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서      론

Cogan 증후군은 비매독성 간질각막염(non-syphilitic in-

terstitial keratitis)과 전정 및 청각 증상을 특징으로 하는 원

인을 알 수 없는 만성 염증성 질환이다.1) 1945년 David G. 

Cogan이라는 안과 의사에 의해 처음 기술된 이후 국외에서

는 100예 이상이 보고되고 있어, Cogan 증후군의 임상 증상 

및 특징, 그리고 예후에 대한 정보가 알려지고 있다. 전형적인 

유형은 양안의 주변부 각막의 상피하 각막염으로 시작되어 

간질각막염으로 발전하며, 전정 및 청각 증상은 메니에르병 

증상과 유사한 어지럼, 감각신경성 난청을 보이게 된다.2) 이 

외에 관절염, 림프절 종대, 대동맥염 등 다양한 전신 질환이 

동반될 수 있다.3) 

청력손실은 일반적으로 양측성 및 진행성이며, 37%-67%

의 환자에서는 전농으로 진행되기도 한다.4,5) 병리조직 연구에

서 림프구(lymphocyte)와 형질세포(plasma cell)가 와우의 

spiral ligament에 침투하는 특징이 확인되어, 내이에 대한 

자가면역 항체의 형성이 전정 및 청각증상을 유발하는 것으

로 추정되고 있다.6) Cogan 증후군은 국내에서 5예 정도만 보

고될 정도로 드문 질환으로, 본 저자들은 안증상과 함께 양

측성 청력저하와 어지럼을 주소로 내원하여, 고용량 스테로

이드 및 면역억제제를 사용하여 치료하였기에 문헌 고찰과 

함께 보고하는 바이다. 
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Cogan’s syndrome is a rare inflammatory disease characterized by non-syphilitic keratitis and 
vestibulo-auditory symptoms including hearing loss, tinnitus, and vertigo. Although its pre-
cise pathogenesis is not known, Cogan’s syndrome is generally considered an autoimmune 
disease. This hypothesis is supported by the frequently successful remission of hearing loss 
after steroid administration and the association with other autoimmune disorders such as 
rheumatoid arthritis. Medical treatment of Cogan’s syndrome depends on disease severity and 
on how extensive the disease is. The involvement of inner ear pathology requires systemic 
corticosteroid therapy. In cases of treatment failure or the need for a corticosteroid-sparing ef-
fect, other immunosuppressive drugs can be used. We experienced two patients with typical 
Cogan’s syndrome, presenting bilateral progressive sensorineural hearing loss and dizziness 
with ocular involvement, which we have successfully treated with systemic steroid adminis-
tration and immunosuppressive therapy. 
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증      례

증례 1 

27세 여자가 양측 청력저하, 회전성 어지럼 및 양안의 충혈

로 내원하였다. 내원 1주일 전부터 전신 무력감 및 근육통이 

있었으며, 당시부터 우측의 청력저하 및 이충만감, 그리고 어

지럼 증상이 시작되었다. 전신 근육통 및 어지럼은 점차 호전

되었으나, 좌측의 난청이 발생하는 등 청각 증상은 점차 심해

졌다. 과거력과 가족력상 특이사항은 없었고, 내원 시 생체 

징후는 정상이었다. 이학적 검사상 고막 소견은 정상이었고, 

신체 검사에서 양측 안구의 경한 결막 충혈이 보였다. 내원 

당일 시행한 순음청력검사에서는 경도의 양측 감각신경성 난

청 소견이 확인되었다(Fig. 1A). 신경학적 검사에서 좌측으로 

향하는 자발안진이 관찰되었고, 좌측을 볼 때는 증가하며, 

Fig. 1. Flow of pure-tone audiogram of case 1. Pure-tone audiogram on initial presentation (A), audiogram a week of steroid therapy (B), 
and audiogram after 3 weeks of steroid administration (C).
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반대측을 쳐다볼 때는 감소하는 Alexander 법칙을 따르고 

있었다. 시선 고정을 제거하였을 때 자발안진이 증강되었지

만, 두진 및 체위변환 검사에 의한 자발안진의 변화는 없었

다. 두부충동검사에서 우측으로 고개 회전 시 교정성 단속운

동이 관찰되었고, finger-to-nose test, heal-to-shin test, 

급속회외회내운동(rapid alternating movement), 롬버그검

사(Romberg test), 그리고 일직선 보행(tandem gait)을 포함

하는 소뇌기능검사는 모두 정상이었다.

환자는 입원하여 일주일간 하루 10 mg의 dexamethasone 

정맥 투여와 함께 혈청학적 검사, 온도안진검사, 측두골 전산

화단층촬영 및 자기공명영상(MRI) 등의 추가 검사를 시행

하였다. 헐청학적 검사상 매독혈청검사는 음성이었고, 적혈구

침강속도는 120 mm/hr, C-반응단백은 11.28 mg/dL로 상승

되어 있었다. 자가면역 항체검사에서 류마티스인자(rheuma-

toid factor), 혈청 항중성구세포질항체(antineutrophil cyto-

plasmic antibody) 및 항핵항체(antinuclear antibody)에서 

양성 반응을 보였고, 보체 C3과 C4 수치는 정상 범위보다 높

았다. 입원치료 3일째 시행한 온도안진검사에서 우측 반규관

의 52% 마비 소견을 보였고, 자발안진은 나타나지 않았다. 또

한, 측두골 전산화단층촬영에서 해부학적 이상은 없었으며, 

자기공명영상에서 내이수종 및 후미로성 병변 등 특이소견은 

없었다. 

입원 1일째, 양안 충혈은 점차 호전 양상이었으나 시야 혼

탁을 호소하여 안과적 검진을 시행하였다. 교정시력이 양측

에서 1.0이었고, 안압은 정상이었다. 양안에서 결막 충혈(in-

jection)이 관찰되었고, 세극등 현미경 검사에서 양안의 포도

막염(uveitis)이 보였다. 이에 스테로이드 안약을 2시간 간격

으로, 조절마비제 안약을 12시간 간격으로 사용하기 시작하

였다. 

환자는 스테로이드 투여 후 양안의 결막 충혈 및 시야 혼탁, 

어지럼 및 청력저하는 서서히 호전되었다(Fig. 1B). 치료 8일

째부터 퇴원하여 4일에 걸쳐 스테로이드 감량을 진행하였으

며 이후 2주 동안 methylprednisolone 4 mg/day로 저용량

으로 지속하였다. 퇴원 2주 후에는 주관적 증상이 모두 호전

되고, 청력 역치 또한 정상 범주로 회복되어(Fig. 1C) 스테로

이드 치료를 중단하였으며, 혈액검사상 적혈구침강속도는 50 

mm/hr, C-반응단백은 0.33 mg/dL로 호전되었다. 안과적 검

사상에서는 포도막염이 아직 남아있는 상태로 점안액을 유

지하고 있으며, 증상 첫 발현 후 3개월이 지난 현재까지는 추

가적인 난청 및 어지럼 발생 없이 경과 관찰 중에 있다. 

증례 2

50세 여자가 전신 관절통 및 시야 혼탁을 주소로 응급실에 

내원하였다. 고혈압 이외에 특이병력 없는 환자로, 5일 전 등

산 이후 상기 증상이 점차 악화되어 내원하였다. 응급실에서 

시행한 혈액검사상 백혈구 12330/uL, 혈소판 115000/uL, 혈

액요소질소 26.3 mg/d, 크레아틴 1.66 mg/dL 소견 관찰되어, 

탈수에 의한 신전성 급성 신손상(prerenal type acute renal 

failure)으로 진단되어 입원 후 수액 공급 시행하였다. 이후 

신기능은 정상으로 회복되었으며 염증 수치 모두 호전되었으

나 시야 혼탁 증상은 점차 악화되고, 입원 3일째 급작스럽게 

발생한 안구 통증과 양측 청력저하 및 이명 호소하여 안과 

및 이비인후과 진료를 진행하였다. 

안과 검진상 양측 안압 증가, 전방 염증(anterior ocular in-

flammation) 및 안저 혈관염(Roth’s spot) 소견 관찰되어 범

포도막염(panuveitis) 및 개방각 녹내장(open angle glauco-

ma) 진단하였다(Fig. 2). 

이비인후과 문진상 양측 청력저하, 이명 및 어지럼을 호소

하였다. 이학적 검사상 양측 외이도 및 고막은 정상 소견이었

으며, 순음청력검사에서 우측 55 dB, 좌측 60 dB의 감각신경

Fig. 2. Images of the anterior segment (A) and fundus (B) of case 2. Non-infectious uveitis, showing diffuse episcleral hyperemia (A) and 
fundus, showing several Roth’s spots (arrowhead) (B).
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성 난청소견을 보였다(Fig. 3A). 비디오안진검사상 자발안진 

및 자세 변화 시 안진은 관찰되지 않았으며, 비디오 두부충

동검사에서도 특이소견은 관찰되지 않았다. 

범포도막염 및 양측 중등도 감각신경성 난청이 동발된 것

을 고려하여 자가면역 항체 검사 및 혈청검사, 두부 전산화단

층촬영을 진행하였으며, 매독혈청검사를 포함하여 모두 음성

이었다. Cogan 증후군 진단하에 고용량 스테로이드 약물치료

(methylprednisolone 125 mg/day)를 시작하였다. 스테로이드 

약물치료 및 안압 조절을 위한 마니톨(mannitol) 투여에도 

안압 증가 호전되지 않아 Ahmed valve operation 시행하여 

안압 조절을 시행하였다. 

고용량 스테로이드 약물치료 시작하고 5일 경과 후 시행한 

순음청력검사상 우측 49 dB, 좌측 51 dB 소견이었으며, 어음

검사상 최대명료도치는 우측 44%, 좌측 52% 소견을 보였다. 

Fig. 3. Flow of pure-tone audiogram of case 2. Pure-tone audiogram on initial presentation of hearing loss (A), audiogram after steroid 
therapy of about 10 days (B), and audiogram after 2 weeks of steroid and immunosuppressive therapy (C). 
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7일간 methylprednisolone 125 mg/day 사용 후 안압 및 어

지럼 증상이 호전되었으며, 순음청력검사상 우측 36 dB, 좌측 

41 dB, 어음명료도 우측 80%, 좌측 68%로 호전되어(Fig. 3B) 

prednisolone 45 mg/day로 변경하였다. 그러나 다시 안구 전

방 염증 소견 악화되어 methylprednisolone 1000 mg/day로 

증량하여 펄스요법을 3일간 진행하였다. 이후 prednisolone 

60 mg/day 5일, 45mg/day 14일간 사용 및 azathioprine 100 

mg을 투여하였다. 난청 발생 후 1개월째 시행한 순음청력검

사에서 우측 16 dB, 좌측 23 dB, 어음명료도 우측 92%, 좌측 

88%로 관찰되었으며(Fig. 3C), 이후 azathioprine 투여 유지

하고 있다. 증상 첫 발현 후 5개월째 청력의 악화나 어지럼 발

생은 없으며 간헐적으로 안압이 증가하여 이비인후과, 안과 

및 내과 추적 관찰 중이다.

고      찰

Cogan 증후군은 비매독성 간질각막염과 전정 및 청각 기

능 저하를 특징으로 하는 드문 염증성 질환이다. 전정 및 청

각 증상은 메니에르병과 흡사하게 현훈, 이명, 청력저하 등의 

증상으로 나타나며 안증상의 이전 혹은 이후에 발생할 수 있

으며, 그 사이 간격은 보통 2년 이내이다. 각막염 없이 눈의 염

증이 동반된 경우, 혹은 전정 및 청각 증상과 눈의 염증 사이 

간격이 2년을 초과하는 경우는 비전형적 Cogan 증후군으로 

분류한다. 주로 젊은 성인(20-40대)에서 많이 발생하고 성별

에 따른 유병률의 차이는 없다.5) 현재까지 밝혀진 바에 의하

면, Cogan 증후군은 자가면역성 질환으로써 눈과 전정 및 청

각 증상 외에도 환자의 대부분에서 발열, 관절염 등 다양한 

전신 증상이 동반될 수 있다. 

자가면역성 내이질환(autoimmune inner ear disease, AIED)

은 전체 난청 환자 중 1% 미만을 차지하는 드문 질환으로,7) 

현재까지 AIED에 대하여 밝혀진 특이항체가 없어 이 질환

을 진단하는 것은 쉽지 않은 일이다. 특히 다른 자가면역성 질

환을 동반하고 있지 않은 경우에는 더욱 진단이 어려우며, 메

니에르병과 유사한 양상의 증상으로 두 질환 사이의 감별이 

어렵다. Pagnini 등8)은 33명의 소아 Cogan 증후군 환자를 

대상으로 Cogan 증후군의 임상양상을 보고한 바 있다. 소아 

Cogan 증후군의 임상양상은 성인과 다르지 않으며, 임상적 

증상 중 예후와 연관성을 보이는 것은 없었으나, 증상 발현과 

치료 시작의 간격이 2개월 이내인 경우에서 그 이상인 경우

보다 완전 관해율이 높아 오직 조기 진단과 치료만이 좋은 예

후를 예측할 수 있는 유일한 인자로 확인되었다. 따라서 환자

가 양측의 진행성 감각신경성 난청을 보이는 경우에는 자가면

역성 내이질환을 반드시 고려하고 면역학적검사 및 다른 자

가면역성 질환의 동반 여부를 확인해야 할 것이다. 

Cogan 증후군의 치료는 질환의 임상양상에 따라 결정된다. 

안증상에 국한된 경우에는 국소적 스테로이드 점안액을 이용

하여 치료할 수 있으며, 간질각막염인 경우 1% prednisolone 

acetate와 mydriatic eye drop을 이용하여 눈부심 증상을 

완화시켜주며 유착을 방지할 수 있다.9) 그러나 광범위한 안

증상이 전정 및 청각 증상이나 전신적인 혈관염과 동반된 경

우에는 전신 스테로이드 치료를 시행한다.  

전정 및 청각 증상의 치료는 전신 스테로이드 사용으로, 초

기 치료로는 prednisolone 1-2 mg/kg/day를 고려할 수 있으

며, 임상 양상이 호전되면 용량을 감량한다. 2-3주 가량의 고

용량 스테로이드 치료로 순음청력검사상 청력의 호전이 관찰

되면, 4-8주에 걸쳐 감량하게 된다.10) 추가적으로 고실 내 스

테로이드 주입술을 고려해볼 수 있으며, 아직까지 이에 대한 

근거는 부족하나, 안전한 2차 치료 방법으로 사용될 수 있

다.11) 스테로이드 감량 시 반복적인 난청이 관찰될 경우에는 

cyclophosphamide, methotrexate, azathioprine, tacrolim-

us, mycophenolate mofetil, tumor necrosis factor inhibitor 

등의 면역억제제 치료를 고려할 수 있다.10) 이러한 치료에도 

고도-심도 난청으로 진행한 경우 인공와우이식술을 시행할 

수 있으며, 인공와우이식술 후 경과는 비자가면역성 난청의 

예후와 유사한 것으로 보고되었다.12)

Cogan 증후군의 전형적인 예후는 반복적인 안증상과 전정 

및 청각 증상의 재발로, Mayo 클리닉에서 보고한 바에 의하

면 52%에서 양측 전농, 18%에서 일측 전농으로 진행하였다

고 보고하였다.13) Cogan 증후군의 예후는 적극적인 면역억제

제 치료를 통하여 향상시킬 수 있는 것으로 보고되고 있으며, 

초기 치료로 고용량 스테로이드 치료 후 infliximab을 이용

한 면역억제제 치료를 시행한 한 연구에서 기존의 문헌에서 

보고된 5-10년 내 31%의 재발률을 13%로 낮추었다고 보고

하였다.14) 

전정 및 청각 증상이 전형적 Cogan 증후군의 임상양상임

에도 불구하고 국내에서는 주로 안과나 류마티스 내과 등에

서 일부 보고되어 있다. 아직까지 혈청학적 검사를 통한 진단

은 제한적인 상태이며 임상양상 및 배제진단을 통하여 Co-

gan 증후군을 진단할 수 있으나, 이비인후과 영역에서의 전정 

및 청각학적 검사로는 Cogan 증후군과 다른 자가면역 질환

을 감별하기 어렵다. 돌발성 또는 진행성 양측 감각신경성 난

청과 함께 안증상을 호소할 경우, 감각신경성 난청에 대한 적

극적인 검사를 통하여 다른 원인질환을 배제하고, 안과적 진

찰을 통하여 간질각막염에 대한 평가가 필요하다. 간질각막

염은 매독성 간질각막염과 자가면역성 간질각막염이 그 원인

질환으로 알려져 있기 때문에, 전정 및 청각 증상을 동반한 
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비매독성 간질각막염의 진단은 전형적 Cogan 증후군의 진

단에 도움이 될 수 있으며, 녹내장, 결막염 또는 포도막염과 

같은 비전형적 Cogan 증후군의 안증상이 나타날 수 있음을 

유념해야 한다.15) 또한 Cogan 증후군에서 어지럼은 내림프수

종으로 인하여 메니에르병과 유사한 전정기능 장애가 발생하

는 것으로 이해되고 있으나, 본 증례에서와 같이 동반된 안과 

질환에 의해서도 발생할 수 있음을 고려해야 한다. 증례 2 환

자는 안압 상승 시 비회전성 어지럼을 보였으며, 전정기능 검

사상 특이소견은 관찰되지 않았고, 어지럼은 안압의 변화에 

따라 완화와 악화를 반복하였다. 따라서, 시야 혼탁과 안압 

증가와 같은 안증상 또한 어지럼과 연관성을 가질 수 있으므

로 어지럼 호소 시 전정기능평가와 안과적 검사를 통하여 어

지럼의 원인에 맞는 적절한 치료가 필요하다.  

양측성의 진행성 또는 돌발성 감각신경성 난청을 호소하는 

환자에서는 안증상의 확인 및 안과적 진찰, 그리고 면역반응

의 전신 침범 여부에 대한 적극적인 평가를 통하여 Cogan 증

후군을 조기 진단하고, 적절한 치료를 통하여 영구적인 청력 

소실 및 안증상의 재발을 예방할 수 있을 것으로 사료되어, 

이를 문헌 고찰과 함께 보고하는 바이다. 
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