
서론

소아 시신경염은 소아기에 발생하는 탈수초성 시신경염을 

말한다. 급성으로 발생하는 시력저하와 시야장애를 동반하

며, 눈을 움직일 때 통증, 색각이상, 그리고 상대구심동공장

애를 동반한다. 시야저하의 정도는 매우 다양하여 소아기에 

대한 정의는 각 논문마다 다르지만, 최근 진행된 Pediatric 
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Pediatric optic neuritis
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Background: Pediatric optic neuritis is a demyelinating optic nerve inflammation in children, characterized by 
acute vision loss and visual field defects, often accompanied by eye movement pain, color vision abnormalities, 
and relative afferent pupillary defects. It can manifest as an isolated episode or as part of broader demyelinating 
disorders such as multiple sclerosis (MS), neuromyelitis optica spectrum disorder (NMOSD), and myelin 
oligodendrocyte glycoprotein (MOG) antibody-associated disease. Its incidence varies globally, with recent studies 
defining it as optic neuritis in individuals aged <16 years.
Current Concepts: Pediatric optic neuritis has distinct clinical features compared to its adult counterpart, 
particularly in presentation patterns and associated systemic diseases. Children often experience greater 
visual acuity deficits and are more likely to develop bilateral eye involvement, severe optic disc swelling, and 
accompanying encephalopathic features than adults. Epidemiological studies have shown that it is relatively 
rare, with varying incidence rates across different regions. Diagnostic criteria are primarily based on clinical 
assessment, magnetic resonance imaging findings, and serological tests, including antibodies against specific 
biomarkers such as anti-MOG and anti-aquaporin-4 antibodies. Treatment strategies for pediatric optic neuritis 
involve high-dose corticosteroids followed by tapering and, in severe cases, plasma exchange or intravenous 
immunoglobulins. Long-term management may require immunosuppressants or biological agents, particularly in 
cases progressing to MS or NMOSD. 
Discussion and Conclusion: Understanding the unique aspects of pediatric optic neuritis is crucial for 
appropriate management and improving outcomes. Further studies are needed to refine diagnostic and 
therapeutic approaches for this condition.
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optic Neuritis Prospective Study에 따르면 만 16세 미만

의 소아에서 발생한 시신경염으로 정의하고 있다[1]. 우리나

라에서는 물론 전 세계적으로도 매우 드문 질환이기 때문에 

대규모 연구가 부족하며, 현재까지 진행된 전향적인 연구는 

매우 드물다. 또한 임상적 특징이 성인에서 발생하는 시신경

염과 상이한 부분이 있으며, 흔하게 전신적인 신경학적인 질

환의 첫 번째 증상으로 시신경염이 나타나는 경우가 있다. 

시신경염은 독립적인 단발성 질환으로 발생하거나 또는 다

발경화증(multiple sclerosis, MS), 시신경척수염스펙트럼장

애(neuromyelitis optica spectrum disorder, NMOSD) 또

는 수초희소돌기아교세포당단백질 항체 연관 질환(myelin 

oligodendrocyte glycoprotein antibody-associated 

disease, MOGAD)과 같은 탈수초성 질환의 일부 표현형으

로 발생할 수 있다. 특히 최근에는 항수초희소돌기아교세포

당단백질 항체(anti-myelin oligodendrocyte glycoprotein 

antibody, anti-MOG antibody) 관련된 연구가 많이 진행

되면서 생물표지자(biomarker) 기반으로 시신경염에 대한 

분류체계가 재정립되어가고 있으며, 그에 따라 보다 적절한 

치료 및 예후 평가가 가능해질 것으로 생각되고 있다.

소아 시신경염의 역학

소아 시신경염은 서양에서는 연간 100,000명 중 약 0.5

명 정도 발생한다고 알려져 있으며, 대만에서 100,000명 중 

약 2명, 우리나라에서는 100,000명 중 1.04명 정도의 연간 

발병빈도를 보이는 매우 드문 질환이다[2-6]. 우리나라에서 

연간 발병빈도가 100,000명 중 3.29명인 성인 시신경염과 

비교해볼 때, 소아 시신경염의 발병빈도는 약 1/3 수준에 

그친다[2]. 이러한 역학적 특성과 부합하듯, 소아 시신경염

Table 1. Epidemiologic features and clinical manifestations of pediatric and adult optic neuritis

PEDIG et al. (2020) [1] Park et al. (2022) [7] Kang et al. (2018) [12] Wan et al. (2014) [10] Beck et al. (1992) [15]

Design of study Prospective Retrospective Retrospective Retrospective Prospective

Nationality United States Korea Korea United States United States

Pediatric or adult study Pediatric Pediatric Adult Pediatric Adult

Age (yr) Mean: 10.2 Median: 10.3 Mean: 32.7 Mean: 12.6 Mean: 32.0

No. of patients 44 127 41 46 457

Female, sex (%) 41 62.2 34 72 77

Bilateral involvement (%) 36 41.7 NA 41 NA

Ocular pain (%) NA 47.2 75.6 43 92

Disc swelling (%) 75 66.9 58.5 67 35

Optic nerve enhancement on MRI (%) 92 80 91.2 NA NA

Accompanying headache (%) 43 29.1 NA 39 NA

Visual acuity at presentation (%)

     ≥20/40 29 11.9 34.1 1% 35.4

     <20/40 to ≥20/200 19 22.2 22.0 35 28.2

     <20/200 52 65.8 43.9 50 36.3

Final visual outcome (%)

     ≥20/40 85 76 96.9 90 93

     <20/40 to ≥20/200 11 15 3.1 8 4

     <20/200 4 9 NA 3 3

Final diagnosis (%)

     Isolated optic neuritis 21 48 NA 48 NA

     ADEM 16 8 NA 7 NA

     MS 11 19 NA 39 NA

     NMOSD 7 13 NA 7 NA

     MOGAD 18 12 NA NA NA

PEDIG, Pediatric Eye Disease Investigator Group; MRI, magnetic resonance imaging; ADEM, acute disseminated encephalomyelitis; MS, multiple sclerosis; NMOSD, neuromyelitis optica spectrum disorder; 
MOGAD, myelin oligodendrocyte glycoprotein antibody-associated disease; NA, not available.
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은 사춘기를 전후하여 그 발병률 및 유병률이 증가하는 양

상을 보인다[2,3]. 최근 연구에 따르면, 우리나라에서의 소

아 시신경염의 유병률은 100,000명당 7.68명으로 조사되었

으며, 그 중 여성이 남성보다는 조금 많은 50-60% 수준으

로 조사되었고, 만 10세에서 14세 사이에서 가장 높은 유병

률을 보였다[2,7].

소아 시신경염의 진단

소아 시신경염은 특히 사춘기를 기준으로 그 전에는 성인

에서 발생하는 시신경염과 다른 특징을 가지는 경우가 있으

며, 사춘기 이후에는 모든 면에서 성인의 시신경염과 비슷한 

양상을 보인다[5,8]. 따라서 소아 시신경염을 진단할 때 환자

의 연령 및 이차 성징의 정도에 대한 고려를 하는 것이 좋다. 

임상적으로는 급격한 시력저하(시력저하의 정도는 다양함), 

상대구심동공장애, 색각과 대비감도의 현저한 저하, 안구운

동시 통증, 다양한 양상의 시야 결손, 그리고 시신경 부종

이 관찰될 수 있으며, 자기공명영상검사의 fat-suppression 

postcontrast T1 image에서 시신경의 조영증강이 보인다면 

확진할 수 있다[7,9,10]. 최근 우리나라에서 진행한 연구에 

따르면, 자기공명영상검사에서 시신경에서의 조영증강은 소

아 시신경염의 약 81%에서 나타났으며[7], 이는 성인과 마

찬가지로 자기공명영상검사가 소아 시신경염의 진단에 매우 

중요한 역할을 함을 시사한다. 우리나라의 경우, 성인에서

는 양안 침범이 흔하지 않지만 소아에서는 약 40%에서 양안 

침범이 나타나며, 성인에서는 약 75%에서 안구운동시 통증

을 호소하나 소아에서는 약 50% 이하에서만 안구운동시 통

증을 호소하는 것으로 조사되었다. 또한 성인에서는 처음 내

원 시 20/200 미만의 심한 시력저하가 40% 정도에서 나타

난 반면, 소아에서는 약 66%로 확인되었고, 성인에서는 약 

58%에서 시신경 부종이 관찰된 반면, 소아에서는 약 67%

에서 시신경 부종이 확인되었다[7,11-13]. 더불어 소아에서

는 두통이 동반되는 경우도 더 흔하다[7]. 또한, 소아 시신경

염은 바이러스 감염 또는 백신 접종 과거력이 동반되는 경

우가 더 흔하기 때문에 이러한 과거력 조사가 진단에 용이

할 수 있다. 다만 성인과 소아 시신경염의 임상양상은 서양

에서는 보다 두드러지게 차이가 나는 반면, 우리나라에서는 

상대적으로 덜 두드러지게 차이가 나타나는 경향을 보인다

[10,14]. 또한, 성인에서는 국가별, 인종 별 역학적 특징이나 

임상양상의 경향 차이가 두드러지게 나타나는 것으로 알려

져 있으나, 소아에서는 상대적으로 다른 국가에서 조사된 임

상양상과 큰 차이를 보이지 않는 것으로 나타났다(Table 1) 

[1,7,10,12,15].

혈청학적 검사는 시신경염의 진단보다는 감별진단을 위

해 실시하는데 complete blood count, basic metabolic 

panel, liver function tests, antinuclear antibody, syphilis 

antibody, Epstein-Barr virus (EBV) immunoglobulin 

(Ig) G and IgM, interferon-gamma releasing assay, 

Mycoplasma pneumoniae IgG and IgM, Bartonella IgG 

and IgM, 혈청 올리고클론띠(oligoclonal band, OCB), anti-

aquaporin-4 (anti-AQP4) antibody, anti-MOG antibody 

검사를 시행할 수 있다. 또한, 뇌척수액검사를 통해 혈구증가

증, 수초(myelin) 염기성 단백질 또는 IgG 합성을 확인하며, 

OCB 확인을 통해 MS로의 진행을 예측하기도 한다.

소아 시신경염의 감별진단

소아기에서 급성으로 단안의 시력저하와 시신경 부종으

로 내원할 수 있는 질환으로 감별해야 될 질환은 다음과 같

다. 자가면역질환으로는 전신성홍반성낭창(systemic lupus 

erythematous), 사코이드증(sarcoidosis) 등을 감별해야 되

며, 결핵, 매독, Bartonella, EBV, varicella zoster virus, 

herpes simplex virus, M. pneumoniae 등에 의한 감염성 

시신경병증을 감별해야 된다. 또한 시신경염이 전신적인 

탈수초성질환의 일환으로 나타날 수 있으므로 급성파종뇌

척수염(acute disseminated encephalomyelitis, ADEM), 

MOGAD, NMOSD, MS 질환에서 나타나는 시신경염이 아

닌지 반드시 감별이 필요하다[7]. 각 분류에 따라 시신경염

의 임상양상이 다르고, 병의 진행경과, 재발 여부, 예후도 달

라지므로 치료도 조금씩 달라진다.
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1. 다발경화증

MS에 대한 진단기준인 2017 McDonald criteria가 소아

에서도 잘 적용되는 것으로 확인되었으며[16], MS의 경우 

진단이 늦어지면 인지장애나 뇌 성장의 저하 등이 나타날 

수 있으므로, 이 진단기준을 이용하여 소아 시신경염 환자

들 중 MS 해당하는 경우를 잘 감별해내야 한다[17,18]. 뇌 

자기공명영상검사에서 뇌실주위 백질 병변(periventricular 

white matter lesion)이 있는 경우, 그리고 뇌척수액검사에

서 OCB가 확인되는 경우, MS로 진행할 위험이 매우 높아

진다[19-21]. 서양에서는 소아 시신경염의 약 13-36%에서 

MS로 진행하는 것으로 알려져 있지만, 우리나라 연구에서

는 소아 시신경염의 8-19%만이 MS로 진행하는 것으로 조

사되었다[7,8,22-24].

2. 시신경척수염스펙트럼장애

NMOSD는 치료에 대한 반응이 좋지 않고 재발을 잘하며, 

시신경염과 관련된 질환 중 예후가 가장 나쁜 질환이므로, 

감별진단 해야 할 가장 중요한 질환이다. 심한 양측성 시

력 장애 및 시야 결손, 스테로이드 치료에 대한 나쁜 반응, 

항핵항체(antinuclear antibody)와 같은 자가면역 혈청검사

상 양성 결과, 자기공명영상검사 상에서 시신경의 뒤쪽 또

는 시신경 교차부위, 그리고 그 뒤쪽 구조인 시각로까지도 

침범하는 경우, 그리고 자기공명영상검

사의 조영증강 후 T1 이미지상 시신경

의 전체 길이의 절반 이상의 길이로 길

게 뻗어 있는 조영증강 병변이 확인되

는 경우 NMOSD의 가능성이 높다[25]. 

이러한 경우 NMOSD와 연관이 높은 것

으로 알려진 anti-AQP4 antibody 검

사를 진행해야 하며, 임상적으로 전형

적일 경우엔 anti-AQP4 antibody 검

사 결과가 음성이라 하더라도 혈청 음성 

NMOSD으로 진단하고 치료를 해야 한

다[26,27]. 연구에 따르면 anti-AQP4 

antibody 검사는 NMOSD 진단에 매우 

특이적이지만 NMOSD의 약 60% 정도

에서만 anti-AQP4 antibody가 양성으로 확인되었으며, 이 

경우 조기 재발과 나쁜 시력 예후와 관련이 있었으므로 더

욱 적극적인 치료가 필요하다[28,29]. 서양에서는 소아 시

신경염의 약 5-7%가 NMOSD으로 진행하지만, 동양에서

는 약 13-15%가 NMOSD으로 진행하는 것으로 조사되었

다[1,6,7,9,10,30].

3. 수초희소돌기아교세포당단백질 항체 연관 질환 

MOGAD는 시신경염, 척수염, 시신경 척수염, 뇌줄기 수

막뇌염, ADEM, 다상성 파종뇌척수염 등 다양한 형태로 발

현이 가능하다[31,32]. 연구에 따르면 10세 이전의 유아 또

는 소아에서는 뇌병증이, 10세 이후의 소아 청소년에서는 시

신경염이 더 흔한 MOGAD의 표현형으로 관찰되었다[33]. 

성인과 비교할 때 anti-MOG antibody 양성은 소아 인구에

서 더 흔히 관찰되며, ADEM과 깊은 관련성이 있는 것으로 

조사되었다[34]. 성인에서 발생한 MOGAD 연관 시신경염은 

소아에서 발생한 MOGAD 연관 시신경염보다 재발을 잘한

다고 알려져 있다[35].

MOGAD와 연관된 시신경염은 시신경 부종이 더 흔히 관

찰되고, 심한 시신경 부종과 함께 시신경 주위 출혈이 자

주 관찰되는 것이 특징이며, 시신경염이 약 80% 이상에서 

양측성으로 나타나며, 자기공명영상검사 상에서 시신경조

A C

B

Figure 1. Clinical presentation of pediatric optic neuritis in an 8-year-old girl later diagnosed with anti-mye-
lin oligodendrocyte glycoprotein antibody-associated optic neuritis. She experienced a headache and ocular 
moving pain in her right eye. Her best corrected visual acuity was 20/50 in the right eye and 20/20 in the left 
eye. (A) Fundus photograph images showing severe optic disc swelling in the right eye. (B) Humphrey visual 
field test results showing generalized visual field defect in the right eye. (C) Fat suppression postcontrast 
T1-weighted image of an orbit magnetic resonance imaging showing the enhancement of the right optic 
nerve.
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직 주위의 침범(perineural infiltration), 시신경을 따라 길

게 시신경 주위 조영증강이 나타나지만 NMOSD와는 달리 

시신경교차 및 그 뒤쪽 구조는 잘 침범하지 않는 것이 특징

이다(Figure 1) [25]. 또한 척수염이 같이 있을 경우 conus 

medullaris involvement, 척수의 grey matter를 침범하는 

H-sign, 운동신경은 비교적 회복이 되나 심한 방광장애가 

남는 경우 MOGAD를 시사하는 소견이다[36]. 최근의 소아 

시신경염 코호트 연구에서 anti-MOG antibody가 46%에서 

확인된 것을 볼 때 소아 시신경염의 많은 부분을 MOGAD가 

차지하고 있음을 알 수 있다[37].

소아 시신경염의 치료 및 예후

급성기 치료로는 3-5일간 20-30 mg/kg/day의 경정맥 

메틸프레드니솔론(intravenous methylprednisolone) 고용

량 스테로이드 치료를 진행하며, 성인 용량인 하루 1,000 

mg을 넘지 않도록 하고, 이후 1 mg/kg/day의 경구 스테

로이드제제를 이용하여 약 4주간 점진적으로 용량을 줄여 

나간다[14,15,30,38]. 소아에서 스테로이드를 사용할 경우 

안압이 상승할 수 있고 이를 놓칠 수 있어, 주기적인 안압

검사를 반드시 시행하여야 한다. 만일 스테로이드를 사용

할 수 없거나 적절한 스테로이드 용량에도 시력저하가 진

행하는 경우 혹은 임상적으로 NMOSD가 강력히 의심되는 

경우, 초기에 혈장교환술(plasma exchange)을 10-14일간 

5-7회 진행하거나 경정맥 면역글로불린 주사(intravenous 

immunoglobulin, IVIG) 2 g/kg 용량을 2-5일간 나누어 주

사한다[38]. 단, 혈장교환술로 인해 IVIG의 효과가 없어지지 

않도록 IVIG는 혈장교환술 이후에 진행하여야 한다.

급성기 치료후 유지치료 여부는 시신경염과 동반된 전신

적인 탈수초성질환 여부에 따라 달라지는데, NMOSD는 재

발할 경우 급격한 시력 장애를 비롯한 심각한 후유증을 남길 

수 있기 때문에 보다 적극적으로 치료해야 한다. 급성기에 

비교적 빠르게 혈장교환술을 시작하기도 하며[39], 급성 염

증이 관해된 후 유지치료로 아자싸이오프린(azathioprine), 

마이코페놀레이트 모페틸(mycophenolate mofetil)과 같은 

면역조절제 또는 리툭시맙(rituximab)과 같은 생물학적제제

를 이용한 유지치료로 전환이 필요하며, 치료는 중단되지 않

고 반드시 지속되어야 한다[29,39,40]. 최근 연구에 따르면 

소아 NMOSD에서 아자싸이오프린의 재발 방지 효과는 성

인에서보다 현격히 떨어졌으며(79% 대 48%) 마이코페놀레

이트 모페틸과 리툭시맙은 재발률을 각각 94%, 100% 낮춘 

것으로 조사되었으므로, 소아에서는 아자싸이오프린보다는 

마이코페놀레이트 모페틸과 리툭시맙이 유지치료로 권장된

다[40].

소아 MOGAD의 경우 역시 대규모 전향 연구가 부족하

여 그 치료법에 대해 근거가 확립된 상태는 아니지만 anti-

MOG antibody가 양성으로 확인되는 경우에는 기존보다 조

금 더 오래 4-6주 정도 경구 스테로이드 유지치료를 지속하

기도 하며, anti-MOG antibody 역가가 높게 유지되는 한은 

면역조절제를 이용한 유지치료를 지속하는 것이 권장된다

[41]. 그러나 소아 MOGAD는 상대적으로 NMOSD에 비하

여 시력의 회복이 빠르고, 약 50%에서는 재발하지 않으며, 

시력 및 시신경두께 측면에서 장기적 예후가 좋은 편에 속하

기 때문에[25,42,43], MOGAD 시신경염으로 판정된 경우에

는 급성기 치료 및 경구 스테로이드 유지치료 이후 관해 된 

상태에서 유지치료 없이 관찰할 수 있다. 다만 MOGAD는 

재발이 30-50% 정도에서 일어날 수 있는 것으로 알려져 있

어, 재발할 경우에는 마이코페놀레이트 모페틸, 아자싸이오

프린 등으로 유지치료를 지속할 수 있으며, 최근 연구에 의

하면 4주 간격의 1-2 g/kg IVIG 치료로 MOGAD 재발을 줄

일 수 있다고 보고하고 있다[32,41].

소아 시신경염에서 예후를 예측하는 데에 무엇보다 중요

한 것은 관련된 탈수초성 질환에 대한 감별이다. 따라서 탈

수초성 질환 관련 항체 검사가 시력 예후 예측에 매우 중

요하다. 우리나라 연구에 따르면 소아시신경염에서 중추

신경계 탈수초성 발작(demyelinating attack) 발생 확률은 

anti-AQP4 antibody 양성 그룹에서 44.4%, anti-MOG 

antibody 양성 그룹 26.2%, 두 항체 모두에서 음성인 경우 

8.7%로 나타났다[44].

소아 시신경염의 최종 시력 예후는 전반적으로 성인 시신

경염보다 좋은 편이다. 70-85% 이상의 소아 환자에서 최종 
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시력이 20/20이었다고 보고를 하고 있고, 최근 우리나라의 

연구결과에 따르면 초진 시 시신경 부종이 존재하는 경우 초

진 시 교정시력은 낮게 나타났지만, 최종적으로는 더욱 시력 

호전이 크게 나타났다[7]. 장기적으로 좋지 않은 시력 예후

를 예측하는 인자로는 NMOSD로 진단된 경우, 또는 발병 후 

3개월째 시력회복이 20/20 미만인 경우가 있다[10, 40]. 반

면, 소아에서 발생한 MOGAD 시신경염인 경우 예후가 좋은 

것으로 알려져 있다[42].

결론

소아 시신경염에서는 심한 시신경 부종, 양측성 침범, 초

기 내원시 심한 시력저하, 혹은 통증이 동반이 되지 않는 경

우 등 성인 시신경염에서 비전형적 소견으로 간주되는 소견

들이 흔히 나타난다. 따라서 임상의는 소아 시신경염이 성

인 시신경염과 다른 점에 대해 숙지하고 있어야 한다. 임상

양상과 영상의학적 검사, 그리고 혈청학적 생물표지자를 기

반으로 MS, NMOSD, MOGAD 등 관련된 탈수초성 질환을 

잘 감별하여 급성기 및 장기 치료계획을 세울 수 있을 것이

다. 비록 현재까지는 소아 시신경염에 대한 연구가 많이 부

족하지만, 향후에는 더 많은 연구가 진행되어 소아 시신경

염에 대한 보다 더 정확한 진단 및 치료가 이루어질 수 있기

를 기대한다.
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Peer Reviewers’ Commentary

이 논문은 소아 시신경염의 정의, 역학, 진단, 감별진단, 치료 및 

예후에 대해 정리하였다. 소아 시신경염은 성인과 다른 임상적 특

징을 보이며, 평생 지속되는 영구적인 후유 장애를 초래할 수 있

어 적절한 진단과 치료가 중요하다. 과거 소아 시신경염에 대한 

연구가 많지 않아서 어려움이 있었는데, 최근 바이오마커 기반의 

시신경염 분류체계가 재정립되면서 진단과 치료가 더욱 정교해

지고 있다. 특히 소아 시신경염이 독립적인 질환으로 발생할 수 

있지만, 다발경화증, 시신경척수염범주질환, 수초희소돌기아교세

포당단백질 항체질환 등의 탈수초성 질환의 일부로 나타날 수도 

있음을 설명하고 있다. 이 논문에서는 특히 전신적인 탈수초질환

인 다발성경화증, 시신경척수염범주질환, MOG 항체질환에서 나

타나는 소아 시신경염의 임상 양상과 예후, 치료에 대한 최신 지

견까지 일목요연하게 비교 정리되어 있어서 소아 시신경염을 진

료하는 임상 현장에 많은 도움이 될 것이라 판단된다.

[정리: 편집위원회]
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