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서      론

유전성 출혈성 모세혈관 확장증(hereditary hemorrhagic 

telangiectasia)은 Osler-Rendu-Weber 증후군이라고 불리는 

상염색체 우성 유전에 따른 질환으로 모세혈관 확장 및 동정

맥 기형을 특징으로 나타낸다.1,2) 유전성 출혈성 모세혈관 확

장증에서는 혈액 조성 이상이나 혈액응고 장애 없이 혈관 성장

의 문제로 혈관벽이 깨지기 쉬워 사소한 자극에도 출혈이 발

생하게 되고,3) 혈관벽의 탄력 섬유 부족으로 혈관 수축이 일어

나지 않아 쉽게 지혈이 되지 않는다.4) 이러한 혈관 이상은 비

점막에서 가장 흔하게 발견되며 비강의 공기 흐름과 같은 약한 

자극에도 쉽게 출혈을 일으키게 되어 전체 환자들 중 약 90~ 

96%에서 반복적인 비출혈을 보인다.5-7) 이러한 혈관 이상이 주

요한 내장 기관에도 발생하게 되고 뇌나 폐 등의 주요장기에 

위치한 동정맥 기형 또는 동맥류로 인해 저산소증과 같은 호

흡기 장애 또는 신경학적 후유증과 같은 심각한 합병증이 발

생할 수 있으나7) 환자가 병원을 방문하게 되는 주된 이유는 잦

은 비출혈이기 때문에 이비인후과 의사는 유전성 출혈성 모

세혈관 확장증의 조기 진단과 치료에 중요한 역할을 한다. 외국

문헌에 의하면 유전성 출혈성 모세혈관 확장증에 기인한 반복

적인 비출혈의 치료로 다양한 방법들이 시도되고 있으나 영구

적으로 출혈을 막을 수 있는 치료 방법은 없는 것으로 보이며 

주로 비출혈의 빈도와 정도를 감소시키는 데에 목적을 두고 

있다.8-12) 에스트로겐 등을 사용한 약물치료와 레이저 소작술 

등의 수술적 치료들이 시도되고 있는데 그 중에서도 비중격식

피술의 성적이 좋은 것으로 알려져 있다.2,9,12-14) 국내에서도 비
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quency and severity of bleeding in most patients with intractable epistaxis and HHT. 
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중격식피술로 치료한 증례가 보고된 바 있으나 모두 1예의 단독 

보고였으며 치료의 한 방법으로 비중격식피술을 제시하였을 뿐 

여러 환자의 치료 결과를 비교 분석한 보고는 없었다.3,15-17) 

따라서 본 연구에서는 본원에서 유전성 출혈성 모세혈관 확장

증을 진단받고 비중격식피술을 시행 받은 6예의 치료 결과를 

분석해 보고자 한다.

대상 및 방법

2009년 4월부터 2013년 3월까지 본원에서 유전성 출혈성 

모세혈관 확장증을 진단받고 비중격식피술을 시행 받은 6명의 

환자를 대상으로 후향적으로 의무 기록을 분석하였다. 

진  단

Curacao 진단기준에 따라 가능성이 낮은 군(unlikely group)

의 환자를 제외한 확정군(definite group) 또는 의심군(possible 

group)에 해당하는 경우를 유전성 출혈성 모세혈관 확장증으

로 진단하였다(Table 1).18) 수술 전후 비출혈의 강도와 빈도에 

대해서 visual analogue scale(VAS) 방식으로 조사하였다. 0점

은 불편한 점이 전혀 없는 상태, 10점은 증상이 심해 일상 생

활 및 건강상에 매우 심각한 영향을 받는 상태인 경우로 설명

하여 환자가 느끼는 주관적인 증상의 정도를 점수로 내도록 

하였다. 

수술적 기법

모든 수술은 전신마취 하에 시행되었다. 1%의 리도카인과 

1:100000 에피네프린을 양측 비강에 주사하였고 6명의 환자 

중 3명에서는 좋은 수술 시야 확보를 위해 외측 비익 절개 접

근법(lateral alotomy approach)을 이용하였다(Fig. 1A). 출

혈성 경향을 보이는 비중격의 점막과 하비갑개, 중비갑개의 

점막을 큐렛(curet) 또는 회전식 흡입기(microdebrider)를 이용

하여 제거하였으며 특히 비중격의 점막을 제거할 때에는 가능

한 많은 점막성 연골막(mucoperichondrium)을 보존하면서 점막

을 제거할 수 있도록 주의하였다(Fig. 1B). Zimmer air dermatome 

(Zimmer Surgica Inc., Warsaw, IN, USA)을 이용하여 외측 

허벅지에서 약 9×15 cm 크기의 피부를 채취하였다(Fig. 1C). 2

명의 환자에서는 채취한 피부를 실라스틱 시트에 미리 부착

하여 비중격 부위에 적용하고 고정하는 방식을 통해 수술 시

간을 절약하고 이식 피부의 위치 이탈을 방지할 수 있었다

(Fig. 1D). 점막이 제거된 비중격, 하비갑개, 중비갑개, 그리고 

비저부에 채취된 피부를 이식하였다(Fig. 1E and F).

결      과

총 6명의 환자 중 Curacao 진단 기준에 따라 3명의 환자는 

확정 군(definite group), 3명의 환자는 의심 군(possible group) 

에 해당되었다. 남자가 4명, 여자가 2명이었으며 평균 나이는 

55.3세(50~61세)였다. 6명의 환자 모두 술전 매일 비출혈이 

발생하였었고 평균적으로 5~10분 후 지혈되었으나 심한 경우

는 응급실 진료 및 수혈이 필요한 경우도 있었다. 증상의 기간

은 5년에서 40년까지 다양하게 나타났으며 공통적으로 전기 

소작술을 반복적으로 시행 받았다. 2명의 환자에서는 레이저 

소작술을 시행 받았으나 호전이 없었다(Table 2). 

신체 검사상 4명의 환자에서 비점막뿐만 아니라 입술, 구강, 

손가락 등에 모세혈관 확장증 소견을 보였다. 1명의 환자는 

대장 내시경검사에서 대장 혈관이상(intestinal telangiectasia)

이 발견되었고 또 다른 1명의 환자에서는 뇌동맥류(brain an-
eurysm)로 뇌동맥류 색전술을 시행한 과거력, 또 다른 1명의 

환자에서는 폐동정맥 기형으로 수술을 받았던 과거력이 있었

다. 하지만 이외 3명의 환자에서는 수술 전 시행한 검사 상 위

장관계, 호흡기계, 그리고 뇌신경계의 혈관 이형성 등의 문제

는 발견되지 않았거나 관련된 검사를 시행하지 않았다. 모든 

환자에서 명확한 유전성 출혈성 모세혈관 확장증의 가족력은 

없었다(Table 2). 

수술 후 평균 경과 관찰 기간은 19.8개월(12~31개월)이었다. 

수술 전 평균 혈색소 수치는 7.2 g/dL였고 수술 후 평균 혈색

소 수치는 12.8 g/dL였다. Case 4 환자에서 비출혈 강도 및 빈

도에 대한 술후 VAS score는 술전의 1/9 수준으로 감소하며 

비중격식피술 후 21개월 째 시행한 혈색소 수치가 15 g/dL로 

수술 전 4.6 g/dL에 비해서 현저한 호전 소견을 보였다(Table 3). 

비중격식피술을 계획하였을 당시 비중격 천공이 관찰되었던 

Table 1. The Curacao Criteria

Criteria

1. Epistaxis Spontaneous, recurrent nose bleeds
2. Telangiectases Multiple, at characteristic sites: 

lips, oral cavity, fingers, nose

3. Visceral lesions Such as

Gastrointestinal telangiectasia 
(with or without bleeding)

Pulmonary AVM
Hepatic AVM
Cerebral AVM
Spinal AVM

4. Family history A first-degree relative with HHT 
according to these criteria 

Hereditary hemorrhagic telangiectasia diagnosis is considered 
definite if three criteria are present, possible or suspected if two 
criteria are present and unlikely if fewer than two criteria are 
present. AVM: arteriovenous malformation, HHT: hereditary 
hemorrhagic telangiectasia
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3명의 환자 중 2명은 수술 후 비중격 천공이 다시 발생하였으

며 이 중 Case 3 환자에서는 수술 후에도 비출혈이 반복적으

로 발생해 재수술 및 혈관 조영술을 이용하여 지혈을 시행하였

다(Table 2 and 3). 

대표적인 환자 3명을 자세히 살펴보도록 하겠다.

Case 1 

기저질환 없이 건강하던 53세 남자 환자가 5년 전부터 반복

되는 비출혈 및 빈혈을 주소로 본원 이비인후과 외래 내원하

였다. 환자는 1년 전 반복되는 비출혈의 원인으로 비중격만곡

증 진단 하에 비중격교정술을 시행받았으나 이후에도 비출혈

Table 2. Patients characteristics and clinical manifestation

Case 
No.

Sex/age
(years) Diagnosis* Nasal cavity exam Other lesions Family

history

Duration of 
epistaxis
(years)

Treatment of epistaxis 
before septodermoplasty

1 M/50 P Hemorrhagic 
telangiectasia

Absent septal 
cartilage

Telangiectases at lip
and fingers

None 5 Transfusion
Electrocauterization
Septoplasty

2 F/53 D Hemorrhagic 
telangiectasia

Telangiectases at 
tongue

Brain aneurysm

None 20 Transfusion
Electrocauterization
Laser cauterization
Septoplasty

3 F/61 D Hemorrhagic 
telangiectasia

Septal perforation

Telangiectases at lip,
toes, and fingers

Pulmonary AVM

None 15 Transfusion
Electrocauterization

4 M/58 D Hemorrhagic 
telangiectasia

Septal perforation

Intestinal 
telangiectasia
(without bleeding)

None 40 Transfusion
Electrocauterization
Laser cauterization

5 M/50 P Hemorrhagic 
telangiectasia

Septal perforation

Telangiectases at 
tongue

None 20 Electrocauterization
Septoplasty
Septal perforation repair

6 M/60 P Hemorrhagic 
telangiectasia

None None 30 Transfusion
Electrocauterization

*diagnosis according to the Curacao Criteria. M: male, F: female, P: possible hereditary hemorrhagic telangiectasia, D: definite 
hereditary hemorrhagic telangiectasia, AVM: arteriovenous malformation  

Fig. 1. Intraoperative view of septodermoplasty. Lateral alotomy incision was done (A). Inferior turbinate mucosa and septal mucosa was 
removed with shaver (B). A split-thickness skin graft of 9×15 cm size was harvested from lateral thigh with a dermatome (C). Harvested 
skin graft was stitched with silastic sheet (D). The graft was placed into the nasal cavity along the septum, around the floor of the nose, 
and onto the denuded areas of the lateral nasal wall (E and F).

A B C

FED
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이 반복되어 본원에 내원하여 비강 내 출혈성 모세혈관 확장 

소견이 관찰되어(Fig. 2A) 유전성 출혈성 모세혈관 확장증 

진단 하에 비중격식피술을 계획하였다. 환자에서 비강 외에도 

입술, 손가락 끝에 모세혈관 확장 소견이 관찰되었으며 본원에

서 시행한 흉부 전산화단층촬영 및 뇌 자기공명영상 검사 상

에서 뇌 또는 폐의 동정맥 기형은 발견되지 않았다. 내원 당시 

혈색소 농도가 4.4 g/dL로 확인되어 혈액내과에서 수혈 및 철

분제를 복용하여 혈색소 11.4 g/dL까지 회복 후 수술을 진행

하였으며 수술 후 혈색소 농도 검사는 시행하지 않았다. 시야 

확보를 위해 외측 비익 절개 접근법을 시행하였으며 출혈성 혈

관이 관찰되는 비중격, 비저부, 하비갑개, 중비갑개의 점막을 

회전식 흡입기를 이용하여 제거하였다. 환자는 비중격 연골이 

존재하지 않는 상태였으며 채취해 놓은 허벅지 피부를 이용하

여 제거된 점막표면에 피부이식을 하고 수술을 종료하였다. 수

술 후 2년 간 외래를 통해 경과 관찰하였으며 수술 후 비중격 

천공의 합병증이 발생하였으나 코피의 빈도 및 강도는 수술 전 

VAS score 각각 10, 4에서 0으로 현저하게 줄었다(Fig. 2B). 

Case 2

20여 년 전 뇌동맥류로 수술 받았던 과거력이 있는 55세 

Fig. 2. Nasal endoscopic findings of 
case 1. Preoperative nasal endo-
scopic finding: telangiectases of na-
sal cavity (A). Postoperative nasal 
endoscopic finding: septal perfora-
tion (B).

A

B

Table 3. Result of septodermoplasty 

Case 
No.

Postoperative
follow up duration

(months)

Postoperative 
nasal cavity exam

Frequency of 
epistaxis

(VAS score)

Intensity of epistaxis
(VAS score)

Hemoglobin
(g/dL)

Preop Postop Preop Postop Preop Postop

1 24 Septal perforation 10 0 4 0 4.4 -0

2 31 Intact nasal cavity mucosa 10 1 10 1 50. 11.1
3 12 Septal perforation 10 5 10 6 4.2 6.1
4 21 Septal mucosa defect 9 1 9 1 4.6 150.
5 14 Septal perforation 10 3 10 4 14.3 15.9
6 17 Intact nasal cavity mucosa 9 1 9 1 10.8 15.1

VAS: visual anglogue scale, Preop: preoperative, Postop: postoperative
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여자 환자가 반복되는 비출혈로 본원 내원하였다. 비출혈의 발

생 원인으로 비중격만곡증 진단 하에 2007년 비중격교정술, 

2008년 레이저 소작술을 받았으나 증상이 지속되고 비강내 출

혈성 모세혈관 확장 소견 및 비중격 천공이 관찰되어(Fig. 3A) 

유전성 출혈성 모세혈관 확장증 진단 하에 2009년 비중격식피

술을 시행하였다. 수술 31개월 후 코피의 빈도 및 정도가 모두 

Fig. 3. Nasal endoscopic findings 
of case 2. Preoperative nasal en-
doscopic finding: telangiectases of 
nasal cavity and septal perforation 
(A). Postoperative nasal endoscopic 
finding: intact skin graft placed into 
the nasal cavity along the septum (B).

A

B

Fig. 4. Telangiectases of case 3. Tel-
angiectases of lip (A). Telangiectases 
of toes (B). Telangiectases of fingers 
(C and D).

A B

C D
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수술 전 VAS score 10에서 1로 감소하였으며 비강 내시경 소

견 상 이식 피부의 생착이 문제없이 이루어지며 출혈 소견이 

관찰되지 않았다(Fig. 3B). 

Case 3

61세 여자 환자가 15년 전부터 반복되는 비출혈을 주소로 

본원 외래에 내원하였다. 환자는 10여 년 전 폐동정맥 기형으

로 타원에서 수술을 받았던 기왕력이 있으며 7여 년 전 반복

되는 비출혈로 본원 내원하였으나 당시에는 비특이적 비출혈 

진단하에 전기 소작술 및 수혈을 받았다. 이후 타병원에서 유

전성 출혈성 모세혈관 확장증을 진단 받고 경과 관찰 하던 중 

전기 소작술 및 3~4회/년의 반복적인 수혈 치료에도 불구하고 

지속되는 비출혈 및 빈혈을 주소로 비중격식피술을 시행 받기 

위해 본원 외래로 내원하였다. 외래 내원하였을 당시 입술, 손 

끝, 발 끝에도 모세혈관 확장 소견을 보였고(Fig. 4) 비중격 천

공 주변으로 심각한 출혈 소견을 보이며 혈색소 수치가 4.2 g/

dL로 확인되었다. 응급 수혈 후 혈색소 농도 9.8 g/dL로 회복 

후 비중격식피술을 시행하였다. 비중격 천공 재건술은 시행

하지 않았으며 출혈 경향을 보이는 비중격, 하비갑개, 중비갑

개, 비저부 전반의 점막을 회전식 흡입기를 통해 제거한 후 허

벅지에서 채취한 피부를 이식하였다. 수술 전 시행한 부비동 

전산화단층촬영상 우측 상악동 내 만성 부비동염 소견을 보

여 우측 중비도 상악동 개방술을 함께 시행하였다. 수술 후 

코피의 빈도 및 정도가 모두 수술 전 VAS score 10에서 1로 

감소하였으나 수술 후 1개월 경 다시 비출혈이 발생하여 입원

하여 전신마취 하에 전기 소작을 시행하였다. 수술 소견 상 비

강 측벽의 이식 피부에서는 출혈 소견이 보이지 않았으나 양측 

중비갑개의 점막에서 지속적인 출혈 소견이 보여 양측 중비

갑개 절제술을 시행하였다. 수술 후 3개월 경 비출혈이 발생하

여 전신마취 하에 전기 소작술을 시행하였으나 지혈되지 않아 

두경부 혈관 조영술을 통해 내상악동맥 및 얼굴동맥의 색전술

로 지혈하였다. 수술 후 12개월간 외래 통한 경과 관찰 중으로 

코피의 빈도 및 정도가 VAS score 5, 6으로 다시 증가하였으

며 수술 후 12개월 경 마지막으로 시행한 혈색소 수치는 6.1 g/

dL로 확인되었다. 

고      찰

유전성 출혈성 모세혈관 확장증은 보고자에 따라서는 재

발성 비출혈, 피부 또는 점막의 모세혈관 확장증 및 가족력의 

세 조건을 충족할 때 진단하기도 하나19,20) 본 연구에서는 재발

성 비출혈, 점막 또는 피부의 모세혈관 확장증, 내부 위장관계

의 동정맥 기형 및 가족력의 4가지 조건 중 2가지 이상인 경우

를 유전성 출혈성 모세혈관 확장증으로 진단하였다.2)

모세혈관 확장증은 구강 점막(58~79%), 얼굴(30~63%)에서

도 관찰되나 비점막(68~100%)에서 가장 흔하게 발견된다.21) 

본 연구에 포함된 환자 6명 중에서 4명의 환자에서는 비강 점

막 외에도 입술, 구강, 손가락 등에 모세혈관 확장증이 관찰되

었다. 이 이상 혈관들은 약한 자극에도 쉽게 출혈을 일으키게 

되는데, 본 연구의 모든 환자에서 반복적인 비출혈과 빈혈 

소견을 보이고 있었다.

유전성 출혈성 모세혈관 확장증의 치료 목표는 혈관 이상 부

위의 출혈을 방지하여 출혈의 빈도와 정도를 감소시키고, 출

혈에 의한 2차적인 합병증을 조절 또는 예방하는 것이다. 비출

혈에 대한 치료로 국소압박법, 비패킹, 전기 소작술, 동맥 색전

술, 비중격식피술, 에스트로겐 요법, 레이저 치료, 국소 또는 유

리피판 등 현재까지 다양한 방법이 제안되었다.8-10,12,13,20) 일반적

으로 급성기에는 국소압박법, 비패킹 및 전기 소작술 등이 사

용되나 이는 출혈을 악화시킬 수 있으며 장기적인 치료법이 되

지는 못하며, 동맥 결찰이나 색전술은 출혈이 심할 경우에 시

도 할 수 있는 방법들이다.22) 약물 치료로는 에스트로겐 경구 

치료가 시도되고 있으나 여러 가지 부작용으로 인하여 심한 재

발성 출혈에서 제한적으로 사용하고 있다.23,24) 최근 들어 레이저 

치료법과 비중격식피술13,25)이 주로 많이 사용되고 있는데, 비출

혈 초기에 자주 시행 되었던 레이저 치료법은 2 mm 이상의 병

변의 경우에는 레이저에 반응하여 출혈이 더 유발될 수 있고,9) 

여러 차례의 수술을 요하는 경우가 많으며, 레이저에 의한 외

상의 위험성이 있고 급성기에는 비교적 성적이 좋으나 장기간 

성공률이 낮은 것으로 보고되고 있다.1) 비중격식피술은 현재

까지 알려진 유전성 출혈성 모세혈관 확장증 환자의 비출혈 치

료법 중 가장 좋은 방법으로 되어 있으며, 성공률을 65~80%

까지 보고하는 이들도 있다.2,13) 비중격식피술에서는 모세혈

관 확장증 소견을 보이는 이상 비점막의 대부분을 제거하고 편

평 상피로 이루어진 두터운 피부를 점막에 이식하게 되는데, 

비정상 혈관이 분포하는 이상 점막과는 달리 이식 피부는 외

상을 잘 견디어 출혈을 줄일 수 있다.13) 그러나 일부 저자들은 

이 술식이 일시적인 증상의 개선을 보이지만 이식된 면적이 

불충분하여 이차적인 이식물의 수축으로 병변이 다시 노출되

거나, 새롭게 증식되는 모세혈관들이 이식 편을 관통하여 모

세혈관 확장증이 재발되는 경우 비중격식피술이 실패하게 된

다고 보고하였다.26)

국내에서 유전성 출혈성 모세혈관 확장증 환자에서 비중

격식피술을 시행한 증례 보고가 있었으나 비출혈의 치료 방

법의 하나로 제시하였을 뿐 본 연구에서와 같이 VAS score로 

환자의 주관적인 증상 변화에 대하여 비교 평가하고 혈색소 

수치의 변화로 객관적인 치료 효과를 평가한 보고는 없었다. 



Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg █ 2015;58(5):330-6

336

이 연구에서 보고한 6명의 환자에서 모두 수술 후 출혈의 

빈도와 정도가 감소하였고 객관적인 혈색소 수치도 수술 후 

호전되었음을 알 수 있었으나 Case 3 환자를 살펴본 결과, 

수술 직후 출혈 빈도, 정도가 현저하게 호전된 소견을 보였다가 

반복되는 비출혈로 전기소작술을 시행한 후 다시 출혈 빈도, 

정도가 증가하는 소견을 보였다. 이 환자의 경우 초기 진단이 

늦어지며 수술 전 비중격 천공이 있었던 환자로 수술 후 비중

격 천공과 반복적인 비출혈이 있어 시행한 재수술로 인해 이식

한 점막이 모두 제거되며 이상혈관이 새롭게 증식되며 다시 증

상 악화를 유발한 것으로 고려된다. 보고한 6명의 환자 중 Case 

3 환자를 포함하여 3명의 환자에서 수술 전 비중격 천공이 존

재하였는데 이러한 환자의 경우 수술적 기법에 있어서 어려움

이 있었고 이 중 2명의 환자에서는 수술 후 비중격 천공의 지속 

또는 재발하며 치료 결과도 좋지 않음을 알 수 있었다. 초기 진

단이 늦어질수록 반복적인 전기적 소작술로 인해 비중격 천공

이 발생할 수 있으며 이러한 환자의 경우 치료가 어렵기 때문

에 초기 진단이 중요함을 알 수 있다. 

비록 적은 증례이기는 하나 본 연구를 통해 유전성 출혈성 

모세혈관 확장증에 의해 2차적으로 발생한 비출혈의 치료에 

있어 비중격식피술이 효과적임을 알 수 있었다. 그러나 6명의 

수술장 소견을 살펴보면 비중격식피술의 기술적인 한계를 알 

수 있었는데, 허벅지에서 채취한 피부가 비중격 전장 또는 비강

의 측벽 점막까지 모두를 덮지는 못 하면서 이식 피부의 상피

화가 정상적으로 일어난 부위에서는 출혈이 없었으나 이식 피

부의 경계 부위에서는 출혈이 지속되는 것을 관찰하였다. 또한 

수술 후 이식 피부가 생착되는 과정에서 가피 형성 및 점액 생

성 등으로 인해 환자들은 코에서 나는 악취로 힘들어 함을 알 

수 있었다. 비록 환자에 따라 비중격식피술의 기술적인 한계가 

있었지만 본 연구를 통해 6명의 환자에서 모두 수술 후 비출혈

이 빈도 및 강도가 줄어듦을 알 수 있었다. 유전성 출혈성 모

세혈관 확장증에 의한 비출혈의 치료로 아직까지 뚜렷한 효과

를 보이는 다른 치료법이 없기 때문에 현 시점에서는 조기에 유

전성 출혈성 모세혈관 확장증을 진단하고 비중격식피술을 시행

하는 것이 최선의 치료법이라 할 수 있다.
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