
Ⅰ. 서 론

Lennox-Gastaut 증후군은 소아의 간질성 뇌질환

(epileptic encephalopathy)으로 뇌파 검사 상 전반적인

극서파가 나타나고 임상적으로는 다양한 형태의 간질 발작

과 지능 발달의 저하가 나타나는 것이 특징이다1,2). 

레녹스-가스토 증후군은 평균적으로 만 3세에 시작되며

간질 아동의 3 - 10.7%가 이 질환에 해당한다고 알려져 있

다1). 이 질환의 아동들은 여러 유형의 발작 양상을 보이며,

가장 일반적인 발작 유형은 강직(tonic), 탈력(atonic), 비

정형적 결신 발작(absence seizure)이 있다1-3). 이 질환이
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나타나는 아동의 대부분은 어느 정도의 정신 지체를 동반하

는데, 원인으로는 항간질제의 진정 효과, 조절되지 않는 발

작으로 인한 뇌 속의 비정상적인 전기에너지 방출 등이 있

다3-5). 뇌파는 비정상적으로 느린 리듬을 가진 극서파를 보

인다(1.5 - 2.5 Hz). 환아들은 약 80%가 성인이 되어서까

지도 발작을 계속 경험하게 되는 난치성 질환이며, 최종적

인 치료 목표는 간질 발작의 조절을 통해 신체 기능을 회복

시켜 삶의 질을 향상시키는 것이다1,2,6).

본 증례는 진정 약제 투여 시 저산소증으로 인한 입원 병

력을 가졌던 레녹스-가스토 증후군 환아의 다발성 우식증을

전신마취 하에 안정적으로 치료하였기에 이를 보고하고자

한다.

Ⅱ. 증례 보고

본 환아는 2016년 11월 18일, 전신마취 하 치아 우식증

치료가 필요하다는 것을 주소로 경희대학교 치과병원 소아

치과로 의뢰되었다. 7세 4개월 여환으로 레녹스-가스토 증

후군으로 인해 여러 항간질제를 복용 중이었으며 G-tube를

통한 ketone 식이를 하고 있었다. 과거 Pocral (Chloral

hydrate)을 이용한 의학적 검사 시 산소 포화도가 40 이하

로 떨어지는 저산소증으로 중환자실에 입원했었던 병력이 2

회 있었다. 임상 구강검사 결과 환아는 상하악 양측 제1, 2

유구치와 상악 좌측 유견치의 상아질 우식과 상악 양측 유

측절치의 1도의 동요도를 보였다(Fig. 1, 2). 환아의 협조

도가 좋지 않으며 이전에 진정 약물에 의한 저산소증의 경

험으로 인해 전신마취 하에 치료를 진행하기로 결정하였다.

신경 정신과 consult 결과 전신마취와 상관없이 복용 약제

의 지속적인 투여가필요하며 전신마취 하 2% lidocaine 국

소마취가 가능하다는 회신을 받은 후 술전 검사를 시행하였

Fig. 2. Intraoral photographs of pre-operation.

Fig. 1. Intraoral periapical radiographs of pre-operation.
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다. 전신 마취 전 시행한 술전 검사에서 특이사항은 없었다.

프로포폴(propofol) 50 mg을 정주하여 전신마취를 유도

하였으며, 에스메론(rocuronium bromide) 18 mg 정주

투여를 통해 충분한 근이완 상태를 확인한 후 구강을 통한

기관내 삽관을 시행하였고, 2% 세보플루레인(sevoflu-

rane)을 이용하여 치료 중 마취를 유지하였다.

전신마취 하에 상악 우측 제2유구치, 상악 좌측 유견치,

제1유구치, 하악 우측 제1유구치의 근관 치료 및 기성금관

수복, 상악 좌측 제2유구치, 하악 좌측 제1, 2유구치, 하악

우측 제2유구치의 기성금관 수복, 상악 좌측 유견치의 개창

금속관을 시행하였으며 상악 양측 유측절치, 상악 우측 제1

유구치의 발거 시행 후 공간 유지를 위한 Nance 구개 호선

장치 제작을 위한 인상 채득을 시행하였다(Fig. 3).

치료 중 적절한 마취 심도가 유지되었으며, 시술이 진행

되는 동안 SpO2와 ETCO2도 안정적이었다(Fig. 4). 시술

종료후 마취 회복실로 옮겨졌으며, 회복실에서 치료 부위의

동통을 호소하여 케토신 (ketorolac) 15 mg 정주 투여 하

였다. 이후 다른 특이한 증상은 보이지 않았으며 특별한 문

제 없이 귀가하였다.

일주일 후, 공간 유지를 위한 Nance 구개 호선 장치를 장

착하였으며 이후 주기적인 관찰 진행 하기로 하였다(Fig.

5).

Fig. 3. Intraoral photographs of post-operation.

Fig. 4. SpO2 and ETCO2 concentration during dental treatment

under general anesthesia.

Fig. 5. Intraoral photographs after delivery of Nance holding

arch.
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Ⅲ. 총괄 및 고찰

레녹스-가스토 증후군은 다양한 방식의 전신 발작과 각성

시 뇌파상 3 Hz 이하의 극서파, 전반적인 인지기능의 저하

를 동반하는 질환이다1,4,6). 대부분의 환자가 평생 긴장성 발

작이 나타나며 특히 자극이 심하거나 환자가 스트레스를 받

을 때 발작이 증가하기 때문에 시술이 진행되는 어떤 시점

에서도 일어날 가능성이 있다. 또한 레녹스-가스토 증후군

환자들의 대부분은 정신지체를 동반하기 때문에 협조도가

불량한 경우가 많으며 이를 위해 물리적 속박 등과 같은 방

법으로 진행할 경우 간질 발작이 더 심해질 수 있다. 따라서

이런 경우 발작 조절이 가능한 진정법이나 전신마취를 이용

한 치료가 추천되며 시술 전 신경과 의뢰를 통해, 환아의 발

작 조절 상태를 확인하고 처방되고 있는 약물간의 상호작용

과 부작용의 가능성도 고려되어야 한다1,3,7).

치료법으로는 항간질제의 복용, 케톤 식이 요법, 뇌량 절

제술과 미주 신경 자극 요법 등이 있다1,8-10). 이 중 케톤 식

이 요법은 고지방, 저탄수화물, 저단백질로 구성된 식단으

로 1921년에 소개되었다. 일부 간질 환자에서 금식 기간 중

에 발작이 사라지는 것이 발견되어 연구되기 시작되었으며,

최근에는 약물에 반응하지 않는 난치성 소아 간질 치료의

하나로 각광 받고 있는 추세이다. 체내의 케톤체의 농도를

높여 신경 세포에 포도당 대신 케톤체가 주 에너지원으로

바뀌어 세포막의 흥분성이 감소되어 항간질 작용이 일어나

는 것으로 추측되고 있다. 특히 소아의 경우 성인에 비해 케

톤체 생산 능력이 높아 식이 요법의 성공률이 더 높은 편이

다. 수술 전 금식으로 인한 저혈당 가능성이 있으나, 오히려

갑작스런 식이 요법의 중단과 다량의 포도당 공급은 체내의

케톤체 농도의 급감으로 인해 간질 발작을 일으킬 수 있어

위험하다. 또한 이런 환아들의 경우 장시간의 수술의 경우

전신마취 중 대사성 산증의 발생 위험이 높아, 술중 철저하

게 혈당 조절을 시행해야 하므로 이와 관련한 마취과적 이

해가 필요하다9,11). 본 환아의 경우에는 케톤 식이를 하고 있

으나 식전 혈당이 95 mg/dL로 정상 수치였으며 단시간의

수술이였기에 지속적인 항간질제 투여 하에 전신마취의 진

행이 가능하였다.

상기 환아는 이전에 의학 검사를 위한 pocral 복용 후 생

긴 저산소증으로 인해 중환자실에 2번이나 입원을 했던 병

력이 있었다. 일반적으로 레녹스-가스토 증후군으로 인한

진정제 약제와의 상호 부작용과의 뚜렷한 연관성은 없다.

이 와 한7)은 레녹스-가스토 증후군 환자의 전신마취 술기

중 저산소증이 나타났던 증례를 보고하였는데 이에 대한 원

인으로 두 가지 가능성을 추측하였다. 오랜 기간 항간질제

를 복용으로 인한 opioid 계통의 약제들에 대한 비이상적인

반응과 Guanidinoacetate methyltransferase (GAMT)

결핍으로 인한 진정 약제의 회복 지연 가능성이었다. 그러

나 본 환아의 경우에는 전신마취 유도 후 사용된 opioid 계

통의 진통제에 술중 산소 포화도의 감소는 확인되지 않았

다. 또한 전신마취를 위한 술전 검사에서는 serum crea-

tine의 농도가 0.3 mg/dL로 낮은 수치를 보였으나 치료 종

료 후 의식 회복까지 오랜 시간이 걸리지 않은 점으로 보아

GAMT 결핍의 가능성도 낮아 보인다. 따라서 증후군에 의

한 원인보다는 좁은 기도나 Chloral hydrate에 대한 알러

지 가능성일 것으로 추측되며 이에 대한 재평가가 필요할

것으로 사료된다.

Ⅳ. 요 약

진정 약제에 저산소증 병력을 보였던 레녹스-가스토 증후

군의 7세 4개월 여아를 전신마취 하에서 안정적으로 치과

치료를 진행하였다. 레녹스-가스토 환자의 철저한 술전 평

가와 의과와의 협진을 통해 전신마취 하 치과 치료가 매우

효과적으로 진행될 수 있다고 생각된다.
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