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서      론

선천성 진주종은 모든 진주종 중 2~5%를 차지하는 비

교적 드문 질환으로, 최근 영상 기술의 발달로 인해 진단

이 증가하고 있다.1) 진단은 이루, 고막천공, 중이염, 예전 

귀수술의 과거력이 없는 정상고막을 가진 귀를 수술하면

서 얻게되는 조직의 병리조직학적 소견으로 이루어지게 

되며, 대부분 이학적 검사상 정상 고막 안쪽의 무증상 하

얀 종괴로 발견이 된다.2)

선천성 진주종은 중이강내, 추체첨부, 소뇌교각부, 외

이도, 유양돌기를 포함하는 측두골 부위에서 발생하게 

된다. 대부분 중이강 내에서 발생하며, 유양돌기 부위에

서 발생하는 경우는 매우 드물다고 보고되고 있다. 유양

돌기 부위에서 발생한 선천성 진주종은 임상양상이 다양

하기 때문에 진단하기가 어렵다.3) 임상양상으로는 병변

의 위치에 따라 전음성 난청만이 나타나는 경우부터 안

면신경마비, 미로염 증상, 심한 감각신경성 난청 등의 합

병증 까지 다양하며, 수술적 접근 방법도 병변의 위치 및 

범위에 따라 결정된다.2)

저자는 유양돌기 부위에서 발생한 거대 선천성 진주

종 1례를 이학적 검사, 방사선학적 검사 및 수술적 소견
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- ABSTRACT -
Congenital cholesteatoma is a rare lesion of the temporal bone. It accounts for only 2 to 5% of all cholesteatoma, 
though that number is throught to be on the rise due to improved imaging techniques. The diagnosis of a congen-
ital cholesteatoma includes a pearly white mass behind an intact tympanic membrane without history of otitis me-
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process. The most frequent site of origin is the middle ear cavity, whereas the rarest is the mastoid. The clinical 
presentation is usually an symptomatic white mass behind an intact tympanic membrane. The congenital choles-
teatoma that originates in the mastoid is more difficult to diagnose due to variable clinical presentation. We recent-
ly experienced a case of congenital cholesteatoma with facial palsy in 33 year old male patient who showed nor-
mal tympanic membrane without prior history of ear disease and otologic surgical procedure. We report this case 
with brief review of the literatures. (J Clinical Otolaryngol 2012;23:248-252)
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을 통해 진단하고, 이를 제거하였기에 문헌 고찰과 함께 

보고하는 바이다.

증      례

33세 남자환자가 2년 전부터 간헐적으로 지속되는 좌

측 이루를 주소로 본원 외래 방문하였다. 환자는 3년 전

부터 좌측 안면신경 마비 증상이 있었다고 하나 특별한 

검사나 치료는 받지 않았다고 하였으며, 좌측 이명과 청

력 저하를 호소하였다. 그리고 귀수술를 포함한 수술 과

거력은 없었다고 하였다. 이학적 검사에서 좌측 고막은 

정상 소견 이었으나 좌측 외이도 입구부 후벽이 녹아 유

양동까지 통로를 형성한 소견을 보이고 있었다(Fig. 1). 

좌측안면신경 마비는 House-Brackmann grade V로 관

찰되고 있었다. 순음청력검사에서 우측은 정상이나 좌측 

기도 36 dB, 골도 9 dB의 전음성 난청 소견을 보였다. 측

두골 전산화단층촬영에서 좌측 유양동을 채우고 있는 경

계가 불명확한 연부조직음영과 외이도 후벽의 골미란으

로 인해 유양동이 노출된 소견 관찰되었다(Fig. 2). 측두

골 자기공명영상검사에서 좌측 유양동내 T1 강조 영상

에서 저강도 신호, T2 강조 영상에서 고강도 신호를 보이

는 종괴가 관찰 되었으며, S상정맥동과 가로정맥동은 관

찰되지 않았고, 뇌막이나 두개내로의 침범은 보이지 않

았다(Fig. 3). 좌측 S상정맥동과 가로정맥동의 주행경로

를 알기 위해 뇌혈관 조영술을 시행하였고, 검사에서 S상

정맥동과 가로정맥동은 조영되지 않았다(Fig. 4). 환자의 

이학적 소견과 측두골 전산화단층촬영 및 자기공명영상

검사를 토대로 저자들은 측두골에 발생한 선천성 진주종

을 의심하고 더 이상의 병변 진행을 막기 위해 진주종의 

완전제거와 근치적 유양동 삭개술을 계획하였다. 수술 소

견상 모든 이소골은 정상 이었으나, 진주종으로 인해 유

양동은 완전히 녹아 있었고, 유양동은 진주종과 육아종

으로 가득차 있었다. 모든 진주종을 제거 후 중두개와와 

후두개와에 뇌막이 노출된 소견이 관찰되어 DuraformⓇ

Fig. 1. Preoperative otoscopic finding, showing destruc-
tion of the external auditory canal posterior wall (white 
arrow) and intact tympanic menbrane.

Fig. 2. Preoperative axial CT scan, showing a soft tissue 
mass (white arrow) in the left mastoid, not extending in-
to the middle ear cavity.

Fig. 3. Preoperative axial MRI. Gadolinium enhanced T1-weighted image, showing a non-enhancing, hypointense 
mass of signal intensity intermediate between that of cerebrospinal fluid and grey matter (A). T2-weighted image 
showing, a hyperintense mass of signality similar to that of cerebrospinal fluid (B).

A B
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(Codman a Johnson & Johnson company, RAYNHAM, 

MA, USA) 2.5×7.5 cm으로 노출된 부위를 덮었으며, 진

주종으로 인해 녹아버린 유양동은 환자 자가 복부 지방

을 채취하여 채웠다. 수술 전 관찰되었던 외이도 입구부 

하벽의 결손은 유양동 피질의 뼈를 제단한 것과 측두근막

을 이용하여 보강하였다(Fig. 5). 수술 전 시행한 뇌혈관 

조영술상 조영이 되지 않았던 가로정맥동은 허탈되어 흔

적만 남아있었다. 환자는 수술 후 10일째 특별한 합병증 

없이 퇴원 하였으며, 현재 수술 후 1년째로 좌측 안면신

경 마비는 House-Brackmann grade V로 호전 소견 보

이지 않고 있으나, 수술 후 6개월 째 시행한 순음청력검사

에서 좌측 기도 15 dB, 골도 14 dB로 전음성 난청 소견은 

관찰되지 않고 있으며, 수술 후 1년 째 시행한 자기공명영

상검사(Fig. 6)에서 진주종의 재발 소견은 보이지 않으며, 

수술 전 관찰 되었던 외이도 입구부 하벽의 결손은 완전

히 상피화되어 정상 외이도 소견을 보이고 있다.

고      찰

선천성 진주종은 1885년 Luchae에 의해 처음으로 보

고되었고, 1965년 Derlacki와 Clemis는 선천성 진주종

을 이루나 고막천공, 이전의 귀수술 병력이 없는 환자에

서 정상고막 안쪽에 하얀종괴가 보이면 진단할 수 있다

고 하였다.4)

선천성 진주종의 발생원인에 대해서는 함입설(invag-
ination theory), 상피침입설(epithelial ingrowth, migra-
tion theory), 과증식설(basal cell hyperplasia theory), 상

Fig. 4. Transfemoral carotid angiogram (late venous pha-
se), the left transverse & sigmoid sinus are not enhanced.

Fig. 5. Operative findings, the giant cholesteatoma sac in the mastoid cavity (A). After total resection of cholestea-
toma, the posterior and middle cranial fossa were exposed and covered with DuraformⓇ (Codman a Johnson & John-
son company, RAYNHAM, MA, USA)(B, C). Obliteration of mastoid with abdominal fat (D).

A B C D

Fig. 6. Axial MRI at 1 year after oper-ation. Gadolinium enhanced T1-weighted (A) and T2-weighted (B) images, show-
ing no recurrence of cholesteatoma.

A B
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피화생설(squamous metaplasia theory)의 네 가지 이론

이 주장되고 있지만, 현재까지 논의가 진행 중이며,5) 발

생 부위는 중이강내, 추체첨부, 소뇌교각부, 외이도, 유양

돌기 등 측두골의 어느 부위에서나 발생 할 수 있다. 그 

중 중이강내가 가장 흔하며, 유양돌기에 국한된 경우는 

가장 드물다고 보고되고 있다.2,3,5,6)

임상양상은 초기에는 무증상의 상태로 이학적 검사나 

방사선학적 검사에서 우연히 발견되어 지기도 하며, 병

변이 진행됨에 따라 다양하게 나타난다. 중이강내에 발

생한 선천성 진주종은 이소골 미란으로 인한 청력 감소

가 발생하여 주로 어린 나이에 발견이 되는 경우가 많으

나, 추체첨부에 발생한 경우에는 진주종이 안면신경이나 

뇌간을 압박하여 안면신경 마비나 혼합신경성 난청, 현

훈, 보행장애 등의 다양한 뇌신경 장애가 서서히 발생하

게 된다. 드물게 유양돌기에 선천성 진주종이 발생할 수 

있는데 이때에는 진주종이 유양돌기 피질의 골막을 자극

하여 통증이 발생하게 되며, 병변이 유양돌기를 넘어가게 

되면 농양으로 진행되기도 한다. 또한 유양돌기에 발생

한 선천성 진주종은 청력저하와 비정상적인 이학적 검사

로 비교적 어린나이에 발견되는 중이강내 발생한 선천

성 진주종에 비해 주로 어른에게서 발견된다.3,5,6)

선천성 진주종은 저절로 퇴행하지 않는 특징 때문에 

일단 발생하게 되면, 병변이 진행이 되면서 심각한 합병

증을 유발할 수 있어 조기에 진단하는 것이 중요하며 진

단에 유용한 검사는 고해상도 측두골 전산화 단층촬영으

로 검사에서 보통 측두골 내에 주위 골조직의 미란을 동

반한 연부조직 음영 소견이 관찰된다.5,7) 최근 들어서는 

선천성 진주종의 진단과 경과관찰에 자기공명영상 검사

의 이용이 증가되고 있는데, 자기공명영상 검사는 측두

골 전산화 단층촬영에 비해 안면신경, 미로, 두개내 침범

을 동반한 진주종의 진단 뿐만 아니라 감염이 동반된 진

주종, 추체첨부나 소뇌교각부에 발생한 진주종 진단에 

더 뛰어나다고 보고되고 있다.8)

Luntz et al.9)은 유양동에서 발생한 선천성 진주종을 

증상 및 영상의학적 검사 소견을 토대로 세 가지로 정리

하였는데, 첫째 초기증상으로 주로 목 주위 통증이 발생

하며, 둘째 측두골 전산화 단층 촬영에서 중이를 침범하

지 않고 유양동에 국한된 연부조직 음영의 병변이 보이

며, 셋째 자기공명영상 검사에서 T2 강조 영상에서 고강

도 신호, T1 강조 조영증강 영상에서 주변부 조영이 증강

되지 않는 저강도 신호의 병변이 관찰되면 진단을 내릴 

수 있다고 기술하고 있다.

선천성 진주종은 대개 수술적 치료를 통해 진주종을 

제거하게 되며, 이 때 진주종의 위치에 따라 다양한 접근 

방법이 사용된다. 중이강내나 유양동에 국한된 경우 경

고실적 또는 경유양동적 접근을 통해서 수술을 시행할 

수 있고, 슬신경절 부위나 추체부위의 병변인 경우에는 

경유양동 및 중두개와 접근법, 경접형동 접근법, 경미로 

접근법, 하측두와 접근법 등을 시행할 수 있다.2,10) 수술

적 치료 후에도 재발이나 잔존 진주종 때문에 주기적인 

경과관찰이 필요하다. 현재 명확하게 명시된 경과관찰 기

간은 없지만 대부분의 경우 첫 치료 이후 5년 이내에 재

발이 많다고 보고되고 있다.11)

본 증례에서는 2년 간 간헐적으로 지속되는 이루로 내

원한 33세 남자환자를 이학적 소견, 측두골 전산화 단층

촬영, 자기공명 영상을 통해 유양동에 국한된 선천성 진

주종으로 진단하고, 이를 경고실적 및 유양동 접근법을 

이용하여 진주종을 완전히 제거 하였고, 현재 수술 후 1

년째로 재발 없이 추적 관찰 중이다. 

중심 단어：선천성 진주종·유양돌기.
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