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Ⅰ. 서 론

아기 지속 고인슐린혈성 저혈당증(Persistent hyper-

insulinemic hypoglycemia of infancy)은 아기 저혈당

증의 가장 흔한 원인으로 인슐린의 과도한 분비로 인한 심

◆ 증 례 2

지속 고인슐린성 저혈당증 환자의 전신마취 하 치과치료
- 증례보고 -
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Persistent hyperinsulinemic hypoglycemia of infancy (PHHI) characterized by severe hypoglycemia

caused by inappropriate over secretion of insulin is the most common cause of hypoglycemia in early

infancy. The symptoms of hypoglycemia in neonate and infancy are neonatal sepsis, respiratory dif-

ficulty, tachypnea, apnea, cyanosis, and seizure. Especially the recurrent and severe hypoglycemia

within 1st year of life is responsible for severe and irreversible brain damage. To prevent it aggres-

sive treatment is required. Due to severe and irreversible brain damage these children frequently re-

quire anesthesia during imaging procedures such as MRI or during various dental surgical proce-

dures. Because of frequent hypoglycemia and dental phobia in children with neurologic disorder,

anesthesiologists should pay attention to patient. We report a successful anesthetic management in

a patient with PHHI for dental procedures.
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각한 저혈당증을 특징으로 한다1). 신생아나 아에서 저혈

당으로 인해 신생아 패혈증, 호흡곤란, 무호흡, 청색증, 경

련, 혼수상태, 빈호흡, 기면상태, 근긴장도 저하 등의 증상

을 나타내며, 특히 생후 1년 이내에 반복적, 지속적인 저혈

당이 지능 저하나, 경련, 성격변화, 발달 장애와 같은 구

적인 신경학적 장애를 초래할 수 있어, 이를 막기 위해서는

적극적인 치료가 필요하다1). 이 질환은 유전 양상에 따라 상

염색체 우성 유전 질환과 열성 유전 질환, 국소적 선종증,

Beckwith-Wiedemann 증후군으로 분류할 수 있으며, 이

외에도 제 2형 당뇨병을 가진 환아 혹은 말라리아 감염 환

아 등에서도 볼 수 있다2). 구적 신경학적 장애를 보이는

환자에게 각종 검사를 시행하거나 치과치료 및 질병의 치료

시 환자의 협조능력 부재로 인하여 전신 마취가 종종 필요

하게 된다. 특히 진정이나 전신마취를 시행하기 위한 금식

시 쉽게 저혈당에 빠질 수 있기 때문에 주의가 필요하고, 신

경학적 장애에 한 특별한 행동요법이 필요하다. 

저자들은 다발성 치아우식증을 가진 지속적 고인슐린성

저혈당증 환자를 입원시켜 혈당조절을 시행하며 금식을 시

행한 후 전신마취 하에 성공적으로 치과치료를 시행한 바

있어 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

Ⅱ. 증 례

아기 지속 고인슐린성 저혈당증으로 소아과에 통원치

료 중인 몸무게 17 kg, 키 102 cm인 3세 남자 환자가 다발

성 치아우식증을 주소로 본원 소아치과에 내원하 다. 구강

검진 결과, 환자가 치과공포증으로 협조가 불가능하고, 집

에서 내원 거리가 멀어서 다수의 치아를 한번에 치료할 것

을 계획하고 전신마취 하에 치과치료를 받기 위해 본과로

의뢰되었다. 

환아는 정상적으로 출생하 으나 4개월 정도부터 가벼운

경련증상이 있어 소아과 치료를 받던 중, 6개월 때 경련으

로 종합병원 응급실 내원 당시 혈당 검사에서 저혈당을 보

여 아기 지속 고인슐린성 저혈당증 진단을 받고 그 후 소

아과 외래에서 지속적으로 치료를 받아 왔다. 특별한 가족

력은 없었으며, 그 후 환자는 매일 1회 지속적으로 혈당 측

정을 하며, 2시간 이내의 일정한 간격을 두고 식이를 시행

해왔다. 치료 초기에는 스테로이드 제제를 투여받았으나, 6

개월 전에 감량하여 중단하 다. 치료를 시작한 이후 더 이

상의 경련 등의 신경학적인 증상이 진행되지 않았으나, 혈

당조절을 위한 식이로 인하여 다발성 치아우식증이 발생하

다.

현재 특별한 투약 없이 지속적으로 혈당을 측정하여 조절

이 되고 있었으나, 전신마취를 위한 장기간의 금식이 불가능

하 다. 수술 전 혈액 검사 상 혈색소 11.8 g/dl, 혈소판은

241,000/mm3 이었고, 심전도와 흉부방사선 검사에서 특이

한 소견은 없었다. 혈당치는 2번 측정한 결과 35 mg/dl 

다. 금식 시 혈당 조절을 위해 소아과 의뢰한 결과, 금식 시

5 - 10% 포도당 용액을 지속 정주하여 혈당을 조절하는 것

이 필요하다고 하여, 시술 전날 입원하여 금식을 하며 혈당

을 조절한 후 전신마취를 시행하기로 계획하 다. 

수술전 날 오후 5시경 환자는 입원하 고 왼쪽 손에 22게

이지로 정맥로를 확보한 다음 자정부터 5% 포도당이 첨가

된 전해질 수액(NK3 수액)을 시간당 50 ml 투여하고 4시

간 간격으로 혈당을 측정을 하며 수액량을 조절하 다

(Table 1). 

수술 당일 금식 후 치료실에 도착하여 전신마취에 한

내용 및 부작용, 합병증에 관한 설명을 하고, 증례보고에

하여 설명을 하 으며 서면으로 동의서를 받았다. 마취전

투약은 하지 않았으며 환자는 휠체어에서 치과시술의자로

옮겨 오려고 하지 않아 휠체어에 앉은 상태에서 치오펜탈을

100 mg 정주 후 의식이 소실된 다음 치과시술의자에 앉혔

다. 100% 산소 및 세보플루란으로 마스크 흡입을 하며, 감

시장치를 부착하고 혈압, 심전도, 산소포화도를 감시하

다. vecuronium 2.5 mg을 정주하여 근이완을 유도한 후

내경 4.5 mm의 RAE 경비기관내튜브로 기관내삽관을 시

행하 다. 산소와 이산화질소를 각각 1 L/min으로 하고

sevoflurane을 2 - 2.5 vol%으로 마취를 유지하 으며 호

기 말 이산화탄소분압이 29 - 35 mmHg로 유지되도록 조

절호흡을 시행하 다.

소아치과에서 73번, 74번 치아에 복합레진 수복을 시행

하고, 55번, 54번, 65번, 74번, 75번, 84번 치아는 치수절

단술 후 스테인리스스틸금관 (SS crown) 장착을 시행하

다. 64번, 85번 치아는 치수절제술 후 스테인리스스틸금관

Table 1. 입원 후 금식 기간 동안 혈당 수치

시술 전 시술 중 회복 시

시간 10:00pm 2:00am 6:00am 9:00am 10:00am 11:00am 12:00am 1:30pm 2:30pm

혈당(mg/dl) 76 119 143 130 151 109 115 115 103
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장착을 시행하고, 53번, 63번 치아는 치수절제술 및 복합레

진 수복을 시행하 고, 51번, 52번, 61번, 62번 치아는 발

거하 다. 

수술 중 혈압은 90 - 110 / 50 - 60 mmHg, 심박수 80

- 100 회/분, 맥박산소포화도 100%, 체온은 36.3 - 36.5

℃로 유지되었다. 수액은 마취전부터 주입하던 5% 포도당

전해질 용액을 50 ml/hr로 정주하 으며, 마취시작 후 1시

간 간격으로 혈당측정을 시행하 다(Table 1). 환자의 근

육 기능과 자발호흡이 충분히 회복된 후 glycopyrrolate

0.2 mg, pyridostigmine 5 mg을 정주하고 회복실로 이송

하 다. 총 마취 시간은 3시간 25분이었으며 회복실에서 5

분 뒤 자발 호흡과 의식이 충분히 회복된 것을 확인하고 발

관하 다. 환자는 별다른 합병증 소견 없이 혈당 115

mg/dl 인 것을 확인하고 병실로 올려 보냈다. 회복실 체류

시간은 1시간 10분이었으며 병실에서 지속적으로 혈당 측

정을 하고 식이 가능하여 퇴원 하 다.  

Ⅲ. 고 찰

지속 고인슐린성 저혈당증은 인슐린의 과도한 분비로 인

한 심각한 저혈당증을 보이는 질환으로 아기 저혈당증의

가장 흔한 원인이다1). 매년 신생아 50,000명 중의 1명 정

도로 보고되고 있으며, 근친 결혼을 하는 사우디아라비아에

서는 2,500명중의 1명으로 크게 증가한다1). 진단은 50

mg/dl 미만의 저혈당에도 인슐린 농도가 2 μU/mL 이상이

고, 혈장 유리 지방산의 농도가 1.5 mmoL/L 미만이며

β-hydroxybutyrate 농도가 2.0 mmoL/L 미만, 루카곤

1 mg을 정맥 주사한 후 혈당이 30 mg/dL이상 증가한 경

우에 내릴 수 있다3). 지속 고인슐린성 저혈당증은 조직학적

으로 크게 두 가지 형태로 나눌 수 있는데, 국소적 췌도세포

과증식 (focal islet cell hyperplasia)을 보이는 경우와 미

만성 증식을 보이는 경우이다. 국소적 췌도세포 과증식에

의한 경우는 염색체 11p5 에 위치한 sulfonylurea recep-

tor (SUR1) 유전자의 돌연변이에 의한 것으로 부모로부터

유전된 반접합체(hemigygote) 혹은 동형접합체(homozy-

gote) 와 관련된다4). 미만성 증식을 보이는 경우는 SUR1

이나 Kir6.2 유전자들의 열성 유전에 의한 경우가 많으나

드물게 우성 유전을 하기도 한다2,5,6). 이 외에도 glucoki-

nase 유전자나7) 다른 유전자들도 보고되고 있으며 과암모

니아혈증을 동반한 경우는 glutamate dehydrogenase 유

전자와 관련이 있다8). 위의 두 가지 형태 외에도 췌선종이

있는 경우에도 지속 고인슐린성 저혈당증을 보인다1). 

지속 고인슐린성 저혈당증의 첫 증상이 경련인 경우가 절

반 이상이며9) 이 외에도 진전과 같은 비정상적인 움직임, 근

긴장도 저하, 청색증, 저체온증, 호흡곤란, 빈호흡, 무호흡,

기면상태, 혼수상태 등의 증상을 나타낸다1). 또한 출생시 과

체중을 보이는 경우가 많으며, 제왕절개 비율도 정상 신생

아보다 높다9).생후 1년 이내에 반복적, 지속적인 저혈당에

노출 될 경우 지능 저하나, 경련, 성격변화, 발달 장애와 같

은 구적인 신경학적 장애를 초래할 수 있다10). 저혈당 증

상을 보이는 경우 정상적인 혈당을 유지하기 위해 신생아의

경우 17 mg/kg/min의 정맥내 포도당 주사가 필요하며, 

아의 경우는 상 적으로 낮은 12~13 mg/kg/min이 필요

하다3,11). 

지속 고인슐린성 저혈당증의 치료를 위해 지속적인 포도

당 섭취가 이루어 져야 하며, 이에 한 반응이 적절치 못할

경우에는 루카곤 1-2 mg/day을 정맥내 혹은 피하 주사

할 수 있다3). 이와 동시에 경구투약으로 직접적으로 인슐린

생성을 저해하는 diazoxide(15 mg/kg/day, tid)가 가장

먼저 고려되어야 한다12). 다음으로 octreotide를 쓸 수 있으

며13), 이 외에도 스테로이드를 사용할 수 있다3,10). 고암모니

아혈증을 보이는 경우는 단백질 제한 식이, 특히 leucine 섭

취를 하루 200 mg까지 제한하는 것이 필수적이다8). 약물치

료에 반응을 보이지 않을 경우에는 수술적 치료를 고려해

볼 수 있는데, 국소적 췌도세포 과증식을 보이는 경우는 수

술로 거의 완치될 수 있으며, 미만성 증식을 보이는 경우는

췌장의 95%를 절제하는 아전절제술을 시행하나 그 예후가

나빠 재발하거나, 당뇨가 생기거나, 당 사 장애를 초래할

수 있다9). 

지속 고인슐린혈성 저혈당증으로 인한 구적 신경학적

장애를 갖는 환아는 경우 부분 구강 청결을 유지하지 못

하여 치아우식이 발생한 경우가 많으나 경련성 질환, 성격

장애, 발달 장애, 그리고 치과 공포증 등으로 치과 치료가

어려울 수 있어, 치과 치료를 위하여 전신마취가 필요하다. 

지속 고인슐린성 저혈당증 환아의 마취에 있어 가장 주의

할 것은 마취 전후 지속적인 금식으로 인하여 쉽게 저혈당

증에 빠지는 점이다. 마취 전 5 % 또는 10 % 포도당 용액

의 지속적인 정맥 주입이 필수적이며, 동시에 규칙적인 혈

당검사를 통하여 적절한 혈당수치를 유지하는 것이 필요하

다. 마취 중과 마취 후에도 혈당수치를 관찰하면서 포도당

이 포함된 수액을 통하여 적절한 혈당 유지에 힘써야 한다.

수액으로 혈당 조절이 잘 되지 않을 경우 루카곤을 병용

투여할 수 있다. 또한 지속 고인슐린성 저혈당증의 치료를

위한 치료 약제로 스테로이드를 장기간 복용한 경우 스트레

스 용량의 스테로이드 투여도 고려되어야 한다. 신경학적

장애를 갖는 환아 중 경련성 질환을 가진 환아의 경우 다양

한 항경련성 약물을 복용하고 있을 수 있어 약물 복용 여부

를 확인하여야 하며, 장기간 약물 복용으로 인한 간기능 장

애의 여부도 평가하여야 한다. 마취시에는 enflurane, ket-

amine, etomidate 등의 간질 유발성 약제 사용에 주의가

필요하다. 성격장애나 발달 장애를 갖는 환아의 경우 치과

공포증이나 부모와의 분리불안 등 정신적인 문제를 호소할
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수 있어, 수술실 내로 보호자가 함께 들어오도록 하거나, 마

취전 처치실에서 환아의 의식 소실을 유도한 후 수술장 내

로 입실하도록 하는 등의 조치가 필요할 것이다. 

결론적으로 지속 고인슐린성 저혈당증 환아에서 가장 중

요한 것은 자주 저혈당에 빠져 신경학적 손상에 이르지 않

도록 식이를 조절하는 것이다. 하지만 환아는 잦은 식이 및

당분섭취로 인하여 다발성 치아우식증이 발생하는 경우가

많다. 특히 신경 손상으로 정신지체 및 경련을 보이는 경우

에는 치과치료를 위해 전신마취가 요구된다. 전신마취시에

는 금식으로 인한 저혈당 발생에 주의가 필요하다.  
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