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청력 소실과 이명, 현훈을 동반한 진성 적혈구증가증 1예 
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A Case of Polycythemia Vera Accompaning Hearing Loss, Tinnitus and Dizziness
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Department of Otorhinolaryngology-Head and Neck Surgery, College of Medicine, Dong-A University, Busan, Korea

- ABSTRACT -

Polycythemia vera (PV) is a chronic myeloproliferative neoplasm (MPN) which is characterized by proliferation 
of red blood cells, white blood cells and platelets. PV is associated with the JAK2 V617F mutation. The 
presenting symptom of PV is variable. Headache, weakness, fatigue, pruritus, dyspepsia, dizziness, visual 
disturbances may be seen in PV patients. Severe complications such as stroke, acute myocardial infarction and 
pulmonary embolisms are attributed to a red blood cells and platelets causing hyperviscosity and thrombosis. 
Even though hearing loss, tinnitus and dizziness are belong to symptoms of PV, they are very rare initial 
presentation for patients with PV. We report a 49-year-old man with PV, whose first symptoms of PV were 
hearing loss, tinnitus and dizziness. (J Clinical Otolaryngol 2021;32:137-142)
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서 론

진성 적혈구증가증(polycythemia vera, PV)은 적혈

구, 백혈구 및 혈소판의 증식을 특징으로 하는 만성골수

증식성 종양(myeloproliferative neoplasm)이며, JAK2 

V617F 변이와 관련되어 있다. 진성 적혈구증가증은 유

병률이 100,000명 당 22명으로 매우 드문 질환이며, 여

성보다 남성에서 더 흔히 발생하고, 진단 시 평균 연령

은 60~65세이다.1) 진성 적혈구증가증의 증상은 다양하

여 두통, 전신쇠약, 피로, 가려움, 소화불량, 현기증, 시

각 장애 등이 발생할 수 있다. 뇌졸중, 급성 심근 경색 

및 폐색전증과 같은 심각한 합병증도 발생할 수 있는데, 

이는 적혈구와 혈소판의 증가가 혈액의 점도를 증가시

키고 혈전증을 유발하기 때문이다.2) 혈전증이 전하소뇌

동맥(anterior inferior cerebellar artery)에서 분지되는 

미로동맥(labyrinthine artery)에 발생한 경우, 진성 적

혈구증가증의 증상으로 청력 소실과 이명, 현훈이 발생

할 수 있다. 미로동맥은 와우와 전정기관에 혈액을 공급

하는 유일한 동맥으로, 폐색이 발생할 시 와우와 전정기

관의 손상을 쉽게 유발하기 때문이다.3) 진성 적혈구증

가증의 증상으로 다른 증상 없이 청력 소실과 이명, 현

훈 만을 호소하는 경우는 매우 드물다. 저자들은 진성 

적혈구증가증의 첫 증상으로 청력 소실, 이명, 현훈을 

보인 50세 남성 환자의 증례를 보고하는 바이다.
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증 례

50세 남성이 1주일 전 발생한 우측 청력 소실, 우측 

이명, 경미한 현기증을 주소로 내원하였다. 증상은 갑자

기 발생하였으며, 이통, 이루의 증상은 없었다. 증상 발

생 직후 환자는 타 병원을 내원하여 돌발성 특발성 청

력 소실 소견 하 5일간 저용량 스테로이드 치료를 시행

하였다. 이후 현기증은 호전되었지만, 청력 소실과 이

명은 호전되지 않았다. 타 병원에서 시행한 내이도 자기

공명영상(internal auditory canal magnetic resonance 

image)상 저명한 뇌 경색, 청신경 종양 및 와우의 이상 

소견은 없었다. 환자에게 소음 노출, 이과적 외상 및 약

물 복용력은 없었고, 만성질환 또는 중증질환의 과거력

도 없었다. 신체검사 상 외이도와 고막은 모두 정상 소

견이었으며, 안면신경마비는 없었다. 소뇌기능검사 및 

Romberg 검사, 보행 검사 상 이상소견은 보이지 않았

다. 본원에서 시행한 온도안진검사상 반고리관마비값은 

좌측 25%였으며(Fig. 1), 본원 내원 당시 현기증 및 안

진은 대부분 호전된 상태였다.

순음 청력검사 상 좌측은 정상 청력이었으며, 우측

은 평균 청력 수준이 98 dBHL로 감각신경성 청력 소실 

소견을 보였다(Fig. 2A). 혈액학적 검사 상 헤모글로빈 

21.1 g/dL(정상 범위: 13~17), 적혈구 수 6.90×106/ μL 

(3.9~5.5×106 /μL), 백혈구 수 14.37×103/ μL (3.5~10

×103 /μL), 헤마토크릿 59.4%(38%~50%) 그리고 혈소

판 수 279×103 /μL(140~360×103 /μL)의 비정상적으

로 증가된 결과를 보였다. 환자는 혈액종양내과로 의뢰

되었고, 골수 증식성 질환 의심 하 추가적인 검사를 시행

하였다. Erythropoietin 수치는 2.02 mlU/mL(4.3~29 

mlU/mL)로 감소되어 있었으며, JAK2 V6617F 변이 및 

BCR/ABL1 재배열은 없었다. 말초 혈액 도말 검사 상 

경미한 호중구 증가증 및 단핵구 증가증 소견이었으며, 

골수 흡인 및 생검 상 경도의 범골수증 및 과세포성 골

수 소견을 보였다. 환자는 2개의 주 진단기준(헤모글로빈 

21.1 g/dL, 범골수증 및 과세포성 골수)과 1개의 부 진단

기준(erythropoietin 2.02 mlU/mL)에 해당됨으로써 진
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Fig. 1. Caloric test showing canal paresis : Left 25%.
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성 적혈구증가증으로 진단되었다. 

경구 프레드니솔론을 4일간 매일 60 mg 투약, 이후 

10일에 걸쳐 서서히 용량을 줄여가는 고용량 스테로이

드 요법 및 4일간 매일 시행한 고실 내 스테로이드 주입

술과 병행하여, 정맥 절개술(400 cc)을 1회 시행하였으

며, 2개월간 매일 아스피린 100 mg 1정을 처방하였다. 

2개월 후 시행한 혈액검사 결과, 헤모글로빈 16.2 g/dL, 

적혈구 수 5.37×106 /μL, 백혈구 수 8.39×103 /μL, 

헤마토크릿 48.3%의 결과를 보였다. 2개월 후 시행한 

순음 청력검사 상 우이의 평균 청력 수준은 98 dBHL

에서 83 dBHL로 일부 호전되었다(Fig. 2B). 4개월 후 

시행한 순음 청력검사 상 우이의 평균 청력 수준은 83 

dBHL에서 75 dBHL로 호전되었다(Fig. 2C).

고 찰

진성 적혈구가증은 골수증식성 종양(myeloprolif-

erative neoplasm)에 속하는 질환으로, 골수증식성 종

양은 단일 골수계 줄기세포의 자가 증식을 유발하는 돌

연변이에 의해 발생하며, 원발성 골수섬유증(primary 

myelofibrosis), 본태성 혈소판증가증 및 진성 적혈구

증가증이 이에 속한다. 진성적혈구 증가증은 이 질환들 

중 가장 흔하며, 발병률은 약 0.01~2.61/100,000, 유

병률은 약 0.49~46.88/100,000의 결과를 보인다. 진성

적혈구 증가증의 발병은 남성에서 2.8/100,000명/년으

로 여성(1.3/100,000명/년)보다 높으며, 70~79세 남성

(24/100,000명/년)에서 가장 흔히 발생한다.1)
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Fig. 2. Pure tone audiogram showing hearing improvement. (A) Pure tone audiogram showing an average hearing 
level of 98 dBHL at the right ear. (B) Pure tone audiogram showing slight improvement in the right ear hearing, an av-
erage hearing level of 83 dBHL. (C) Pure tone audiogram showing improvement in the right ear hearing, an average 
hearing level of 75 dBHL.
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진성적혈구 증가증의 진단은 세계보건기구(WHO)의 

기준에 따르며, 이는 세 가지의 주 기준과 한 가지의 부 

기준으로 구성된다. 첫 번째 주 기준은 헤모글로빈>16.5 

g/dL(남성) 및 헤모글로빈>16.0 g/dL(여성) 또는 헤마

토크릿>49%(남성), 헤마토크릿>48%(여성) 혹은 적혈구 

질량이 평균보다 25% 이상 높은 경우이다. 두 번째 주 

기준은 골수에서 범골수증과 함께 과세포성이 나타나는 

경우이며, 세 번째 주 기준은 JAK2 돌연변이 양성인 경

우이다. 한 가지의 부 기준은 혈중 erythropoietin 수치

가 정상수치보다 낮은 경우이다. 진성 적혈구증가증의 

진단은 세가지 주 기준을 모두 충족하는 경우나, 첫 번

째, 두 번째 주 기준 및 한가지 부 기준을 충족하는 경

우에 이루어진다.4) 본 증례의 환자는 처음 두 가지 주 

기준과 한 가지 부 기준을 충족하여 진성 적혈구증가증

으로 진단되었다.

진성 적혈구증가증의 흔한 임상 증상으로 가려움

증, 두통, 소화불량, 현기증 등이 있으며, 심각한 합병

증으로 혈전증 및 과다 출혈 등이 있다. 혈전증은 뇌졸

중, 급성 심근 경색, 폐색전증 등을 초래할 수 있으며, 

출혈성 합병증에는 코피, 위장관 출혈 또는 반상 출혈

이 포함된다. 현기증, 안면 마비, 이명, 청력 소실과 같

은 이과적 증상도 진성 적혈구증가증에서 발생할 수 있

다고 보고되어 있다. 청력 소실은 이중 가장 흔히 발

생하는 이과적 증상이며, 그 병리적 기전은 미로 동맥

(labyrinthine artery)의 폐색, 와우의 미세혈관의 순환 

장애, 출혈 성향의 증가로 인한 와우에서의 미세 출혈과 

관련되어 있다고 알려져 있다. 진성 적혈구 증가증 환

자의 증가된 헤마토크릿, 적혈구 질량, 혈액의 점성도

는 미로 동맥(labyrinthine artery)에서의 혈전증 및 폐

색을 유발하여 와우의 기능을 손상시킬 수 있으며,5) 와

우의 미세혈관의 순환 장애를 유발하여 와우의 허혈 및 

기능 손상을 일으킬 수 있다.6) 또한 진성 적혈구증가증 

환자에서 출혈성향이 증가된 경우, 와우에서 미세출혈

이 발생하여 와우 기능의 손상을 유발할 수 있다.6) 미로

동맥은 90% 이상에서 전하소뇌동맥(anterior inferior 

cerebellar artery)에서 분지되어 총와우동맥(common 

cochlear artery)과 앞전정동맥(anterior vestibular 

artery)으로 나누어지는 동맥으로, 미로동맥의 폐색은 

와우와 전정기관 기능 장애를 유발하여 난청, 현훈, 오

심, 구토, 보행장애 등의 증상을 유발할 수 있다.3) 미로

동맥은 매우 미세하여 동맥의 단일 폐색 여부를 자기공

명혈관조영술 등의 영상학적 검사로 확인할 수 없기 때

문에, 미로동맥의 단일 폐색을 영상학적 검사로 진단

할 수는 없다.7) 다만 이미 전하소뇌동맥 영역의 경색이 

확인된 환자 혹은 혈관의 경색을 유발할만한 기저질환

이 있는 환자에서 청력 소실 및 현훈 등의 증상이 발생

한 경우에 미로동맥 폐색의 가능성을 추정해 볼 수 있

다. 전하소뇌동맥의 영역에서 발생하는 경색의 경우 소

뇌성 운동실조, 동측 통각 소실, 동측 안면부 온도 감각 

소실, 안면신경 마비, 동측 주시 마비 등 뇌간 및 소뇌 

경색의 신경학적 증상이 동반된다.8) 본 증례의 환자의 

경우, 처음 진단된 진성 적혈구증가증 외에 만성 질환이 

없는 50세 남성으로, 청력 소실 및 현훈 이외의 다른 신

경학적 증상이 없었으며, 전하소뇌동맥 영역의 경색 감

별을 위한 자기공명영상 검사 시행에 동의하지 않았지

만, 진성 적혈구증가증의 소견을 보이는 환자에서 청력 

소실, 이명 및 현훈의 증상이 발생하였기에 와우의 미세

혈관의 순환장애의 가능성 및 미로동맥 폐색의 가능성, 

와우에서의 미세 출혈의 가능성을 추정해 볼 수 있었다. 

타 병원에서 시행하였던 내이도 자기공명영상에 대한 

본원 영상의학과의 판독 상 청신경 종양 및 와우의 이

상 소견은 없었으며, 매우 미세하여 폐색 여부를 확인할 

수 없는 미로동맥 외에 다른 영역의 뇌 혈관 폐색 소견

은 관찰되지 않았다. 진성 적혈구증가증이 청력에 미치

는 영향에 대한 연구9)에 따르면, 진성 적혈구증가증으

로 이미 진단받은 환자들은 기저 질환이 없는 대조군에 

비해 변조 이음향방사(disportion product otoacoustic 

emission)를 통해 측정한 와우의 기능소실율이 유의미

하게 높았으며, 진성 적혈구증가증 환자들 중에서는 혈

소판 수 394×103 /μL 이상, 혹은 헤모글로빈 15.5 g/

dL 이상인 경우 와우의 기능소실율이 유의미하게 높았

다.9) 진성 적혈구증가증이 청력 소실을 일으킬 수 있다

는 연구 및 보고 외에, 청력 소실과 이명, 현훈이 진성 

적혈구증가증의 첫 증상으로 나타났다는 보고는 매우 

드물다. 본 증례의 환자의 경우, 갑자기 발생한 청력 소

실, 이명 및 현훈 외에 전형적인 진성 적혈구증가증의 

증상은 없었다.

진성 적혈구증가증의 치료에서 혈전에 의한 위험성
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을 최소화하는 것이 중요하다. 혈전증을 예방하기 위한 

저농도 아스피린의 투여는 모든 진성 적혈구증가증 환

자에게 권유된다. 사혈을 통한 혈중 혈구 수 감소 또한 

새롭게 진단된 진성 적혈구증가증 환자에서 흔히 시행

되는 치료법이다.10) 일반적으로 정상 헤마토크릿 수치

를 목표로 350~450 mL의 사혈이 시행된다. 본 증례의 

환자의 경우, 진성 적혈구증가증 진단 후 2개월간 매일 

100 mg의 아스피린 처방 및 400 mL의 사혈이 1회 시행

되었다. 2개월 이후 환자의 헤모글로빈, 적혈구 수, 백

혈구 수 및 헤마토크릿 수치는 정상 범위로 돌아왔으며, 

우이의 청력 소실은 평균 청력 98 dBHL에서 83 dBHL

로 일부 호전되었다. 4개월 후 시행한 순음 청력검사에

서 우이의 평균 청력은 수준은 75 dBHL로 호전되었다.

저자들은 진성 적혈구증가증의 첫 증상으로서 청력 

소실, 이명, 현훈이 발생한 환자의 증례를 보고하였다. 

본 증례 보고에서는, 현훈을 호소하는 환자에서 비디오 

안진 검사, 두부충동검사와 같은 검사가 시행되지 않아 

전정기능에 대한 명확한 평가가 이루어 지지 않았다는 

한계점이 존재한다. 다만 환자는 내원 당시 현훈이 대부

분 호전된 상태였고, 온도안진검사에서 반고리관마비값

의 저명한 차이가 없었다는 점에서 전정기관의 기능 저

하는 크지 않았을 것이라 추측할 수 있다. 이에 대한 원

인으로 미로동맥 폐색이 발생한 이후 폐색의 부분적 해

소로 앞전정동맥의 혈류가 일부 회복되었을 가능성, 미

로동맥의 폐색이 발생한 이후 미로동맥은 재관류 되었

으나 총와우동맥에서의 폐색이 재발생하였을 가능성을 

고려해볼 수 있다. 추가적으로 초기부터 미로동맥의 폐

색 없이 총와우동맥에서의 순환 장애 및 폐색에 의해 와

우 기능의 손상이 발생하였을 가능성, 와우에서의 미세

출혈로 인해 와우 기능의 손상이 발생하였을 가능성 또

한 고려해볼 수 있다.

청력 소실 및 이명, 현훈과 같은 증상을 보이는 환자

들에 대한 초기 진단 과정에서, 진성 적혈구증가증과 같

은 혈액학적 질환을 감별할 필요성이 있을 것으로 판단

된다. 이과적 증상을 보이는 환자의 진단 과정에서 혈액

학적 질환에 대한 조기 진단 및 치료는 환자의 증상 호전 

및 예후 개선에 중요한 역할을 할 수 있다고 생각한다.
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