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적 클론성 조혈모세포 질환이다. Glycosylphosphatidylinositol 

(GPI) 부착 단백인 CD55 (decay accelerating factor)와 CD59 (mem-

brane inhibitor of reactive lysis)의 부재로 인하여 조절되지 않는 보

체계의 활성화가 야기되어 용혈 등의 증상이 나타나며[1], PNH 관

련 용혈 예방을 위하여 최근에는 보체계 말단을 표적으로 하는 C5 

억제제(예, 에쿨리주맙[eculizumab])가 치료제로 사용되고 있다[2, 

3]. PNH의 진단은 GPI 부착 단백의 결핍을 확인할 수 있는 유세포

검사를 통해 주로 시행되며, PNH 클론의 크기를 확인할 수 있기 

때문에 질환의 중증도에 대한 정보도 제공해 준다[4]. 또한 낮은 정

도의 PNH 클론은 재생불량빈혈과 골수형성이상증후군과 같은 일

차성 골수부전증에서도 관찰되기 때문에 골수부전증의 감별진단

에 도움을 주며 이들 질환에서 PNH 클론이 있는 경우 면역억제제

에 대한 반응이 좋은 것으로 보고되고 있다[4, 5]. 

따라서 PNH 클론을 민감하게 확인할 수 있는 유세포검사는 질

환의 진단과 치료방침 설정 및 추적관찰에 있어 필수적이며, 이에 

대한 최신 지침으로는 2014년 Clinical Laboratory Standards Insti-

서  론

발작야간혈색소뇨증(paroxysmal nocturnal hemoglobinuria, 

PNH)은 용혈빈혈, 골수부전, 혈전증을 특징으로 하는 드문 후천
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We performed an online survey to investigate the current status of detecting glycosylphosphatidylinositol (GPI)-deficient cells in patients with par-
oxysmal nocturnal hemoglobinuria (PNH) using flow cytometry in Korea. Questionnaires were sent to 29 laboratories performing flow cytometric 
analyses. The questionnaire included testing procedures, data analysis, reporting, assay validation, and quality control. The results demonstrated 
these factors varied among laboratories in Korea; thus, we propose a protocol to improve the quality of flow cytometric PNH testing based on in-
ternational guidelines.
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tute (CLSI) H52-A2 가이드라인[6] 및 2018년 International Clinical 

Cytometry Society/European Society for Clinical Cell Analysis 

(ICCS/ESCCA)에서 발표한 합의 지침이 있다[7]. 하지만 GPI 결핍세

포 검출을 위한 유세포검사에 대한 국내 표준안이나 지침 제안은 

없는 실정으로, 각 검사실에서 자체적으로 정립되어 있는 방법에 

따라 검사가 시행되고 있다. 이에 국내 GPI 결핍세포 검출을 위한 

유세포검사의 현황 파악을 위하여 설문조사를 진행하였으며 설문

조사 결과를 공유하고 검사법, 성능평가, 결과 보고, 정도관리에 

대한 지침을 제안하고자 한다.

재료 및 방법

연구대상자는 대한임상정도관리협회의 유세포 정도관리프로

그램에 참여 중인 검사실의 담당전문의로 하였다. 2021년도 7월 30

일부터 8월 15일까지 총 29기관의 전문의에게 이메일을 발송하여 

온라인 설문조사를 실시하였다. 

설문은 총 46문항으로 발작야간혈색소뇨증 유세포검사 방법, 

적혈구 분석, 호중구 분석 문항, 단구 분석, 결과 보고, 정도관리, 

검사 평가 관련, 이외 기타 문항으로 구성되었다. 국내 총 29기관 

중 16기관에서 발작야간혈색소뇨증 유세포검사(PNH 검사)에 대

한 회신을 주었다. 

결  과

총 16 응답기관 중 8기관(50.0%)에서만 PNH 검사를 시행 중이

라고 회신하였으며 6기관(37.5%)은 PNH 검사를 시행하지 않으며 

시행 예정이 없다고 응답하였고 나머지 2기관(12.5%)에서는 PNH 

검사를 현재 시행하지 않으나 시행 계획이 있다고 응답하였다. 시

행 예정이 없다고 회신한 기관에서는 적합한 기기를 보유하고 있

지 않거나 검사 건수가 미미하여 유지가 어렵다는 의견이 있었다. 

PNH 검사를 위한 검체 보관 기간 및 온도, 검사 소요시간, 검사 

건수, 사용 장비, 시약 및 기타 항목에 대한 응답 결과는 Supple-

mentary Table 1에 제시하였다. 

PNH 검사에서 분석하는 세포계열로 적혈구, 호중구, 단구를 모

두 분석하는 기관은 3기관(37.5%)이었으며, 5기관(62.5%)에서는 적

혈구, 호중구, 단구 중 일부만 시행하고 있었다. 

적혈구 분석에서 분석하는 최소 세포수는 3기관(37.5%)에서는 

50,000개, 2기관(25%)에서는 100,000개, 2기관(25%)에서는 500,000

개, 1기관(12.5%)은 30,000개로 응답하였다. 적혈구 게이팅(gating)

에 사용하는 항체의 경우, 5기관(62.5%)에서는 CD235a-fluorescein 

isothiocyanate (FITC)를 사용한다고 답하였고 3기관(37.5%)에서는 

항체 사용을 하지 않는다고 하였다. 적혈구에서 GPI 연관 구조 검

출을 위해 5기관(62.5%)에서 CD59-phycoerythrin (PE)을 단독으로 

사용하고 있었으며 3기관(37.5%)에서 CD55-PE, CD55-FITC, CD59-

PE 중 2가지 이상을 사용한다고 답하였다. 적혈구 분석에서 검출한

계(limit of detection, LOD) 및 최저정량한계(lower limit of quanti-

tation, LLOQ)가 모두 설정되어 있는 기관은 4기관(50%)이었다. 

LLOQ의 경우 3기관(37.5%)에서 0.05%로 응답하였다. 적혈구 결과 

보고와 관련하여 5기관(62.5%)에서는 type II, III PNH 클론을 포함

하여 전체 PNH 클론을 보고한다고 하였고, 3기관(37.5%)에서는 

type II 및 III PNH 크기를 각각 보고한다고 하였다. 

호중구 분석에서 분석하는 최소 세포수의 경우 50,000개로 응

답한 경우가 3기관(37.5%), 20,000개 2기관(25%), 10,000개 2기관

(25%), 기타로 전체 백혈구 수를 500,000개 분석한다는 기관이 1기

관(12.5%) 있었다. 호중구 분석 시 게이팅에 CD45, CD15를 모두 사

용하는 경우가 6기관(75%) 있었고, 나머지에서는 둘 중 한가지만 

사용하고 있었다. GPI 연관 구조 검출을 위해 8기관에서 모두 

CD24 및 fluorescein-labeled proaerolysin (FLAER)를 사용하고 있

었다. 호중구 분석에서 LOD 및 LLOQ의 경우 5기관(62.5%)에서 둘 

다 설정하였다고 응답하였고, LLOQ만 설정된 경우도 2기관(25%) 

있었다. 호중구 분석에서 LLOQ는 3기관(37.5%)은 0.01%, 2기관

(25%)은 0.1%로 응답하였다. 호중구 분석 후 결과 보고는 6기관

(75%)에서 전체 PNH 클론 크기를 보고한다고 하였고, 4기관(50%)

에서 type II 및 III PNH 클론 크기를 각각 보고한다고 하였다. 

단구분석을 하는 3기관 중 2기관(66.7%)에서는 10,000개의 세

포수 분석을 하고 있다고 응답하였다. 단구 분석 시 게이팅에 사용

되는 항체는 CD64, CD45 두 가지 모두 사용하는 기관은 3기관 중 

2기관(67%)이었으며, 나머지 기관은 둘 중 한 가지만 사용한다고 

답하였다. GPI 연관 구조 검출에 사용되는 항체는 CD14, FLAER로 

3기관에서 모두 응답하였다. 단구 분석 시 LOD 및 LLOQ를 모두 

설정한 기관은 2기관(66.7%)이었다. 단구 분석의 LOD의 경우 1기

관에서만 0.5%라고 응답하였다. 단구 분석 결과 보고 시에 전체 

PNH 클론 크기만 보고하는 기관이 2기관(67%), 나머지 1기관(33%)

에서는 type II 및 III도 함께 보고한다고 응답하였다. 

분석 시 사용하는 그래프의 종류는 8기관 모두 로그(log) for-

ward scatter (FS)-side scatter (SS) 그래프를 사용한다고 응답하였

으며 이 중 6기관에서 FL1/FL2-logFS를 같이 사용한다고 응답하

였고 1기관에서 Time-logSS, log FS-SS, FL1/FL2 log FS를 모두 사

용한다고 응답하였다. 결과지에는 검사결과 외에 LOD를 모든 기

관에서 보고한다고 하였고, 검사법 및 사용항체, 임상적 해석은 6

기관(75%)에서 보고한다고 하였다. LOD 미만인 경우, 6기관(75%)

에서 이에 대한 내용을 기술한다고 응답하였다. 

PNH 검사에 대한 성능평가를 시행하였다고 응답한 기관은 7기

관(87.5%)이었다. LOD를 평가한 기관이 6기관으로 가장 많았고 그 
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다음으로 LLOQ를 평가한 기관이 4기관, 정확도를 평가한 기관이 

3기관, 보고가능범위를 평가한 기관이 3기관 있었으며, 평가 방법 

및 평가 검체는 기관별로 상이한 것으로 보였다. 

내부정도관리는 8개의 모든 기관(100%)에서 시행한다고 응답

하였고 정상 검체를 사용한다는 기관이 7기관(87.5%), 환자 검체를 

사용하는 기관이 2기관(25%) 있었다. 내부정도관리는 매 환자 검

사 시 시행이 3기관(37.5%), 6개월마다 시행한다고 응답한 기관이 

3기관(37.5%), 매달 시행은 2기관(25%)이었다. PNH 검사에서 대조

군을 사용한다고 응답한 기관 중 6기관(75%)에서 정상 검체를 사

용한다고 응답하였으며 각각 2기관(25%)에서 내부대조(림프구)군 

및 염색되지 않은 적혈구를 사용한다고 응답하였다. 대조군을 사

용하지 않는 기관은 1기관(12.5%) 있었다. PNH 숙련도 검사로 외

부정도관리 프로그램에 참가한다고 응답한 기관은 6기관(75%)이

었으며 모두 미국 병리학회(College of American Pathologists, 

CAP) 정도관리 프로그램에 참여하고 있었다. 이외에 3기관에서 검

사실 간 비교를 시행하고 있었다. 

지침 제언

발작야간혈색소뇨증의 진단을 위해서는 GPI 결핍세포를 검출

하는 유세포검사가 필수적이다. 저자들은 발작야간혈색소뇨증의 

진단을 위한 유세포검사의 국내현황 조사를 통해 16기관의 회신

을 받았고 실제 시행하는 8기관의 응답 결과를 통해 검사법, 성능

평가, 정도관리 등이 다양하게 이뤄지고 있음을 확인하였다. 이에 

저자들은 PNH 검사에 대한 국내지침을 제안하고자 한다. 발작야

간혈색소뇨증 검사에서 권장되는 검체는 말초혈액이며[1, 2], 골수 

흡인액의 경우, 미성숙 단핵 골수구계 세포가 CD14를 포함한 일부 

GPI 부착 단백을 매우 소량 발현하는 등 세포 분화와 연관된 변화 

때문에 해석이 어렵기 때문이다[8, 9]. 

1. 검사 및 분석 단계

검체 채취 시 가장 권장되는 항응고제는 ethylenediaminetet-

raacetic acid (EDTA)이며, 헤파린과 acid-citrate dextrose (ACD)도 

Fig. 1. Gating strategy for red blood cell analysis in paroxysmal nocturnal hemoglobinuria (PNH). 
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사용 가능하다[6, 8, 9]. 검체 채취 후 6시간까지는 상온(18–22℃)에 

보관할 수 있으나, 검사가 더 지연될 경우 냉장(2–6℃) 보관하는 것

이 권장된다[6]. 적혈구의 경우 검체 채취 후 7일까지 분석을 수행할 

수 있으나 가급적 48시간 이내에 분석이 권장되며, 백혈구의 경우 

시간이 지남에 따라 산란도나 항원 발현의 변화에 의하여 결과 해

석이 어렵기 때문에 24–48시간 이내에 분석하는 것이 권장된다[9]. 

또한 분석 세포로 적혈구를 이용하는 경우 수혈 혹은 용혈로 인

하여 위음성 및 PNH 클론을 과소평가할 수 있기 때문에 적혈구, 

호중구, 단구를 모두 분석하는 것이 권장되며, 각 세포 계열별 분

석 지침은 다음과 같다.

적혈구의 경우, LLOQ 0.01%를 목표로 하여 PNH 적혈구를 검출

하려면 대부분 100,000개의 CD235a+ 적혈구를 분석하면 충분하

다. 하지만 첫 100,000 event에서 1% 미만의 CD59−/CD235a+양성

인 PNH 적혈구가 검출되면 검출 한계 기준에 따라 더 많은 적혈구

를 측정해야 한다. CD235a-FITC로 적혈구를 게이팅하고, CD59-PE

를 적혈구 분석에 사용한다. CD235a-PE의 경우, 적혈구 응집이 관

찰되는 경우가 많아 FITC가 권장된다[8]. 적혈구의 경우 CD235a− 

적혈구는 없기에 항체양에 따라 형광강도, RBC 응집정도로 판정

하여 적정(titration)한다. CD59의 경우, PNH type III 검체가 있다

면 추가로 검증해 볼 수 있다. CD15, CD64, CD24, CD14, CD157의 

경우, 림프구를 내부 음성대조물질로 사용할 수 있다. 역시 ICCS/

ESCCA 2018년 가이드라인을 참고할 수 있으며[8], 본 지침에서는 

Fig. 1–3에 포함되어 있다. 적혈구의 경우, 광산란(light scatter)은 

logarithmic mode로 FS, SS를 모두 사용한다. CD235a-FITC vs. FS

로 singlet RBC 게이팅하고 bivariate CD59 vs. CD235a 점도표(dot 

plot) 및 밀도표(density plot), CD59에 대한 단일 히스토그램이 권

장된다. 호중구의 경우, LLOQ를 0.1% 이하로 하려면 50,000개 이

상의 CD15++ 호중구의 획득이 필요하며, LLOQ를 0.01%까지 하기 

위해서는 500,000개 이상의 호중구를 획득해야 한다. 다만, 호중구

감소증으로 CD15++ 호중구 수가 적게 측정되었다면 LLOQ, LOD가 

변경되었으며 LOD 미만의 minor PNH 클론이 있을 수 있다고 기술

해야 한다. 호중구의 경우 FLAER 및 CD24 또는 FLAER 및 CD157

을 사용하고 단구의 경우 FLAER 및 CD14 또는 CD157을 권장한다. 

검증된 항체를 사용하는 것이 중요하며 대개는 내부 대조군으로 

림프구나 다른 종류의 세포와 구분이 1 log 이상 차이 나는 항체

를 사용하는 것이 좋다. 적혈구, 호중구, 단구 모두 권장된 클론의 

항체를 선정하여 적정 후 적정량을 사용하고 소량의 항체를 사용

하기에 칵테일로 사용할 것을 권장한다. 적절한 결과가 나온 항체

의 클론 및 형광 조합에 대해서는 ICCS/ESCCA 2018년 가이드라인

을 참고할 수 있다[8]. FLAER의 경우 국내에 아직 체외진단용으로 

Fig. 2. Gating strategy for neutrophil analysis in paroxysmal nocturnal hemoglobinuria (PNH). 
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등록된 시약이 없어 신규 도입 시 고려가 필요하다. 분석 시에는 

time parameter로 유체공학계(fluidics)를 모니터링하는 것이 권장

된다. 백혈구의 경우, CD45 항체를 게이팅에 사용하고 2개의 GPI-

linked 구조를 분석하는 항체를 포함해야 한다. CD45와 SS로 시작

하여 Boolean 게이팅으로 시간과 “not debris”인 부분으로 CD45+ 

세포를 게이팅한다. FLAER/CD24/CD14 단일 튜브를 사용하는 경

우에는 CD45+인 세포에 대해 CD15 vs. SS로 CD15++인 호중구를 게

이팅 한 후, FLAER/CD24 plot에서 FLAER−/CD24−인 부분이 PNH 

호중구이다. 단구의 경우, 10,000개의 단구를 측정하여 LLOQ 0.5%

로 권장하고 있다. CD45+인 세포에 대해 CD64 vs. SS에서 CD64++

인 단구를 게이팅 한 후, FLAER/CD14 plot에서 FLAER–/CD14– 부

분이 PNH 단구이다. 다만, 일부 골수형성이상증후군에서 활성화

된 호중구가 CD64를 발현하는 경우가 있으므로 주의가 필요하다. 

2. 성능평가

적혈구 및 백혈구에서 PNH 클론 유무 및 클론의 크기에 대한 

정성 및 준정량 결과를 보고하며, 정확도, 분석특이도, 분석민감

도, 정밀도, 직선성, 잔효(carryover), 측정/보고가능범위, 참고범위 

항목에 대한 평가가 권고된다[10]. 검증은 PNH 양성 및 음성 검체

를 이용하여 시행되며, PNH 질환의 희소성 및 검체의 제한된 안정

성으로 인해 PNH 양성과 음성 검체를 섞어 다양한 레벨의 PNH 

평가 검체를 준비할 수도 있다. 

1)  정확도: 표준물질이 없기 때문에 외부 정도관리물질을 이용

하거나 검사실 간 비교평가를 통해 검증할 수 있다. 검사실 간 

비교의 경우 20개의 검체를 측정해서 확인하거나 검체수가 

적은 경우 3회 반복측정해서 확인할 수 있다. 또한 기존에 

PNH로 진단된 환자의 검체를 이용하여 평가할 수도 있다. 

2)  분석특이도: LOD와 LLOQ 근처의 PNH 양성, 음성 검체를 이

용하며, 분석특이도에 대한 허용기준은 결과의 중요성을 고려

하여 100%가 권장된다.

3)  분석민감도: 1% 미만의 빈도로 발생하는 rare event를 측정하

는 PNH 검사에서는 LOB, LOD, LLOQ를 모두 평가할 것이 권

고된다. 일반적으로 PNH 클론은 정상인에서는 음성이기 때문

에, 정상인의 검체를 이용하여 LOB 및 LOD 평가를 시행할 수 

있다. LOB 및 LOD는 다음의 공식으로 계산될 수 있으며, 이상

적으로는 10개의 검체를 이용하는 것이 권장된다: LOB=  

mean of blank+1.645 standard deviation (SD); LOD=mean of 

blank+3 SD. LLOQ는 허용 가능한 정확도 및 정밀도를 만족하

면서 측정할 수 있는 가장 낮은 값으로, LOB 및 LOD에 근접한 

값을 갖는 검체를 분석함으로써 평가할 수 있다. 최소 5레벨의 

Fig. 3. Gating strategy for monocyte analysis in paroxysmal nocturnal hemoglobinuria (PNH). 

PNH-Monocyte

PNH-Monocyte

CD64 PerCP-Cy5-5-A

CD
64

 P
er

CP
-C

y5
-5

-A

FSC-A CD45 APC-A

FLAER FITC-A

FLAER FITC-A FLAER FITC-A

SS
C-

A
SS

C-
A

CD
14

 P
E-

A

CD
14

 P
E-

A

SS
C-

A

PNH-Monocyte

PNH-Monocyte

PNH-Monocyte-Lymphs PNH-Monocyte-Lymphs



김현영 외: PNH Testing in Korea

https://doi.org/10.47429/lmo.2024.14.2.7580   www.labmedonline.org

검체를 3–5회 반복 측정하여 평가하며 일반적으로 20–35%의 

변이계수(coefficient of variation, CV)가 허용된다. 

4)  정밀도: 분석 내 정밀도는 다양한 레벨의 PNH 양성 검체와 적

어도 1개의 PNH 음성 검체를 포함하여 3–5개의 검체를 이용

하여 시행한다. 각 검체는 단일 분석적 실행(analytical run)에

서 3회 반복 측정하며, 평균, 표준편차, 변이계수를 구하여 정

밀도를 평가한다. 분석 간 정밀도는 검체의 안정성을 고려하여 

외부 정도관리물질을 이용하여 시행할 수 있으며, 또는 같은 

날 별도의 장비에서 분석하여 평가할 수도 있다. 2–3개의 검체

를 최소 4번의 분석적 실행에서 3회 반복 측정하여 평가한다. 

PNH 검사의 분석 간 변이계수는 대부분 10% 미만이며 LLOQ 

근처의 검체에 대해서는 높은 변이계수를 허용할 수 있다. 

5)  직선성: 정확한 의미의 직선성 검증은 PNH 검사와 같은 준정량

검사에는 적용할 수 없다. 희석 검체를 직선성 평가에 사용할 

수는 있으나 검체 희석 시의 피펫팅 에러 때문에 허용기준을 적

용하기는 어렵다. 하지만 장비의 직선성은 검증되어야 한다.

6)  잔효: PNH 양성 검체 검사 후 버퍼 검체의 검사를 시행하여 

잔효를 평가한다.

7)  참고범위: PNH 검사법 검증 시 사용된 PNH 음성 검체의 결

과를 이용하여 참고범위를 설정할 수 있다. 일부 인증기관에

서는 25개의 정상 검체를 매년 평가할 것을 권고하고 있으며, 

이를 이용하여 LOB 및 LOD의 재평가도 할 수 있다. 

3. 결과 보고

PNH 검사가 음성이나 양성이라고 보고하는 것은 해석의 혼란

을 줄 수 있어 피해야 하고, PNH 클론이 있는지 없는지를 분명하

게 명시하도록 한다[9, 11]. 

적혈구에 존재하는 PNH 클론의 크기는 전체 PNH 클론의 크기

와 type II, type III PNH 군집의 백분율을 모두 보고한다[11]. Type I 

적혈구는 CD59를 밝게 발현하고 약 120일의 수명을 가진 정상 적

혈구이다. Type III PNH 적혈구는 CD59가 완전히 결핍되어 있으

며, 이는 보체 매개 용해(complement mediated lysis)로부터 보호

되지 않아 수명이 10–15일로 짧다. Type II PNH 적혈구는 CD59가 

부분 결핍되어 보체 매개 용해로부터 부분적인 보호를 받는다. 

Type II PNH 적혈구와 type III PNH 적혈구의 임상적 중요성이 잘 

확립되어 있으므로, 이들을 별도로 보고하고, 총 PNH 적혈구 클

론으로도 보고하는 것이 권장된다. 

단구의 PNH 클론은 호중구의 PNH 클론보다 크기가 큰 경우가 

많아서, 호중구 PNH 클론만 보고하면 백혈구에서 PNH 클론의 크

기를 과소평가할 수 있다[11]. 호중구와 단구도 type II 군집이 있을 

수 있지만 이들의 임상적, 생물학적 중요성은 현재로서는 확립되

지 않았다. 따라서 호중구와 단구에서는 총 PNH 클론 크기만 보

고하는 것이 권장된다[11]. 

PNH 클론 크기가 다양하기 때문에 다음과 같은 해석적 용어를 

사용하는 것이 권장된다. 1%를 초과하는 PNH 군집의 경우, “PNH 

클론”으로 명명하고 0.1–1% 사이의 PNH 군집은 “PNH 세포의 작

은 군집(minor population)” 혹은 “작은(minor) PNH 클론”으로 지

칭하며 0.1% 미만의 PNH 군집의 경우, “GPI 결핍이 있는 드문 세

포들” 또는 “PNH 표현형을 보이는 드문 세포들”이라고 지칭하는 

것이 좋다. 결과보고서에는 PNH 검사에 사용된 모든 GPI 결합 항

체와 게이팅 항체를 기재한다[6, 11]. 적혈구와 호중구 검사의 

LLOQ를 명시하고, 적혈구 검사에서 권장되는 LLOQ는 100,000개

의 적혈구를 게이팅 하는 경우 0.05% 이상, 호중구 검사에서 권장

되는 LLOQ는 50,000개의 호중구를 게이팅 하는 경우 0.1% 이상이

라고 기재한다[11]. 결과와 함께 PNH 및 재생불량빈혈이나 골수형

성이상증후군과 같은 관련 질병의 추적검사 빈도에 대한 권고사

항을 포함할 수도 있다[11]. 

4. 정도관리

1) 내부정도관리

현재는 PNH검사 결과의 정확성을 확인하는데 사용할 수 있는 

인정된 상업적 표준물질이 없기 때문에 장비의 성능 검정은 PNH 

검사의 질보증에 필수적이다. 음성 대조군은 비특이적 시약 결합 

및 세포의 자가 형광의 결과로 예상되는 배경 값으로, PNH 검사에 

대한 음성 대조군은 검사에서 측정하고자 하는 표적이 결여된 세

포 집단을 이용하는 것이다(예, 호중구에서 CD24의 측정을 위한 

분석의 경우, 음성 대조군은 림프구). 반면, 양성 대조군은 시약의 

성능, 준비 방법 및 염색 절차를 확인하고, 장비의 질관리를 수행

하는데 이용되며 건강한 공여자의 혈액은 양성 시약 대조군 및 양

성 과정 대조군이 될 수 있다. 

2) 외부정도관리

영국 국립 외부정도관리 평가원(United Kingdom National Ex-

ternal Quality Assessment Service, UK NEQAS), 미국 병리학회 및 

왕립 호주 품질 보증 프로그램 협회(Royal College of Pathologists 

of Australasia Quality Assurance Programs, RCPA QAP)에서 숙련

도 검사 및 외부 품질 관리 프로그램을 통해 안정화된 PNH 혈액

을 제공한다. 또한 PNH 양성 환자의 검사실 간 비교(PNH 클론을 

가지고 있는 것으로 확인된 검체를 공유할 수 있는 다른 검사실과 

결과를 비교)를 통해 외부정도관리를 시행할 수 있다. 안정화된 전

혈 대조군을 사용할 수 있을 때까지는, 검사실에서 양성 및 음성 

검체를 정해진 간격으로 다른 검사실과 공유하는 것이 좋다. 또한 

일정 간격 동안 양성 및 음성 표적 세포 집단이 발견되지 않으면, 

정상 혈액 검체로 PNH 검사에 사용하는 항체/칵테일의 반응성이 
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검사실에서 정한 참고 범위 내에 들어오는지 검증해야 한다.

결  론

발작야간혈색소뇨증에서 GPI 결핍세포 검출을 위한 유세포검

사의 국내 현황을 파악하기 위하여 설문조사를 실시하였고 검사 

단계, 결과 보고, 정도관리, 분석능 평가 등 검사실마다 차이가 있

음을 확인하였다. PNH 검사의 국제 가이드라인도 있으나 국내 현

실을 반영하여 국내의 유세포분석 전문가들이 PNH 검사의 질을 

높이기 위해 임상검사실에서 필수로 숙지할 내용을 추려 검사 단

계, 결과 분석, 결과 보고, 정도관리 및 분석능 평가에 대한 지침을 

제안하였으며 검사를 시행하고 있거나 앞으로 개설할 검사실 업무

에 도움이 되길 바란다.

요  약

발작야간혈색소뇨증의 진단을 위한 glycosyl phosphatidiylino-

sitol (GPI) 결핍세포 검출을 위한 유세포검사의 국내현황 파악을 

위해 온라인 설문조사가 진행되었다. 설문조사는 유세포분석을 

시행하는 29개의 검사실로 보내졌다. 설문은 각 검사실에서의 

PNH 검사 방법, 결과 분석, 결과 보고, 검사 평가 및 정도관리에 관

한 문항으로 이루어졌다. GPI 결핍세포를 검출하는 PNH 검사는 

국내 검사실에서 다양하게 이뤄지고 있어 국내 유세포전문가들이 

지침을 제안하였다. 이 지침을 통해 한국에서의 PNH 검사의 질을 

향상시킬 수 있길 기대한다. 
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