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전체층황반원공을 동반한 망막색소변성환자의 수술적 치료: 

증례보고

Surgical Repair of a Full-thickness Macular Hole in Retinitis Pigmentosa: 
a Case Report
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Department of Ophthalmology, Asan Medical Center, University of Ulsan College of Medicine, Seoul, Korea

Purpose: To report the long-term outcome after surgical repair of a full-thickness macular hole (FTMH) in a patient with retinitis 
pigmentosa (RP). 
Case summary: A 55-year-old male who had been diagnosed with retinitis pigmentosa in both eyes 5 years earlier presented 
with decreased visual acuity in his left eye over the last 6 months. On examination, his Snellen best-corrected visual acuity 
(BCVA) was 1.0 in the right eye and 0.3 in the left eye. Slit-lamp examination of the anterior segment was remarkable only for 
posterior chamber intraocular lenses in each eye. Fundus examination demonstrated extensive bony spicule-like pigmentation 
in the mid-peripheral region in both eyes and a FTMH with approximately one-third disc diameter in the left eye. The optical co-
herence tomography (OCT) findings confirmed a FTMH with a surrounding cuff of intraretinal fluid and vitreomacular traction in 
the left eye. The patient underwent 23-gauge pars plana vitrectomy (PPV) with indocyanine green-assisted internal limiting 
membrane peeling and gas tamponade. One week postoperatively, an anatomically well-sealed macular hole was confirmed by 
OCT. At the 3-month postoperative follow-up, the BCVA improved to 0.63 and the hole remained closed until his last follow-up 
(postoperative 6 years).  
Conclusions: Although macular hole is a rare occurrence in RP patients, it should be considered as a cause of significant visual 
loss in patients with this disorder. Our case suggested that over the long-term, PPV may be tolerable in the management for 
FTMH in RP.
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망막색소변성은 다양한 유전자들의 변이에 의해 발생하 는 질환으로 망막색소상피층 및 광수용체의 손상이 주요 

기전으로 추측되고 있다.1 전 세계적으로 4,000명 중 1명 

꼴로 발생하며
2 대부분 전형적인 경우 주변부 망막의 골소

체(bony spicule) 모양의 색소침착과 망막동맥의 전반적인 

협착, 진행성의 막대와 원추 광수용체의 변성을 특징으로 

하나 환자마다 다양한 양상을 나타낼 수 있다. 망막색소변

성의 황반부 합병증으로는 망막전막, 낭포황반부종, 황반원

공 등이 있으며 이러한 합병증은 예기치 못한 중심부 시력

저하를 야기할 수 있다.3,4 망막색소변성환자에서 황반부 합
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A B

Figure 1. Preoperative fundus photography images of the right (A) and left (B) eyes of the study patient are presented. Note an ex-
tensive bony spicule-like pigmentation in the mid-peripheral region in both eyes and a full-thickness macular hole with approx-
imately one-third disc diameter in the left eye.

병증의 유병률은 유리체황반견인증후군을 포함한 망막전

막의 경우 0.3-1.4%,4,5 낭포황반부종의 경우 10-40%3 그리

고 황반원공의 경우 0.5-10%로 보고된 바 있으며,5,6 낭포황

반부종의 경우 상대적으로 높은 유병률을 보였는데, 이는 

빛간섭단층촬영술의 높은 민감도에 기인할 것이라 생각한

다. 망막색소변성에 동반한 황반부 합병증에 대해 유리체

절제술을 시행한 과거의 보고가 있으며 그 수술적 예후가 

좋지 못한 경우도 있었으나,5 몇몇 연구에서 황반원공의 치

료 목적으로 시행한 유리체절제술이 좋은 수술 결과를 보

이기도 하였고,7 수술 후 해부학적으로 폐쇄된 황반원공이 

2년째에 재발한 증례도 보고되었다.8 국내에서는 망막색소

변성환자에서 합병한 유리체 출혈에 대해 유리체절제술로 

치료한 사례가 보고된 바 있으나,9 전체층황반원공이 합병

한 경우의 치료에 대한 보고는 없었다. 이에 저자들은 전체

층황반원공이 동반된 망막색소변성환자에서 유리체절제술

을 시행한 후 장기간의 경과 관찰 기간 동안 안정적으로 유

지된 환자를 경험하였기에 관련 문헌 고찰과 함께 이를 보

고하고자 한다. 

증례보고

55세 남자환자가 6개월 전부터 시작된 좌안의 시력저하

를 주소로 외래에 내원하였다. 환자는 과거력상 5년 전 타 

병원에서 망막색소변성을 진단받았고, 망막색소변성의 가

족력은 없었다. 2년 전 양안 백내장수술을 시행받은 과거력

이 있었으며, 그 외 시력저하를 유발할 만한 외상력은 확인

되지 않았다. 내원 당시 최대교정시력은 우안 1.0, 좌안 0.3

이었으며, 세극등현미경검사상 전안부에는 특이 소견이 관

찰되지 않았다. 안저검사상 양안 망막의 중간주변부에 광

범위한 골소체 모양의 색소침착이 관찰되었으며, 좌안 황

반부에 시신경 크기의 1/3 정도의 황반원공 소견이 관찰되

었다(Fig. 1). 빛간섭단층촬영검사상 좌안 황반부에 유리체

황반견인을 동반한 전체층황반원공과 원공 둘레의 망막내

액 소견이 관찰되었으며 황반 원공의 크기는 508 μm로 측

정되었다(Fig. 2). 

환자는 전신마취하에 좌안 수술을 진행하였으며, 수술 

방법은 3개의 모양체 평면부 공막창을 통한 유리체절제술

을 시행하였다. 후유리체박리를 일으킨 다음 유리체를 제

거하였으며, 유리체황반견인을 제거하였다. 그 후 0.05% 

인도시아닌그린을 이용하여 내경계막벗김술을 시행한 후 

액체공기교환술을 시행하고 과불화프로판(perfluoropropane, 

C3F8)을 이용하여 안내가스충전술을 시행한 후 수술을 종

료하였다. 환자는 술 후 7일간 엎드린 자세를 유지하도록 

하였다. 수술 후 1달 뒤에 시행한 빛간섭단층촬영검사상 황

반원공은 해부학적으로 폐쇄된 것으로 확인되었으며(Fig. 3A, 

B), 수술 후 3개월 경과 관찰 시, 좌안의 최대교정시력은 

0.63까지 호전되었다. 그 후 6년 동안 환자의 시력은 큰 변

화 없이 경과 관찰 중이며 황반원공은 재발 없이 폐쇄된 상

태로 잘 유지 중이다(Fig. 3C, D). 



289

-김승모 외 : 전체층황반원공을 동반한 망막색소변성증-

A B

Figure 2. The preoperative optical coherence tomography images of the right (A) and left (B) eyes of the study patient are presented. 
Note the full-thickness macular hole with surrounding cuff of intraretinal fluid and vitreomacular traction in left eye. 

A B

C D

Figure 3.  The postoperative fundus photography and optical coherence tomography images of the left eye at 1 month (A, B), 6 years 
(C, D), respectively. Note that the full-thickness macular hole has resolved in each image.

고 찰

Kelly and Wendel10
이 황반원공에 대해 성공적인 유리체

절제술을 시행한 이래로, 유리체절제술은 황반원공의 치료

법으로 널리 사용되고 있다. 또한 인도시아닌그린을 이용

한 내경계막벗김술 등과 같은 다양한 수술 기법의 발전과 

함께 약 90%에서 술 후 해부학적 원공의 폐쇄를 달성하고 

있다.11 그러나 망막색소변성환자에서 발생한 황반원공의 
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수술적 치료에 대한 보고는 많지 않다. 

본 증례는 전체층황반원공을 동반한 망막색소변성환자

의 수술적 치료의 장기 경과에 대해 보고한 국내 첫 보고이

다. 본 증례의 환자는 수술 전 좌안 교정시력이 0.3에서 수

술 후 3개월째 0.63으로, 유리체절제술 후 큰 시력호전을 

보였는데, 망막색소변성이 없는 황반원공환자에서 수술적 

치료의 시력호전에 대해 보고한 Lee et al,12 Casparis and 

Bovey13
의 연구들에서의 결과와 유사한 정도로 확인되었

다.

망막색소변성환자에서 황반원공의 발생 기전은 명확히 

밝혀져 있지 않다.6 망막색소상피층의 염증과 펌프 기능저

하가 망막색소변성환자에서 낭포황반부종을 유발할 수 있

는데, 이러한 낭포의 파열과 융합이 황반원공의 형성에 기

여할 수 있다. 또한 망막색소변성환자들의 유리체는 망막

과의 유착이 강하고 후유리체에 불규칙한 섬유성 응집물이 

형성되기도 하는데, 이러한 특성이 유리체황반 경계면의 변

화들을 야기할 수 있다.5 그러나 유리체절제술은 망막색소

상피의 기능에 영향을 미치지 않는다는 점과 여러 기존의 

연구에서 유리체절제술이 망막색소변성환자의 황반원공에

서 좋은 수술 결과를 보인 점을 고려할 때, 황반원공의 발

생 기전이 망막색소상피의 기능저하로 인한 낭포황반부종

의 발생보다는 유리체황반 경계면의 변화에 기인할 가능성이 

높다고 생각할 수 있다. 또한 이러한 결과는 특발황반원공

의 원인이 유리체황반 경계의 접선방향 견인이라는 Gass14

의 가설과도 일치한다. 그러나 García-Fernández et al8은 수

술 후 해부학적으로 폐쇄된 망막색소변성환자의 전체층황

반원공이 수술 후 2년째에 망막전막이나 유리체황반견인 

소견 없이 재발한 증례를 보고하였다. 따라서 유리체황반 

경계면의 변화 외에 원공 주위 망막 조직의 위축 등 다양한 

원인이 황반원공의 형성에 기여할 가능성이 있다고 생각할 

수 있다. 

Raja et al15
은 망막색소변성환자의 전체층황반원공에서 

수술적 치료 없이 원공이 자연 폐쇄된 증례에 대해서 보고

하였지만, 본 증례에서와는 달리 원공 주위 망막의 부종 및 

유리체황반견인 소견이 관찰되지 않았다. 또한 수술적 치

료 없이 원공이 폐쇄되었음에도 본 증례처럼 큰 시력호전 

없이 4글자의 시력호전만을 보였으며 주관적인 증상의 호

전 역시 없었다. 따라서 망막색소변성환자의 전체층황반원

공의 치료에 대한 일치된 의견은 아직 없으나 동반된 황반

부 이상 소견을 고려하여 치료 방법을 고려하는 것이 옳을 

것으로 생각되며, 본 증례 환자의 수술 후 시력호전과 망막

의 해부학적 개선을 고려할 때 내경계막벗김술과 가스충전

술을 병행한 유리체절제술이 망막색소변성의 드문 합병증

의 치료에 효과적일 수 있다. 그러나 수술 중 사용되는 눈

속조명기에 의한 광독성 및 내경계막 제거 시 사용되는 인

도시아닌그린의 독성으로 인해 술 후 시야 손상이나 망막 

전위도 변화 등의 합병증이 보고된 바 있어 이에 대한 신중

한 고려도 이루어져야 할 것이다.16

결론적으로 저자들은 망막색소변성환자에서 시력저하를 

유발하는 황반원공에 대해 수술적 치료를 통해 해부학적인 

폐쇄를 유도하여 환자의 객관적, 주관적 시력을 향상시켰

으며, 수술 후 6년 동안 황반원공의 재발 없이 안정적인 경

과를 보여 이에 대해 보고하는 바이다. 망막색소변성환자

의 유리체에서 불규칙한 섬유조직의 침착 등의 형태적 특

이성이 알려져 있으며, 이로 인한 유리체절제술 시행 시 후

유리체박리가 용이하지 않을 수 있다는 보고가 있었는데 

본 증례에서는 특이 소견 없이 안정적으로 후유리체박리를 

일으킬 수 있었다. 질병의 후기까지 중심부 시력이 대체적

으로 잘 보존되는 망막색소변성에서 황반원공은 심각한 시

력저하를 야기할 수 있어 그 발견이 매우 중요하며, 수술 

전 자세한 안과 검진을 통해 황반원공 형성의 요인을 파악

하고 수술적 치료를 통해 이를 효과적으로 제거함으로써 

남아있는 중심 시력을 보존하고 삶의 질을 향상시킬 수 있

다. 향후 망막색소변성환자에서 합병된 황반부 합병증들에 

대한 추가적인 연구와 장기적인 관찰이 병태생리에 대한 

이해를 돕고 예후에 영향을 미치는 인자들을 밝히는 데에 

필요할 것으로 생각한다.
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-김승모 외 : 전체층황반원공을 동반한 망막색소변성증-

= 국문초록 = 

전체층황반원공을 동반한 망막색소변성환자의 수술적 치료: 

증례보고

목적: 망막색소변성환자에서 발생한 전체층황반원공에 대해 수술적 치료 후 장기 결과를 보고하고자 한다.

증례요약: 5년 전 망막색소변성을 진단받은 55세 남자가 6개월 전 시작한 좌안의 시력저하를 주소로 내원하였다. 내원 시 최대교정시

력은 우안 1.0, 좌안 0.3이었고, 세극등검사상 양안 후방의 인공수정체 이외의 특이 소견은 없었다. 안저검사상 양안 망막 중간주변부

에 광범위한 골소체 모양의 색소침착 및 좌안 황반부에 시신경 크기 1/3 정도의 황반원공이 확인되었고, 빛간섭단층촬영검사상 유리

체황반견인을 동반한 전체층황반원공과 원공둘레의 망막내액이 관찰되었다. 이에 수술적 치료를 계획하였으며, 유리체절제술 및 인도

시아닌그린을 이용한 내경계막벗김술, 과불화프로판을 이용한 안내가스충전술을 시행하였다. 술 후 1주일에 시행한 빛간섭단층촬영

검사상 황반원공은 해부학적으로 폐쇄된 것이 확인되었으며, 술 후 3개월째 좌안 최대교정시력은 0.63까지 호전되었다. 마지막 방문

(술 후 6년)까지 시력과 황반원공의 폐쇄는 안정적으로 유지 중이다.

결론: 망막색소변성환자에서 전체층황반원공이 합병된 경우 내경계막벗김술을 동반한 유리체절제술이 치료 방법으로 고려될 수 있다.

<대한안과학회지 2019;60(3):287-291>  
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