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□증 례□

1)

서 론

1939년 Levine 등
1)
에 의하여 모자간의 부적합증으로 인한 신

생아 용혈성 질환이 밝혀진 이래로 이에 대한 많은 연구가 있었

고, 항 D 면역글로불린의 예방적 사용으로 이 질환의 발생이 많

이 줄어들고 있다
2, 3)
. 이에 따라 신생아 용혈성 질환을 일으킬

수 있는 군소(minor) 혈액형에 대한 연구가 이루어지고 있으며,

이중에서 Kidd system은 Allen 등
4)
에 의해 처음으로 1951년에

보고되었고, 모체내의 불규칙 항체인 anti-Jk
b
로 인한 신생아 용

혈성 질환의 증례 보고는 Kornstad와 Halvoisen
5)
에 의해 1958

년 처음으로 보고된 이후, 국내에서는 김 등
6)
에 의해 1례만 보

고되어 있을 정도로 매우 드문 질환이다.

군소 혈액형에 의한 용혈성 질환은 전체 태아 적아구증의 약

2% 미만에서 발생되고 있으며, 과빌리루빈혈증에 의한 황달과

빈혈이 주 증상이다
7, 8)
. 이에 저자들은 황달을 주증상으로 하는

anti-Jk
b
로 인한 신생아 용혈성 질환 1례를 경험하였기에 문헌

본 증례는 2002년 제 52차 대한소아과학회 추계학술대회에서 포스터 발

표하였음.
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증 례

환 아:홍○영 아기, 생후 6일, 남아

주 소:생후 1일부터 시작된 황달

분만력 및 가족력: 33세의 B형 Rh(D) 양성 산모의 두 번째

아기로서 첫 번째 아기는 임신 37주에 사산된 과거력이 있었다.

임신 37
＋5
주에 체중 3,020 gm으로 제왕 절개 수술로 2002년 5

월 16일 타 병원에서 출생하였으며, 아프가 점수는 1분 7점, 5분

9점이었고, 혈액형은 AB형 Rh(D) 양성이었다.

현병력:환아는 생후 1일부터 황달이 나타났고, 생후 4일째는

혈청 총 빌리루빈치는 24 mg/dL이었고, 광선치료에도 불구하고

생후 6일째 총 빌리루빈치가 23 mg/dL이어서 본원으로 전원되

었다.

진찰 소견:입원 당시 발육상태는 중등도였고, 황달은 Table

1에서 보는 바와 같이 심한 편이었다. 맥박수는 130/분, 체온은

36.5℃였다. 간과 비장은 촉지되지 않았으며, 그 외 이상소견은

관찰되지 않았다.

검사 소견:입원시 실시한 검사 소견상 혈색소치는 9.7 mg/

dL, 적혈구용적은 28.1%, 백혈구수는 6,100/mm
3
이었다. 백혈구

백분비에서 중성 다형핵구 46%, 림프구 34%, 단핵구 17%, 호

Anti-Kidd(Jk
b
) 항체 부적합증에 의한 신생아 용혈성 질환 1례
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The isoimmune hemolytic disease of newborn due to the incompatibility of minor blood groups is

characterized by progressive neonatal hyperbilirubinemia and anemia caused by the IgG antibody

transmitted from the mother to the fetus. Recently we had a case of hemolytic disease in a newborn

due to anti-Jk
b
. There were no ABO and Rh(D) incompatibilities between mother and baby. The in-

fant's direct and indirect antiglobulin tests were strongly positive. From the mother and baby, an

irregular antibody was found and identified as anti-Jk
b
. Generally, hemolytic disease of the newborn

resulting from anti-Jk
b
incompatibility has a benign clinical course and a good prognosis. This pa-

tient completely recovered without exchange transfusion. We report this case with a brief review of

relevant literature. (J Korean Pediatr Soc 2003;46:718-721)
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산구 3%였으며, 적혈구 형태에서 중등도의 변형적혈구증(poikil-

ocytosis), 부동적혈구증(anisocytosis)와 구상적혈구가 관찰되었

다. 혈소판 수는 292,000/mm
3
이었으며, 망상 적혈구 수는 5.0%

이었다. 입원 당시 총 빌리루빈 치는 20.0 mg/dL, 이중에서 직

접 빌리루빈치가 1.2 mg/dL였다.

혈청학적 소견:환아에게서 신생아 용혈성 질환을 의심하여

실시한 검사에서 환아는 AB형 Rh(D) 양성이었으며, 직접, 간접

항 글로불린 시험에서 각각 양성(3＋/3＋)을 보였으며, 이어 시

행한 불규칙항체 선별 검사에서 양성을 보여, 불규칙항체 동정

검사를 시행하였다. 불규칙 항체를 동정한 결과 환아와 산모의

혈청에서 각각 anti-Jk
b
가 동정되었다(Table 2).

치료 및 경과:입원 당시 곧 교환수혈을 실시할 예정이었으

나, 환아의 혈청과 공혈자의 혈구 사이의 Cooms' 교차시험에서

불일치를 보여 광선요법만 시행하였다. 2일째부터 총 빌리루빈

치의 감소와 함께 점차 증세의 호전을 보여 교환수혈을 실시하

지 않았으나, 빈혈을 보여 Cooms' 교차시험에서 일치한 혈액을

구해 적혈구 수혈을 시행하였다. 이후 2회에 걸친 직접, 간접 항

글로불린 시험에서 각각 양성(＋＋＋/＋＋＋)을 보였으나, 황달과

빈혈의 호전을 보였으며, 청각 장애의 가능성으로 시행한 청성뇌

간반응 검사상 정상 범위였으며, 이후 환아는 부작용 없이 회복

되어 퇴원하였다.

고 찰

신생아 동종 면역성 질환은 산모의 적혈구 항원 중에서 특정

항원이 결여되어 있는 경우, 수혈 또는 태아의 적혈구 항원이

과거 분만과정이나 유산으로 인해서 모체에 동종 면역성 감작으

로 인한 항체를 형성한 후에 항체 중 일부의 불완전 항체(IgG)

가 주산기에 다시 태반을 통해 태아에게 넘어가 적혈구 표면의

항체에 부착하여 용혈을 일으키게 되어 빈혈과 황달, 자궁내 태

아 사망에 이르게까지 하는 질환이다
7-9)
.

Major blood군으로 ABO 부적합증과 Rh(D) 부적합증이 있

으며, 군소 혈액형에는 Rh(C, E, c, e), I, P, Kell, Duffy, Kidd,

MN, Lutheran 등이 있다
10)
. 1997년 Geifman-Holtzman

3)
의 보

고에 의하면 1967년 1,000명당 43.4명이었던 산모에서 발견되는

군소 혈액형 항체의 빈도는 다음과 같다. 1967년 Polesky
11)
의

보고에 의하면 43,000명의 산모에서 검사된 군소 혈액형 항체는

259례(2.44%)로 종류별로는 항-Kell 93례, 항-E 54례, 항-c 51

례, 항-M 45례, 항-Fy
a
16례이었고, 1995년 Filbery 등

12)
의 보

고에 의하면, 110,765명의 산모 중 총 836례의 항체를 검출하였

는데 항-D 159례(19.0%), 항-E 51례(6.1%), 항-Kell 48례(5.7

%), 항-c 48례(4.5%)였다. 또한 산모에서 발견되는 Kidd군 항

체의 빈도를 보면, 1967년 Polesky
11)
은 7례(0.2%), 1969년

Queenan 등
13)
은 7례(1.1%), 1977년 Pepperell 등

14)
은 2례(0.14

%), 1995년 Filbey 등
12)
은 10례(1.2%), 1996년 Geifman-Holtz-

man
3)
은 8례(1.5%)로 대략 1% 내외에서 발견되는 것을 알 수

있다. 우리나라에서의 불규칙항체 빈도는 0.3%에서 1.73%까지

보고되고 있으며
15-18)
, 미국인

19, 20)
에서 0.3-2%, 독일인

21)
에서는

0.78%로 보고되고 있다. 1993년 김 등
22)
의 보고에 의하면 3,450

명의 수혈대상 환자에서 42례(1.22%)에서 불규칙 항체를 동정하

였으며 Lewis 계열의 항체가 26.1%, 비특이 한냉항체 21.4%,

한냉항체(항-M, 항-P1, 항-Lua) 19.0%, Rh 계열의 항체가

14.4%의 빈도를 보였다.

Table 1. Change of Serum Bilirubin Levels According to
Treatment

Hospital
day

Total bilirubin
(mg/dL)

Direct bilirubin
(mg/dL)

Photo
therapy

1

2

3

4

5

20.0

12.0

9.6

8.8

7.1

1.2

1.1

1.0

2.0

1.4

＋

＋

＋

＋

－

Table 2. Result of Antibody Identification with Gel Test(DiaMed-ID)

Rh-hr Kell Duffy Kidd Lewis P MNS Luth Xg Result

D C E c e Cw K k Kpa Kpb Jsa Jsb Fya Fyb Jka Jkb Lea Leb P1 M N S s Lua Lub Xg
a LISS/

cooms

1

2

3

4

5

6

7

8

9

10

11

Autocontrol

＋

＋

＋

0

0

0

0

＋

0

0

＋

＋

＋

0

＋

0

0

0

0

0

0

＋

0

0

＋

0

＋

0

0

0

0

＋

＋

0

0

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

0

＋

＋

0

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

0

0

0

0

0

0

0

0

0

0

＋

＋

0

0

0

＋

0

0

0

0

0

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

0

＋

0

0

0

0

0

0

0

0

0

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

0

0

0

0

0

0

0

0

0

0

0

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

0

＋

0

＋

0

0

＋

0

0

＋

0

＋

＋

＋

＋

＋

＋

0

0

＋

0

＋

0

＋

＋

0

＋

＋

＋

＋

0

＋

＋

＋

0

＋

＋

＋

0

＋

0

＋

＋

0

0

＋

0

＋

0

＋

0

0

＋

0

0

＋

0

＋

0

＋

0

＋

＋

0

＋

＋

＋

0

＋

＋

＋

＋

0

＋

0

＋

＋

＋

0

＋

＋

＋

＋

＋

0

0

＋

0

0

＋

＋

0

0

＋

0

＋

＋

0

＋

＋

＋

＋

0

＋

0

＋

0

0

0

0

0

0

＋

＋

0

＋

0

0

＋

＋

＋

0

0

0

0

0

0

0

0

0

＋

0

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

＋

0

0

＋

＋

＋

0

＋

0

0

0

M

M

M

M

M

M

M

M

M

M

M

2＋

2＋

2＋

2＋

2＋

2＋

2＋

2＋
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박동균 외 4인 : Anti-Kidd 항체 부적합증에 의한 신생아 용혈성 질환 1례

1998년까지 국내에 보고된, 군소 혈액형에 의한 신생아 용혈

성 질환은 정 등
23)
에 의하면 모두 41례로 항-E 항체가 20례

(48.8%), 항-c 항체가 7례(17.1%), 항-c＋E가 4례(9.8%), 항-C

가 3례(7.3%), 항-M 항체, 항-e 항체가 각각 2례(4.9%), 항-

E＋c and/or M 항체, Anti-Jk
b
, 항-Dib 항체가 각각 1례를 보

였다. 이중 Kidd 계열에는 anti-Jk
a
와 anti-Jk

b
로 나뉘며, 1986

년 anti-Jk
b
에 의한 신생아 용혈성 질환이 김 등

6)
에 의해 1례가

보고 되었다. 그러나 모체에 동종 면역성 감작이 있었던 과거력

이 불분명했던 점과 산모의 혈액에서는 anti-Jk
b
가 동정되었으

나 환아의 적혈구에서는 anti-Jk
b
가 동정되지 않아 확진 할 수

없었던 점과 비교하여 본 예에서는 37주에 사산의 병력이 있어

감작의 사실이 분명하고, 모체에 산모와 환아 모두에서 anti-Jk
b

가 동정되어 확진 할 수 있었던 점이 차이점이라고 할 수 있겠

다. Anti-Jk
b
로 인한 신생아 용혈성 질환은 Kidd system의 항

원성이 낮아 임상양상이 경미한 것으로 보고되고 있지만
24, 25)
,

본 예에서와 같이 심한 황달이나 빈혈 등의 증상을 초래할 수도

있다. 그밖에 골수나 장기이식 등에서도 anti-Jk
b
로 인한 지연성

수혈 부작용 등을 보고하고 있다. 치료로는 산전 태아의 양수천

자를 이용한 중합 효소 연쇄 반응(polymerase chain reaction,

PCR)을 통해 유전자형을 분석하여 신생아 용혈성 질환의 위험

이 있는 환아를 찾아내어
26)
자궁내 교환수혈을 시행하거나

27, 28)
,

산전 태아의 빌리루빈치를 측정하여 추적 관찰하며, 빈혈을 교정

하는 방법으로 적혈구 조혈 인자(erythropoietin) 투여 등의 적

극적인 방법들이 이용되고 있으며
29)
, 출생 후 조기발견을 통한

광선요법이나 교환수혈을 시행하여 핵황달의 위험성을 제거하여

야 하겠다.

요 약

저자들은 신생아 용혈성 질환을 일으킨 아기를 분만한 산모와

신생아에서 anti-Jk
b
를 동정하여 진단하였으며, 이에 대해 그 임

상경과를 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 따라서, 생후 24시

간이내 신생아 황달이 있는 경우 군소 혈액형 부적합증에 의한

신생아 용혈성 질환을 감별하여야 하며, 불규칙항체 선별 검사나

불규칙항체 동정 검사를 통하여 항체를 규명하고, 광선요법이나

교환수혈 등을 실시하여 핵황달 예방에 주의함과 동시에 지연성

빈혈이 없는지 지속적인 관찰이 필요할 것으로 사료된다.
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