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베스트병환자에서 발생한 맥락막신생혈관

Choroidal Neovascularization in a Patient with Best Disease
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Purpose: To report a case of choroidal neovascularization in a Best disease patient treated with intravitreal bevacizumab in-
jection and followed up with optical coherence tomography angiography (OCTA).
Case summary: A 20-year-old female visited our clinic with decreased visual acuity of the left eye for 6 months. On optical coher-
ence tomography (OCT), subretinal fluid and hyperreflective subretinal clumps were observed in the macula of the right eye. 
Subretinal hemorrhage and subretinal fluid were observed in the left eye. Choroidal neovascularization in the left eye was ob-
served using OCTA, fluorescein angiography, and indocyanine green angiography. A full-field electroretinogram was normal in 
both eyes, but an electrooculogram revealed that the Arden ratio was 1.564 in the right eye and 1.081 in the left eye. Intravitreal 
bevacizumab injection was performed in the left eye. At 6 months after the intravitreal injection, the best-corrected visual acuity 
of the left eye had recovered to 20/20. OCT revealed that subretinal fluid reduced and choroidal neovascularization was stable. 
After 12 months, visual acuity of the left eye was maintained at 20/20, but OCTA revealed that choroidal neovascularization had 
increased.
Conclusions: Choroidal neovascularization associated with Best disease can improve by intravitreal bevacizumab injection, and 
the changes in choroidal neovascularization can be followed using OCTA.
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베스트병(Best disease) 또는 노른자모양황반이영양증

(vitelliform macular dystrophy)은 서서히 진행하여 중심시

력 저하를 일으킬 수 있는 유전질환으로 상염색체우성 유

전질환이다. 11번 염색체의 장완에 위치한 BEST1 (VMD2) 

유전자의 돌연변이로 인해 망막색소상피 기저형질막의 칼

슘-염소 채널 단백질인 베스트로핀(Bestrophin)의 기능 이

상으로 망막색소상피를 통한 수분 이동의 장애가 생겨 장

액망막박리 혹은 망막색소상피박리 등이 생길 수 있다.1 전

체망막전위도 소견은 정상이나 눈전위도 소견은 Arden 비

(Arden ratio)가 1.5 이하로 감소하는 특징이 있다. 

베스트병의 안저 소견은 진행 단계에 따라 여러 단계로 

나눌 수 있으며, 발병연령과 시력 저하의 정도는 매우 가변

적이다. 대부분 아동기나 성인기에 시작되어 질병의 진행

에 따라 점진적인 시력 저하가 나타나는 것이 보통이나, 맥

락막신생혈관이 동반되면 급격한 시력 저하를 초래하는 경

우도 있다.2 베스트병에서 맥락막신생혈관이 동반될 경우 

기존의 형광안저혈관조영술 및 인도사이아닌그린혈관조영

술로도 진단이 가능하지만 최근 빛간섭단층촬영혈관조영
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Figure 1. Multimodal imaging findings of the right eye. (A) Fundus photography shows a pale yellowish lesion surrounding the fo-
veola and dark brown spot on the parafovea. (B) Fundus autofluorescence shows ring-shaped hyperautofluorescence around the fo-
vea and hypoautofluorescent spot in the inferior macula. (C) Optical coherence tomography shows subretinal fluid and hyper-re-
flective subretinal clumps, and retinal pigment epithelium hyperplasia at the dark brown spot.

을 이용해 맥락막신생혈관을 진단하는 경우가 보고되고 있

다.3-7 

베스트병에서 발생한 맥락막신생혈관의 치료는 레이저

광응고술, 광역학요법, 유리체내 항혈관내피성장인자 주입

술이 효과적이었다는 보고는 있으나 아직까지 입증된 치료 

방법은 없다.8-13 
저자들은 맥락막신생혈관이 동반된 베스트

병환자에서 유리체내 베바시주맙주입술 후 시력 호전과 맥

락막신생혈관의 호전을 경험하였으며 그 변화를 빛간섭단

층촬영혈관조영으로 관찰하였기에 이를 보고하고자 한다.

증례보고

20세 여자환자가 6개월간의 좌안 시력 저하로 병원에 왔

다. 가족력에서 환자의 언니가 베스트병으로 진단받고 경

과 관찰 중이었다. 방문 당시 최대교정시력은 우안이 20/20, 

좌안은 20/200이었으며, 안압은 우안이 15 mmHg, 좌안은 

17 mmHg였다. 양안의 세극등현미경검사에서는 특별한 이

상 소견은 없었으나, 안저검사에서 우안의 중심와 주위를 

둘러싼 옅은 황색의 병변과 중심와 아래 부분에 흑갈색반

점이 관찰되었으며, 좌안은 중심와 부근에 망막출혈과 중

심와에 흰색의 섬유 조직(fibrous membrane) 및 노란색 반

점이 황반부에서 관찰되었다. 안저자가형광에서 우안에 중

심와 주위를 둘러싼 고리모양의 자가형광을 보였고, 좌안

은 노란색 반점부위의 저형광과 주위를 둘러싼 과형광을 

보였다. 빛간섭단층촬영에서는 우안의 황반부에 망막하액

과 고반사도의 망막하 덩어리(subretinal clump)가 관찰되

었고, 좌안에는 황반부에 망막하액과 맥락막신생혈관막이 

관찰되었다(Fig. 1, 2). 형광안저혈관조영술 및 인도사이아
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Figure 2. Multimodal imaging findings of the left eye. (A) Fundus photography shows juxtafoveal retinal hemorrhage, whitish sub-
foveal fibrous membrane and yellowish white-colored spots around fovea. (B) Fundus autofluorescence shows hyperautofluorescent 
ring around the hypoautofluorescence at the fovea. (C) Optical coherence tomography shows subretinal fluid, choroidal neovascular 
membrane and subretinal hyperreflective material due to subretinal hemorrhage (yellow arrow).

닌그린혈관조영술에서도 좌안의 맥락막신생혈관이 관찰되

었고(Fig. 3A), 빛간섭단층촬영혈관조영(optical coherence 

tomography angiography, OCTA)에서 망막외층 및 맥락막

모세혈관 slab에서 좌안의 중심와에 신생혈관이 관찰되었

다(Fig. 3B). 전체망막전위도검사에서는 정상 소견이었으나 

눈전위도검사에서 Arden 비는 우안이 1.564, 좌안이 1.081

로 감소된 소견을 보였다(Fig. 3C). 좌안의 맥락막신생혈관

을 동반한 양안의 베스트병으로 진단하고 좌안에 유리체내 

베바시주맙(Avastin®, Genentech Inc., San Francisco, CA, 

USA) 주입술을 시행하였다. 치료 1개월 후 좌안의 교정시

력은 20/40으로 호전되었고 안저검사에서 우안은 변화가 

없었으나, 좌안의 중심와 부근 망막출혈은 소실되었다. 빛

간섭단층촬영에서도 좌안의 망막하액의 감소 및 맥락막신

생혈관의 감소를 확인할 수 있었다(Fig. 4A, B). 3개월 후 

좌안의 교정시력은 20/32으로 호전되었으나 빛간섭단층촬

영에서 망막하액 및 맥락막신생혈관은 큰 변화가 없었다

(Fig. 4C, D). 6개월 후 좌안의 시력은 20/20으로 회복되었

으나 빛간섭단층촬영에서 황반부에 망막하액은 큰 변화가 

없었으며, 맥락막신생혈관은 안정화된 소견을 보였다(Fig. 

4E, F). 12개월 후 좌안의 시력은 20/20으로 유지되었고 빛

간섭단층촬영에서 망막하액은 이전과 큰 변화를 보이지 않

았다(Fig. 4G, H). 경과 관찰 중 본원에 OCTA 장비가 구비

되지 않아 중간 경과 관찰 시에 빛간섭단층촬영혈관조영을 

시행하지 못했으나 12개월 후에 시행한 빛간섭단층촬영혈

관조영에서 망막외층 및 맥락막모세혈관 slab에서 좌안의 

중심와에 신생혈관이 증가된 소견을 보였다(Fig. 4I). 좌안

의 시력이 잘 유지되었고 다른 증상을 호소하지 않아 별 다

른 치료 없이 경과 관찰하기로 하였다. 
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Figure 3. Multimodal imaging findings of the left eye. (A) Fluorescein angiography and indocyanine green angiography of the left 
eye shows choroidal neovascularization. (B) Optical coherence tomography angiography shows lacy choroidal neovascularization in 
the outer retina and choriocapillaris slab. (C) Electrooculography shows that the Arden ratio is 1.564 in the right eye and 1.081 in 
the left eye.
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Figure 4. Multimodal imaging findings of the left eye. Fundus photography of left eye at 1 month (A), at 3 months (C), at 6 months 
(E), and at 12 months (G) after intravitreal bevacizumab injection show disappeared juxtafoveal retinal hemorrhage and whitish fi-
brotic scar. Optical coherence tomography at 1 month (B) and at 3 months (D) show that the subretinal fluid and choroidal neo-
vascularization membrane decreased. (F) Optical coherence tomography at 6 months shows more decreased subretinal fluid and sta-
ble choroidal neovascular membrane. (H) Optical coherence tomography at 12 months shows increased subretinal fluid and choroi-
dal neovascular membrane. (I) Optical coherence tomography angiography at 12 months shows fan shaped choroidal neo-
vascularization in the outer retina slab. Choroidal neovascularization is also seen in the choriocapillaris slab.
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고 찰

베스트병은 베스트로핀 단백질의 기능 이상으로 망막색

소상피의 이상을 유발하며 몇몇 연구에서는 망막색소상피

하 공간에 침착물이 존재한다고 하였고, 일부에서는 망막

하 공간에 존재한다고 보고하였다.14 최근 스펙트럼영역 빛

간섭단층촬영으로 병변의 위치를 파악한 결과 바깥 망막맥

락막복합체(outer retina-choroid complex)에 인접하여 위치

하고 침착되는 물질은 라이포푸신(lipofuscin)이거나 이와 

유사한 물질로 망막하 공간, 망막색소상피내 또는 망막색

소상피하에 다양하게 위치함이 확인되었다.15 

진단은 임상적인 평가와 가족력, 전형적인 안저 소견과 

분자유전학적인 검사를 근거로 진단할 수 있다. 일부 성인

층에서 일측성으로 발생하는 경우도 있지만 대부분 양측성

으로 발생하며 안저검사에서 초기부터 매우 특징적인 노른

자 모양의 양상을 보이는데 초기에는 시력에 거의 영향을 

받지 않는다. 이후 노른자 병변이 위축되면서 변성이 발생

하면 시력이 심하게 감소하는 양상을 보이지만 변성이 진

행하여 위축되는 시기까지는 시력이 매우 양호하므로 성인

이 되어서야 뒤늦게 발견되는 경우가 빈번하다. 전체망막

전위도 소견은 정상이지만, 눈전위도에서 Arden 비가 1.5 이

하로 감소하는 특징적인 소견을 보인다. 

베스트병은 6단계로 분류되는데 본 증례처럼 맥락막신생

혈관 단계(choroidal neovascular membrane stage)는 약 20%

의 환자에서 발생하며 위축된 망막색소상피 사이로 맥락막

신생혈관이 발생할 수도 있다.2 베스트병에서 맥락막신생

혈관의 발생기전은 명확히 밝혀져 있지는 않으나 합병되는 

경우 망막하출혈, 망막하액, 망막색소상피박리 등으로 급격

한 시력 장애를 유발할 수 있다. 따라서 맥락막신생혈관의 

정확한 진단 및 이에 따른 치료를 결정하는 것이 중요하다. 

베스트병에서 동반되는 맥락막신생혈관은 안저검사와 

형광안저혈관조형술 및 빛간섭단층촬영으로 진단이 가능

하다. 그러나 형광안저혈관조영의 경우 노른자모양병변

(vitelliform lesion)과 신생혈관의 감별이 어려운 경우가 많

고 빛간섭단층촬영조영에 비해 맥락막신생혈관의 크기가 

작게 나타날 수 있다.3,6 또한 침습적이고 조영제를 투여해

야 해서 환자의 나이가 어릴 경우 형광안저혈관조영술을 

시행하기가 어렵다. 이에 비해 빛간섭단층촬영혈관조영은 

조영제 투여 없이 망막 및 맥락막혈관층의 형태를 관찰할 

수 있으며, 특히 망막중심오목 무혈관부위(foveal avascular 

zone)는 비교적 선명하게 관찰할 수 있다. 최근 몇몇 연구

에서는 기존의 형광안저혈관조형술과 비교하여 빛간섭단

층촬영혈관조영을 이용한 경우 베스트병에 동반된 맥락막

신생혈관의 진단에 더 높은 민감도와 특이도를 보여주었

다.6,7 본 증례에서도 빛간섭단층촬영혈관조영에서 맥락막

신생혈관을 선명하게 관찰할 수 있었고 그물모양의 신생혈

관과 주위에 링 모양의 저반사 영역이 나타났다. 

맥락막신생혈관이 동반된 베스트병에서 아직까지 입증

된 치료 방법은 없다. 최근에는 항혈관내피성장인자의 유

리체내 주입술의 효과가 보고되고 있으며, Leu et al10
은 13세 

소년의 베스트병에 이차적으로 발생한 맥락막신생혈관에

서 유리체내 베바시주맙주입술을 시행한 후 형태적 및 기

능적 개선을 보였다고 하였고, Heidary et al11
은 6세 소년의 

베스트병에 발생한 맥락막신생혈관에서 유리체내 라니비

주맙주입술을 시행한 후 치료 효과를 보고하였다. Ruiz-

Moreno et al12
은 6세 소년의 베스트병에서 라니비주맙 주

사 후 3년 동안 재발이 없었다고 보고하였다. Khan et al13

은 베스트병에 동반된 맥락막신생혈관의 자연 경과와 항혈

관내피성장인자 치료를 비교할 때 항혈관내피성장인자를 

주사한 경우가 예후가 더 좋았으며, 한 번의 주사만으로도 

좋은 경과를 보였고 망막하액의 존재만으로는 재치료의 적

응증이 되지 못한다고 하였다. 또한 나이관련황반변성에서 

보이는 맥락막신생혈관에 비해 훨씬 더 좋은 예후를 보인

다고 보고하였다. 그러나 항혈관내피성장인자를 몇 번 주

사해야 하는지, 3번의 초기 loading 치료가 필요한지 등에 

대해서는 잘 알려져 있지 않다. 본 증례에서도 1번의 베바

시주맙 주사만으로 시력이 회복되었으나 12개월 후 빛간섭

단층촬영혈관조영에서 맥락막신생혈관은 치료 전보다 오

히려 더 증가한 양상을 보여 장기적인 치료 방침에 대한 연

구가 필요할 것으로 생각된다. 

본 증례의 경우 첫 내원 시 빛간섭단층촬영혈관조영을 

시행할 수 있었지만, 치료 12개월까지는 빛간섭단층촬영혈

관조영 장비의 부재로 인해 지속적인 검사를 시행하지 못

하였다는 한계점이 있다. 하지만 베스트병에서 드물게 발

생하는 맥락막신생혈관을 빛간섭단층촬영혈관조영을 통해 

확인한 증례란 점에서 의의가 있을 것으로 생각된다.

결론으로 저자들은 맥락막신생혈관이 동반된 베스트병

에서 유리체내 베바시주맙주입술을 시행하여 좋은 결과를 

얻었으며 빛간섭단층촬영혈관조영으로 맥락막신생혈관의 

변화를 관찰하였기에 본 증례를 보고하는 바이다. 추후 더 

많은 수의 환자를 대상으로 하여 치료 방법에 따른 장기간

의 예후를 비교해 보는 것이 필요할 것이며 또한 치료 후 

경과 관찰에서 빛간섭단층촬영혈관조영으로 맥락막신생혈

관의 변화를 관찰하는 것이 필요할 것으로 생각된다. 
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= 국문초록 = 

베스트병환자에서 발생한 맥락막신생혈관

목적: 베스트병에 동반된 맥락막신생혈관에서 유리체내 베바시주맙주입술로 치료하고 빛간섭단층촬영혈관조영으로 추적 관찰한 1예

를 보고하자 한다. 

증례요약: 20세 여자환자가 6개월간의 좌안의 시력 저하로 병원에 왔다. 빛간섭단층촬영에서 우안의 중심와에 망막하액과 고반사도의 

망막하 덩어리가 관찰되었고, 좌안에는 망막하출혈과 망막하액이 관찰되었다. 빛간섭단층촬영혈관조영, 형광안저혈관조영술 및 인도

사이아닌그린혈관조영술에서 좌안의 맥락막신생혈관이 관찰되었다. 전체망막전위도검사는 정상이나 눈전위도검사에서 Arden 비는 

우안은 1.564, 좌안이 1.081이었다. 양안의 베스트병 및 좌안의 맥락막신생혈관으로 진단하고 좌안에 유리체내 베바시주맙주입술을 

시행하였다. 6개월 후 좌안의 시력은 20/20으로 호전되었으며 빛간섭단층촬영에서 좌안의 망막하액은 줄어들었고 맥락막신생혈관은 

안정화되었다. 12개월 후 좌안의 시력은 20/20으로 유지되었지만 빛간섭단층촬영혈관조영에서 맥락막신생혈관이 증가된 소견을 보

였다. 

결론: 베스트병환자에서 동반된 맥락막신생혈관은 유리체내 베바시주맙주입술로 호전될 수 있으며 빛간섭단층촬영혈관조영으로 맥락

막신생혈관의 변화를 관찰할 수 있다.

<대한안과학회지 2019;60(8):808-815>  
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