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= 증례보고 =

단백질 S 결핍 환자에서 발생한 망막중심동맥폐쇄

이성복1,2․윤용준1․김정열1,2

충남대학교 의과대학 안과학교실1, 충남대학교 의학연구소2

목적: 단백질 S 결핍환자에서 발생한 좌안의 망막중심동맥폐쇄를 경험하였기에 보고하고자 한다.

증례요약: 36세 남자가 갑작스런 좌안의 시력저하를 주소로 내원하였다. 고혈압, 당뇨 등의 질환은 없었다. 내원시 교

정시력은 우안 1.0, 좌안 광각이었고 좌안의 구심성동공운동장애가 관찰되었다. 안저검사상 좌안에서 후극부의 망막혼

탁과 함께 앵두반점을 보였다. 혈액응고이상을 포함한 전반적인 혈액학적 검사를 시행하였다. 일반적인 혈액응고검사상 

특이소견은 보이지 않았다. 단백질 C활성, 항트롬빈 III의 활성, 항인지질항체, 항카디오리핀항체는 정상이었으나 단백

질 S 활성이 감소되어 있었다. 이에 단백질 S 결핍환자에서 발생한 좌안의 망막중심정맥폐쇄로 진단하였다.

결론: 본 증례와 같이 기저질환을 가지지 않은 젊은 사람에서 망막중심동맥폐쇄가 발생하는 경우 일반적인 혈액응고검

사 이외에도 단백질 S와 같은 혈액 응고인자에 대한 검사를 시행해 보는 것이 필요할 것으로 생각된다.
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단백질 S는 비타민 K 의존 혈장 항응고 단백질로 C 

단백의 인지질에 대한 친화력을 증강시켜 응고인자 Va

와 VIIIa를 불활성화시켜 응고과정을 억제한다. 이러

한 단백질 S의 결핍은 전신적으로 뇌혈관, 엉덩넙다리

혈관, 창자간막혈관, 신혈관 등의 혈관에 혈전형성을 

일으키며, 안과적으로는 망막혈관폐쇄, 앞허혈시신경병

증, 외전신경마비, 동안신경마비 등을 일으키는 것으로 

알려져 있다.1-5

망막중심동맥폐쇄는 평균적으로 60대에 발생하며, 

고혈압, 당뇨, 경동맥폐쇄 등이 흔히 동반된다. 망막중

심동맥폐쇄가 젊은 환자에서 발생하는 경우는 흔치 않

으며, 이러한 경우에는 위의 질환보다는 두통, 심장질

환, 외상, 혈액응고장애, 시신경드루젠이나 시신경앞 

혈관고리과 같은 안구기형에 동반되어 발생하는 경우가 

많다.
6
 저자들은 단백질 S 결핍을 가진 36세 젊은 남자

에서 망막중심동맥폐쇄가 발생한 1예를 경험하였기에 

이를 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다. 

증례보고

36세 남자가 내원 당일 발생한 좌안의 시력저하를 주

소로 본원에 내원하였다. 고혈압, 당뇨, 교원성질환 등

을 시사하는 소견은 없었으며, 안외상, 안과 수술 등의 

안과적 과거력 및 가족력상의 특이소견은 없었다.

내원시 교정시력은 우안 1.0, 좌안 광각이었고 좌안

의 구심성동공운동장애가 관찰되었다. 세극등현미경을 

이용한 전안부 검사상 특이소견은 없었고 골드만 압평

안압계로 측정한 안압은 우안 18 mmHg, 좌안 14 

mmHg이었다. 안저검사상 좌안에서 후극부 망막혼탁

과 함께 앵두반점을 볼 수 있었고(Fig. 1), 형광안저혈

관조영술에서 동맥기와 망막동맥정맥통과시간이 지연

되어 나타났다(Fig. 2). 젊은 사람에서 발생한 비전형

적인 망막동맥폐쇄로 진단하고 안구마사지 및 전방천자

를 시행하였다.

심장, 경동맥, 뇌혈관은 정상이었고, 일반혈액검사에

서도 정상이었다. 혈액응고 검사에서는 프로트롬빈 시

간은 11.6초(정상 11.0~15.0초)이었고 활성 부분 프

로트롬빈 시간은 29.3초(정상 22.4초~40.4초)로 정

상범위 내에 있었다.항트롬빈 Ⅲ, 매독혈청검사(VDRL

검사), 항핵항체검사, 항인지질항체검사 그리고 류마티

스 인자는 모두 음성이었다. 단백질 C는 정상이었으나 

단백질 S의 활성은 21% (정상 65~40%)로 감소되어 

있어, 혈액종양 내과로 의뢰하여 단백질 S 결핍증으로 

진단받고 와파린 경구복용을 시작하였다.
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Figure 1. Fundus photograph of the left eye showing diffuse
retinal opacification with a prominent cherry-red spot in the 
macula at the initial visit.

Figure 2. Fluorescein angiograms of the left eye at the initial visit. (A) At 22 seconds after injection, filling of the retinal 
arterioles is still incomplete. (B) At 56 seconds after injection, filling of the retinal vein is complete. The left eye shows a 
delayed arm-to-retinal circulation time and shows amarkedly delayed arteriovenous transit time. 

Figure 3. Fundus photograph of the left eye shows narrowing 
of the retinal arteries and optic disc pallor at 2-year follow-up.

단백질 S 결핍에 의한 좌안 망막중심동맥폐쇄로 확

진하고 항응고제를 지속하며 약 2년간 경과 관찰하였

다. 시력은 발병 당일 광각에서 발병 1일 후 안전수

동으로 호전되었고 이후 더 이상의 호전은 없었다. 

경과 관찰 2년째인 현재 안저검사에서 망막동맥의 협

소화 및 시신경 유두창백을 볼 수 있으며(Fig. 3), 

안구 및 전신의 추가적 혈관폐쇄소견 없이 외래 경과 

관찰 중이다.

고     찰

망막중심동맥폐쇄는 편측의 급성 무통성 시력 소실

을 가져오는 질환으로 평균적으로 60대에 발생한다. 발

생원인으로는 혈전이나 혈관협착, 혈관압박 등이 있을 

수 있으며, 혈종이나 종양, 구후마취 등에 의해서도 발

생할 수 있다.
7,8

 자주 동반되는 전신질한으로는 고혈

압, 당뇨, 경동맥동맥경화 등이 있지만, 30세 이하에서

는 이러한 경우보다 두통, 심장질환, 외상, 겸상적혈구

A B
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증, 시신경드루젠이나 시신경앞 혈관고리과 같은 안구

기형에 동반되어 발생하는 경우가 많다. 혈액응고장애

는 보통 망막정맥폐쇄질환과 연관이 깊지만, 단백질 C, 

단백질 S, 항트롬빈 III 등은 젊은 환자에서 발생하는 

망막동맥의 원인이 될 수 있다.

단백질 S는 비타민 K 의존 혈장 항응고 단백질로 C 

단백의 인지질에 대한 친화력을 증강시켜 응고인자 Va와 

VIIIa에 의한 응고과정을 불활성화시킨다. 단백질 S 결

핍증의 발생빈도는 아직 정확히 입증되지는 않았으나 미

국이나 유럽과 같은 서양에서는 인구의 0.03~0.13%에

서 관찰되며 심부정맥혈전증 환자의 7.3%에서 관찰된

다.9,10 국내에는 발생 빈도에 대한 보고가 없으나 일본에

서는 서양에 비해 발생빈도가 5~10배 정도 높다.
11

단백질 S 결핍은 선천적으로 보통염색체 우성소질과 

이종접합보인자에서 발생할 수 있고 후천적으로는 임

신, 피임약, 파종혈관내응고, 간부전, 1형 당뇨병, 전신

홍반루푸스와 같은 자가면역질환, 신증후군, 겸상적혈

구빈혈, 감염, 악성종양에서 발생할 수 있다.12-14

단백질 S 결핍은 전신적으로 뇌혈관, 엉덩넙다리혈

관, 창자간막혈관, 신혈관 등의 혈전 형성을 일으키고 

주로 동맥보다 정맥에서 혈전증이 유발되며, 임상적으

로는 심부정맥혈전증과 폐색전증을 유발하는 경우가 많

으며 동맥에서의 혈전증은 뇌혈관과 심혈관 등에서 발

생하고 드물게는 창자간막동맥에서도 발생되었다는 보

고가 있다. 안과적으로는 망막혈관폐쇄, 앞허혈시신경

병증, 외전신경마비, 동안신경마비 등이 발생하는 것으

로 알려져 있다.9-14

단백질 S 결핍에서 발생한 망막 동맥폐쇄에 대한 증

례보고가 수 차례 있었다. Loh et al
5
은 28세 아시아인 

남자에서 망막중심동맥폐쇄, 동안신경마비, 전신적인 동

맥 혈전성 질환이 동시에 발생한 경우에 대해 보고하였고 

Golub et al
15

은 이전부터 여러 번의 전신적 혈관폐쇄 

과거력이 있던 30세 남자에서 단백질 S 결핍과 관련된 망

막중심동맥폐쇄를 보고하였으며, Greven et al
16

은 25

세 여자 환자에서 임신 38주에 단백질 S 결핍과 동반되어 

발생한 양안 망막분지동맥폐쇄에 대해 보고하였다.

본 증례는 젊은 사람에서 단백질 S 결핍에 의해 망막

중심동맥폐쇄가 발생한 경우로 아직까지 국내에 보고된 

바 없다. 비록 단백질 S 결핍은 유병율이 높지 않지만, 

안과 및 전신적으로 일으킬 수 있는 재발성 혈전증의 

심각성을 고려해 볼 때 본 예와 같이 기저질환을 가지

지 않은 젊은 사람에서 망막중심동맥폐쇄가 발생하는 

경우 일반적으로 시행하는 안과적 검사와 혈액학적 검

사 이외에도 과다응고상태를 유발 할 수 있는 단백질 S

와 같은 혈액 응고인자에 대한 검사를 시행해 보는 것

이 필요할 것으로 생각된다.
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=ABSTRACT=

Central Retinal Artery Obstruction in Protein S Deficiency

Sung Bok Lee, M.D.1,2, Yong Jun Yun, M.D.1, Jung Yeul Kim, M.D.1,2

Department of Ophthalmology, College of Medicine, Chungnam National Univercity1, Deajeon, Korea
Chungnam National University, Research Institute for Medical Sciences2, Deajeon, Korea

Purpose: To report a case of central retinal artery obstruction (CRAO) caused by protein S deficiency.
Case summary: A 36-year-old man presented with acutely reduced visual acuity in the right eye. The patient 
had no other diseases such as diabetes mellitus or hypertension. The visual acuity was 20/20 in the right eye 
and light perception in the left eye. Afferent pupillary defect was observed in theleft eye. Fundus examination 
showed diffuse retinal opacification and a cherry-red spot at the macula. Thus the patient was diagnosed with 
CRAO in the left eye. There were no abnormal findings on routine hematologic tests including blood 
coagulation test. Protein C activity, antithrombin III activation, anticardiolipin antibody were within normal 
limits but protein S activity was decreased. Thus, the patient was diagnosed with CRAO with protein S 
deficiency.
Conclusions: Coagulation factors such as protein S need to be measuredin cases of CRAO in young patients 
without medical problems.
J Korean Ophthalmol Soc 2008;49(12):2017-2020 

Key Words: Central retinal artery obstruction, Hypercoagulable state, Protein S
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