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Ⅰ. 서 론

혈우병 A (Hemophilia A, Classic hemophilia) 는 혈

액 응고 요소 중 intrinsic pathway에 속하는 8번 요소

(factor Ⅷ)의 결핍에 의해 일어나는 성염색체 열성 유전질

환 (X-linked inherit disease)이다1,2). 따라서 주로 남자에

게서 나타나며 여성은 거의 보인자 (carrier)이다2). 그러나

돌연변이로 발생되는 경우도 많기 때문에 가족력은 65%정

도만 보인다3). 발생 빈도는 인구 20,000명당 1-2명으로 알

려져 있으며1) 8번 요소의 결핍정도에 따라서 심도 (se-

vere,1%이하), 중등도 (moderate, 1-5%), 경도 (mild,

5%이상)로 구분한다3,4). 

혈우병 A의 임상증상으로서 관절이나 근육에 자발적인

출혈이 일어나기도 하며5), 증상이 약한 경우에는 자발적인

출혈은 없으나 발치나 치과 외상 후에 출혈이 잘 조절되지

◆ 증 례 1

지연된 출혈로 밝혀진 경증 혈우병 A에 대한 증례 보고
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않거나 지혈된 후 시간이 지나서 다시 출혈되는 양상을 보

인다1,4). 병리 검사 소견으로는 activated partial throm-

boplastin time (aPTT)이 길어지며, 낮은 8번 요소 활성

을 보이나 정상적인 출혈 시간 (bleeding time,BT)과 pro-

thrombin time (PT)을 보인다2,3). 

본 증례는 연세대학교 치과병원 소아치과에 내원한 남아

에서 치과외상에 의해 경증 혈우병 A (mild hemophilia

A)가 처음 발견 된 증례를 보고하고자 한다.

Ⅱ. 증례보고

12개월 된 남아가 연세대학교 치과대학병원 소아치과에

상순 소대부위에서 피가 안 멈춘다는 주소로 내원하였다.

임상 관찰 시 혈병과 육아조직 주변으로 출혈 (oozing)이

지속되고 있었다 (Fig. 1). 보호자에 의하면 환아의 출혈은

13일 전부터 발생하였으며 자고 일어나니 피가 나기 시작했

다고 하였다. 이에 근처 대학 병원 응급실에서 국소적 압박

으로 지혈시켰으나 본 과에 내원하기 수일 전부터 다시 출

혈이 되었다고 하였다. 환아 병력 상 이상 출혈에 대한 의과

적 병력이나 가족력은 없었으므로 이물질 함입이나 다른 병

리적 원인을 의심하여 육아조직과 혈병을 제거하고 봉합을

시행하였다 (Fig. 2). 2일 후 경과 관찰 시 더 이상의 출혈

소견이 없어 치료 종결하려고 하였으나 6일 후 큰 혈병이

생겨 재 내원하였다 (Fig. 3,4). 환아의 지연된 출혈 (de-

layed bleeding)양상으로 볼 때 혈액 응고 기전 (coagula-

tion pathway)의 이상이 강하게 의심이 되어 구강악안면

외과를 경유하여 혈액 종양과로 의뢰하였다. 

혈액 종양과 입원 하에 시행한 임상병리검사 상 PT는 정

상범위에 있었으나 aPTT 가 54.6초 (정상 범

위:27.9~41.6)로 길어져 있었고 8번 요소의 활성이 6%밖

에 되지 않았다. 따라서 혈우병 A 혹은 von Willebrand’s

disease로 가진되었으며 신속한 지혈을 위해 신선동결혈장

(fresh frozen plasma,FFP)이 투여되었다. FFP 투여 직

후 환아의 aPTT는 40.6초로 정상범위 내로 내려갔고 더

이상의 출혈은 관찰되지 않았다. 수일 후 von Willebrand’

s factor (vWF), ristocetin 조효소의 활성 검사 결과가 정

상으로 밝혀졌으므로 경증 혈우병 A (mild hemophilia A)

로 최종 진단되었다(Table 1). 퇴원 5일 후 경과 관찰 시

aPTT은 다시 57.1초로 증가되었으나 더 이상의 출혈은 보

이지 않아 치료 종결하였다. 

Ⅲ. 총괄 및 고찰

8번 요소는 간이나 내피세포 (endothelial cell)에서 생

성되고 vWF에 부착되어 혈장내에 순환하고 있으며 최소

30%의 활성이 있어야 정상적인 지혈이 가능하다고 알려져

있다3). 8번 요소가 결핍되는 경우 본 증례와 같이 출혈이 지

속되거나 지혈 후 시간이 지나 다시 출혈이 되는 경우가 종

종 발생되는데6) 이와 같은 증상은 비단 8번 요소의 결핍뿐

만 아니라 9번이나 다른 요소의 결핍에 의해서도 발생될 수

있다. 9번 요소의 결핍은 혈우병 B (Hemophilia B,

Chrismas disease)로 알려져 있으며 혈우병 A보다 5배 정

도 적게 발생된다6,7). 또한 혈액 응고 기전의 결함과 관련된

유전 질환 중 가장 많이 발생하는 von Willebrand’s dis-

ease도 혈우병 A와 비슷한 증상과 병리 검사 결과 (정상적

인 PT, 낮은 8번 요소의 활성, aPTT의 증가)를 보이기 때

문에 감별진단이 필요하다2-4). von Willebrand’s disease

는 vWF의 양적 혹은 질적 저하로 발생하는 질환으로서 혈

우병 A에서와는 달리 출혈시간 (BT)이 증가되고 vWF가

감소되어 있거나 ristocetin 조효소의 활성이 감소되어 있

다3,8,9). 본 증례의 경우 vWF와 ristocetin 조효소의 활성은

Fig. 1.  Intraoral view at first visit Fig. 2.  Intraoral view after suturing Fig. 3.  Intraoral view after 2 days Fig. 4.  Intraoral view after 6 days

Table 1. laboratory findings 

Result Reference

Platelet (10x3/㎕) 565 150-400

PT (sec) 10.8 9.8-13.4

PT (INR) 0.98 0.91-1.16

aPTT (sec) 54.6 27.9-41.6

Factor VIII (%) 6 50-150

Factor IX (%) 77 50-150

Ristocetin (%) 65 46-164

vWF : Ag (%) 160 48-151
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정상이었으므로 혈우병 A로 진단할 수 있었다. 

혈우병 A에서 출혈이 지속되는 경우 지혈시키는 방법에

는 여러가지가 있다. 우선 압박지혈이나 봉합과 같은 물리

적 방법과 Fibrin, Collagen, Thrombin, Gelatin glue와

같은 국소적 약제를 사용할 수 있다6,10,11). 전신적으로는 8번

요소의 보충 (factor Ⅷ replacement)을 해 줄 수 있는데

여기에는 재조합 8번 요소 (recombinant factor Ⅷ)나 신

선동결혈장 (FFP) 등을 사용할 수 있다1,3,12). 간혹 반복적

인 투여로 inhibitor (일종의 항체)가 생긴 경우 Human

factor Ⅷ inhibitor bypassing fraction (FEIBA)을 사용

할 수도 있다3,12). 경증의 경우에는 항선용제 (antifibri-

nolytics)로서 epsilon-aminocaproic acid나 Tranexamic

acid 등을 국속적으로 바르거나 전신적으로 복용할 수 있으

며1,6,10) Desmopressin (1-deamino-8-D arginine vaso-

pressin[DDAVP])을 주사하여 8번 요소와 vWF의 방출을

증가시킬 수도 있다6,9,10). 본 증례의 경우 먼저 시행한 봉합

술의 실패 후 FFP를 이용한 8번 요소의 보충을 통해 지혈

을 얻었다. 

본 증례에서 8번 요소의 보충 치료로서 사용된 신선동결

혈장 (FFP)은 채혈 후 6시간 이내에 혈장을 분리하여 동결

시킨 것으로 거의 모든 혈액응고 성분을 포함하고 있다13).

그런데 신선동결혈장은 간염 (hepatitis)이나 후천성면역결

핍증 (AIDS)을 일으킬 수 있는 바이러스를 함유할 가능성

이 있으며4,10) 면역 반응을 일으킬 수 있기 때문에10) 8번 요

소의 보충치료로서 가급적이면 사용하지 않는 것이 바람직

하다. 그러나 본 증례의 경우 von Willebrand’s disease와

의 감별진단에 사용되는 vWF와 ristocetin 조효소 활성 검

사 결과가 나오는 데 시간이 걸리고 또한 현재 상황이 신속

한 지혈을 필요로 하였으므로 우선 FFP을 사용하였다. 그

렇지만 8번 요소의 활성이 6%로서 경증에 속하였으므로

Desmopressin이나 항선용제를 사용하여 지혈을 시키는 것

도 좋은 방법이었으리라 사료된다. 또한 본 환아의 경우 13

일 전부터 출혈이 있었고 이미 한 번 지혈후 출혈이 재발한

병력이 있었으므로 처음 내원시 봉합술 뿐 아니라 혈액 검

사를 시행하였더라면 좀더 빨리 전신질환을 밝히고 그에 맞

는 적절한 조치를 취할 수 있었을 것으로 사료된다.

혈우병 A를 가진 환아의 경우 치과 치료 시 주의해야 할

점으로서 연조직 손상을 주의해야 하며 러버댐 사용 시 치

은을 자극할 수 있는 8A, 14A 클램프를 사용하지 않아야

한다2). 통증 조절을 하기 위해서 aspirin과 같은 NSAID 계

열의 진통제를 처방할 경우 지혈이 더 어려울 수 있기 때문

에 acetaminophen이나 codeine과 같이 중추신경계에 직

접 작용하는 약제를 쓰는 것이 바람직하다1,10). 또한 국소마

취로서 전달마취 시 혈관을 손상시키면 혈종이 발생하여 기

도를 폐쇄할 위험이 있으므로1) 가급적 침윤 마취나 치주인

대내 마취를 하는 것이 추천되며 출혈 위험이 높은 발치보

다는 근관치료를 하는 것이 좋다3,13). 

Ⅳ. 요 약

만 1세의 남아가 입에서 피가 계속 난다는 주소로 본과에

내원하였으며 지혈을 위해 봉합술을 시행하였다. 수일 후

다시 출혈 양상이 관찰되어 혈액종양과 협진 의뢰 및 임상

병리검사를 시행하여 경증의 혈우병 A 로 진단하였고 FFP

를 투여하여 최종 지혈을 얻었다. 경증의 혈우병은 치과 외

상을 통해 처음 발견되는 경우가 종종 있기 때문에 출혈이

지속되거나 수일 후 재발되는 경우에는 혈액 관련 전문가에

게 의뢰하고 병리 검사를 시행하는 것이 바람직하다. 
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