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----    ABSTRACT    ----  
Background and Objectives：Patients with Turner’s syndrome have been frequently suspected to have associated 
otologic disorders and hearing loss. The purpose of this study was to elucidate the otologic problems in Turner’s 
Syndrome Patients, such as incidence, degree, and types of hearing loss. Patients and Methods：The 12 subjects 
aged 5 and 30 years who were previous diagnosed with Turner’s syndrome were investigated for the otologic 
manifestations. All the patients were evaluated audiologically. Results：Clinical examination revealed the his-
tories of otitis media in 3 subjects (25%). A audiological examination were performed for all subjects and revealed 
normal hearing in 8 subjects (62%), unilateral hearing loss in 2 subjects (17%), bilateral hearing loss in 2 subjects 
(17%). Type of the hearing loss was conductive type in 2 ears (8%), mixed type in 2 ears (8%), sensorineural 
type in 2 ears (8%). Degree of hearing loss was mild in 5 ears, moderate in 1 ear. Conclusion：Our results de-
monstrated that the otitis media and hearing loss were common for Turner’s syndrome patients. The findings 
emphasize the importance of regular otological examinations and audiological evaluation of all girls with Turner’s 
syndrome early in life. (J Clinical Otolaryngol 2005;16:41-44) 
 
KEY WORDS：Turner syndrome·Hearing loss·Otitis media. 
 

 

 

서     론 
 

Turner 증후군은 성선 발육부전으로 인한 성적 유치

증, 저신장을 특징으로 하는 질환으로 염색체 검사에서 

모자이키즘의 유무에 상관없이 하나의 성염색체 X의 부

분 또는 완전 소실로 정의된다.1) 선천성 이상으로 익상경, 

낮은 후두 모발선, 외반주, 대동맥 축착, 신의 이상, 안

근 결손, 방패 모양의 가슴, 사지의 림프 부종, 모반주 등

이 있으며, 이과적 이상으로는 중이염, 양각귀(rotated 

ear)와 감각 신경성 난청 등이 나타난다.1) Turner 등이 

흔한 이과적 증상으로 중이염과 청력 장애가 있다고 보

고한 이후 여러 보고에서 확인되고 있다.2-5) 청력 장애

는 초기에 잦은 중이염으로 인한 전도성 장애가 나타나

고 이후 고주파수 영역에서 시작된 감각 신경성 난청이 

나타난다고 한다.6) 

저자들은 Turner 증후군으로 진단받은 12예에 대하

여 이비인후과적 증상에 대한 문진과 청력 검사를 포함

한 이과적 검사를 시행하여 Turner 증후군의 이과적 임

상양상을 알아보고자 이 연구를 시행하였다. 
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대상 및 방법 

 

1998년 2월부터 2004년 3월까지 세포 유전학 검사

에 의해 Turner 증후군으로 진단받고 부산 백병원 소아

과와 산부인과에서 추적 관찰 중인 환자 12명을 대상으

로 하였다. 연령 분포는 5세부터 30세로 평균 13.9세이

었고 이들 모두는 이비인후과 방문시 이통, 이루 등의 급

성 중이염 증상은 없었다. 

이통, 이루 등의 이과적 증상과 삼출성 중이염에 대한 

병력과 그에 따른 치료에 대한 문진 후 시진, 이경검사, 청

력검사 등의 이학적 검사를 시행하였다. 청력 검사는 고실

도 검사, 변조 이음향 방사 검사, 뇌간 유발반응 검사 및 

순음 청력 검사를 시행하였다. 고실도 검사는 Imped-
ance Audiometer AT235h(Interacoustics, Denmark) 

기종을 사용하였고 변조 이음향 검사는 AUDIO scree-
ner(GSI, USA) 기종을 사용하였다. 뇌간 유발반응 검사

와 순음 청력 검사는 각각 Biologic Navigator(Bio-logic 

Systems Corp., USA) 기종과 Clinical Audiometer 

AC40(Interacoustics, Denmark) 기종을 사용하였다. 

 

결     과 
 

병력 및 진찰 소견 

모든 환자들은 이개나 외이도의 기형은 가지고 있지 않

았고 과거력상 삼출성 중이염의 병력을 가진 경우가 3예 

있었는데 이 중 1예가 잦은 중이염으로 고막 절개술 및 

환기관 삽입술의 수술력을 가지고 있었고 1예가 고막 절

개술 및 환기관 삽입술과 구개열에 대한 수술력을 가지고 

있었다. 이경 검사상 고막경화증이 2예에서 관찰되었고 

3예에서 양측 고막 함몰 소견, 1예에서 일측 고막 함몰 소

견이 보였다. 또한 1예에서 상고실의 함몰과 파괴 소견이 

보여 실시한 측두골 단층 촬영상 양측 진주종성 중이염 

소견을 보였다(Table 1). 

 

청력 검사 

고실도 검사상 고막 함몰 소견이 보인 4예와 진주종성 

중이염 소견이 보인 1예에서 B type을 보였고 나머지 

환자들은 모두 A type을 보였다. 변조 이음향 방사 검

사상 진주종성 중이염 소견이 보인 1예에서 의뢰(fail) 소

견을 보였고 나머지 환자들은 모두 통과(pass) 소견을 

보였다. 순음 청력 검사와 뇌간 유발반응 검사상 정상인 

경우가 8예, 양측 청력 소실은 2예, 일측 청력 소실은 2

예에서 보였다. 

청력 소실이 보인 경우, 감음 신경성 난청을 보인 경

우가 2귀, 전도성 난청을 보인 경우가 2귀, 혼합성 난청

을 보인 경우가 2귀 이었다. 난청의 양상은 감음 신경성 

난청 소견을 보인 2귀에서는 8000 Hz에서만 난청 소견

을 보였고 나머지 귀에서는 수평형의 양상을 보였다. 청

력 소실의 정도는 진주종성 중이염 환자 1예의 우측 귀에

Table 1. Clinical characteristics of Turner’s syndrome 

 Age MEE Hx Otoscopic findings ABR Karyotype 

01 05 - Normal 20/20 45, X (20) 
02 08 + Lt. Retraction 10/20 45, X (12)/47, XXX (16) 
03 08 + Both Retraction, Myringosclerosis 30/40 45, X (20) 
04 11 - Both Retraction 30/25 45, X/46, XX/47, XXX 
05 12 - Normal 25/10 45, X (20) 
06 13 - Normal 15/20 45, X (25)/46, XY (6) 

Both Retraction, 
07 13 + 

Myringosclerosis 
40/40 45, X/46, Xi (Xq) 

08 15 - Normal 15/20 45, X (20) 
09 15 - Normal 10/25 45, X/46, XY 
10 18 - Normal 35/25 45, X/46, Xi (Xq) 
11 19 - Normal 25/15 45, X/46, Xr (X) 
12 30 - Both CholeOM 45/35 45, X 

MEE：middle ear effusion 
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서 중등도의 청력 소실을 보였고 나머지 귀에서는 경도

의 청력 소실을 보였다. 

 

고     찰 
 

Turner 증후군은 여아 1,500~2,500명 출생당 1명의 

빈도로 나타나는 성 염색체 이상 증후군으로 여아에서 

가장 흔한 1차성 성선 저하증이다. 확진은 세포 유전학 

검사를 통한 염색체 분석으로 가능한데 염색체 하나가 

없는 45,X가 가장 많으며, 45,X/46,XX, 45X/46,Xi(Xq), 

45,X/46,X,r(X), 45,X/46,XY 등의 모자이키즘이 나올 

수 있다.1)  

Hulterantz 등7)은 Turner 환자들의 30~50% 정도에

서 이개 기형이 발생된다고 하였으나 본 연구에 포함된 환

자들은 이학적 검사상 모두 정상 소견을 보였다. Turner 

증후군 환자들은 발생학적으로 이개의 형태학적 이상이 

나타날 수 있는데 대이륜의 기형, 삼각와의 결손, 갑개의 

비후 등이 주로 나타난다고 한다.8) 또한 작은 이수이지

만 비교적 큰 크기의 이개가 정상 위치 보다 아래쪽에 

위치하고 종축이 전하방으로 경사진 이개가 나타나기도 

한다.9) Schulerati 등10)은 첫 번째 새궁의 발생학적 이상

으로 인한 두개안면의 기형 때문에 사행성의 외이도, 짧

은 이관, 구개열 등이 나타난다고 하였다. 

국외의 문헌 보고에 의하면 Turner 증후군 환자들의 

측두골 단층 촬영 소견상 이소골의 이상 소견이나 내이 기

형은 나타나지 않지만 53~90% 정도에서 유양동의 함

기화가 불량한 소견을 보인다고 한다.11)12) 본 연구에서는 

진주종성 중이염을 가진 1명을 제외하고 측두골 단층 

촬영을 시행하지 않았다. 

Turner 증후군 환자들은 이관 근육의 저긴장성, 높은 

구개궁, 낮게 위치한 귀 등의 두개안면의 해부학적 이상

으로 잦은 중이염이 생기고 이로 인해 전도성 난청이 생긴

다고 한다.9) Hulterantz 등9)은 유소아기 동안 50~80%

에서 급성 또는 삼출성 중이염의 과거력을 갖는다고 하였

다. 그러나 본 연구에서는 3예에서 양측 고막 함몰, 1예

에서 일측 고막 함몰 소견이 보였는데 양측 고막 함몰 소

견을 보인 1예를 제외하고는 잦은 중이염의 과거력을 가

지고 있었다. 잦은 중이염으로 고막 절개술 및 환기관 삽

입술의 수술력을 가진 2예에서는 고막 경화증이 관찰되었

고 이 중 1예에서는 경도의 전음성 난청 소견을 보였다.  

Turner 환자에서 청력 장애가 흔하게 생긴다고 Tur-
ner가 처음 보고한 이후 여러 문헌에서 보고되고 있다. 

Anderson 등13)은 79명의 Turner 환자들을 대상한 이

과적 연구에서 70%의 환자가 잦은 중이 감염의 병력을 

가지고 있었고 64%의 환자가 감음 신경성 난청이나 혼합

성 난청을 가진다고 하였다. Hulterantz 등7)은 50~90% 

환자에서 진행하는 고주파수 영역의 감음 신경성 난청이 

생기고 이러한 청력 소실은 와우의 조기 노화와 잦은 중이

염에 의해 생긴다고 하였다. Watkin 등3)은 Turner 환

자들의 연령에 따른 청력 장애의 정도를 보고하였는데 전

음성 난청은 평균 4.5세, 감음 신경성 난청은 평균 7세에 

시작한다고 하였다. Turner 환자들의 전음성 난청은 잦

은 중이염과 부적절한 환기관의 삽입이 원인이 될 수 

있고 감음 신경성 난청의 조기 발현은 성장 호르몬이나 

성 호르몬 등의 부족으로 와우 상피 세포와 와우 신경절의 

성장에 이상이 생겨서 나타난다고 보고되고 있다.7)14)15) 

그러나 본 연구에서는 2귀에서 전음성 난청, 2귀에서 

혼합성 난청, 2귀에서 감음 신경성 난청 소견을 보여 국

외의 보고에 비해 낮은 청력 소실의 빈도를 보였다. 또

한 청력 소실의 정도가 1귀에서 중등도 소견을 보인 것

을 제외하고 나머지 5귀에서 경도의 소견을 보였다. 저자

들은 이러한 국내 Turner 환자들의 청력 상태가 국외 문

헌 보고와 다른 이유가 조기에 성장 호르몬이나 성 호르

몬의 투여와 상관이 있을 것으로 생각되며, 향후 감음 

신경성 난청의 원인에 대한 연구가 필요할 것으로 생각

된다. 

Turner 증후군 환자들은 성적 유치증, 저신장 및 다른 

선천성 이상을 동반하지만 정상 지능을 가지고 있으므로 

치료의 목표를 신장을 증가시텨 정상 표준 분포 내에 포함

되도록 하고 사춘기의 2차 성징을 발현시켜 사회 적응 능

력을 향상시키는데 두고 있다.1) 이비인후과적 영역에서

는 적절한 프로그램을 통해 청력 장애에 대해 주의 깊

은 관찰을 함으로써 이들이 정상적인 사회 생활을 하는데 

도움을 줄 수 있을 것으로 생각된다.  

 

결     론 
 

저자들은 Turner 증후군으로 진단받은 12명의 환자
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를 대상으로 하여 청력 검사를 시행한 결과, 고실도 검사

상 4명의 환자에서 양측 이상, 1명의 환자에서 편측 이상

의 결과를 얻었다. 또한 순음 청력 검사와 뇌간 유발 반

응검사상 6귀에서 청력 소실의 소견을 보였는데, 2귀가 감

각 신경성 난청, 2귀가 전음성 난청, 2귀가 혼합성 난청 

소견을 보였다. 난청의 정도는 2귀에서 중등도의 난청 소

견을 보였고 4귀에서 경도의 난청 소견을 보였다. 

향후 Turner 증후군 환자들에서 감음 신경성 난청에 

대한 원인 및 핵형에 따른 이과적 증상의 발현의 양상에 

대한 연구가 더 필요할 것으로 생각되고 나아가 난청의 예

방 및 치료에 대한 연구도 필요할 것으로 생각된다. 
 

중심 단어：Turner 증후군·청력 소실·중이염. 
 

본 논문은 2004년도 인제대학교 학술연구조성비 보조에 의한 
것임. 
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