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선천 외이도 폐쇄증의 소개와 치료의 최신기전
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Update is Management of Congenital Aural Atresia
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ABSTRACT

The aural atresia is an ear malformation involving different degrees of incomplete external ear canal development. 
An actual external ear canal is desirable, but recent advances in devices that could replace the canal are promising. 
Preoperative evaluation and appropriate management are essential. Due to the complexity of anatomy, especially in 
congenital cases, and variable outcomes, surgical correction is often not the preferred treatment; the hearing outcome 
is no better than the outcomes afforded by bone-conduction devices, and surgery may be associated with recurrence 
or complications such as meatal stenosis. Several methods to prevent meatal stenosis are discussed in this review. 
In addition, an optimal surgical technique is required for both canaloplasty and bone conduction hearing device 
implantation. Here, we reviewed useful operative techniques and hearing outcome comparisons between canaloplasty 
and bone conduction hearing devices.
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서론

외이도 폐쇄증(aural atresia, AA)은 외이도의 발달이 부분

적 또는 완전히 실패한 상태를 의미한다. AA의 주요 증상은 

외이도 폐쇄와 이소골 연쇄의 기형으로 인해 발생하는 전도성 

난청이다. AA의 외과적 교정은 가장 어려운 수술 중 하나이

며 최초의 외이도 폐쇄증 수술은 1883년 Kiesselbach에 의

해 시행되었으나, 안타깝지만 안면신경 마비라는 결과로 끝이 

났다.1) 1970년대에는 Jahrsdoerfer가 새로운 수술 기법의 핵

심 요소를 제시하고 양호한 결과를 보고하였다.2) 후천적으로 

발생한 어른의 AA는 비교적 흔하지 않고 오랜 염증에 의한 반

응으로 수술적 치료가 비교적 용이한 반면 소아 특히 선천적

인 AA의 경우 수술 중 고려해야 할 부분이 적지 않다. 그렇기

에 2019년에는 국제 소이증 및 atresia 워크그룹(IMAW)에서 

다학제적 접근을 기반으로, 소이증 및 선천적 AA 환자에 대한 

기능적 귀 재건에 관한 국제 권고안을 발표하였다.3) 외이의 구

조적 발달은 내이 및 중이의 발달(8주 내외) 이후에 마지막으

로 이루어지며, 약 임신 24주경에 완성된다.4) 출생 시에는 내

측의 고막골과 외측의 막성 연골 부위가 외이도를 형성하며, 

이후 고막골이 원통형으로 성장하여 생후 4–5세까지 외이도

의 길이가 증가하게 된다. 따라서 외이도 기형은 중이나 내이

의 기형을 동반할 수도 있고, 그렇지 않을 수도 있다. 그렇기
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에 수술을 기획하기 전에 면밀히 환자의 상태를 평가하는 것

이 매우 필요하다. 따라서 본 논문에서는 AA중 선천적 외이도 

폐쇄증(congenital aural atresia, CAA) 의 평가와 치료에 대

한 최신 지견을 정리 하고자 한다.

본론

환자 평가

앞서 기술한 것과 같이 청력 평가를 통해 중이나 내이 기형 

여부를 반드시 확인해야 한다. 양측성 기형 환자의 경우, 청성 

뇌간 반응(auditory brainstem response, ABR) 검사 또는 

청성 지속 반응(auditory ste- ady-state response, ASSR) 

검사와 같은 객관적인 청력 검사를 가능한 한 조기에 시행하

는 것이 바람직하다. 수술 전 청력 역치는 CAA 수술의 예후에 

영향을 주는 중요한 요소로 알려져 있다.5) 수술 전 컴퓨터 단

층촬영(computed tomography, CT)은 안면신경, 이소골, 

내이낭, 기실화 정도, 주요 혈관 등의 해부학적 구조를 평가하

고, Jahrsdoerfer 채점 시스템의 중이 및 내이 구성 요소를 확

인하는 데 필수적이다. 이 점수에서 10점 만점 중 7점 이상이

면 수술 성공 가능성이 높은 것으로 간주된다. 특히 수술 전 

청력이 좋을수록 수술 후 청력 개선이 크다는 연구 결과가 있

다.5) 따라서 수술 여부는 중이 및 내이의 영상 평가와 기능적 

검사 후에 결정되어야 한다. 다만 Jahrsdoerfer 점수가 새로 

만든 외이도의 재협착 가능성을 예측하는지에 대해서는 명확

하지 않다.6)

수술 시기

양측성 CAA 환자의 경우, 언어 및 인지 발달 지연을 방지

하기 위해 가능한 한 조속히 청력 재활을 시작해야 한다. 가능

하다면 CAA 수술 이전까지는 착용 가능한 연성 또는 경성 밴

드형 골전도 보청기를 사용해야 한다. 반면, 단측성 CAA 환자

의 경우에는 환아의 특성과 보호자의 의견을 고려하여 결정하

는 것이 좋다. 보호자와 환자의 의견에 따라 귓바퀴 기형이 동

반된 경우에는 수술을 6–7세까지 연기할 수 있다. 자가연골을 

이용한 귓바퀴 재건에 필요한 늑연골이 충분한 크기로 자라는 

시점이 대개 이 연령이기 때문이다. 

또한 환아가 수술의 목적과 필요성을 이해할 수 있는 연령

이 되어야 하며, 이후의 관리와 추적 관찰에 잘 협조할 수 있

어야 한다. 보고에 의하면 나이가 들수록 외이도의 골 협착 재

발 위험이 줄어든다는 보고도 있다.7) 더불어, 나이가 많은 아

이들은 행동청력검사가 가능하고, 수술 전 CT 촬영 시 방사

선 노출에 따른 위험도 비교적 낮다. 재수술의 경우에는 수술

을 하겠다는 결정이 보다 복잡하다. 재수술의 적응증은 외이

도 재협착, 만성 삼출, 중등도 이상의 전도성 난청 재발 등이

며, 이러한 문제의 수술 교정 성공률은 약 69%–75% 정도이

다. 이러한 재수술을 한 경우에도 언어 인지 점수는 유의미하

게 개선되는 것으로 보고되었다.8) 그러기 때문에 충분한 청력 

개선이 이루어지지 않은 경우 재수술을 가능성도 고려해 보아

야 할 선택지이다.

수술 방법 및 결과

1970년대 이후로 CAA 치료하기 위한 수술 기법은 Cremers 

등이 세 가지 범주로 분류한 바 있다.9) 하지만 이 중 반고리관 

외측에 개창하여 등골 고정 문제를 해결하는 방법은 감각신경

성 난청과 같은 합병증의 위험이 높아 현재는 거의 사용되지 

않는다. 오늘날에는 많은 이비인후과 전문의들이 주변 구조물

에 손상을 적게 주고 귓바퀴 재건과 병행이 용이한 이도성형

술(canalplasty)을 선호하는 추세이다. Jahrsdoerfer가 소개

한 전방 접근법이 표준으로 간주된다. 전이도판(atretic plate)

을 드릴링하여 외이도를 형성하며, 이때 후이개 절개(postau-

ricular incision) 또는 Z-성형술(Z-plasty incision)을 통해 

rudimentary auricle(불완전한 귓바퀴)을 최적 위치에 재배치

하고 피판을 배치한다.10) 이미 귓바퀴 재건이 이루어진 경우에

는 이도절개(meatal incision)를 사용할 수 있다. 전방 접근으

로 수술받은 283개의 atresia 귀를 후향 분석한 결과, 수술 직

후와 장기 청력 개선치는 각각 30.5 dB, 22.2 dB였다.11) 다른 

연구들에서도 약 25 dB의 청력 개선이 보고되었다.12) 유양돌

기 접근을 사용한 33개 귀의 경우, 청력 개선치는 평균 23.35 

dB로 비슷한 수준이었다.13) 청력뿐 아니라 방향감각 청취 및 

소음 속 청취 능력도 개선된 것으로 나타났다(Table 1).14)

수술 중 주의할 점

이소골 덩어리를 덮고 있는 전이도판은 얇게 드릴링한 후 

큐렛 또는 엘리베이터를 이용하여 제거해야 하며, 내이에 손

상을 주지 않도록 주의가 필요하다. 또한 새 외이도의 직경은 

10 mm 이상이어야 한다. 채취한 근막과 함께 두께 0.008–

0.011인치의 분할두께피부이식(split-thickness skin graft)

을 삽입하는 점도 중요하다.15)

그리고 재협착을 방지하고 공기강 노출을 최소화하기 위해, 

악관절 위의 뼈를 제거하고 골막을 새 외이도의 전방 벽으로 

활용하는 방식이 권장된다.10) 이도피부이식 범위를 줄이기 위

해 Z-성형술 기반의 후방 피판이 도움이 될 수 있다.10) 추가로 
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협착을 줄이기 위한 방법으로는 유경 피부 피판 또는 연골피

부 복합 피판을 사용하는 기술이 보고되어 왔다.16–20) 장기간의 

스텐트 유지도 협착을 효과적으로 방지한 것으로 나타났다.21) 

외측에 진주종(cholesteatoma)이 광범위하게 존재하는 경우

에는 후방 또는 유양돌기 접근(transmastoid approach)이 

필요할 수 있다. 유양돌기의 상시정맥동각(sinodural angle)

을 해부하여 수술 방향을 설정한 후, 외이도 형성을 위한 추가 

작업이 합병증 없이 가능해진다.13)

이소골 성형술

참고해야 할 점은 이소골 연쇄 이상(예: 침골-등골 간 관절 

분리, 외측 연쇄 불완전, 등골 고정, 침골 결손 등)을 교정하기 

위한 이소골 성형술이 전체 atresia 성형술 환자의 약 6.9%–

46%에서 필요하다고 보고되었으며,22,23) 그렇기에 이소골 성

형술의 경우 공기-골 간 청력 차이를 줄이고 청력 개선을 위

해 필수적이다. 이소골 재건의 유형에 따라 청력 결과가 달라

지는데, 전이소골 대체 보형물(total ossicular replacement 

prosthesis)은 부분 보형물(partial prosthesis)보다 예후가 

나쁜 것으로 알려져 있다.24) 부분 보형물은 고유의 이소골 연

쇄가 보존된 경우와 유사한 청력 결과를 보였으나, 보형물의 

길이가 길어질수록 고막 외측화 위험이 증가하여 청력 예후가 

나빠지는 경향이 있었다.24) 따라서 고막륜은 가능한 내측에 위

치시켜야 하며, 보형물 길이 또한 최소화해야 한다.

고려해야 할 다른 사항

CAA(congenital aural atresia)와 귓바퀴 기형의 관계 

update

CAA는 흔히 귓바퀴 기형을 동반하며, 환자의 90% 이상에

서 외이도 폐쇄 또는 협착이 소이증(microtia)과 함께 나타난

다. 소이증의 중증도는 외이 및 중이 기형의 빈도와 강한 상

관관계를 가진다.25) 두 기형을 동시에 수술적으로 교정할 경

우, 귓바퀴 재건에 사용될 재료를 고려한 계획이 필요하다. 

흔히 사용되는 재료로는 자가 늑연골과 다공성 폴리에틸렌

(Medpor)이 있다. Medpor를 사용할 경우, 감염과 인공 이식

물 탈출 위험을 줄이기 위해 귓바퀴 재건술에 앞서 atresia 성

형술을 시행하는 것이 권장된다.7) 이는 합성 재료가 노출될 경

우 피부가 자발적으로 덮이지 않기 때문이다. 반면 자가 늑연

골을 사용하는 경우에는 귓바퀴 재건술을 먼저 시행하는 것이 

좋다. 이 경우 귓바퀴 재건술을 시행할 때는 혈류가 풍부하고 

손상되지 않은 조직에 접근할 수 있어 반흔 위험이 감소한다.7) 

국제 소이증 및 atresia 워크그룹(IMAW)은 자가 늑연골을 사

Table 1. Comparison of hearing improvements after canaloplasty for CAA (congenital aural atresia) 

Feature / outcome Prognostic factors 
in analoplasty (2019)11)

Long-term 
outcomes (2019)12)

Transmastoid 
surgery (2011)13)

Hearing in noise 
and QoL (2015)14)

Study type Retrospective review Retrospective chart 
review

Clinical trial Prospective follow-up

Number of 
patients / ears

108 ears 138 ears 33 ears 26 pediatric patients

Follow-up 
duration

3 months (short-term) >1 year (mean 4.4 years) 12 months 1 year post-op (long-term)

Pre- & post-Op 
hearing measure

Air conduction ≤40 dB Three-tone AC PTA; pre 
59.6 dB HL

Air-bone gap (success 
based)

Air conduction – 64 dB to – 39 
dB; speech in noise tests

Main findings / 
outcomes

70.5% achieved successful 
hearing; prognostic 
factors include middle 
ear height & tegmen 
displacement

64% stable hearing; 
mean improvement – 34 
dB; some decline over 
time

72.7% success at 2 months; 
63.6% success at 12 months; 
success linked to Jahrsdoefer 
score

Significant audiometric 
improvements; binaural hearing 
(binaural squelch) achieved 
at 1 year; subjective QoL 
improvements

Prognostic factors 
for success

Middle ear height, 
tegmen displacement, J 
score

Not specified explicitly Jahrsdoefer score & 
syndromic status; success 
depends on score

Not specified; improvements 
correlate with GBI scores

Subjective 
outcomes / QoL

Not specified Not specified Not specified Significant improvements in 
hearing quality and life scores

Comments Indicators improve 
prognostication in 
canaloplasty

Stability over years with 
some decline

Success more common with 
higher Jahrsdoefer scores

Objective and subjective 
benefits, binaural hearing in 
adolescents

AC: air conduction, dB HL: decibel hearing level, GBI: Glasgow Benefit Inventory.
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용하는 귓바퀴 재건술과 병행하거나 그 이후에 atresia 성형술

을 시행할 것을 강력히 권고하고 있으며, Medpor를 사용하는 

경우에는 귓바퀴 재건 전에 atresia 성형술을 선행할 것을 권

장하고 있다.

수술 시기 및 수술적 치료 vs. 골전도 보청기 update

최근 기술의 발전으로 골전도 기기를 이용한 청력 손실 치료

의 효과가 향상되었다. 대표적인 장치에는 Vibrant Sound-

bridge(MED-EL), Bone Bridge(MED-EL), Sophono Alpha 

1-2(Medtronic, Seoul, Korea), BAHA Attract(Cochlear, 

San Antonio, TX, USA), 그리고 BAHA Connect(Cochle-

ar), Ponto(Oticon, Egedal, Denmark)와 같은 경피적 골고

정형 기기가 포함된다. 양측 CAA 환자의 경우, 언어 및 발달 

지연을 방지하기 위해 이러한 장치를 가능한 한 조기에 착용

하는 것이 필수적이며, IMAW에서도 이를 강력히 권고하고 

있다. 반면, 단측 CAA의 경우에는 필요성이 다소 불명확하다. 

단측 CAA가 학업 성취에 미치는 영향에 대한 최근 연구는 편

향 위험이 높아 명확한 결론을 내리지 못하였다.26) 그러나 소

음 환경에서의 청취 향상 등 실질적인 혜택이 있는 만큼, 가족

들에게 장치를 체험해볼 수 있는 기회를 제공해야 한다. 대부

분의 연구는 골전도 기기가 탁월한 청력 개선 효과를 제공함

을 보여주고 있다. Zernotti 등은 Bone Bridge 이식 환자 14

명에서 평균 45 dB의 청력 개선을 보고하였다.27) BAHA 또는 

Bone Bridge를 착용한 34명의 환자에서는 평균 35 dB의 청

력 개선이 있었다.28)

한 단일 기관 연구에서는 수술을 받은 환자(n=49)와 BAHA

를 착용한 환자(n=19)를 직접 비교하였으며, BAHA 군에서 약 

40 dB, 수술 군에서 약 20 dB의 개선이 나타나 BAHA가 우

수한 결과를 보였다.29) Nadaraja 등은 107개 연구를 체계적

으로 검토하여, atresia 성형술과 골전도 기기의 평균 청력 개

선량이 각각 24.1 dB(516귀), 38 dB(100귀)임을 보고하였다

(Table 2).30)

하지만 청력 외에도 환자의 선호도, 영상 검사 동의 여부 등 

다양한 요소를 고려해야 한다. 삶의 질이나 수술 합병증 발생

률은 atresia 성형술과 골전도 장치 모두 비슷한 수준이지만, 

청력 개선 면에서는 장치가 우수한 것으로 나타났다.29) IMAW

는 내이 기능이 정상이고 Jahrsdoerfer 점수가 7 이상인 6세 

이상 소아의 경우, 향후 재수술 가능성을 고려한 후 atresia 성

형술을 선택할 수 있다고 권고하고 있다.

결론

골전도 기기는 CAA 환자에게는 선택해 볼 수 있는 치료법

이고 다양한 시기에 적용이 가능하다는 장점이 있다. 그리고 

양측 CAA 환자에게는 가능한 한 조기에 재활 적용되어야 하

는 필수 치료 수단이다. 치료 방법 선택은 환자 가족과 충분히 

상의하여, 수술적 접근과 골전도 보청기 착용 간의 장단점, 예

후, 수술 후 관리 등을 종합적으로 고려한 후 결정해야 한다.

Table 2. Comparison of hearing improvements after bone conduction hearing aid implant for CAA (congenital aural atresia)

Feature / Outcome Surgical vs. Implant (2015)28) Surgical vs. BAHA (2014)29) Atresiaplasty vs. OBCD (2013)30) Bonebridge 
outcomes (2019)27)

Study type Retrospective/Prospective Retrospective review Systematic review Prospective case series

Number of patients / 
ears

34 patients 68 children 852 ears 14 children

Follow-up duration – 25 years Not specified Variable Approx. 3 years

Pre-Intervention 
audiometry

Similar hearing thresholds Similar thresholds Not specified / similar on 
average

PTA4 – 66.4 dB

Post-Intervention 
audiometry

>30 dB gain in both groups – 44 dB gain (BAHA) – 38 dB gain (OBCD) – 47 dB gain 
(Bonebridge)

Speech / functional 
outcomes

Binaural and speech benefits Speech recognition 
improved

Hearing outcomes favor OBCD Speech recognition 
–98%

Complications / 
safety

Similar for implants/surgery Similar complication rates Not detailed No adverse effects 
reported

Main conclusion Implants more reliable than 
surgery

BAHA superior in 
audiometry

OBCD outperforms 
atresiaplasty in hearing

Bonebridge provides 
excellent audiological 
benefits

BAHA: A bone-anchored hearing aid, OBCD: osseointegrated bone conduction device, PTA: pure tone average.
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