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단안에 국소적으로 발현된 색소정맥옆망막맥락막 위축 1예

A Case of Unilateral Focal Pigmented Paravenous Retinochoroidal Atrophy
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Purpose: We report a case of unilateral, focal, pigmented paravenous retinochoroidal atrophy (PPRCA).
Case summary: A 46-year-old female visited our clinic in complaint of a vague problem with her right eye identified during a gen-
eral medical examination. The visual acuity (without correction) of both eyes was 1.0. Slit-lamp examination of both eyes re-
vealed no specific signs. Fundus examination of the right eye revealed focal, bony-spicule-shaped retinochoroidal atrophy with 
pigmentation along the course of the superior retinal vein. A fundus autofluorescence examination revealed principally hypo-
fluorescence with some hyperfluorescence at the margin of the atrophic retinochoroidal lesion. Optical coherence tomography 
revealed mixed clumping and atrophy of the retinal pigment epithelium (RPE) layer and thinning of the choriocapillaris layer. 
Fluorescence angiography revealed a window defect and blockage at the site of the lesion (the fluorescent material did not enter 
the lesion). The site of the window defect was in correlation with the atrophic RPE region. The site of the blockage at lesion also 
matched with the site of the regional pigment clumping. No definite leakage was observed. 
Conclusions: To the best of our knowledge, this is the first case of unilateral focal PPRCA reported from Korea. 
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색소정맥옆망막맥락막 위축(pigmented paravenous reti-

nochoroidal atrophy, PPRCA)은 드문 질환으로 대개 양안

에 발생하고 망막 정맥을 따라 색소침착을 보이며, 망막색

소상피 및 맥락막 모세혈관의 위축을 특징으로 한다.1 이러

한 소견은 보통 시력에 영향을 주지 않는 것으로 알려져 있

으며, 치료 방법은 밝혀지지 않았다.2 발병 원인 역시 명확

히 알려지지 않았으며, 선천성 매독, 홍역, 결핵, 포도막염 

등과 같은 다양한 염증성 질환의 결과로 발생한다는 보고 

및 유전적 연관성을 시사하는 가족력을 나타낸 증례도 보

고된 바 있으나, 대다수의 색소정맥옆망막맥락막 위축은 

산발적으로 발생하는 것으로 알려져 있다.2-6

단안에 발생하는 색소정맥옆망막맥락막 위축은 현재까

지 국외에서 총 6안만 보고되었을 뿐 국내에서는 아직 보

고된 바가 없다.4,7-10 더욱이 국외에서 보고된 6안 중에서도 

국소적 양상을 보인 증례는 단 1건만 확인되었을 뿐이다.10 

저자들은 본 증례를 통해 국내에서 발견된 단안에 국소적

으로 발현된 색소정맥옆망막맥락막 위축을 보고하고자 한

다.
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A  B

Figure 1. Wide fundus photography and fundus autofluorescence of the patient’s right eye. (A) Focal bony- spicule shaped reti-
nochoroidal atrophy with pigmentation along superior retinal vein was noted. (B) Besides some hyperfluorescence at margin of reti-
nochoroidal atrophy, most part of the lesion showed hypofluorescence.

증례보고

46세 여자 환자가 건강검진상에서 발견된 우안 망막 이

상 소견으로 내원하였다. 환자 진술상 특이 과거력 및 가족

력은 없었으며, 환자가 호소하는 주관적인 증상도 없었다. 

나안시력은 양안 모두 1.0이었고 비접촉성 안압계로 측정

한 안압은 양안 12 mmHg였다. 세극등현미경으로 시행한 

전안부 검사상 특이 이상 소견은 관찰되지 않았다. 안저검

사상 우안의 상측 망막정맥을 따라 국소적으로 분포된 뼈 

조각(bony spicule) 모양의 색소침착이 동반된 망막맥락막

위축 소견이 관찰되었다(Fig. 1A).  좌안 안저 검사상 특이 

이상 소견은 관찰되지 않았다. 자가형광안저촬영상 우안의 

망막맥락막위축의 경계에서 다소 과형광을 보이며 병변의 

대부분은 저형광 소견을 보였다(Fig. 1B). 빛간섭단층촬영

상 해당 병변은 망막색소상피층의 위축(atrophy)과 뭉침

(clumping)이 혼재되어 있었고, 맥락막층에서는 맥락막모

세혈관층이 위축된 소견을 보였다(Fig. 2). 형광안저촬영상 

빛간섭단층촬영에서 관찰된 망막색소상피층의 위축 부위

에 상응하는 과형광의 창문비침 및 색소 뭉침 부위에 상응

하는 형광차단이 혼재되어 관찰되었으며 뚜렷한 형광 누출 

소견은 보이지 않았다(Fig. 3). 시야검사 및 망막전위도 검

사는 양안 모두 정상이었다. 

고 찰

색소정맥옆망막맥락막 위축은 외망막층, 망막세포상피

층, 맥락막의 위축을 보이는 무증상의 주변망막변성을 특

징으로 하는 질환으로, 대개 양안으로 발현되지만 드물게 

단안에 발현된 증례들이 보고된 바 있다. Cheung7
은 52세 

남자의 좌안에서, Charbel et al8
은 43세 환자의 우안에서 

관찰된 색소정맥옆망막맥락막 위축을 각각 보고하였다. 또

한 Bozkurt et al9은 54세 여자 환자 및 그의 딸인 28세 환

자에서 각각 단안에 발현한 색소정맥옆망막맥락막 위축을 

보고하였다. 그러나 이 증례들은 모두 단안에서 미만성으

로 발현한 망막맥락막위축 병변이었으며, 특히 Bozkurt et 

al9
의 보고에서는 가족력을 보였다는 점에서 본 증례와 차

이가 있다.

색소정맥옆망막맥락막 위축의 병변이 국소적으로 발견

된 보고는 더욱 드물다.9,10 Bozkurt et al9은 28세 남자 환자

에서 국소적으로 발현된 색소정맥옆망막맥락막 위축을 보

고하였으나, 이 환자는 가족력이 있었고, 양안의 병변을 보

였으며 병변의 범위가 황반부까지 포함된 점에서 본 증례

와 차이를 보였다. 한편, Ahmad et al10
이 보고한 증례는 단

안의 국소적인 병변으로 본 증례와 가장 유사한 임상적 소

견을 보였다. 그러나 이 증례에서 망막맥락막위축은 두꺼

워진 망막신경섬유층의 낭성 변화를 보였으나, 본 증례에

서는 해당 소견은 발견되지 않았다는 점에서 차이가 있다. 

또한 본 증례의 경우 빛간섭단층촬영상 망막색소상피층의 

위축 및 뭉침이 다발성으로 산재하였으며, 이는 형광안저

촬영에서 각각 창문비침 및 형광차단으로 나타난 부위와 

일치하였다. 이 병변은 병태생리상 외망막층에서 기원한다

는 가설에 따라 색소정맥옆망막맥락막 위축(PPRCA)과 맥

락막에서 시작한다는 가설에 따라 색소정맥옆맥락막망막 

위축(PPCRA)의 두 가지 용어를 혼용해서 사용하기도 한
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Figure 2. Optical coherence tomography of the patient’s right eye. (A) Mixed signals of clumping and thinning of retinal pigment 
epithelium layer were noted. (B) Thinning of choriocapillaris layer was noted at the lesion site while choriocapillaris layer thickness 
was within normal range at locations other than the lesion site. S = superior; N = nasal; I = inferior; T = temporal.

A  B

Figure 3. Fluorescence angiography of the patient’s right eye. (A) Arterial phase and (B) venous phase shows window defect with 
hyperfluorescence and blockage of fluorescence at the lesion. No definite leakage was noted.

다.11 본 증례에서 발견된 이러한 소견은 일차적으로 외망

막층에서 시작되어 이차적으로 맥락막층의 변화로 이어진

다는 PPRCA 가설을 뒷받침할 수 있겠다.12

색소정맥옆망막맥락막 위축은 망막색소변성과 여러 유

사한 임상 양상을 보이며, 일부 보고에서는 같은 질병의 스

펙트럼으로 보기도 한다.13 최근 몇몇 보고들에서 한 눈에

는 색소정맥옆망막맥락막 위축, 반대안에는 망막색소변성

을 보이는 환자의 증례를 보고하였으며, 이를 통해 이 두 

질환이 유전적 배경을 공유하며 망막색소상피의 손상이 두 

질환에서 임상적으로 다른 표현형으로 발현되었을 가능성

을 제시하였다.2,13 하지만 망막색소변성과 달리 색소정맥옆

망막맥락막 위축은 전형적으로 진행하지 않거나 혹은 매우 

느리게 진행하는 특징을 보인다.14,15 또한 야맹증 등의 망막

색소변성에서 발현되는 특징적인 증상의 발현 없이 무증상
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인 경우가 대부분이다. 본 증례에서도 망막색소변성 등의 

가족력 및 야맹증 등의 증상은 없었다. 한편 일부 보고에서

처럼 염증성 질환의 결과로 이차적인 색소정맥옆망막맥락

막 위축이 발생한 경우를 생각해 볼 수 있으나, 본 증례에

서는 전방 염증 혹은 각막침착물, 유리체 혼탁 등 염증성 

질환을 의심할 만한 소견도 발견되지 않았기 때문에 염증

성 질환이 원인이 되었다고 예단하기 어렵다.3,4 따라서 본 

증례에서도 산발적으로 발생하였을 가능성이 높으나, 정확

한 발병 원인에 대해서는 추후 연구가 더 필요할 것이다.

색소정맥옆망막맥락막 위축은 대개 양안에 미만성으로 

발현하는 병변의 특징을 보이나, 본 증례는 단안에만 발현

될 수도 있고 더욱 드물게 국소적으로도 나타날 수 있음을 

보여준 국내 최초의 보고이다. 또한 망막색소변성과도 유

사한 임상 양상을 보일 수 있어, 그 감별에 유의해야 할 것

이다. 
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= 국문초록 = 

단안에 국소적으로 발현된 색소정맥옆망막맥락막 위축 1예

목적: 단안에 국소적으로 발생한 색소정맥옆망막맥락막 위축(pigmented paravenous retinochoroidal atrophy) 1예를 경험하여 이를 

보고하고자 한다.

증례요약: 46세 여자 환자가 건강검진상에서 발견된 우안 망막 이상 소견으로 내원하였다. 나안시력은 양안 모두 1.0이었다. 세극등현

미경으로 시행한 전안부 검사상 특이 이상 소견은 관찰되지 않았다. 안저검사상 우안의 상측 망막정맥을 따라 국소적으로 분포된 

뼈 조각 모양의 색소침착이 동반된 망막맥락막위축 소견이 관찰되었다. 안저자가형광상 우안의 망막맥락막위축의 경계에서 다소 과

형광을 보이면서 병변의 대부분은 저형광 소견을 보였다. 빛간섭단층촬영상 해당 병변은 망막색소상피층의 위축 및 뭉침이 혼재되어 

있었고, 맥락막층에서 맥락막모세혈관층이 얇아진 소견을 보였다. 형광안저촬영상 병변 내 창문비침 및 형광차단이 혼재되어 관찰되

었으며 이는 망막색소상피층의 위축 및 뭉침 부위와 일치하였다.

결론: 단안에 국소적으로 발생한 색소정맥옆망막맥락막 위축 1예를 경험하여 이를 국내 최초로 보고하는 바이다.

<대한안과학회지 2018;59(12):1190-1194>  
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