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양안 언가지모양혈관염을 동반한 기구치-후지모토병 1예

Bilateral Frosted Branch Angiitis in Kikuchi-Fujimoto Disease
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Purpose: A case of frosted branch angiitis in Kikuchi-Fujimoto disease is reported.
Case summary: A 33-year-old male complained of a sudden decrease in visual acuity that developed in both eyes 5 days prior. 
He suffered from a headache, chills, myalgia, and flank pain 1 week before. The initial best-corrected visual acuity (BCVA) was 
0.1 in the right eye and 0.2 in the left eye. On slit lamp examination, no inflammatory finding was observed in the anterior cham-
ber and vitreous body of both eyes. On fundus examination, a diffuse vascular sheathing-like frosted branch was found in the ret-
inal vessels, and retinal hemorrhage was observed. Fluorescein angiography showed staining and leakage of dye along the vas-
cular sheathing. Serological findings were negative, showing no evidence of an autoimmune disease or viral infection. Neck ul-
trasonography revealed non-tender left cervical lymph node enlargement >1 cm in diameter. Ultrasound-guided fine needle as-
piration cytology showed findings compatible with Kikuchi-Fujimoto disease, including necrotic changes and pronounced karyor-
rhexis, plus histiocyte and lymphocyte infiltration without neutrophils. We started systemic steroid therapy. One month after treat-
ment, the BCVA of both eyes improved to 1.0.
Conclusions: In patients with frosted branch angiitis, systemic disease such as Kikuchi-Fujimoto disease should be considered.
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기구치-후지모토병(Kikuchi–Fujimoto disease)은 발열과 

경부림프절 종대를 주된 증상으로 하는 자기 국한성 전신

질환으로 알려져 있으며, 이환된 림프절의 괴사성 림프절

염의 특징적인 병리조직 소견으로 확진된다.1 
기구치-후지

무토병의 눈으로의 이환은 매우 드물다고 알려져 있으며, 

유두결막염, 전포도막염, 폐쇄성 망막혈관병증, 전체포도막

염, 유두부종 등이 발생한 증례가 보고되었으나, 언가지모

양혈관염이 발생하였다는 보고는 없었다.2 
언가지모양혈관

염은 1976년 Ito3
에 의해 처음 보고되었으며, 망막혈관의 

초형성(sheathing)을 보이는 것을 특징으로 건강한 어린이

나 젊은이에서 발생하며 아급성의 심한 시력 저하를 보인

다. 치료로는 스테로이드를 전신적으로 투여하나 효용성에 

대하여 논란이 있으며 대부분 안저의 이상 소견이 빠르게 

호전되면서 정상시력을 회복하며 재발도 없는 것으로 알려

져 있다.3 
저자들은 양안 언가지모양혈관염을 동반한 기구

치-후지모토병을 진단받은 환자를 경험하였기에 문헌고찰

과 함께 보고하는 바이다.



877

-김훈민 외 : 언가지혈관염을 동반한 기구치-후지모토병-

A  B

C D

Figure 1. Fundus exam at the initial visit. Fundus photograph shows sheathing of retinal vessels and multiple retinal hemorrhages 
in the right (A) and the left (B) eye. Fundus fluorescein angiography at the initial examination shows dye leakages from the sheathed 
retinal vessels with normal blood flow in the right (C) and the left (D) eye.

증례보고

33세 남자 환자가 내원 5일 전부터 발생한 양안의 시력

저하로 본원 안과에 내원하였다. 1주일 전부터 두통, 오한, 

근육통, 옆구리 통증이 있어 개인 내과의원에서 급성 신우

신염으로 진단받고 ciprofloxacin 1 g/day로 치료하였으나 

호전을 보이지 않았다고 하였다. 초진 당시 최대교정시력

은 우안 0.1, 좌안 0.2였으며, 외안부, 동공대광반사, 안구위

치 및 운동검사상 특이 소견이 없었다. 세극등현미경검사

상 양안의 전방 및 유리체에 염증 소견이 관찰되지 않았으

며, 홍채 및 수정체는 정상 소견으로 관찰되었다. 안저검사

상 양안 후극부 및 주변부 망막에 전체적으로 퍼져 있는 언

가지모양의 혈관초가 망막혈관에서 관찰되었으며, 망막출

혈 소견도 보였다. 형광안저혈관조영술에서 망막 및 맥락

막의 혈류이상 소견은 없었으나 혈관초가 형성된 망막혈관

에서 형광색소의 염색과 누출이 있었다(Fig. 1).

전신평가를 시행하였고, 체온 36.4℃, white blood cell은 

7,860/microliter로 정상 소견이었으며, erythrocyte sedimentation 

rate 42 mm/hr, C-reactive protein 9.32 mg/dL가 상승된 소

견 이외에 혈액검사 및 소변검사상 특이 소견이 없었다. 혈

액배양 시행 결과 특이 소견을 보이지 않았다. 복부 초음파, 

컴퓨터단층촬영, 가슴 X-ray에서도 특이 소견이 없었다. 두

통에 대한 평가로 촬영한 뇌 단층컴퓨터촬영상 또한 특이 

소견이 없었으며 뇌척수액 검사상 특이 소견이 없었다. 3일

간 ciplofloxacin 1 g/day를 투여하였으나 두통 및 발열이 

지속되어, 자가면역질환이나 바이러스 감염에 대한 추가적

인 혈액검사를 시행하였고 정상 소견을 보였다. 추가적으

로 시행한 경부 초음파 검사에서 좌측 경정맥을 따라 압통

이 없는 1 cm 이상으로 커진 림프절의 비대가 관찰되었다. 

위치가 절제생검을 하기에는 위험하여 초음파 유도하에 세
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Figure 2. Histopathological finding of the cervical lymph node.
Numerous phagocytic histiocytes and prominent karyorrhexis
are identified (hematoxylin and eosin stain [H&E] stain, 
×100).

A  B

Figure 3. Fundus photographs at 1 month after systemic steroid therapy. Fundus photograph shows almost normal without any 
sheathing of retinal vessels in the right (A) and the left (B) eye.

침흡인생검을 시행하였으며, 조직검사 결과 괴사성 림프절

염 소견이 관찰되었다(Fig. 2). 괴사성 림프절염을 보일 수 

있는 결핵, 전신성홍반성루푸스, 림프종에 부합하는 임상 

소견은 관찰되지 않아 배제하였으며 기구치-후지모토병으

로 진단하였다. 진단 후 항생제 주사를 중지하고, 메틸프레

드니솔론 500 mg/day를 정맥주사하였다. 치료 시작 후 발

열 소견 및 두통이 호전되는 양상을 보였으며, 시력 또한 

회복되는 양상을 보였다. 림프절 크기 감소 및 ESR, CRP 

또한 정상 소견을 보여 퇴원하였다. 퇴원 시 경구 프레드니

솔론 30 mg/day로 처방하였고, 이후 tapering하였다. 1달 후 

평가한 결과, 최대교정시력은 우안 1.0, 좌안 0.8로 회복되

었으며, 안저 소견은 정상 소견을 보였다(Fig. 3).

고 찰

기구치-후지모토병은 1972년 일본인 의사 기구치와 후지

모토에 의해 순차적으로 처음 보고된 질환으로, 30세 이하 

젊은 동양인에게 많이 생기는 조직구 괴사성 림프절염이

다.1 주로 젊은 여성들에게 발병하는 기구치-후지모토병은 

목 부위 림프절이 붓고, 그 부위를 압박하면 통증이 느껴지

며 환자에 따라서는 40℃ 이상의 고열이 일주일 이상 계속

되면서 목과 어깨 주변의 근육통과 오심, 구토, 체중 감소, 

목의 이물감 등의 증상이 복합적으로 나타나기도 하는 질

환이다.4 
기구치-후지모토병의 병인에 대해서는 명확하게 

밝혀진 것이 없으며, 자가면역 질환이나 Epstein–Barr vi-

rus, type 1 human T-cell lymphotropic virus, parainfluenza 

virus, parvovirus B19, human herpes virus 6, human im-

munodeficiency virus 등 바이러스 감염이 관련되었을 것이

라 추정되고 있을 뿐이다. 하지만 본 증례의 환자는 바이러

스에 대한 추가적인 검사를 시행하지 않았으며, 앞에 언급

된 바이러스질환에 대해 감별하지 못한 점은 제한점이라 

사료된다. 대부분의 환자는 혈액검사상 대부분 정상 소견

으로 나타나며, 진단은 림프절의 절제 생검에 의해 이루어

진다.5 195명의 기구치-후지모토 환자를 후향적으로 조사한 

연구에서 53%의 환자에서 압통이 있는 림프절염이 있었으

며, 검토한 모든 환자에서 목이나 겨드랑이 임파선염을 보

였다.6 
본 증례의 환자는 초진 당시 신체검사상 경부림프절 

비대를 발견하지 못해 진단하는 데 어려움이 있었는데, 그 

이유는 비대한 지방층이 원인으로 생각된다. 또한 비대해
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진 림프절의 위치가 목정맥 근처로 위험성이 높아서 절제

생검은 시행하지 못하였고, 초음파 유도 세침흡입술로 괴

사성 림프절염 소견을 확인하였으며, 기구치-후지모토병으

로 진단하였다. 기구치-후지모토병의 눈 침범은 흔하지 않

다. Kim et al7
은 기구치-후지모토병에서 양안에 앞포도막

염이 발생하여 보고하였고, Taguri and Mcllwaine8
은 기구

치-후지모토병에서 양안의 전체포도막염을 경험하여 보고

하였다. 또한 Zou and Wen9
은 기구치-후지모토병 환자에

서 양안에 폐쇄성 망막혈관염이 발생한 환자를 보고하였고, 

Galor et al10
은 기구치-후지모토병과 동반되어 유두성 결막

염 환자를 보고하였다. 하지만 언가지모양혈관염을 보였다

는 보고는 아직까지 없었다.

언가지모양혈관염은 대부분 건강한 젊은이에서 갑자기 

발생하고, 심한 시력 저하를 유발하며, 양안을 침범한다. 원

인은 특발 또는 관련된 바이러스 감염으로는 Herpes sim-

plex, herpes zoster, influenza B, Epstein-Barr, Coxsacike A 

10, cytomegalovirus, human immunodeficiency virus 등이 

보고되어 있으며, toxocariasis, 연쇄구균 감염, 전신홍반낭

창, 류마티스, 알레르기, 백혈병, 림프종, 크론병 등의 연관

성이 언급되기도 한다.11

기구치-후지모토병과 언가지모양혈관염이 동반되는 증

례를 조사해 본 결과 보고된 바가 없다. 임상 소견으로는 

전방과 유리체에 다양한 정도의 염증 소견이 있을 수 있으

며, 망막에 후극부에서 주변부로 펼쳐있는, 비교적 균일한 

형태의 뚜렷한 혈관초가 언가지 모양의 형태로 관찰되는 

특징을 보인다. 플루레신 형광안저혈관조영술상 혈류의 정

체나 혈관폐쇄의 소견이 동반되지 않는 정상적인 충만 속

도를 보이나 혈관초가 형성된 망막혈관에서 형광색소의 염

색과 누출이 관찰된다. 인도사이아닌그린 형광안저촬영에

서는 맥락막혈관에서 형광색소의 누출이 관찰된다.12 
본 증

례 환자는 전방과 유리체의 염증 소견은 없었지만 전형적

인 언가지모양혈관염의 안저 소견이 관찰되었다. 기구치-

후지모토병이 망막혈관에 영향을 줄 수 있는 경로로는 자

가면역질환과 관련하여 두 가지 경로를 추정하고 있다. 첫

째로, 면역 복합체가 망막혈관에 침착되거나, 둘째로 망막

혈관벽에 침착된 활성화된 대식세포를 통한 세포 매개 면

역이 문제를 일으킬 수 있다.13 
혈청학적인 검사상 자가면

역질환이나 바이러스 감염의 증거는 밝혀지지 않았으나, 

전신 스테로이드 치료에 전신적인 증상이 잘 반응하였다는 

점에서 자가면역질환과의 연관성을 배제하기 어렵다. 기구치

-후지모토병이 자가면역질환과 같이 동반되어 발생한다는 연

구도 있는데, 이 중 전신홍반루푸스가 가장 흔하다. Dorfman 

and Berry14
은 기구치-후지모토병이 전신홍반루푸스의 경

한 형태라고 하였으며, Imamura et al15
은 기구치-후지모토

병이 자가한정적인 전신홍반루푸스와 같은 자가면역 반응

이라고 설명하였다. 기구치-후지모토병이 있는 환자는 추

후 자가면역질환이 생길 확률이 높아 지속적인 경과관찰이 

필요하다. 본 증례의 환자 또한 면밀한 정기관찰로 자가면

역질환의 발생을 확인할 필요가 있을 것으로 사료된다. 결

론적으로 언가지모양혈관염 소견을 보이는 환자에서는 기

구치-후지모토병과 같은 전신질환 및 바이러스질환이 동반

되어 있을 가능성이 있으므로, 이에 대해 잘 감별할 필요가 

있을 것으로 사료된다.
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= 국문초록 = 

양안 언가지모양혈관염을 동반한 기구치-후지모토병 1예

목적: 양안에 언가지모양혈관염을 동반한 기구치-후지모토병 1예를 경험하였기에 보고하고자 한다.

증례요약: 33세 남자 환자가 양안의 시력 저하로 내원하였다. 1주일 전부터 두통, 오한, 근육통, 옆구리 통증이 있었다. 초진 당시 최대

교정시력은 우안 0.1, 좌안 0.2였고, 안저검사상 양안 후극부 및 주변부 망막에 전체적으로 퍼져 있는 언가지모양의 혈관초가 망막혈

관에서 관찰되었으며, 형광안저혈관조영술에서 혈관초가 형성된 망막혈관에서 형광색소의 염색과 누출이 있었다. 말초혈액검사, 혈액

배양검사, 복부 컴퓨터단층촬영, 뇌 컴퓨터단층촬영, 뇌척수액 검사상 특이 소견은 없었다. 경부 초음파 검사에서 림프절의 비대가 

관찰되었고, 세침흡입조직검사에서 기구치-후지모토병으로 진단되었다. 전신 스테로이드 치료를 시작하였고, 1달 뒤 양안 교정시력은 

1.0으로 호전되었다.

결론: 언가지모양혈관염 소견을 보이는 환자에서 기구치-후지모토병 등의 전신질환 동반 가능성에 대한 검사가 필요할 것으로 생각

된다.

<대한안과학회지 2018;59(9):876-880>  
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