
Ⅰ. 서 론

수포성 표피 박리증은 사소한 외상에도 피부와 점막에 쉽

게 수포가 형성되는 유전성 질환으로1,2), 1886년 Koebner

에 의해 epidermolysis bullosa hereditaria로 처음 기술

되었다3). 수포성 표피 박리증은 임상적, 유전적인 양상에 따

라 다양한 종류가 있으며, 그 종류에 따라 예후가 다르다.

수포가 형성되는 전자현미경학적 위치에 따라 크게 세 그룹
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Epidermolysis bullosa (EB) is a genetic disorder, characterized by blisters on skin and mucosal surfaces

even upon light mechanical damage. EB is caused by genetic mutations in at least seven proteins on the

basement membrane zone, which is the boundary between the epidermis and the dermis. There are many

types of EB differing in clinical and genetic aspects, and the prognosis varies depending on the EB type.

There are largely three types of EB, categorized by the electron-microscopic location of the blisters. The

blisters form within the epidermis in epidermolysis bullosa simplex, in the lamina lucida in junctional

epidermolysis bullosa, and just beneath the basal lamina in dystrophic epidermolysis bullosa. To date,

there is no medication or treatment that cures EB or completely prevents the blisters, so generally sympto-

matic treatment is performed. EB patients must always be cautious, for blisters can form at the slightest

injuries, and the patients must be dealt with gently. Injuries and infections have to be prevented and

treated, and deficient nutrients must be supplied during dental treatment period. Some patients may

experience pain when swallowing food or dental treatment due to blisters and resulting scars in the mouth,

pharynx, and esophagus. 

Recently, two pediatric patients were diagnosed with EB at Pusan National University Hospital and

visited the Department of Pediatric Dentistry for oral care and dental treatment. The treatment results are

reported here. [J Korean Dis Oral Health  Vol.8, No.2: 122-126, Dec 2012]
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으로 분류할 수 있는데, 수포가 표피내에 형성되는 단순성

수포성 표피 박리증, 투명판에 수포가 형성되는 경계성 수

포성 표피 박리증, 기저판 바로 아래에 수포가 형성되는 이

양성 수포성 표피 박리증으로 분류할 수 있다4,5).

수포성 표피 박리증은 그 유형에 따라 질병의 정도가 흉

터 없이 치유되는 손, 다리, 손목, 무릎의 가벼운 수포에서

부터 피부와 피부 이외 부위의 특징을 가지는 더 심한 형태

까지 다양한 범위를 가진다. 피부에 나타나는 특징은 다양

하며, 수포, 궤양, 수축성 반흔, 반흔성 탈모, 조갑변성 등이

있고, 피부 외의 특징은 눈, 구강점막, 치아, 식도, 장관, 비

뇨생식관, 근골격계를 포함하기도 한다6-8).

수포성 표피 박리증은 1:50,000~1:500,000 의 유병률

을 가진 희귀 질환으로, 모든 인종에게 향을 줄 수 있으며,

성별 차이는 없고, 부분 질환이 출생시나 출생 후 1년 이

내에 나타나기 때문에 진단이 이른 시기에 이루어진다9-11).

수포성 표피 박리증 환자에서는 수포와 궤양의 생성과 치

유가 반복적으로 일어남에 따라 반흔이 생기게 되며 이 때

문에 소구증(microstomia)이 생기기 쉽고, 혀위축증과 혀

강직증이 생기기도 한다. 또 손과 손가락의 반흔으로 인해

구강위생 관리의 유지에도 문제가 생긴다. 따라서 치과적

문제가 발생하기 쉽고, 치아우식이 부분적 또는 전반적으로

나타날 수 있기 때문에 이 질환에 이환된 환자에서의 치과

적 관리는 매우 어렵고도 중요한 일이다.

본 증례는 수포성 표피 박리증 환아에게 보존적 처치 및

예방적 처치를 포함한 치과 치료를 시행하 고, 이에 한

문헌 고찰을 통해 다소의 지견을 얻었기에 치료 경과와 함

께 보고하는 바이다.

Ⅱ. 증례보고

1. Case 1 

단순성 수포성 표피 박리증 병력을 가진 2세 7개월의 여

자 환아가 충치치료를 위해 부산 학교 치과병원 소아치과

에 내원하 다. 임상 검사 결과 #51,52,61,62 치근만 잔존

해 있는 상태 고, #71,81 발거된 상태 으며, 유견치 및

유구치부 모두 법랑질 저형성증 소견과 함께 우식이 많이

진행된 상태 으며, 심한 치질 손실 보 다. 구강부 주변의

발적 및 수포가 관찰되었고(Fig. 1), 지속적 자극과 물집으

로 인한 손가락 사이 반흔과 변형이 관찰되었다(Fig. 2). 환

자의 나이가 어리고 협조도 불량하여 진정 요법 시행 계획

하 고, 예후 불량한 상악 유전치부 발거를 시행하 으며,

#64 제외한 모든 유구치부에 치수 치료 및 기성금속관 수복

을 시행하 다(Fig. 3). 현재 정기검진 시행 중이며, 지속적

인 구강위생 관리 중요성 강조와 함께 불소 도포, 식이 상담

등 예방치료 병행 중이다. 

2. Case 2 

단순성 수포성 표피 박리증 병력을 가진 1세 8개월 여자

환아가 이가 점점 부식되는 것 같다는 주소로 부산 학교

치과병원 소아치과에 내원하 다. 상악 유전치부 심한 치질

소실과 함께 전반적 점막 및 치은 염증 상태를 보 으며, 구

Fig. 3. Panoramic radiograph of post-treatment.

Fig. 2. Digital webbing and deformities.

Fig. 1. Characteristic perioral lesion.
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강위생상태가 불량하 다(Fig. 4). 식이 상담 결과 야간 수

유 습관 남아 있어서 부모님께 야간 수유 중단 권유 하 고,

구강 위생 교육을 시행하 다. 진정 치료하에 상악 유전치

부 치수 치료 및 수복치료를 시행하 으며, 얼마 남지 않은

치질 때문에 dome 형태의 레진 수복치료를 시행하 다(Fig.

5). 3개월 간격으로 정기 검진 및 불소도포 실시하던 중, 상,

하악 유구치부 모두 우식 및 법랑질 저형성 소견 보여 유구

치부 모두에서 기성 금속관 수복을 시행하 다(Fig. 6).

Ⅲ. 총괄 및 고찰

수포성 표피 박리증은 유전적 원인에 의해 피부와 점막에

쉽게 수포가 형성되는 질환으로, 구강관련 특징과 정도는 그

유형에 따라 매우 다양하게 나타난다. 가벼운 형태에서의 구

강점막은 흉터를 남기지 않고 빨리 치유되는 작은 수포가 드

문드문 형성된다. 하지만 좀더 심한 형태에서는 구강점막 전

체가 흉터를 남기는 수포로 덮이며, 소구증(microsotomia),

전정의 소실, 혀강직증 등의 특징이 나타나며12), 더 심한

합병증으로 Squamous cell carcinoma가 나타날 수도 있

다13,14).

치아형성과 치아구조에 한 수포성 표피 박리증의 향

은 아직 정확히 밝혀지지 않았으며, 임상적 양상도 매우 다

양하게 나타난다. 이전 연구에 따르면, 법랑질에 한 향

은 미약한 표면 결함에서부터 심각한 저형성증, 얇은 법랑

질, 법랑질 결함 등 다양한 범위를 가졌으며, 상아질 형성은

모든 유형의 수포성 표피 박리증 환자에서 정상적으로 나타

났다15-17).

Fig. 4. Clinical photograph and standard radiographic view of pre-treatment.

Fig. 5. Clinical photograph and standard radiographic view of post-treatment.

Fig. 6. Panoramic radiograph of post-treatment.
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수포성 표피 박리증 환자에서 식도 협착이 나타나는 경우

음식 섭취의 제한이 오게 되고 단백질 소실로 인해 제 로

된 성장이 이루어지지 못하게 되는데18), 이와 같이 성장에

필요한 칼로리를 제공하기 위한 당분과 탄수화물이 풍부한

식이습관과 불량한 구강위생이 수포성 표피 박리증의 높은

우식률에 있어 가장 중요한 두 가지 요소가 된다19).

이러한 수포성 표피 박리증 환자에서는 개구 제한, 구강내

수포의 형성, 딱딱한 음식이나 칫솔질의 외상으로 인한 점막

의 박리, 연하의 어려움 등의 제한이 발생하게 되는데20), 이

는 치과 치료에 장애가 될 수도 있다. 따라서 입술이나 치과

기구가 닿는 부위에 바세린과 같은 윤활제를 미리 도포하

고, 석션 팁은 치아나 경조직에 적용이 필요하며, 구강 점막

이나 연조직에 적용하여 상처를 내는 일이 없어야 수포 발

생을 예방할 수 있다. 작은 크기의 치과기구, 작은 길이의

bur, 작은 크기의 머리를 가진 핸드피스 등의 사용이 필요

하다. 마취도 기계적 조직 박리와 수포 발생 예방을 위해 천

천히 조직 깊숙이 시행해야 하며21), 만약 가철성 장치의 장

착이 필요하다면 점막의 취약 상태에 따라 신중하게 결정되

어야 한다22). 많은 수포성 표피 박리증 환자들에 있어 일반

적인 치과 치료로 치료가 가능하지만, 광범위한 치과 치료

가 필요한 경우에 전신마취하 치료가 필요할 수도 있다12,23).

하지만 무엇보다 수포성 표피 박리증 환자에게는 치과 질

환의 예방이 중요하며, 치과의사는 구강질환의 사전 차단에

매우 중요한 역할을 한다. 수포성 표피 박리증 환자들은 구

강 세정과 예방적 불소 도포를 위해 잦은 검진 주기가 필요

하다. 짧은 모를 가진 부드럽고 작은 칫솔이 추천되며, 손이

나 손가락의 반흔으로 인한 구강 위생 관리의 어려움 때문

에 부모님의 도움을 필요로 할 수도 있다. 불소 바니쉬나

chlorhexidine의 사용이 권장되는데, 알콜이 함유된 제품에

민감할 수 있기 때문에 주의를 요하며, 알코올이 없는 제품

을 사용하는 것이 좋다. 식이 습관 또한 치아 우식증의 주

요인이 될 수 있으므로 제 로 된 식단과 함께 양사의 도

움을 받는것도 추천된다. 또 밥을 먹는 동안 물을 많이 섭취

하고 따뜻한 물로 입안을 헹구어 주는 것도 구강 청결을 위

해 도움이 된다22). 

비록 유치열기에서 다수의 치아가 치료를 받았지만, 정기

적인 치과 검진과 예방 치료로 구치열기에서는 건강한 구

강 건강이 잘 유지될 수 있는 것이 또다른 목표이다.

Ⅳ. 요 약

수포성 표피 박리증을 가진 환자들은 구강내 수포 형성,

연조직 점막의 박리, 개구 제한 등의 이유로 치과치료를 시

행하는데 있어 상당한 어려움이 있다. 그러므로 치과 치료

시 많은 주의사항이 필요하며, 무엇보다 치과 질환의 예방

이 중요하다. 

수포성 표피 박리증 환자에 있어 이른 시기부터의 구강

관리는 기능적 치열을 유지시켜 주어 저작 효율을 높여주고

양 공급 면에서도 도움을 주어 성장 발육을 돕는다. 따라

서 지속적인 식이 상담과 구강 위생 관리 교육, 불소 도포

등을 위한 정기 검진이 수포성 표피 박리증 환자에서는 필

수적이다.
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