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ABSTRACT 

Recurrent iritis and oral/genital ulcers have been described for the first time as a separate pathological entity by the Turkish 
dermatologist Hulusi Behcet. Behcet disease is a chronic, multi-systemic disorder, which affects many organs as a result of vas-
culitis. The clinical manifestations are divided into two groups：major (oral ulcers, eye lesions, genital ulcerations, and skin 
lesions) and minor (arthritis, gastrointestinal lesions, epididymitis, thrombophlebitis, and central nervous system involvement) 
criteria. The incidence of hearing loss in Behcet disease has been reported as 12% to 80% in several studies. A 37-year-old man 
diagnosed as Behcet disease was admitted to our department with complaints of profound right hearing loss and dizziness. He 
was treated with steroid without improvement. After one year, he suffered from complete hearing loss on the left side. A temporal 
bone CT scan revealed right cochlear ossification. Cochlear implantation was performed within 4 weeks after the completion of 
steroid therapy in the left cochlea, which was partially obstructed by fibrotic tissue. However, the electrode was fully inserted 
without resistance. Wound healing complications were not encountered in the postoperative period. The hearing threshold was 
restored to 30 dBHL, while speech discrimination did not improve as much as expected. We propose that the routine hearing 
examinations be employed in the evaluation and management of Behcet disease. According to our experience, we find that cochlear 
implantation should be carried out at an early stage, before the development of labyrinthine ossification. (Korean J Otolaryngol 

2004;47:679-82) 
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서     론 
 

베체트병은 1937년 Hulusi Behcet이 처음 기술한 질환

으로 만성적으로 여러 장기를 침범하는 원인 불명의 반복

적인 염증 반응을 특징으로 하는 질환이다. 이 질환은 재

발성 구강 및 외음부 궤양, 포도막염의 3대 증상군으로 처

음 기술되었으나, 이외에 관절, 중추신경계, 심혈관계, 비뇨

기계 및 소화기계를 침범하며 지중해 연안 및 동아시아에

서 높은 발생 빈도를 보인다.1) 

베체트병은 미세혈관염에 의한 전신질환으로서 내이에도 

영향을 미쳐 어지러움증과 이명 및 난청과 같은 증상을 유

발한다.2)3) 난청은 돌발적으로 고도의 난청이 발생하는 경

우도 있지만4)5) 보통 진행성으로 서서히 발생하기 때문에 

베체트 환자의 정기적 청각검사나 전정기능검사의 필요성

이 대두되고 있다.6)7) 드물게 양측 고도난청이 발생한 경우 

인공와우 이식술의 적응증이 되나 창상의 치유와 와우내 골

화 등을 고려하여 시술하여야 한다. 

저자들은 베체트병으로 치료 중 한쪽 전농이 된 후 1년 

후 반대쪽 전농이 발생한 환자에서 시행한 인공와우 이식

술 1예를 경험하여 문헌 고찰과 함께 보고하고자 한다. 

 

증     례 
 

37세 남자환자로 2001년 11월 내원 당일부터 시작된 

우측의 돌발성 난청과 어지러움증을 주소로 응급실을 경유

하여 입원하였다. 과거력상 내원 3년 전부터 베체트병으로 

진단받고 간헐적으로 스테로이드 제제를 복용하였고, 내원 

12년 전부터 발작성심실상성빈맥(Paroxysmal supravent- 
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ricular tachycardia)으로 본원 순환기내과 외래 추적 관찰 

중이었으며, B형 간염 보균자였다. 양측 고막소견은 정상 

소견이었으며, 좌측 편위 안구진탕소견이 관찰되었다. 만성 

재발성 피부 궤양으로 인한 반흔과 구강내 궤양 반흔(Fig. 

1)이 관찰되었으며 일반혈액검사상 적혈구 침강속도가 52 

mm/hr로 증가되어 있었고 면역혈청검사상 C-Reactive 

protein이 12.9 mg/dl, Rheumatoiod factor는 25.6 U/ml, 

Anti-nuclear antibody가 양성으로 베체트병 진단기준에 

합당한 소견이었다.8) 자가 면역질환에 의한 감각신경성 난

청 의심하에 입원하여 스테로이드 치료를 하였으나 증상호

전 없이 퇴원하였다(Fig. 2A). 2002년 10월 다시 어지러

움증을 동반한 좌측의 돌발성 난청소견을 보여 스테로이드 

치료를 하였으나 청력이 회복되지 않아 양측 전농상태가 

되었다(Fig. 2B). 입원 중 시행한 측두골 컴퓨터 단층촬영 

상 우측 와우내 골성 폐쇄소견이 관찰되었으며, 내이 자기

공명 영상 촬영상 우측 와우내에 영상신호가 낮은 부분이 

Fig. 1. Recurrent ulcers of the skin
and oral cavity. The uvula and ton-
sillar pillars are not observed due
to scarring and fibrosis (A). Skin le-
sion by thrombophlebitis is noted
on the leg (B). 
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Fig. 2. Pure tone audiometry reveals a profound hearing loss of the right ear (A). One year after the initial presentation, a sudden
profound hearing loss developed in the left ear (B). After cochlear implantation, the hearing threshold is improved to 30 dB (C). 

Fig. 3. Axial temporal CT scan sh-
ows the right co-chlear ossification
(arrow) in the left cochlea (A). A 
partial obstruction by fibrotic tissue
was noted after cochleostomy of
the left cochlea. Temporal MRI re-
veals that the cochlear nerves are
intact (B). A low signal density is
noted in the right cochlea (arrow 
head). 
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관찰된 것 외에는 소뇌교각이나 와우전정신경계에는 이상 

소견이 보이지 않았다(Fig. 3). 와우갑각전기자극검사(pro-
montory stimulation test) 상 우측은 반응을 보이지 않았

으나 좌측은 일부 반응을 나타내었다. 좌측 와우내 골성폐

쇄가 발생하기 전에 이식술을 시행하기 위해 스테로이드 치

료가 끝나고 한달 후 인공와우(CI24R, Cochlear Ltd, Aus-
tralia)의 이식술을 시행하였다. 와우개창술(cochleostomy) 

후 와우의 기저회전이 섬유조직으로 부분적으로 폐쇄되어 

있는 것을 확인 하였으나, 큰 저항없이 전극을 삽입할 수 있

었다(Fig. 4). Neural response telemetry(NRT) 상 10

개의 전극에서 전기자극에 의한 청신경의 반응을 확인할 수 

있었으며, 술 후 피부절개부위는 합병증 없이 회복되었다. 

수술 3주 후부터 16주 동안 조율을 시행하였으며 수술 12 

개월 후 순음청력검사 상 청력역치는 약 30 dBHL로 회복

되었으나 어음분별력은 다소 떨어져 입모양을 볼 경우는 

87%이었고 현재 환자는 일상 대화에 큰 불편이 없고 전화 

사용이 가능한 상태가 되었다. 

 

고     찰 
  

베체트병은 구강 및 서혜부의 만성 재발성 궤양과 포도

막염을 특징으로 하는 염증성 전신 질환으로 남녀 모두에

게 발생하며 대개 삼십대에 호발한다. 진단기준으로 반복적

인 구강궤양과 함께 서혜부 궤양, 포도막염, 피부궤양, 피

부과민반응의 다섯 가지 중 두 개 이상의 항목에 해당되는 

경우로 규정하고 있으며, 이 외에 관절염, 소화기계, 혈관

계, 신경계 증상의 동반도 진단에 도움을 주고 있다.8) 베

체트병은 주로 극동이나 지중해 동부에 많이 발생하며 북

유럽과 미국에는 거의 발생하지 않는다. 최근 국내 역학조

사에 따르면 2년 동안 전국적으로 베체트병 의증으로 내원

한 3,497명의 환자 중 1,527명에서 진단이 가능하였다.9) 

베체트병의 발병기전은 확실하지 않으나 바이러스 감염, 알

레르기, 중금속 중독, 유전적 기전 및 자가면역 등이 기여

하는 것으로 생각되며 최근 미세혈관염에 의한 전신질환으

로 인식되고 있다.1) 

베체트병 환자의 20~70% 정도에서 난청이나 어지러움

증과 같은 내이증상이 발생하는 것으로 알려져 있다.2)3)6)7)10) 

다른 베체트병 증상의 정도와 내이증상의 동반과의 연관성

은 없으나 인체백혈구항원 HLA-B51이 발현된 경우 내이

증상이 발생할 가능성이 높다.11) 난청은 편측이나 양측에 

발생할 수 있으며 그 양상은 다양하여 돌발적으로 발생하

거나 서서히 진행할 수도 있으며 변동(fluctuating)하는 경

우도 있다.4)12)13) 이증례의 경우 젊은 연령의 나이에서 1년 

간격으로 급성 돌발성 난청이 양측으로 발생하였으므로 베

체트증후군과 관련된 자가면역성 질환으로 생각할 수 있다. 

Brama 등2)은 신경계 증상이 동반되지 않은 16명의 베체

트병 환자에서 청각전정기관의 증상을 보인 10명의 환자를 

처음 보고 하였다. 이 중 4명은 진행성 감각신경성 난청을 

보였으며, 1명은 말초성 어지러움증을 호소하였고, 5명은 

청력소실과 어지러움증을 동시에 호소하였다. 청각증상과 

중추신경계 증상의 동반여부는 불분명하나 본 증례에서 청

각역치가 30 dB정도로 회복된 것에 비하여 어음판별력이 

양호하지 않은 것은 와우내 섬유화 또는 골화 및 지속적인 

미세혈관염에 의한 청신경 및 청각중추의 기능저하가 영향

을 미친 것으로 생각한다. 

베체트병 환자에서 시행된 인공와우 이식술에 대한 보고

는 국내외 모두 많지 않다. 만성 중이염이 동반된 맹인 베

체트병 환자에서 합병증없이 인공와우 이식술이 시행된 보

고가 있으며14) 인공와우 이식술을 시행한 자가면역성 혈관

염 환자 5명 중 1명의 베체트병 환자가 보고되기도 하였

다.15) 이 질환에서 인공와우 이식술 증례보고가 적은 것은 

질환의 유병률이 낮고 양측 고도난청이 발생하는 경우가 흔

하지 않기 때문이며, 이식술의 대상이 되어도 다른 장기의 

상태가 불량한 경우 수술이 제한되기 때문이라고 생각된다. 

베체트병 환자의 인공와우 이식술에서 고려되야 할 점은 

와우내 골화와 창상회복문제이다. 자가면역성 혈관염 환자

중 와우내 골화로 인해 와우의 기저회전부위가 골성 부분

폐쇄되어 있는 것이 관찰되어16) 본 증례와 비교해 볼 때 와

Fig. 4. Cochlear implantation was 
performed in the left cochlea be-
cause the right cochlea was obs-
tructed by ossification. Partial obs-
truction by fibrotic tissue (arrow) is 
noted in the left cochlea after co-
chleostomy (A). A transorbital view 
reveals proper placement of the 
intracochlear electrodes (B). 

BBBB AAAA 
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우의 골성 폐쇄는 베체트병에 의한 와우 병변의 공통적인 

소견이라 추측된다. 그러나, 골화의 정도가 심하지 않기 때

문에 전극을 와우내로 삽입하는 데는 큰 여러움이 없지만15) 

세균성 뇌수막염의 경우와 마찬가지로 골화가 진행하기 전 

조기 이식술을 시행하는 것이 고려되어야 한다. 베체트병은 

미세혈관염이 그 발병기전의 하나로 생각되기 때문에 이식

술 후 창상회복을 우려하였으나 별다른 합병증이 보고된 바 

없고 본 증례에서도 창상회복에는 문제가 없었으며 다른 합

병증도 없었다. 그러나, 베체트병의 염증이 활성화되어 있

는 경우에는 면역억제제로 염증을 충분히 안정화시키고 수

술을 시행하는 것을 고려해야 한다. 

베체트병 환자에서 청각장애가 동반 증상으로 발생할 수 

있기 때문에 정기적인 청각검사가 필요할 것으로 생각되며 

양측 농이 발생한 경우 인공와우 이식술을 적극적으로 고

려해야하나 와우내 골화와 창상회복문제가 수술 전에 충분

히 검토되어야하며 청각중추의 병변이 동반될 수 있기 때

문에 주의 깊은 추적검사와 재활훈련이 필요하리라고 생각

한다. 
 

중심 단어：베체트병·난청·인공와우 이식술. 
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