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Pierre Robin Sequence 환아의 전신마취 하 치과 치료 증례 보고
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Dental Treatment of a Patient with Pierre Robin Sequence 
Under General Anesthesia: A Case Report

Sophia Rhee, Ji Soo Song, Teo Jeon Shin, Young-Jae Kim, Jung-Wook Kim, Ki-Taeg Jang, Sang-Hoon Lee, Hong-Keun Hyun*
Department of Pediatric Dentistry, School of Dentistry, Seoul National University

Pierre Robin sequence(PRS) is characterized by a triad of  clinical signs: micrognathia, glossoptosis and cleft palate. These 
anatomical deformities of  PRS predispose patients to respiratory problems and feeding difficulties at birth. Maintaining 
oral hygiene and enduring dental treatment are complicated by their general conditions of  PRS patients. We present a case 
of  dental treatment of  PRS patient under general anesthesia.

A 3-year-old boy with PRS visited Seoul National University Dental Hospital for caries treatment. Clinical and 
radiographic examinations revealed multiple carious lesions. Considering the patient’s medical condition and compliance 
of  treatment, dental treatment under general anesthesia was decided. Despite expected challenges of  managing the airway 
of  the patient, intubation was performed successfully. The patient was treated with pulp treatments and restorations using 
composite resin and stainless steel crowns. No complications were observed during and after the procedure. [J Korean 
Dis Oral Health Vol.15, No.1: 55-59, June 2019]
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Abstract

Ⅰ. 서    론

1923년 Pierre Robin에 의해 명명된 Pierre Robin sequence 
(PRS)는 소하악증(micrognathia), 설하수증(glossoptosis), 구
개열의 세가지 대표적 특징을 가지는 선천적 결손이다1,2). PRS
는 증후군(syndrome)이기보다는 하나의 특정 선천적 발달 기

형이 다른 이상을 야기시키는 질환의 연속(sequence)이라고 할 
수 있다2). 태아기 PRS 환자의 작은 하악으로 인하여 구개선반
(palatal shelves)의 융합이 방해 받게 되고 혀가 뒤로 위치하게 
되며 이는 종종 구개열을 발생시킬 수 있다. 이러한 복합 증상
으로 인하여 PRS 환자는 출생 후 섭식의 곤란, 상기도 폐쇄의 
문제가 발생할 수 있다3). 특히 PRS 신생아에서의 상기도 폐쇄
는 청색증, 뇌의 저산속증, 질식 등과 같은 심각한 결과를 가져
오며 사망에 이르게 할 수 있다. 또한 섭식 장애는 이차적 문제
로 여겨지나 이는 영양 실조 및 전신 건강의 저하라는 결과로 
이어진다. PRS 환아들에서 종종 위-식도 역류(gastroesophagal 
reflux)가 관찰되는데 이는 기도 폐쇄를 더 악화시키기도 한다4).
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PRS는 단독으로 나타날 수도 있지만 Stickler syndrome, 
Velocardiofacial syndrome, fetal alcohol syndrome, Treacher 
Collins syndrome 등의 다른 증후군들과 동반되어 나타나기도 
한다5). 최근 SOX9 유전자를 포함한 일부 유전자가 PRS 병인
과 관련되어 조사되고 있으나 발생원인은 뚜렷하게 밝혀져 있
지 않다6). PRS의 유병율은 1:8500에서 1:30000이며 사망률은 
1.7%에서 65%에 이른다1). 조기 사망의 대부분은 증후군과 동
반된 경우이며 특히 심장 합병증, 중추 신경계 이상이 있을 경
우 예후가 불량하다. 하지만 정확한 진단과 적절한 시기의 치
료를 통해 PRS 환자의 정상 성장 및 발육이 가능할 수 있다. 
본 증례는 다수의 치아우식을 주소로 서울대학교 치과병원 

소아치과에 내원하여 전신마취 하 치과치료를 시행한 PRS 환
아에 대한 보고로 PRS 환자의 특징과 치과적 고려사항에 대해 
고찰하고자 한다. 

Ⅱ. 증례 보고

환아는 2018년 4월 28일 다수의 치아 우식을 주소로 개인 치
과의원에서 서울대학교치과병원 소아치과에 의뢰되었다. 3세 
5개월 남아로 키는 99.5cm 였고, 몸무게는 15.2kg 였으며, PRS 
병력을 가지고 있었다. 환아는 산전 초음파검사에서 하악발육
부전(mandibular hypoplasia)이 관찰되었으며 출생 직후 상기
도 폐쇄가 관찰되어 비관 삽관으로 산소 투여하였으나 증상이 
호전되지 않아 3일 후 3차 병원으로 의뢰되었다. 비관 삽관으
로도 산소포화도가 유지되지 않아 인공호흡기 적용된 상태에
서 다시 서울대병원 소아청소년과로 의뢰되었다. 환아는 소하
악증, 하악의 후퇴, 설하수증, 구개열의 임상적 특징으로 PRS
로 진단되었다. 부분 심실중격결손 소견을 보여 Velocardiofa-
cial syndrome, DiGeorge syndrome 의심되어 유전자 검사를 시
행하였으나 다른 증후군과의 연관성을 찾지 못하였다. 
호흡곤란의 문제가 해결되지 않아 생후 1개월경, 기관절개

술을 시행하였으며 약 2년 6개월동안 기관 삽관을 유지한 후 
제거하였다. 또한 구개열 및 호흡문제로 인해 수유 장애로 흡
인성 폐렴의 병력이 존재하였고 비위장관 삽입한 병력이 있었
다. 환아는 생후 7개월, 1세 9개월의 나이에 의과병원에서 전신
마취하 심실중격결손 수술과 구개열 수술을 진행하였다. 환아
는 특별히 복용 중인 약은 없었다. 구개열 성형 후 언어발달의 
지연이 관찰되어 언어 치료를 받고 있었다. 
소아치과 내원 당일 구강검진 시행한 결과 상악 유중절치의 

인접면 우식이, 상악 유측절치와 상하악 유견치에 평활면 우식
이 관찰되었으며 상하악 유구치의 교합면에 중등도 우식증 소
견을 보이는 등 전악에 걸쳐 다발성 우식이 관찰되었다. 환아
는 협조전 단계로 의식하 진정 및 전신마취하 치료의 고려가 
필요할 것으로 보였는데 진정법 하 치과치료시 기도 유지에 어
려움이 예상되어 전신마취 하에 치료를 진행하기로 하였다. 소

아청소년과에 PRS 관련하여 치과치료시 주의점에 대해 자문
한 결과 상기 증후군으로 인해 전신마취를 권유한다는 회신을 
확인하였으며 예방적 항생제의 필요성 등 특별한 주의사항에 
대한 언급은 없었다.
수술 당일 환아는 금식 후 치료실에 도착하여 생징후 관찰

을 위한 모니터링 장치와 BIS(bispectral index)를 부착하였다. 
정맥로를 확보한 후 티오펜탈(thiopental) 75mg을 투여함으로
써 전신마취 유도되었고 이어 로큐로니움(rocuronium) 20mg
을 정주한 후 근이완을 유도하였다. 의식소실 및 근이완 상태
에서 후두경을 이용하여 경비적 기관내 삽관을 시행하였으나 
환아의 해부학적 이상으로 경구적 기관내 삽관을 시행하였다
(Fig. 1). 이후 세보플루레인(sevoflurane)과 아산화질소를 통해 
전신마취 상태를 유지하였다. 
전신마취 하 환아의 구강 내 임상 검사 및 방사선 검사를 

시행한 결과 유치열기 전반에 걸친 우식을 확인할 수 있었다
(Figs. 2, 3). 상악 유측절치는 치수절제술이 시행 후 복합레진
으로 수복하였고 상하악 유견치는 복합레진으로 수복하였다. 

Fig. 2. Intraoral radiographs before treatment.

Fig. 1. Extraoral photographs after the induction of general 
anesthesia. - Oral intubation was performed.
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상악 유중절치는 구강위생 관리 및 불소도포하면서 관찰하기
로 하였다. 상하악 제 1, 2 유구치 모두 기성금속관으로 수복하
였다(Fig. 4). 치료 중 적절한 마취 심도가 유지되었고, 생징후
도 안정적으로 유지되었다. 전신마취가 종료된 후에 환자는 호
흡, 운동과 인지기능이 안정적으로 회복되어 퇴원하였다. 

Ⅲ. 고    찰

소하악증, 설하수증, 구개열의 세가지 요소는 PRS 환자의 
임상적 특징이다. PRS 환자들은 태아기 7-11주 사이에 발생
한 하악 발육부전으로 혀가 후방으로 위치하게 되면서 구개
선반의 융합을 방해하게 되며 설하수증과 더불어 구개열(특히 
U-shaped) 이 발생하게 된다. 이러한 선천적 기형은 PRS 환자
들이 출생한 직후부터 호흡곤란, 섭식장애를 유발하게 된다. 
특히 호흡곤란의 문제는 심각성의 정도에 따라 호흡부전까지 
이어질 수 있기에 생존의 문제와 직결되게 된다. 따라서 PRS 
환자의 치료의 우선 순위는 상부 기도를 유지하는 것이며 상기
도 폐쇄의 여부를 주의 깊게 관찰해야 한다5). 
영아 PRS 환자의 호흡 관리는 크게 비수술적인 방법과 수

술적인 방법으로 나뉜다. 비수술적인 방법으로 엎드리거나
(prone position) 옆으로 눕히는 등 위치를 변화시켜주는 방법
과 비인두 삽관을 시행해 주는 방법이 있다. 환자를 엎드린 자
세로 위치시키면 하악과 혀가 중력에 의해 전방으로 나오게 되
어 인두 공간이 증가하여 기도 폐쇄를 감소시킬 수 있게 된다. 
위치 변화 자체만으로도 효과가 있지만 환자가 엎드린 상태에
서 잠이 들 경우 호흡곤란의 징후를 관찰하기 어렵고 영아돌연
사증후군(sudden infant death syndrome)이 생길 수 있어 주의

를 요한다7). 비수술적 방법으로 비인두 삽관도 가능한데 이는 
하악의 성장 전까지 임시적 방법으로 사용될 수 있으며 보호자
의 철저한 교육 후 가정에서도 사용될 수 있다. Meyer 등에 따
르면 PRS 환자 중 50%는 복와위 및 비인두 삽관의 보존적인 
방법이 효과적이었으나 나머지 50% 환자는 수술적 접근이 필
요하였다고 하였다8). 수술적 방법으로는 혀고정술(tongue-lip 
adhesion), 하악 견인 골신장술(mandibular distraction osteo-
genesis), 기관절개술(tracheostomy)등이 있다. 1946년 Douglas
가 혀를 전진시켜 하순에 고정하는 혀고정술을 소개한 후9) 여
러 변형법이 소개되었으나 혀의 열상, 열개, 감염, 구순반흔, 
Wharton’s duct 손상 등의 합병증이 보고되었다10). 혀고정술은 
설하수증에 의한 기도 폐쇄의 경우에만 효과적인 방법으로 볼 
수 있다. 기도 폐쇄가 심하여 다른 방법으로 해결되지 않을 때 
확실하게 기도를 확보할 수 있는 기관 절개술을 고려해볼 수 
있으나 합병증이 많은 술식으로 주의를 요한다. 하악골 후퇴
가 심한 환자의 경우 하악 견인 골신장술을 고려해볼 수 있으
나 침습적인 방법인 만큼 하치조 신경의 일시적 감각저하, 골
편의 골절, 안면신경의 손상 등의 합병증의 가능성이 높다10,11).

PRS의 대부분의 환자들은 호흡곤란과 구개열로 인하여 수
유 문제가 생기게 된다. 이러한 섭식 장애는 PRS 환자의 성장
을 늦추게 되는데 성장이 느려질 경우 외과적 수술을 고려할 
수 없게 된다. 따라서 섭식 문제를 해결해 주어 성장과 영양을 
도모하는 것이 어린 PRS 환자에게서 중요한 요인이다. 섭식
의 문제가 있을 경우 비위장관 삽관을 먼저 고려해 볼 수 있으
며 성장을 돕기 위해 고열량 식단이 필요하다. 장기간의 비위
장관 삽관이 고려된다면 위절개술 후 삽관을 고려해 볼 수 있
다12). Evans 등의 연구에 따르면 115명의 PRS 환자 중 73%가 

Fig. 3. Intraoral photographs before treatment. Fig. 4. Intraoral photographs after treatment.
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섭식문제가 존재하였고 이들 중 43%가 위절개술(gastrotomy)가 
필요하였다고 하였다3). PRS 환자의 경우 위-식도 역류가 자주 관
찰되는데 이는 기도 폐쇄를 악화시킬 수 있기에 주위를 요한다13). 
치료법에는 환자를 엎드리게 하거나 구토를 감소시키도록 소
량의 음식을 자주 먹이거나 약물학적 요법을 고려해 볼 수 있다. 
PRS 환자들은 초기 호흡곤란과 섭식장애만 극복하게 된다면 일
반적인 예후는 좋다. 대부분의 PRS 환자들은 성장함에 따라 평
균보다는 작지만 정상적인 하악의 성장이 이루어지게 된다1,3,4). 

PRS의 분류는 2008년 Cole 등에 의해 보완되어 제안된 분류
법이 가장 흔히 사용되고 있다. Cole 등에 의한 PRS 분류는 다
음과 같다. 분류 1은 눕혔을 때 기도 폐쇄가 관찰되지 않고 설
하수증이 일정하게 관찰되지 않으며 섭식장애가 관찰되지 않
는다. 분류 2는 눕히거나 옆으로 눕혔을 때 간헐적으로 경도의 
기도 폐쇄가 관찰되고 설하수증이 존재하며 섭식시 호흡곤란
을 야기하는 경우이다. 분류 3은 눕혔을 때 중도 및 고도의 호
흡곤란이 관찰되며 옆으로 눕혔을 때 기도 폐쇄가 관찰되고 설
하수증이 존재하며 구강으로 섭식이 불가한 경우이다14). Cole 
등의 분류에 따르면 본 증례의 환아는 고도의 호흡곤란과 섭
식장애를 보이는 분류 3에 해당하였고 기관절개술과 비위장관 
삽관의 병력이 존재하였다. 비위장관 발관 후 연하에 어려움
이 있어 고열량 액체류를 조금씩 자주 섭취하도록 하였고 이는 
환아의 다발성 우식 유발에 기여했을 것이라 추측할 수 있다. 
또한 환아의 소하악증, 구개열과 설수하증으로 인한 구강상태
로 인하여 보호자가 구강 위생을 유지하는데 어려움이 많았을 
것으로 보이며 이로 인해 치아 우식의 진행이 심화되었을 것이
라 생각된다.

PRS는 Stickler syndrome, Velocardiofacial syndrome, 
Treacher Collins syndrome 등의 다른 증후군을 동반되어 나타
날 수 있어 관절병소, 백내장, 청각소실, 소두증, 심장질환 등
의 다양한 증상들이 나타날 수 있다. PRS는 호흡곤란의 문제
와 더불어 여러 증후군들이 동반될 경우 질환의 심도 또한 다
양하기 때문에 치과 치료시 전신적 상태의 평가를 위한 의과적 
협진이 중요하다. 본 증례의 경우 의과적 자문 결과 PRS가 단
독으로 존재하였지만 진정법 하 환아의 자발적 기도유지의 어
려움의 가능성이 높아 전신마취하 치과치료를 진행을 권고 받
았다. 본 환아의 경우 전신마취시 기관내 삽관이 어려움이 예
상되어 여러 크기의 기관내 튜브, 굴곡성 기관지경, 후두경, 후
두마스크관 등을 준비한 후 전신마취 시행하였다. PRS 환자의 
임상적 특성으로 기관내 삽관이 어려울 수 있으며 기관내 삽관
을 시도하는 도중 저산소증, 심정지 등의 합병증이 발생하지 않
도록 기도 유지 부분에 있어서 특히 주의를 기울여야 한다. 또
한 술 후 수면무호흡증, 호흡부전 등의 합병증이 발생할 수 있
기 때문에 술 후 호흡이 적절히 유지되는지 확인이 필요하다15). 
본 환아는 전신마취 과정에서 특이할 만한 문제는 나타나지 
않았고, 수술 후에도 호흡이 잘 유지되었다. 

PRS 환자들은 구강위생관리에 불리한 조건을 가지지만 추
후 하악의 정상적인 성장이 이루어지므로 PRS 환자들의 성장
한 이후에는 일반적 치과 처치도 가능할 것이다. 향후 주기적 
관찰 시 2급 부정교합, 구개열 술 후 관리 등에 대한 평가가 진
행되어야 하며 적절한 치료가 필요할 것이다. 

Ⅳ. 요    약

PRS는 소하악증, 설하수증, 구개열의 세가지 임상적 특징을 
갖는 질환으로 상기도 폐쇄로 인한 호흡곤란, 섭식장애를 나
타낸다. PRS 환아는 치과 치료 시 호흡 관리에 대한 고려가 필
요하고 또한 다양한 증후군이 동반될 수 있어 치과 치료시 전
신적인 상태에 대한 고려가 필요하다. 본 증례에서는 다발성 
치아우식증을 주소로 내원한 PRS 환자에 대한 보고로 기도 확
보 및 유지의 어려움이 예상되었으나 치과적 치료를 전신마취 
하 성공적으로 시행되었다. 
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