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서      론

베르니케 뇌병증은 Vitamin B1, 즉 티아민 부족에 의

해 유발되는 심각한 뇌신경병증으로 안구 운동 장애, 운

동 실조, 기억력 손상, 의식장애를 특징으로 한다.1) 티아

민 공급이 불충분하거나 흡수장애가 있는 경우 유발되

는데 주로 만성 알코올중독환자에게 나타나게 되나 임

신오조, 만성 영양부족, 악성 신생물, 위장관계 절제 수

술, 신경성식욕부진 등에 의해서도 발생할 수 있다.2-4)

청신경병증은 난청을 호소하며 이음향방사에서는 정

상으로 나타나나 뇌간유발반응검사에서는 비정상적인 

소견을 보이는 환자, 즉 외유모세포는 보존되어 있으나 

그 뒤의 청신호의 전달에 문제가 있는 경우를 말한다.5) 

티아민 부족에 의한 청신경병증은 실재 임상적으로 보

고된 예가 거의 없으며 Liberman 등은 고친화 티아민 수

용체 Slc19a2 gene의 유전변이 마우스 모델에서 티아민 

결핍 식이를 시행하였을 때 청신경병증을 유발할 수 있음

을 보고하였다.6)

저자들은 국내에서 첫 증례로 티아민 보충치료에 반

응하는 청신경병증 1예를 경험하였기에 환자의 진단과 

치료과정에 대해 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다. 
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- ABSTRACT -
Wernicke encephalopathy is a severe neurological disorder caused by thiamine (vitamin B1) deficiency. This dis-
ease occurs mostly in alcoholics due to malnutrition or malabsorption of vitamin B1 but also occurs in hypereme-
sis gravidarum, carcinoma, anorexia nervosa. Auditory neuropathy is characterized by abnormal auditory brain-
stem and preserved cochlear outer hair cell function. This is a case of Auditory neuropathy caused by thiamine 
deficiency. Brain MRI scan showed typical Wernicke encephalopathy finding. To evaluate hearing impairment, 
Pure tone audiogram, Speech audiogram, Otoacoustic emision and Auditory brainstem evoked response were 
measured and the result were compatible with auditory neuropathy. After thiamine replacement therapy, patient’s 
hearing imparment and serial speech recognition score showed improvement. From our study, we can assume that 
thiamine deficiency cause selective destruction of inner ear cell, this will eventually helps us to reveal pathophysi-
olology of auditory neuropathy. (J Clinical Otolaryngol 2013;24:225-232)
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증      례

54세 여자환자가 요통을 주소로 정형외과에 내원하여 

척추 자기공명영상 및 흉부 전산화단층촬영 시행 후 다

발성 골수종으로 진단받아 혈액종양내과로 전과되었

다. 이후 항암화학요법 및 자가 골수조혈모세포이식을 받

았으며 회복기간 중 경구영양섭취 불량과 반복되는 설

사를 수개월간 호소하였다.

치료 시행 4개월 후 양측 청력 저하와 어지럼이 발생하

여 이비인후과에 협진 의뢰되었다. 의식장애 및 기억장

애는 보이지 않았으며 청력 저하가 서서히 진행하였다

고 진술하였으며 지속적인 어지럼을 호소하였다. 이학적 

검사상 양측 고막은 정상이었고 웨버검사는 우측으로 편

향되었으며 양측 외전근 마비와 양측 하향성분의 안진

이 보이면서 보행실조가 동반되었다. 

최초 시행한 순음 청력검사 결과 좌우 골도와 기도청

력 역치 모두 35 dB의 경도의 난청을 보였고(Fig. 1) 어음 

명료도 검사상 우측 16% 좌측 36%의 결과를 보여 순음 

청력검사에 비하여 어음 명료도의 수준이 더 떨어져있음

을 확인할 수 있었다.

청성뇌간유발반응검사상 I, II, V파의 잠복기는 양측

의 차이를 보이지 않았으며 연장소견 역시 없었으나 IPL 

1-V가 우측 4.36 sec 좌측 4.52 sec로 조금 연장된 소견

이 보였으며 V파의 역치가 우측 35 dB 좌측 30 dB로 상

승된 결과를 보였다(Fig. 2). 일과성음 유발 이음향방사

검사에서는 환자의 청력이 양측 35 dB로 경도의 난청으

로 인해 양성 기준을 완전히 만족하지 못하는 자극음강

도를 보였으나 변조 이음향방사검사에서는 모든 주파수

에서 양측 모두 반응을 확인할 수 있었고 이상소견은 관

찰되지 않았다(Fig. 3). 회전의자 전정기능검사에서는 

이득 감소(decreased gain) 및 위상 선행(phase lead) 소

견이 나타냈다(Fig. 4).

뇌 자기공명영상을 시행하였으며 T2 FLAIR(Fig. 5)

영상에서 유두체, 중뇌덮개, 뇌수도관주위, 시상핵을 포

함한 제3뇌실의 뇌실질주위핵 부의에 약간의 조영이 증

Fig. 1. The result of initial pure tone audiogram and speech audiogram shows bilateral sensory neural hearing loss. 
Speech discrimination scores are poor compared to the tone averages.
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가 되었는데 이는 티아민 감소증의 특징적 소견으로 이

에 혈중 티아민 농도를 검사하였다. 혈중 티아민 농도는 

38.5(n=59.0~213.0) mg으로 감소된 소견을 보여 티아민 

보충치료를 시작하였다. 

티아민 보충치료 2개월 후 어지럼 및 안진은 소실 되었

고 어음 명료도 검사는 우측 84% 좌측 76%으로 호전되

었다(Fig. 6). 5개월 후에는 티아민 혈중농도가 196 mg

으로 상승하면서 어음 명료도가 우측 84% 좌측 88%로 

더욱 호전된 소견을 보였으며 환자의 주관적 청력 손실

도 회복되었다(Fig. 7).

고      찰

티아민은 음식섭취를 통해서 얻을 수 있는 수용성 비타

민의 하나로 부족 시에는 베르니케 뇌병증을 일으키는 

원인이 되는 것으로 잘 알려져 있다. 알코올중독이 베르

니케 뇌병증의 흔한 원인이나 티아민 결핍을 초래하는 

많은 원인에 의해 유발 될 수 있다.2) 베르니케 뇌병증은 

안구 운동 장애, 운동 실조, 기억력 손상, 의식장애 중 2가

지 이상의 신경학적 증상과 함께 혈중 티아민 농도가 감

소되어 있으면 진단 가능하고 특징적인 MRI소견이 동반

되어있으면 진단에 도움을 얻을 수 있다.7) 본 증례에서

는 양측 외전근 마비 소견과 운동 실조를 보였으나 사지 

기능 장애 및 기타 다른 신경학적 증상이 없고 MRI 소견

상 급성 뇌경색을 의심할 만한 소견은 관찰되지 않았다. 

소뇌염 이나 수막뇌염에 대한 가능성을 배제하기 위해 

CSF 검사를 추가로 계획했으나 발열, 두통 및 의식저하 

등의 감염을 의심할만한 증상이 없으며 골수조혈모세

포이식을 받고 회복기간 중 경구영양섭취 불량과 반복

되는 설사를 수개월간 호소하였다는 점에서 비알코올

성 베르니케 뇌병증을 의심하였고 이후 측정한 혈중 티

아민 농도의 감소와 전형적 MRI소견이 동반되어 베르

니케 뇌병증을 의심할 수 있었다. 항암화학요법 및 자가 

골수조혈모세포이식 후 지속적으로 복통 및 설사와 더불

어 수개월간의 경구영양섭취불량이 티아민 결핍을 일으

켰을 것이라 생각된다. 

환자의 최초 청력검사에서 순음 청력검사 보다 현저

히 저하되어 있는 어음 명료도검사 소견이 관찰되었다. 

일과성음 유발 이음향방사검사에서는 환자의 청력이 양

측 35 dB로 경도의 난청으로 인해 양성 기준을 완전히 만

족하지 못하는 자극음강도를 보였으나 변조 이음향방사

검사에서는 모든 주파수에서 양측 모두 반응을 확인할 

Fig. 2. Auditory brain stem evoked response represent abnormal  ave V threshold.

Rt Lt
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수 있었고 이상소견은 관찰되지 않았다. 청성뇌간유발

반응검사에서는 비정상적인 V파의 역치 상승을 보였으

며 이는 외유모세포는 보존되어 있으나 그 뒤의 청신호의 

전달에 문제가 있다고 생각 할 수 있으며 청신경병증을 

의심할 수 있다. 

청신경 병증의 원인을 밝히는 것은 쉽지 않으며 발생과 

관련된 위험인자로 신생아 고빌리루빈혈증(neonatal hy-
perbilirubinemia), 저산소증, 이독성 약물 등이 제기되

고 있으며, 그 중 신생아 고빌리루빈혈증이 가장 중요한 

위험인자로 알려져 있다.8) 본 증례에서는 처음엔 항암화

학요법의 사용을 원인으로 생각하였으나 이음향방사가 

정상이며 티아민 보충치료와 더불어 청력소실 증상 및 

어음 명료도검사상 16%에서 88%로 극적인 호전을 보여 

티아민 부족으로 청신경병증이 나타났음을 임상적으로 

유추해 볼 수 있다. 또한 환자가 받았던 Vincristine 항

암화학요법의 경우 2~2.5 mg/mm2의 High-dose에서 

아주 드물게 이독성이 나타났으며 주로 항암화학요법 

도중 갑작스럽게 나타나는 청력 저하 및 약을 끊으면 가

역적으로 청력이 다시 회복이 된다는 극소수의 보고가 

있었으나9) 이 환자의 경우와는 차이를 보였다. 본 증례

의 환자의 경우 0.4 mg/mm2의 Low-dose 항암화학요법

을 받았으며 1~4차 항암화학요법 사이에는 갑작스런 청

력의 변화가 없었으며 4차 치료가 완료된 2개월 후 점진

적인 청력 감소를 호소하고 있어 항암화학요법의 사용을 

원인으로 보기에는 그 가능성이 낮아 보인다.

청각신경병증의 병태생리는 아직 확실히 밝혀진 바

가 없지만 가장 많은 지지를 받는 것은 청신경의 탈수초

화(demyelination)로 청신경병증 환자 중 많은 수에서 말

초 신경의 탈수초화가 동반되어 있다는 것을 근거로 신

경자극이 탈수초가 진행된 부위를 지날 때 신경전도속

Fig. 3. The results of transient-evoked otoacoustic emissions (A) and distortion-product otoacoustic emission (B) show 
the normal response on both ears.

A

B

Rt

Rt

Lt

Lt
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Fig. 5. Brain MRI represents high signal intensity in periaqueductal gray matter (A), medial thalamus (B) on FLAIR image.

A B

Fig. 4. Slow harmonic acceleration test showed lead of phase.
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도가 저하되고 전체 신경활성전위에 변화가 와서 뇌간

의 신경자극에 장애를 준다는 가설이다.10-12)

청성뇌간반응은 소리자극이 청신경(auditory nerve), 

와우(cochlear nucleus) 및 뇌간(brainstem)을 통과하면

서 각 신경섬유 활성의 동기화에 의해 발생하는 파형을 

기록한 것으로 청신경병증 환자의 경우 청신경의 탈수

초화에 의해 신경섬유 활성의 동기화가 이뤄지지 않아 전

체 신경활성전위의 변화가 비정상적인 파형을 나타나게 

되며 동기화는 음향의 감지에는 관여하지 않으나 언어의 

감지에는 영향을 주기 때문에 순음 청력검사는 다양한 

결과를 보이는 반면 상대적으로 비정상적인 어음 명료도

의 저하가 나타나게 된다.13)

티아민은 체내에서 티아민 피로인산으로 활성화되어 

피르브산을 아세틸-CoA로 전환시켜 뇌의 당대사인 크

렙스 회로에 관여하는데, 베르니케뇌병증은 티아민 결

핍으로 인해 티아민 피로인산이 감소되어 뇌의 당 대사

에 이상이 생겨, 신경 연접부로의 신경 전달 자극이 감소

하면서 DNA 합성이 손상되어 발생된다.3) 따라서 티아

민 부족이 청신경의 자극 경로의 어느 부분에서 DNA손

상을 일으키고 그로 인한 탈수초화 신경병증을 일으켜 청

신경병증 이 발생할 수 있음을 충분히 가정할 수 있다.

2006년 Liberman 등은 고친화 티아민 수용체 Slc19a2 

gene의 유전변이 마우스 모델에서 티아민 결핍 식이를 

시행하였을 때 청성뇌간반응검사의 역치는 40~60 dB

로 상승하였으나 이음향방사검사의 역치는 10~20 dB로 

측정되는 것을 통하여 청신경병증을 유발할 수 있음을 

확인하였다.6,14) 이는 티아민 부족으로 인하여 내이 유모

세포의 선택적 파괴가 발생하여 청신경 병증이 유발될 

수 있음을 증명한 것이다.15) 또한 2012년 Attias 등은 티

아민 결핍 유아용 유동식을 먹은 8명의 신생아에서 청각 

신경병증 범주장애(Auditory neuropathy spectrum dis-
order)가 발생함을 확인하였고 티아민 보충 치료를 통

해 이 질환의 치료를 보고하였다.14)

티아민치료에 반응하는 본 증례는 비록 일과성음 유

발 이음향방사검사 양성 기준을 완전히 만족하지 못하

는 자극음강도를 보이고 있긴 하나 병력과 임상적 증상 

Fig. 6. The result of 2 months later f/u pure tone audiogram and speech audiogram. Speech discrimination scores are 
improved compared to the Fig. 1.



임현곤 외 : 티아민 보충으로 치료한 감각신경성 난청

231

및 기타 다른 검사 결과들을 근거로 청신경병증을 짐작

해 볼 수 있으며 이는 이 병의 병태생리를 이해하는데 

도움을 줄 것으로 기대한다. 

중심 단어：티아민 결핍·감각신경성 난청·베르니케 
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