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서  론

감각 신경성 난청은 우리 일상에서 가장 흔하고 쉽게 접할 수 있
는 만성질환 중의 하나이며 또한 가장 흔한 장애 중에 하나이다. 원
인으로는 선천성 난청, 돌발성 난청, 음향 외상 및 소음성 난청, 미
로 누공을 포함한 두부외상 등에 의한 난청, 감염성 난청, 이독성 
난청, 노인성난청, 청신경종양, 면역성난청, 메니에르병 등 다양한 
요인들이 있다(Table 1). 난청은 언어 습득 및 발달에 장애를 초래하
고 이는 인류의 최대의 장점인 언어를 통한 의사소통에 막대한 지
장을 주므로 삶의 질에 큰 영향을 미치게 된다. 이를 극복하기 위한 
신경 자극기(neural prosthesis)인 인공와우 이식기(Cochlear im-
plant)와 청성뇌간이식장치(Auditory brainstem implant) 등으로 
이전에 여러 가지 방법으로도 듣는 것이 불가능하였던 전농 환자

들의 청각 재활에 큰 도움을 주고 있다. 극히 제한적이었던 감각신
경성 난청의 치료로서 내이유모세표(inner ear hair cell)의 재생에 
대한 많은 연구가 진행되고 있다. 유모세포의 증식(proliferation) 
과 분화(differentiation)에 관여하는 신호경로에 대한 많은 기전들
이 밝혀졌으며 내이에 유전자치료 혹은 세포이식(cell transplanta-
tion)을 할 수 있는 기술들이 개발되면서 최근 수년간 유모세포재
생 영역에서 큰 진전을 이루어 냈다. 의학의 발달로 인해 수명이 연
장되고 있지만 늘어만 가는 환경 소음, 약물, 감염, 외상 등으로 인
해 청력에 결정적인 역할을 수행하는 유모세포의 수명은 오히려 줄
어들고 있다. 따라서 난청으로 고통 받는 환자가 매년 늘어만 가고 
있고 이에 대한 치료를 원하는 거대한 사회적 요구에 부응하지 못
하고 있는 실정이다. 현대를 살아가는 의사로서 많은 관심을 가지고 
환자들의 요구에 관심을 기울여야 할 것 이다.
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Sensorineural hearing loss is one of the most common chronic clinical disorders that we 
can easily encounter. The etiology of sensorineural hearing loss is multifactorial: congeni-
tal, idiopathic, traumatic, noise-induced, head injury induced, infectious disease, drug in-
duced, degenerative, immune disorder, vestibular schwannoma and Meniere’s disease. 
Many people are living with the discomfort of hearing loss because fundamental treat-
ment is has not yet been found. Also due to the progress of medical science, human life 
span has been extended. As the result, the number of patients suffering from hearing loss 
has increased. But the present situation does not measure up to the demand for recovery 
of hearing loss. Hearing loss has a great influence on the quality of life. To overcome this 
situation, neural prostheses such as the cochlear implant and auditory brainstem implant 
are helpful for the rehabilitation of total deaf patients. Recently, due to the advancement of 
studies related to hair cell regeneration and the field of gene therapy on the inner ear has 
made big progress during the last few years. The purpose of this study is to describe the 
latest known causes and rehabilitation of sensorineural hearing loss.
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감각신경성 난청의 원인 및 치료

1. 소음성 난청 및 음향외상

소음에 의한 와우의 손상은 기계적 및 대사성 손상으로 발생하
는데, 기계적 손상은 와우내막, 내외유모 세포 및 지지세포, 나선신
경절과 혈관조 등으로 이루어진 내이 구조의 물리학적인 손상 과 
내이 혈류의 변화 등이 나타난다. 대사성 손상은 최근 주목 받고 있
는 소음성 난청의 기전으로, 소음에 의한 대사 활동으로 미토콘드
리아에서의 활성산소(reactive oxygen species, ROS)나 활성질소
(reactive nitrogen species, RNS) 같은 유리기의 과다생성으로 와우 
혈류를 감소시키고 코르티기 세포의 자멸사(apoptosis)나 괴사(ne-
crosis)를 야기한다[1]. 영구 난청과 세포의 소실은 발생한 유리기에 
의해 이후 진행되는 세포 사멸 과정으로 인한다. 
소음 충격 후 회복 여부에 따라서는 일과성 역치 변화(tempo-

rary threshold shift, TTS)와 영구 역치 변화(permanent threshold 
shift, PTS)로 나눌 수 있다. TTS의 경우 큰 소음 충격 후 난청이 나
타나지만 대개 완전 회복되는 경우이며 이는 주로 유모세포 부동모
의 경직성 소실 등 가역적인 변화로 설명되지만 구심성 신경 말단
의 급성 소실과 와우신경의 지연성 퇴화를 야기할 수 있다[2]. PTS
의 경우 소음 노출 후 시간이 지나도 난청이 회복되지 않는 경우로, 
병리학적으로는 위에서 언급한 기전에 따라 유모세포 섬모의 융합 
또는 소실로 나타난 것으로 생각된다. 
소음성 난청은 아직까지 치료에 효과적이라고 알려진 방법은 없

어 조기에 발견하여 소음 회피 및 청력보호장구에 대한 교육을 통
하여 추가적인 내이손상을 예방하는 것에 주의를 기울여야 한다. 
지금까지 임상적으로 널리 사용된 약물은 스테로이드제제인데 소
음충격에 대한 청각 과민성을 조절하며[3] 항산화 효소의 활동증
진, 내이 혈류의 증가, 항염증, 항-세포자멸사(anti-apoptosis) 등의 
기전으로 내이를 보호한다. 경구 투여 외 고실 내 주입의 방법도 시
도되고 있다. 또 다른 약물치료로는 위에서 언급한 소음성 난청의 
기전 중 대사성 손상에 중점을 두어 소음 노출 후 나타나는 ROS나 
RNS 같은 유리기 형성의 방지, 와우 혈류의 유지, 칼슘 채널의 회복, 

caspase나 JNK 등 자멸사로 이르는 경로차단 등의 목적으로 항산
화제, 혈관확장제, NTFs, calcineurin inhibitors, caspase inhibitors, 
JNK inhibitors 등이 연구되고 있다[10]. 그중 항산화제에 대한 연구
가 활발한데 살리실산, 비타민 E 뿐 아니라 N-acetylcysteine, mag-
nesium, ebselen, D-methionine, sodium thiosulfate, solid lipid 
nanoparticles 등의 다양한 항산화제들이 연구되고 있고 긍정적인 
결과들이 발표되고 있지만[4,5] 비교 대조군을 통한 연구로 명확한 
효과를 증명한 연구는 적어 추후 체계적인 많은 연구가 필요하다. 
또한 최근 청각 전달 및 자멸사 과정에 관여하는 신경 펩타이드에 
대한 수용체에 대한 여러 연구가 이루어지고 있으며 이는 향후 치
료적 시도에 대해 도움을 줄 것으로 예상된다[6]. 
그 외에도 급성 음향외상의 응급조치로써 고압산소요법 또는 

Carbogen의 혈관 확장효과로 소음에 의한 PTS를 예방할 수 있다
는 보고가 있다. 기니피그에서 급성음향외상 직후 소음을 제거한 
경우와 추가로 소음에 폭로된 경우를 비교한 결과 후자가 3배 더 심
한 와우 손상을 보여[7] 음향 외상 후 소음제거의 중요성이 강조되
고 있다. 항산화제 외에 스테로이드 사용에 관한 연구가 시도되고 
있으며 중이 내 국소 투여 후 음향외상으로부터 보호효과가 있다
고 보고되고 있다[8]. 스테로이드의 사용은 그 효과에 논란이 있지
만 금기 질환이 없는 환자에서 단기간 동안 사용이 권해지고 있다. 
또한 소음성 난청을 포함한 감각신경성 난청의 치료로 유모세포 또
는 신경시냅스의 재생을 위한 유전자 치료 또는 줄기세포 치료도 
시도되고 있다[9]. 

2. 이독성 난청

이독성 난청 또한 아직까지 치료에 효과적이라고 알려진 방법은 
없으며, 최선의 방법은 예방이다. 이독성 약물로 인한 내이손상은 
개인의 감수성 및 여러 요소와의 상호작용 때문에 약제의 위험성 
예측에는 한계가 있다. 순음청력검사, 고주파 청력검사 및 이음향
방사 검사를 이용한 지속적인 청력의 감시를 통해 이독성의 초기에 
감지하여 추가적인 청력손상을 예방하려 하고 있으나 실제로 그 
유용성에는 미흡한 점이 많다. 현재 약물에 의한 이독성 난청을 예
방하는 방법의 하나는 혈청 내 약물의 농도를 감시하면서 적절한 
농도를 유지하는 방법이다. 혈청 내 약물 농도를 측정하는 방법은 
radioenzymatic assay, radioimmunoassay, volume of distribution
등이 있으나 비용이 많이 들고 이독성 약물을 투여하는 모든 환자
에게 적용하기에는 현실적으로 어려움이 있다[10]. 이독성 약물이 
독성을 나타내는 대표적인 기전은 활성산소 유리기에 의한 손상이 
있고, 그 외에 내이 내 이온 항상성의 파괴, 와우 내 전위의 변화 등
이 있다. 이러한 손상기전을 차단하는 약제를 투여하여 이독성 난
청을 예방하기 위한 연구가 진행되고 있고, 특히 아미노글리코사
이드 항생제와 cisplatin 항암제에 의한 이독성 예방을 위하여 많은 
연구가 있었다. 

Table 1. Causes of sensorineural hearing loss

Noise-induced hearing loss 
Infections of the labyrinth
Ototoxic drug
Age-related hearing loss 
Trauma
Idiopathic sudden sensorineural hearing loss
Autoimmune inner ear disease
Genetic sensorineural hearing loss 
Tumor 
Systemic disease involving the inner ear 
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Cisplatin에 의한 이독성은 코르티기의 기저회전부에 있는 유모
세포, 나선신경절, 혈관조와 나선인대 등을 포함한 코르티기 외벽 
조직에 대한 독성의 결과로 나타난다[11]. 이독성의 기전으로는 유
모세포 내로 유입된 Cisplatin과 그 Cisplatin에 의해 형성된 mono-
hydrate complex (MHC)가 nicotinamide adenine dinucleotide 
phosphate oxidase (NOX-3)를 활성화시키고 결과적으로 ROS에 
의한 진행되는 세포사멸 과정에 의한다고 알려져 있다[10]. 이러한 
기전에 따라 alpha-tocopherol, D-Methionine, 전신적인 나트륨 살
리실산의 투여, L-N-Acetyl-cysteine, 그리고 neurotrophin- 3를 포
함한 바이러스 벡터의 와우 내 주입을 통한 실험들이 행해졌고 어느 
정도 예방효과가 있다고 보고되었다[12].
아미노글리코사이드에 대한 이독성의 기전은 아미노글리코사

이드-철 복합체에 의해 발생된 ROS로 인해 진행되는 세포 사멸과
정에 의한다[10]. 이러한 기전에 대해서 cyclosporine A, L-nitroar-
ginine methyl ester (L-NAME), D-methionine, brain-derived neu-
rotropic factor (BDNF), leupeptin, molecular hydrogen 등이 생체
내외의 연구에서 예방효과가 있는 것으로 보고되고 있다[10,11]. 이
런 실험적인 연구가 많이 있지만 아직 사람에게서 효과적으로 보고
된 약제는 없기 때문에 앞으로 더 많은 연구가 진행되어야 할 것이다.
그 밖에 아미노글리코사이드 이독성에 의한 난청모델에서 줄기

세포나 유전자 치환술을 이용한 치료에 관한 연구가 진행 중인데, 
특히 kanamycin에 의한 전농모델에 대한 최근 연구에 따르면 전사
인자인 nuclear factor-kB와 Atoh1 유전자 치환에 의해 청력의 회
복과 유모세포의 재생이 관찰되었다는 연구와[11], neomycin에 의
한 이독성 초기에 코르티기의 편평화가 유발되나 지지세포들의 활
발한 분열과 세포주기의 재진입이 일어나므로 치료적 개입을 위한 
시점이 될 수 있다는 보고가 있다[13]. 그 외에 이독성 예방약물에 
대한 연구들도 있지만, 아직은 임상에서 사용하기에 비용 효율적이
면서 효과적인 방법은 개발되어있지 않다.

3. 노인성 난청

노인성 난청은 노화에 따른 퇴행성 변화에 의한 청력감소를 의
미하며, 발생 연령과 진행 정도는 유전적요인과 주위환경에 의해 결
정된다고 알려져 있다[14].
지금까지 연구된 원인 인자로는 와우 기저막의 경화, 나선 인대

의 위축 등의 기계적성질의 변화와 글루탐산염(glutamate)에 의한 
신경독성으로 코르티기의 손상이 발생하는 생화학적 기전도 작용
하는 것으로 생각되고 있다[15]. 이외에도 노화에 따른 순환기계의 
이상으로 와우로 가는 혈류의 감소, 환경인자와 소음노출, 난청 가
족력의 유전적 인자, 알도스테론 호르몬의 변화, 와우 내 세포 자멸
사의 변화, 고령에 따른 유전자의 돌연변이와 결손에 의한 세포 내 
단백질의 이상발현에 따른 세포분열 이상 등이 있다[16,17]. 
최근에는 cadherin 23 유전자(CHD23)의 돌연변이, DFNA 18 

유전자 자리의 변이, γ-actin 유전자의 돌연변이, 와우신경과 막성
미로의 사립체 DNA 결손변이(대표적으로 4,977 bp의 결손변이)와 
점상 돌연변이 등이 노인성 난청과의 상관성이 있다는 연구들이 발
표되었다[18,19]. 또한 Unal 등은 ROS의 대사와 해독작용에 관여
된 N-acetyl transferase (NAT) 유전자의 돌연변이를 가진 환자군 
에서 정상인 대조군에 비해 노인성 난청의 빈도가 높다고 보고하였
으며[20], 그 기전은 ROS가 사립체 결손변이를 일으키는 것으로 추
정된다. 이렇게 노인성 난청의 발병원인은 다양하지만, 어느 한 가
지가 아니라 앞의 원인들이 복합적으로 관여하는 다인자적 과정에
서 발생한다. 
현재까지 노인성 난청의 예방에 대해서는 이독성 약물이나 주위 

소음 등 일반적인 난청의 위험인지를 피하는 것이 외에 특별한 방법
은 알려져 있지 않다. 주위 환경과 노인성난청의 관련성에 대하여 
남자에게는 담배, 술, 두부외상 등, 여성에게는 약물 복용력이 관련
이 있다고 알려져 있으며 특히 베타아드레날린의 영향을 원인으로 
추정하기도 한다[21]. 
최근 연구에 따르면 앞에서 언급된 노인성 난청에 영향을 주는 

주된 기전의 하나로 생각되는 사립체 DNA의 결손을 막고자, 항산
화제와 식이 제한에 대한 동물 연구에서 칼로리를 30% 줄인 그룹
의 청력이 가장 좋다고 보고 된 바 있다[22]. 또한 대뇌 청각 피질에
서 억제성 신경전달물질에 관여하는 단백질인 parvalbumin과 노
인성 난청의 발생 연관성이 있을 것이라는 보고와[23], 사립체(mi-
tochondrial) DNA나 핵(nuclear) DNA의 변이가 미토콘드리아의 
기능에 영향을 줘서 ROS에 의한 손상을 증가시킨다는 보고[24], 
태아 흉선(thymus) 이식이 CD4(+) T cell의 IL-1 수용체에 영향을 
줘서 노인성 난청을 예방시킬 수 있다는 보고들이 있다[25]. 이런 연
구와 분자 생물학적 연구가 진행된다면 노인성 난청의 예방을 위한 
새로운 방법의 출현을 기대할 수 있다
노인성 난청의 치료는 현재까지 알려진 방법은 없으며 조기에 발

견하여 보청기와 같은 재활을 시행하는 것이 최선이다. 최근에는 
와우에 병변이 있으나 나선신경절이 비교적 손상되지 않은 양측의 
고도난청환자에게 인공와우이식을 시행하는 경우도 있는데, 언어 
능력이 좋고 난청으로 지내온 기간이 짧은 경우 인공와우이식의 
좋은 대상이 된다.

 
4. 외상성 난청

외상에 의해 드물게 외림프 누공 및 Pneumolabyrinth 등이 발생
하여 감각신경성 난청의 원인이 되기도 한다. 이러한 경우 현훈, 전
음성 또는 감각신경성 난청, 이명 등의 전정 및 와우 증상을 동반할 
수 있고, 경우에 따라서 내림프액의 유출과 이로 인한 역행성 내이
감염, 뇌막염, 뇌내감염 등을 유발할 수 있다[26]. 

Pneumolabyrinth의 위치에 따라 난청의 정도는 달라질 수 있는
데, 전정부에 공기가 있는 것에 비하여 와우 내의 공기가 있는 경우
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는 좀 더 심각한 결과를 초래할 수 있으며 감각신경성 난청의 비가
역적 손상의 확률이 높다. Kobayashi 등의 연구에 의하면 미로 내 
공기방울을 주입하여 감각신경성 난청을 일으킨 동물모델에서 와
우 내에 주입된 공기방울이 기저막에서 발생하는 진행파의 전달을 
방해하였다[27]. 또한, 와우 내에 침입한 공기로 인해 와우 내 전위가 
변화되고 그 결과 와우 기능의 저하되어, 외림프 누공을 통한 pneu-
molabyrinth가 감각신경성 난청을 일으키는 기전으로 보았다.
지속적인 현훈과 함께 진행되는 청력감소가 있는 경우에는 현훈

의 조기 회복과 감각신경성 난청의 예방을 위해 침상안정, 두부거
상, 변 완화제, valsalva법의 회피 등과 같은 보존적 치료와 함께 시
험적 고실성형술을 실시하기도 한다[26]. 지속적인 전정 증상의 경
우에는 수술적 요법의 강력한 적응증이 되고, 누공의 교정 이후 대
부분 회복된다. 하지만 감각신경성 난청에 대한 수술적 효과에는 
이견이 있다[26]. 몇몇 연구자들은 예방적 항생제와 함께 스테로이
드를 권고하기도 하지만 이 또한 효과에 대해서 이견이 있다[28]. 

5. 감염성 난청

바이러스 감염에 의해서 감각신경성 난청이 올 수 있다는 것은 
잘 알려져 있다. 지금까지 감각신경성 난청과 관련이 있다고 보고된 
바이러스 중 선천성 바이러스 감염성 난청은 풍진 바이러스(rubel-
la virus), 선천성 거대세포 바이러스(cytomegalovirus, CMV) 감염 
후에 나타날 수 있으며 이러한 경우에는 청력회복을 기대하기 어렵
다[29]. 하지만 볼거리, 홍역, 풍진 등에서는 백신의 사용으로 예방
이 가능하다. 
일반적으로 후천성 바이러스 감염성 난청은 유행성이하선염 바

이러스(mumps virus), 홍역 바이러스(rubella virus), 대상포진 바
이러스(varicella-zoster virus)에 의한 미로염의 형태로 나타나며, 
난청이 고도인 경우에는 치료를 하여도 회복되는 않는 경우가 많으
며, 경도인 경우에는 수주 내에 회복이 가능하다. 후천성 바이러스 
감염성 난청은 급성 감염증에 대해서는 대증적 치료를 하고, 대개 
단기간에 고도 난청으로 되므로 돌발성 난청에 준하여 치료를 시
행하나 스테로이드가 청력회복에 효과가 있는지는 확실한 근거가 
부족하다[30]. 특히 대상포진 바이러스에 의한 난청의 경우에는 스
테로이드와 함께 항바이러스제인 Acyclovir가 사용되고 있으며 최
근 famcyclovir, valacyclovir 등의 약제가 개발되어 사용되고 있다
[31]. 
세균성 뇌막염의 경우 감각신경성 청력소실이 7-21% 정도에서 

보고되고, 가장 흔한 균은 Hemophilus influenzae이다. 세균성 뇌
막염으로 인한 감각신경성 난청에는 어떠한 치료도 난청의 예방이
나 치료에 효과가 없는 것으로 알려져 있다. 항생제의 발달과 스테
로이드의 병용투여로 뇌막염 이후 난청의 발생률이 낮아진다는 보
고가 있으나, 그렇지 않다는 보고도 있다[32,33]. 최근의 연구들을 
살펴보면 동물 실험에서 폐렴구균(pneumococcus)을 감염시킨 와

우 유모세포를 동정한 결과 아연을 투여하였을 때 외독소인 pneu-
molysin을 의미 있게 감소시켰다는 보고가 있다[34]. 항산화제의 
투여가 세균성 뇌막염을 일으킨 동물 모델에서 의미 있는 난청의 
감소가 있었다는 연구들도 있다[35]. 그러나 일단 난청이 발생하면 
모든 주파수를 침범하여 고도의 영구적 난청을 일으키므로 어떠
한 치료도 난청의 정도와 영구적 손상을 막지는 못한다. 최근에는 
세균성 뇌막염으로 인한 난청이 발생한 경우에는 와우가 신생골로 
폐쇄되기 이전에 조기에 와우 이식을 하는 경향이 있다[36]. 
매독성 미로염은 선천성 감염이나 후천성 감염으로 인해 발생하

고, 일측 또는 양측의 감각신경성 난청을 동반할 수 있다. 조기 선천
성 매독은 치명적이며, 후기 선천성 매독의 경우 소아기에 돌발성 
난청을 일으킨다. 후천성 매독 감염으로 인한 미로염은 2기나 3기 
신경 매독기에 발생하며, 이에 이르기 전에 치료하면 난청을 예방
할 수 있다. 치료는 Benzathin penicillin을 주당 240만 단위를 6주
에서 3개월간 주사하는 방법이 효과적이며 이외에 다른 항생제들
도 효과적이라는 보고들이 있다[37]. 스테로이드의 병용사용은 청
력호전에 도움을 주고 Jarisch-Herxheimer 반응도 예방한다고 알
려져 있고 프레드니손(prednisone) 30-60 mg을 2일에 한 번 3-6개
월간 항생제와 같이 투여하며 서서히 감량한다. 내림프 수종으로 
인한 현기증의 발작이 지속되면 내림프낭 감압술을 실시하여 현기
증 발작을 경감하고 변동성 난청을 안정시킬 수 있다. 

6. 메니에르병

메니에르병의 치료 목적은 발작성 어지럼의 재발을 억제하고 내
이 기능장애의 진행을 억제하여 난청의 악화를 방지하는 데 있다. 
메니에르병의 병태생리는 내림프액의 축적이 증상과 연관된 막미
로의 파열과, 이 결과로 일어나는 내이감각 세포의 비가역적 변화
가 영구적인 청력 및 전정기능 감소를 일으키는 것으로 알려져 있
다. 메니에르병의 치료법은 첫째, 원인에 대한 해소로서 내림프수종
의 진행을 중지시키거나 호전시키는 방법, 둘째로 내림프수종이 있
더라도 증상을 일으키지 않게 하는 방법으로 나눌 수 있다. 현재 임
상적으로 사용되는 방법 중 전자에 해당되는 것은 저염 식이요법, 
이뇨제, 중이 가압치료 및 내림프낭 감압술이 있으며, 후자로는 고
실내 아미노글리코시드 투여, 미로절제술, 전정신경절제술이 있다. 
최근에는 미로절제술이나 전정신경절제술처럼 침습적이고 파괴

적인 치료는 감소하고 있는 반면, 비교적 청력을 보존하면서 비침
습적인 치료 방법인 고실 내 아미노글리코시드 투여에 대한 보고
가 크게 증가하고 있어 임상적에서 선호되는 방법으로 생각된다. 
따라서 최근 보고된 고실 내 약물 투여에 따른 난청을 예방하기 위
한 방법으로 Shae 등은 저용량의 streptomycin과 고용량의 덱사메
타손(dexamethasone)을 혼합하여 고실 내로 투여하고 덱사메타
손의 혈관투여를 병용한 군과 고실 내 아미노글리코시드 투여만 
실시한 군에 비해 청력보존에 효과적이라 보고하였다[38]. 또한, 미
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토콘드리아 rRNA의 TFB1M 또는 MRPS12의 유전자 변형이 아미
노글리코시드에 의한 난청의 위험성과 상관관계를 입증하기 위한 
탐색연구(pilot study)도 시행되었으나 의미있는 결과를 도출하지
는 못하였다[39]. 
위에서 나열된 치료방법들을 사용하면 현기증에 대해서는 많은 

효과를 볼 수 있다고 많은 연구에서 증명되어 왔다. 하지만 동반되
는 청력소실이나 이명은 현기증의 발생이 줄어들면 이차적으로 호
전되는 경향이 있지만, 현재 사용하고 있는 현기증에 대한 치료법
들이 장기적으로 볼 때 청력을 호전 또는 보전한다는 명확한 증거
는 없으며, 저하되는 청력을 막을 효과적인 치료법은 아직까지 정립
되지 않았다. 
최근 메니에르 치료에 따른 청력 회복에 대한 연구들에서 경구 

스테로이드 제제는 메니에르에서 효과가 없었다는 보고도 있고[40], 
고실내 스테로이드 주입술은 난치성 메니에르병 환자에서 66.7%의 
어지럼 개선효과를 얻었으며[41], 91%에서 증상의 호전을 보여 다
른 치료를 대신할 수 있다고 하였다[42]. 그러나 다른 내과적 치료
나 수술적 치료에 비해 뚜렷한 어지럼 개선효과는 아직 입증되지 
않았고 청력의 회복에 명확한 증거가 있는 것은 아니지만 심각한 
부작용 발생의 가능성이 적어 급성 청력의 소실이나 이명이 동반되
어 있는 경우에 고려해볼 만한 술식으로 생각된다. 이처럼 아직 메
니에르병에 동반된 난청의 치료와 예방에 있어 추가적인 임상연구
와 논의가 필요하다고 생각된다.

7. �자가면역성난청(immune mediated sensorineural hearing 

loss; treatable sensorineural hearing loss)

자가면역질환(autoimmune disease)은 자신의 장기 혹은 조직에 
대한 비정상적인 면역반응의 결과로 질환이 초래된 상태를 의미하
며 신체의 모든 장기에 발생 가능하다. 내이 질환을 포함하여 이비
인후과 영역에서 발생하는 많은 질환들의 병인(pathogenesis)과 경
과(natural course)에 면역반응이 중요한 역할을 수행함이 알려지
면서 이과학(otology)에서도 이전까지는 다소 생소하였던 이면역
학(Oto-immunology) 분야의 영역과 연구들이 활발히 진행되고 
있다. 
상황에 따라 다소 차이는 있지만 autoimmune sensorineural hear-

ing loss (ASNHL), autoimmune inner ear disease (AIED), immune 
mediated inner ear disease (IMIED), immune mediated sensori-
neural hearing loss (IMSHL), immunorelated inner ear disease 
(IIED) 등으로 명명하여 사용되고 있다. 임상적으로 양측성의 감각
신경성난청이 수주 혹은 수개월에 걸쳐서 비교적 빠르게 진행하며 
침범된 양측 귀의 청력 역치가 비대칭적(asymmetric)이며, 양측성
이지만 일측 귀를 침범한 후 일정기간 후에 반대측 귀를 침범하는
(asynchronous) 것이 가장 특징적인 소견이다. 병의 경과가 호전과 
악화를 반복하는 변동성의 난청이 점점 악화되어 영구적인 난청으

로 고착되게 되는 특징이 있다. 조기 진단과 적절한 치료로 회복 가
능한 감각신경성 난청으로 알려져 있으나 병의 특성상 양측성으로 
발생할 가능성이 높아 적절한 치료가 되지 않은 경우 고도의 양측
성 감각신경성 난청으로 인해 인공와우이식 수술이 필요한 경우도 
있다. 
자가면역성 내이질환의 병인은 내이 조직에 대한 인체의 자가면

역반응으로 병이 발생하고 진행하게 된다. 이에 관여하는 반응으로
는 자신의 내이 조직에 반응하여 감작된 T세포(autoreactive T cell)
에 의한 T세포매개반응(T-cell mediated response)[43] 혹은 내이 
조직에 대한 자가항체(autoantibody)를 형성하여 면역반응을 유발
하는 B세포매개면역반응(B-cell mediated immune response)
[44,45]이 관여하여 자가면역질환을 야기한다. 면역반응에 관여하
는 내이 조직 항원으로는 DEP-1/CD148 (cell-density enhanced 
protein tyrosine phosphatase-1), type IX collagen, type II collagen, 
KHRI-3 (Kresge Hearing Institude-3), Cochlin, β-tectorin, β-ac-
tin, myelin P0, Raf-1, Connexin 26 등이 있으며, 이들에 대한 자가
항체가 자가면역성 내이질환들에서 확인된 바가 있다[46,47]. 특히 
원인 항원으로서 중요성이 강조되고 있는 Cochlin은 정상 내이 조
직 단백질의 약 70%를 차지하는 가장 많이 발현되는 단백질이며 
염색체 14q12-13에 위치하는 COCH gene의 산물로서 autosomal 
dominant, nonsyndromic, progressive sensorineural hearing loss 
with vestibulopathy (DFNA9) 라는 질환의 발생과 연관성이 있다. 
Cochlin에 감작된 T세포를 이용하여 실험동물에서 experimental 
autoimmune hearing loss가 유발됨으로써 pathogenicity를 가지
는 것이 확인된 바 있으며[43], 실제 환자의 혈액 내에서도 Cochlin-
specific T cell의 수가 증가되어 있고, Cochlin에 대한 항체가도 증
가되어 있음이 보고되었다. 
치료에서는 고용량의 스테로이드제 및 면역 억제제 들이 투여되

고 있지만 사용하는 약제 및 사용방법 등 지침이 확립된 것이 없어 
연구자들 사이에도 연구 결과를 비교하기가 힘들고 약제 및 용법
을 사용하여도 결과의 분석에서 많은 차이를 보이고 있어 어떤 치
료가 효과적인 치료법인지, 새로운 약제가 효과가 있는지를 분석하
는 데는 아직도 많은 어려움이 있다. 치료의 원칙으로는 손상을 받
기 쉽고 재생이 불가능한 내이 감각 세포의 특성상 발병 초기의 염
증 반응으로 영구적인 감각신경성 난청이 발생할 수 있기 때문에 
임상적으로 의심이 되는 경우 치료는 가능한 빨리 치료를 시작하
여야 한다. 
일반적으로 사용하고 있는 방법은 초기 치료로써 프레드니손 60 

mg을 약 4주간 투여하며 반응이 있는 경우 1-2개월간 동일량을 투
여한 후 감량하고, 만일 스테로이드제에 반응이 없는 경우 Cyclo-
phosphamide 혹은 Methotrexate, Azathiopurine, IV r-globulin 
등을 투여하기도 한다. 또한 스테로이드제의 치료 효과를 높이기 
위해 혈장분리교환술(plasmapheresis)를 단독 혹은 동시요법으로 
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사용하기도하며 이 경우 1개월에 총 10회 정도 실시하는 것이 권장
된다. 이러한 약물의 투여 기준이 설정되어 있지 않은 관계로 각 병
원별 투여용량, 치료기간, 치료결과의 분석 등이 다양하게 보고되
고 있다. 면역조절제는 장기간 스테로이드 사용으로 인한 전신 부
작용을 줄이기 위해 사용한다. 가장 많이 연구된 제제는 TNF-α이
며 이는 혈관내피세포(vascular endothelial cell)에 부착분자(adhe-
sion molecule)의 발현을 유도하여 단핵구(monocyte)의 혈관 외 
유출을 촉진시켜 일정부위에 염증 반응이 일어나도록 한다. 이런 
역할로 인하여 TNF-α는 양자면역반응(adoptive immune response)
을 강화하는 데 필수적인 역할을 한다. 따라서 이에 대한 TNF-α 
antagonist (anti-TNF agent)는 자가면역성 질환에서 스테로이드와 
병용치료 약제로 최근 임상에서 Etanercept (Enbrel®)[48], inflix-
imab, adalimumab, Rituximab [49] 등이 사용되고 있다. 최근 고실 
내 주사요법은 전신적 약제 투여에 비해 국소치료는 부작용이 적어 
임상에서 사용이 증가하고 있다. 고막 내 주입은 스테로이드제뿐만 
아니라 다양한 약제들이 이용되고 있다. Infliximab (human TNF-
α monoclonal Ab)의 local perfusion의 효과에 대한 연구에서 내이
의 지속적인 염증 반응을 감소시켜 청력이 호전된다고 보고하였다. 
그러나 intratympanic steroid injection의 효과를 보고한 결과는 
연구자들마다 매우 다양한데 이는 치료를 하는 시점에서의 질환의 
stage 즉 활성도가 다른 경우 결과가 달라질 수 있다. 조기 진단으로 
조기 치료를 시행한 경우는 결과가 좋게 보고될 수 있다. 따라서 언
제 치료를 시작하였는지도 결과에 영향을 미칠 수 있다. Intratym-
panic steroid injection의 시기는 조직이 영구적인 손상을 받기 전
에 시행하는 것이 효과적이다[50]. 

8. 유전성 난청 

신생아에서 난청을 가지고 태어날 빈도가 1,000명당 1-3명으로 
알려져 있다. 국내 연간 신생아 출생이 약 50만 명 정도라면 해마다 
약 500명에서 1,500명 정도의 청각 장애아들이 태어나고 있으며 이
는 페닐케톤뇨증이나 갑상선 기능저하증 등과 같은 유전성 대사 질
환의 빈도보다 약 30배 이상 높은 발생률이다. 난청 환자의 약 50%
는 유전성이지만 나머지 50%의 환경적 요인에 의한 난청도 상당 부
분 유전적인 영향을 받고 있다. 또한 환경적 요인에 의한 난청은 감
소추세에 있어 유전성 난청의 부분이 60% 이상 증가하는 추세이다.
유전성 난청은 동반 증상에 따라서 증후군과 비증후군으로 구분

하는데 대부분은 청각장애만 가지고 있는 비증후군 난청에 해당
한다. 가계 내 유전의 형태에 따라 약 75-80%는 상염체 열성, 20% 
상염색체 우성, 미토콘드리아 유전이 약 1% 정도 차지하며 단일 유
전자의 이상에 의해 발생된다. 현재까지 알려진 난청의 원인 유전자 
좌위는 120개 이상인 것으로 추정되며 새로운 좌위가 계속적으로 
보고되고 있다. 유전성 난청은 인종마다 주요 원인 유전가가 다르
며 동일한 유전자라 하더라도 돌연변이의 종류가 상당히 다양한 

형대로 나타나는 이질성(allelic heterogeneity)을 보이고 있다. 
비증후군성 난청의 경우는 대개 언어습득 전의 아동에서 발생

하여 대개 대칭적인 고도 난청이 나타나는데 난청의 정도가 경하거
나 비대칭적인 경우도 있다. 난청의 정도는 변하지 않는 것이 대부
분이나 가벼운 두부외상 등에 의해 청력이 떨어지거나 변동성 난청
이 발생하는 경우도 있다. 변동성인 경우는 스테로이드 등에 의해 
청력의 회복이 되기도 하지만 점차적으로 감소하는 양상을 보이며 
저하된 청력은 회복되지는 않는다. 측두골 컴퓨터단층촬영에서 전
정도수관 확장증이 동반하는 경우가 많다. 치료는 고도 난청환자가 
대부분이므로 결국에는 인공와우이식술이 필요하며 청신경의 이
상을 동반하는 경우가 드물기 때문에 예후가 비교적 좋은 편이다.

감각신경성 난청의 재활법

대부분의 감각신경성 난청은 전음성 난청과 달리 비가역적 변화
가 초래되어 약물 및 수술적 요법으로 청력을 회복하기는 불가능
하여 잔존 청력 혹은 반대측 청력 유무에 따라 청각을 보완해 주는 
청각 재활법들이 많이 시도 되고 있고 특히 최근 청각 생리, 전자 공
학적 발달로 인하여 이전에 보청기로 도움을 받지 못하였던 심한 
난청, 전농 등의 환자에서도 청각에 많은 도움을 받고 있다. 현재 사
용되고 있는 청각재활의 방법으로는 잔존 청력을 이용하여 난청이 
있는 곳에 착용을 하는 보청기가 가장 널리 이용되고 있으며 일측 
혹은 양측의 잔존 청력이 없을 때 사용 가능한 방법으로 청각 장치
를 이식하는 방법이 있다. 이들 방법에는 골-전도형 보청기(bone 
anchoring hearing aid), 중이 이식형 보청기(middle ear implant), 
와우이식(cochlear implant), 청각뇌간이식(auditory brainstem 

Fig. 1. Various anatomical locations of hearing rehabilitation meth-
ods from hearing aid (peripheral) to auditory brainstem implant (cen-
tral). MEI, middle ear implant; Cis, cochlear implant; ABI, auditory brain-
stem implant.
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implant) 등이 현재 사용되고 있다(Fig. 1).

1. 보청기(Hearing Aids)

유모세포 혹은 청신경의 손상으로 야기된 난청에서 잔존하는 청
력이 있을 때 이를 이용하여 소리를 크게 증폭하여 들려 줌으로써 
환자의 청력을 도와주는 방법으로, 청각 재활법 중에서 가장 간편
하고 추가적인 수술이 필요 없기 때문에 현재 가장 많이 사용되고 
있다. 그러나 귀를 막아야 하는 불편함과 여러 환경에서 불쾌감 없
이 효과적으로 소리를 증폭하는 데는 한계가 있는 제한 점이 있다. 
특히 소음 환경에서도 어음 분별력을 잘 유지하여 대화에 지장이 
없도록 하는 것이 큰 목표이다. 
이전의 보청기 증폭기는 analog 방식을 사용하여 환자의 청력 정

도에 맞추어 조절하는 것이 어려웠다. 그러나 최근 디지털 보청기에 
사용되는 digital signal processing 기법은 보청기의 흔한 문제점을 
해결하였다. 디지털 회로 중 되울림 감소회로(feedback reduction 
circuit, FRC), 소음감소회로(noise reduction circuit), 방향성 마이
크로폰(directional microphone) 등으로 소리의 되울림이나 소음 
속에서 어음청취력을 높일 수 있다. 소음환경에서 어음청취력을 높
이기 위해서는 양측 보청기를 착용한다. 인간의 뇌는 어떤 보청기 
알고리즘(hearing aid algorithm)보다 더 정교한 신호검출기(signal 
detector)이고, 양측 귀를 통하여 뇌간(brainstem)으로 전달된 신호
를 뇌에서 소음과 구분할 수 있다. 
감각신경성 난청 환자는 양측 보청기를 착용하여도 주파수(fre-

quency) 및 시간적인 선명도 문제(temporal resolution problem)로 
인하여 소음 환경하에 대화가 힘들며 이는 음의 증폭만으로는 해결
하지 못한다. 따라서 방향성 마이크로폰(directional microphone)
이나 소음 감소회로를 이용한 신호대 잡음비(signal to noise ratio)
의 조절 및 청각보조기구(assistive listening devices) 등을 이용하
는 것이다. 청각보조기구는 소음환경에서 잘 듣지 못하는 환자에
게 가장 이상적인 해결책으로 마이크로폰을 음원 근처에 두고 FM 
수신기를 이용하여 듣는 방식이다.
환자의 청력상태, 귀 모양 등을 고려하여 가장 효과적인 보청기

를 선택해야 하는데, 고려사항으로는 첫째, 귀의 모양이다. 외이도
의 크기, 귓바퀴의 모양과 형태에 따라 보청기 종류를 결정한다. 둘
째는 보청기를 다룰 수 있는 능력이다. 혼자서 보청기의 삽입과 제
거 혹은 음량조절기의 사용이 자유롭지 않다면 크기가 작은 귓속
형 보청기는 사용할 수 없다. 셋째, 청력 손실의 정도를 고려하여야 
한다. 청력 손실이 큰 경우는 증폭이 많이 되는 보청기를 선택하여
야 한다. 그 외 환자의 연령, 육체적 정신적 등 일반적인 건강상태, 경
제적 여건 등이다. 
고막형 보청기(completely in the canal, CIC)는 외이도 안에 완전

히 들어가 외이도 입구 안쪽 1-2 mm에 위치 한다. 마이크로폰이 고
막 전방 5 mm 내에 위치하므로 고막에 도달하는 음압 수준이 증가

하여 고음의 이득과 출력이 증가되는 효과가 있다. 보청기에 의한 
폐쇄효과가 적고 되울림이 감소하며 바람소리도 덜하다. 미용상 가
장 이점이 많고 경도, 중등도 난청이 있는 성인에 주로 사용한다. 외
이도형(in the canal, ITC)은 외이도에 부분적으로 위치하며 고막
형만큼 들어가지 않는다. 외부에서 잘 보이지는 않지만 구조상 되
울림이 많아 증폭에 한계가 있다. 경도, 중등도 난청에 사용한다. 이
갑개형(in the ear, ITE)은 경도에서 고도 난청까지 사용가능한데 
노출이 되어 눈에 보이며 바람소리가 들릴 수 있다. 귀걸이형(be-
hind the ear, BTE)은 모든 구조물이 귀 뒤에 있고 외이도에 위치한 
이응형기로 소리를 전달한다. 모든 종류의 난청과 연령대에 사용가
능 하다. 개방형(open fit)은 매우 작은 귀걸이형 보청기로 가는 튜
브나 전선을 통해 소리가 외이도의 스피커로 전달된다. 귀를 개방
한 채로 착용하므로 이패쇄감이 없으며 경도 및 중등도의 고음역 
난청이 있고 다른 음역에는 정상일 때 최적이다. 
양측 보청기를 착용하는 것은 양측 난청이 있는 경우 권장하는

데 장점으로는 청력향상 효과, 소리 방향성 개선, 머리가림 효과의 
감소, 소음환경에서 청취력 증가 등이 있으나 경제적인 이유로 일
측 보청기를 하는 경우에 보청기를 착용하는 귀의 선택은 양측 귀 
모두 55 dB보다 좋은 경우에는 청력이 더 나쁜 쪽을 선택, 양측 귀 
모두 80 dB보다 나쁠 경우에는 청력이 더 좋은 쪽을 선택, 한 측이 
55 dB보다 좋고 다른 쪽이 80 dB보다 나쁠 때는 청력이 좋은 쪽을 
선택, 일반적으로 어음 이해도가 더 좋은 쪽, 가청 음압 범위가 더 
넓은 쪽에 착용하는 것이 바람직하다. 향후 전자공학 및 디지털 기
술의 개발로 인하여 많은 향상된 기법들이 보청기 제작에 사용될 
것으로 생각되며 소음환경에서도 활발하게 대화에 참여할 수 있고 
음악 등을 왜곡 없이 감상할 수 있는 제품들이 개발되어 가장 많은 
장애 중에 하나인 난청으로 인해 불편해 하는 환자들에게 큰 힘이 
되었으면 하는 바람이다.

2. 인공와우 이식(cochlear implant)

인공와우이식은 이식기를 와우(cochlea) 내 전극을 삽입하여 음
향에너지를 전기적 에너지로 변화하여 신경절을 자극하는 방법으
로 보청기를 이용하여도 효과가 없는 고도 이상의 난청 환자들에
서 효과적인 청각재활을 할 수 있는 유용한 방법이다. 특히 소아에
서는 청각의 유무가 언어 및 지능 발달과 교육에 막대한 영향을 미
치기 때문에 소아기의 난청은 이들 발달에 심각한 장애를 초래하
며 사회 생활에 큰 지장을 유발한다. 따라서 이를 해결할 수 있는 
방법으로 중요성이 커져가고 있다. 현재 세계적으로 이용되고 있는 
이식기는 Nucleus, ABC, MedEL사의 제품들이 널리 이용되고 있
으며 우리나라에서 개발된 기기도 있다. 와우 이식의 적응은 양측 
귀에 고도(70 dBHL 이상) 이상의 난청이 있고 보청기 착용 후 3개
월 이상 청각 재활교육을 받아도 효과가 없는 경우 이다. 우리나라
에서는 2005년 1월 15일부터 보험 적용이 되어 시행하고 있고 2009
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년 10월 15일부터는 15세 미만에서는 양측 와우이식도 보험적용이 
되고 있다. 
현재까지 알려진 이식기와 관련된 주요 예후 인자로는 전극 디자

인(design), 배열방법, 전극 수, 자극 빈도, 소리처리 정책 등이다. 환
자와 관련된 주요 예후 인자로는 선천성 혹은 언어습득 전 난청 아
동에서는 난청 발생 연령에 따른 이식연령, 내이 기형, 대화방법, 재
활교육 방법 등이며, 이식 연령은 언어습득기와 뇌의 가연성이 활
발한 시기인 3-5세 이전에 이식술을 시행한 예와 수술 전후에 청각 
및 언어 재활교육을 받은 예에서 언어발달과 청각 수행능력이 우수
하다. 언어습득 후 난청 아동 및 성인에서는 난청기간이 약 20년 이
하인 예에서 청각 수행 능력이 우수하다. 그리고 와우이식기 사용
기간으로 언어 습득 후 아동 혹은 성인에서는 약 1년까지, 선천적 
혹은 습득 전 아동에서는 약 2년까지 청각 수행능력이 빠르게 증가
하고 이후에는 언어발달이 서서히 증가한다. 이는 중추 청각계와 
이와 관련된 뇌의 가연성과 관련이 있다. 따라서 좋은 결과를 얻기 
위해서는 전문적인 언어청각 재활을 충분한 기간 받아야 하고 뇌의 
가연성을 극대화하는 교육방법의 적용이 필요하다. 
지속적으로 발전하고 있는 인공와우 이식기들은 공통적으로 외

상, 자석 등에 대한 안전성이 확보되는 재질이 개발돼야 하고 또한 
소형화하여 완전 이식형 기기가 가능하도록 공학적 발전과 전기 자
극으로 인한 중추 신경계의 반응과 뇌의 가소성에 대한 생리학적 
연구도 뒷받침 되어야 할 것이다 

3. 청성뇌간이식술(auditory brainstem implant, ABI)

청신경 종양 등 중추성 병변으로 인한 난청이나 질환으로 인해 
와우의 구조적 이상으로 인하여 인공와우 이식술을 할 수 없는 경
우 대안으로 할 수 있는 재활법으로는 청성뇌간이식술이 있다. 와
우 이식기를 와우 내로 삽입하여 신경절 세포를 자극하는 것처럼 
뇌간에 있는 와우핵 부위에 이식기를 삽입 혹은 표면에 장착하여 
음 자극을 전기자극으로 변환하여 자극하는 방법이다. 전극을 삽
입하는 위치는 Pontomedullary junction의 lateral resecss에 있는
ventral cochlear nucleus인데 인공와우 이식기 삽입과는 달리 삽입
부위가 뚜렷하게 확인되지 않아서 전극 삽입 후 test electrode를 이
용하여 수술 중 evoked auditory brainstem response (EABR)의 파
형을 확인하고 최종 이식부위를 선정한다. 이 술식의 시작은 인공
와우 이식술과 거의 비슷하게 시행되었으나 시술은 극히 제한적이
었다.
현재 미국 FDA에서는 12세 이상의 양측 청신경 종양을 가지고 

있는 NF-2 (neurofibromatosis type 2) 환자에 승인을 하고 있고 유
럽에서는 다양한 질환들이 적응되고 있다. 청성뇌간이식술의 적응
증은 인공와우 이식이 불가능한 선천성질환으로 cochlear agene-
sis, cochlear nerve agenesis 등이며 인공와우 이식 후 예후가 불량
할 것으로 생각되는 cochlear nerve hypogenesis, common cavity, 

cochlear hypoplasia, severe cochlear ossification, traumatic co-
chlear nerve avulsion 등이나 이들 질환에 대한 청성뇌간이식술을 
시행한 참고할 만한 결과가 없는 실정이므로 대상자 선정에 각별히 
유의하여야 한다.

결  론

감각신경성난청을 일으키는 원인질환에 따라 난청의 예방 또는 
치료가 필요할 수 있으므로 감각신경성난청 환자를 진찰할 때 항상 
그 원인을 추적하여 해결하고자 노력해야 한다.
또한 청력의 비가역적인 손실이 초래된 경우는 상황에 맞도록 적

절한 재활법을 선택하여 시행하고 시술 전후 언어치료를 지속적으
로 수행하여 효과를 최대한으로 높여 삶의 질을 높일 수 있도록 하
여야겠다. 
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