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Ⅰ. 서 론

재생 불량성 빈혈(Aplastic Anemia)은 말초혈액의 전혈구감소

증과 골수조직검사상 조혈세포의 저형성을 특징으로 하는 질환

으로, 그 병인이 확실히 밝혀져 있지는 않으나 조혈모세포의 내

인성 증식장애, 골수 미세환경 장애와 함께 면역학적 조혈기능

의 억제 또한 중요한 역할을 한다고 알려져 있다1). 그로 인해 출

혈과 감염등과 같은 심각한 합병증을 일으키게 되며2,3), 1888년

Ehrlich가 처음으로 기술한 이래 재생불량성 빈혈은 자연회복의

가능성이매우낮은치명적질환으로알려져있었다1). 최근재생

불량성빈혈에 대한 이해와 치료의 발달로 생존기간이 늘어나면

서 이에 따라 외과적 처치가 필요한 합병증이 증가되는 추세이

다. 외과적치료가합병증을조절할뿐만아니라재생불량성빈

혈의 치료에 도움이 되어 환자의 생존기간을 늘릴 수 있다면, 환

자의 전신상태를 고려한 전반적 관리와 함께 능동적인 외과적

치료가 이루어져야 한다. 저자등은 재생불량성 빈혈 환자에게

발생한편평상피세포암에대해성분수혈및항생제투여와같은

보존적치료를바탕으로상악골절제술을시행하여좋은결과를

얻었기에문헌고찰과함께보고하는바이다. 

Ⅱ. 증례보고

본 환자는 29세 남자로 2개월간에 걸친 상악치은의 통증을 주

소로 본과에 내원하였다. 과거 병력상 15년전부터 재생불량성

빈혈로 진단받고 본원 소아과에서 면역억제제 및 엽산, 호르몬

제제, 스테로이드를 병용한 약물요법 치료를 받아왔다. 육안검

사상 상악 전치부 부착치은 및 치조점막에 걸쳐 약 3×3cm의 궤

양을 동반한 종물이 발견되었다(Fig. 1). 인접치아는 정상이었고

임파선비대증은 관찰되지 않았다. CT 소견상 경계가 불분명한

골파괴성 병변이 상악에서 발견되었다. 생검절개를 시행한 결과

편평상피세포암으로 진단되었다. 당시 환자의 검사학적 소견은

Table 1과같았다.

출혈 및 감염과 같은 심각한 합병증이 예상되었으나, 환자가

말기 상태가 아니었고 수술을 통해 생존기간을 늘릴 수 있다는

결론하에본과에서는성분수혈및항생제를통한보존적요법과

함께 상악골 절제술을 시행하기로 하였다. 우선 전신 CT촬영 및

위장관 내시경을 통해 전이여부를 평가하였는 데 전이는 없었

다. 검사학적 소견상 GOT/GPT수치가 상승되고, Hyperglycemia

가있어 hepatotonics와 insulin을투여하였다. 감염을줄이기위해

예방적 항생제를 투여하였고 혈소판 성분수혈 10unit를 시행하

여 혈소판 수치를 53,000/㎕에서 121,000/㎕으로 상승시켰다. 이

때, 혈소판제제에 감마선을 조사하고 백혈구 제거 필터를 사용
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함으로써발열성수혈반응을일으키는 cytokine을억제하였다. 

전신마취하에 상악골 절제술을 시행하였으며(Fig. 2) 성분수혈

및 항생제를 투여하였다(Table 1). 수술당시 심각한 출혈소견은

보이지않았다.

술후 전혈구 감소증으로 인한 파종성 혈관내 응고증, 환자의

면역력저하에 따른 패혈증과 같은 합병증이 우려되었다. 이러한

합병증을 조절하기 위해 성분수혈 및 항생제를 투여하였다

(Table 1). 

환자는 별다른 합병증 없이 회복되어 수술후 31일째 퇴원하였

다. 수술후방사선치료를시행하였으며, Obturator를장착하여잘

사용하고있었으며재발소견은보이지않았다(Fig. 3). 

Ⅲ. 고 찰

1888년 Ehrlich가 처음으로 기술하였던 재생불량성 빈혈은 골

수기능부전으로 전혈구감소(pancytopenia)가 특징이며 자연회복

의 가능성이 매우 낮은 치명적인 질환으로 알려져 왔다1). 본 질

환의 경우 우리나라를 비롯한 극동지방에서 서양보다 발생빈도

가 3~5배이상높고, 예후에있어서는보다양호하여차이가있다

고 한다4). 상기 질환의 호발연령, 성비의 차이, 외적원인에 대해

여러 보고가 있지만, 국내 문헌에서 대체로 40세 이하였으며 원

인을 추정할 수 없는 경우가 대부분이며 남녀비가 비슷하다는

보고가 있었다5). 재생불량성 빈혈의 발병기전이 아직 확실히 밝

혀져 있지 않으나 조혈모세포의 수적 감소 또는 기능적 이상, 조

혈 미세환경 장애, 면역기전에 의한 조혈기능의 억제등이 알려

Fig. 1. preoperative intraoral view showing ulcerative gingival mass.

Fig. 3. A: intraoral view showing well -healed maxillectomy defect. B: intraoral view with obturator.

(A) (B)

Fig. 2. resected tumor mass.

Table 1. Hemotologic laboratory finding and transfusion

WBC RBC Hb Hct Platelet Transfusion

(10^3/ul) (10^6/ul) (g/dl) (%) ( /㎕) (pint)

Preop 3.52 3.36 12.5 38 56000(→121000 ) PC 10

Intraop 4.46 3.08 11.5 35.4 66000 PC 10, PRC 8, Cryo 20, FFP 2

POD#1 5.5 2.9 7.7 23.3 77000 

POD#2 3.3 3.3 9.6 29.7 5 5000 PC 10, Cryo 10

POD #4 5.3 3.0 9.8 30.3 37000 PC 10 

POD#30 2.3 2.6 9 27.5 34000

PC (platelet concentrate), PRC (packed red cell), FFP (fresh frozen plasma), Cryo(Cryoprecipitate) 
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되어 상호작용을 한다고 추측하고 있다. 의심되는 원인으로 유

전, 면역억제, 약물, 감염 등이 알려져 왔다. 재생불량성 빈혈의

임상적 증상은 대부분 갑자기 병발하며, 쉽게 피로하고, 안색등

이 창백하며 피부나 위장관계등에서 쉽게 출혈이 일어난다. 반

면 임파선비대나 간장 및 비장비대는 거의 없으며, 장기생존자

의 경우 각종 감염의 가능성이 증가된다. 재생불량성 빈혈의 진

단학적 기준은 검사상 소견에 의존하는 데 과립구는 500/㎕ 이

하, 혈소판은 20,000/㎕ 이하, 망상혈구수(reticulocyte count)는 1%

미만인 빈혈이며, 조혈모세포는 정상수치의 25%미만으로 전반

적인골수저형성을보인다6).

본 질환의 실체와 병인이 알려지면서 수혈등의 대증적인 보조

요법, 부신피질호르몬, Lithium carbonate, 비장적출술과 같은 여

러 치료가 시도되었으나 큰 효과를 보지 못하고 있던 중, 1969년

Thomas 등7)에 의해 처음으로 동종골수이식이 성공한 후에는 가

장 근본적인 치료법으로 확립되었다. 그러나, 골수 공여자가 없

거나 환자의 나이가 40세 이상으로 많고 합병증으로 인하여 이

식의 성공률이 희박할 것으로 생각되는 경우에는 조혈촉진제로

알려진 androgen제제의일종인 oxymetholone (17 beta hydroxy-17

alpha methyl-2 hydroxymethylene 2 alpha androstane-3-one) 및 면

역학적 조혈기능의 장애를 제거하는 ALG(antilymphocyte globu-

lin)등의 치료가 시도되어 왔다. 재생불량성 빈혈 환자의 예후는

5년 생존율이 20%미만이며 특히 심한 환자의 경우 보존적 요법

만시행시 6개월내에사망하는것으로보고되었다2). 하지만치료

법의 발달로 인해 환자의 생존기간이 늘어났으며3), 외과적 치료

가 필요한 합병증 또한 증가되는 추세이다. 그러나 그런 합병증

이나외과적치료에대한보고는드물며8-10), 생존율, 예후, 외과적

치료의 효과등에 관한 연구는 거의 없는 편이다. 과거 악성 혈액

학적 질환에 있어 외과적 치료는 높은 합병증과 치사율 때문에

유일한 치료방법임에도 불구하고 기피되는 경우가 많았지만11),

성분수혈및항생제투여와같은적극적인지지요법을바탕으로

외과적치료의시행이점차늘어나고있다. Laufman 등은외과적

치료시 고려사항을 강조하였는 데, 수술의 응급정도와 위험요

소, 혈액학적 질환의 중증도등을 고려하여 수술여부를 선택할

것을 주장하였다. 그의 보고에 따르면 본 질환에 있어서 가장 빈

번한 대수술은 담낭절제술, 탈장수술, 충수절제술 같은 위장관

계수술로 약 20%에해당하였으며,그다음으로제왕절개술이 빈

번한 경향을 보였다12). 이는 생존기간이 길어짐에 따라 재생불량

성 빈혈 환자의 임신가능성이 높아진 원인에 의하며, 과거에는

임신중절을 강력히 주장하였으나 1958년 Figge 등13)은 재생불량

성 빈혈의 경과가 임신과 무관하게 진행된다고 생각하여 임신

말기까지 임신을 유도할 수 있다고 하였으며, 이후 King14)이나

Taylor 등15)도 조기분만이나 임신중절이 임산부의 생존율을 높이

는 데별 영향을 미치지 않는다고 하여 적절한 지지요법으로 치

료하고 가능한 임신중절은 보류할 것을 권하였다. 수술시 성분

수혈의양이라든가검사학적수치의기준은아직평균적으로제

시된 바는 없으나, Braine 등16)은 흉복부 수술같은 대수술에는 혈

소판 수치가 대개 80,000/㎕정도, 내시경이나 척수천자술 같은

소수술에는 40,000/㎕정도 유지되는 것을 권유하였다. 수술후 합

병증은 대개 감염이나 출혈이며, 혈액학적 질환의 중등도에 의

하는것같다. 본증례의경우상악골절제술과같은대수술이계

획되었으므로 성분수혈을 통해 술전 혈소판 수치는 100,000/㎕

이상, 수술후에는 34,000/㎕ 이상으로 유지시켜 심각한 출혈은

피할수있었다. 또한수혈전, 감마선조사18)와백혈구필터를통

해 혈소판 제제속의 Cytokine을 제거함으로써 발열성 수혈반응

및세균감염과같은부작용을줄일수있었다19,20). 

재생불량성 빈혈환자에게 외과적인 합병증이 발생하였을 때

수술을 통해 합병증의 치료와 함께 생존기간도 증가할 수 있을

것으로 사료된다. 술후 사망률 및 이환율은 수술당시의 골수상

태가 좌우하므로, 혈소판 성분수혈 및 광범위한 항생제 투여 등

의 집중적 치료와 함께 경험있는 외과의와 마취과의의 협조가

요구된다21). 

Ⅳ. 결 론

재생불량성 빈혈은 골수저형성 및 전혈구 감소증으로 인해 출

혈 및 감염과 같은 합병증이 동반되는 질환이다. 최근 치료의 발

달로생존기간이늘면서외과적치료가필요한합병증이증가하

는 추세이다. 환자의 상태가 말기가 아니고, 외과적 치료를 통해

합병증을 줄이면서 동시에 생존기간을 증가시킬 수 있다면, 성

분수혈및항생제등을통한철저한보존요법을바탕으로외과적

치료를 시행하는 것이 바람직할 것으로 생각된다. 저자등은 재

생불량성 빈혈환자에게 발생한 상악의 편평상피세포암에 대해

철저한보존요법과외과적수술을병용하여좋은결과를얻었기

에문헌고찰과함께보고하는바이다.
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