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쇼그렌 격자 모양 망막이상증

Sjögren’s Reticular Retinal Dystrophy
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Purpose: To report a rare case of Sjögren’s reticular retinal dystrophy.
Case summary: A 54-year-old male presented with blurred vision and metamorphopsia in both eyes since a few years prior to 
his initial visit. There was a bilateral reticular network of yellow deposits throughout the posterior pole on fundus examination, 
which was hyperautofluorescent in fundus autofluorescence photographs. The pigment alterations were more visible with fluo-
rescein angiography, which showed hypofluorescent lesions with hyperfluorescent borders. Spectral-domain optical coherence 
tomography showed elevations of the outer retina associated with the presence of subretinal hyperreflective material. Based on 
the conclusive correlation with clinical features, we diagnosed Sjögren’s reticular retinal dystrophy.
Conclusions: Sjögren’s reticular retinal dystrophy is characterized by its specific pigment changes at the level of clinical manifes-
tations and the retinal pigment epithelium. In cases of Sjögren’s reticular retinal dystrophy, close monitoring is required because 
it has a lifetime risk of choroidal neovascularization.
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무늬이상증은 망막색소상피층의 색소 변화를 특징으로 

하는 일련의 유전망막이상증으로 색소 변화의 분포에 따라 

다양한 아형으로 분류되며 그 임상양상 역시 다양한 것으

로 알려져 있다.1 다양한 형태의 무늬이상증을 일으키는 원

인으로 PRPH2 유전자의 돌연변이가 가장 잘 알려져 있고 

이러한 돌연변이는 망막색소변성증이나 노란점안저와 같

은 다른 종류의 황반이상증의 발병에 관여하기도 한다.2 무

늬이상증은 망막색소상피에 일차적 원인이 있는 질환이지

만 대부분의 경우에 망막색소상피세포 기능은 정상이고 광

수용체는 영향을 받지 않으므로 망막전위도 및 눈전위도 

검사는 정상 소견을 보인다. 많은 환자들이 일생 동안 양호

한 시력을 유지하나 맥락막신생혈관이 동반된 경우 시력이 

저하될 수 있으며, 이 경우 유리체강 내 항혈관내피세포성

장인자 주사가 시력예후에 도움이 된다고 알려져 있다.3

무늬이상증 중 특징적인 격자 모양의 망막색소상피 병변

을 보이는 쇼그렌 격자 모양 망막이상증은 Sjögren4
에 의해 

처음 보고되었다. 특징적인 안저 소견은 망막색소상피층에 

검은 색소가 경계가 분명한 그물 모양으로 배열되어 보이

는 것이다. 초기에는 중심와 부위에 색소과립이 축적되고, 

시간이 지나며 이를 중심으로 주위로 연결망이 형성되어 

그물과 같은 구조를 형성해 나간다. 현재까지 많은 증례가 

보고되어 있지는 않지만, PRPH2 유전자의 돌연변이가 발

생한 경우 Sjögren4
의 증례와 매우 비슷한 형태의 안저 소

견이 나타날 수 있음이 알려져 있다. 저자들은 무늬이상증 
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Figure 1. Fundus photograph and fundus autofluorescence photograph of the patient. (A) Fundus photograph presents a reticular net-
work of yellow deposits throughout the posterior pole. (B) Fundus autofluorescence photograph shows the hyperautofluorescent le-
sions with reticular pattern.

Figure 2. Fluorescein angiography of the patient. Multiple hypofluorescent lesions with hyperfluorescent borders were scattered at 
the posterior pole and peripheral retina in both eyes.

중 매우 드문 질환으로 알려진 쇼그렌 격자 모양 망막이상

증 증례 1예를 경험하였기에 이를 보고하고자 한다.

증례보고

54세 남자 환자가 수 년 전에 발생한 변시증 및 물체가 흐

려 보이는 증상을 주소로 외래에 내원하였다. 당뇨 외에 다

른 전신 및 안과 병력은 없었으며 특별한 안과적 질환의 가

족력은 없었다. 초진 당시 굴절이상은 관찰되지 않았으며 

최대교정시력은 양안 모두 20/20이었다. 세극등현미경검사 

결과 전안부에 특이 소견은 관찰되지 않았으며, 골드만압

평안압계로 측정한 안압은 우안 12 mmHg, 좌안 13 mmHg

였다. 안저검사에서 후극부의 전반에 걸쳐서 격자 모양의 

황색 침착물이 관찰되었고, 이는 안저자가형광검사에서 과

형광으로 보였다(Fig. 1). 격자 모양의 병변은 형광안저혈관

조영술검사에서 저형광으로 나타났으며 전반적으로 병변

의 경계 부위에서는 망막색소상피 위축으로 인한 과형광 

소견이 관찰되었으나 형광 누출은 관찰되지 않았다(Fig. 2). 

빛간섭단층촬영(Spectralis HRA-OCT, Heidelberg engineer-

ing, Heidelberg, Germany) 검사에서는 국소적으로 원추세

포외절끝(cone outer segment tips)이 소실된 소견과 함께 

외경계막 및 타원체 구역(ellipsoid zone)이 부분적으로 융

기되어 있는 모습을 보였고 해당 위치에 고반사도의 망막

하 침착물들이 관찰되었다(Fig. 3). 골드만시야계 및 험프리

시야계검사 결과는 정상이었으며, 망막전위도검사 결과 원

뿔세포와 막대세포 모두에서 진폭과 반응도달시간이 정상

으로 나타났다(Fig. 4). 임상증상과 특징적인 안저 소견으로 

무늬이상증 중 쇼그렌 격자 모양 망막이상증으로 진단하였

고 1년마다 경과 관찰하기로 하였다. 최근 시행한 빛간섭단

층촬영혈관조영술검사에서 맥락막신생혈관이 관찰되지 않

아 특별한 치료 없이 경과 관찰 중에 있다(Fig. 3).

고 찰

쇼그렌 격자 모양 망막이상증은 망막색소상피층을 침범

하는 무늬이상증 중의 하나인 질환이다. 이 질환을 처음 보

고한 Sjögren4
은 특징적인 격자 모양의 망막색소상피 병변 

때문에 병명을 “dystrophia reticularis laminae pigmentosae 

retinae”라고 하였다. 일반적으로 시력 저하는 드물고 시력

이 저하되더라도 경미한 경우가 많다. 안저 소견에서 초기

에는 중심와 부위에 색소가 모여 있고 이를 중심으로 그물 

모양의 색소 침착이 주변으로 뻗어 나간다. 더욱 진행되면 

이러한 격자 구조가 불규칙해지고 차츰 그 색이 옅어진다. 

후기에는 색소가 서서히 사라지기도 한다. 세극등현미경을 
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C D

Figure 3. Spectral-domain optical coherence tomography (SD-OCT) of the patient. SD-OCT of the right (A) and left (B) eyes shows 
subretinal hyperreflective materials, ellipsoid zone and external limiting membrane elevations with multiple focal defects of cone 
outer segment tips. The elevations of the outer retina are associated with the presence of subretinal hyperreflective material. After 
8 years, SD-OCT of the (C) right eye and (D) left eye looks stationary and has no evidence of choroidal neovascularization.

A B

Figure 4. Electroretinography of the patient. (A) The bright flash and (B) photopic standard electroretinography showed normal am-
plitude and implicit time in both eyes.

통해 안저를 관찰하면 색소들이 망막색소상피에 국한되어 

있다. 형광안저혈관조영술검사를 하면 격자 모양을 더욱 

뚜렷이 확인할 수 있으나 형광 누출은 관찰되지 않는다. 시

야검사 및 망막전위도 검사는 모두 정상으로 나타난다.

쇼그렌 격자 모양 망막이상증은 망막의 색소 변성을 동

반하는 대표적인 질환들 중 하나인 망막색소변성증과 잘 

감별하여야 한다. 본 증례에서 양안을 모두 침범하는 망막

의 색소 변성이 관찰되었으나 수 년간의 경과 관찰 중에도 

시력이 비교적 잘 유지되었으며 시야 손상의 증거가 없고, 

전기생리학적 검사에서 이상 소견이 없었다. 또한 망막색

소변성증에서는 특징적으로 주변부 망막색소상피의 탈색

소 및 위축, 망막세동맥의 가늘어짐이 나타나나 본 증례에

서는 중간 주변부와 주변부 망막은 영향을 받지 않았으며 

시신경유두와 혈관들은 정상 소견을 보였다. 또한 쇼그렌 
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격자 모양 망막이상증은 망막색소상피층에 병변이 나타나

는 다른 종류의 황반이상증과 잘 감별하여야 한다. 원뿔세

포이상증이나 스타가르트병과는 시력 저하 및 중심암점의 

유무, 중심와의 특징적인 위축성 병변으로 감별이 가능하

며 노른자 모양 황반이상증 역시 중심와의 둥근 계란 모양을 

갖는 전형적인 병변으로 쉽게 감별이 가능하다. Schauwvlieghe 

et al5
은 쇼그렌 격자 모양 망막이상증 세 증례를 보고하였

는데, 본 증례와 비슷하게 중심와 부위에 그물 모양의 색소 

침착을 보였고 형광안저혈관조영술검사에서 저형광으로 

나타났으며 빛간섭단층촬영에서 역시 본 증례와 비슷한 망

막외층의 변화 소견이 관찰되었다. 단 Schauwvlieghe et al5

은 본 증례와 다르게 어두운 그물 모양의 색소 침착을 보이

는 증례들을 보고하였으나, Hsieh et al6
은 본 증례와 비슷

한 형태의 안저 소견을 보이는 쇼그렌 격자 모양 망막이상

증을 보고한 바 있고, 이러한 형태의 쇼그렌 격자 모양 망

막이상증은 시간이 지나면서 색소가 서서히 사라지며 격자 

구조가 불규칙해지고 희어진 형태로 생각된다.

쇼그렌 격자 모양 망막이상증을 포함하는 질환군인 무늬

이상증을 일으키는 가장 흔한 원인으로 PRPH2 유전자의 

돌연변이가 가장 잘 알려져 있고 이 유전자의 돌연변이는 

중심원형맥락막이상,7 망막색소변성증,2 노란점안저
8
의 발

병에도 기여할 수 있음이 보고되었다. PRPH2 유전자의 돌

연변이는 상염색체 우성 유전의 형태로, 동일한 점돌연변

이가 다양한 황반이상증으로 발현될 수 있다. Gutman et 

al9은 한 환자에서 우안은 노른자 모양 이상증, 좌안은 나비 

모양 무늬이상증이 나타난 증례를 보고하였고, 쇼그렌 격

자 모양 망막이상증 환자의 가족들에서 노른자 모양 이상

증 또는 나비 모양 무늬이상증이 나타난 증례들이 그간 수 

차례 보고되었다.10 Sjögren4
이 쇼그렌 격자 모양 망막이상

증을 처음 보고한 환자의 유전자형은 밝혀지지 않았지만 

PRPH2 유전자의 돌연변이를 가진 환자들에서 쇼그렌 격

자 모양 망막이상증의 안저 소견과 매우 비슷한 형태의 무

늬이상증이 나타나는 경우가 있어 PRPH2 유전자의 돌연

변이와 쇼그렌 격자 모양 망막이상증과의 연관성에 관한 

연구가 추후 필요할 것으로 보인다. 쇼그렌 격자 모양 망막

이상증은 맥락막신생혈관을 간혹 동반하기도 한다. Taillanter-

Francoz et al11
은 맥락막신생혈관이 동반된 쇼그렌 격자 모

양 망막이상증 증례를 최초로 보고하였으며, Marano et al12

은 좌안의 시력 저하 및 변시증을 주소로 내원한 36세 여자

가 맥락막신생혈관이 동반된 쇼그렌 격자 모양 망막이상증

으로 진단되었으며, 특별한 치료 없이 망막하액이 흡수되

며 시력도 같이 호전되었다고 보고하였다. Parodi et al3
은 

맥락막신생혈관이 동반된 무늬이상증 환자에서 유리체강 

내 항혈관내피세포성장인자 주사를 시행한 후 시력 호전 

및 중심황반두께가 감소하는 결과를 보고하기도 하였다.

변시증은 여러 황반질환에서 동반되는 증상으로 쇼그렌 

격자 모양 망막이상증도 망막 외층의 구조적 이상을 수반

하기 때문에 변시증이 발생할 것으로 추정된다. 변시증이 

있는 경우 Amsler grid나 M-chart 등의 검사를 정기적으로 

시행하여 증상의 변화가 있으면 즉시 안과검사를 받아야 

하며, 이를 통해 질환의 진행이나 맥락막신생혈관의 발생 

등을 조기에 확인할 수 있다. 본 증례의 경우에도 초기 증

상으로 변시증을 호소하였으나, 이후 악화나 호전 없이 경

과 관찰 중에 있다.

본 증례는 무늬이상증 중에서도 매우 드문 질환인 쇼그

렌 격자 모양 망막이상증으로 진단되고 경과 관찰한 예로, 

저자들이 파악하기에는 아직 국내에서는 보고된 바가 없다. 

쇼그렌 격자 모양 망막이상증은 특징적인 안저 소견 및 임

상양상으로 진단할 수 있으며, 확진된 경우 정기적인 진료

를 통해 맥락막신생혈관의 발생을 확인하여야 한다. 또한 

유전자검사가 가능하다면 환자와 보호자에게 가족력 확인 

및 유전에 대한 상담이 도움이 될 수도 있겠다.
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= 국문초록 = 

쇼그렌 격자 모양 망막이상증

목적: 무늬이상증 중 하나인 쇼그렌 격자 모양 망막이상증 증례를 경험하였기에 이를 보고하고자 한다.

증례요약: 54세 남자가 수 년 전에 발생한 변시증 및 물체가 흐려 보이는 증상을 주소로 내원하였다. 안과적 질환의 가족력은 없었다. 

안저검사에서 후극부에 격자 모양의 황색 침착물이 관찰되었고, 이는 안저자가형광검사에서 과형광으로 보였다. 병변은 형광안저혈관

조영술검사에서 저형광으로 나타났으며 전반적으로 병변의 경계 부위에서는 망막색소상피 위축으로 인한 과형광 소견이 관찰되었으

나 형광 누출은 관찰되지 않았다. 빛간섭단층촬영검사에서는 국소적으로 원추세포외절끝이 소실된 소견과 함께 외경계막 및 타원체 

구역이 부분적으로 융기되어 있는 모습을 보였고 해당 위치에 고반사도의 망막하 침착물들이 관찰되었다. 임상증상과 특징적인 안저 

소견으로 쇼그렌 격자 모양 망막이상증으로 진단하였고 1년마다 경과 관찰하기로 하였다. 최근 시행한 빛간섭단층촬영혈관조영술상 

맥락막신생혈관이 관찰되지 않아 치료 없이 경과 관찰 중이다.

결론: 쇼그렌 격자 모양 망막이상증은 특징적인 안저 소견 및 임상양상으로 진단할 수 있으며, 양호한 예후를 보이나 정기적인 진료를 

통해 맥락막신생혈관의 발생을 확인하여야 한다.
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