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Duchenne muscular dystrophy 환자의 마취관리
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Abstract

Anesthetic Management of Patient with Duchenne Muscular Dystrophy
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Duchenne muscular dystrophy is a hereditary disorder which is characterized by progressive muscle weakness. Special
concern is needed in these patients during anesthesia，because cardiac and pulmonary systems are commonly involved，and
letal complications may be happen by anesthetics such as succinylcholine or volatile agents. This is a case report 01 a 5-year-
Old boy wilh Duchenne muscular dystrophy who underwent repair surgery for nasal bone fracture under general anesthesia. (J
Med Ufe Sci 2013;10(2):142-144)
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서 론 _:=J 증 례

듀시엔형근이영양중 (Duchenne rnuscuJar dystrophy. DMD)
은 소아기에 발병하는 근육퇴행위축중 중 가장 흔한 형태로서 발

병환은 10.α)()명당 1명의 빈도로 보고되고 있다 이 질환은 X
염색체 열정 유전질환으로 여아보다 남아에서 흥히 반병하며 근

육세포에 존재하는 dystrop뻐1의 결핍을 초래한다 임상증상은 5

세 이전에 받생하기 시작하는데 초기에는 골반대 근위부 팔격근

의 장애로 보행 장애가 유발되고 점차 신체 전반의 근육이 칭범

되어 보봉 25세 이전에 심장과 폐 기능저하로 사망하게 된다”

DMD 환자틀은 마취 시 싱기능 및 폐기놓 저하로 인해 마취

위험도가 높올 뿐만 아니라 횡문근융해 (rhabdornyolysis). 악성고
열중 유사 대사반웅 {mali맑ant hypeπhermia -like metabolie

reaction). 고칼륨혈중에 의한 싱정지 퉁의 치명적인 합병중이 발

생할 수 있기 때문에 특연한 주의가 요구된다 g 저지들은 코뼈

팔절 복구수슐이 예갱된 DMD 환아에게 때때zol뼈 propofol

remifentBnil융 이용하여 별다은 합병종 없이 안전하께 마취틀

하였기에 문헌고장과 함께 보고하그l자 한다
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키 107.3 cm，몽무게 18.5 kg인 5세 냥아가 코뼈팔절로 전신

마취 하에 복구수슐이 예쟁되었다 환아는 15개원 때 간수치 상

숭이 받견되어 시행한 유전자 검사상 DMD로 진단밴았고 현재

보행장애가 있는 상태였다 수슐 전 시행한 검사에서 ASI' 182
IUIL，ALT 612 IUι.5è 상숭되어 있었고 싱전도는 우심실 비대

양생었다 기타 혈색소， 전해질， 혈액웅고， 흉부방사선 검써|

서 득이소견은 관찰되지 않았다.

마취를 시행하기 전 마취기의 회로와 소다라임올 교체하고 산

소와 공기를 충분히 플은 후 15분간 마취기 내에 남아있는 홈입

마취제을 배출시켰다 마취 전처치는 시행하지 않았고 환자가 수

술실에 도작한 후 심전도， 비칭습적 혈압，맥박 산소포화도륜 측

정하였다 Thiopental 75 mg을 투여하여 마취틀 유도하고

propofol과 remifentanil을 각각 200앵/kg/min 과 0.5 pg/kg/min
의 속도로 지속정주 하연서 서맥을 예방융}기위해 glycopyrrolate
0.1 rng올 투여하였다 환자의 의식이 소싣된 것올 확인하고

100% 산소로 용수환기를 하연서 자밸호홉이 없어지기를 기다린

후 근이완계 투여 없이 기관내삽관올 시행하였다 마취 중에는

산쇄 의료용 공기를 이용하여 50% 홉입산소 농도로 초점환기

블 하여 호기말 이산화탄소 분압이 30-35 mmHg가 되도록 유지

하였다 수술 충 환력징후는 혈압 97-128/57-87 mmHg，심박수
82-122 beats/min，액박 산소포화도 1αl% ，제옹 36.5t 로 유지
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되었다 수쌀이 종료되어 propOfol과 remifentanil 투여륜 중단한

지 10분 뒤에 환자가 자발적으로 눈올 뜨고 충분히 자발 호홉응

하여 기관내 튜브룹 발판하고 회복실로 이송하였다 총 수술 시

간은 5분이었고 마취시간은 25분이었다 이 후 환지는 득이 사항

없이 수울 후 4일째 퇴원하였다

고 찰

DMD는 근육퇴행위축중 중 가장 심한 잉상〈양상올나타내는 갤

환으로 X 염색체 짧은 팔1Xp21 position) 에 위치한 dysσ。phin
유전자의 변이로 인해 dystrophin 곁명이 생기는 질환이다

Dystrophin 은 근육세포에 존재하는 단백질로 근육세포의 세포곧

격을 세포뺑바탕젤에 결합시키는 역할융 한다 DMD 환자는

dystrophin 겸랩으로 인해 큰육세포가 위축，괴사 섬유화되어

점진적으로 근육이 쇠약해 지는데 대부분 5세 이전에 운동능력

저하가 발생하기 시작하여 정차 전신 근육으로 영향이 확대된다

아직 DMD 환자에게 효과적인 치료법은 없으며 스테로이드 투여

가 명의 진행을 늦추는 것으로 알려져 었다”

DMD 환자의 안전한 마취관리활 위해서는 세심한 마취 전 형

7까 뀔수적이다 DMD 환지는 호홈근이 약화되어 효홈능력 저

하와 예험이 자주 발생하고 깨묻근{masseier muscle) 이나 목의

근육이 위축되어 어려운 기도관리의 기놓성이 었으며 기관이 좁

아져서 기도 예쇄가 받생활 수 있기 때문에 이에 대한 명가가 필

요하다” 또한 심장근육이 병발되어 이완 또는 수축 기능 저하，

심근영중，부정맥 퉁이 혼히 동반된다 연하곤란으로 영양상태가

불링한 경우 비타민 K 부촉으로 인해 혈액웅고애 장애가 동반휠

수 있고 마늘，은행，인상 풍의 민간요법올 복용하는 경우도 많

아 이로 인한 문제가 발생하기도 한다찌

DMD 환자의 마취 시에는 마취계 선택에도 주의릎 기올여야

하는데 딸분극성 근이완체인 succinylcholineo I나 halothane 같

은 홉엄마취제룹 사용힐 경우 악성고열중 유사 대사반웅이 유발

될 수 있다 악성고열중 유사 대사딴운 악성고열중과 임상증상

이 매우 비숫하지만 발생기전이 다르다.악성고열중은 ryanodine

수용체에 연이를 유발하는 상염색채 우성 유전질환으로 유발인

자에 의해 근육세포질그몰에서 비정상적으로 많은 랑융이 유리

되어 세포의 대사항진 상태가 유발되는 겔환이다 반연에 DMD
환자에서 받생하는 악성고열중 유사 대샤반웅은 여 strophin 부촉

으로 인해 근육세포막이 왈안갱한 상태이기 때문에 발생한다

즉，특정 약제 또는 과도한 흥분 둥의 유발언자가 있으면 세포막

의 불안정성과 투과성이 더욱 중가되고 세포악이 파괴되어 고왈

륨혈증，고열‘빈액，횡문근융해， 이오글로빈뇨 풍의 악성고열중

과 비슷한 임상증상이 나타나게 된다.•.•악성고열중 치료제로 사

용되는 dantmlene 이 DMD 환자의 악성고열중 유사 대사반응에

도 효과가 있는지는 영확하지 않다 Danfrolene 은 ryan여ine 수
용체에 작용하여 근육세포칠그윤로부터 왈술의 유리틀 억제하기

때문에 받생 기전이 다른 악성고열중 유사 대사반웅에는 효과가

없올 가놓성이 많다 그러냐 악성고열중 유사 대사반웅에 효과적

인 치료제가 없기 때문에 비록 유용정은 확립되어 있지 않지만
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dantrolene 이 잉상적으로 사용되고 있는 설정이다

악성고열중올 유발항 수 있는 약제원 DMD 환자에께 사용한

경우 반드시 악성고열중 유사 대사반옹이 발생하는 것은 아니다‘

특히 홉입마취체의 안전성에 대해서는 의견이 분분하다 Segura
풍은.•DMD 또는 Becker muscular dystrophy 환자의 마취 사혜

117 건올 분석하여 이 환자문에서 발생한 중요 합병중이 홉엄마

취제 사용여부와는 관계가 없고 수울자체의 위험생 또는 환자의

전신상태와 관계가 있었다고 보고하였다 그러나 홈입마취쩨 사

용 후 합병중이 발생한 사례도 있어 다른 대체 약제가 있는 경우

홈입마취제 시용융 자쩨하는 것이 바람직하리라 생각된다”

Succinylcholine 도 DMD 환X때게 투여 후 고칼륨혐중으로 인한

급성 심정지가 발생한 사례틀이 있어 사용하지 않는 것이 추천된

다'""
홈입마취재 대신에 사용할 수 있는 마취약제로는 정액마취제

인 propofol. ketamine. mid양01뼈， opioid 둥이 있다 근이완제

의 경우 비닫분극성 근이완제플 사용할 수 있지만 신정근 정합부

의 구조적 변화로 인하여 지연된 회복올 보일 수 있기 때문에 신

경자극기를 이용하여 근이완 정도블 지속적욕로 평가하는 것이

뀔요하다9’.마취 중에는 심전도，혈압，액박 산소포회도， 체옹

동의 기본척인 강시뿐만 아니라 호기말 이산화탄소 분압 측정이

유용하게 사용될 수 있다 본 중례에서는 홈입마취재뜯 사용하지

않고 thiopental. propofol. remifentar 피용 이용하여 마취될 유도

및 유지하였고 수슐 시간이 짧고 근이완이 필요하지 않은 수슐이

었기 때문에 근이완제툴 투여하지 않고 기관내상관을 하였다 수

술 중에는 체온 및 호기말 이산회탄소 분암을 지속적으로 모니터

링 하여 안전하게 마취 관리헬 할 수 있었다

2007년에 American coUege of chest physicians 는 마취나 진

정이 휠요한 DMD 환자의 효홈관리에 관한 권고 사힘올 발표했

다m 그에 의하연 마취전문의， 심장전문의， 예전문의 등이 환자

상태틀 연밀히 명가한 후 호홉기능흘 적절히 감시하고 휠요한 처

치를 할 수 있는 인력과 시설이 있는 곳에서만 마취냐 진정올 시

행할 것올 권고하였다 본 중혜에서는 수술 전후 담당 소아과 전

운의의 자문을 흉해 환자 상태흘 평가 및 관리하였고 마취 중에

는 마취과 전문의가 지속적인 감시 및 처치툴 시행하였다

결론적으로 저자등은 5서J DMD 환자에게 thiopental ，

propofl이，remifentanil 을 이용하여 합병중 발생 없이 안전하게

마취를시행힐수있었다
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