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Ⅰ. 서 론

백혈구 접착 결핍 증후군은 혈관 내의 백혈구가 혈관 밖,

즉 염증 자극이 있는 조직으로 이동하기 위한 일련의 과정

중 혈관 내피에 대한 백혈구의 접착 과정에 결함이 있는 드

문 상염색체 열성 유전 질환으로1) 1974년 Boxer 등이 이

질환에 대해 보고하기 시작하여 1980년 Crowley 등에 의

해 중성구의 표면에 발현되는 접착 단백질의 감소나 부재가

원인임이 밝혀졌다2).

당단백질의 결함 유형에 따라 LAD type I, II, III로 분류

하고 있으며 전 세계적으로 type I은 300명 이상으로 집계

되고 type II, III는 각각 10명 미만으로 보고되고 있다3).

이 중 유아기 이후까지 생존 가능한 LAD type I은 농이

형성되지 않는 피부와 점막의 괴사성 감염, 장내 패혈증, 제
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대염, 중이염, 뇌수막염 등의 임상 증상을 보이며 특히 이러

한 환자들의 주요한 구강 내 증상은 심각한 치주염과 치은

염의 증상을 보인다는 점이다3-6). 

본 증례는 LAD type I의 환자로 피부 종기와 빈번한 폐

렴 및 중이염 등을 보이고 구강 내 소견으로는 혀와 점막 부

위의 궤양, 빠른 치조골 파괴로 인한 이개부 병변, 치주낭의

형성, 유치열의 조기 상실 및 미성숙 영구 치열의 맹출, 구

취 등의 증상이 관찰되었다.

정기 내원을 통해 전문가 치면 세균막 관리를 시행하고

home care의 중요성을 환아와 보호자에게 인식시키고 교

육을 시행한 결과 치면 세균막의 축적, 치은 출혈, 구취 등

이 감소되었다. 본 증례를 통해 전신적인 면역 결핍증을 보

이는 백혈구 접착 결핍 증후군 환자의 치과 치료 시 고려할

사항에 대해 재고하고자 한다. 

Ⅱ. 증 례

5세 3개월 된 여아가 2005년 7월 잇몸이 내려가서 치아

뿌리가 보이고 입냄새가 심하게 나며 이가 저절로 빠진다는

주소로 조선대학교 치과대학 병원 소아치과에 내원하였다.

의학적 병력으로 2000년 4월 출생 시 배꼽의 20일 가량

지연탈락을 보였으며 그 주변으로 농이 형성되지 않는 제대

염의 소견을 보였다. 생후 5개월부터 4년간 서울대학교 어

린이 병원 혈액 종양내과에서 면역 결핍증으로 인한 전신 상

태의 개선을 위해 입원 치료를 시행하였다. 내원 중 뇌막염

이 발생하였고 2002년부터 양측 귀에서 만성 중이염이 발생

하였으며 2005년 12월 왼쪽 귀 적출 수술을 시행하였다.

임상 검사 시 치근단부까지 노출된 치근과 축적된 치면

세균막을 관찰할 수 있었으며 심각한 치조골의 파괴로 2도

이상의 치아 동요도를 보였다. 뿐만 아니라 발적된 변연 치

은에서 자발적인 출혈 경향이 관찰되었다. 파노라마 사진

상에서는 전신질환자에게서 보여지는 전치아에 걸쳐 나타

나는 심한 수평적 골파괴의 양상이 관찰되고 대부분의 유치

들은 부유 상태(floating state)를 보였다. 상악의 유전치와

제 2유구치가 조기 탈락하였으나 치아의 발육 상태는 정상

적이었다(Fig. 1-3). 

치료는 scaler를 이용하여 치은 연하의 치면세균막을 제

거하고 과산화수소와 포타딘을 이용하여 소독하고 식염수

세척을 시행하였다. 매주 4회 치료 후 증상이 많이 개선되

어 이주일 간격으로 내원하였으나 처음 상태로 다시 악화되

어 다시 일주일 간격으로 내원시켰다(Fig. 4). 치근면에 부

착된 치면세균막과 치주낭 내 세균 도말 검사를 시행하여

원인균에 대한 선택적 항생제를 채택하고 증상이 심한 경우

치근면과 치주낭 내에 항생제를 국소 도포하였다.

치조골의 파괴가 치근단까지 이환된 유치들은 내원 중 환

아가 저작 시 치은부 동통을 심하게 호소하는 부위에 한하

여 국소 마취없이 순차적으로 발거하였다. 치아가 탈락한

치은부위는 이후 양호한 치유 과정을 보였다. 

Fig. 1.  Initial intraoral photograph(5yr 3mo).

Fig. 2.  Panoramic view(5yr 3mo). Fig. 3.  Exfoliated maxillary second deciduous molar.



Korean Association for Disability and Oral Health 3(1) 2007

- 28 -

많은 치아의 상실로 인해 저작이 힘든 환아의 불량한 영

양 상태와 악안면 복합체의 성장과 발달의 저하가 우려되는

상황이었으나 특정 원인없이 자주 발생하는 구강 내의 궤양

으로 인해 의치 제작은 시행하지 못했다(Fig. 5-7). 

2006년 10월부터 환아의 협조도를 얻어 치간 잇솔을 이

용하여 매일 치근면과 치주낭 내의 치면 세균막을 제거하도

록 하였다. 변연 치은 부위의 치은염이 감소하고 치주낭의

깊이 또한 감소하였으며 구취가 사라지는 결과를 보였다.

그러나 치조골의 빠른 파괴를 막을 수는 없어 제 1대구치에

이환된 치근 분지부 병소가 발생하면서 변연 치은의 발적이

관찰되고 지속적인 통증을 호소하고 있다(Fig. 8). 

Fig. 4.  Interim intraoral photograph(5yr 5mo).

Fig. 5.  Panoramic view(6yr 6mo).

a. Scar of tongue.         b. Ulceration of mucous membranes.

Fig. 7.  Intraoral photograph(7yr).

Fig. 6.  Lateral cephalometric view(6yr 6mo).
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Ⅲ. 고 찰

백혈구 접착 결핍 증후군 I형은 재발된 감염 증상과 백혈

구 증가증을 보이는 희귀 질환이다. 생존률이 낮아 정확한

발생률이 알려지진 않았지만 약 1/106의 비율로 알려져

있다2). 

염증성 자극이 있으면 백혈구가 혈액으로부터 염증 자극

이 있는 조직으로 이행한다. 우선 혈류가 있는 조건에서 백

혈구의 가역적인 변연추향(margination)이 일어나야 한다.

그런 다음 백혈구 표면에 발현된 integrin과 혈관 내피 표면

의 물질이 결합하여 견고한 접착(firm adhesion)이 일어나

고 혈관의 내피세포 사이를 통하여 혈관 밖 조직으로 이동

하는 경혈관 이주(transendothelial migration; dia-

pedesis)가 일어난다7).

백혈구의 접착 과정에 관여하는 요소는 integrin이라는

4가지 당단백질이며 이는 α단위와 β단위로 구성되어진다.

α단위는 세포의 신호 전달 체계에 중요한 역할을 하지만 β

단위가 존재하지 않거나 결함이 있으면 integrin의 기능을

수행할 수 없게 된다. 

백혈구 접착 결핍 증후군 I형은 β2 integrin을 발현시키는

21번 유전자의 변이를 보이는 상염색체 열성 질환이다1,3).

특히 조직 내 파식 작용을 일으키는 대식 세포와 초기 단계

에 이주하는 중성구의 표면에 발현되는 integrin은 β2단위

로 구성되어진 3가지의 이소성체이며 염증 부위로의 이주에

관여하는 LFA-1(lymphocyte function-associated anti-

gen-1), p150.95와 보체반응을 통해 파식 작용(phagocy-

tosis)을 일으키는 Mac-1(CR3, complement receptor 3)

으로 구성된다(Fig. 9)3,4,8). 

이는 결과적으로 백혈구의 화학 주성(chemotaxis)에 의

한 이동과 파식 작용이 저하되어 감염에 대한 염증 반응의

결함이 나타나고 소실되지 않은 감염원이 염증 반응의 유발

요인(triggering factor)으로 작용하여 백혈구 증가증이 나

타나게 한다.

표현형은 임상 증상의 심각도와 3가지 β2 integrin의 발

현량에 따라서 severe, moderate type으로 분류된다. se-

vere type은 발현량이 정상 수치보다 1% 미만으로 대부분

연속된 심한 감염 증상을 보이며 유아기에 사망에 이른다.

moderate type은 발현량이 2.5-10%이며 성인기까지 생

존한다3,6). 그러나 moderate type도 12-32세 사이에 대부

분 사망한다고 보고되고 있다6).

이러한 환자들의 두드러지는 임상적인 특징은 일차적으

로 피부와 점막에 국소화된 재발성 박테리아 감염이다. 감

염의 증상은 대개 출생 시부터 명백하게 나타난다. 대표적

인 염증 소견은 배꼽이 늦게 탈락하면서 제대염이 발생하지

만 염증의 부위에 농의 형성이 거의 없다. 외과적이거나 외

상성에 의한 상처의 치유가 부적절하며 심각한 치은염과 치

주염은 유아기를 생존한 모든 아이들의 주요한 특징이다3,4).

어린이에서 치은염은 흔한데 비해 치조골이 상실된 치주염

은 대체로 심각한 면역 결핍성 질환이 있을 때만 나타난다9).

손상된 숙주의 면역 기전으로 특정 원인균보다는 깊은 치주

낭 내의 비부착성 치면세균막 내의 상주균들에 대한 저항력

이 떨어지기 때문이다4,10). 세균의 부산 산물인 내독소에 의

해 치주 조직과 치조골이 파괴되고 파골 세포의 활성화 인

자가 치조골의 흡수를 촉진하게 된다10).

임상 및 방사선학적으로 전반적인 유년기 치주염 및 사춘

기전 치주염과 유사하다. 특히 유년기 치주염과의 감별이

어려운데 이는 단지 중성구의 결함만을 보이기 때문에 감별

할 수 있다4). 

치과 치료는 되도록 시술 시 외상을 주지 않으면서 비침

습적인 치석 제거술과 치근 활택술에 한하여 시행하여야 한

다. 예방적 항생제는 trimethoprim-sulfamethoxazole의

복합 처방을 시행할 수 있으며 가정에서는 중탄산나트륨 치

약(sodium bicarbonate paste)의 사용과 0.4% 불화 주석

겔의 도포 및 1.2% 클로르헥시딘(chlorhexidine) 양치 용

액의 사용을 추천하였다4).

Fig. 8.  Intraoral photograph(7yr).

Fig. 9.  Integrins expressed on leukocytes are composed of

αand βsubunit.
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Ⅳ. 요 약

전신적으로 면역이 결핍된 백혈구 접착 결핍증 환아에서

는 정기적인 구강 위생 관리는 매우 중요하다. 치면세균막

의 제거를 통해 국소적인 자극원을 감소시킴으로써 구강 내

자극에 대한 동통이나 구취 감소가 가능하고 진행되는 치주

조직의 파괴 양상을 어느 정도 지연시킬 수 있을 것으로 사

료된다.

내원을 통한 관리도 중요하지만 잇솔질 교육을 통하여 환

자 스스로 가정에서도 구강 위생 관리를 시행토록 하여야

하며 향후 감염원이 될 수 있는 원인을 감소시키는 노력이

필요하다. 
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