 더불어 시신경유두부 누출을 감소시켜 치료 효과를 

보인 2예를 보고하기도 하였으나 그 역할과 효과에 대해서 

아직까지 이론적으로 정립된 바는 없다.

IRVAN 증후군 환자 대부분에서 전방 내 염증반응과 유

리체염이 발생한다는 점에서 병태생리학적으로 염증반응

이 관여하고 이 때문에 스테로이드를 통한 항염증 치료 효

과가 있을 것이라는 기대가 있어왔다. 하지만 실제로 전신

적 스테로이드 치료는 혈관염과 신생혈관생성 감소에 효과

가 없는 것으로 보고되고 있다.14 따라서 유리체강내 덱사

메타손 임플란트 주입이 가장 적절한 치료 대안으로 여겨

지고 있다. Empeslidis et al7은 증례보고를 통해 병기 3의 

환자에서 범망막광응고술과 전신적 스테로이드 복용 후에
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Figure 1. Serial changes of fundus color photographs and optical coherence tomography images of left eye. At the first visit, fundus 
color photograph showed normal fundus of right eye (A) and aneurysmal dilatations and neovascularization along the retinal arterio-
lar tree and optic nerve head with intraretinal exudates (yellow arrowhead) on left eye (B). Optical coherence tomography image 
showed no macular abnormalities on right eye and macular edema combined with serous detachment of retina on left eye. At 2 
month after first implantation, macular edema was reduced (C). At 3 months after first implantation, macular edema recurred and 
second implantation was performed (D). At 3 months after second implantation, complete resolution of macular edema showed and 
pan-retinal photocoagulation was performed (E). Macular edema recurred at 4 months after second implantation and third im-
plantation was performed (F). At 3 months after third implantation, pre-retinal hemorrhage and macular edema appeared and fourth 
implantation was performed (white arrowhead) (G). At 2 months after fifth implantation, macular edema got resolved and a moder-
ate cataract was observed (H).

도 지속되는 황반부종에 대해 유리체강내 덱사메타손 임플

란트 주입술을 실시하여 황반부종 감소와 시력향상 효과

가 있었음을 보고하였다. 또한, Sawhney et al15도 증례보

고를 통해 허혈성 병변과 혈관류를 동반한 혈관확장 병변

에 대한 범망막광응고술 및 유리체강내 베바시주맙 주입

술 후 1회의 유리체강내 덱사메타손 임플란트 주입술과 1

회의 안와 주위 트리암시놀론 주입술의 효과에 대해 보고

하였다. 최근 Saatci et al8은 증례보고를 통해 범망막광응

고술로 치료 효과를 얻기 힘든 시신경유두 주변 삼출성 

병변에 대한 1회의 유리체강내 베바시주맙 주입술 치료 

효과에 대해 기술하였다. 특히 양안의 병변 모두에서 1회

의 주입술로 동일한 결과를 얻을 수 있었다고 보고하고 

있다.

본 증례는 시신경유두 주변 신생혈관을 동반한 거대혈관

류와 치료 중 발생한 망막전출혈을 보여 병기 3에 해당하

는 소견을 보였다. 본 증례의 경우 기존의 보고들과는 달리 

주변부 허혈성 병변에 대한 범망막광응고술 실시 이전에 

황반부종에 대한 덱사메타손 임플란트 주입술을 먼저 실시
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Figure 2. At the first visit. (A) Early fluorescein angiography (FA) reveals neovascularization and macroaneurysms clustered at op-
tic nerve (yellow arrowheads). (B) Indocyanine green angiography of early phase reveals multiple aneurysmal dilatations along the 
upper temporal and lower nasal retinal arterioles (red arrowheads). (C) FA on late phase demonstrates marked increase of leakage. 
Wide-field fluorescein angiography reveals peripheral retinal capillary nonperfusion and leakage on right eye (D) and left eye (E) 
(yellow dot line).

하였다. 또한 일정기간을 두고 지속적으로 재발하는 황반

부종에 대해 반복적인 주입술을 실시하여 기능적 및 해부

학적 효과를 유지할 수 있었다. 이는 삼출성 병변에 대한 

기존 보고들과 마찬가지로 우수한 치료경과를 나타냈

다.8,11,15 반면, 기존 보고들에서 덱사메타손 임플란트 주입

술을 범망막광응고술, 혈관내피세포성장인자억제제 주입

술, 전신적 스테로이드 복용 또는 면역억제제 복용, 유리체

절제술을 포함한 수술적 치료 등의 보조 치료로 사용한 것

과 달리 본 증례에서는 황반부종으로 인한 시력저하에 대

해 덱사메타손 임플란트 주입술을 주된 치료로 진행하였다. 

이는 IRVAN 증후군에서 발생하는 시력저하가 황반부종 

및 신생혈관생성과 관련된 합병증에 의해 발생하는 것으로 

보고되어 있다는 점을 감안할 때, 시력 유지를 위해서는 황

반부종에 대한 적극적인 치료가 필요하며 덱사메타손 임플

란트 주입술이 매우 효과적이라는 것을 확인하는 결과라고 

할 수 있겠다.

IRVAN 증후군의 병태생리는 아직 명확히 밝혀져 있지 

않으나 본 증례의 치료경과로 미루어 보면, 국소적인 스테

로이드의 사용은 황반부의 해부학적 구조 유지를 통해 시

력예후에 도움을 줄 수 있다는 점에서 IRVAN 증후군에서

의 항염증 치료의 필요성을 뒷받침해 줄 수 있다고 생각된

다. 다만 반복적인 덱사메타손 주입술로 인한 백내장 발생

과 안압상승 등의 합병증은 반드시 고려해야 할 부분이다. 

본 증례에서도 첫 주입술 실시 이후 지속적으로 Cosopt® 

(Merck & Co., Inc., Kenilworth, NJ, USA)를 사용하였고 

치료 후 안압 상승은 보이지 않았다.

본 증례에서 양안에서 확인된 주변부의 조영제 누출소견

과 모세혈관비관류에도 불구하고 우안의 황반부종은 발생

하지 않았다. 실제로 내원 시 주변부의 허혈성 병변은 우안

이 더 광범위하게 관찰되었으나 이후 아무런 치료를 받지 
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않았음에도 황반부 병변이나 이상소견은 관찰되지 않았다. 

이는 스테로이드 치료가 주변부 혈관변화와 신생혈관에 효

과가 없다는 것을 고려할 때, 황반부종을 동반하지 않은 경

우 국소적인 스테로이드 치료가 불필요하다는 것을 의미하

는 결과라고도 할 수 있겠다.

저자들은 IRVAN 증후군 의심 환자에서 재발하는 황반

부종에 대한 반복적인 유리체강내 덱사메타손 임플란트 주

입술을 통하여 황반부종의 소실과 시력유지를 경험하였다. 

이는 저자들이 아는 바로는 현재까지 국내에 발표된 적이 

없으며 스펙트럼영역 빛간섭단층촬영과 형광안저촬영술을 

통해 치료 효과를 확인하였기에 이를 보고하는 바이다.
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-강민석 외 : IRVAN 증후군 의심 환자에서 실시한 덱사메타손 삽입술 1예-

= 국문초록 = 

IRVAN 증후군 의심 환자에서 반복적으로 실시한 유리체강내 
덱사메타손 임플란트 삽입술 1예

목적: 재발하는 황반부종을 동반한 idiopathic retinal vasculitis, aneurysms and neuroretinitis (IRVAN) 증후군 의심 환자에서 반복적

인 덱사메타손 임플란트 삽입술을 통한 부종 소실을 경험하였기에 이를 보고하고자 한다.

증례요약: 내원 4개월 전 좌안의 하라다병으로 고용량 스테로이드 치료를 시행한 39세 여자 환자가 황반부종을 동반한 장액성 망막박

리로 진료의뢰되었다. 최대교정시력은 우안 1.0, 좌안 0.5였고 스펙트럼영역 빛간섭단층촬영에서 망막하액을 동반한 낭포성 황반부종 

소견이 확인되었다. 형광안저혈관조영검사에서 좌안 시신경유두 주변으로 광범위한 신생혈관과 조영제 누출 소견을 보였고, 다발성 

거대혈관류가 관찰되었으며 양안 주변부 조영제 누출 소견과 모세혈관 비관류가 확인되었다. IRVAN 증후군 진단하에 좌안 덱사메타

손 임플란트 주입을 실시하였고 황반부종의 호전과 악화가 반복되어 총 5회의 주입술을 실시하였으며 시신경유두 주변 신생혈관에 

의한 망막전출혈이 확인되었다. 17개월 후 최대교정시력은 우안 1.0, 좌안 0.6으로 호전되었고 좌안의 황반부종은 소실된 상태로 유지

되었다.

결론: 황반부종이 재발하는 IRVAN 증후군 의심 환자에서 반복적인 덱사메타손 임플란트 삽입이 황반부종의 소실과 시력유지에 효과

적이었다.
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