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국문요약

인공와우이식술(Cochlear Implantation, CI)은 외부에서 들어오는 소리 정보를

전기신호로 변환시켜 소리를 들을 수 있도록 하는 수술을 말한다. 특히 소아에

있어서는 CI를 통해 첫 말지각과 언어발달이 이루어지는 만큼 의미있는 술기라

할 수 있고, 언어발달 전 감각신경성 난청 소아에 있어 CI는 안전하고 효과적인

청각 재활의 방법으로 현재 전세계적으로 널리 행해지고 있다. 

난청의 원인은 CI 전 검사 및 수술시기에도 영향을 미치고 원인에 따라서는

수술 방법 또한 달라질 수 있기 때문에 이에 대한 정확한 평가가 중요하다. 다

양한 정도의 골미로기형은 임상에서 CT 및 MRI로 확인이 가능하며, 선천성 난청

소아의 약 20~40%에서 이러한 해부학적 기형이 있다고 알려져 있다. 고해상도

측두골 CT는 골구조를 잘 보여주는 장점이 있어 골미로의 발달 정도를 평가하는

데 적합하며 MRI 는 조영제 투약과 다양한 시퀀스를 통하여 연부조직 및 신경 구

조를 정확히 볼 수 있다는 장점을 갖고, 내이도와 수직인 부시상축(oblique 

parasagittal plane) 영상을 통하여 안면신경 및 와우전정신경의 발달 및 주행

에 대한 평가가 가능하다는 장점을 갖는다.

CI 의 초기에는 내이기형은 전극의 삽입 및 유지, 신경의 부재, 수술 중 뇌척

수액 유출 가능성 및 안면신경 손상 등의 염려로 인해 CI의 금기로 간주되었다. 

1983 년 비정상적인 와우의 구조를 가진 성인환자에서의 CI가 성공적으로 시행

된 이래로 내이기형 환자에서도 성공적인 CI 시행이 가능하고 만족스러운 결과

를 기대할 수 있음이 많이 보고되었다. 이후 내이기형 소아 CI를 분석한 여러

보고들을 통해 현재 내이기형 소아에서도 활발하게 수술이 이루어지게 되었다.

내이기형의 유무 및 분류에 따라 CI 결과를 분석한 여러 보고들이 있었지만, 

기존의 보고들은 내이기형의 분류, 와우신경의 발달 유무에 초점이 맞춰졌으며, 

내이기형 환자에서 와우신경을 정량적으로 측정하려는 시도는 그간 보고되지 않

았다. 이번 연구에서는 와우신경이 정상적으로 관찰되는 소아 내이기형 환자에

서 그 크기를 측정하고 이를 안면신경과의 비율로도 확인하면서, 추적관찰 동안

시행된 말지각검사 결과와 함께 분석하여 내이기형 소아 CI의 임상적 예후에 대

하여 알아보고자 하였다.
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2010 년 10 월부터 2016 년 5월까지 서울아산병원 이비인후과에서 만 3세 이전

에 CI을 시행받은 소아 중 3D DRIVE sequence (3D-driven equilibrium sequence)

를 이용하여 내이도 및 와우신경의 단면이 확인이 가능하였던 107 명을 대상으

로, 내이도 중심부에서 와우신경, 안면신경이 개별적으로 구분이 되는 이미지에

서 각 신경의 장경 및 단경을 측정하고, 이로부터 단면적을 계산하였다. 수술

후 36개월 이상 추적이 이루어진 64명의 마지막 관찰시점의 말지각검사 결과를

분석에 포함하였다. 와우신경 및 말지각검사의 결과 차이를 변수에 따라 T-test 

또는 Mann Whitney U-test 로 분석하고, 이변량 상관분석을 통해 와우신경 측정

지표와 말지각검사 결과와의 상관을 확인하였다.

정상군 66귀과 내이기형환자의 신경 측정이 가능했던 32귀의 측정치를 비교

하였을 때, 정상군에서 장경 0.83±0.11 mm, 단경 0.65±0.09 mm, 기형군에서 장

경 0.73±0.13 mm, 단경 0.61±0.10 mm 로 장경에서 두 군간 의미있는 차이를 보

였으며, 장경 및 단경 두 지표로부터 계산되는 단면적 또한 각각 0.43±0.11 mm2, 

0.36±0.10 mm2로 차이를 보였다. 기형을 분류별로 나눈 분석에서는 제 1형 불

완전 분할을 가진 귀에서는 정상군과 비교하여 차이가 없었으며, 제 2형 불완전

분할 귀 및 단독 전정기형 귀에서는 정상군과 차이를 보였다.

양측 와우신경이 정상적으로 발달한 내이기형군에서는 4가지의 말지각검사 지

표 모두에서 정상군과 차이를 보이지 않았으며, 이는 내이기형 분류별로 정상과

비교하였을 때에도 제 1형 불완전 분할, 제 2형 불완전 분할 및 전정기형만 있

는 군 모두 정상과 비교하여 유의한 말지각검사 결과의 차이를 보이지 않았다. 

와우신경의 측정치와 언어지각검사 결과의 상관성 분석에서 정상군에서는 직경

및 단면적과 말지각검사 점수는 유의한 상관을 보이지 않았으나, 내이기형군과

그 중에서도 대표적으로 제 2형 불완전 분할 기형에서 와우신경의 단경 및 단면

적에서 유의한 상관관계를 확인하였다. 안면신경에 대한 비율은 상관관계가 확

인되지 않았다.

중심단어 : 인공와우이식술, 감각신경성난청, 선천성난청, 와우기형, 와우신경,

         말지각검사
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1

서론

인공와우이식술(Cochlear Implantation, CI)은 고도 이상의 선천성 혹은 후천

성 감각신경성난청 환자의 와우에 전극을 삽입함으로써 외부에서 들어오는 소리

정보를 전기신호로 변환시켜 소리를 들을 수 있도록 하는 수술을 말한다. 대부

분의 난청 환자에서 청각유모세포는 소실 또는 기능장애를 보이나, 나선신경절

세포 및 구심성 신경세포는 보존되어 있어 CI를 통한 이의 직접적 전기자극을

가능케 한다. 성인의 경우 CI를 통해 청능 기능을 향상시키고 이미 습득된 인지

능력을 통해 구두의사소통을 향상시키는 데 목표가 있으며, 소아에 있어서는 수

술 전까지 청각적 경험이 없기 때문에 CI를 통해 첫 말지각과 언어발달이 이루

어지는 만큼 의미있는 술기라 할 수 있다.

하지만 고도 난청환자들이 모두 CI의 대상이 되는 것은 아니며 보청기를 통한

청각 재활에 충분한 이득을 보지 못하는 경우 적응증에 해당한다. 전극의 디자

인과 언어처리 방식, 수용기/자극기의 디자인, 프로그래밍의 기술이 향상되면서

CI의 결과가 향상됨에 따라 적응증은 점차 넓어졌고, 순음청력역치 100 dB 이

상, 어음명료도 0%의 초기의 청각학적 적응기준에서 현재 성인기준 순음청력역

치 70 dB 이상, 문장언어평가 50% 이하로 완화되었다. 보통 19세를 기준으로 소

아와 성인으로 구분하며, 초기에는 성인만이 그 대상이 되었으나 현재는 2세 미

만의 소아에서도 그 기준이 정해져 있고, 빠른 언어발달을 위해 12개월 이전의

소아에서도 CI가 시행되어 좋은 결과들이 보고되고 있다. 현재 우리나라에서 보

험 적용이 되지는 않으나, 이명 완화 목적 및 일측성 난청 환자에서 양이청효과

를 위해 이식이 시행되기도 한다.

환자의 선천적 혹은 후천적 감각신경성난청의 원인은 CI 전 검사 및 수술시기

에도 영향을 미친다. 성인에서 흔한 원인들로는 노인성 난청, 이경화증, 메니에

르병, 중이염 또는 중이 수술 이후 발생한 난청들이 있으며, 그 외에도 세균성

뇌수막염, 자가면역성 내이질환, 두개저 병변 등도 가능하다. 소아의 선천적 난

청은 유전적인 경우가 가장 흔하며, 그 중 60%는 상염색체 열성, 30% 내외는 증

후군을 동반한다고 알려져 있다.1) 원인에 따라서는 수술 방법 또한 달라질 수
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있기 때문에 이에 대한 정확한 평가가 중요하다.

전극을 와우 내에 위치시켜 전기적 자극으로 와우신경을 자극하기 위해서는

기본적으로 와우와 연결된 와우신경이 발달해 있어야 하며, 수술을 통해 충분한

길이의 전극을 와우 내에 위치시킬 수 있어야 한다. CI 대상 환자를 선택하는

것은 이식 후의 성공적 결과를 결정짓은 가장 중요한 요인이라 할 수 있기 때문

에,2) 이식을 고려하는 환자의 와우신경의 발달상태 및 내이의 형태를 정확하게

파악하는 것은 매우 중요하다. 태아에서 내이의 발생과정에 필요한 유전자가 변

이를 일으키게 되면 특정세포의 형성부전에서부터 내이 골성구조의 기형까지 여

러가지 선천성 난청을 초래하게 된다. 형태학적으로 내이기형은 막성 내이기형

과 골성 내이기형의 두 범주로 나눌 수 있다. 약 80%를 차지한다고 추정되는 막

성 내이기형은 내이유모세포의 이상으로 골 구조물의 이상을 동반하지 않기 때

문에 CT 및 MRI 와 같은 영상기법으로는 이상을 발견할 수 없다.3)

다양한 정도의 골미로기형은 임상에서 CT 및 MRI 로 확인이 가능하며, 선천성

난청 소아의 약 20~40%에서 이러한 해부학적 기형이 있다고 알려져 있다.4-7) 이

전에 골미로기형은 1791 년에 난청 소년의 측두골을 해부하여 정상 와우의 2.5 

회전보다 적은 1.5 회전된 와우 및 확장된 전정 및 전정수도관 소견을 관찰하고

기술한 Carlo Mondini 의 이름을 따서 Mondini 이형성증 (Mondini dysplasia) 또

는 Mondini 기형 (Mondini deformity)으로 넓게 통용되어왔다. 1987 년 Jackler 

등 5)은 다중단층촬영(polytomography)에 기반한 영상소견에 근거하여 98명의 귀

기형을 분류하고, 분류법을 제시하였다. 이 분류에서는 와우기형을 완전 내이

무형성(Michel aplasia), 와우 무형성(cochlear aplasia), 와우 형성저하증

(cochlear hypoplasia), 불완전 분할(incomplete partition, IP) 그리고 공동강

기형(common cavity)으로 구분하였으며, 골/신경구조에서 각각 훨씬 좋은 해상

도를 보이는 측두골 CT와 MRI 가 나오면서 기형의 범위 및 이에 대한 이해도 세

분화되게 되었다. 2002 년 Sennaroglu 와 Saatci 는 앞선 분류의 불완전 분할을

두 유형으로 나누었다.8) 제 1형 불완전 분할은 내부구조 없이 낭성 형태로 확장

된 와우 및 큰 낭성 전정이 동반되는 형태이며, 제 2형은 이전 Mondini 에 의해

보고된 기형과 같이 와우회전이 불충분한 1.5 회전을 보이면서 상부의 와우축 및
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계간격막의 결함으로 낭성 첨부의 형태로 다소 확장된 전정과 전정수도관의 확

장이 동반된다. 이후 Jeong 등 9)은 와우의 형태와 와우축의 형성정도에 따라 와

우전정기형(cochleovestibular malformation, CVM) 분류를 제시하였다. CVM 분류

에 따르면 분류 A는 정상 와우와 정상 와우축, B는 기형 와우와 부분 와우축, 

C 는 기형 와우와 와우축 무형성, 그리고 D는 와우 및 와우축 모두 무형성의 형

태로, 해당 저자들은 56명의 내이기형 소아 환자를 수술하고 언어인지검사를 분

석하여 CVM 분류 A/B 군의 점수가 C/D 군에 비해 유의하게 높고, CVM 이 없는 정

상군과 차이가 없음을 확인하였다. 이처럼 최근까지도 임상적 기술을 표준화하

고 이를 통해 치료 판정 및 청각재활효과를 비교하고 기형의 종류에 따른 예후

를 예측하고자 여러 분류법이 제시되고 있다.

다양한 내이의 기형을 파악하기 위해 수술 전에 측두골 고해상도 컴퓨터단층

촬영 (HRCT) 및 자기공명영상 (MRI) 시행을 통해 난청의 원인이 될 수 있는 기

형의 여부를 확인하는 것은 필수적이라 할 수 있다. 특히 협조가 어려운 소아

환자에 있어서는 두 검사는 움직임을 제한하기 위해 전신마취 하에 이루어지는

것이 강하게 권장된다.3) 고해상도 측두골 CT는 골구조를 잘 관찰할 수 있기 때

문에 외이, 외이도, 중이와 유양동의 변화 및 골미로의 발달 정도를 평가하는

데 적합하다. MRI 는 검사시간이 길다는 단점이 있으나, 조영제 투약과 다양한

시퀀스를 통하여 연부조직 및 신경 구조를 정확히 볼 수 있다는 장점을 갖는다. 

와우전정신경 및 막미로 내의 액체로 채워진 공간은 T2 강조영상에서 가장 뚜렷

하게 평가할 수 있으며, 내이도와 수직인 부시상축(oblique parasagittal plane) 

영상을 통하여 안면신경 및 와우전정신경의 발달 및 주행에 대한 평가가 가능하

다. 각 검사가 고유의 장점이 있기 때문에 고해상도 CT와 MRI 는 함께 시행되어

야 종합적인 정보를 얻을 수 있다.

1990년대 CI의 초기에는 내이 기형은 전극의 삽입 및 유지, 와우신경의 부재,

수술 중 뇌척수액 유출 가능성 및 안면신경 손상 등의 염려로 인해 CI의 금기로

간주되었다. 1983 년 비정상적인 와우 구조를 가진 성인환자에서의 CI가 성공적

으로 시행되었고, 이 환자는 이후의 영상검사를 통해 Mondini 기형을 가지고 있

음이 확인되었다.10) 이후 여러 보고에서 내이기형 환자에서도 성공적인 CI 시행
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이 가능하고, 만족스러운 결과를 기대할 수 있음이 보고되었다. Slattery 와

Luxford11)는 1987 년부터 10명의 내이기형 환자에게 CI를 수술한 후 이를 보고

하였는데, 이중 8명은 와우 및 전정의 기형이 있었으며 2명은 전정수도관 확장

(enlarged vestibular aqueduct)이 있는 환자였다. 수술 중 뇌척수액 유출과 안

면신경의 비정상적인 주행이 각각 4, 3 명에서 확인되었으며, 이들 중 1명에서

는 수술 후 안면마비가 발생하였다. 전체 10명 환자에서 모두 8개 이상의 전극

(당시 Cochlear사의 Nucleus를 이용)의 삽입이 가능하였으나, 기형의 정도에 따

라 삽입되는 전극의 개수가 차이가 난다고 보고하였다. 포함된 와우기형은 공동

강 기형, 불완전 분할, 와우형성저하증이 있었으며 이중에 불완전 분할 3명에서

는 2명에서 전극의 완전한 삽입이 가능하였고, 1명에서 거의 완전한 삽입이 가

능하였다고 보고하였다. 수술 후 10명의 환아 모두에서 소리를 인지하고 CI를

실생활에서 사용한다고 보고하였다. 이후 Hoffman 등 12)은 2명의 불완전 분할 기

형 및 1명의 전정수도관 확장 환자 모두에서 완전한 전극 삽입이 가능하였으며,

수술 중 뇌척수액 분출이 3명 모두에서 있었으나 잘 조절되었으며, 이후 3~4 년

간 CI를 이용하면서 순독(lip reading)없이 언어를 이해하고, 구두로 대화하면

서 정상적으로 학교 생활을 한다고 보고하였다. Weber 등 13)은 1992 년부터 1995

년까지 2세에서 13세 사이의 내이기형 환자 12명을 수술하였고, 이들 모두에서

수술 후 특별한 합병증은 없었으며, 자폐 환아 1명, CHARGE 증후군 1명을 제외

하고는 이후 청각자극에 잘 반응하고 언어 기능의 발달을 보여주었다고 보고하

였다. 이와 같이 안면신경의 비정상적인 주행이나 뇌척수액 분출과 같은 앞서

CI 금기의 원인으로 여겨졌던 요인들이 정상군보다는 더 흔하긴 했지만 성공적

인 CI 시행이 가능하였고, 대부분 만족할만한 언어지각력을 보여주었다고 보고

되어 이후 내이기형 소아에서도 활발하게 수술이 이루어지게 되었다.

소리 정보를 전기신호로 변환시켜 와우 내에 전기적 자극을 전달하기 위해서

는 소리 주파수 별로 대응되는 내부전극으로 적절한 양의 전기적 자극이 가도록

조절해 주어야 한다. 소리로 인지되는 가장 작은 전류량을 역치(Threshold 

level, T-level)라고 하고, 크고 편하게 들리지만 불쾌하지 않은 소리로 인지되

는 역치를 최적가청역치(Maximum Comfortable level, C-level)라고 한다. 수술



5

시 와우 내에 삽입되는 각 전극의 T-level 과 C-level 을 맵(map)이라고 하며, 

각각을 프로그래밍하여 가청범위(dynamic range)를 설정하는 작업을 매핑

(mapping)이라고 한다. 수술 후 대개 4~6 주가 지나 상처가 치유되고 수술부위의

부종이 감소되면 외부기기를 부착하고 매핑을 시작하게 된다. 초기 1년간은 횟

수가 잦지만 1,2 년 이후에는 6개월에서 1년 간격으로 정기적인 매핑을 하여 수

행력의 진전을 확인한다. 매핑과 함께 말지각검사를 시행하여 CI 전후의 청각

수행능력뿐만 아니라 의사소통 및 언어 발달에 대해 확인하게 되는데, 환자의

연령, 난청 발생 시기, 지적 발달 정도, 성장 환경에 따라 환자마다 큰 차이를

보이기 때문에 이를 고려하여 검사법을 선택하고 판단하여야 한다.

CI 의 임상적 효과는 많은 환자 요인 요인으로 인해 다양할 수 있기 때문에, 

이식대상자에게 그러한 사실을 충분히 설명하고 개개인에 맞추어 치료계획을 설

정하는 것이 바람직하다. 앞서 기술한 와우 및 전정의 해부학적 구조 이외에도

수술 시 나이, 난청의 기간, 발달장애 동반 유무, 사회정신적 지지 및 수술 이

후의 재활 등이 CI의 결과와 연관이 있음이 알려져 있다. McConkey 등 14)은

12~36 개월의 난청 소아 107 명을 대상으로 CI 후 MAIS (Meaningful Auditory 

Integration Scale)를 수술 전, 수술 후 3개월, 6개월 및 12개월 째에 확인하

였으며, 수술 시 연령에 관계없이 수술 후 1년동안 빠른 청각수행력의 진전을

보여주었으며, 특히 연령이 낮을수록 더 좋은 점수를 보여주어 또래의 정상 청

력을 가진 소아와 거의 대등한 결과를 보였음을 보고하였다. 언어발달 이후 진

행된 난청 환자에서는 난청의 기간이 짧을수록 예후가 좋음이 알려져 있으며,

Ruff 등 15)은 난청의 기간을 2년을 기준으로 나눈 연구에서, 2년 미만인 환자가

2년 이상인 환자보다 유의하게 단어지각력이 우수하며, 동일 연령대의 정상 대

조군과도 유사한 결과를 보여 난청 환자의 청각재활에 있어 난청의 기간을 고려

할 것을 강조하였다. 2008 년 Berrettini 등 16)은 23명의 신경정신질환을 가진

환아에서 CI의 결과를 분석하기 위해 객관적 검사로 말지각을 측정하고 부모에

게 설문지로 일상 생활에서의 CI의 사용의 이득을 조사하였다. 질환은 뇌성마

비, 정신지체, 주의력결핍장애, 과잉행동장애 등 다양하였으며, 결과는 환자마

다 다양하였으나 전체적으로 정상군에 비해 제한적이지만 말지각, 회화능력 및
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삶의 질의의 이득이 있다고 보고하였다. 환자 요인 중에는 환자 개인의 문제를

넘어서 난청에 대한 부모의 수용성, 적응 및 대처능력도 포함된다. Spahn 등 17)

은 57명의 소아 CI 환자 부모 103 명에게 설문을 실시하였으며, 이중 높은 스트

레스를 보인 27명 중 19명은 여러 모임이나 상담, 가족치료 등의 사회정신학적

지원을 원하였다고 보고하였다. 이식후의 재활은 현 수준에 대한 파악과 향상을

확인하고 치료/교육 프로그램을 조정 및 결정해 나가면서 전반적인 언어능력을

정기적으로 평가하는 과정으로, Geers 등 18)은 이식 후 결과에 영향을 미치는 여

러 요인들에 대한 분석을 통해 CI후의 재활에 의한 차이가 12% 가량 차지한다고

보고하였다.

비교적 최근에도 내이기형의 유무 및 분류에 따라 CI 결과를 분석한 여러 보

고들이 있었지만 19-21), 기존의 보고들은 내이기형의 분류, 와우신경의 발달 유무

에 초점이 맞춰졌으며, 내이기형 환자에서 와우신경을 정량적으로 측정하려는

시도는 그간 보고되지 않았다. 이에 저자들은 이번 연구에서 CI 전 영상검사에

서 와우신경이 정상적으로 관찰되는 소아 내이기형 환자에서 와우신경의 크기를

측정하고 이를 안면신경과의 비율로도 확인하면서, 추적관찰 동안 시행된 말지

각검사 결과와 함께 분석하여 내이기형 소아 CI의 임상적 예후에 대하여 알아보

고자 하였다.
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재료 및 연구방법

2010 년 10 월부터 2016 년 5월까지 서울아산병원 이비인후과에서 만 3세 이전

에 CI을 시행받은 314 명의 환아의 의무기록을 후향적으로 분석하였다. 본 연구

는 서울아산병원 임상연구심의위원회(IRB)의 승인을 받아 이루어졌다.

1. MRI 프로토콜 및 직경, 단면적 측정

모든 MRI 는 3 테슬라 MRI 유닛(Intera Achieva; Philips Medical Systems, 

Best, The Netherlands)을 이용하여 촬영되었다. 측두골 부위의 고해상도 MRI 촬

영을 시행한 후 내이도에 수직인 부시상면(oblique parasagittal plane)을 재구

성하였다. (3D-driven equilibrium sequence, 3D DRIVE sequence) 

앞서 포함된 314 명의 환아 중, 이러한 3D DRIVE sequence 를 이용하여 내이도

및 와우신경의 단면이 확인이 가능하였던 107 명을 대상으로, 내이도 중심부에서

와우신경, 안면신경이 개별적으로 구분이 되는 이미지에서 각 신경의 장경(long 

diameter, LD) 및 단경(short diameter, SD)을 측정하였다. 측정은 서울아산병원

의 영상 저장 및 판독 소프트웨어의 0.01 mm 캘리퍼를 이용하였다. (그림 1.),

이 두 값을 이용하여 신경의 단면적(cross-sectional area, CSA, π[LD/2][SD/2])

을 계산하였다.

2. 말지각검사

CI 이후 대략 1달 후부터 외부기기착용을 시작하였으며, 이후로부터 1주, 1

달, 6 개월, 12 개월, 그 이후로는 매년 본원 이비인후과 외래의 매핑실에서 매핑

및 말지각검사가 이루어졌다.

단어수준검사는 말지각검사에서 가장 많이 사용되는 검사 중 하나로서 일음절

(monosyllable) 단어와 이음절(bisyllable) 단어검사를 주로 이용하며, 단어가

소리로 제시되었을 때 정확히 확인하는 능력을 측정하는 검사이다. 이는 미리

주어지는 보기의 여부에 따라 closed-set 과 open-set 으로 나뉜다. 본 연구에서

는 open-set 일음절 단어검사(서울아산·삼성서울 일음절 단어검사) 결과를 분
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Fig. 1. 3D DRIVE (3D-driven equilibrium sequence) parasagittal reformatted 

image along the axis of the IAC. In the anterior aspect of the IAC, the 

facial nerve (FN) lies superiorly, whereas the cochlear nerve (CN) lies 

inferiorly. The figure shows the diameter measurements of cochlear nerve and 

facial nerve in 1.7-year-old patients with normal structure. LD indicates 

long diameter; SD, short diameter.
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석에 이용하였으며, 검사자가 10개의 단어를 무작위로 각각 1회씩만 제시하고

피검자에게 따라 말하거나 받아쓰기로 반응하게 하여, 단어와 음소 수준의 정확

도를 평가한다.

문장 수준에서의 검사는 문장지각검사, 문장이해검사로 나눌 수 있다. 문장지

각검사는 주로 따라 말하기 반응양식을 사용하여 피검자가 들려오는 문장을 따

라 말하도록 하여 검사를 진행한다. 이에 비해 문장이해검사는 문장을 그대로

따라 말하기보다는 문장의 내용과 관련된 질문에 행동이나 말로 답하기, 문장이

나 문단을 다시 말하기 또는 요약하여 말하기 등의 반응 양식으로 검사한다. 본

연구에서는 본원의 문장검사(ASAN-Everyday Sentence Perception Test) 결과를

이용하였으며, 이는 open-set 검사로서 2~6 개의 어절로 구성된 10개의 문항을

통해 각 어절의 조사 및 어미 등을 포함하여 점수를 매겨 평가한다.

CI 수술 후 영유아의 일상생활에서의 청각수행력과 말 산출의 발달을 측정하

기 위해서 개발된 MAIS (Meaningful Auditory Integration Scale)는 부모의 보고

형식으로 이루어져 피검자의 언어 능력에 영향을 받지 않으면서 청지각적 수행

력의 변화를 측정하는 데에 이용된다. 3 개의 하위영역으로 구성된 총 10개의 문

항을 바탕으로, ‘보장구에 대한 친밀감’, ‘소리에 대한 집중력’ 및 ‘청각

적 현상으로부터 의미를 도출하는 능력’을 평가한다.

말지각을 포함한 청각적 수행력을 척도로 평가하는 검사로서 CAP (Categories 

of Auditory Performances)이 있으며, 아동의 청각발달에서 중요한 단계들을 발

달 위계에 따라 8개의 범주로 구성하여 환경음 감지 불가(category 0)에서부터

전화 통화 가능(category 7)까지 거의 모든 수준의 청각 기술을 평가할 수 있다.

본 연구에서는 외래통한 추적관찰 기간 내의 이 지표들의 마지막 결과를 분석

에 포함하였다. 수술 후 36개월 이상 추적이 이루어지지 않은 경우는 제외하였

다.

3. 통계분석

신경의 직경 및 단면적, 말지각검사의 결과 등의 모든 결과는 평균 및

표준오차로서 표기하였다. 정상군과 내이기형군, 내이기형별 와우신경 및
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말지각검사의 결과 차이를 변수에 따라 T-test 또는 Mann Whitney U-test 로

분석하고, 이변량 상관분석을 통해 와우신경 측정지표와 말지각검사 결과와의

상관 확인을 확인하였다. 0.05 미만의 P 값을 통계적으로 유의함으로

정의하였으며, 모든 통계는 SPSS 22.0 버전을 이용하여 수행되었다.
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결과

1. 대상 환자의 특성 및 분류

포함된 107 명 중 기기 활성화 이후 3 년 이상 본원에서의 청력 및 언어 평가

의 추적이 이루어진 64명이 최종적으로 분석에 포함되었다. 내이의 기형별로 분

류하였을 때, 정상군이 33명이었으며, 나머지 31명에서 내이의 기형이 확인되

었다. 전체환자에서 이식을 시행 받은 나이는 0.9 세부터 3.0 세로 평균 1.7±

0.6 세였으며, 내이의 기형이 없는 정상군에서 1.7±0.4 세 (0.9–3.0), 내이기형

이 확인된 환자에서 1.6±0.6 세 (0.9–2.7)로 유의한 차이를 보이지 않았다. 전

체 환자의 수술을 시행한 나이는 전체 평균 1.7 세, 평균 외래추적기간은 47.4

개월로 기형 유무에 따른 차이는 보이지 않았다. (표 1A.)

내이기형이 있었던 31명 환자의 양측 62귀를 기형별로 분류하였으며, 와우기

형으로 제 1형 불완전 분할 7귀, 제 2형 불완전 분할 22귀, 공동강 기형 1귀

및 와우형성저하증 1귀가 확인되었으며, 이 때 와우신경의 형성저하 또는 무형

성을 제외하고는 제 1형 및 2형 불완전 분할 각각 4귀, 17 귀가 확인되었다. 와

우기형과의 중복을 포함하여 전정의 기형(반고리관 기형을 포함)을 40 귀에서 확

인하였으며, 이 중 20귀에서 와우신경의 저/무형성을 확인하였다. 와우기형 없

이 전정기형만 있는 경우는 18귀였으며, 9귀에서 와우신경의 발달을 확인하였

다. (표 1B.)

2. 와우신경 및 안면신경의 직경, 단면적 측정

정상군에서는 33명의 66귀 모두에서 양측 와우신경의 측정이 가능하였지만, 

기형이 있는 군에서는 31명 중 2명에서 일측 귀, 14 명에서 양측 귀의 와우신경

이 형성저하 또는 무형성으로 내이도에 수직인 부시상면 MRI 에서 확인할 수 없

어 정상군 66귀과 내이기형환자의 32귀의 측정치를 비교하였다. (표 2.) 정상

군에서 장경 0.83±0.11 mm, 단경 0.65±0.09 mm, 기형군에서 장경 0.73±0.13

mm, 단경 0.61±0.10 mm 로 장경에서 두 군간 의미있는 차이를 보였으며, 장경

및 단경 두 지표로부터 계산되는 단면적 또한 각각 0.43±0.11 mm2, 0.36±0.10
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Table 1A. Clinical characteristics of 64 patients with and without 

cochleovestibular anomalies

All Normal Anomaly p-value

No. 64 33 31

Sex

Male

Female

33

31

22

11

16

15

0.227

Age at operation (yrs) 1.7±0.6 1.7±0.4 1.6±0.6 0.423

Follow up period (mo) 47.4±14.7 49.3±15.1 45.5±14.1 0.194
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Table 1B. Classification of 128 ears of 64 patients with and without 

cochleovestibular anomalies

Normal Anomaly (without cochlear nerve 

hypo/aplasia)

No. 66 62(32)

Type of anomalies

None

Cochlear anomalies

IP type I

IP type II

Common cavity

Cochlear hypoplasia

Vestibular anomalies

Both anomalies

66

32(21)

7(4)

22(17)

1(0)

2(0)

40(20)

18(9)

IP indicates incomplete partition.
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Table 2. Comparison of long diameter, short diameter, cross-sectional area 

of cochlear nerve and the ratio of cochlear nerve to facial nerve between 

normal and cochleovestibular ears

Normal (n=66) Anomaly (n=32) p-value

Measurement of CN

LD (mm) 0.83±0.11 (0.59–1.09) 0.73±0.13 (0.45–0.94) <0.001

SD (mm) 0.65±0.09 (0.43–0.91) 0.61±0.10 (0.39-0.80) 0.066

CSA (mm2) 0.43±0.11 (0.20–0.78) 0.36±0.10 (0.14–0.58) 0.004

The ratio of CN to FN

LD 1.19±0.20 (0.81–1.75) 1.07±0.19 (0.58–1.47) 0.004

SD 1.20±0.21 (0.78–1.93) 1.14±0.19 (0.75–1.71) 0.146

CSA 1.45±0.41 (0.63–2.72) 1.23±0.31 (0.44–1.85) 0.008

The ears with cochlear nerve hypo/aplasia (n=30) were excluded.

The numbers in parentheses mean the minimal and maximal value.

CN indicates cochlear nerve; LD, long diameter; SD, short diameter; CSA, 

cross-sectional area; FN, facial nerve.
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mm2로 차이를 보였다. (그림 2A.) 내이도의 단면에서 함께 측정되는 안면신경에

대한 와우신경의 비율도 장경 및 단면적에서 두 군간 유의한 차이를 보였다. 

(그림 2B.)

기형을 분류별로 나누었을 때에는 기형군은 제 1형 불완전 분할, 제 2형 불

완전 분할, 전정기형만 있는 군으로 나눌 수 있었으며, 이들 군의 측정치를 정

상군과 비교하였다. 제 1형 불완전 분할을 가진 귀에서는 정상군과 비교하여 차

이를 보이는 측정치가 없었으며, 제 2형 불완전 분할 귀에서는 와우신경의 직경

및 단면적에서 정상군과 비교하여 유의하게 작았고, 이는 안면신경과의 비율로

보았을 때에도 유의하였다. 전정기형만을 가진 귀에서는 와우신경의 직경, 단경

및 단면적 모두에서 정상군과 차이를 보였으나, 안면신경에 대한 와우신경의 비

율에서는 차이를 보이지 않았다. (그림 3A. 및 그림 3B.)

3. 언어지각검사

기기착용 이후 1주, 1 달, 6 개월, 12 개월, 이후 매년 매핑 및 언어평가가 이

루어졌다. 추적관찰은 전체 환자에서 평균 47.4±14.7 개월동안 이루어졌으며, 3

년 이상 추적관찰이 이루어진 환자들을 대상으로 마지막 언어평가에서 확인된

보기가 주어지지 않은 상태에서의 일음절 단어검사, 문장지각검사, 청각-말 수

행력 설문검사(MAIS) 및 척도검사(CAP) 점수를 확인하였다. 정상군과 내이기형

군을 비교하였으며 양측 와우신경의 발달장애가 있는 환자에서는 예후가 불량함

이 예상되므로, 이를 포함한 경우과 포함하지 않은 경우로 구분하여 분석하였다.

정상군에서는 일음절 단어검사에서 평균 71.0 %의 결과를 보여주었으며, 양측

와우신경 발달장애 환자를 포함한 기형군에서는 42.5 %를 보였다. 문장이해도

검사에서는 각각 75.7 %, 44.0 %의 결과를 보였으며, MAIS 비교에서는 정상군

(93.9 %)이 기형군(86.6 %)보다 높았으며, CAP 역시 각각 6.2, 4.9 로 차이를 보

였다. 4 가지 언어지각검사 모두에서 유의한 차이를 확인하였다. (p<0.05) (표

3A. 및 그림 4.) 이에 반해 양측 와우신경의 발달장애(14 명)를 포함하지 않은

경우, 다시 말해 최소 일측의 와우신경이 발달한 내이기형군(17 명)에서는 4가

지 지표 모두 정상군과 차이를 보이지 않았다. (표 3B.) 17 명의 기형군을 내이
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Fig. 2A. Comparison of long diameter, short diameter and cross-sectional 

area of cochlear nerve between normal and cochleovestibular anomalies. Plots 

show standard deviation. CN indicates cochlear nerve; LD, long diameter; SD, 

short diameter; CSA, cross-sectional area. * indicates a significant 

difference.
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Fig. 2B. Comparison of long diameter, short diameter and cross-sectional 

area of cochlear nerve to facial nerve between normal and cochleovestibular 

anomalies. Plots show standard deviation. CN indicates cochlear nerve; FN, 

facial nerve; LD, long diameter; SD, short diameter; CSA, cross-sectional 

area. * indicates a significant difference.
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Fig. 3A. Comparison of long diameter, short diameter and cross-sectional 

area of cochlear nerve between cochleovestibular anomalies. Plots show 

standard deviation. CN indicates cochlear nerve; LD, long diameter; SD, 

short diameter; CSA, cross-sectional area; IP, incomplete partition. * 

indicates a significant difference.
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Fig. 3B. Comparison of long diameter, short diameter and cross-sectional 

area of cochlear nerve to facial nerve between cochleovestibular anomalies. 

Plots show standard deviation. CN indicates cochlear nerve; FN, facial nerve; 

LD, long diameter; SD, short diameter; CSA, cross-sectional area; IP, 

incomplete partition; EVA, enlarged vestibular aqueduct. * indicates a 

significant difference.
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Table 3A. Comparison of speech perception assessment between normal and 

cochleovestibular anomalies including cochlear nerve hypo/aplasia

Normal

(n=33)

Anomaly

(n=31)

p-value

Open-set monosyllabic word (%)

Sentence comprehension (%)

71.0±37.9

75.7±40.2

42.5±39.1

44.0±44.5

0.001

0.001

MAIS (%) 93.9±15.5 86.6±16.9 0.003

CAP (0-7) 6.2±1.3 4.9±1.6 0.001

MAIS indicates Meaningful Auditory Integration Scale; CAP, Categories of 

Auditory Performance.
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Table 3B. Comparison of speech perception assessment between normal and 

cochleovestibular anomalies without cochlear nerve hypo/aplasia

Normal

(n=33)

Anomaly

(n=17)

p-value

Open-set monosyllabic word (%)

Sentence comprehension (%)

71.0±37.9

75.7±40.2

66.6±33.6

67.4±39.9

0.172

0.133

MAIS (%) 93.9±15.5 93.8±12.4 0.391

CAP (0-7) 6.2±1.3 5.6±1.6 0.151

The patients with bilateral cochlear nerve hypo/aplasia (n=14) were excluded.

MAIS indicates Meaningful Auditory Integration Scale; CAP, Categories of 

Auditory Performance.
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Anomaly without
cochlear nerve
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* * *

Fig. 4. Comparison of speech perception assessment between normal and 

cochleovestibular anomalies. Plots show standard deviation. Monosyllabic 

means open-set monosyllabic word recognition. MAIS indicates Meaningful 

Auditory Integration Scale; CAP, Categories of Auditory Performance. * 

indicates a significant difference.
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기형 분류별로 정상과 비교하였을 때에도 제 1형 불완전 분할, 제 2형 불완전

분할 및 전정기형만 있는 군 모두 정상과 비교하여 유의한 말지각검사 결과의

차이를 보이지 않았다. (그림 5.)

4. 상관분석

앞서 분석한 와우신경의 측정치와 언어지각검사 결과의 상관성을 분석하고자

와우신경의 측정치와 말지각검사 중 대표적으로 일음절 단어검사 결과를 이용하

여 분석하였다. 기형군에서는 양측 와우신경의 발달장애가 있는 환자 14명은 제

외하고, 최소 한 귀에서 와우신경의 발달이 이루어진 17명을 분석하였다. 일측

CI를 받은 경우에는 CI를 받은 귀의 측정치를 이용하였으며, 순차적으로 양측

을 받은 경우 우선 시행된 귀의 측정치를 이용하였다. 동시 양측 수술을 받은

경우에는 와우신경의 단면적이 더 큰 귀의 측정치를 분석하였다.

정상군에서는 직경 및 단면적과 말지각검사 점수는 유의한 차이를 보이지 않

았으나, 기형군에서는 와우신경의 단경 및 단면적에서 유의한 상관관계를 확인

하였다. (표 4A. 및 그림 6A.) 17 명 중 가장 많은 수가 속한 제 2형 불완전 분

할 기형 9명에서 동일한 분석을 시행하였으며, 마찬가지로 와우신경의 단경 및

단면적에서 유의한 상관관계를 확인하였다. (표 4B. 및 그림 6B) 두 분석 모두

에서 안면신경에 대한 비율은 의미있는 결과가 나오지 않았다.
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Fig. 5. Comparison of speech perception test between cochleovestibular 

anomalies. The patients with cochlear nerve hypo/aplasia (n=14) were 

excluded. IP indicates incomplete partition; MAIS, Meaningful Auditory 

Integration Scale; CAP, Categories of Auditory Performance.
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Table 4A. Correlations between the measurements and open-set monosyllabic 

word discrimination conducted on last follow-up in cochleovestibular 

anomalies

Correlation coefficient p-value

Measurement of CN

LD (mm) 0.436 0.080

SD (mm) 0.597 0.011

CSA (mm2) 0.523 0.031

The ratio of CN to FN

LD -0.022 0.935

SD 0.325 0.203

CSA 0.126 0.631

CN indicates cochlear nerve; LD, long diameter; SD, short diameter; CSA, 

cross-sectional area; FN, facial nerve
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Table 4B. Correlations between the measurements and open-set monosyllabic 

word discrimination conducted on last follow-up in IP type II patients

Correlation coefficient p-value

Measurement of CN

LD (mm) 0.584 0.099

SD (mm) 0.855 0.003

CSA (mm2) 0.774 0.014

The ratio of CN to FN

LD 0.071 0.856

SD 0.342 0.367

CSA 0.213 0.583

IP indicates incomplete partition; CN, cochlear nerve; LD, long diameter; 

SD, short diameter; CSA, cross-sectional area; FN, facial nerve
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Fig. 6A. The scatter dot graphs from the cochleovestibular anomalies are 

presented. Correlations between the measurements and open-set monosyllabic 

word discrimination conducted on last follow-up. The patients with 

bilateral cochlear nerve hypo/aplasia (n=14) were excluded. LD indicates 

long diameter; CN, cochlear nerve; IP, incomplete partition; EVA, enlarged 

vestibular aqueduct.
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Fig. 6B. The scatter dot graphs from IP type II patients are presented. 

Correlations between the measurements and open-set monosyllabic word 

discrimination conducted on last follow-up. LD indicates long diameter; 

CN, cochlear nerve; SD, short diameter; CSA, cross-sectional area; FN, 

facial nerve.
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고찰

언어발달 전 감각신경성 난청 소아에 있어 CI 는 안전하고 효과적인 청각

재활의 방법으로 현재 전세계적으로 널리 행해지고 있다. 일반적으로 소아 난청

환자에서 확인되는 내이기형 20% 내외라고 알려져 있으며, 10% 내외에서 30%

내외까지 다양하게 보고되고 있다. Melo 등 19)은 1992 년에서 2014 년 사이 단일

기관에서 CI를 시행받은 329 명의 소아 중 26명(7.9%)에서 내이기형이 있음을

확인하였고, Isaiah 등 22)은 18년간 CI의 기준에 합당하는 496 명의 소아 환자를

후향적으로 분석하여 이중 MRI 또는 고해상도 CT 가 있던 381 명 중 27%인

102 명에서 내이기형을 확인하였다. 본 연구에서 분석된 64명의 환자들에서는

기존의 보고 보다 다소 높은 48% (64 명 중 31 명)에서 크고 작은 내이기형을

확인할 수 있었다. 이는 분석에 포함된 환자들이 MRI 3D 재구성으로 내이도에

수직인 부시상면을 확인하여 내이도 내의 와우신경 및 안면신경의 단면을

확인할 수 있었던 환자들로, 현재 저자의 병원에서는 CI가 예정된 거의 모든

환자에서 수술 전 내이도의 단면을 확인할 수 있는 MRI 를 시행하고 있으나,

해당 연구기간의 초기에는 이같은 프로토콜로 시행되지 않고 통상의 측두골

MRI 로만 시행된 경우가 상당수 있었으며, 당시의 기준을 현재 명확히 알 수는

없으나 측두골 CT 에서 내이기형이 보이거나 의심되는 환자에 한해 내이도가

재구성된 시퀀스가 포함된 MRI 를 시행하여 이러한 차이가 나타났을 것으로

추측된다.

와우신경의 발달상태는 CI의 예후를 결정짓는 가장 중요한 요소 중 하나로

여겨지고 있다. CT 에 비해 연조직 및 신경을 더 명확하게 확인할 수 있다는

장점이 있는 MRI 는 중증 및 고도 난청 소아의 초기 평가에 그 중요성이 오래

전부터 강조되어왔다. MRI 기술의 발달로 점차 나은 해상도로 조직간 구분이

명확해 지면서 이를 이용하여 와우신경을 평가하고자 하는 많이 시도들이 많이

보고되었다. 2004 년 Morita 등 23)은 평균 3.6 세의 20 명 소아 CI 환자의

와우신경의 직경을 T2 MRI 관상면에서 측정하였으며, 신경이 확인된 17명에서

평균 0.9 mm 및 표준편차 0.2 mm 의 결과를 확인하였다. 관상면에서 측정하였기
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때문에 본 연구의 시상면에서의 측정과 방법적으로 차이는 있지만 본 연구의

정상군의 장경 0.83±0.11 mm 의 결과는 이와 유사한 결과를 보여주었다. 2015 년

Lou 등 24)은 168 명의 정상 청력 소아의 336 귀에서 와우신경의 크기를

측정하였으며, 관상면에서 와우구(cochlear aperture) 부위, 그리고 본 연구와

같이 부시상면에서 내이도 중심 및 기저부에서 측정하여 각각 1.12±0.08 mm, 

1.05±0.06 mm, 0.87±0.14 mm 의 결과를 보고하였다. 이처럼 와우신경의 직경은

측정하는 위치에 따라 차이를 보이고 있는데, 앞선 보고와 같이 특정 해부학적

위치를 정하고 측정할 수도 있지만, 본 보고에서와 같이 내이도 부시상면을

따라가면서 각각의 신경이 가장 잘 구분되는 지점을 정하여 측정하는 방법도

보고되었다. Kang 등 25)은 정상 청력 및 와우구조를 가진 144 명의 환자의

169 귀에서 앞서 언급한 바와 같이 내이도 중간의 경로에서 와우신경, 안면신경

및 전정신경이 개별적으로 가장 잘 구분되는 지점에서 상하 및 좌우 직경을

측정하였으며, 0~5 세 소아에서 각각 1.03±0.17 mm, 1.19±0.19 mm 의 측정 결과

및 나이에 따른 직경의 차이는 보이지 않았다고 보고했다. 언급된 연구자마다

측정 위치나 측정 방향에 차이가 있고, 또한 시행된 MRI 의 프로토콜 및

해상도의 차이, 측정자 간의 차이도 영향을 미칠 수 있기 때문에 이를 고려하여

측정 및 해석해야 한다.

와우신경의 크기는 앞서 언급한 바와 같이 직경을 이용하여 보고되기도

하지만 내이도 단면에서 대개의 경우 그 형태가 완전한 구형으로 보이지 않기

때문에 이를 고려하여 그 단면적을 이용하기도 한다. 2011 년 Herman 등 26)은 T2 

3D MRI 를 이용하여 내이도의 기저부에서 와우신경의 전후, 상하 길이를

측정하고 이로부터 단면적을 계산하여 정상군과 난청 환자를 비교하였다.

단면적 계산에는 본 연구에서와 같이 측정된 각 수치의 반과 π를 곱하여

계산하였다. 이 보고에서는 언어발달 이후 진행된 성인 전농환자와 정상

성인과의 와우신경 단면적을 비교하여 두 군 간 통계적으로 유의한 차이가

있음을 보여주었고, 와우신경의 단면적과 잔존 나선신경절세포와의 연관 가능성

및 CI 예후인자로서의 가능성을 보고하였다. 2013 년 Kim 등 27)은 언어발달 이후

양측 난청이 진행한 68명 성인의 와우신경의 상하, 좌우 직경으로부터 단면적을
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계산하여 나이 및 난청의 진행기간에 따른 차이를 비교하였다. 앞의 Kang 

등 25)의 보고와 마찬가지로 나이에 따른 와우신경의 크기의 차이는 없었으며, 

난청 유병기간이 길어짐에 따라 단면적이 유의하게 작고, 단면적에 따라 CI후

수행력에 차이가 있음을 확인하였다. 

본 연구에서 신경 측정자료의 비교는 기본적으로 수술 전 CT 및 MRI 검사에서

와우신경이 정상적으로 발달하였다고 판단되는 환자만을 대상으로 하였으나,

내이기형을 가진 군, 그리고 내이기형 중에서도 제 2형 불완전 분할 환자와

단독 전정기형이 있던 환자에서 정상군과 비교하여 유의하게 와우신경의 장경

및 단면적이 작음을 확인하였다. 그러나 통계적으로 유의하였지만 장경 0.1 

mm 의 작은 차이만 가지고 임상에서 환자를 선별하고 예후를 예측하는 데에는

다소 무리가 있다. 본 연구에서 정상군과 내이기형군의 말지각검사 결과에는

차이를 보이지 않았다는 점은 내이기형이 있다 하더라도 와우신경이

발달되었다면 임상적으로 좋은 결과를 예측할 수 있다는 점을 보여준다. 한편,

정상군에서는 와우신경의 측정치와 말지각검사의 결과 간의 상관성이 없는

것으로 나왔지만, 내이기형군 및 단일군으로 제 2 형 불완전 분할 환자에서

와우신경의 크기 및 단면적이 서로 양의 상관을 보였다는 점은 주목할 만 하다.

내이기형은 그 해부학적 구조가 복잡하여 다양한 정도와 양상으로 나타날 수

있기 때문에, 이러한 결과들은 와우신경 발달을 크기로 평가함에 있어서 기형

유무에 따른 분류로 나누어 판단하기 보다는 환자 개별적으로 접근하여

평가하는 것이 필요하다고 생각된다.

와우신경의 측정은 그 자체의 직경 및 단면적을 이용할 수도 있지만,

내이도에서 그 주행을 함께하는 안면신경을 기준으로 하여 상대적인 비율을

이용하여 비교할 수도 있다. 양측 난청 환자에서 정상 청력 환자에 비해

와우신경 단면적이 그 자체로 유의하게 작았으며, 안면신경을 기준으로 한

상대적 비율 또한 난청 환자에서 유의하게 작은 것이 보고된 바 있다.28) 본

연구에서도 내이기형 군에서 정상군에 비해 유의하게 안면신경에 대한 장경 및

단면적의 비율이 작음을 확인하여 절대적인 와우신경의 크기와 그 경향을

같이함을 확인하였다. 그러나, Kang 등 25)은 5 세를 기준으로 구분하였을 때
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안면신경은 상하 직경 및 단면적에서 차이를 보였지만 와우신경은 큰 차이를

보이지 않았다고 보고하면서 와우신경 크기를 평가할 시 안면신경을 기준으로

하여 그 상대적인 크기를 본다면, 소아가 성장하면서 안면신경이 성장함에 따라

상대적으로 형성저하로 보일 수 있기 때문에 5세 이하의 소아에서는 와우신경

형성저하 판단에 더 명확한 기준이 필요하다고 언급했다. 이렇듯 와우신경의

크기를 안면신경과 비교하여 평가할 때에는 대상 환자의 나이가 중요하게

작용할 것으로 보이며, 향후 이에 대한 추가적 연구가 와우신경 평가에 도움이

될 것으로 생각된다.

최근의 내이기형 소아의 CI 결과를 분석한 보고들과 비교하면, Melo 등 19)은

26 명의 내이기형 소아와 303 명의 정상 소아의 CI 결과를 비교하여

내이기형군에서 open-set 단음절 단어검사에서 평균 78.1 %, 문장검사에서

78.9 %, 정상군에서 각각 69.6 %, 69.5 %로 오히려 내이기형 군에서 평균이

높았으나, 통계적인 차이는 없었다. 본 연구에서는 이와는 반대로 기형군에서

검사 별로 정상군보다 약 4~8 % 작은 평균치를 보여주었으나 마찬가지로 차이는

없었다. 평균 추적관찰기간이 본 연구와 차이가 나기 때문에 직접적인 비교는

어렵지만 두 연구 모두 정상군에서 기형군에 비해 유의하게 나은 결과가

보이지는 않았다. Farhood 등 20)은 내이기형군을 공동강 기형, 와우 형성저하증, 

제 2 형 불완전 분할로 나누어 말지각력의 향상을 확인하였다. 모든 군에서

유의한 향상을 보여 open-set 단어검사에서 순서대로 51.3 %, 42.7 %, 66.1 %의

결과를 보였고, 이 결과는 본 연구의 기형군, 제 2형 불완전 분할군의 결과가

유사했다. 본 연구에서도 전체 기형군에 공동강 기형, 와우 형성저하증 기형이

각각 1 명의 환아에서 발견이 되었으나 이 2 명의 소아에서는 와우신경이

정상적으로 관찰되지 않아 분석에서는 제외되었다.

정상군에서 와우신경 크기에 따라 말지각검사의 차이는 보이지 않았으나, 

내이기형군 및 그 중에서도 가장 많았던 제 2 형 불완전 분할군을 따로

분석하였을 때 크기와 말지각검사 결과와는 양의 상관을 보여 임상에서 수술 전

영상으로 CI의 예후를 예측할 때 와우신경 자체의 크기로 예측하는 것이 더

유용할 것으로 생각된다. 와우신경 자체의 크기가 안면신경에 대한 비율보다 더
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상관도가 높았다는 점은 앞서 와우신경은 비교적 연령에 따라 큰 차이를 보이지

않으나, 안면신경은 일정 나이 대에서 차이를 보였다는 기존 보고의 결과와

일맥상통한다 할 수 있다. 이를 명확히 확인하기 위해서는 각 개별 소아의

연령별 와우신경 및 안면신경의 측정이 도움이 될 것으로 생각되나 소아에서

MRI 시행을 위해서는 대개 수면유도 또는 전신마취가 필요한 경우가 많고, 

주기적으로 MRI 를 시행하는 경우는 드물기 때문에 현실적으로 시행에 어려움이

있다.

와우신경의 형성저하 또는 무형성은 일반적으로 각각 CI의 상대적, 절대적

금기증으로 여겨지며, 이전의 여러 연구에서 와우신경의 결손 환자에서 CI를

시행 후 이득이 전혀 없거나 소리 인지만 가능한 제한된 이득을

보고하였다.21),25),29),30) 하지만, 이 보고들에서도 적지만 몇몇 경우에서는

와우신경 결손 환자에서도 CI 시행 후 높은 수준의 결과를 보고하기도 하였다.

Kang 등 31)은 본 연구와 같은 36개월 미만의 소아를 대상으로 MRI 에서 와우신경

결손 유무에 따라 분류하여 open-set 단어검사 결과를 비교하였다. 6 명 중

5 명은 36 개월의 추적관찰기간 단어검사결과의 향상을 보이지 않았으나, 

1 명에서는 18개월부터 발달을 시작하여 36개월째 60 %의 결과를 보여주었다.

Young 등 30)은 10명 중 3명 open-set 단어검사가 가능했다고 보고하였다. 본

연구에서는 MRI 에서 양측 와우신경이 측정되지 않았던 12 명 중, 1 명에서는

61 개월째 마지막 추적관찰 시에 50 %의 open-set 일음절 단어검사 결과를

보였으며, 2명에서는 각각 64, 48개월째에 약 30 %의 결과를, 1명은 45개월째에

10%를 확인하였다. 이처럼 와우신경이 발달하지 않은 경우에서도 이득을 보이는

경우 와우신경섬유가 내이도 내의 다른 신경과 함께 주행할 가능성을 추측할 수

있다. Ozdogmus 등 32)은 두개내 특정 질환이 없었던 9 구의 성인 카데바를

해부하고 전자현미경으로 내이도 내를 관찰하여 상전정신경과 안면신경,

하전정신경과 와우신경의 연결을 확인하였고, Tian 등 33)은 15구의 카데바 30 

귀를 해부하여 이중 15 귀에서 와우신경-전정신경간 문합(anastomosis)을

확인하였다. 이러한 선행연구들의 결과는 이전 여러 보고 및 이번 연구의 일부

와우신경 결손 소아의 CI 후 청지각적 이득을 설명하는 한 기전이 된다고 할 수
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있다.

이번 연구는 몇가지 제한점이 있다. 최소 3년의 추적관찰 환자만을 대상으로

하였으나(36~81 개월), 마지막 추적관찰 시의 말지각검사 자료를 분석에

사용함에 따라 환자간 최대 45 개월의 기간의 차이가 있다. 또한 내이도

수직면이 확인가능한 소아만을 대상군에 포함함에 따라 포함된 환자 수가 많지

않아 내이기형 분류에 따른 군별 비교에 제한이 있었다. 본 연구에서는 31명의

내이기형 분류별로 와우기형 4 분류 및 단독 전정기형으로 나누었으나, 

와우기형 분류 중 공동강 기형, 와우 형성저하증을 가진 소아에서는 MRI 에서

와우신경이 관찰되지 않아 분석에서 제외되어 제 1 형 및 2 형 불완전 분할

기형만이 포함되어 분석되었다. 포함된 17 귀의 와우기형 중에는 크고 작은

전정기형을 동반한 경우가 약 반수인 9귀에서 확인되었으며, 동반된 전정기형의

영향은 따로 분석되지 않았다. 단독 전정기형 환자에서도 일부 와우신경

측정지표에서 정상군과 유의한 차이를 보였기 때문에, 와우기형에 전정기형이

동반되는 경우 이러한 영향을 완전히 배제할 수는 없을 것으로 생각된다. MRI 

부시상면에서 와우신경 측정에 있어서는 측정간 오차를 줄이기 위해 같은

환경에서 측정하였으나, MRI 해상도의 한계가 있어 장경 및 단경의 범위를

정확히 정하는 것에 한계가 있었다. 또한 앞에서 언급하였듯이 측정 위치마다

신경의 크기가 차이가 있을 수 있으며, 본 연구에서는 여러 신경이 가장 잘

개별적으로 구분되는 컷에서 신경의 측정이 이루어졌기 때문에 관찰자의 주관이

개입되고, 내이도 기저부 및 와우 사이의 내이도 내에서 환자마다 정확히 같은

부위를 측정하였다고 보기는 어렵다.

이와 같은 제한점에도 불구하고 이번 연구는 소아 내이기형 환자에서

와우신경의 크기를 정량적으로 측정하고 이의 임상적 CI 의 결과와 연관성을

알아보았으며, 와우신경 발달을 평가함에 있어서 기형 유무에 따른 분류로

나누어 판단하기 보다는 환자 개별적으로 평가하는 것이 의미 있으며, 

안면신경과의 상대적인 크기보다는 와우신경 자체의 크기가 임상적 CI의 예후를

예측하는데 도움이 되는 것을 확인하였다. 내이기형은 복합기형이 흔하고, 이에

여러 분류법이 제시되어 왔다.3),5),9) 임상에서 내이기형 환자를 진료함에 있어
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이러한 다양한 양상의 내이기형을 공통된 방법으로 분류하는 것이 향후

내이기형을 이해하고 적절히 치료하는 데에 있어 필수적이라 할 수 있겠다.
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결론

결론적으로 본 연구는 선천성 난청 소아를 내이기형 별로 분류하여

와우신경의 직경 및 단면적, 안면신경과의 비율을 확인함으로써 이 지표들과

임상적인 CI 의 결과의 상관을 확인하였다. 내이기형을 가진 환자에서도

와우신경의 적절한 발달이 이루어진 경우 정상구조를 가진 환자와 비교할만한

CI 수행력을 보여주었으며, MRI 에서 와우신경이 측정되지 않는 소아에서도

일부에서는 의미있는 이득을 보여주어 임상에서 CI 를 고려할 수 있음을

확인하였다. 와우신경의 평가에 있어서는 안면신경과의 상대적인 비율보다는

절대적인 자체의 측정치가 CI 수행력과 상관도가 높음을 확인하였다.
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영문요약

Cochlear implantation (CI) is an operation that converts sound information 

coming from outside into electrical signals so that the sound can be heard. 

CI is a safe and effective mean of hearing rehabilitation for children with 

sensorineural impairment before language development, and is now widely 

practiced worldwide.

The cause of hearing loss is important because it affects the pre-tests

and the operation timing of the CI, and the surgical approach may vary 

depending on the cause. Various degrees of bony and neural anomalies can be 

identified by CT and MRI in clinical practice, and it is known that about 

20 to 40% of congenital hearing loss children have these anatomical 

deformities. The high-resolution temporal bone CT has the advantage of 

showing bone structure and is suitable for assessing the development of the 

cochlea. MRI has the advantage of showing the soft tissue and nerve structure 

through the contrast medium and various sequences. The development of the 

facial nerve and cochleovestibular nerve can be evaluated through oblique 

parasagittal plane images.

In the early stages of CI, the malformed inner ear was considered a 

contraindication to CI due to the insertion and maintenance of electrodes, 

the frequent absence of nerve, the possibility of intraoperative 

cerebrospinal fluid leakage, and facial nerve damage. In 1983, CI has been 

successfully performed in an adult patient with abnormal cochlear structure. 

Since then, it has been reported that successful CI can be performed and 

satisfactory results can be obtained in patients with cochleovestibular 

anomalies.

Although there have been several reports that analyzed the CI results 

according to the cochlear anomaly type, the existing reports focus on the 
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classification of anomaly and the development of the cochlear nerve and an 

attempt to quantitatively measure the cochlear nerve in patients with 

cochleovestibular anomaly have not been reported. In this study, we were to 

measure the size of the nerve in the pediatric patients with congenital 

sensorineural hearing loss by diameters, cross-sectional area, and the ratio 

of the cochlear nerve, and to analyze them with the speech perception tests 

for predicting the consequences of CI.

The children who underwent CI before the age of 3 years in Asan Medical 

Center from October 2010 to May 2016 were included. In this study, we 

measured the long and short diameters of each nerve in the image of the 

cochlear and facial nerves seen most separately in the course of the internal 

auditory canal. 64 ears available for measuring nerves were included in the 

analysis. All the results including the diameter and cross-sectional area

of the nerve, the results of the speech perception test were expressed as 

mean and standard deviation. The results were analyzed by T-test or Mann-

Whitney U-test according to the variables and the correlation between the 

measurement of the nerve and the results of the speech perception test was 

calculated by bivariate correlation analysis.

In the normal group, mean long diameter was 0.83±0.11 mm, short diameter 

0.65±0.09 mm. In the anomalous group, mean long diameter was 0.73±0.13 mm

and short diameter 0.61±0.10. The cross-sectional areas calculated from the 

long and short diameters were 0.43±0.11 mm2 and 0.36±0.10 mm2, respectively.

In the analysis of the anomalies divided by the classification, there was 

no difference in the ears with incomplete partition type I compared to the 

normal group, but there was significant difference in the ears with 

incomplete partition type II and the ears with only vestibular anomalies.

There was no significant difference between the normal and anomalous group 

in all four speech perception tests. In contrast to the result that there 
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was no significant correlation between the size of the cochlear nerve and 

the speech perception tests in the normal group, there was significant 

correlation between the size of the nerve and the speech perception in 

patients with inner ear anomalies.
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