
VIII 인자에대한항체를가진혈우병환자에서

발생한상완골과상골절

- 1예보고 -

고덕환·김동헌·김규현·임신우

건국대학교 의과대학 정형외과학교실

<국문초록>
VIII 인자에 대한 항체를 가진 혈우병 환자에서 발생한 골절은 매우 드믈며 이 경우 항혈우병 보충 치

료와 그 수술적 치료에 큰 어려움이 따른다. 저자들은 VIII 인자에 대한 항체를 가진 혈우병 환자에서

요골 신경 마비를 동반한 상완골 과상 골절 1례를 수술적으로 치료하였으며 이를 문헌 고찰과 함께

보고하고자 한다.  
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혈우병환아에서상완골과상골절이발생한경우

과도한 출혈로 인하여 신경 손상 , 구획 증후군 ,

Volkmann 저혈성구축등의합병증이병발시치료를

어렵게할수있다.

저자들은VIII 인자(factor VIII)에대한 i n h i b i t o r가있

는혈우병환아에서요골신경마비를동반한상완골

과상골절 1예를경험하였기에문헌고찰과함께보

고하고자한다.

증 례

8세남아환자로약 2 m 높이의미끄럼틀에서떨어

지면서발생한우측주관절동통과종창을주소로개

인병원방문후우측상완골과상골절진단하에본

원으로전원되었다. 과거력상 1세때혈우병A로진

단되어본원에서정기적인치료를받아왔으며V I I I

인자에대한항체인 i n h i b i t o r가생성된상태였다. 내

원당시이학적검사상우측주관절의동통과종창은

매우심하였으며신경학적검사상감각기능은정상
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이었으나수지및무지의능동적신전장애를보이는

요골신경마비소견을보였다. 내원당시촬영한방

사선소견상후내측으로완전전위된Gartland, type

I I I A의상완골과상골절소견을보였다 (Fig. 1A). 내원

당시activated partial thromboplastin time(a PTT)은 1 1 0초

로정상보다 2배이상연장되어있었고VIII 인자와I X

인자와그항체에대한정량검사를보냈으며, 상기

환아는VIII 인자의결핍인혈우병 A이지만VIII 인자

에대한항체인 i n h i b i t o r가생성된상태였기때문에

내원일과그다음날인수술일에VIII 인자 1,000 unit,

IX 인자 1,000 unit을각각동시에투여하였고수술은

영상증강기하에서도수정복및 K - w i r e s를이용한경

피적핀고정을시행하였다(Fig. 1B). 수술당일저녁

과술후 1일에경피적핀을통한출혈과삼출이면붕

대(cotton bandage)와석고부목을적실정도로심해지

며빈혈소견을보여(Hemoglobin/Hematocrit; 6.8/21.3),

원침적혈구(packed red cell)를수혈하면서VIII 인자

와 IX 인자의용량을각각 1000 unit과3000 unit으로증

량하여투여하면서수시로드레싱을교체해주었다.

술후 2일에도경피적핀을통한출혈과삼출이계속

되면서저혈량성증상소견을보여수액치료와 V I I I ,

IX 인자투여와함께신선전혈(fresh whole blood)을

수혈하였다. 그런데, 술후 2일과 3일에신선전혈수

혈후에핀을통한출혈과삼출이현저히감소되면서

환자상태는안정화되었으며술후 2주동안VIII 인자

와 IX 인자를보충투여하였다. 술전에채혈하여술

후 4일째에보고된VIII, IX 인자의정량검사상V I I I

인자는 1%, IX인자는 4 % (정상범위; 60-140%)였고,

VIII 인자와 IX 인자에 대한 항체는 각각 13.8, 6.0

Bethesda unit으로양성소견을보였다. 이결과보고로

술후의과다한출혈이설명될수있었고, 신선전혈

수혈후 1일째와 2일째 a P T T는 5 7 . 3초, 60.3초로감소

된소견을보였다. 

Fig 1.  A. Preoperative radiographs show complete, posteromedial displacement of distal fragment of
supracondylar fracture.

B. Postoperative radiographs show reduction and fixation with medial and lateral pins of fracture.
C. Postoperative 4 months radiographs show complete union of fracture. 
D. Patient with right radial nerve palsy. Note the inability to extend the wrist dorsally.

A

C
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D
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수술후 4주에핀제거술을시행하였으며최종추

시방사선소견상완전한골유합소견을보이고있으

며(Fig. 1C), 수상당시발생한요골신경마비는골절

의정복이가능하였고개방성골절과혈관손상이동

반되지않았기때문에비수술적치료즉, 수근관절

낙하와수지신전장애를교정하는보조기를착용하

여추시관찰중수상후 4개월에요골신경마비증상

이소실되어현재완전한운동기능을회복하였다

3)(Fig. 1D,E).

고 찰

혈우병환자에서발생한골절의치료는결핍된혈

우병인자를투여함으로시작되어야하는데, Ahlberg

와N i l s s o n에의하면혈우병환자에서골절이발생한

경우VIII 인자는최소한 20% 수준이되어야한다고

하였고1 ), Boardman등은골절의안정성에따라안정

성골절인경우 2 - 4일동안, 불안정성골절인경우 5 - 7

일동안VIII 인자를3 0 %로유지해야한다고하였다2 ).

W o l f f등은혈우병환자의골절은 k g당 25 unit의인자

를상지의골절인경우 7일동안, 하지의골절인경우

1 4일동안투여하였으며, 골절후에발생한가성종양

은방사선학적인치유가일어날때까지지속적인부

족인자투여와고정으로치료하였다고하였다7 ). 

혈우병환자에서특히수술이시행될예정인경우

혈액응고결핍의성질과혈중항혈우병인자는정확

히측정되어져야하며, 보통 60,000-100,000 unit정도

의충분한인자가혈액은행에준비되어있어야하

며 , 술전 infusion study를 시행하여 농축 제제

(concentrate) 주입후에활동성수준과반감기를측정

하는 것이 바람직 하며, 보통 인자 활동성( f a c t o r

a c t i v i t y )이 70-100% 수준인경우수술을진행한다고

하였다1 , 5 ).

환자의혈중에VIII 인자에대한항체인 i n h i b i t o r가

존재하는경우가있는데, 그빈도는혈우병환자의 6 -

2 1 %라고하며 i n h i b i t o r의발생은투여된VIII 인자의

용량과비례한다고한다6 ). 이들 i n h i b i t o r는투여된인

자의활동성을파괴하기때문에이런환자들은보통

VIII 인자농축제제투여에반응하지않으며항혈우

병인자보충치료가매우어렵게된다4 , 5 , 6 ). 또한 V I I I

인자의투여는투여후 6일에서 1 0일이내에환자의

혈중항체역가의급속한상승을초래하기때문에,

일단보충치료가시작되어졌다면, 첫 6일에서 1 0일

이내에지혈을얻고유지하기위해모든노력을취하

는것이중요한데, 왜냐하면그이후에는혈중항체

역가가상승하면서항혈우병보충치료의효과를얻

기가불가능해지기때문이다4 , 6 ). 현재 VIII 인자에대

한 i n h i b i t o r가있는환자의치료로서 , 과용량VIII 인자

투여와함께 activated prothrombin complex concentrates

( P C C s )는 VIII 인자를우회하여혈액응고과정을활

성화함으로써가능성있고효과적인지혈제역할을

제공한다고하였다6 ). 

본환아의경우과거력상 VIII 인자에대한항체가

양성이었기때문에술전에 VIII 인자와 IX 인자를각

각 1,000 unit씩투여하였으나수술후에핀을통한출

혈이멈추지않았으며인자의증량에도불구하고출

혈이멈추지않은이유는V I I I인자와 IX 인자에대한

항체가모두존재하였기때문으로사료된다. 따라서

후향적으로판단한것은과상골절에대한정복및

수술은수상후가능한일찍해주는것이바람직하지

만, VIII 인자에대한 i n h i b i t o r가있는혈우병환자에서

는항혈우병인자에대한정량검사후인자의활동성

이양적으로증가된것을확인후수술을진행하는것

이안전할것으로사료된다 . 또한상기환아에서 V I I I

인자와 IX 인자의증량에도줄지않던출혈이신선

전혈수혈후급격히감소된것은신선전혈내에포함

된안정된VIII 인자뿐만이아닌다른응고인자들의

보충효과에의한혈액응고과정에서의우회작용에

따른 것으로 추측된다. 이는 신선 전혈 수혈후에

Fig 1.  E. Four months after injury, the patient can
extend the wrist and fingers

E
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a P T T의단축과정량검사상VIII, IX 인자의증가소

견으로도설명되어졌다. 
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Supracondylar Fracture of the Humerus in a Hemophiliac with
Antibodies to Factor VIII

- A Case Report -

Duk Hwan Kho, M.D., Dong Heon Kim, M.D., Kyou Hyeun Kim, M.D., 
and Sin Woo Lim, M.D.

Department of Orthopaedic Surgery, College of Medicine, Konkuk University, Korea

< A b s t r a c t >

Fractures in hemophiliacs with antibodies to factor VIII are very rare, and the
presence of antibodies to factor VIII in the patient’s blood makes antihemophilic
replacement therapy and operative treatment extremely difficult. We treated one case
of supracondylar fracture of the humerus in hemophiliac with antibodies to factor VIII
surgically and present that case with a review of the literature.

Key Words : Hemophiliac, Antibody to factor VIII, Supracondylar fracture   
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