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----    ABSTRACT    ----  

Congenital anomalies of the inner ear are rare disease and the majority of them are difficult to diagnose during 
one’s life time because they are malformations limited to the membranous labyrinth. However, inner ear 
anomalies involving bony labyrinth can be detected in life time through radiogaphic imaging and it has been 
known to occupy 8-20% of patients with congenital sensorineural hearing loss. We experienced a rare case of 
inner ear anomaly, in which the cochlea was not formed, the lateral semicircular canal was not developed, the 
vestibule was dilated and the internal auditory canal was narrowed. (J Clinical Otolaryngol 2002;13:122-126) 
 
KEY WORDS：Sensorineural hearing loss·Cochlear aplasia·Vestibular dysplasia·Narrow internal auditory 

canal. 
 

 

 

서     론 
 

1791년 Carlo Mondini가 난청이 있는 8세 남아의 사

망 후 측두골 해부를 통해 와우결손과 전정 및 내림프와

가 확장된 내이기형을 보고한 이래 많은 학자들에 의해 

유소아난청 환자의 측두골 방사선검사나 사후 조직병리

검사를 통해 내이기형의 다양한 형태와 특성들이 밝혀

져 왔다.1) 

최근에는 다단층촬영술(polytomography)이나 전산

화단층촬영술(computed tomography) 등의 방사선학

적검사 기술의 발달로 골미로가 침범된 선천성 내이기형

의 경우 살아있는 동안에도 정확한 진단이 가능하게 되

었다. 

Jackler 등은 선천성 감각신경성난청을 가진 환자들의 

측두골 다단층촬영술과 전산화단층촬영술을 통해 관찰

된 내이기형을 체계적으로 분류하였다.2) 

국내에서도 김,3) 김 등4)이 재발성 뇌막염과 연관된 

Mondini dysplasia에 대해 보고하였고 백 등5)은 선천

성 와우무형성 및 반규관이형성 1례를, 장 등6)은 선천

성 와우무형성 및 전정의 공동모양 확장에 대해 보고한 

바 있다. 그리고 장 등7)은 118명의 감각신경성난청을 

가진 소아들의 측두골 전산화단층촬영에서 나타난 다양

한 내이기형의 형태와 빈도를 보고하였다. 
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형성이 동반된 내이기형을 경험하였으며 이는 매우 드문 
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사례이기에 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다. 

 

증     례 
 

11세 남아 환자가 우측 귀의 청력장애를 주소로 내원

하였다. 환자는 약 8세 경부터 우측의 청력장애를 간헐

적으로 호소하였으나 특별한 검사 및 치료 없이 지내오

다 정확한 검진을 위해 본원에 내원하였다.  

진찰시 환자는 의사소통의 문제점은 없었고 과거력상 

뇌수막염이나 두부외상 등 후천적으로 청력장애를 유발

시킬 수 있는 병력은 없었다. 가족력상 친가나 외가 쪽의 

유전질환이나 난청의 병력은 없었으며 임신시 약물복용

이나 특별한 감염도 없었다. 환자는 40주에 정상분만 하

였고 출생시 정상 체중을 보였다고 한다. 환자는 난청 이

외의 다른 동반된 특이 증상은 없었으며 이학적검사상 

양측 외이도 및 고막은 정상 소견을 보였다. 

임피던스청력검사의 고막운동성계측에서 양측 모두 A

형의 반응을 보였으며 순음청력검사에서 좌측은 정상 범

위였으나 우측은 전농의 소견을 보였다. 뇌간유발반응청

력검사상 우측은 90 dB의 음자극에서도 파형의 반응이 

나타나지 않았다(Fig. 1). 그래서 이소골 및 내이의 구조

이상 여부를 알아보기 위해 측두골 전산화단층촬영을 시

행하였다. 

측두골 전산화단층촬영상에서 좌측은 정상소견을 보

였으나 우측은 추체골의 용적이 좌측에 비해 작았으며 

와우의 형태를 볼 수 없었고 내이도의 심한 협착을 동반

하고 있었다. 전정은 확장되어 있었으며 상반규관은 비

교적 그 형태가 뚜렷하게 관찰되었으나 외측반규관은 

뚜렷한 형태 없이 전정과 공동을 이루고 있었다(Figs. 2 

and 3). 그러나 중이 및 이소골의 구조와 형태는 비교적 

정상으로 관찰되었으며 유양동 및 유양봉소도 잘 발달

되어 있었다. 

  

고     찰 
 

내이의 발달은 태생 3주 경에 신경관(neural tube)의 

외측에서 외배엽(ectoderm)이 비후되어 이판(otic pla-
code)이 형성되면서 시작된다. 이판은 곧 함몰되어 이와

(otic pit)가 되고 태생 4주 경에는 이와의 입구가 폐쇄

되면서 이낭(otocyst)이라 불리는 공동(cavity)을 형성

한다. 태생 5주에는 이낭으로부터 3개의 눈(bud)이 생

성되어 후에 각각 와우(cochlea), 반규관(semicircular 
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Fig. 1. Brainstem evok-
ed response audiome-
try. There is no signifi-
cant wave response 
even 90 dB click sound 
stimulus on the right ear. 
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canal), 전정도수관(vestibular aqueduct)으로 발달

하게 된다. 와우관(cochlear duct)은 성장하여 7주 경 

1∼1½ 회전을 이루고 8주 말에는 2¾회전을 완료한

다.2)5)6)8)9) 반규관의 발달은 태생 6주 동안에 전정부속

기로부터 막의 주름진 돌출로 시작되며 상반규관이 가장 

먼저 형성된 후 후반규관과 외측반규관이 형성된다.2)  

이렇게 태생 4∼8주 사이에 형성된 골미로는 8주부

터 16주까지의 성장기와 16∼24주까지의 골화기를 거

치면서 막미로내 감각세포의 성숙이 이루어진 후 비로소 

완전한 형태, 크기, 그리고 기능을 갖추게 된다.10) 

대부분의 내이기형은 임신 1기에 골미로 및 막미로

의 형성이 중단될 때 일어난다.8) 이러한 원인으로는 유

전적 착오(inborn genetic error)나 내이 발생시기 동안

에 기형발생인자에의 노출 등이 있다. 기형발생인자에는 

자궁내 바이러스감염(예, rubella, cytomegalovirus), 화

학적 기형물질(예, thalidomide), 그리고 방사선에의 노

출 등이 있다.5)8) 그중 유전적 요인은 선천성난청의 35∼

50%를 차지하는 것으로 알려져있다.11) 

이러한 내이기형은 크게 막미로에 국한된 기형과 막미

로와 골미로 모두를 침범한 기형으로 분류된다.8) 막미

로에 국한된 기형은 조직병리학적으로만 규명될 수 있으

므로 살아있는 동안에는 정확한 진단에 어려움이 있다. 

그러나 막미로와 골미로 모두를 침범한 기형의 경우 방

사선학적으로 진단이 가능하며 다단층촬영술과 전선화단

층촬영술의 도입 이후 많은 문헌들에서 골미로 기형에 

관한 연구가 보고되어지고 있으며 선천성 감각신경성난

청 환자의 약 8∼20%가 이러한 검사에서 내이구조의 

이상을 보이는 것으로 알려지고 있다.12) 국내에서는 장 

등이 양측 감각신경성난청 소아 118명의 측두골 전산

AAAA 

BBBB 

AAAA 

BBBB 

Fig. 2. Axial sections of the temporal bone CT scan. A：
The cochlea and lateral semicircular canal is not shown
on the right side. Compare to normal left side. The vesti-
bule is dilated like a cavity (white arrow). The internal
auditory canal is narrowed laterally like a funnel shape
(black arrow). B：The superior semicircular canal is well
shown (black arrow). 

Fig. 3. Coronal sections of the temporal bone CT scan. 
A：The internal auditory canal is narrowed on the right 
side (black arrow). B：The vestibule is largely dilated 
(white arrow) but the superior semicircular canal is well 
developed (black arrow head). 
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화단층촬영에서 내이의 이상소견을 보인 경우가 22명

(19%)이었다고 보고하였다.7) 

Jackler는 방사선검사상 관찰되는 내이기형의 형태가 

내이의 발생학적 단계의 모양들과 매우 유사함을 보고 

내이기형이 다양한 발달과정 중에 어느 시기의 정지로 

인해 초래된다는 가설에 근거하여 98개의 내이기형을 

분류하여 보고한 바 있다.2)  

와우의 기형 중 완전미로무형성(complete labyrinthine 

aplasia)은 이전에 Michel’s deformity로 알려진 기형

으로 이것은 내이의 완전 결손을 말하며 태생 3주 경에 

내이 발달의 장애로 인해 초래된다.13) 와우무형성(co-
chlear aplasia)은 방사선검사상 전정이나 반규관의 기

형 유무와 관계없이 와우가 전혀 관찰되지 않는 경우로 

태생 5주 경 와우싹(cochlear bud)의 발달정지의 결과

로 생각되어지며 와우저형성(cochlear hypoplasia)은 

와우싹이 직경 1~3 mm 정도로 작게 발달된 것을 말한

다. 불완전와우(incomplete partition)는 classical Mon-
dini’s deformity에 해당하는 것으로 태생 7주 경 와우

가 1∼1½ 회전을 이룬 후 발달이 정지되어 와우는 정상

보다 작고 계간격벽(interscalar septum)이 결핍되어 있

다. 이것은 와우기형의 가장 흔한 형태로 알려져 있으며 

Jackler2)의 보고에서는 와우기형의 55%를, 장 등7)의 

보고에서는 50%를 차지한다고 하였다. 공동모양(com-
mon cavity)의 기형은 와우와 전정이 내부구조가 없는 

공동을 형성하고 있는 것을 말하며 태생 4주 경에 분화

장애로 인한 것으로 생각된다. Kavanagh 등은 공동모

양의 기형을 Michel dysplasia에 포함시켰으며 다른 일

부 저자들은 심한 형태의 Mondini dysplasia로 기술하

기도 하였다.14)  

반규관의 기형은 대게 와우기형에 동반되어 발생하나 

때로는 단독으로 발생하기도 한다. 발생학적으로 상반규

관이 후반규관이나 외측반규관보다 먼저 생성되므로 상

반규관의 기형은 항상 외측반규관의 기형을 동반하게 되

나 외측반규관의 기형은 단독으로도 발생할 수 있다. 이

렇게 외측반규관이 가장 늦게 형성되기 때문에 외측반규

관의 기형이 가장 흔하다.2)10)12) Jackler2)의 연구에서

는 약 38%에서 외측반규관의 이상을 나타냈고 국내에

서는 장 등5)이 측두골 전산화단층촬영상 내이의 비정상 

소견을 보인 22명의 환아 중 6명에서 외측반규관의 발

육장애를 보고하였다. 

내이도의 비정상은 그 직경이 3∼10 mm의 범위를 벗

어난 경우를 말하는데 직경이 10 mm 이상일 경우는 내

이도확장으로 간주되며 이것은 정상 성인에서 우연히 발

견되기도 하며 자발적인 뇌척수액 누출이나 등골수술시 

갑작스런 뇌척수액 분출을 초래할 수 있어 임상적으로 

중요하다.8) 직경이 3 mm 이하인 경우는 협착으로 분류

되며 이때는 청신경의 발달 장애가 동반되어 있을 것으

로 추측할 수 있고 인공와우이식술의 상대적금기로 여

겨진다.8)15) Jackler 등2)의 보고에서는 12%에서 협소한 

내이도 기형을 보였으며 이때는 정상적인 청신경의 발달 

장애로 인해 심한 청력소실을 나타냈다(평균=103 dB). 

반면에 내이도 확장은 9%에서 나타났으며 이때는 비교

적 양호한 청력을 보였다(평균=60dB).2) 

본 증례는 전산화단층촬영상에서 일측 와우의 형태를 

전혀 볼 수가 없어 와우무형성으로 생각되어지며 이는 

Jackler 등2)의 보고에 의하면 와우기형의 약 3%를 차

지한다고 한다. 전정 및 반규관의 형태에서 상반규관은 

뚜렷하게 잘 관찰되었으나 외측반규관의 형태는 볼 수 없

었으며 전정은 동모양(cavity)으로 확장된 이형성(dys-
plasia) 소견을 보였다. 내이도는 진입부에서는 비교적 

정상적인 직경을 보였으나 골내로 진입된 후 급격히 감

소되어 마치 깔대기 모양을 보였다.  
 

중심 단어：감각신경성난청·와우무형성·전정이형성·

내이도협착. 
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