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ABSTRACT

Orbital apex syndrome (OAS) is a very rare syndrome caused by damage to the superior orbital fissure and 
optic canal. This syndrome is characterized by loss of vision, extraocular muscle paralysis, blepharoptosis, and 
hypoesthesia of the forehead due to damage to the optic nerve, pupillary nerve, trochlear nerve, abducens nerve, 
and trigeminal nerve branches. Various causes have been reported, including bacterial, viral and fungal infections, 
inflammation due to immunosuppressed conditions, tumors, and trauma. The authors report a case of OAS, which 
occurred as a complication of chronic invasive fungal infection with fungal ball of the isolated sphenoid sinus in an 
immunocompromised patient with multiple myeloma and diabetes, with a literature review.
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서론

안와첨부증후군(orbital apex syndrome, OAS)은 상안와

열(superior orbital fissure)과 시신경관(optic canal)이 손

상되어 나타나는 증후군으로, 시신경, 동안신경, 활차신경, 외

전신경, 삼차신경의 안가지가 손상되어 시력상실, 외안근마

비, 안검하수 및 이마의 감각저하 등의 증상을 특징적으로 보

이며,1) 유발원인은 세균, 바이러스 및 진균감염, 면역저하 상

태로 인한 염증, 종양, 외상 등 다양하게 보고되고 있다. 한편 

공기 중 존재하는 진균이 호흡을 통해 비부비동 점막에 부착

되어 발생하는 진균성 부비동염은 크게 비침습성과 침습성으

로 나눌 수 있는데, 비침습성은 진균이 비즙 내에 존재하며 만
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성 부비동염의 증상을 보이는 반면, 침습성은 진균이 점막, 점

막하, 혈관, 골 조직 내에서 발견되며, 염증세포의 침윤과 함

께 광범위한 조직괴사를 동반하는 치명적인 질병 중 하나이

다. 본 증례는 고령의 면역 저하 환자에서 오랜 기간 치료되지 

않고 방치된 접형동의 비침습성 진균구 병변이 침습성 진균성 

비부비동염으로 진행하면서 발생한 안와첨부증후군 1예를 문

헌고찰과 함께 보고한다.

증례

83세 남성이 양측 안구통증, 두통 및 양측 허벅지 통증을 주

소로 응급실로 내원하였다. 기저력으로 고혈압, 당뇨, 다발성 

골수종이 있었고, 당시 혈액검사상 Na+ 119 mmol/L로 확인

되어 전해질 교정을 위해, 기존 다발성 골수종으로 추적관찰

하던 혈액종양내과에 입원하였다. 응급실 내원 당시 두통 평

가를 위해 시행한 뇌 전산화단층촬영상 두개 내의 문제는 확

인되지 않았으나, 우연히 좌측 접형동 내의 염증소견 및 좌

측 접형동 외측 벽의 결손이 확인되었으며, 조영 증강 영상에

서 좌측 안와 첨부의 조영 증강 소견도 관찰되었다(Fig. 1). 증

상 및 영상소견을 고려했을 때, 접형동염의 안구침범이 의심

되어 이비인후과로 협진 의뢰되었으며, 접형동염에 대한 치료

와 동시에 조직검사를 통해 진균 감염 여부를 확인하기 위하

여 전신마취하 접형동염 제거술을 계획하였다. 하지만 다발성 

골수종, 당뇨, 고혈압의 기저력과 섬망 발생 등의 병력으로 인

해 전신상태의 악화를 우려한 보호자가 전신마취하 수술을 거

부하였다. 이에 차선책으로 세균과 진균의 동시 감염 가능성

을 고려하여 경험적 항생제(ceftriaxone, clarithromycin) 

처방 및 안과 협진을 의뢰했다. 항생제 투여 이후 다행히 양안

의 통증은 호전 추세를 보여 기존 치료를 유지하며 경과를 보

기로 하였으나, 입원 4일째 환자가 갑작스런 좌안의 시력저하

와 함께 안구 통증의 악화를 호소하였다. 안과 협진상 좌측 시

력이 기존 0.3에서 hand motion으로 저하되어 있었으며, 구

심성 동공장애가 나타났고, 외측으로 주시할 때 안구운동 장

애가 관찰되었다(Fig. 2). 추가로 시행한 안와 자기공명영상

(contrast-enhanced T1-weighted magnetic resonance 

imaging[MRI])에서도 좌측 안와의 intracanalicular, 

intraconal space에서 염증을 시사하는, 경계가 모호한 조영 

증강이 관찰되었으며, 점막의 비후를 동반한 좌측 접형동염

이 확인되었다(Fig. 3). 상기 영상소견과 안과소견을 종합하여 

좌측 접형동염에 의해 발생한 안와첨부증후군으로 진단하였

다. 이에 전신마취하 수술을 재차 고려하였으나 보호자 측은 

여전히 전신마취를 거부하였고, 광범위항생제(meropenem, 

vancomycin)로 변경 및 외래에서 국소마취하에서 감압 및 

진균구의 확인 목적으로 내시경하 좌측 접형동절개술을 시행

하였다. 접형동절개술은 좌측 상비갑개와 비중격 사이의 접형

동개구부를 찾아 curette으로 벌리고 puncture하였고, 다량

의 베이지색 분비물 및 진균구로 의심되는 물질들이 확인되

Fig. 1. Brain computed tomographic (CT) image at the first visit to 
the emergency room shows (A) soft tissue lesion and lateral wall 
defect of left sphenoid sinus (arrow). (B) Contrast-enhanced image 
shows marked enhancement of the left orbital apex (arrowhead).

A B

Fig. 2. Preoperative ocular finding. Left eye movement was de-
creased when looking outward. 

Fig. 3. Preoperative magnetic resonance imaging (contrast-en-
hanced T1-weighted MRI) shows (A) left sphenoid sinusitis with 
mucosal thickening (arrow) and (B) contrast enhancement in the 
intracanalicular and intraconal spaces of the left orbit, suggesting 
inflammation (arrowhead).

A B
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어 제거 및 조직검사를 시행하였다. 이후 넓혀진 개구부를 통

해 생리식염수에 항생제, 스테로이드를 섞은 용액으로 세척한 

뒤 종료하였다(Fig. 4). 하지만 국소마취하에서 시행하여 병변

의 완전한 제거는 어려웠으며, 접형동 내의 점막을 채취할 수 

없었다. 수술 이후 환자는 두통과 안구통증의 호전을 보였고, 

접형동 개구부로의 분비물 역시 호전양상을 보였으나, 안과진

찰상 안구운동장애, 구심성 동공장애는 호전을 보이지 않았으

며, 시력의 경우 광각불인지로 더욱 악화되는 소견을 보였다. 

추적관찰을 위해 시행한 부비동 전산화단층촬영상 접형동 내 

병변은 호전양상을 보였으나, 접형동의 septation으로 내측의 

병변이 남아있었으며, optic canal 및 intraconal space의 병

변은 큰 변화를 보이지 않았다(Fig. 5). 접형동 내측에 남아 있

는 진균구의 제거를 위해 매일 항생제와 스테로이드를 섞은 생

리식염수로 세척을 하였고 광범위 항생제 치료를 지속하였다. 

이후 조직검사 결과에서 aspergilloma(periodic acid-

schiff positive)로 확인되었고(Fig. 6), 접형동 진균성 부비동

염에 의한 안와첨부증후군으로 진단되었다. 진균구의 제거 및 

광범위 항생제의 지속적인 사용으로 영상학적 소견은 일부 호

전되었으나, 안구 통증은 호전되다가 다시 악화되는 양상이었

고, 안구장애, 시력의 호전은 없었으며, 좌측 안검하수 소견이 

추가로 발견되었다(Fig. 7). 따라서 침습성 진균성 비부비동염

의 가능성을 생각하여 항진균제 및 스테로이드 치료를 계획하

였다. 그러나 환자는 다발성 골수종에 대한 추적관찰 및 고식

적 방사선치료가 남아있었고, 침습성 진균성 부비동염의 진단

을 위한 추가적인 조직검사 가능성이 있었기에, 3차 의료기관

으로 전원을 결정하였다. 환자는 전원 후 진단을 위한 추가적

인 조직검사는 시행받지 않았으며, 감염내과와 협진하에 3개

월간 항진균제(voriconazole) 치료를 받았다. 3개월간의 항

진균제치료 이후 두통 및 안구통증은 완전히 호전되었으나, 

시력과 안구운동장애, 안검하수 소견은 호전을 보이지 않았

다. 추적관찰 전산화단층촬영을 시행하였으며, 항진균제 사용 

전에 비해 좌측 접형동염은 더욱 호전된 소견을 보였으나(Fig. 

8), 안와첨부의 canal과 intraconal 병변은 별다른 호전을 보

A B

Fig. 4. Intra-operative endoscopic findings. A: Endoscopic finding 
shows enlarged sphenoid orifice after sphenoidotomy. B: Irrigation 
was performed several times and a large amount of fungal debris 
was discharged.

A B

Fig. 5. Postoperative computed tomographic (CT) image shows 
(A) reduced soft tissue lesion in left sphenoid sinus, but the medial 
lesion of the sphenoid sinus remained due to septation (arrow). (B) 
Inflammatory lesions in the optic canal and intraconal space did not 
show significant changes (arrowhead).

Fig. 6. Histopathologic finding of the specimen obtained from 
the sphenoidotomy shows purple-red fungal hyphae with typical 
branching, which is characteristic of aspergilloma (periodic ac-
id-schiff stain, ×400).

Fig. 7. Postoperative ocular finding. Left eye movement was not 
improved, and ptosis was additionally observed.
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이지 않았고, 현재까지도 시력저하, 안구운동장애 및 좌측 안

검하수는 호전을 보이지 않고 있다.

고찰

안와첨부증후군은 안와첨부, 상안와열, 해면정맥동 침범과 

관련된 징후 및 증상을 나타내는 드문 질환으로, 관여하는 신

경은 시신경, 동안신경, 활차신경, 외전신경, 삼차신경의 안가

지 등이다.2,3) 따라서 이러한 신경들에 손상을 주는 신생물, 외

상, 염증성 질환에 의해 안와첨부증후군이 발생할 수 있으며, 

그 임상증상과 중증도도 다양하다. 가장 흔한 임상증상은 시

력상실, 안구 운동 장애와 안구 운동 시의 통증이다. 이 외에도 

특정 증상은 병변이 어디까지 침범했는지를 판단할 수 있는 

근거가 되는데, 안구돌출증, 각막의 감각과 각막반사 유무는 

삼차신경의 침범을 나타내며, 동공의 이상 소견은 시신경이나 

동안 신경의 손상을 암시한다. 저자들의 증례도 안구 통증, 시

력 저하, 각막반사장애, 외안근 마비 증상을 호소하였다. 

안와첨부증후군의 원인은 다양하며 염증, 감염증 또는 신

생물 등이 있다. 젊은 환자에서 가장 흔한 원인은 신생물인 

반면, 고령 환자에서는 염증성 병인이 있을 가능성이 더 높

다.4) 감염에 의한 안와첨부증후군은 증상이 빠르게 시작되

고 며칠 동안 진행되며, 일반적으로 통증을 동반한 안구 운동

의 제한을 동반한다. 부비동이나 주변 인접구조로부터 바이러

스, 세균, 곰팡이 및 기생충 감염에 의해 발생할 수 있는데, 그

중 접형동 감염은 전형적으로 상악동 및 후사골동과 같은 다

른 부비동과 함께 발생하며, 고립성 접형동염은 비교적 드물

지만 안와첨부증후군과 관련이 많다.5) 부비동 염증에 관련

된 균주는 포도상구균종, Streptococcus pneumoniae 및 

Pseudomonas aeruginosa, Klebsiella와 같은 그람음성균 

등이 있으며, 진균 감염은 대부분 Aspergillus 및 Mucor으로 

인해 발생하는데,6) 이러한 감염은 조절되지 않는 당뇨병으로 

면역력이 저하된 사람, 면역억제제를 복용 중인 환자, 악성림

프종을 치료 중인 환자 등에서 호발한다. 저자들의 경우도 다

발성 골수종과 당뇨병을 동시에 가지고 있는 면역저하자로 고

립형 접형동 진균감염과 염증이 동반된 환자였다. 진균성 부

비동염은 침습성과 비침습성으로 나눌 수 있다. 침습성 진균

성 부비동염은 진균이 점막, 점막하, 혈관, 골 조직 내에서 발

견되며, 염증세포의 침윤과 함께 광범위한 조직괴사를 동반하

는 치명적인 질병 중 하나로, 발병 시 사망률이 50%–80%를 

나타내는 것으로 알려져 있다.7) 반면 비침습성은 fungal ball 

등에 의한 부비동의 감염으로 만성부비동염의 경과를 보이며, 

일반적으로 다른 부비동과 함께 발생하고 고립된 접형동염은 

흔하지 않는데, 그중에서도 접형동의 일측성 부비동염에 의한 

안와첨부증후군은 매우 드물다.8) 본 증례는 진균구에 의한 고

립형 접형동염 환자로 이것이 침습성 진균성 비부비동염 형태

로 진행하면서 안와첨부증후군이 발생한 흔치 않은 증례였다. 

이는 발견되지 않고 오랜 기간 존재하던 진균구 형태의 병변

이 면역력이 저하된 환자에서 침습성 진균성 비부비동염 형태

로 서서히 진행하면서 발병한 것으로 생각된다. 

안와첨부증후군의 초기 진단은 영상학적 검사로 이루어지

며, 생검 및 수술 후의 병리검사로 확진될 수 있다.9) 특히 안와

첨부증후군에서 뇌와 안구 MRI는 필수 검사이며, 염증이 의심

되는 경우 gadolinium 강조 영상이 필요하다. 지방 억제 MRI

는 안와첨부증후군을 진단하는 데 이상적이다. Computed 

tomography(CT)는 MRI가 금기인 경우에 유용하고 종양이 

전이된 경우는 gadolinium 강조 MRI가 필요한데 연조직 침

범, 해면정맥동 및 두개 내 확장, 골수 침범, 특징적인 종양의 

신경주위 전이를 진단하는 데 좋다. 

진균성 접형동염에 대한 가장 적절한 치료는 수술 후 전신 

항진균제와 병용한 진균 물질의 괴사조직 제거 및 접형골 절

제술이다.9) 그중 항진균제로는 amphotericin B가 가장 일반

적으로 사용되지만, voriconazole은 amphotericin B보다 독

성이 덜하고 효과가 있는 것으로 나타나, 본 증례에서도 감염

내과와의 협진을 통하여 새로운 항진균제인 voriconazole로 

투여하였다. Voriconazole은 국균에 대해 뛰어난 항진균효과

를 가지는 2세대 triazole제제로서, 기존에 amphotericin B

가 가지고 있는 신독성 부작용이 발생할 확률이 낮고 경구제

제가 가능하다는 장점이 있다.9) 본 증례의 경우 당뇨, 다발성 

골수종을 비롯한 기저력으로 인해 전신상태가 불량했고, 인

지 장애로 인해 접형동 병변의 진단이 지연되었으며, 전신마

취하 수술을 통해 접형동 내 병변의 제거와 함께 조직학적 진

Fig. 8. Computed tomographic (CT) image after antifungal treat-
ment shows (A) disappeared soft tissue lesion in left sphenoid sinus 
(arrow). (B) Inflammatory lesions in the optic canal and intraconal 
space did not show significant changes (arrowhead).
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단을 계획하였으나, 환자의 전신 상태의 악화를 우려한 보호

자 측의 반대에 부딪혔다. 이에 차선책으로 항생제 치료를 시

작하였으며, 환자에게 갑작스레 시력 저하가 발생하자 불가피

하게 국소마취하 감압적 목적으로 수술을 진행할 수밖에 없었

다. 이후 항진균제를 투여하였지만 끝내 안구합병증이 호전되

지 않아 아쉬움이 많은 증례였다. 본 증례의 영상학적 검사 결

과와 회복 추이를 미루어 보아, 접형동의 비침습성 진균구 병

변이 침습성 진균성 비부비동염으로 진행하면서, 외안근에 작

용하는 뇌신경 및 시신경을 침범하여 시야장애 및 안구운동장

애를 유발한 것으로 사료된다. 결론적으로, 영상검사상 침습

성 진균성 부비동염에 의한 주변조직의 침범으로 발생한 안와

첨부증후군에 해당되는 신경학적 이상이 의심된다면 추가적

인 합병증이 발생하기 전에 즉시 수술적 치료를 시행하는 것

이 필요하며, 수술 후 당뇨와 같은 선행질환에 대한 적절한 치

료와 함께 전신적 항진균제 투여를 시행하여, 환자의 합병증 

병발을 적극적으로 예방해야 한다.10)
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