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외안근을 침범한 원발 국소아밀로이드증

Primary Localized Amyloidosis in Extraocular Muscles

한선협⋅김윤덕⋅우경인
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Department of Ophthalmology, Samsung Medical Center, Sungkyunkwan University School of Medicine, Seoul, Korea

Purpose: Primary localized amyloidosis is a disease characterized by the deposition of abnormal protein fibrils in a specific tis-
sue without systemic involvement. We report a rare case of primary amyloidosis involving the extraocular muscle.
Case summary: A 51-year-old female visited our clinic due to diplopia. There was a 3 mm exophthalmos and restricted ocular 
motility in infraduction. Right hypertropia with 25 prism diopters was observed in the primary position. Orbital imaging scans 
showed fusiform enlargement of the inferior and medial rectus muscles with significant contrast enhancement in the right eye. A 
calcified nodule embedded in the medial rectus muscle was observed. Empirical steroid pulse therapy was conducted, but the 
patient showed little response. Subsequently, an incisional biopsy of inferior rectus muscle was performed. A histopathological 
examination showed amyloid deposits in hematoxylin and eosin staining, and a positive birefringence in Congo-red staining un-
der polarized light, confirming amyloidosis. A systemic work up showed no evidence of systemic amyloidosis besides increased 
levels of rheumatoid factor.
Conclusions: When infiltrative myopathy of the extraocular muscle is suspected in a patient with exophthalmos and enlargement 
of extraocular muscles, primary amyloidosis should be considered in the differential diagnosis.
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원발아밀로이드증은 선행 전신질환 동반 없이 비정상 단

백질이 체내 장기의 세포 외부에 침착되어 쌓이는 병을 말

하며,1 특정 부위만을 침범하면 국소아밀로이드증으로 분

류한다.2 병리조직검사상 hematoxylin & eosin 염색에서 분

홍빛 결절성 침착물이 관찰되며 Congo-red 염색에서 편광 

현미경 아래 녹색의 이색성과 복굴절 소견을 보일 경우 아

밀로이드증을 진단할 수 있다.3 안와 및 주변 조직에서는 

주로 눈물샘, 눈꺼풀, 결막 등을 침범하는 것으로 알려져 

있으나 그 빈도는 매우 적고,4 대부분 원발 국소성으로 나

타난다고 알려져 있다.1 외안근에서 발생한 원발 국소아밀

로이드증은 매우 드문 질환으로 아직까지는 국내에서 보고

된 바가 없어 본 증례에서는 안구돌출, 복시를 주소로 내원

한 환자에서 안와영상검사, 외안근의 조직생검검사와 면역 

형광 염색, 전신질환 가능성에 대한 검사를 통해 원발 국소

아밀로이드증을 확진하여 이에 대해 보고하는 바이다.

증례보고

53세 여자 환자가 6개월 전부터 지속된 복시를 주소로 

내원하였다. 내원 1개월 전 타 병원에서 시행한 자기공명영
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Figure 1. Photograph of the patient’s eyes. (A) There was no eyelid swelling or erythema in the right eye. (B) Three mm exoph-
thalmos was observed in the right eye.

Figure 2. Nine-gaze photo of the patient. Twenty-five prism diopters of hypertropia in the primary position was observed in the right 
eye. A significant limitation of ocular motility in down gaze and a mild adduction limitation were observed in the right eye.

상검사상 우안의 외안근비대 및 혈액검사상 류마티스인자

의 상승 소견을 들었다고 하며 안근염 의증 소견하 고용량 

부신피질호르몬 치료 및 경구 면역억제 치료 시행하였으나 

큰 호전이 없다고 하였다. 만성염증질환, 면역결핍질환 등

의 전신적인 기저질환은 없었다.

안과검사상 양안 교정시력은 각각 1.0이었으며, 안압은 골

드만압평안압계로 측정 시 우안 13 mmHg, 좌안 14 mmHg

로 정상 범위였고 전안부 및 안저검사상 특이 이상 소견은 

발견되지 않았다. 안구돌출계검사상 우안 3 mm 안구돌출

이 있었고 안검의 부종 및 발적 등은 동반하지 않았으며 촉

지 시 종괴가 만져지지는 않았다(Fig. 1). 안구운동검사상 

우안의 하전장애 소견이 보였으며 사시각검사상 25프리즘

디옵터 우상사시가 관찰되었고 골드만시야검사상 전시야 

복시 소견을 보였다(Fig. 2).

본원에서 시행한 자기공명영상에서 T1 강조 및 T2 강조 

축면 영상에서 우안의 동등한 신호 강도를 보이는 내직근

의 비대가 보이며 주변 조직으로의 침범은 관찰되지 않았

고(Fig. 3A, B), T1 조영증강 축면 영상에서 내직근의 조영

증강 및 내부의 조영되지 않는 결절성 병변이 보였다(Fig. 3C). 

T2 강조 관상면 영상 및 T1 조영증강 관상면 영상에서 우

안의 내직근, 하직근의 비후 및 조영증강, 내직근 내부의 

조영되지 않는 결절 병변이 보였으며(Fig. 3D, E), 전산화

단층촬영 축면 영상에서 내직근 내의 석회화된 결절 소견

을 확인할 수 있었다(Fig. 3F).

염증성 병변인 안근염을 가장 의심할 수 있었기에 경구 

부신피질호르몬 치료 및 면역억제제 복용을 시작하였고 초

기에 고용량을 투여할 때는 복시가 소량 완화되고 안구운

동장애도 호전을 보였으나 복용량을 감소시키면 다시 예전 
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Figure 3. Orbit magnetic resonance imaging (A-E) and computed tomography (F). The T1-weighted (A) and the T2-weighted (B) 
axial images showed iso-intense enlarged medial rectus muscle on the right eye. The contrast-enhanced T1-weighted axial view  
showed the well-enhanced medial rectus with a non-enhanced portion (yellow arrow) (C). The T2-weighted (D) and T1-weighted 
contrast-enhanced (E) coronal images showed enlarged medial and inferior recti muscles with good contrast enhancement with a 
non-enhanced poition (yellow arrow). The pre-contrast axial view of the CT scan (F) showed a calcified nodule (yellow arrow) em -
bedded in the medial rectus muscle.

A B

Figure 4. Muscle biopsy findings. (A) A histopathologic examination showed amorphous, eosinophilic deposits in the extracellular 
matrix (black arrow) (hematoxylin and eosin, ×200). (B) The amorphous extracellular material with Congo-red staining demon-
strated apple-green birefringence under the polarized light (black arrow) (Congo-red, ×100).

양상을 보였다.

병변의 확진을 위해 우안의 외안근조직검사를 시행하였

다. 전신마취 후 아래내측결막구석을 단극소작기로 열고 

하직근의 위치를 파악하였다. 하직근의 경계를 따라 안구 

뒤쪽으로 무딘 박리를 하고 하직근을 주변 조직으로부터 

분리하였다. 구후부에서 뾰족한 Wescott 가위를 사용하여 

하직근 배부위의 내측연에서 너비 2 mm, 높이 2 mm, 길이 

4 mm 크기로 근육의 절개생검을 시행하였다. 병리조직검

사상 hematoxylin & eosin 염색에서 분홍빛 결절성 침착물

이 관찰되었으며(Fig. 4A), Congo-red 염색 및 편광현미경

검사상 이색성 및 복굴절 소견을 보여(Fig. 4B) 아밀로이드

증을 진단할 수 있었다.

전신적 질환 감별을 위해 혈액 및 요검사를 통해 아밀로

이드증 특이 단백질 및 기타 감염성, 자가 면역성 질환에 

대한 검사를 시행하였고 흉부 방사선검사, 심초음파검사, 

심전도검사 등을 통해 전신적 침범 여부가 없음을 확인하

여 원발 국소아밀로이드증을 진단할 수 있었다. 류마티스

인자 수치가 상승된 소견을 보였으나 전신 다른 부위에 임

상적으로 연관된 자가 면역성 병변 및 증상을 보이지 않아 

비특이적인 소견으로 생각된다. 환자는 수술 후 18개월째

에도 특별한 치료 없이 복시 및 우안의 상사시가 유지되는 

소견을 보였으며, 복시에 대한 교정을 위해 우안 상직근 후

전술 및 조정봉합술을 시행받고 증상이 호전된 상태로 경과 

관찰 중이다. 본 증례는 헬싱키선언(Declaration of Helsinki)

을 준수하였고 연구윤리심의위원회(Institutional Review 

Board, IRB)의 승인을 면제받아 작성되었다.
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고 찰

아밀로이드증은 안와 및 주변 조직을 침범할 수 있으며 

이미 국내에서 각막, 결막, 안와, 눈꺼풀, 눈물샘 등 다양한 

부위에서 발생할 수 있음이 보고되었다.5-16 하지만 외안근

에서 발생한 아밀로이드증은 아직까지 국내에서 보고된 바 

없는 임상적으로 매우 드문 경우로 본 증례에서의 감별 진

단 과정을 공유하고자 한다. 외안근에서의 아밀로이드증은 

기타 만성 염증 혹은 양성 종양과의 감별이 어려워 적절한 

진단이 지연되거나 이루어지지 않는 경우가 많다.17,18 본 증

례는 복시를 주소로 내원한 환자에서 다발성 외안근비대가 

관찰되었고 이에 대한 감별 진단으로 갑상샘눈병증, 원발

성 혹은 전이성 암, 또는 만성 염증성/자가면역질환들을 먼

저 의심할 수 있었다.

갑상샘눈병증은 다발성 외안근비대를 일으키며 특히 내

직근과 하직근의 비대가 가장 흔하게 나타나므로 반드시 

이 질환과 감별하여야 한다.19 근병증을 보이는 갑상샘눈병

증에서는 제한성 안구운동장애를 보이며 영상검사상 외안

근 비대가 동반되어 있고 힘줄은 비교적 정상적인 모습을 

보이는 게 특징이다.20,21 본 증례에서는 초기 진료 당시 갑

상샘호르몬기능검사 및 항체검사가 모두 정상이었으며 안

검부종, 안검발적, 결막충혈 등 갑상샘눈병증에서 보일 수 

있는 염증 소견들이 보이지 않았다는 점과 안구운동장애 

양상이 갑상샘눈병증에서 보이는 제한성 운동장애와는 달

랐다는 점에서 갑상샘눈병증 가능성을 배제할 수 있었다.

다음 감별 진단으로 원발 종양 혹은 전이성 암을 의심해 

볼 수 있었다. 한 쪽에만 생기는 비대칭적인 외안근의 비대

가 관찰되었고 압통이나 안구 운동시 통증이 없다는 점에

서 전이성 암 혹은 림프종 등의 가능성을 강하게 의심할 수 

있다.22 하지만 외안근만을 침범하는 악성 종양은 매우 드

물며,23 영상의학적 검사상 비대가 있는 외안근의 경계가 

매끄럽고 주변 조직과 잘 구분되며 암 특유의 침윤성, 결절

성 병변이 관찰되지 않았다는 점에서 외안근을 침범하는 

원발 또는 전이암과의 소견과는 거리가 있음을 알 수 있었

다.24

외안근비대를 일으킬 다른 원인으로는 안와 근염, 면역

글로불린 G4 연관 질환, 전신 홍반성 루푸스, 유육종증 등

의 염증성 혹은 자가면역성 병변을 의심해 볼 수 있다. 특

발외안근염은 영상검사상 보통 비대칭적인 단일 외안근비

대를 보이며 급성 통증이 동반되는 것이 특징적이다.19 그

렇지만 여러 근육을 침범하거나 만성적으로 심한 염증 소

견을 보이지 않는 경우도 있기 때문에 영상학적 소견과 임

상양상을 종합적으로 판단하여 조직검사를 먼저 시행하기 

전에 면역억제 치료를 먼저 시도하는 것이 권유된다.19 물

론 다양한 면역항체검사와 철저한 전신검사를 통해 자가면

역질환에 대한 감별도 같이 진행해야 할 것이다.

외안근에서 발생하는 아밀로이드증은 매우 드물게 보고

되고 있다.25 외안근 침범 시 주로 한쪽 눈의 단일 근육에 

많이 발생하지만 양안을 침범하며 복수 근육에서 진단된 

사례도 드물게 있다.26,27 아밀로이드증의 외안근 침범 시 안

구돌출, 안구운동장애 소견이 보이나 안검부종, 눈꺼풀뒤당

김, 결막충혈 등의 염증 소견은 동반되지 않아 이러한 소견

들이 갑상샘눈병증과의 감별 진단에 도움이 된다 하였다.28 

또한, 아밀로이드 침착으로 인한 외안근마비는 악화, 호전

을 반복하며 면역억제 치료에 내성을 보이는 반면, 미세혈

관성 뇌신경마비는 초기 급성기에 가장 심한 눈근육마비를 

보이고 6-12개월 사이에 대부분이 호전을 보이거나 안정기

에 접어든다.29 이러한 임상양상이 마비성 안구운동장애의 

감별 진단에 도움이 될 수 있다. 외안근의 아밀로이드증에 

대한 특징적인 영상의학적 소견을 보고한 논문들을 살펴보

면 전산화단층촬영영상에서 점상 석회 침착이 비대된 외안

근 내부에서 발견될 수 있다고 보고된 바 있다.4 또한, 

Okamoto et al30
이 발표한 논문에 의하면 자기공명영상에서 

외안근의 저강도 신호가 T2 강조영상에서 나타나고 균질한 

조영증강이 T1 강조 조영증강영상에서 나타난다고 하였다. 

본 증례에서 전산화단층촬영 및 자기공명영상에서 내직근 

내부에 석회화된 결절이 발견되었으며, T1 조영증강 영상

에서 내직근의 조영증강 소견을 보여 이전에 발표된 아밀

로이드증의 영상의학적 소견과 부합하였다. 그러나 외안근

에서 발생하는 아밀로이드증은 매우 드물기 때문에 영상 

소견만으로 진단하는 것은 매우 어렵다고 생각된다.

임상적으로나 영상의학적으로 진단을 내리기 어려운 경

우에는 반드시 조직검사를 하는 것이 필요하다. 특히 잠정

적으로 생명을 위협할 수 있는 악성 신생물 등의 가능성이 

있기 때문에 이러한 경우에는 지체없이 조직검사를 시행하

는 것이 중요하겠다. 본 증례에서는 두 차례 경구 부신피질

호르몬 처방 후에 잘 듣지 않는 외안근비대 및 안구운동장

애에 대하여 외안근 절개 생검을 시행하였고 병리조직검사 

상 외안근에 발병한 아밀로이드증을 진단할 수 있었다.

원발아밀로이드증의 치료는 침범된 위치에 따라 치료가 

달라질 수 있다. 안구 및 부속기에 발병한 국소아밀로이드

증의 경우 전절제 혹은 방사선 등 적극적인 치료를 해볼 수 

있고 또는 증상이 경미할 경우 경과 관찰하며 증상에 대한 

대증 치료만 필요할 수도 있다.31 Kourelis et al32
이 발표한 

논문에 의하면 아밀로이드증이 안구 및 부속기에 발병한 

환자에서 절제술을 시행 받은 경우 약 70%가 수술 후 호전

을 보였다고 한다. 외안근에서 발생한 아밀로이드증의 경

우 병변이 계속 진행하거나 이로 인해 심각한 복시, 사시, 
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안구운동장애 등이 있을 경우 방사선 치료를 시도해 볼 수 

있다. 안와 아밀로이드증에 대해 방사선 치료를 받은 경우 

약 70%에서 호전을 보였다고 하며 부피감소수술과 같이 

시행할 경우 치료 효과가 더 좋다고 보고된 바 있다. 하지

만 적극적 치료가 필수는 아니며 병변이 진행하지 않고 이

로 인한 증상이 심하지 않을 경우 경과 관찰하며 대증 치료

만 하여도 악화 없이 안정된 상태가 유지될 수 있다.32 본 

증례에서도 환자는 경구 부신피질호르몬 제제에 대해 반응

이 미미해 투여는 중단하고 악화 소견 없이 경과 관찰 중이

며, 복시에 대해 사시수술 후 호전된 상태 유지 중이다.

결론적으로 외안근비대 소견 및 마비성 외안근 운동장애

를 보이는 만성 외안근 근육병증환자에서 면역억제제 치료

에 반응을 보이지 않는 경우 진단을 위한 조직검사를 반드

시 고려해야 한다. 만성적인 외안근 침윤성 질환에서 아밀

로이드증이 감별 진단의 하나로 고려되어야 할 것이다.
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= 국문초록 = 

외안근을 침범한 원발 국소아밀로이드증

목적: 원발 국소아밀로이드증은 선행 전신질환 동반 없이 비정상 단백질이 국소적으로 조직에 침착되어 생기는 질환이다. 저자들은 

외안근에 발생한 원발 아밀로이드증을 경험하여 이를 보고하고자 한다.

증례요약: 51세 여자 환자가 복시를 주소로 내원하였다. 오른눈에 3 mm의 안구돌출 및 25프리즘디옵터의 상사 시 소견을 보였으며 

안구운동검사상 우안의 하전장애가 있었다. 안와 자기공명영상검사에서 오른눈 하직근 및 내직근의 크기가 증가되어 있고 조영증강 

소견을 보였다. 내직근에서 근육 내 석회화 소견이 관찰되었다. 경험적 전신스테로이드 치료를 시행하였으나 반응이 좋지 않아 우안

의 외안근 절개 생검을 시행하였다. 병리조직검사상 H&E 염색에서 분홍빛 결절성 침착물이 관찰되었으며 Congo-red 염색 및 편광

현미경검사상 양성 소견을 보여 아밀로이드증을 진단할 수 있었다. 이차성 아밀로이드증 배제를 위해 시행한 흉부 방사선검사, 심장 

초음파검사, 혈액 및 소변검사상 상승된 류마티스인자 외 다른 이상 소견을 보이지 않았다.

결론: 안구돌출이 있는 환자에서 외안근비대와 외안근마비를 보이는 침윤성 외안근증이 있는 경우 아밀로이드증을 감별 진단의 하나

로 고려하여야 한다.
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