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발덴스트룀 거대글로불린혈증 환자에게서 발생한 동시다발성 양안 
중심망막정맥폐쇄 1예

Bilateral Simultaneous Central Retinal Vein Occlusion in a Patient with 
Waldenstrom’s Macroglobulinemia
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Purpose: The authors report a case of bilateral simultaneous central retinal vein occlusion caused by Waldenstrom’s
macroglobulinemia.
Case summary: A 65-year-old man presented to our department complaining of decreased visual acuity for the duration of about 
6 months. On his initial visit, best-corrected visual acuity was 0.02 in the right eye and 0.06 in the left eye. Based on the findings 
of a funduscopic examination, the patient had bilateral diffuse retinal hemorrhages, dilated tortuous veins, and macular edema. 
He had experienced recurrent spontaneous epistaxis 6 months previously and had undergone treatments such as intravitreal 
bevacizumab injection and intravitreal dexamethasone implantation at another hospital. Laboratory tests at that hospital showed 
anemia and hyperproteinemia, for which he was referred to our hemato-oncology department. Bone marrow biopsy was con-
sistent with Waldenstrom’s macroglobulinemia/lymphoplasmacytoid lymphoma, and he was treated with systemic chemotherapy. 
One year after the systemic chemotherapy, his best-corrected visual acuity was 0.15 in the right eye and 0.6 in the left eye. 
Funduscopy showed decreased bilateral retinal hemorrhages and macular edema.
Conclusions: When simultaneous bilateral central retinal vein occlusion occurs in a patient with no other underlying disease such 
as hypertension or diabetes, it might be a sign of serum hyperviscosity, and there should be a very high level of suspicion for pres-
ence or progression of systemic disease. If such a disease is properly and timely diagnosed, effective early systemic evaluation 
and therapy can be administered, and it is important to have initial general treatment as well as ophthalmic treatment.
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망막중심정맥폐쇄는 심각한 시력저하를 일으키는 망막

혈관 질환으로서 보통 고혈압과 당뇨 같은 질환과 연관되

어 발생한다. 망막중심정맥폐쇄 환자의 90% 정도는 50세 

이상이며, 40세 미만은 10% 정도만 차지하고, 대체로 단안

에서 발생하며 양안에서 발생된 경우는 드물다.1,2 양안의 

망막중심정맥폐쇄가 발생하는 경우는 1%로 보고되고 있으

며3 망막중심정맥폐쇄가 젊은 환자에서 발생하거나 양안에 

동시에 발생한 경우는 과다점성증후군(hyperviscosity syn-
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Figure 1. Fundus photographs when his first visit. Fundus photographs show dilated tortuous veins, diffuse retinal hemorrhages in 
all quadrants and vascular sheathing in the right eye (A) and left eye (B).

drome)이나 응고성 질환 또는 면역학적 요인에 의해 혈전

형성이 용이하게 되는 조건과 관련이 있을 수 있다.1

한편 국내에서는 과다점성증후군과 관련하여 임신유발

성혈전성 혈소판 감소증(thrombotic thrombocytopenic pur-

pura, TTP)의 과거력이 있던 33세 여자 환자에서 파종성 혈

관 내 응고증후군이 발생하면서 양안의 중심정맥폐쇄가 발

생하고 결국은 사망에 이른 보고 1예가 있다.4

발덴스트룀 거대글로불린혈증은 림프형질세포성 림프구

의 증식과 연관된 단클론성글로불린병증이며 유병률은 연

간 백만 명당 4명 정도이며 1944년 Jan Waldenström에 의

해 처음 보고되었다.5,6 발덴스트룀 거대글로불린혈증 환자

에서 혈장 점도의 증가에 의해 이차적으로 동시다발성 양

안 중심망막정폐쇄가 발생한 증례들이 Casares et al7, 

Alexander et al8, Lee et al9 등에서 드물게 보고되었다. 발

덴스트룀 거대글로불린혈증 환자에서 혈장 점도의 증가에 

의해 이차적으로 발생한 동시다발성 양안 중심망막정맥폐

쇄와 안과적 치료만으로 호전되지 않다가 내과적인 치료 

이후 호전양상을 보이는 1예를 경험하였기에 문헌고찰과 

함께 보고하는 바이다.

증례보고

65세 남자 환자가 약 6개월 전부터 발생한 양안 시력저

하를 주소로 내원하였다. 환자는 당뇨, 고혈압 등의 전신질

환이나 안외상, 안과수술력 등의 과거력은 없었으나, 6개월 

전 양안 중심망막정맥폐쇄로 타원에서 진료를 보았으며, 

타원에서 시행한 형광안저촬영술은 확인할 수 없었다.

당시 재발성 비출혈도 동반하였으나 이에 대한 평가는 

하지 않은 상태였다. 타원에서 시행한 혈액검사상 빈혈, 고

단백질혈증소견을 보였으며 이에 대한 내과적인 정밀검사 

및 치료를 위해 본원 혈액종양내과에 입원하여 안과진료를 

보았다. 초진 시 나안시력 우안 0.02 좌안 0.05, 최대교정시

력 우안 0.02 좌안 0.06으로 측정되었으며 전안부와 안압은 

모두 정상 소견이고 대광반사는 정상 반응을 보였으며 구

심성동공장애는 없었다. 홍채신생혈관 및 전방각혈관신생

소견은 보이지 않았다.

타원에서 중심망막정맥폐쇄 및 황반부종에 대해 양안에 

1차례 레이저시술 및 우안 유리체강내 베바시주맙 주입술 

1차례, 유리체강내 덱사메타손 이식술을 1차례 시행 받은 

상태였다. 안저검사상 양안에 확장된 정맥이 관찰되고 있

었고, 다발성의 화염상 망막출혈이 산재되어 있었으며 황

반부종이 동반되어 있었다(Fig. 1). 빛 간섭단층촬영검사상

에서도 우안이 더 심한 양안의 황반부종 및 망막하액 소견

을 보이고 있었다(Fig. 2).

혈액종양내과에 입원하여 시행한 검사실 소견에서는 백

혈구 및 혈소판 수치는 정상범위였으나 감소한 혈색소수치 

5.7 g/dL (정상 13-17 g/dL), 증가한 혈중단백수치 11.8 

g/dL (정상 6.6-8.3 g/dL), 감소한 알부민수치 2.6 g/dL (정

상 3.2-5.5 g/dL), 증가한 혈중(immunoglobulin M, IgM) 

12,200 mg/dL (정상 46-304 mg/dL), 증가한 카파 이상단백

수치 492.46 mg/L (정상 3.3-19.4 mg/L) 소견 및 혈장전기

영동검사상 단일클론성면역글로불린혈증 소견을 보였으며, 

말초혈액도말검사상 연전현상(Rouleaux formation) 및 백혈구

증가증(leukocytosis) 소견을 보였다. 골수생검상 대부분이 

림프형질세포성 림프구로 차지한 발덴스트룀 거대글로불

린혈증 소견을 보였으며 이에 대해 Cyclophophamide, hy-

droxydaunorubicin, oncovin, prednisone (CHOP)의 항암요법

을 약 3개월에 걸쳐 6차까지 시행하였고, 이후 유지요법으

로 2개월간 chlorambucil을 시행하였으나 생산중단으로 도

중에 중단하게 되었다.

A B
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Figure 2. Optical coherence tomography (OCT) finding when his first visit. OCT shows macular edema in the both eyes and more se-
vere subretinal fluid in the right eye (A) than in the left eye (B). OD = oculus dexter; OS = oculus sinister; R = right; L = left; ILM  
= internal limiting membrane; RPE = retinal pigment epithelium; ETDRS = Early Treatment Diabetic Retinopathy Study; S = supe-
rior; N = nasal; I = inferior; T = temporal.

내과적 치료 시작 이후 황반부종 및 혈관울혈 소견이 감

소하고 우안에 유리체강내 베바시주맙 및 덱사메타손 이식

술을 받은 경력이 있어 추가적인 안과적 치료 없이 경과 관

찰하였다.

내과적 치료를 시작한 3개월 이후 나안시력 우안 0.02, 

좌안 0.3으로 측정되었으며 안저검사상 양안의 다발성의 

망막출혈, 황반부종 및 혈관주위 수초성 변화는 점차 감소

하는 양상을 보였다(Fig. 3).

치료 시작 1년 이후 나안시력 우안 0.1 좌안 0.3, 최대교

정시력 우안 0.15 좌안 0.6으로 측정되었으며 전안부와 안

압, 대광반사도 모두 정상 반응을 보였고 구심성동공장애

는 없었다.

1년 뒤에도 홍채신생혈관소견은 보이지 않았으며 전방각

경 검사상에서도 다른 이상소견은 보이지 않았다.

안저검사상 양안에 확장된 정맥 및 다발성의 망막출혈은 

감소하는 양상을 보였으나(Fig. 3), 빛 간섭단층촬영검사상

에서 망막하액 및 황반부종은 여전히 남아있으나 장액망막

박리로 인해 망막하 섬유소축적이나 맥락막혈관신생은 관

찰되지 않았으며 황반부의 망막색소상피층의 위축과 망막 

바깥쪽의 신경망막의 두께가 감소되었다(Fig. 4).

내과적으로도 1년 이후 시행한 혈액검사상 혈색소수치 

11.4 g/dL, 혈중단백수치 8.2 g/dL, 알부민수치 3.7 g/dL로 

호전되는 양상을 보였으며 혈중 IgM 수치는 6,320 mg/dL, 

카파 이상단백수치는 205.93 mg/L로 치료 전과 비교하여 

감소한 양상을 보였다. 이후 내과적으로 다른 증상이 없어 

추가적인 항암치료는 진행하고 있지 않으며 항암치료 후 

발생한 대상포진 및 역류성식도염과 같은 부가적인 내과적 

합병증에 대한 보존적 치료를 받았다.

고 찰

중심망막정맥폐쇄는 전형적으로 50세 이상에서 나타나

며 주요 위험인자로는 고혈압, 당뇨와 동맥경화가 있다.8 

하지만 양안의 중심망막정맥폐쇄가 동시다발적으로 발생

한 경우에는 적혈구증가증이나 발덴스트룀 거대글로불린

혈증 같은 기저 혈장점도가 증가하는 다른 질환들을 항상 

고려해야 한다. 다발성 골수종, 림프증식성질환, 백혈병, 항

인지질항체증후군과 같은 환자의 2-6%에서 혈장점도 증가 

증상을 보일 수 있고 중심망막정맥폐쇄를 야기할 수 있다.8 

따라서 양안의 중심망막정맥폐쇄가 있는 환자에서의 전신

A B
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A  B

C D

Figure 3. Fundus photographs after the systemic chemotherapy. Fundus photographs show decreased dilated tortuous veins and reti-
nal hemorrhages in the both eyes and decreased vascular sheathing in the right eye. There are few changes between 3 months (A, 
B) and 1 year (C, D).

적인 평가를 위한 검사로는 혈액응고수치, 혈장점도수치를 

통해 이상소견을 확인 후 혈액종양내과에 의뢰하여 혈장전

기영동을 통한 IgM 수치, 골수생검 등과 같은 추가검사와 

혈액종양내과 의사들과의 자문이 필요할 것이다. 중심망막

정맥폐쇄의 여러 가지 병인들 중 혈장점도 증가에 의한 것

일 경우, 혈류저하로 인한 저산소증이 기여할 것으로 보이

며, 시력예후는 좋지 않은 것으로 알려져 있다.10

발덴스트룀 거대글로불린혈증에서 발생한 중심망막정맥

폐쇄의 경우, 장액성 망막하액, 황반부종 그리고 혈관내피

성장인자의 분비가 시력저하를 일으키는 유일한 원인은 아

닐 것이며, 망막허혈로 인해 혈관내피성장인자와 같이 분

비되는 향신경성 요인 등 다른 원인 역시 병리학적으로 기

여하는 것으로 생각되고 있다.10

중심정맥망막폐쇄에 대한 치료로는 발생원인에 대한 치

료, 망막레이저광응고술, 유리체강내 스테로이드 주입술 등

이 제시되고 있다.11 최근에는 유리체강내 항혈관내피성장

인자 주입술과 스테로이드 이식술 등도 보고되고 있다. 하

지만 발덴스트룀 거대글로불린혈증 환자에서 발생한 중심

망막정맥폐쇄의 경우에는 전신적인 치료, 유리체강내 주사

치료 등에도 호전을 보이다가 추후에 재발하는 경우도 있

으며 발덴스트룀 거대글로불린혈증 환자에게서 발생한 장

액성 망막하액에 대해서는 치료에 대한 반응이 낮다는 보

고도 있다.11-13

Menke et al14은 발덴스트룀 거대글로불린혈증 환자에게 

혈장교환술을 시행한 후 혈장 IgM과 혈장점도가 유의하게 

감소하였으며 관련된 망막증상 역시 호전되었다고 보고했

다. Fenicia et al12은 유리체강내 덱사메타손 이식술을 시행

하고 난 후 최종시력은 호전되지 않았으나 부분적인 해부

학적 호전을 보였다고 했으며 전신적인 치료는 하지 않았

다. Ratanam et al15의 보고에 따르면 전신적인 항암치료 및 

치료적 혈장교환술과 유리체강내 베바시주맙 주입술을 병

행하여 시력과 중심황반두께와 장액성 망막하액에서 호전

을 보였지만 완전한 해부학적 호전은 이루어지지 않았다. 

Besirli and Johnson13은 유리체강내 덱사메타손이나 항혈관

내피성장인자 주입술 등을 시행해도 호전이 없던 장액성 

망막하액이 전신적인 항암치료와 혈장교환술을 통해 다소 

호전되었다고 보고했지만, 완전한 호전은 이루어지지 않았

다.
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A B

Figure 4. Optical coherence tomography (OCT) finding after the systemic chemotherapy. OCT shows decreased subretinal fluid and 
macular edema in the right eye (A) and the left eye (B). But, subretinal fluid and macular edema still remains. Subretinal fibrin accu-
mulation or choroid neovascularization are not detected due to serous retinal detachment. OCT shows atrophy of the retinal pigment 
epithelium on the macula and decrease in outer neuro-retina layer thickness. OD = oculus dexter; OS = oculus sinister; R = right; 
L = left; T = temporal; N = nasal; S = superior.

일반적으로 망막정맥폐쇄에서 이차적으로 동반되는 황

반부종은 모세혈관내피세포의 밀착연접의 손상으로 인한 

혈액망막장벽의 파괴, 혈관내피성장인자나 인터루킨 등의 

혈관투과성을 변화시키는 인자들이 망막색소상피세포, 모

세혈관내피세포 등에서 분비되어 혈관 내에서 주변조직으

로 액체의 이동이 유발되어 발생한다고 알려져 있다.10

하지만 발덴스트룀 거대글로불린혈증 환자에서 발생한 

황반부종 및 망막하액은 다른 기전으로 발생한다는 몇몇 

가설이 있다. 이에 따르면 망막 장벽의 기능은 정상적이지

만 망막색소상피의 펌프기능의 부전 및 과다한 세포 외 

IgM에 의한 삼투압 차이를 극복하지 못하여 발생한다는 것

이다.10,15 한 연구에 따르면 발덴스트룀 거대글로불린혈증 

환자에게서 면역형광물질을 이용하여 망막하공간이나 모

든 망막층에서 IgM을 감지하였다는 보고도 있으며,10 빛 간

섭단층촬영상 망막하액이 있는 부분에서 망막층의 분열을 

발견할 수 있고, 이러한 부분적인 망막층의 결손이 진행되

어 IgM이 유입할 수 있는 통로가 마련되어 망막하액이 유

입되는 데 기여할 것이라고 보는 가설도 있다.10 IgM에 의

해 형성된 발덴스트룀 거대글로불린혈증 환자에서 항혈관

내피성장인자 주입술이나 유리체강내 스테로이드 주입술, 

혈관내피세포성장인자의 신호를 저하시키는 범망막광응고

술에 대한 치료 반응이 적은 이유일 것으로 생각된다. 본 

증례에서 확인하지는 못했지만 다른 연구에 따르면 장액성 

황반박리가 있는 부위에서 “조용한 황반”이라 불리는 형광

안저촬영에서의 형광누출을 보이지 않는 보고를 통해서도 

망막하액이 발생하는 기전과는 다를 수 있다는 점을 확인

할 수 있다.10,15

항혈관내피성장인자는 황반부종을 감소시키는 데 도움

을 줄 수 있지만 혈장점도의 증가로 인한 저산소증은 진행

적인 망막의 혈류저하를 초래할 것이고 다른 기전이 작용

하여 일반적인 황반부종을 감소시키는 안과적 처치는 치료 

반응이 낮을 것으로 생각된다. 따라서 이와 같은 치료는 물

론 초기의 전신적인 치료가 중요함을 시사한다고 생각된다.

본 증례는 발덴스트룀 거대글로불린혈증 환자에서 혈장 

점도의 증가에 의해 이차적으로 발생한 동시다발성 양안 

중심망막정폐쇄와 내과적인 치료 이후 호전양상을 보이는 

1예를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이며 양

측에 동시다발적으로 발생한 경우 혈장의 점도가 증가한 

경우를 고려해 전신적인 검사 및 그에 관한 치료가 추가적

으로 필요할 것으로 본다. 또한 발덴스트룀 거대글로불린

혈증 환자에서 발생한 망막하액은 다른 망막하액과는 다른 

기전으로 발생할 수 있다는 점에서 일반적인 황반부종을 

줄이는 치료에 반응이 낮을 수 있으므로 내과적, 전신적인 

치료가 병행되는 것이 필요하고 황반부종의 기전 및 치료

들에 대해 추가적인 연구가 필요할 것으로 생각된다. 
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= 국문초록 = 

발덴스트룀 거대글로불린혈증 환자에게서 발생한 동시다발성 양안 
중심망막정맥폐쇄 1예

목적: 발덴스트룀 거대글로불린혈증 환자에서 발생한 동시다발성 양안 중심망막정폐쇄 1예를 경험하여 보고하고자 한다.

증례요약: 65세 남자 환자가 약 6개월 전부터 발생한 양안 시력저하를 주소로 내원하였다. 당시 최대교정시력 우안 0.02 좌안 0.06으

로 측정되었으며 안저소견은 양안의 광범위한 망막출혈, 정맥울혈, 황반부종 소견을 보였다. 6개월 전 재발성 비출혈, 양안 중심망막

정맥폐쇄로 타원에서 진료를 보았으며 이에 대해 타원에서 우안 유리체강내 덱사메타손 이식제 투여 및 베바시주맙 주입술을 시행 

받았으며 혈액검사에서 빈혈, 고단백질혈증 등의 소견이 보여 본원 혈액종양내과로 입원하여 정밀검사를 시행하였다. 골수생검상 대

부분이 림프형질세포성 림프구로 차지한 발덴스트룀 거대글로불린혈증소견을 보였고, 이에 대해 항암요법을 시행 받았다. 항암치료를 

시작한 1년 후 최대교정시력 우안 0.15 좌안 0.6으로 측정되었으며 안저소견상 양안의 정맥울혈 및 황반부종은 감소하였다.

결론: 당뇨, 고혈압 등의 전신질환이 없는 성인에서 양측의 중심망막정맥폐쇄가 동시에 발생한 경우, 발덴스트룀 거대글로불린혈증과 

같은 혈장점도에 따른 변화를 의심하고 이에 관한 전신적인 검사를 하는 것이 필요하며 원인질환에 대한 내과적 치료가 시력예후에 

도움이 될 것이다.

<대한안과학회지 2016;57(6):1012-1017>
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