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  Goldenhar 증후군은 3,000-5,000명 중 1명 정도 발생하는 

선천적 질환으로 두개안면과 척추기형을 특징으로 한다. 원

인은 태생학적으로 첫번째와 두번째 아가미궁(first & second 

branchial arch) 부위에 혈액공급이 제대로 되지 않아서 발달 

결손이 생기는 것으로 알려져 있다.1)

  마취관리 상의 문제는 소하악증, 하악형성부전증, 구개열, 

두개척추기형으로 인한 기도관리 및 기관내삽관의 어려움,2-4) 

동반된 심장, 폐, 신장질환과 같은 심혈관계의 불안정적인 

혈역학 관리 등을 들 수 있다. 세계적으로 Goldenhar 증후군 

환자의 전신마취에 대한 문헌보고도 많지 않았으며, 아직까

지 국내에서는 Goldenhar 증후군으로 진단받은 환자의 마취 

경험이 보고된 바가 없다. 저자들은 Goldenhar 증후군을 진

단받은 1명의 환아에게 절제생검과 요관재이식술을 위한 

전신마취를 경험하였기에 이를 문헌고찰과 함께 보고하는 

바이다. 

증      례

  환자는 8개월 된 남아로 전신 마취하에 결막지방유피종

(conjunctival dermoid)과 방광요관역류(vesicoureteral reflux)로 

절제생검과 요관재이식술을 시행받기 위해 입원하였다. 과

거력상 환아는 제태연령 40주, 체중 3,400 g으로 자연 분만

하여 출생하였다. 환아의 특징적인 외모 이상으로 큰입증

(macrostomia), 편측안면소체증(hemifacial microsomia)(Fig. 1), 

좌측 외이도 협착(left external auditory canal stenosis), 이전

부피부연성섬유종(preauricular skin tag)(Fig. 2), 결막지방유피

종(Fig. 3) 소견을 보여 Goldenhar 증후군으로 진단 받았으며 

심초음파 검사상 작은 동맥관개존증 소견을 보였고 척추이

상은 보이지 않았으며 대사이상 검사에서는 정상이었다. 생

후 1주일에 신생아 고빌리루빈혈증으로 9일간 입원하였고 

최근 5개월 동안 3차례 요로감염증으로 입원하여 항생제 

치료받은 적이 있었으며 수술을 받은 적은 없었다. 

  술 전 검사상 심전도는 148회/분, V1의 RSR′파, 심초음

파는 동맥관개존 폐쇄(closed PDA), 소변 검사상 WBC 10-

20/HPF 소견을 보였으나 흉부 단순 방사선 검사와 혈액검사
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는 특이소견 없었다. 입원 당시 환아의 체중은 10 kg이었다.

  마취전투약은 하지 않았고 수술실 도착하여 측정한 수축

기 혈압 90 mmHg, 이완기 혈압 60 mmHg였고 심박수는 분

당 132회, 맥박산소포화도는 99%였다. 마취유도는 thiopental 

sodium 75 mg과 rocuronium bromide 5 mg 정주한 후 마스크

로 조절호흡을 시행하였으나 큰입증으로 인해 마스크환기가 

잘 되지 않아 보조자의 도움을 받아 마스크환기를 한 상태

에서(Fig. 4) 기낭이 없는 기관내경 4.0 mm의 튜브로 기관내

삽관 하였으나 환기시 가스가 누출되어 4.5 mm의 튜브로 교

체하여 기관내삽관 하였으며 기관내삽관은 큰 어려움이 없

었다. O2, N2O를 각각 3 L/min로 투여하고 sevoflurane 2-2.5 

vol%로 마취를 유지하였고 호기말 이산화탄소분압은 30-

35 mmHg로 유지되도록 조절호흡 하였다. 수술 중 활력징

후는 혈압 90-110/50-70 mmHg, 심박수 130-150회/분, 맥

박산소포화도 98-99% 정도로 안정적으로 유지되었다. 수

술 종료 후 환자의 자발호흡이 충분히 회복된 후 glycopy-

rrolate 0.1 mg과 pyridostigmine 2.5 mg을 정주하고 발관하였

다. 총 마취시간은 4시간 20분이었으며, 수술 중 수액으로는 

포도당 생리식염수(1：4 dextrose and sodium chloride) 용액 

200 ml와 하트만 용액 100 ml가 투여되었다. 환아는 회복실

에서 특별한 합병증 없이 안정적인 활력징후를 보였다.

고      찰
  

  1952년에 Goldenhar는 처음으로 이전부부속물(pre-auricular 

appendages)과 이전부누공(fistula), 안구외유피종(epibulbar der-

moid)으로 구성된 증후군을 보고하였다.
5) 그 후에 Hollwich

와 Verbeck은6) 다른 임상양상으로 척추기형, 눈꺼풀결손(upper 

lid coloboma), 결막하지방종(subconjunctival lipoma), 귀이상

(ear abnormalities), 청력소실, 일측성안면형성부전증(unilateral 

facial hypoplasia), 소하악증(micrognathia), 구개열, 정신지체, 

신장이상(renal abnormalities), 선천성심장병 등을 추가하였다. 

Goldenhar 증후군은 눈척추형성장애(oculovertebral dysplasias) 

또는 눈귀척추형성장애(oculo-auriculo-vertebral dysplasia)라는 

Fig. 1. This figure shows macrostomia and hemifacial microsomia.

Fig. 2. The arrow indicates preauricular skin tag. Fig. 4. Difficult mask ventilation due to macrostomia.

Fig. 3. The arrow indicates conjunctival dermoid.
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용어로도 사용된다. 

  Feingold와 Baum은
7) Goldenhar 증후군 진단기준으로 적어

도 2가지가 있을 때로 정의하였다. 지방종, 지방유피종(lip-

odermoid), 안구외유피종(epibulbar dermoid)같은 눈이상이 있

으면서 귀, 하악골 혹은 척추기형이 동반될 때 진단할 수 

있다. 현재는 Goldenhar에 의한 정의보다는 Feingold와 Baum

에 의한 진단기준이 이용되고 있다. 하악형성부전증(man-

dibular hypoplasia), 두개척추기형, 편측안면소체증의 동반으

로 인해 기관내삽관의 어려움과 본 증례와 같이 큰입증으

로 인한 마스크환기의 어려움이 있기 때문에 Goldenhar 증

후군 환자의 마취관리에서 기도보호가 가장 중요하다. 따라

서 마취 전 방문으로 마취 접근이 논의되고 기관절개술 가

능성을 환자에게 설명해야 한다. 더욱이 두경부 운동과 개

구(mouth opening)가 수술 전 평가되고 경추와 안면의 X-ray

를 찍어야 한다. 이는 Goldenhar 증후군에서 선천성심장병과 

척추기형이 많이 발생하기 때문이다. Goldenhar 증후군 환자

의 마취관리의 어려움은 두개안면/척추기형의 형태와 중증

도, 동반된 심혈관계 문제, 심폐예비력(cardiopulmonary reserve), 

정신이상/지체(mental abnormality/retardation)의 정도 그리고 수

술의 종류에 달려있다. 

  기관내삽관의 어려움은 mandibular space를 측정하여 평가

할 수 있다.8) 이는 하악골의 턱끝 안쪽 가운데부터 설골까

지 전후거리를 측정하여 후두경의 잠재공간을 대략적으로 

알 수 있다. 이 거리는 턱끝과 설골사이에 손가락을 대면서 

측정한다. 성인에서 정상 기도의 최소거리는 약 3 cm이다. 

유아와 영아는 나이에 따라 비례하여 더 작으며 신생아에

서는 약 1.4-1.5 cm이다. 잠재공간이 감소되면 마취과의사

는 기관내삽관의 어려움을 예상하고 이에 대한 준비를 하

여야 한다. 

  마취 전투약은 환자상태와 수술종류에 따라서 생략하거

나 용량을 줄여서 투여하여야 한다. 항콜린성 약제 단독 혹

은 다른 약제(항불안제 또는 진정제 등)와 병행해서 사용할 

수 있다. 짧은 수술에서 삽관을 하지 않고 비인두기도유지

기를 사용하여 하루 동안 적절한 기도를 유지할 수도 있다. 

여러 가지 기형이 동반된 환자에서 마취유도는 흡입마취제

를 이용하는 것보다 정맥마취제 thiopental (4-6 mg/kg IV) 

이나 ketamine (1-2 mg/kg IV or 5-7 mg/kg IM)을 투여하

는 것이 더 좋다. Ketamine의 경우 해리성마취(dissociation an-

esthesia)의 이점이 있지만 안압의 증가와 안구진탕으로 안

과 수술에는 적합하지 않을 수 있고 과도한 침분비를 자극

시켜 흡인의 위험이 있을 수 있으며 환자가 움직일 수 있

으므로 미세수술을 하기에 부적절하다. 

  가능하면 삽관을 해야 하지만 반복된 시도로 인한 후두

손상을 일으킬 위험이 있다면 하지 말아야 한다. 입 혹은 

코를 통한 기관내삽관의 다양한 보조기구로 역행기관내삽

관(retrograde intubation)이9) 시도될 수도 있고 필요시 기관절

개술을 할 수도 있다. 모든 환자는 보호기도반사가 있을 때 

발관해야 하고 필요하다면 환자가 완전히 회복될 때까지 

기관튜브는 유지되어야 한다. 

  마취과 의사는 Goldenhar 증후군 환자에서 기도관리의 어

려움과 심폐질환, 신장질환, 신경근육의 문제점의 가능성이 

있다는 것을 알아야 한다. 상, 하기도폐쇄, 폐기능, 후두, 신

장, 심장, 신경근육의 기능 평가가 권장된다.10) Cooper 등은11) 

5개월 된 Goldenhar 증후군 환자에서 기도관리가 어려워 역

행기관내삽관이 성공적으로 사용되었다고 보고하였다. Bahk 

등은12) Goldenhar 증후군 환자들에게 기관내삽관이 어려웠

던 4예에서 후두마스크를 통한 굴곡기관지경을 이용한 기

관내삽관(fibroptic intubation)을 보고하였다. Sculerati 등은13) 

중증의 두개안면기형이 있는 어린이에서 기도관리를 평가

하여 기관내삽관이 실패했을 경우 기관절개술을 시행한 비

율로 두개안면골유합증(craniofacial synostosis) 환자는 48%, 

하악안면골이골증(mandibulofacial dysostosis)은 41%, Golden-

har 증후군은 22%로 보고하였다. 이러한 환자는 마취 전 기

관내삽관이 어려움을 예상하고 근이완제 사용을 피해서 삽

관이 실패했을 때 빠르게 자발환기로 전환을 해야 한다. 

Remifentanil의 각성시간은 흡입마취제 사용 시보다 의미 있

게 더 빠르다.14) 기도관리의 어려움이 예상된다면 근이완제 

사용을 피하고 remifentanil 사용이 고려되어야 한다. 

  결론적으로 본 증례에서는 Goldenhar 증후군 환자의 큰입

증으로 인한 마스크환기의 어려움 외에는 특이점 없이 전

신마취를 시행하였으나 이러한 환자는 동반된 심혈관계 문

제의 안정적인 혈역학 관리와 두개안면 기형에 따른 어려

운 기관내삽관 가능성에 대한 평가 및 준비를 항상 고려해

야 한다. 
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