
Prader-Willi 증후군은 1956년 Prader, Labhard, Willi에 의

해 처음 발표된 유전질환으로 15번 염색체의 이상이 주된 원인

으로 밝혀져 있고, 유아기에 근긴장저하, 과식증, 비만이 나타나

며 이후 정신지체, 뇌전증, 당뇨 등이 나타나게 된다[1]. 

마취 시 고려해야 할 문제들로는 근긴장저하로 인한 잔류 신

경근차단 및 흡인성폐렴 가능성, 비만, 척추측만증, 소하악증 등

으로 인한 기도관리 어려움과 뇌하수체 기능저하로 인한 체온조

절의 어려움 등이 있다.

저자들은 상기도폐쇄로 인해 발생한 폐동맥고혈압이 동반된 

4세 Prader-Willi 증후군 환자에게 sevoflurane과 remifentanil

을 이용한 전신마취를 경험하였고, 이와 더불어 신경근차단제로 

투여한 rocuronium 작용을 역전시키기 위하여 sugammadex 

사용을 경험하였기에 이를 보고하고 문헌고찰을 하고자 한다.
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We treated a 4-year-old patient with a genetic disorder, Prader–Willi syndrome, that was 
accompanied by pulmonary hypertension due to upper airway obstruction. Prader–Willi 
syndrome is a complex genetic condition characterized by hypotonia, feeding difficul-
ties, poor growth, and delayed development. Hypotonia was the main concern in the 
anesthetic management of this patient, including the choice of a neuromuscular block-
ing agent. We report successful induction of anesthesia in this patient with sevoflurane 
inhalation, remifentanil infusion, and a non-depolarizing muscle relaxant, rocuronium, 
while following up the status of the neuromuscular block by train-of-four monitoring and 
reversing the neuromuscular block with sugammadex.
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증      례

Prader-Willi 증후군을 진단받은 4세 남아가 지속적인 수

면무호흡증으로 이비인후과에서 아데노이드절제술, 편도절제

술, 비갑개성형술이 예정되었다. 내원 2일 전부터 상기도 감

염 증상과 함께 호흡곤란이 심해져 소아청소년과로 입원하였

다. 입원 시 촬영한 흉부 방사선사진과 흉부 전산화 단층촬영

에서 폐렴소견을 보였으며, 우측 심방과 심실이 비대해져 있

었다. 경흉부 심장초음파검사에서 폐동맥 고혈압과 함께 8–9 

mm의 심방중격결손이 확인되었다. 우심부전으로 인한 울혈

로 간염이 나타나 혈액검사상 아스파라진산 아미노전이효소

(aspartate aminotransferase, AST)와 알라닌 아미노전이효소

(alanine aminotransferase, ALT)가 각각 3,092 IU/L, 2,801 

IU/L로 상승해 있었다. 환자는 중환자실에서 2일간 폐렴에 대

한 치료로 cefotaxime과 clindamycin을 투여받았고, 심부전

에 의한 전신부종과 폐삼출물을 해결하기 위해 furosemide와 

spironolactone을 투여받았다. 폐동맥고혈압과 우심부전의 증

상호전을 위해서 sildenafil과 bosentan, milrinone도 투여되었

다. 소아 심장전문의는 폐동맥고혈압을 일으킨 근본 원인이 상

기도 폐쇄라고 진단하였고, 이비인후과에 수술을 의뢰하였다. 

이비인후과에서는 환아의 전신상태와 혈액검사 상 이상수치 교

정 후 수술을 진행하기로 하였다. 환자는 2일간 중환자실에서 치

료 후 증상이 호전되어 일반병실로 옮겨졌고, 입원 8일째 AST 

44 IU/L, ALT 392 IU/L로 감소되었다. 수술은 4일 뒤인 입원 

12일째로 결정되었다.

수술 전 방문에서 환자는 특이증상을 호소하지 않았으며, 경

미한 근긴장도저하와 정신지체를 보였다. 키 111.5 cm, 몸무게 

29 kg으로 발육지연은 보이지 않았고, 안면부에 전반적으로 지

방이 축적되어 있음을 육안으로 확인할 수 있었다. 폐렴은 수술 

7일 전 촬영한 흉부 방사선 사진에서 호전되어 있었다.

수술실 입실 후 첫 측정 혈압은 수축기 116 mmHg, 이완기 

91 mmHg였고, 심박수 95회 호흡수 20회, 고막체온은 37.1°C

였다. 당화혈색소 수치 5.9%이어서 마취 전에 특별히 혈당측

정을 시행하지 않았다. 마취 유도 전 이중분광지수(bispectral 

index, BIS)값은 95였다. 마취유도는 thiopental 150 mg으로 

시행되었다. Thiopental 정주 후, Calibration mode 2 (CAL-

2mode)를 이용하여 신경근차단 깊이 측정을 위한 근가속도

측정기(acceleromyograph: TOF-Watch SX®, Organon, 

Ireland)의 자동보정(automatic calibration)을 시행하였다. 

자동보정 시행 후, 사연속자극비(train-of-four ratio, TOFR) 

109%임을 확인하고, rocuronium 5 mg을 투여하였으며 TOFR 

54%가 나온 것을 확인한 뒤 5 mg을 추가 투여하자 TOFR 0으

로 측정되었다. 내경 4.5 mm의 기낭이 있는 튜브로 기관내 삽

관을 어렵지 않게 시행하였다. 삽관 후 후두부종을 예방하기 위

해 dexamethasone 3 mg을 정주하였다. 마취 유지는 O2 1.5 

L/min–air 1.5 L/min–sevoflurane 1–2 vol%로 시행했으며 BIS

값을 55–60으로 유지하였다. 흡입마취제의 사용량을 줄이기 위

해 remifentanil을 0.05–0.15 mg/kg/min으로 지속정주 하였다. 

15분 간격으로 TOFR을 측정해 25%를 초과할 때 rocuronium 

3 mg과 2 mg을 각각 추가로 투여하였다. 수술은 55분간 진행되

었고 총 1시간 25분의 마취시간 동안 총 15 mg의 rocuronium

이 사용되었다. 

수술 시작 직전 측정한 혈당값은 91 mg/dl였고 추가적인 측

정은 시행하지 않았다. 수술 중 혈압은 수축기 88–125 mmHg, 

이완기 60–96 mmHg로 유지되었다. 호기말 이산화탄소분압은 

35–38 mmHg로 유지되었고 심박수도 106–120회/분으로 유

지되었으며 심전도상 부정맥 소견은 나타나지 않았다. 산소포

화도는 98–100%로 유지되었다. 수술 중 체온은 직장을 통해 측

정하였고 36.9°C에서 점차 하락하여 마취 종료 시 36.5°C였다. 

수술 종료 후 sevoflurane과 remifentanil 사용을 중단하였고 

TOFR 66%임을 확인한 뒤 sugammadex 60 mg을 투여하였다. 

Sugammadex 투여 1분 뒤 TOFR가 104%로 상승하였으나 BIS

값 75이었고 자발호흡은 나타나지 않았다. 수술 종료 8분 뒤 환

자 의식이 회복되며 자발 호흡이 돌아왔고, BIS 값 92 확인되어 

발관하였다. 발관 뒤 생체징후가 안정적임을 확인하고 중환자실

로 환자를 이송하였다. 수술 2일 후 환아는 특이 합병증 없이 퇴

원하였다.

고      찰

Prader-Willi 증후군은 15번 염색체의 문제로 발생하는데 약 

75%에서 장완(q11에서 q13)의 미세결손이 발견되고 약 24%에

서 모성 이염색체성 유전이 나타난다[1]. 약 1/30,000의 빈도로 

발생하며, 성별이나 인종에 따른 차이는 보이지 않는다[2]. 병의 

진행과정에 따라 1기와 2기 또는 영아기와 아동기로 나뉘는데 1

기에는 발육지연, 중심성 근긴장저하(central hypotonia)가 나

타난다[3]. 근긴장저하의 원인은 명확하지 않고, 근생검이나 근

전도 등의 검사에서 정상소견을 보이는 것이 특징이다[4]. 특히 

근긴장저하로 인하여 수유곤란, 기침반사저하 등이 나타나며 잦

은 상기도 감염의 발생원인이 된다. 상기도감염은 Prader-Willi 

증후군 환자에서 가장 높은 사망률의 원인이 되고 있으며, 음식

물에 의한 기도폐쇄도 하나의 원인으로 지목된다[5]. 대략 2–5세 

경에 2기로 접어들면 근긴장저하는 비교적 호전되지만 비만, 생

식샘저하증(hypogonadism), 정신지체 등이 문제가 된다[6]. 이

외에 잠복고환과 척추측만증, 수면무호흡증 등으로 수술을 받는 

경우가 있고, 당뇨와 체온조절장애, 경련 등의 증상이 나타날 수 

있다.

Prader-Willi 증후군 환자는 뇌하수체 기능저하가 대부
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분의 증상발현의 원인이 된다. 황체형성호르몬분비호르몬

(luteinizing hormone-releasing hormone, LHRH)의 감소

로 성호르몬이 감소하고 잠복고환과 성기크기의 감소와 지연초

경이 나타난다. 뇌실곁핵(paraventricular nucleus)의 기능이

상으로 포만감이 저하되고 과도한 식욕이 발생해 과식하게 되

며, 신체활동의 감소로 쉽게 비만이 생긴다. 비만의 경우 환자

의 정신지체가 심할수록 더 심해지게 된다. 성장호르몬방출호르

몬(GHRH)의 저하가 발육지연의 원인이 되는데 이로 인하여 성

장호르몬제 투여를 받는 환아들이 있다[7]. 체온조절장애도 뇌

하수체기능저하증이 원인이 되어 나타나지만 정확한 기전은 밝

혀진 바가 없다[8]. Yamashita 등[4]은 Prader-Willi 증후군 환

자에게서 수술 전후로 38–40°C에 이르는 고열이 나타난 사례를 

보고하였고, 국내에서는 Kang 등[9]이 수술 도중 환자가 39°C 

이상의 고열이 나타난 사례를 보고하였다. 본 증례의 환아는 

36.4–37.1°C의 정상범위에서 체온이 조절되었다.

본 증례의 마취관리에 있어서 가장 주의할 점은 Prader-Willi 

증후군으로 인한 근긴장저하로 신경근차단제의 사용에 있어

서 주의가 필요하다는 것과 수면무호흡증이 원인이 되어 발생

한 폐동맥고혈압과 심부전이 동반되어 있다는 것이다. 환아는 2

세 경 타병원에서 잠복고환으로 수술 후 마취에서 깨어나기까

지 1시간 이상이 걸렸던 과거력이 있었고 국내보고에 의하면 

Cho 등[10]이 Prader-Willi 증후군 환자에게 succinylcholine

을 사용하여 마취를 시행하였는데 호흡회복 시간이 일반적인 

succinylcholine의 작용시간보다 2배 이상 지속되었다. 따라

서, 빠른 회복을 위하여 rocuronium과 함께 신경근차단 역전에 

sugammadex를 사용하는 것이 적절하다고 판단하였다. 하지만 

대부분의 신경근질환은 비탈분극성 신경근 차단제의 감수성 증

가와 신경근차단의 잔류를 유발한다[11]. 따라서, 본 환아의 기

관내 삽관을 위한 rocuronium 투여량을 5 mg 투여 후 TOFR를 

확인 후 다시 5 mg 투여하였다. 통상적으로 rocuronium 기관

내 삽관용량은 0.6–1.2 mg/kg로 본 환아의 경우, 17.4–38.8 mg 

에 해당하지만, TOFR 감시하여 소량(5 mg)씩 나누어 투여함으

로 통상적인 기관내 삽관용량 보다 적은 용량의 rocuronium으

로 안전하고 성공적으로 기관내 삽관을 시행할 수 있었다. 또한, 

신경근차단 역전 시, 소아에서 sugammadex의 사용은 안전성, 

유효성 확립을 위한 연구가 부족하며, 아직 국내 승인을 받지 않

았지만, 해외 연구에서 sugammadex에 의한 신경근차단 역전

은 신경근차단제의 잔존효과가 나타나는 빈도가 적고, 근육병

증 환아에게 사용할 경우에도 효과적인 신경근차단 역전을 보였

다[12]. 하지만, 투여된 sugammadex의 양이 신경근차단 깊이

에 비해 불충분할 경우 잔류 신경근차단 또는 신경근차단재현

(recurarization)이 발생할 수 있으므로 TOFR 측정 후 충분한 

양의 sugammadex를 투여하였다. 성인환자를 대상으로 한 이

전 연구에서 TOFR 0.5일 때 투여한 sugammadex 0.22 mg/kg

는 평균 2분 정도 후에 TOFR를 0.9 이상 회복시켰다[13]. 하지

만 이 연구의 경우 소아를 대상으로 진행된 연구 결과가 아닌 점, 

소아를 대상으로 본 환아와 같이 얕은 신경근차단상태(TOFR 

0.66) 일 때 안전한 적정 sugammadex 용량 가이드라인이 없는 

점, 그리고 sugammadexm 유효성은 용량의존적으로 나타난

다는 점, 무엇보다도, 본 환아의 경우 잔류 신경근차단이나 신경

근차단 재현의 위험성이 있는 중심성 근긴장 저하가 있는 점 등

을 고려하여 2 mg/kg에 해당하는 용량의 sugammadex를 투

여하였다. 신경근차단 역전 후에도 기관내 삽관 튜브의 발관 전

에 반드시 TOFR이 0.9 이상이며 자발호흡이 회복되었음을 확

인하여야 한다. Prader-Willi 증후군 환자는 주술기 호흡기 관

련 부작용(perioperative respiratory adverse events, PRAE)

의 위험도도 높은데, 위험인자로는 비만이나 척추측만증, 소하

악증 등으로 삽관 시도가 여러 번 이루어 질 수 있다는 것과, 미

국마취과학회 신체등급 분류 2점 이상이라는 점을 들 수 있으

며, 본 증례의 환아는 최근 폐렴으로 항생제 치료를 받았고, 기

도 주변부 수술, 정맥마취제를 통한 마취유도 등의 위험인자가 

해당되므로 더더욱 주술기 호흡기 관련 부작용의 발생가능성

이 높아 sugammadex를 통한 확실한 신경근차단역전이 필요

하였다[14]. 다른 증례를 살펴보면 마취유도에 succinylcholine

을 사용하였고, 유지 시 atracurium을 사용하였다[10]. 그러나 

atracurium은 경련유발 가능성이 있으므로 사용하기에 부적절

하다고 생각되었다. Prader-Willi 증후군 환자는 경련 과거력을 

가진 경우가 있고 본 환아도 경련 과거력이 있었다. 따라서 마취 

유도 시 ketamine을 제외하였고, 폐혈관 저항을 낮추어줄 수 있

는 thiopental sodium으로 마취를 유도하였다. 폐동맥고혈압의 

악화를 막기 위하여 아산화질소는 사용하지 않았으며, 마찬가지

로 고농도의 흡입마취제는 용량의존적으로 폐동맥 혈압뿐만 아

니라 심박출량 감소 및 전신저혈압으로 인한 혈역학적 불안정

을 초래할 수 있으므로 BIS 감시하에 적절한 진정을 유지하는 저

농도 seovoflurane (0.6–0.9 최소폐포농도)과 함께 교감신경활

성 증가로 인한 폐혈관저항증가를 방지하기 위해 remifentanil

을 0.05–0.15 mg/kg/min 정주하였다. 고탄산혈증도 폐동맥고

혈압을 악화시킬 수 있으므로 호기말이산화탄소분압을 34–38 

mmHg로 조절하였다[15]. 

당뇨가 있는 경우 수술 중 저혈당증 또는 고혈당증이 문제가 

될 수 있지만, 본 환아는 당뇨가 없었으며, 담당 소아청소년과 주

치의의 의견상 혈당조절에 문제가 없는 상태였다. 수술시작 직

전 측정한 혈당치는 91 mg/dl였다. 수술 중 서맥, 좌축편위(left 

axis deviation), 우각차단(right bundle branch block) 같은 이

상 심전도 소견이 나타난 증례보고가 있으나 본 증례의 환아는 

수술 중 심전도상 이상소견이 발견되지 않았다[5].

Prader-Willi 증후군 환자는 비만, 소하악증, 치아우식증, 척

추측만증 등이 어려운 기도관리의 원인이 된다. 삽관 시 발생하
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는 교감신경의 활성화가 폐동맥 고혈압 소견을 악화시킬 수 있

기 때문에 remifentanil 20 mg을 투여한 뒤 삽관을 시행하였다

[15]. 본 환아의 경우 소하악증이 심하지 않아 내경 4.5 mm의 

기낭이 있는 기관내 튜브로 특별한 문제없이 부드럽게 삽관이 

이루어졌다.

수술 중 특이소견으로 환아의 편도 기저부에서 동맥이 주변 

지방조직과 함께 노출되어 있어 집도의가 주변 조직을 봉합하여 

노출부위를 덮어주었다. 따라서, 수술시간이 예상보다 지연되었

으나 특별한 문제는 발생하지 않았다. 

결론적으로 Prader-Willi 증후군 환자는 잠복고환, 치아이상, 

척추측만증, 수면무호흡증의 교정을 위하여 수술이 필요한 경우

가 있다. 이때 마취통증의학과 의사는 근긴장저하로 인하여 신

경근차단제의 사용에 있어서 주의가 필요하다. 아직 소아에서 

sugammadex 사용 안전성에 대한 국내 연구결과가 부족하지

만 해외선진국의 연구결과를 바탕으로 판단하면 신경근차단제

로 rocuronium을 사용한 뒤 수술 중 TOFR를 측정하여 수술 종

료 시 sugammadex를 이용하면 충분한 신경근차단 역전을 시

킬 수 있었다. 이는 Prader-Willi 증후군 환자의 마취 회복 및 환

자안전을 위한 좋은 방안이 될 것이다.
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