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원발항인지질항체 증후군에서 발생한 양안 황반부 경색 1예

Bilateral Macular Infarction in Primary Antiphospholipid Syndrome
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Purpose: We report a rare case of bilateral macular infarction as an ocular presenting sign of primary antiphospholipid syndrome. 
Case summary: A 29-year-old woman who had undergone a cesarean section for chorioamnionitis in the department of Obsterics 
was referred to the department of ophthalmology for bilateral visual loss. At examination, best-corrected visual acuity (BCVA) of 
the right eye was counting fingers, and for the left was 0.05. Fundus examination revealed extensive macular edema and cot-
ton-wool spots in both eyes. We performed hematologic tests including thrombophilia examination. Antinuclear antibody and 
rheumatoid factor were negative but lupus anticoagulant presented high titers on two occasions 12 weeks apart. She was ad-
ministered sub-Tenon’s injections of triamcinolone acetonide 50 mg/week in both eyes under the diagnosis of bilateral macular 
arteriolar occlusion in primary antiphospholipid syndrome. Her BCVA remained 0.025 in her right eye and improved to 0.125 in 
her left eye.
Conclusions: Macular infarction is an uncommon but severe complication of antiphospholipid syndrome. Early and regular fun-
dus exam in patients with antiphospholipid syndrome is necessary to avoid progression of severe ocular complications.
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항인지질항체 증후군은 혈관 내피세포의 구성물질인 인

지질에 대한 자가면역항체가 발생하여 동맥이나 정맥에 혈

전증이 발생하거나 반복적인 유산과 같은 산과적 문제를 

일으키는 면역매개성 질환이다.1 항인지질항체에는 대표적

으로 루푸스 항응고(lupus anticoagulant) 인자와 항카디오

리핀 항체(anti-cardiolipin antibody)가 있다. 항카디오리핀 

항체에 의하여 혈전이 형성되는 경우는 동맥과 정맥 모두

에서 혈전을 형성하는 반면에, 루푸스 항응고인자는 대체

로 정맥에서 더 흔히 혈전을 형성하는 경향이 있다. 진단은 

12주 이상의 간격으로 시행한 검사에서 항체가 두 번 이상 

양성으로 나와야 한다.2 이 두 물질은 전신성 홍반성 루푸

스와 관련이 있을 뿐만 아니라 다른 질환의 발병과도 관련

이 있다. 그리고 내과적 질환이 없는 건강한 사람에서도 이

들에 의하여 혈전이 생길 수 있다. 원인 자가면역 질환이 

없이 발생한 경우를 원발성, 전신성 홍반성 루푸스와 같은 

다른 자가면역질환이 동반되어 발생한 경우를 이차성이라 

한다.3

항인지질항체 증후군에서 혈전의 형성은 모든 장기에서 

발생 가능하며 대부분 중추신경계나 심혈관계를 침범하는 

것으로 알려져 있다. 눈에 이환되는 빈도는 보고에 따라 큰 

차이를 보이나, 눈의 병변이 항인지질항체 증후군의 첫 증

상인 경우도 있다. 안과적 합병증으로 안구건조증, 결막염, 
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Figure 1. Fundus photographs showed confluent macular cotton wool spots and retinal ischemic edema presenting like cheery-red 
spots and intraretinal hemorrhages. (A) Right eye. (B) Left eye.

홍채염, 공막염, 각막염, 망막혈관염, 망막혈관폐쇄, 시신경

염 등이 발생할 수 있다.4 본 저자는 기저질환을 가지지 않

은 29세의 젊은 여자에서 원발항인지질항체 증후군과 연관

되어 양안의 황반부 경색을 일으킨 것으로 판단하는 증례

를 경험하였고, 국내에서 보고된 바 없기에 이를 문헌 고찰

과 함께 보고하고자 한다.

증례보고

본원 산부인과에 입원 중인 29세 여자 환자가 2주 전부

터 시작된 고열과 함께 발생한 양안 시력저하를 주소로 본

과에 협진 의뢰되었다. 과거력에서 임신 38주 3일째에 약

물로 조절되지 않는 고열이 발생하여 개인 산부인과에서 

융모양막염 진단하에 응급으로 제왕절개술을 시행하였으

며, 출산 3일째 발열 증상의 호전이 보이지 않아 본원으로 

전원되어 전신적인 항생제 치료를 시작하였다. 

만성 질환이나 류마티스 질환 등의 내과적 병력은 없었

으며, 안 외상, 수술력 등 안과적 병력도 없었다. 시력검사

에서 나안 시력은 우안 안전수지, 좌안 0.05였으며, 양안 모

두 교정되지 않았다. 대광반사는 정상이었고, 구심동공운동

의 장애는 없었다. 안압은 정상 범위였으며, 전안부 검사에

서도 특이소견은 보이지 않았다. 안저 검사에서 양안의 황

반부에 다발성 면화반, 망막출혈과 망막의 허혈성 변화에 

의한 황반부종 소견이 관찰되었다(Fig. 1). 형광안저촬영조

영술에서는 양안의 황반부에 광범위한 비관류로 인한 차단

형광소견을 보였고, 주변부는 특이 소견이 관찰되지 않았

다(Fig. 2). 빛간섭단층촬영에서는 망막 내측의 부종이 관찰

되었다(Fig. 3).

혈액검사에서 항핵항체 및 류마티스인자는 음성이었고, 프

로트롬빈 시간(prothrombin time, PT) 11.5초(정상 9.4-12.5초), 

활성화 부분트롬보플라스틴 시간(activated partial thrombo-

plastin time, aPTT) 30.5초(정상 28.0-44.0초)로 정상 범위 

내에 있었으며, C 단백(protein C), S 단백(protain S), 항트

롬빈 III (antithrombin III)도 정상이었다.

항인지질항체 검사에서 항카디오리핀 항체는 음성을 나

타냈으나, 루푸스 항응고 인자는 양성으로 나타났다. 이후 

12주 간격으로 2차례 시행한 항인지질항체 검사에서도 

루푸스 항응고 인자가 양성으로 나왔으나, 전신성 홍반성 

루푸스 진단기준과는 맞지 않아서 결체조직질환과 연관

되지 않은 원발항인지질항체 증후군으로 진단하였다. 따

라서 환자를 항인지질항체 증후군에 의한 양안의 황반부 

혈관 폐쇄로 진단하고, 류마티스 내과 협의진료하 전신평

가 및 항응고제와 전신 스테로이드 치료를 시행하였다. 

항응고제 치료는 하루에 200 mg 용량의 하이드록시클로

로퀸(hydroxychloroquine) 약제와 매일 5 mg 용량의 와파

린(warfarin) 경구약제를 복용하였으며, 스테로이드 치료는 

정맥 내 메틸 프레드니솔론(methyl prednisolone) 1,000 mg을 

3일간 투여 후 처음 1주일간은 경구 약제로 60 mg을 투여

하였고 2주 간격으로 10 mg씩 감량하여 20 mg으로 유지하

였다. 그러나 12주간의 항응고제와 스테로이드 사용 후에

도 시력의 개선이 없어서, 양안에 테논하 트리암시놀론 아

세토나이드(triamcinolone acetonide) 주사를 추가로 시행하

였다. 최종 내원 시 우안 교정시력 0.025, 좌안 교정시력 

0.125로 제한적인 시력의 호전을 보였고, 이후 환자는 외래

를 방문하지 않아 경과를 관찰하지 못하였다.

A B
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Figure 2. Fluorescein angiographs showed extensive macular capillary non-perfusion and blocked hypofluorescence due to inner 
retinal edema. (A) Early-phase; Right eye. (B) Early-phase; Left eye. (C) Late-phase; Right eye. (D) Late-phase; Left eye.

Figure 3. Ocular coherence tomography scans showed localized inner retinal swelling in both eyes. (A) Right eye. (B) Left eye.

고 찰

항인지질항체 증후군은 혈청 검사에서 항인지질항체인 

루프스 항응고 인자 또는 항카디오리리핀 항체가 양성이면

서 동맥이나 정맥의 혈전증 또는 반복적 유산 등의 임상 양

상을 보이는 질환을 말한다. 항인지질항체 증후군에서 혈

A B

C D

A B
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관의 폐쇄가 일어나는 기전은 β2-당단백질(β2-glycoprotein)

과 항인지질 항체가 복합체를 형성하여 혈액응고 과정에서 

인지질(phospholipid)과 결합하여 부분트롬보플라스틴 시간

(partial thromboplastin time, PTT)을 연장시키고, C 단백, S 

단백의 활성을 억제하여 항응고작용과 섬유소 분해작용을 

억제함으로써 혈전증을 야기하는 것으로 알려져 있다.5 항

인지질항체 증후군을 가진 젊은 여성에서 혈전증이 발생하

는 경우에는 재발성 동정맥 색전증 및 태아소실이 특징적

이며, 안과적으로 혈전, 색전과 관련하여 망막의 동맥, 정맥 

폐쇄에 의한 시력장애를 일으킬 수 있다.

항인지질항체 증후군은 단독으로 발생할 수도 있고, 전

신성 홍반성 루프스와 같은 다른 자가면역질환과 동반하여 

이차적으로 발생할 수 있다. 전신성 홍반성 루프스 환자의 

약 40%에서 항인지질항체가 양성이며, 이 중 40% 미만에

서 항인지질항체 증후군이 발생한다고 알려져 있다.6 안과

적 합병증과 관련하여 전신성 홍반성 루프스에서 발생한 

안과 질환을 소개한 논문은 여러 차례 제시된 바가 있다. 

전신성 홍반성 루푸스 환자에서 발생할 수 있는 안과적 합

병증으로 안구건조증, 결막염, 상공막염, 공막염, 각막염, 

홍채섬모체염 등과 같은 전안부 이상과 면화반, 망막출혈, 

망막혈관폐쇄, 중심성 장액맥락망막병증, 시신경염, 유두부

종 등과 같은 후안부 이상이 발생할 수 있다.4 전신성 홍반

성 루푸스 환자 중 10%에서 망막에 병변이 관찰되며, 경한 

경우는 면화반, 혈관주위 경성 삼출물, 망막출혈, 혈관 뒤틀

림 등이 있고, 심한 경우에는 망막동맥이 좁아지면서 망막

의 경색을 초래하게 된다.7 조직학적으로는 망막동맥에 면

역복합체 침착물이 쌓이면서 혈관 내경이 좁아지고, 혈관 주

위 신경세포들은 허혈 환경에 노출되어 면화반이 발생한다.8 

홍반성 루푸스와 관련한 이전의 연구를 살펴보면, Shein et 

al9은 전신성 홍반성 루푸스환자에서 황반부에 광범위한 모세

혈관 비관류 병변을 보이는 9예를 경험하여 관찰한 결과, 대부

분 시력의 예후가 불량하다고 보고하였고, Cooper et al10은 외

상력 없이 발생한 푸르처 망막병증(Purtschers reinopathy) 양

상의 안저를 보이는 환자에서 전신성 홍반성 루푸스로 진

단한 증례를 보고하였다. Yoon et al11은 전신성 홍반성 루

프스로 진단받고 안과검진을 받은 환자의 의무기록을 후향

적으로 조사한 결과, 전신성 홍반성 루프스 환자 중 66%에

서 안과 병변이 있었고, 혈관폐쇄성 망막병증이 발생한 환

자의 경우는 루프스 활성도가 높았고 항인지질항체 양성인 

비율이 높았음을 보고하였다. Kim et al12은 전신성 홍반성 

루푸스에 의한 이차성 항인지질항체 증후군 환자에서 발생

한 단안 망막중심정맥 폐쇄 1예와 망막분지정맥 폐쇄 1예

를 보고하였고, 본 증례처럼 전신성 홍반성 루프스 환자에

서 황반부 경색을 경험한 보고도 있었다.

황반부 경색을 보일 수 있는 대표적인 원인 질환으로는 

망막혈관 폐쇄, 고혈압, 당뇨병, 망막모세혈관확장증, 방사

선 망막병증, 염증성 질환, 약물에 의한 독성 등이 있다.13 

항인지질항체와 관련하여, 망막정맥 폐쇄가 발생한 증례에 

대한 보고는 수차례 있었다. 젊은 나이에 망막중심정맥 폐

쇄가 발생한 환자들을 분석한 결과, 항인지질항체가 대조

군에 비해 증가되어 있다는 연구가 있으며,14 또한 망막혈

관 폐쇄가 있는 환자에서 항인지질항체가 양성일 확률이 

높다고 알려져 있다.2 

원발항인지질항체 증후군에서 발생한 안과적 합병증에 

대한 보고도 있다. Castañón et al15은 원발항인지질항체 증

후군 환자에 대하여 보고하였는데, 전안부 이상소견으로는 

결막 혈관 확장, 상공막염 등이 흔하고, 후안부 이상소견으

로는 정맥 구불거림이 88%로 가장 흔하고, 화염상 출혈, 

미세동맥류, 면화반, 시신경 부종, 유리체 출혈 순으로 이상

소견이 나타났다고 하였다. 항인지질항체 증후군 환자에서 

양안에 발병한 망막중심정맥 폐쇄를 보였던 1예를 보고한 

경우도 있다.16 국내 연구로는 원발항인지질항체 증후군 환

자에서 단안에 발생한 비허혈성 망막중심정맥 폐쇄 2예를 

보고한 바가 있다.17

항인지질항체 증후군에서 안과적 합병증이 발생한 경우

에 초기 치료는 고용량 전신 스테로이드제 사용이 일반적

이다. 본 증례와 같이 망막동맥의 폐쇄로 인한 시력저하가 

발생한 경우, 치료 방법 및 효과는 매우 제한적이나, 항인

지질 항체 증후군으로 진단된 환자에서 재발을 막기 위해 

항응고제와 경구 와파린을 복용하는 것이 추가적으로 발생 

가능한 경색을 예방할 수 있는 치료로 보고된 바 있다.18 

Hong-Kee et al19은 전신성 홍반성 루푸스로 진단받은 환자

에서 망막중심정맥 폐쇄가 발생하여 전신 스테로이드와 항

응고제를 처방하고, 망막 주변부의 허혈 부위에 범망막광

응고술을 시행하여 시력의 호전을 보인 증례를 보고하였다. 

또한 Hu and Peng20은 전신성 홍반성 루프스 환자에서 양

안의 황반부 경색이 발생하여 고용량 전신 스테로이드제 

치료를 시행하였으나 호전을 보이지 않아, 테논하 스테로

이드 주입술을 시행하여 시력의 호전을 보였던 증례를 보

고하였다. 따라서 전신 스테로이드 치료만으로는 결과의 

개선이 적을 것으로 예상하는 경우에는 후안부에 스테로이

드 농도를 증가시키기 위한 방법으로 테논하 스테로이드 

주입술, 면역억제제 치료 등과 같은 치료를 추가로 시행해 

볼 수 있다. 

본 증례의 경우에도 양안 황반부의 경색에 대하여 망막

동맥의 폐쇄로 인한 것으로 판단하고 즉시 혈액검사, 영상

검사 등과 같은 추가적인 평가 및 적극적인 치료를 시행하

였다. 그러나 아이를 갓 낳은 산모라는 점과 기존의 감염성 
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질환으로 인해 항생제 치료를 받고 있었다는 점으로 인해 

시력 저하에 대한 평가 자체가 늦게 이루어졌고 이로 인해 

원발항인지질항체 증후군의 진단이 늦어졌다. 따라서 12주

간 시행한 항응고제 및 고용량 전신 스테로이드 치료와 추

가적으로 테논하 스테로이드 주입술을 시행했음에도 불구

하고 시력의 호전을 보이지 않았다.

그동안 원발항인지질항체 증후군에서 발생한 망막정맥

의 폐쇄는 보고한 바는 있으나, 본 증례와 같이 원발항인지

질항체 증후군에 의하여 황반부 동맥의 폐쇄에 대해 보고

한 적은 없었다. 본 의료진은 망막동맥의 폐쇄에 의해 저명

한 황반부 경색이 발생하여 영구적인 시력 손실을 초래한 

증례를 경험하였고 국내에 아직 알려진 바가 없어 이를 보

고하고자 하였다. 항인지질항체 증후군은 혈전, 색전과 연

관되어 전신 질환 및 안과적으로 망막의 동맥, 정맥의 폐쇄

를 유발하며, 심한 경우 황반부 경색을 초래할 수도 있다. 

항인지질항체 증후군 환자에서 안과 및 전신적으로 일으킬 

수 있는 재발성 혈전증 및 질환의 심각성을 고려해 볼 때, 

기저질환이 없는 젊은 사람에서 양안에 황반부 경색이 발

생한 경우에 항인지질항체 검사를 시행하는 것이 필요할 

것으로 생각한다. 
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= 국문초록 = 

원발항인지질항체 증후군에서 발생한 양안 황반부 경색 1예

목적: 원발항인지질항체 증후군 환자에서 발생한 양안의 황반부 경색을 경험하였기에 보고하고자 한다.

증례요약: 융모양막염으로 응급 제왕절개술을 시행받은 29세 산모가 양안 시력저하를 주소로 본과에 협진의뢰되었다. 내원 당시 교정

시력은 우안 안전수지, 좌안 0.05였고, 안저검사에서 양안의 황반부 경색 소견을 보였다. 혈액응고 이상을 포함한 전반적인 혈액학적 

검사를 시행하였고, 12주 간격으로 시행한 항인지질항체 검사에서 루푸스항응고 수치가 증가되어 있었다. 원발항인지질항체 증후군에 

의한 양안 황반경색으로 진단하고, 테논낭하 트리암시놀론 아세토나이드 주사를 시행하였으나, 큰 호전을 보이지 않았다.

결론: 원발항인지질항체 증후군은 혈전 및 색전을 유발하여 망막의 동정맥폐쇄가 발생할 수 있으며, 심한 경우 황반부 경색을 초래할 

수도 있다. 기저질환이 없는 건강한 젊은 사람에서 양안의 황반부 경색이 발생한 경우 항인지질항체 검사를 시행해 보는 것이 필요하

다.
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