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Endolymphatic hydrops (EH) represents a histopathologic finding in which the structures 
bounding the endolymphatic space are distended by an enlargement of endolymphatic vol-
ume. EH primarily involves the cochlear duct and saccule but can involve the utricle and 
ampullae of the semicircular canals. EH is a consistent finding in patients with Meniere’s 
disease, however, the reverse is not true. EH may occur as a consequence of a variety of dis-
orders, including DFNA 9, Alport syndrome, serous labyrinthitis, suppurative labyrinthitis, 
otosyphilis, temporal bone fracture, surgical trauma, neoplasm, immune disorders, otoscle-
rosis, or Paget’s disease. The mechanism of development of hydrops is also unclear. This re-
view provides information to understand the recent pathophysiologic mechanism and causal 
disoders in EH.	 Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2011;54:509-18
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서      론

내림프수종(Endolymphatic hydrops)이란 증가된 내림프

액에 의하여 내림프강을 형성하는 구조물들이 팽창되어 나

타나는 병리 조직학적 소견이다. 이러한 소견은 1938년에 영

국의 Hallpike와 Cairns1) 및 일본의 Yamakawa2)가 개별적

으로 사람의 측두골 연구를 통하여 최초로 메니에르병의 내

이 조직병리는 내림프수종이라고 발표하였다. 

지금까지 발표된 문헌에 의하면 메니에르병과 내림프수종

의 관계가 단순하고 밀접한 상관관계에만 있는 것은 아니

다.3-6) 메니에르병 초기의 병리소견은 감각세포와 주변의 지

주세포들이 대부분 뚜렷하게 정상적인 소견을 나타내고, 메

니에르병 환자들이 호소하는 증상을 설명하기에는 역부족이

기 때문에 유일한 내림프수종의 관찰은 메니에르병의 중요한 

원인으로 간주되어 왔다.3) 그러나, Schuknecht와 Gulya6)는 

메니에르병이 없는 환자의 측두골에서도 내림프수종이 관찰

되고 이를 ‘무증상형 내림프수종’이라고 보고하였다. 그리고 

Merchant 등4)은 963명의 측두골 병리 연구에서 메니에르병

으로 진단된 모든 환자에게 일관되게 내림프수종을 관찰하였

지만, 79예의 내림프수종 중 28예는 메니에르 증상을 나타냈

다. 그리고 나머지 51예는 메니에르 증상을 나타내지 않아 내

림프수종이 메니에르병의 중요한 병리소견이지만, 메니에르 

증상을 나타내는 데 직접적으로 관여하지는 않는다고 밝혔다.

메니에르병은 전체 어지럼 환자의 약 10% 정도를 차지하

고 있지만, 메니에르병의 주된 병리소견인 내림프수종의 병

인들과 원인 질환들에 대해 정리된 문헌이 부족하고, 국내에

도 잘 알려져 있지 않아서 최근 보고된 문헌들을 중심으로 정

리하고 기술하려 한다. 

Pathophysiology of Endolymphatic
Hydrops

현재까지 내림프수종을 일으키는 기전은 명확히 밝혀지지 

않았지만, 다수의 요인들이 제시되고 있다. 내림프의 과생성, 
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내림프낭으로의 내림프 흡수장애, 내림프 압력의 증가, 전해질 

불균형, 유전적 기형, 바이러스 감염, 자율신경계 이상, 식이 

요소, 자가면역반응, 혈관 이상, 알레르기 반응 등이다.3,7,8)

종적 순환(Longitudinal flow)의 폐쇄

내림프수종을 유발할 수 있는 대표적인 기전으로는 와우에

서 내림프낭까지 내림프 종적순환(longitudinal flow)의 폐

쇄가 널리 알려져 있다.9,10) 내림프의 생성 및 흡수, 흐름에 대

해서는 많은 주장들이 보고되고 있는데, 와우의 혈관조에서 

생성된 내림프가 연합관을 지나 내림프낭에서 흡수된다는 

종적 순환설(longitudinal flow theory)과 전정미로 내의 검

은 세포와 반월면에서 내림프가 국소 생성 및 흡수 된다는 

방사상 순환설(radial flow theory)이 있다. 이는 실험적으로 

와우내에 색소를 주입할 때 색소가 내림프낭 내로 침착되는 

것,10) 내림프낭의 파괴나 내림프관의 폐쇄시 내림프수종이 

유발된다는 간접적 증거를 통해 설명되고 있다. 그리고 이러

한 기전은 메니에르병에서 수술적 치료인 내림프낭 감압술의 

이론적 근거가 되고 있다. 

Salt는 동물(guinea pig) 실험에서 내림프 순환 속도를 측

정하였는데 내림프의 종적 순환 속도가 무시할 정도로 아주 

늦기 때문에 guinea pig 모델에서 내림프수종을 설명하기에

는 역부족이며 새로운 흐름으로 미로막을 가로지르는 ‘확산

과정(diffusion process)’설을 보고하고 있다.11,12) 더군다나 영

장류(靈長類)에서 수개월의 짧은 기간 동안의 림프관과 림프

낭의 폐쇄는 수종을 일으키지 않는다고 하며,13) 5년 동안의 림

프낭의 폐쇄는 경도의 비 진행성 수종을 일으킨다고 한다.14) 

또 다른 기전으로 내림프낭이15) 다른 구조물16)과 연관된 과다 

분비 기전이 있지만 여전히 결정적인 증거는 부족한 실정이다.

내림프 압력의 증가 

Tonndorf17,18)는 내림프와 외림프 사이의 압력차이에 의해 

내림프 고혈압(endolymphatic hypertension)이 발생하여 내

림프 수종이 생긴다고 보고하면서 이러한 소견은 메니에르병

시 나타나는 청력손실의 기전으로 설명하고 있다. 그러나 guinea 

pig 실험에 의하면 급성 내림프수종과 만성 내림프수종시 내

림프와 외림프액 사이에 압력 차이가 나타나긴 하지만 무시

해도 될 정도(＜0.5 mm Hg)의 변화가 생기고, 내림프 구조

물들간에 압력에 매우 잘 순응하는 기계적 순응도가 높기 때

문에 ‘내림프 고혈압’설은 올바르지 않다고 기술하고 있다.19-21)

내림프 용량과 구성에 대한 조절기전

내림프 용량과 구성에 대한 조절기전에 대해서는 아직 밝

혀지지 않은 실정이다. 만약 내림프액이 외림프액에 비해 고장

액이 되면, 결과적으로 삼투압에 의해 내림프 내로 물의 이동이 

일어나서 내림프 용량이 증가되어 궁극적으로 내림프수종이 

생길 수 있다. 

내림프 조절에 관한 연구는 수분 통로 당백(aquaporin, AQP)

이 발견된 후 내림프에서의 수분 이동 및 조절에 관심이 증가

되고 있다. 특히, AQP 수분 통로 가운데 AQP2는 신장의 집

뇨세관에 존재하면서 항이뇨 호르몬(arginine vasopressin)

의 조절하에 수분 재흡수를 담당하고, 체액량 감소에 반응하

여 수분 항상성을 유지한다. 또한 vasopressin은 urea trans-
porter의 발현을 조절하는 것으로 보고되고 있다.22) 그래서 

urea는 삼투 차이를 야기시키는 물질이며, 특히 신집합관에서 

물의 흐름을 조절하는 삼투질로 알려져 있다. 내이와 신장은 

그 미세구조 및 기능면에서 흡사한 면이 많아 내이의 수분 조

절에도 AQP2가 밀접히 관련되어 있을 것으로 추정되며, 여러 

연구에서 내림프의 주 조절기관인 내림프낭에서 vasopressin 

receptor와 AQP2가 발현됨이 보고되었다.23) 이러한 소견을 

바탕으로 한 동물 모델에서 vasopressin을 주입하여 내림프

수종을 만든 연구가 있는데 이는 내림프액 용량이 신장에서

와 유사한 기전으로 조절 받는 것으로 추정된다.24) Urea trans-
porter도 또한 내이에 존재하는 것으로 보고되고 있다.25) 

AQP2가 vasopression 주입에 의하여 발현이 조절됨이 알려

져, 내이의 내림프 조절에도 vasopressin-AQP2 시스템이 관여

하고 있을 것으로 추정되지만 직접적으로 연관을 짓기에는 

아직 연구가 부족한 실정이다. 

Morphological Characteristics 
of Hydrops

메니에르병 초기에 내림프수종은 주로 와우관(cochlear duct)

과 구형낭(saccule)에 국한되어 관찰되나, 수종이 진행되면 난

형낭(utricle), 팽대부(ampulla) 및 전 내림프 시스템까지 침범

하게 된다. 심한 경우 Reissner막이 전정계(scala vestibule) 벽

에 부착될 수 있고, 구형낭 벽이 등골 족판을 포함한 반대편 전

정벽까지 신전하는 경우도 있다. 일반적으로 수종은 와우(co-
chlea)와 구형낭(saccule)이 다른 막구조인 난형낭과 팽대부

에 비해 좀 더 쉽게 팽창된 소견을 나타낸다. 그 이유로 첫째, 

내이를 구성하는 막 자체의 기계적 순응(mechanical compli-
ance), 내구력과 관계가 있다. 즉 구형낭은 높은 순응(기계적

으로는 약한 막)을 보이는 반면 난형낭은 낮은 순응을 보인

다.7) 둘째, 반규관과 팽대부에 상대적으로 뻑뻑한 무정형 물

질(thick amorphous material)이 함유되어서 미로의 막들이 

팽창에 대해 기계적인 저항이 가해지기 때문으로 추측된다.



Endolymphatic Hydrops: Etiology █ Nam SI

www.jkorl.org 511

Causal Diseases 
of Endolymphatic Hydrops

내림프수종은 메니에르병과 같이 측두골에서 원인으로 간

주할만한 명확한 이상이 없는 경우인 idiopathic(원인미상)과 

내이에 다른 병적인 변화가 같이 존재하는 secondary(이차성)

로 나눠진다. 

와우 첨부에 발생한 내림프수종에 대한 몇 가지 보고가 있

다. Yamashita와 Schuknecht26)는 300명의 환자 중 495개 

측두골에서 와우의 apical turn에 국한된 내림프수종만을 

연구하였는데, 질환은 presbycusis, 이경화증, 중이염, 비병리

적 와우였다. 전체적 발생률은 15.8%였지만 상기 네 군 사이

에서 중요한 차이들은 발견되지 않았으며, 결론적으로 와우 

첨부에만 발생한 내림프수종은 병리적으로 혹은 기능적으로

는 이상이 없다고 보고하였다. Lau와 Linthicum27)은 컴퓨터을 

통한 와우 첨부를 3차원적으로 재현(computer aided three-

dimensional reconstruction)하였고 14명의 정상 측두골을 

연구하였는데 첨부에서의 Reissner’s membrane 확장은 어

떤 와우관 면을 어떻게 절단하느냐에 따라 다르게 나타나기 

때문에 수종이라기보다는 정상이라고 보고하였다. 

DFNA 9

DFNA9은 20~50대에 시작하여 점진적으로 악화되는 감각

신경성 난청과 평형장애를 보이는 질환으로써, coagulation 

factor C homology(COCH) 유전자의 돌연변이에 의해 발생

한다. COCH 유전자는 14번 염색체의 장완(14q12-q13)에 위치

하는 유전자로서, 12개의 엑손으로 구성되며 cochlin이라는 

단백질을 암호화한다.28-30) 초기에는 고주파수 영역에서 난청

이 시작되어 연령이 높아질수록 전 주파수 영역으로 확대되면

서 심도 난청까지 진행한다. 전정기능 저하도 난청과 유사하며 

연령이 많아질수록 심해지며 가벼운 어지럼증부터 현훈발작

에 이르기까지 다양한 증상을 나타낸다.31) DFNA9은 난청과 

함께 다양한 정도의 현기증을 함께 동반하는 경우가 많아 메

니에르병과의 감별이 필요하다. COCH 유전자와 메니에르 증

상과의 관계에 대한 몇 개의 보고가 있다.32,33)

병리학적인 특징으로는 경도에서 중등도의 내림프수종이 

가끔 와우에서 관찰되지만 일관된 소견은 아니며 나선상 인

대의 변성과 호산성물질의 퇴적물을 전정기관에서 찾을 수 

있다.34)

Alport syndrome

Alport 증후군은 1927년 Alport35)에 의해 처음 보고된 질환

으로서 혈뇨를 주증상으로 하는 유전성 신장질환과 함께 10

대 이후부터 점진적으로 진행되는 감각신경성 난청 및 안구의 

병변을 동반하게 된다. 원인은 제4형 교원질을 형성하는 유전

자(COL4A3, COL4A4, COL4A5)의 변이에 의한 것으로 알려

져 있다.36) 청력장애는 대개 20대에서 시작되어 점진적으로 진

행하는 양측성의 감각신경성 난청이 나타나게 되며, 대개 60~ 

70 dB은 초과하지 않는 것으로 보고 되고 어음명료도는 정상

이며, 미로성 난청의 소견을 보인다. 청력도는 flat, downslope 

혹은 trough-shaped 패턴을 보인다. 병리학적 소견은 다양하

게 보고되고 있는데 Fujita와 Hayden37)은 와우 구조물에 특

별한 병변을 관찰할 수 없다고 하였고, Merchant 등38)은 와

우의 병변을 주로 기술하였는데 Organ of Corti의 basement 

membrane이 분리되고 들어 올려져 있으며, tunnel of Corti와 

Nuel 공간에 세포들로 메워져 있다. 내림프수종도 볼 수 있

으나 항상 일관되게 나타나는 소견은 아니라고 기술하고 있

다(Fig. 1). 

장액성 미로염(Serous labyrinthitis)

장액성 미로염은 급성 화농성 중이염의 가장 빈번한 합병증

의 하나이다. 내이에 세균 침범 없이 감염되거나 염증 부산물 

등의 독성물질이 정원창, 난원창륜 또는 미로누공을 통하여 

내이로 침입한다. 평형이상이 난청보다 수 시간 또는 수일 전에 

Fig. 1. Alport Syndrome. Midmodiolar section through the left cochlea showing normal population of the cochlear neurons and normal 
appearing stria vascularis throughout the cochlea. Areas marked by boxe is shown at higher magnification in B (A). Scala media of up-
per middle turn, showing a zone of separation between the basilar membrane and overlying cells of the organ of Corti, cellular infilling 
within the tunnel of Corti and spaces of Nuel, and mild endolymphatic hydrops. The stria vascularis shows mild atrophy. The tectorial 
membrane and spiral limbus appear normal38) (B).

A B
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나타나며, 어지러움과 구토를 호소하고 안진 소견을 보일 수 

있다. 청력검사에서 경도 또는 중등도의 고주파 감각신경성 

난청을 보인다. 수개월 또는 수년에 걸쳐서 반복되는 일과성 

현기증을 호소하며 변동성 감각신경성 난청을 보이는 경우도 

있다. 급성 장액성 미로염의 주된 측두골 병리조직 소견으로 

경도에서 중등도의 내림프수종이 발생할 수 있으며, 미세 섬

유(fine fibrillar) 혹은 과립 침전물(granular precipitate)이 

내이 림프액 내에 출현하는 소견을 나타낸다.39)

화농성 미로염(Suppurative labyrinthitis)

세균이 직접 내이, 즉 막미로 안으로 침입한 것을 의미한다. 

염증의 전파경로는 고실성 미로염(tympanogenic labyrinthi-
tis), 수막성 미로염(menigogenic labyrinthitis), 혈행성 미로염

(hematogenous labyrinthitis)의 세 가지 경로가 있다. 화농성 

미로염은 급격하고 심한 내이증상이 나타나며, 내이기능의 급

격한 손실로 심한 현기증, 구토, 자발안진, 감각신경성 난청이 

돌발적으로 발생한다. Schuknecht39)는 화농성 미로염의 조

직학적 변화를 4단계로 구분하고 있는데, 첫째, 다형백혈구의 

침윤 시기, 둘째, 내림프수종이 생기는 시기, 셋째, 막성 내이의 

괴사, 넷째, 섬유화와 신생골 형성이다.

이성 매독(Otosyphilis) 

이성 매독은 선천성 감염이나 후천성 감염으로 인해 발생한

다. 점차적인 내림프수종을 일으키는 대표적인 질환들은 메

니에르병과 이성 매독이라 할 수 있다. 이 두 질환의 병리학적 

조직소견 및 난청과 현훈의 임상적인 양상은 서로 유사한 것으

로 알려져 있다. 이성 매독에서 내림프수종이 생기는 기전으

로 미로 골염(labyrinthine osteitis)이 있다. 그리고 Linthicum

과 el-Rahman40)은 수종 발생의 기전을 military gummata와 

내림프관의 골염이라고 보고하였다. 그러나 Miller 등41)은 

otosyphilis 8명 환자 중 11개 temporal bone으로 이성 매독

과 내림프수종과의 관계에 대해 조직병리학 연구를 하였다. 

모든 case에서 cochlea, saccule 그리고 utricle에서 다양한 

정도의 내림프수종이 관찰되었으나, 골염 소견이 모든 예에서 

나타난 것은 아니다. 그래서 이성 매독에서 내림프수종의 생기

는 기전으로 미로 골염 외에 여러요소들이 관여할 것으로 보고

하였다. 내림프수종외의 소견으로 원형세포 침윤, microgum-
ma 형성, 골이 흡수된 부분에는 골수, 지방조직과 신생골 형

성, spiral ganglion, Organ of Corti 그리고 stria vascularis

는 다양하게 위축되는 소견을 나타냈다(Fig. 2). 

측두골 횡골절(Transverse fracture)

측두골 횡골절은 추체축과 골절선이 직각을 이루는 골절형

태로서 측두골 골절의 10~20%를 차지한다. 이낭(otic capsule) 

골절은 심한 전정계 이상과 난청을 초래하여 즉각적인 감각

신경성 난청과 현훈을 동반하는 것이 일반적이다. 측두골 골

절 후 생긴 내림프수종에 대한 문헌들이 몇 예 있다. Pulec42)

은 16세 소년이 두개저 골절이 있었으나 수상 당시에는 난청

이 없었고, 방사선 검사상 골절선이 전정도수관(vestibular 

aqueduct)을 지나가는 소견이었다. 수상 6주 후 소년은 측두

골 골절된 쪽에서 이명과 현훈을 동반한 저음역의 변동성 난

청이 나타났다고 기술하였다. Clark과 Rees43)는 22세 여자 환

자가 두개저 골절을 수상한 후 5개월 후 이명, 이충만감과 변

동성 저음역 감각신경성 난청을 나타내었고, Glycerol 검사상 

양성소견을 나타냈다고 보고하였다. Rizvi와 Gibbin44)은 5명 

횡골절 측두골 조직병리를 연구하였는데, 4명에서 전정도수

관에 골절이 있었고, 이 4명 중 2명이 내림프관이 완전히 폐쇄

되는 소견을 보였다. 이 2명 중 1명에서 막미로는 정상이었고 

심한 내림프수종을 나타내었고, 나머지 4명은 막미로가 파열

되고 내림프수종은 없었다. 이러한 소견들은 횡골절 후에 전

정도수관 폐쇄로 인해 내림프수종이 일어날 수 있지만, 메니

에르 증상을 일으킬만한 청각전정 상피와 뉴런이 존재할 때 

가능한 것으로 보고하였다. Lyos 등45)은 측두골 횡골절 후에 

생기는 점진적인 감각신경성 난청의 기전으로 전정도수관의 

침범에 의한 이차적 내림프수종과 외림프누공일 가능성에 대

해 기술하였다. 수종외의 소견으로 감각신경성 구조물들의 변

성, 막미로 벽의 파열 등의 소견들이 관찰된다. 

A DCB
Fig. 2. Endolymphatic hydrops of temporal bones with otosyphilis compared with a temporal bone with Meniere’s disease. Cochlear hy-
drops (A). Severe cochlear hydrops with Reissner membrane contacting the modiolus (B). Saccular hydrops with membrane abutting 
stapes footplate (C). Comparison case of cochlear hydrops in Meniere’s disease41) (D).
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등골 절제술(Stapedectomy)

Belal과 Ylikoski46)는 한측 혹은 양측 등골 수술을 받은 

환자 중 오랜기간 동안 지속되는 어지럼증을 연구하였다. 등

골 절제술을 받은 117예 측두골 중 9예(8%)에서 오랜기간 동

안 어지럼증이 지속되었으며, 병인은 화농성 미로염 1예, 내

림프수종 2예, 난형낭 내 섬유성 유착 2예, 구형낭 내 골절편 

1예, 진단 안된 청신경종 1예였고, 나머지 2명은 정상적인 전

정구조를 나타냈다(Fig. 3).

인공와우이식술(Cochlear implantation)

Handzel 등47)은 인공와우 수술을 받은 17개 측두골 조직

병리 연구에서 10개(59%) 측두골에서 와우 수종(cochlea hy-
drops)을 나타내었으며 이런 경우에 대부분이 구형낭에도 

허탈 소견을 나타냈다. 내림프수종을 나타낸 10예의 병력을 

살펴보면 메니에르와 유사한 증상을 나타냈으며, 이러한 수

종을 일으킨 원인은 막미로 폐쇄보다는 측면 와우벽 손상의 

결과로 초래된 것으로 보고하고 있다. 상기 소견들은 인공와

우이식술 후 생긴 지연성 메니에르병 증상을 뒷받침해 줄 수 

있는 기전이라고 설명하였다(Fig. 4).

Endolymphatic sac tumor

내림프낭 종양에서 대표적 이과적 병리소견으로는 내림프

수종을 꼽을 수 있다.48) 내림프낭 종양은 단독으로 생길수도 

있으나 Von Hippel-Lindau 증후군 환자인 경우 약 15% 정도

로 내림프낭 종양과 같이 발생한다. Butman 등49)은 방사선

학 검사와 임상적 소견을 바탕으로 내림프낭 종양환자에서 

난청의 기전으로 첫째, 종양의 직접적인 이낭 침범 둘째, 미로

내 출혈, 셋째, 내림프수종이라고 기술하면서, 서서히 진행되

는 난청의 원인으로는 내림프수종이라고 결론짓고 있다. 

Lonser 등50)은 방사선학적으로 내림프낭에서 발견되지 않는 

미세 종양인 경우 첫 증상으로 메니에르병과 유사한 증상으

로 나타날 수 있다고 보고하고 있다(Fig. 5).

Fig. 3. Stapedectomy, complicated by postoperative cochlea eno-
lympahtic hydrops. Right temporal bone shows severe endolym-
phatic hydrops of the middle coil of the cochlea.46)

Fig. 4. Cochlea hydorps after cochlear implantation. Reissner 
membranes of the ascending and descending limbs of the basal 
turn of cochlea were distended and abutted each other (arrow). The 
saccule was collapsed. Inset demonstrates the saccular membrane 
lying against part of the neuroepithelium. *electrode array.47)

Fig. 5. Tumors of the Endolymphatic sac in von Hippel-Lindau disease. The axial T1-weighted, contrast-enhanced MRI scan in Panel. 
(A) reveals an enhancing endolymphatic-sac tumor in the right temporal bone (arrows). Despite the patient’s bilateral hearing loss, no 
abnormality was evident in the left temporal region. Sections of temporal bone show papillary tumors in both endolymphatic sacs. (B) 
(hematoxylin and eosin, ×5) shows, the left endolymphatic-sac tumor (arrow) extends from the endolymphatic duct into the endolym-
phatic sac, which is contained within the posterior fossa dura (arrowhead). (C)(hematoxylin and eosin, ×20), the endolymphatic sac tu-
mor in the left temporal bone (arrow) is within the duct (white arrowheads) and has eroded the contiguous region (black arrowheads). 
(D)(hematoxylin and eosin, ×10), distention of the saccular membrane indicates endolymphatic hydrops. The distended saccule (ar-
rowheads) adheres to the undersurface of the footplate of the stapes (arrow).50) MRI: magnetic resonance imaging.

A B C D
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Cochleovestibular schwannoma

Mahmud 등51)은 수술하지 않은 한측 전정신경초종 11예에 

대해 측두골 병리조직을 연구하였는데, 전정신경초종은 내이

에 직접적인 침범 없이도 Corti기, 혈관선조, 청신경세포에 광

범위한 변성을 초래하였으며, 그 기전은 명확하지 않지만 사이

토카인이나 독성이 있는 분자물질이 내이에 유리되어 생긴다

고 한다.52) 또한 미로의 침범 없이 내이도 내에만 전정신경초종

이 존재하더라도 호산구성 침전물이 내이의 공간에 축적되거나 

내림프수종이 약 30% 정도 생긴다고 보고하고 있다(Fig. 6).51)

Leukemia

백혈병 환자에서의 난청은 Donne53)에 의해 처음 기술되었고, 

Politzer54)는 내이의 조직학적 소견이 막미로의 변성과 와우

내의 신생골 생성이라고 처음으로 소개하였다. 백혈병 환자의 

일관된 조직소견으로는 intense leukemic 침윤과 추체부의 골

수가 백혈병 세포로의 대체 소견이다. Sando와 Egami55)는 

돌발성 난청을 동반한 만성림프성 백혈병 환자에서 조직병리 

연구를 하였다. 주된 소견으로 첫째, 내림프강과 외림프강에 

모두 백혈병 출혈, 둘째, 와우와 구형낭의 내림프수종, 셋째, 

전정도수관과 내림프낭이 비교적 좁아지고 바르게 펴진 소

견을 보였다. 그래서 와우내로의 출혈이 돌발성 난청과 평형

장애의 원인이라고 추측하고 있다(Fig. 7).

Immune Disorders

면역성 내이질환이 일차적이든 혹은 이차적이든 이과적 

병리소견은 비슷하다. 즉, 청각과 전정미로에서의 감각세포와 

신경세포의 변성과 파괴, 내림프수종, 신생골과 섬유조직의 

축적, 내이내의 분산된 림프구 침윤 소견을 나타낸다.

Prmary immune mediated inner ear disease 

Yoo 등56,57)은 메니에르병과 이경화증 환자의 혈청에서 제2

형 콜라젠에 대한 항체가 증가되어 있음을 발견하였다. 또한 

제2형 콜라젠으로 감작시킨 흰쥐의 내이에서 병리조직학적 

변화를 관찰하여 제2형 콜라젠이 면역매개성 내이질환의 중

요한 항원단백질임을 시사하였다. 감각신경성 난청과 메니에르

병 환자들의 혈청에서 68 kD 내이항원에 대한 항체를 관찰하

고 68 kD 단백질이 면역매개성 내이질환의 중요한 항원일 수

도 있다고 하였다. Hughes 등58)은 5년 동안 자가면역 내림프

수종에 관한 연구를 통해서 52명의 자가면역 내이질환으로 진

단 받은 환자 중 27명(52%)이 내림프수종을 나타냈다고 기술

하였다. 면역매개성 내이질환의 이과적 병리에 대한 문헌은 현

재 부족한 실정이다. Massachusetts eye and ear infirmary 표

본을 참고로 하면 와우와 전정기관에 광범위한 림프구 침윤이 

있으며 섬유-골 조직의 침착과 내림프수종의 소견을 보였다.

결절성 다발 동맥염
(Polyarteritis Nodosa)

결절성 다발 동맥염(polyarteritis nodosa)은 중요장기에 피

를 공급해 주는 동맥에 염증을 일으켜 피의 공급이 원활치 못

하게 되어 장기에 손상을 주는 질환으로서, 주로 작은(small) 

그리고 중간(medium) 크기의 근육동맥에 다발성으로 괴사

Fig. 6. Endolymphatic hydrops by cochleovestibular schwanno-
ma. The right temporal bone showed a schwannoma within the 
internal auditory canal (IAC) involving the vestibular and cochlear 
nerves. There was endolymphatic hydrops involving the cochlea 
and saccule, as well as an acidophilic-staining precipitate (shown 
by*) within the endolymphatic and perilymphatic spaces through-
out the labyrinth.51)

Fig. 7. Endolymphatic hydrops by Myelocytic leukemia. Erosive 
granular mass in the left external auditory canal and middle ear. 
The left temporal bone showed massive invasion by a destructive 
leukemic infiltrate. The inner ear showed severe endolymphatic hy-
drops (adapted from Schuknecht’s Pathology of the Ear, 3rd Ed.). 
EAC: external auditory canal, IAC: internal auditory canal.
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성 혈관염을 일으킨다. 질환의 심한 정도의 차이는 있겠지만 

보고된 측두골 병리학적 소견은 다음과 같다.59-62) 1) 미로 동

맥의 혈관염: 와우와 전정미로의 허혈성 괴사 2) 와우 신경세

포의 변성 3) 내이의 골과 섬유조직의 증식 4) 혈관선조의 위

축 5) 내림프수종: 광범위하게 동맥들을 침범하기 때문에 무

수히 많은 증상들이 있다. 즉, 불안감, 체중감소, 발열, 거식증, 

관절염, 신경병증, 고혈압, 복부통증, 신부전 등이 올 수 있다. 

이과적 증상으로는 감각성신경성 난청이 초기증상으로 혹은 

말기에도 나타날 수 있으며, 하강형의 청력도를 보이며 빨리 

진행하는 것으로 보고되고 있다(Fig. 8).

Cogan’s syndrome 

Cogan 증후군은 청각 및 전정기능 이상, 비매독성 간질성 각

막염을 특징적인 증상으로 나타내는 질환으로 원인은 확실하

지 않으나 자가면역 질환으로 추정하고 있다. 측두골에 대한 

문헌은 5편이 있으며 심한 정도는 다소 차이가 있지만 병리학

적 소견은 유사하다.63-67) 특징적인 내이 소견은 와우관(Corti

기와 혈관선조)과 전정미로(평형반, cristae, membranous wall)

의 광범위한 소실과 변성, 내림프수종, 내이내에 신생골과 섬

유조직 축적이다. 

Ulcerative colitis

궤양성 대장염은 전 대장에 파급되는 점막에 국한되어 발생

하는 재발성 질환이다. 또한 여러 가지 임상양상을 갖는 다유

전적 질환이며 면역 조절 이상에 의해 발생한다고 알려져 있

다. 궤양성 대장염 질환의 장외(extra-intestinal) 소견으로 감

각신경성 난청을 일으킨다는 문헌들이 있다.68-70) 난청은 주로 

갑자기 혹은 급격히 진행되는 경향이 있으며, 종종 전정계 증

상(vestibular symptom)을 동반한다. 그리고 양측이 대부분 

이환되며, 비록 한 측이 이환되더라도 수주 혹은 몇 개월 후에

는 반대편 귀에도 난청이 오는 것으로 되어 있다. 병리학적 소

견으로 Corti와 와우세포의 소실, 내림프수종, 그리고 섬유-

골조직의 축적과 미로내 림프구 축적을 나타낸다(Fig. 9).71)

Bone Disorders

이경화증(Otosclerosis)

이경화증은 골미로 bony labyrinth의 한정된 부분에 비정

상적인 골형성이 발생하는 질환으로, 상염색체 우성 유전양식

을 지닌다. 침범하는 부위는 전창소열 fissula ante fenestram 

(96%)이 가장 흔하고 다음으로 정원창(30%), 와우첨부(12%), 

난원창 후부(11%), 내이도 후벽(5%), 내이도 전벽(5%), 와우도

수관 주위(3%), 반고리관(2.4%) 그리고 등족골 안면(1.6%)의 

순서로 침범하게 된다.72) 시간 순서에 따라 2기로 나누어 볼 수 

Fig. 8. Polyarteritis nodosa. The cochlea showed ischemic necro-
sis of soft tissue structures with extensive fibrosis and new bone 
formation. There was endolymphatic hydrops of the basal turn. 
There was total absence of the organ of Corti, stria vascularis, and 
cochlear neurons (adapted from Schuknecht’s Pathology of the Ear, 
3rd Ed.).

Fig. 9. A patient whose clinical history of ulcerative colitis, leukemia, 
and sensorineural hearing loss. Note loss of organ of Corti on the 
left (arrows), and endolymphatic hydrops (EH) in all turns of the 
cochlea. Spiral ganglia (SG) are fewer and infiltrated with lympho-
cytes. Portions of the spiral prominence (SP) are missing (A). There 
is marked fibrosis and lymphocytic infiltration of the vestibular aq-
ueduct (VA)71) (B).

A

B
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있는데 초기는 해면화(spongiosis)의 시기로 혈관주위 골조

직이 흡수되어 혈관 주위 공간이 확장되며 골파괴형 거대세

포에 의해 골조직이 더욱 흡수되고 섬유아세포가 골아세포

로 변형되어 기저물질은 풍부하고 교원질이 부족한 미성숙골

을 만들게 되며 이런 부분들은 호염기성을 띠게 된다. 후기는 

경화(sclerosis)의 시기로 교원질이 보다 많고 기저물질은 줄어

든 좀 더 성숙한 골조직이 형성되며 이런 부분들은 호산성을 

띠게 된다. 병변 내에서 불규칙한 속도와 시간대에 일어나게 

되며 한 부위 내에서 이런 초기와 후기 병변이 동시에 진행하

여 호염기성과 호산성의 골 구획들이 섞여 나타나기도 한다.72-75) 

드물게 전정도수관을 침범하는 경우는 내림프수종이 발생할

수 있지만76) 전종도수관을 침범하지 않더라도 내림프수종이 

발생하는 경우도 있다(Fig. 10).77,78)

Paget씨 병

Paget씨 병은 비정상적인 골의 흡수와 재형성을 특징으로 

하는 만성적인 골대사 질환이다. 원인은 정확히 밝혀져 있지 

않으며, 병리적인 과정은 과도한 파골 세포의 골흡수가 시작

된 후에 보상적으로 골모 세포의 새로운 골 형성이 이어지는 

것이다. 새로 형성된 파제트 뼈는 구조적으로 무질서하며, 기

형과 골절에 더욱 취약하다. 두개골이 약 70%로 침범이 되며 

이 중 약 50% 정도가 난청을 동반하게 된다. 두개골을 침범

하게 되면 외이도 폐쇄를 일으키기 쉬우므로 전음성 난청을 

야기할 수 있다. Paget씨 병은 1877년 James Paget에 의해 처

음 기술되었지만 정확한 난청의 기전에 대해서는 아직 명확하

지 않다. 주로 감각신경성 혹은 혼합성 난청의 형태로 나타나

고, 드물게 전음성 난청이 발생하기도 한다. 감각신경성 난청

은 고음역에서 나타나는 반면, 전음성 난청은 저음역에서 나

타나는 경향이 있다.79) 난청의 발생 기전으로 추골 혹은 침골

의 고정, 등골의 고정 혹은 흡수, 유모세포의 소실, 청각 신경절

세포 소실, 내림프수종, 와우 골화, 골밀도의 변화, 이차적인 

청신경의 압박 및 견인, 미세 골절 등이 제기되어 왔으나,80-82) 

최근 연구에 따르면 주로 와우의 기저부에 나선형 인대의 낭포

성 변성이 Paget씨 병의 감각신경성 난청을 초래할 수 있다고 

보고하고 있다.83)

Symptoms of Endolymphatic Hydrops

내림프수종을 나타내는 원인질환들의 환자 병력의 기록들

을 보면 다양한 정도의 감각신경성 난청을 나타낸다.4) 즉, 난청

은 저주파수 혹은 고주파수에서도 나타날수 있으며, 변동성

일수도 혹은 변동성이 아닐수도 있다. 다시 말해서 내림프수

종이 반드시 저주파수에서 그리고 변동성 난청과 자동적으

로 연관된 것은 아니라는 것이다. 메니에르병에서 볼 수 있는 

현기증 발작은 내림프수종과 연관되어 있다는 것은 많이 알려

져 있는 사실이지만 광범위한 수종이 있음에도 불구하고 현

기증 발작이 없는 경우도 있었다.4) Linthicum84)은 81예 측두

골 중 6예에서, 현기증 발작이 없었고 난청은 변동성이 아니라 

점진적으로 나빠져서 난청의 정도는 경도난청에서 심도난청까

지 다양하였다고 보고하였다.

 

맺 음 말

지금까지 내림프수종의 병인론에 대한 동물 실험적 관찰

은 내림프수종을 이해하는 데 도움을 주고 있다. Hallpike와 

Cairns 및 Yamakawa에 의해 내림프수종이 메니에르병 내이

의 주된 병인이라고 처음 소개되어지고 내림프수종이 메니에

르 증상을 나타낸다는 central 가설이 보고되어 왔다. 그러

나 부단 없는 측두골 병인의 많은 연구로 인해 내림프수종이 

메니에르병의 일관된 병리조직소견이지만, 반대로 내림프수

종이 반드시 메니에르 증상을 일으키는 것도 아니며 여러질

환에서도 나타난다는 사실을 알게 되었다. 앞으로도 계속될 

이비인후과 의사와 연구자들의 메니에르 증상을 나타내는 질

환에 대한 끊임없는 관심과 측두골 연구 및 내이 생리에 대

한 동물적 실험은 내림프수종이 어떤 기전에 의해 발생되었

는가에 대한 설명이 좀 더 구체화 될 것으로 기대한다. 
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