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Carney 증후군에 동반된 눈꺼풀점액종

Eyelid Myxoma in Carney Syndrome
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Purpose: To report a case of eyelid myxoma in Carney syndrome.
Case summary: A 24-year-old male presented with a 4-year history of a slowly growing nodule at the right upper eyelid. The pa-
tient underwent surgical excision five times for the eyelid nodule, which recurred at the same site. He was diagnosed with Carney 
syndrome. The eyelid lesion was pinkish and lobulated, and the surface was firm and soft. The nodule was completely excised 
and a histopathological examination revealed a myxoid matrix containing spindle- or stellate-shaped cells and many thin-walled 
vessels. The nodule was diagnosed as myxoma. There was no recurrence at 13 months after surgery.
Conclusions: Myxoma rarely involves the eyelid, but it should be considered in the differential diagnosis of multiple recurrent 
nodules of the eyelid. Complete excision is important if clinically suspected, and regular follow-up is needed after surgery. In ad-
dition, a thorough systemic evaluation, including echocardiography, should be performed to find any evidence of Carney 
syndrome.
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피부점액종은 진피나 피하지방층에 발생하는 비교적 드

문 점액성 연조직 종양으로, 병변 내에 다수의 혈관이 관찰

된다는 점을 강조하여 혈관점액종(angiomyxoma)로 불리기

도 한다. 성인의 머리, 목, 체간 등에 서서히 자라는 결절 형

태로 나타나며 절제술 후에도 국소적으로 재발하는 경향이 

있다.1,2 피부점액종은 단발성으로도 나타날 수 있지만 Carney 

증후군의 한 형태로 나타날 수 있다.3 Carney 증후군은 점

액종(심장, 피부, 유선), 색소성 피부병변, 내분비 기능 이상

(쿠싱 증후군, 성 조숙증, 말단 비대증), 말초 신경종, 고환 

종양 등을 특징으로 하며 상염색체 우성으로 유전되는 가

족성 종양 증후군이다.4

Carney 증후군은 문헌을 통해 널리 알려져 있지만 국내 

보고는 드문 실정이다. 지금까지 국내에서 각막,5 결막,6 눈

물언덕,7 안와
8
에 발생한 점액종이 보고된 바 있으나, 눈꺼

풀에 발생한 경우는 보고된 적이 없다. 저자들은 Carney 증

후군을 진단받은 환자에서 눈꺼풀에 발생한 점액종 1예를 

경험하였기에 이를 보고하고자 한다.

증례보고

24세 남자 환자가 4년 전부터 서서히 커지는 우안 위눈

꺼풀 종괴를 주소로 내원하였다. 같은 위치에 재발하는 우

안 위눈꺼풀 종괴에 대하여 타 병원에서 5차례 절제술을 

받은 수술력이 있었으며, 4년 전 마지막 절제술 이후 6개월 
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Figure 1. Preoperative photographs. (A, B) Right eyelid showing 3.0 × 2.0 × 1.0 mm sized, pinkish, polypoid, firm, smooth sur-
face, non-tender mass arising from the upper eyelid margin.

A B

Figure 2. Histopathological images. (A) Ill-defined myxoid matrix containing spindle or stellate-shaped cells and many thin-walled 
vessels in the dermis (Hematoxylin-Eosin [H & E stain], ×100). (B) Spindle or stellate-shaped cells without atypia or mitotic figures 
in the myxoid stroma (H & E stain, ×400).

후부터 다시 재발한 상태였다. 이전 수술에 대한 구체적인 

내용은 알 수 없었다. 과거력에서 10년 전 심장점액종을 진

단받고 재발로 최근까지 3회의 심장수술을 받았다. 또한, 

쿠싱 증후군, 말단 비대증 및 부신 종양, 뇌하수체 종양, 고

환 종양이 동반되어 Carney 증후군을 진단받은 상태였다. 

안과검사에서 최대교정시력은 양안 1.2였고, 안압은 정

상이었다. 우안의 위눈꺼풀 병변은 3.0 × 2.0 × 1.0 mm 크

기의 분홍색을 띄는 소엽 모양의 종괴로 우안 위눈꺼풀테

에 위치하고 있었으며, 촉진 시 표면은 단단하고 부드러웠

으며 동통이나 압통을 동반하지는 않았다(Fig. 1). 이외 안

과적 검진에서 기타 이상 소견은 관찰되지 않았다. 우안 위

눈꺼풀 종괴에 대하여 부분마취하에 절제 생검술을 시행하

였다.

병리조직검사에서 Hematoxylin-Eosin 염색 결과, 종괴는 

저배율에서 진피에 위치하였으며 경계가 불명확하였다. 호

염기성 점액성 기질 내부에는 방추형 또는 성상세포와 다

양한 크기의 얇은 벽을 가진 혈관들이 산재되어 있었다. 고

배율에서 기질 내 세포들은 비정형성이나 유사분열이 관찰

되지 않는 양성 종괴 소견을 보여 점액종으로 진단하였다

(Fig. 2). 이후 외래 추적 관찰을 시행하였으며, 술 후 13개

월이 지난 마지막 경과 관찰에서 종괴의 재발은 관찰되지 

않았다.

고 찰

점액종은 원시 중배엽과 비슷한 양상을 보이는 드문 양
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성종양으로 신체 어디에나 발생할 수 있으나 주로 근골격

계나 심장, 피부, 비뇨생식계에 발생하며 안와, 눈꺼풀, 결

막에 발생하는 경우는 드물다.9 피부점액종은 단발성 또는 

다발성으로 Carney 증후군의 한 형태로 나타날 수 있다. 단

발성으로 나타난 눈꺼풀점액종은 해외에서 드물게 보고된 

바 있다. Yuen et al10
은 47세 남자 환자의 우안 위눈꺼풀에 

발생한 단발성 표재혈관점액종 증례를 보고하였는데, 추가 

전신검사를 시행하였지만 Carney 증후군을 시사하는 다른 

소견은 없었다. Pai et al11
은 9세 남자 환자의 우안 아래눈

꺼풀에 발생한 점액종 증례를 보고하였다. 2년 전 절제술을 

한 차례 받았으나 2달 뒤 같은 위치에 재발하여 크기가 서

서히 커지는 양상이었으며 절제술 후 점액종을 진단하였고, 

Carney 증후군을 의심할 만한 다른 소견은 없었다. Carney 

증후군은 상염색체 우성으로 유전되는 가족성 종양 증후군

으로 점액종(심장, 피부, 유선), 색소성 피부병변, 내분비 기

능 이상(쿠싱 증후군, 성 조숙증, 말단 비대증), 말초 신경

종, 고환 종양 등을 특징으로 한다.4 Carney 증후군에서 보

이는 피부점액종은 젊은 나이에 1 cm 미만의 크기로 발생

하며, 눈꺼풀, 귀, 유두에 호발하는 것으로 알려져 있다.3,12 

Carney 증후군과 관련된 안과적 소견으로는 눈꺼풀과 얼굴

의 흑색점, 결막 및 눈물언덕의 색소 침착, 눈꺼풀점액종이 

포함된다. Kennedy et al13
은 63명의 Carney 증후군 환자 

중 70%에서 눈꺼풀과 얼굴에 흑색점, 27%에서 결막이나 

눈물언덕에 색소침착, 16%에서 눈꺼풀점액종이 발견되었

다고 하였다. 또한, 4달 전부터 발생한 우안 눈꺼풀처짐을 

주소로 내원한 23세 남자 환자에서 안와 및 눈꺼풀점액종

을 진단하고 추가로 심초음파검사를 시행하여 무증상 심장

점액종을 진단한 증례를 보고하며, 심장점액종에 의한 증

상이 나타나기 전 안과적 소견이 먼저 발현될 수 있기 때문

에 위와 같은 안과적 소견을 발견한 경우 Carney 증후군과

의 연관성에 대한 인식이 필요하며 추가적인 전신검사가 

중요하다고 강조하였다. 본 증례는 이미 Carney 증후군을 

진단받은 환자에서 눈꺼풀점액종을 진단한 경우였으나, 특

별한 과거력이 없는 환자에서 눈꺼풀점액종을 진단한 경우

에는 심장초음파를 포함한 전신검사를 통하여 Carney 증후

군의 한 형태로 발현되었는지 확인하는 것이 필요하겠다.

피부점액종의 발생기전은 명확하지 않으나 Carney et al3

은 유전적으로 기능 이상이 결정된 일부 중배엽 세포가 증

식하고 proteoglycan을 과다하게 생산하여 결과적으로 종괴

를 형성한다고 생각하였다. 조직학적으로 피부점액종은 진

피나 피하지방층에 위치한 비교적 경계가 불명확한 종괴로 

관찰이 되며 호염기성 점액질과 기질 내에는 방추형 또는 

성상세포로 구성되어 있다. 얇은 벽을 가진 혈관이 다양한 

크기로 관찰되며 일부에서 다핵세포들이 관찰될 수 있으나 

비정형성이나 유사 분열은 관찰되지 않는다.2,3 치료로는 수

술적 절제가 추천되며 절제술 후에도 국소 재발하는 경향

이 있으나 악성 변화는 하지 않는 것으로 알려져 있다. 완

전 절제가 중요하며, 지속적인 추적 관찰이 필요하겠다. 

Allen et al1
은 피부점액종의 약 30%에서 종괴 내 상피 구

조가 관찰되었는데 이 경우 절제술 후 재발이 증가한다고 

보고하였다. 상피가 포함되지 않은 점액종의 절제술 후 재

발률은 23%, 상피가 포함된 경우 재발률은 63%였다. 본 증

례에서는 조직 소견상 상피 구조물은 관찰되지 않았으며 

13개월간의 추적 관찰에서 재발이나 전이 등의 소견은 없

었다.

본 증례는 Carney 증후군을 진단받은 환자에서 5차례 절

제술 후에도 재발한 우안의 위눈꺼풀 종괴에 대하여 점액

종을 진단하였으며, 수술적 제거 13개월 후 시행한 검사에

서 종양의 재발 소견은 없는 상태로 추적 관찰 중이며, 국

내에서는 보고된 바가 없어 본 증례를 보고하는 바이다. 본 

연구는 눈꺼풀점액종에 대한 첫 번째 증례 보고라는 점에

서 의의가 있으며 이러한 질환을 가진 환자들은 다발성, 재

발성의 특징을 가질 수 있기 때문에 수술 시 철저한 절제와 

술 후 정기적인 추적 관찰이 중요하겠다. 또한 눈꺼풀점액

종으로 내원한 환자의 경우에는 Carney 증후군의 동반 가

능성을 염두에 두고 철저한 전신 조사를 하는 것이 중요하

겠다. 
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= 국문초록 = 

Carney 증후군에 동반된 눈꺼풀점액종

목적: 눈꺼풀에 발생한 점액종 1예를 경험하였기에 이를 보고하고자 한다.

증례요약: 24세 남자 환자가 4년 전부터 서서히 커지는 우안 위눈꺼풀 종괴를 주소로 내원하였다. 수술력으로 같은 위치에 재발하는 

눈꺼풀 종괴에 대하여 5차례 절제술을 받았으며, 과거력으로 Carney 증후군으로 진단 받았다. 눈꺼풀 병변은 분홍색을 띄는 소엽 

모양의 종괴로, 촉진 시 표면은 단단하고 부드러웠다. 절제 생검술을 시행하였으며 조직검사에서 점액성 기질 내에 방추형 및 성상세

포와 다양한 크기의 얇은 벽을 가진 혈관들이 관찰되고 점액종으로 진단하였다. 수술 13개월 후 경과 관찰에서 종괴의 재발은 없었다.

결론: 점액종이 눈꺼풀에 발생하는 경우는 드물지만 다발성, 재발성의 특징을 가지는 눈꺼풀 종괴의 경우에는 감별진단으로 점액종을 

고려해야 한다. 임상적으로 의심되는 경우 완전한 절제가 중요하며 술 후에는 정기적인 추적 관찰이 필요할 것으로 사료된다. 또한, 

Carney 증후군 확인을 위하여 심장초음파를 포함한 철저한 전신검사가 필요하다.
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