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CATCH22 syndrome 환아의 전신마취 하 치아우식 치료: 증례보고
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Dental Treatment of a Patient with CATCH22 Syndrome 
under General Anesthesia: a Case Report
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CATCH22 syndrome or DiGeorge syndrome is a medical acronym of  cardiac defects, abnormal facial appearances, 
thymic hypoplasia, cleft palate, and hypocalcemia. Patients with CATCH22 syndrome are susceptible to infection due to 
an absent or hypoplastic thymus and often have difficulties in maintaining good oral hygiene, which may require dental 
treatment. We present a case of  dental treatment for the uncooperative child with CATCH22 syndrome under general 
anesthesia. 

A 4-year-old, 14.8 kg boy with CATCH22 syndrome visited Seoul National University Dental Hospital for dental 
check up. The patient had multiple caries requiring dental treatment. He experienced the corrective heart surgery due 
to Tetralogy of  Fallot a few years ago. General anesthesia was planned because his heart rate and vital sign had shown 
unstable during the previous conscious sedation procedure. Dental restorative treatments were successfully performed and 
no complications were observed during and after the procedure. Safe and effective dental management of  the patients with 
CATCH22 syndrome could be performed with the help of  general anesthesia and careful monitoring. [J Korean Dis Oral 
Health Vol.14, No.1: 36-40, June 2018]
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Abstract

Ⅰ. 서    론

CATCH22 Syndrome은 22번 염색체의 장완 근위부(22q11.2)

영역에서 미세염색체 결손을 동반하는 상염색체 우성질환으로, 
디죠지 증후군(DiGeorge Syndrome, DGS), 구개심장안면 증후
군(Velocardiofacial syndrome, VCFS)으로도 알려져 있으며 신
생아의 약 3,000 - 5,000명당 한 명 꼴로 나타난다1-8). 임상증상
은 다양하게 나타나나 선천성 심장기형(Cardiac defects), 비정
상적인 안모(Abnormal faces), 흉선형성부전(Thymic hypopla-
sia), 구개열(Cleft palate), 저칼슘혈증(Hypocalcemia)을 특징으
로 하며, 이들의 머리글자(acronym)와 22번 염색체의 결손을 의
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미하는 22가 합쳐져 CATCH22로 제안 및 명명되었다6). 진단을 
위해서는 FISH(fluorescence in situ hybridization) 분석이 필요
하나 40 kb 이하의 작은 결손에 대해서는 MLPA(multiplex liga-
tion-dependent probe amplification) 혹은 CMA(chromosomal 
microarray)검사가 요구될 수 있다1). 치과적 고려사항으로 골격
적 이상인 좁고 가파른 두개저와 개방교합이 보고된 바 있다. 
그 이외에도 작은 입과 구강악안면 영역의 근긴장저하, 구개열, 
구개인두부전이 관찰되어 영아기에는 식이문제를, 좀 더 성장
한 뒤에는 발음문제를 유발할 수 있다5-8). 치아와 관련한 임상
적 양상으로는 발육지연과 저칼슘혈증과 관련한 법랑질 결함
이 보고 되었으며, 최근에는 높은 우식 발생빈도가 보고된 바 
있다8-13). 본 증례는 CATCH22 증후군 환아의 치아우식 치료를 
전신마취 하에 안전하고 효과적으로 시행하였기에, 이를 보고
하면서 임상적 특징과 치과적 고려사항에 대해 고찰하고자 한
다. 

Ⅱ. 증례 보고

환아는 치아 우식을 주소로 서울대학교치과병원 소아치과
에 내원하였다. 4세 5개월 남아로 초진 내원 당시 키는 100 cm
였고, 몸무게는 14.8 kg로 표준성장발달 하위 25%에 해당하는 
발육상태를 보였다(Fig. 1, point A, Fig. 2). 타병원에서 생후 6

개월에 심막을 이용한 monocusp pulmonary valve, 팔로사징후
(Tetralogy of  Fallot) total correction 수술병력 있었으며 22번
염색체 미세결실을 통하여 CATCH22 증후군으로 확진되었다. 
또한 Digoxin (Cardiac glycoside), Enalapril (ACE inhibitor), 
Furosemide (Diuretics)를 복용 중이었다. 첫 유치가 12개월 이
후에 맹출 하는 등 치아발육이 늦었고, 20개월 전후에 첫 단어
가 출현되었으며 일반아동과 비교할 때 신체, 운동 및 언어발
달의 지연이 보고되어 언어평가를 시행하였다. 언어평가 결과 
생활연령(52개월)에 비하여 수용언어(43개월)와 표현언어(41
개월)이 9 - 11개월가량 차이를 보이는 것으로 평가되었다. 소
아치과 내원 당일 구강검진을 시행한 결과 상악 유전치의 인접
면과 평활면을 포함하는 우식이 관찰되었고, 유구치의 교합면
과 협면에도 치아우식이 관찰 되었다(Fig. 3, 4). 또한 하악 우
측 유측절치와 견치의 융합 및 하악 우측 측절치의 결손이 관
찰되었다. 환아의 협조도 부족으로 유구치부 방사선 촬영이 
불가능하였을 뿐 아니라 검진 시에도 협조도 부족하여 의식하 
진정법 하 우식 치료를 계획하였다.

 의식하 진정법 시행 전 CATCH22 증후군과 관련하여 주의
점에 대하여 자문한 결과 특별한 주의사항은 없었으나, 심내
막염 예방을 위해 출혈가능성이 있는 치과치료 전 한 시간 전
에 한 번 복용 용량의 2배 용량을 복용하라는 회신에 따라 시
술 당일 Pocral (Chloral hydrate), hydroxyzine 및 예방적 항생제 
아목시실린(Amoxicillin)을 2배 용량인 56 ml 처방 후 복약지도
하였다. 1:100,000 에피네프린(epinephrine)을 포함한 2% 리도
카인(lidocaine)을 이용하여 상악 우측 구치부에 침윤마취 시행 
후 복합레진 수복치료를 진행하였으나 진행하는 도중 서맥(50 
- 70/min) 및 불안정한 생징후가 관찰되어 치료 중단 후 나머
지 분악은 전신마취 하 치료로 계획하게 되었다.
전신마취 전 평가를 위해 혈액검사 시 특이할 만 한 이상소

견은 없었으며, 소아청소년과에 다시 자문한 결과, 의식하 진
정시의 서맥은 호흡이 안정되지 않아서 발생한 과도 서맥으로 

Fig. 2. Extraoral photo after induction of general anesthesia.
Fig. 1. Standard growth chart and patient’s development state 
(Point A: 4-year-old, 14 kg, Point B: 9-year-old, 18.8 kg).
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추측된다는 답변을 받았다. 전신마취 하 진행할 경우 희박하지
만 팔로사징후(Tetralogy of  Fallot) 수술 후 장기적인 합병증으
로 알려진 심실 부정맥(심실 빈맥)가능성이 존재하며, 이를 대
비하기 위한 제세동기나 리도카인 및 마그네슘 등의 약을 구비
할 것을 제안하였다. 정교한 모니터링을 동반한 전신마취를 권
유한다는 회신을 확인하였으며, 전신마취 시 예방적 항생제의 
필요성 등 특별한 주의사항에 대한 언급은 없었다.
전신마취 수술 당일 환아는 생징후 관찰을 위한 모니터링 

장치를 부착하였다(Fig. 2). 활력징후 감시 하에 흡입 마취제인 
세보플루레인(sevoflurane)을 적용하여 마취를 유도하였고, 정
맥로 확보 후 베큐로니움(vecuronium) 1.5 mg을 정맥투여 하
였다. 근이완 확인 후 비강을 통한 기관 내 삽관이 시행되었으

며, 세보플루레인과 아산화질소를 통해 전신마취를 유지하였
다. 전신마취 하 상악 좌측 제1, 2 유구치, 하악 좌측 제1, 2유
구치, 하악 우측 제2유구치 복합레진 수복을 시행하였으며, 하
악 우측 제1유구치는 기성금속관 수복치료를 시행하였다. 융
합치였던 하악 우측 유측절치와 유견치도 융합된 부위를 따라 
복합레진 및 실런트 수복 시행하였다. 상악 전치부의 경우 보
호자와 상의 하에 교환시기까지 정기적 불소도포를 시행하면
서 유지해 보도록 하였다. 치료 중 적절한 마취 심도가 유지되
었고, 맥박, 호흡, 혈압 등의 모든 생징후가 안정적으로 유지되
었다. 전신마취가 종료된 후 환아는 안정적으로 회복하여 퇴
원이 이루어졌다. 이후 3개월 간격의 구강위생관리교육 및 불
소도포를 진행하였으며, 만 9세경에 하악 3전치 맹출 및 인접
면 우식 존재하였던 상악 유중절치의 자연탈락이 관찰되었다
(Fig. 5). 만 9세에도 체중이 18.8 kg로 표준성장 곡선에서 성장 
및 발육지연의 심화가 관찰되었다(Fig. 1, point B).

Ⅲ. 고    찰

CATCH 22 증후군은 염색체 22q11.2영역에서 미세염색체 
결손을 동반하며 FISH 분석을 이용하여 확진 될 수 있다. 함
께 언급되는 증후군으로 흉선과 부갑상샘의 저형성혹은 무형
성, 심기형, 안모이상을 특징으로 하는 DGS와 구개열, 심기형, 
학습 및 인지장애, 안면이상을 특징으로 하는 VCFS가 있다1-8). 
그러나 이들에게서 공통적으로 염색체 22q11의 결실이 동반됨
이 밝혀지면서 근본적으로 동일한 원인을 가지나 다양한 임상
증상을 나타나는 하나의 질환으로 간주되었다. DiGeorge 증
후군이 가장 심한 임상형이라고 볼 수 있으나 임상증상만으로 
감별진단하기는 어려우며, 1993년 Wilson 등은 CATCH 22 라
는 새로운 명칭을 제안하였다6). 

CATCH 22증후군의 다섯 가지 임상적 특성과 치과적 고려
사항을 하나씩 살펴보면, 우선 선천성 심장기형(Cardiac de-

Fig. 3. Intraoral photos before treatment under general 
anesthesia.

Fig. 4. Intraoral radiographs before treatment.

Fig. 5. Panoramic radiograph: 4 years 2 months after treatment.
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fects)의 경우, 22번 염색체의 11.2에서 미세결실을 보이는 환아 
중 약 74%에서 나타나는 주요한 임상증상이다1). 문헌에 따라 
이환 되는 비율은 차이를 보이나 공통적으로 대동맥궁 단절
(interrupted aortic arch; IAA), 팔로씨 사징후(tetralogy of  Fal-
lot; TOF) 심실 중격 결손(ventricular septal defect; VSD)이 가
장 흔하게 동반되는 것으로 보고되고 있다1,5). 본 증례의 환아
의 경우 기존에 pericardium이용한 monocusp pulmonary valve, 
TOF total correction 수술을 받았으며, 이후 severe pulmonary 
regurgitation으로 재수술이 예정되어있었다. CATCH22 증후
군 환자에게서 항응고제나 심내막염 예방을 위한 장기적인 투
약이 항상 동반되는 것은 아니며, 하나 또는 여러 번의 심장 수
술로 교정되는 경우도 있다8). 각각의 환아 마다 복용하고 있
는 약이 다르며, 추가적인 수술이 이루어지는 경우도 빈번하므
로 CATCH 22 증후군 환아의 치과치료 이전에 심장병력과 관
련한 치과치료 주의사항 및 예방적 항생제 필요성에 대하여 사
전 의과적 자문을 구하는 것이 필요할 것으로 사료된다. 본 환
아의 경우에도 치과치료 시행 전 소아청소년과에 자문을 구한 
결과 진정법 시행 시에는 예방적 항생제를 평소의 두 배 용량 
복용을 지시 받았으며, 전신마취 시에도 예방적 항생제 복용을 
확인한 후에 치료를 진행하였다. 
비정상적인 안모(Abnormal faces)에 대해서는 한국인 

CATCH22 증후군 환아들을 대상으로 안면부의 임상적 특성
을 조사한 김 등의 연구가 있다14). 양안 격리증, 좁은 안검열, 
사각형의 비근과 두드러진 코, 짧은 인중, 작은 입, 부푼 안검, 
귀의 기형을 특징적으로 보고하였으며 본 환아에서도 유사한 
임상적 양상을 확인하였다. 작은 구강으로 인하여 구강검진 및 
외래로 치료를 진행할 경우 환아의 협조가 더욱 요구된다. 

CATCH22 환아는 약 69%에서 구개열 및 구개인두부전이 
보고 되었다1). 이는 짧은 구개와 같은 구조적 문제뿐 만 아니
라, 구개인두 근육의 근긴장 저하와 같은 기능적 문제도 동반
한다. 따라서 비호흡을 어렵게 하는 요인이 될 수 있을 뿐 아니
라 연하와 발음에도 영향을 주어 심한 경우 수술적 접근이 필
요할지에 대한 고려가 필요하다2). 또한 후두-기관-식도 기형으
로 인한 좁은 기도로 인하여 경비 비관 내 삽관 대신 구강 내로 
삽관 하 전신마취 시행된 증례가 보고된 바 있어, 전신마취 시
행시 구강 내 기관 삽관 가능성에 대해서도 준비가 필요할 것
으로 보인다15). 
흉선형성부전(Thymic hypoplasia)은 2차적인 면역문제를 야

기할 수 있어 주의를 요한다. 면역시스템의 저하로 감염에 취약
해지면서 자가면역질환이 9%정도로 보고되며, 비정상적인 구
개부 해부학적 구조가 동반될 경우 상기도 감염이 더욱 빈번하
게 보고된다5,6). 연령에 따라 호전되면서 15세 이상이 되면 정상
화된다고 알려져 있으나, 소아치과 영역인 2세 이전에는 감염에 
가장 취약하므로 보다 주의 깊은 관찰이 요구된다16). 잦은 감
염은 탄수화물 함량이 높은 식이습관을 형성으로 이어질 수 있

으며, 이는 치태형성을 높이는 원인이 된다8). 더불어 DiGeorge 
증후군 환아에게서 타액분비와 완충능이 감소된다는 선행연
구 결과도 있어 CATCH22 증후군 환아의 경우 구강위생관리
뿐만 아니라 식이조절이 동반되어야 할 것으로 생각되며, 광범
위한 우식 발생과 치주조직 감염 가능성을 낮추기 위해서는 정
기점검 간격을 줄이는 것을 제안하고 있다5,11). 저칼슘혈증(Hy-
pocalcemia)은 염색체22q11.2 영역에서 결손을 보이는 환아 중 
17 - 60%으로 다양하게 보고 된다1). 본 증례의 환아는 혈액검
사결과 혈중 칼슘농도가 8.7 mg/dL로 정상범위(8.8 - 10.5 mg/
dL) 보다 다소 낮으나 크게 차이를 보이지는 않았다. 저칼슘혈
증은 연령의 증가에 따라 개선된다는 보고가 대부분이나, 경련
과 같은 신경학적 이상을 동반할 수 있어 주의가 필요하다2,3,5). 
CATCH22 환아의 관리는 증상과 연령에 따라 관점이 변화하
는 양상을 보이며, 신생아시기에는 칼슘농도와 식이, 심장질환
의 양상이 중요시되며, 영아기에는 발달과 식이, 구개열에 대
한 고려와 감염 취약성, 학령기에는 인지 및 행동이 주요 관심
사로 변화한다2,3). 따라서 소아치과의사는 CATCH22 환아의 
치료에 있어 치과적인 문제 뿐만 아니라 전반적인 환아의 발달
과 전신질환에도 지속적인 관심이 필요하다.
본 환아의 경우 첫 유치가 12개월 이후에 맹출하고, 하악 3

전치가 만 9세때 교환되는 등 치아의 발육과 맹출이 지연된 소
견을 보였으며, 이와 같은 맹출 지연은 선행연구에서도 보고
된 바 있다8). CATCH22 환아에게서 다발성 우식은 많은 선행
연구에서 보고된 바 있는데, 우식 원인균의 증가, 타액단백질 
농도의 증가도 함께 보고되었다8,10,12). 특히 Kilngberg 등의 연
구에 따르면 법랑질이 긴밀하게 보이는 경우에도 칼슘과 인의 
함량 감소로 인하여 저광화가 나타날 수 있으므로 이미 탈회
가 시작된 경우는 정상법랑질에 비하여 정기적 불소도포를 통
한 재광화가 더욱 어려울 것이라고 주장하였다13). 그 이외에도 
고려해야 할 특징으로는 지적 장애, 발육 지연, 학습 장애 등이 
있다1-4). CATCH22 환아에게서 이러한 특징이 관찰되는 경우, 
자발적인 구강건강관리가 현실적으로 이루어지기 힘들기 때
문에 다발성 우식으로 이어질 수 있는 가능성이 더욱 높다. 따
라서 정기적인 관리를 통하여 보다 각별한 주의를 요하며, 김 
등의 연구에서도 가족구강 보건(Dental home)의 개념을 수립
하여 치과전문의, 내과 주치의, 보호자, 환아의 협력을 통해 보
다 적극적이고 예방적인 구강관리시스템을 제안하고 있다15). 
본 환아의 경우 중등도의 유전치부 우식을 보였음에도 치과 
및 가정에서의 적극적인 구강관리를 통하여 영구전치로의 교
환을 보여주고 있어 구강관리시스템의 효과 및 가능성을 시사
하고 있다. 

CATCH22 증후군 환아에게 전신마취의 특별한 금기증은 
없으나 다양한 임상양상 중 작은 입, 하악 후퇴의 경우 기도 삽
관의 어려움을 가져올 수 있는 요인이 되며 후두 연화증 및 기
관 연골연화증을 동반하는 경우에 특히 기도확보에 주의를 기
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울여야 한다17). 좁은 기도와 짧은 기관을 보이는 경우가 많아 
작은 기도 삽관 장비들을 준비하는 것이 권고되며, 위식도 역
류는 흡인의 가능성을 더욱 높이므로 주의해야 한다18). 본 환
아의 경우 작은 입이 관찰되었으나 하악 후퇴가 심하지 않았
고, 심한 구개열이나 구개인두부전 소견은 보이지 않았다. 본 
환아는 전신마취 과정에서 특이할 만한 합병증은 나타나지 않
았고, 수술 후에도 호흡이 잘 유지되었다. 다발성 우식과 협조
도 부족으로 전신마취를 고려할 경우 임상적 양상과 철저한 
술전 평가를 바탕으로 가능한 위험요소에 대한 파악이 선행되
어야 할 것이다.

Ⅳ. 요    약

CATCH 22 증후군(CATCH 22 Syndrome)은 선천성 심장기
형, 비정상적인 안모, 흉선 형성부전, 구개열, 저칼슘혈증을 특
징으로 하나 임상양상은 다양하게 나타난다. 본 증례는 치과
검진에 비협조적이고 다수의 치아 우식을 보이는 4세 5개월의 
CATCH 22 증후군 환자를 전신마취 하에 효과적으로 치료하
였기에 이를 보고하는 바이다. CATCH 22 증후군 환아는 선천
적 심장기형을 동반하는 경우가 많아 의과적 자문 하에 치과
치료를 시행해야 한다. 간단한 치료의 경우 의과적 자문 하에 
진정법 시행을 고려해 볼 수 있으나 불안정한 생징후를 보일 
수 있어 보다 면밀한 모니터링을 요한다. CATCH22 환아의 전
신상태에 대한 충분한 이해 및 술전 평가를 바탕으로 한 주의
깊게 시행된 전신마취 술식은 다발성 치아우식의 치료에 있어
서 보다 안전하고 효과적인 방법이 될 수 있을 것으로 사료된
다. 
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