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정상 와우를 가진 외측반규관 이형성증 1예：나선형 

고해상도 측두골 전산화단층촬영 영상을 이용한 

3차원 컴퓨터 영상재건을 통한 진단 
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A Case of Lateral Semicircular Canal Dysplasia with Normal Cochlea： 
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----    ABSTRACT    ----  

When compared with anomalies of the external and middle ear, congenital anomalies of the inner ear present a 
clinical problem for diagnosis because the inner ear structures can not be observed directly. Since the structures, 
such as cochlea, semicircular canals, facial nerve, and ossicles, have a complex relationship in the temporal bone, 
it is difficult to describe their exact spatial relationships by conventional computed tomography. In recent years, 
three-dimensional recontruction technique based on images from high-resolution computed tomographs (HR-
CT) permits more reliable and definitive description of these structures. We experienced one rare case of lateral 
semicircular canal dysplasia with normal cochlea development. Three-dimensional recontructed images based 
on HRCT represented an isolated lateral semicircular canal dysplasia in detail. Thus, we report this case with 
a review of the literature. (J Clinical Otolaryngol 2004;15:150-153) 
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서     론 
 

선천성 내이기형은 1791년 Carlo Mondini가 와우의 

1½ 회전을 보이는 선천성 난청 환자를 처음 보고한 이

후, 최근 전산화단층촬영의 해상도가 좋아지고 사용빈도

가 높아지면서 많이 발견되고 있는데, 선천성 감각신경

성 난청 환자들의 약 20% 정도에서 내이기형이 관찰된

다고 보고되고 있다.1)2) 내이의 기형은 막성 미로가 발생

하는 임신 1기에 생기는 것으로 알려져 있고, 비교적 드

물기는 하지만 와우기형에 대해 주로 보고되어 이에 대

한 분류 및 임상양상 등은 잘 알려져 있다. 그러나 와우

기형을 동반하지 않고 단독으로 발생하는 반규관기형은 

1990년 Parnes 등3)이 첫 보고한 이후 간헐적인 보고4-8)

가 이루어지고 있고, 국내에서도 정 등9)과 이 등10)에 의
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하여 보고된 바가 있으나 임상증상이 미미하기 때문에 

흔히 발견되는 내이기형은 아니다.  

최근에는 측두골 및 중이내 구조물의 해부와 계측에 

고해상도 측두골 CT를 이용한 3차원 영상재건을 활용

하려는 시도가 이루어지고 있어 기존의 부검을 통한 연

구가 아닌 일반인 및 환자를 대상으로 한 해부학적, 형

태학적 연구에 많은 도움이 되고 있다.11)12) 

저자들은 이충만감을 주소로 내원한 35세 남자환자에

서 와우의 정상 발생과 기능을 가진 외측반규관 이형성

증을 진단하여 이를 문헌고찰과 함께 보고하며, 내이기

형에서 전산화단층촬영 영상을 근거로 3차원 영상재건

의 유용성을 제시하는 바이다. 

 

증     례 
 

환자는 35세 남자로 좌측 귀의 이충만감을 주소로 

개인 이비인후과 내원 후 좌측 상고실 진주종 의심 하

에 본원으로 전원되었다. 환자는 약 1년 전부터 간헐적

으로 이충만감을 느껴오던 중 근래 증상이 심해져 내원

하였으며, 어지러움 등 다른 이과적 증상은 호소하지 않

았고 과거력과 가족력상 특이 사항은 없었으며 특이할 

만한 두부외상의 병력도 없었다.  

이학적 검사상 좌측 고막의 상고실에 함몰 소견 관찰

되었고 그 외 특이소견은 없었다. 환자는 외래에서 시행

한 순음청력검사상 일상회화영역에서 4분법으로 계산시 

양측 귀의 골도, 기도의 청력역치는 각각 15 dB, 20 dB

로 정상범위였으나 3 kHz 이상에서는 좌, 우측 모두 각

각 고도와 중등고도의 감각신경성 난청소견을 보였다

(Fig. 1A). 고막운동성 계측검사(tympanogrma)상 양

측 모두 A형을 보였으며 이음향방사 검사에서 양측 모

두 정상소견을 보였고, 어음청력검사상 어음명료도치는 양

측 모두 100%였다. 전정기능검사상 자발안진검사, 주시

안진검사, 두위안진검사, 두위변환안진검사와 같은 안진

검사 및 단속운동검사, 시표추적검사의 시운동검사에서

는 특이 소견을 보이지 않았고, 냉온교대온도안진검사상 

반규관 마비가 우측에서 97%로 나타났다(Fig. 1B).  

고해상도 측두골 전산화단층촬영을 할 때에 촬영조건

을 140 kV, 100 mAs, 절편은 1 mm 간격으로 하여 연속 

촬영하였으며 축상면에서 촬영범위는 150 mm에서 80 

mm로 줄여서 공간 해상도를 5122로 높였고, 3차원 재

구성은 개인용 컴퓨터를 이용하였고 소프트웨어로는 Cy-
berMed사의 VworksTM 4.0을 사용하여 분절화(segmen-
tation) 방법을 통하여 내이 구조물을 3차원 영상재건을 

하였다. 재건된 3차원 영상을 통하여 우측 외측반규관

의 이형성소견과 정상적으로 발달한 와우를 더욱 자세

하게 진단할 수 있었다(Fig. 2).  

이후 환자는 내이 기형에 동반될 수 있는 합병증에 대

하여 교육받은 후 다시 개인 이비인후과 의원으로 전원

되었다.  

  

고     찰 
 

내이는 태생 2~3주 경 두부 측면의 외배엽이 비후되

어 두꺼워진 이판(otic placode)이 형성되면서 발생을 

시작한다. 이러한 외배엽으로 구성된 이판은 점차 함몰되

Fig. 1. A：The pure tone audiogram shows high frequency 
sensorineural hearing impairment of both ears. B：The 
result of bithermal caloric test shows total vestibular loss 
in right ear. 
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어 이와(otic pit)를 만들고, 이 함몰은 더욱 깊어지면서 

태생 4주에는 함몰이 시작된 입구부가 막히면서 원시형

태의 막미로인 이낭(otocyst)을 형성한다. 태생 6주에

는 내이의 후부를 이루는 3개의 맹낭(pouch)을 형성하

고, 태생 7주에는 이낭에서 분화된 복측의 pars inferior

에서 와우와 구형낭이 형성되고 배측의 pars superior에

서는 내림프관, 전정과 반규관이 만들어지는데, 태생 10

주가 되면 성인과 같은 형태를 형성하고 태생 26주경에 

그 발생이 완성된다. 골성 미로는 태생 4주경 중배엽으

로부터 발생하기 시작하여 막성 미로 주변에 연골을 형

성하고 태생 14주에서 23주 사이에 골화가 일어나는데, 

골성 반규관의 발생은 태생 6주에 시작하여 태생 22주

경에 완성되며 외측반규관이 가장 먼저, 전반규관이 가

장 늦게 형성된다. 이에 반하여 와우는 발생학적으로 전

정기관보다 더 늦게 발생한다. 즉, 이낭의 하부에서 발생

을 시작한 와우는 태생 6주경에 회전을 시작하여 8주경

에 성인 미로의 모양인 2¾ 회전을 갖추게 된다.1)3-5) 

선천성 감각신경성난청 환자의 약 20%에서 내이기형

이 함께 동반되며 대부분의 내이기형은 임신 1기에 막

성 미로 형성이 중단될 때 일어나는데, 와우의 배발생 

시기 중 어느 단계에서 발생이 중지되었는가에 따라 기

형의 형태가 정해진다는 Jackler 등1)의 발달정지(deve-
lopmental arrest)가 널리 받아들여지고 있다. 현재까지

도 와우를 중심으로 하는 내이기형의 분류는 이들의 이론

에 근거하여 내이의 배발생 단계에 따라서 와우기형을 

분류한 체계를 사용하고 있다.6) 

내이기형 중 와우기형에 비하여 상대적으로 반규관

기형의 빈도와 임상양상, 발생기전 등에 대하여 알려진 

바가 매우 적은데, 이는 Jackler 등1)의 발달정지론에 

따라서 와우의 기형을 동반하지 않은 반규관 단독의 기

형은 발생할 수 없으며 실제로도 반규관 단독 기형에 대

한 보고가 거의 없었기 때문이다.1)9)10)13) 따라서 와우의 

발달장애를 동반하지 않은 전체 반규관의 무형성증은 발

생 초기의 비특이적인 손상으로 설명하기는 어려우며, 이 

경우 손상 시기가 와우관이 최종 크기에 도달했는지 안 

했는지에 따라 와우의 크기와 발달 상태는 결정된다.13) 

와우 기형의 약 40%에서 반규관 이형성증이 동반되는 

것으로는 알려져 있지만 반규관 단독의 기형은 그 보고

가 매우 드문데,1)3-5) 반규관기형 중에서는 외측반규관

의 기형이 가장 많으며 Jackler 등1)은 외측반규관이 전

Fig. 2. A：Axial and coronal computed tomogram of the temporal bone. The right vestibule is shown as a large cavity 
like dilatation and the lateral semicircular canal appears as a short, thick outpouching of the vestibule (arrow). The 
cochlea and other semicircular canals appear normal. B：This feature is seen more clearly in three-dimensional 
recontructed images of right inner ear. 
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반규관이나 후반규관보다 발생학적으로 더 초기에 형성

되므로 기형을 유발하는 인자에 더 쉽게 손상 받기 때문

이라고 설명하였다.  

발달장애설 이외에 Satar 등13)은 유전적 발달장애설

을 주장하면서, 형태학적으로 정상인 와우를 가진 반규관 

무형성증인 15명의 환자 중 9명이 CHARGE 증후군과 

관련이 있다고 보고하였다.  

본 증례에서 사용된 3차원 영상재건기법은 이미 의학

의 여러 분야에서 이용되고 있는 기술로서, 내이기형과 

같은 각 내이 구조물의 모양 및 공간적 관계를 알아보는 

데에 2차원 영상인 전산화단층촬영이나 자기공명영상촬

영보다 우월하다. 측두골 전산화단층촬영을 기반으로 한 

3차원 영상재건은 이소골, 안면신경과 같은 중이내 구

조물의 상호 공간관계를 파악하는 데에도 큰 도움이 되

지만, 와우, 반규관 등의 내이 구조물들의 형태학적 해

부를 세밀히 묘사할 때에도 큰 도움이 되며, 이러한 사실

은 본 증례를 통해서도 알 수 있었다. 이러한 3차원 영

상재건을 이용한 중이 및 내이의 관찰은 이미 국내에서

도 이 등11) 및 전 등12)에 의하여 보고되고 있으며, 저자

들도 앞으로 내이기형 및 이소골과 같은 중이기형을 진

단하고 분류하는 데에 있어서 이와 같은 3차원 영상재

건기법이 유용할 것으로 생각된다.  

본 증례와 같은 반규관기형은 이미 국내에서 정 등9)

과 이 등10)에 의하여 보고되었으나, 3차원 영상재건을 

통하여 와우 및 반규관의 형태학적 해부를 제시한 것은 

본 증례가 처음이다. 이에 저자들은 정상 청력과 방사선

학적으로 정상 형태의 와우를 갖는 외측반규관 이형성

증을 3차원적으로 재구성된 영상을 통하여 정확하게 진

단한 1예를 보고하는 바이다. 
 

중심 단어：반규관·선천성·기형·3차원 영상. 
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