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Ⅰ. 서 론

수포성 표피박리증(epidermolysis bullosa, EB)는 작은

손상이나 접촉, 높은 온도에 의해 혹은 자발적으로 피부나

점막에 수포(bullae and vesicle)가 발생하는 드문 질환으

로서 우성 및 열성 유전으로 발생하는 질환이다. 우성은

1:50,000 그리고 열성은 1:300,000의 빈도로 발생한다.

또한, 성별이나 종족 지리적인 차이는 없다고 알려졌다1). 

전자 현미경을 이용하여 조직 분리가 일어나는 부위에 따

라서 단순성(EB simplex), 경계성(junctional EB), 이영

양성(dystrophic EB)의 3가지 큰 분류가 있다. EB

simplex는 상피 내에서 수포가 발생하며 junctional EB는

상피와 상피 하층 경계에서 발생한다. Dystrophic EB는 결

합조직 내에서 수포가 발생한다.

EB의 원인은 keratin, hemidesmosomes, anchoring

fibrils, anchoring filaments, altered skin collagenase

등의 구조적 혹은 생화학적 변성이 원인으로 발생한다2).

◆ 증 례

열성 이영양성 수포성 표피박리증 환자에서 전신마취를 통한 치과치료:
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열성 이영양성 수포성 표피박리증(recessive dystrophic

epidermolysis bullosa, RDEB)의 경우 anchoring fibrils

protein인 type VII collagen을 encoding 하는 chromo-

some 3p21 상의 COL7A1 single gene의 mutation에 의

한 것이라고 알려졌다3). 

RDEB 환자는 출생 때부터 수포가 발생하며 잦은 scar-

ring에 의해 손가락이 뭉쳐지며 노출된 피부와 영양공급의

부족으로 말미암은 빈혈 및 성장 저하 등이 나타난다. 식도

나 내부 소화관에 영향을 주어 변비나 식도 위축 등이 나타

날 수 있으며 암 발생이 일어나 조기 사망하기도 한다4).

RDEB 환자의 구강 내 증상으로는 microstomia, anky-

loglossia, vestibular fundus obliteration 등이 나타날 수

있으며 저하된 구강 위생과 유동식으로 말미암은 다발성 우

식증이 많이 발생한다5). 환자의 나이나 협조도 등을 고려할

때 전신마취가 필요한 경우가 많으며 이때에는 수포 발생

최소화를 위한 노력과 동시에 구강 질환의 예방 관리가 필

요하다. 

본 증례는 RDEB 환자의 다발성 우식증을 전신마취하에

치료한 증례로서 적절한 마취 및 치료 술식과 구강 질환의

예방에 대하여 논하고자 하는 바이다. 

Ⅱ. 증례 보고

2세 1개월 된 여아가 충치가 있다는 주소로 내원하였다.

의과적 병력으로서 환아는 생후 한 달 경 열성 이영양성 수

포성 표피박리증(RDEB)이 진단되었으며 강남 세브란스

병원 피부과에 외래 내원 중 확장형 심근증(dilated car-

diomyopathy)이 발견되어 강심제 및 이뇨제 복용 중이었

다. 수차례 급성 위장관염과 편도인두염을 겪은 적이 있으

며 외모 검사상 다수의 수포 발생 흔적과 손가락이 붙어있

는 복지(digital webbing) 증상이 관찰되었다(Fig. 1). 임

상 및 방사선학적 구강 검사상 microstomia 및 상하악 치

아의 전반적인 중등도의 우식증 소견이 관찰되었다(Fig.

2). 일단 지켜보다가 증상이 악화하면 치료하기로 하여 수

차례 산화아연유지놀(ZOE) 임시 충전하였으며 결국 2세 8

개월 경 전신마취하에 포괄적으로 치료하기로 하였다. 

전신마취를 위한 사전 검사에서 Hemoglobin이 6.3

g/dL, Hematocrit이 23%로 심한 빈혈 소견과 백혈구가

㎕당 약 15,000으로 패혈증이 의심되었다. 의과적 처치가

필요할 것으로 판단되어 본원 소아심장과에 입원하여 며칠

간 수혈을 하였으며 항생제를 투여하였다. 전신상태가 호전

되어 전신마취를 시행하였다. 전신마취 시 수포 발생을 막

기 위해 후두경과 안면 마스크, 산소 맥박 측정기(pulse

oximeter), 심전도(electrocardiogram)를 비롯한 모든 장

비와 개구기와 러버댐에도 바셀린을 발랐으며 cohesive

dressing material인 Peha-haft� (HATMANN,

Germany)로 피부 및 두부를 감싼 다음 삽관 튜브를 고정

하였다(Fig. 3). 구치 부위의 치수 치료 및 기성 금속관(S-

S crown) 수복 그리고 전치 부위는 글라스아이오노머 수복

및 발치를 시행하였다(Fig. 4). 

전신마취 하 치과 치료 후 고열이 2일간 나타나서 술 후

감염에 주의하며 정맥 내 항생요법을 유지하였다. 3일 후

Fig. 2. Rampant caries were observed on almost primary dentition. (a) Intraoral view, (b) Periapical view. 

(a) (b)

Fig. 1. Digital webbing and scarring were observed.
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고열이 가라앉아서 퇴원하였고 이후 소아심장과에서 환자

의 전신상태에 대한 보존적 처치를 계속하였다.

Ⅲ. 총괄 및 고찰

RDEB는 모든 EB 중 가장 증상이 심하게 나타나는 종류

로서 병소는 피부와 점막조직이 있는 곳이면 어디든지 발생

할 수 있으며 많은 합병증을 나타나게 한다. RDEB의 구강

증상으로서 치은은 취약하고 부드럽게 양치질을 하는 것으

로도 출혈과 상피 파괴가 나타날 수 있다. 혀 유두가 소실되

며 혀의 표면은 매끄러워지고 광택의 위축성이 된다.

Microstomia, ankyloglossia, vestibular fundus obliter-

ation 등도 나타난다2,5). 정상적으로 음식을 씹기 어려우며

침의 순환이 떨어지기 때문에 RDEB 환자의 치아는 우식증

에 이환되기 쉽다. Wright와 Fine6)은 252명의 환아와 57

명의 정상 아동을 비교하였을 때 더 높은 우식 이환율을 보

였다고 보고하였다. 열량이 높은 유동식을 먹기 때문에

RDEB 환아는 건강한 아이와 비교하였을 때 치태가 더 많

이 끼어있고 치은염의 빈도가 높다.

치과적 고려 사항으로서 우선 예방을 위해 식이 상담과

구강 위생 개선에 관한 논의가 있어야 한다. 치아우식증 및

치주질환을 예방하기 위해 불소를 함유한 구강 양치액 사용

과 클로르헥시딘 겔 도포가 추천된다. 클로르헥시딘 구강

양치액은 향이 강하기 때문에 자극을 줄 수 있으므로 추천

되지 않는다. 불소 사용 시에는 중성과 비알코올성의 불소

를 사용해야 자극이 적으며 칫솔은 머리가 작은 것을 사용

하여야 한다2,5,7). 이렇게 예방에 신경을 많이 쓴다고 해도 결

국은 우식이 발생하게 되며 이 경우 치료 시 수포발생을 적

게 하기 위한 노력이 필요하다. 발치나 기성금속관 수복이

수포발생을 줄이기 위해 추천되는 방법이며 치과 치료 시

주의할 점으로서 국소마취 시 자입을 천천히 깊게 하고 기

구 등을 사용할 때는 수직적인 힘으로 가하며 미리 바셀린

을 발라 주는 것이 좋다2,8). 총생이 예상되는 경우에는 seri-

al extraction이 고려되기도 한다. 환자의 행동조절이 좋다

면 국소마취하에 진행해도 큰 무리가 없으나 환자의 나이가

어리거나 행동조절이 어려운 경우 전신마취가 좋은 치료 방

법이 될 수 있다. 이 등9)은 전신마취를 선택하는 이유로 신

체적 정신적 장애를 가진 경우가 전체의 62%로 전신적인

문제는 없으나 행동조절이 어려웠던 경우보다 더 많았다고

보고하였다. 전신마취를 할 때 모든 감시 기구는 피부에 직

접 접착되어서는 안 되며 또한 바셀린이나 스테로이드 연고

를 바른 상태여야 한다10). 전신마취 술식에서 삽관 시 연고

를 바른 작은 후두경을 조심스럽게 사용한다면 새로운 수포

발생은 매우 드물다8).  

EB 환자의 치과 치료 시 수포를 최소화하도록 극도의 주

의가 필요하며 환자의 손상을 최소화하면서 치료를 해야 한

다. 또한, EB 환자에게는 구강 건강관리 강조 및 치아우식

증 예방 교육이 조기에 이루어져야 할 것이다. 

Ⅳ. 요 약

본 증례는 열성 이영양성 수포성 표피박리증을 가진 2세

8개월 된 환자로 다발성 우식증 소견을 보여 전신마취하에

치료하였다.

Fig. 3. Almost equipments such as face mask(a), laryngoscope(b), and mouth gag(c) were vaselined.

(a) (b) (c)

Fig. 4. Extraction of all incisors and restoration with S-S crown

on all primary molars were performed.
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1. 환자는 열성 이영양성 수포성 표피박리증으로 전신에

흉터가 있었으며 심한 빈혈 및 패혈증 증상이 있어 수

혈 및 항생제 등으로 먼저 전신상태를 회복하였다.

2. 전신마취하에 모든 절치의 발치 및 구치 부위의 치수

치료와 기성금속관 수복을 시행하였다. 
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