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서      론

청각신경병성 스펙트럼 장애(auditory neuropathy 

spectrum disorder, ANSD)는 신경전 와우반응(pre-

neural cochlear response)인 이음향방사(otoacoustic 

emissions, OAEs) 및 와우 전위(cochlear microphonics, 

CM)는 정상적으로 존재하지만, 신경 반응(neural re-
sponse)인 청성뇌간반응(auditory brainstem response, 

ABR)은 나타나지 않거나 또는 비정상적 형태(abnormal 

morphology)로 출현하는 특이한 유형의 청력손실을 

기술하기 위해 최근 이탈리아에서 개최된 국제 지침서 

개발회의에서 채택하여 청각분야의 전문가 집단에서 

권장하는 용어이다.1) 감각신경성 난청으로 진단받은 아

동의 약 10~15%정도를 차지하고 있으며,2-4) 임상적으

로 이 질환을 가지고 있는 환자는 이음향방사와 자극음

의 극성을 역전시킬 때 반전되는 와우 전위가 명확하게 

측정되기 때문에 와우 외유모세포의 기능은 정상 또는 

정상에 가깝지만, 청성뇌간반응 및 음향반사(acoustic 

reflex)가 출현하지 않거나 비정상적인 행태로 출현하므

로 내유모세포에서 뇌간에 이르는 청각신경경로의 어

떤 지점에서 음향정보의 전송에 방해를 받고 있음을 의

미한다.2,5-7)

청각학적 평가 결과에서 이러한 양상으로 나타나는 질

환을 기술하기 위해 사용되어 온 청각신경병증(auditory 

neuropathy, AN)이라는 용어는 중추청각경로 및 뇌간

에 영향을 미치는 병리상태를 설명하기 위해 사용하기에

는 부적절하며 말초청각기관 중 나선신경절 세포(spiral 
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- ABSTRACT -
Auditory neuropathy spectrum disorder (ANSD) is a specific form of hearing loss characterized by normal or 
near-normal outer hair cell function but severely abnormal or completely absent afferent neural activity in the 
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ganglion cell)와 이들의 작용 및 청각전정신경 섬유(VIIIth 

nerve fiber)의 축삭(axons)에 한정된 기능장애 또는 병

리상태를 기술하는데 가장 적합하다고 제안하였다.8) 또

한 청각신경병증은 해부학적 진단의 의미를 담고 있어 

일부 연구자들은 특정한 병리학적 소견을 포함하지 않

고 청각시스템에서 발생하고 있는 현상, 즉 청신경 및 청

각뇌간신경경로의 비동기적인 발화(dys-synchronous 

firing)로 발생되는 주요 생리학적 결함을 보다 자세히 설

명할 수 있는 청각비동기증(auditory dys-synchrony 또

는 auditory de-synchrony) 또는 auditory mismatch 같

은 용어로 더 선호하였다.9-11) 이러한 서로 다른 견해를 절

충하기 위해 ‘Auditory Neuropathy/Dys-synchrony(AN/ 

AD)’라는 용어가 사용되었다.12) 

그러나 ANSD를 발병시키는 청각시스템의 문제 또는 

발생 가능 병변 위치는 내유모세포에서 청신경에 이르는 

청각 시스템의 한 부분 또는 청각경로의 복합적인 부분

이 영향을 받을 수 있기 때문에 기능장애(dysfunction)의 

해부학적 위치에 따라 청각학적 평가의 결과와 기능적 

성과(functional outcomes)는 매우 다양하게 나타날 수 

있다. 즉, ANSD의 병인(etiology)은 광범위하기 때문에 

이질적인 환자 집단을 초래한다. 따라서 본 종설에서는 

청신경의 진정한 이상을 의미하는 청각신경병증과 청

신경의 비동기증을 발생시킬 가능성 있는 다른 근본 기

전을 모두 포함하고 있을 뿐 아니라 하위 청각경로의 성

숙 지연, 표상, 예후 및 해당 질환과 관련된 기본 병인을 

광범위하게 표현할 수 있는 ANSD라는 용어를 사용하

여 현재까지 문헌을 통해 밝혀진 사실을 바탕으로 본 

질환의 병태 생리, 임상증상, 진단 및 평가, 중재 방법에 

대해 알아보고자 한다. 

본      론

ANSD의 해부학적 기능장애 위치 

청각 기능장애의 해부학적 위치를 규명하는 일은 생리

학적 기전을 이해하는데 매우 중요하며 환자의 치료계

획을 결정하는데 매우 유용할 수 있다. ANSD의 해부학

적 병변 위치에 대한 다양한 가설이 존재하며, ANSD로 

발생되는 생리학적 기능장애는 청각시스템의 특정한 

한 부분 또는 청각경로의 복합적인 부분에서 발생할 수 

있다. 근본적인 생리학적 병변 위치는 내유모세포의 기

계적인 장애,13) 내유모세포와 제 1형 구심성 청신경 섬유

의 신경연접부위(synapse) 또는 나선신경절 세포, 청신경

의 축삭, 세포체(cell bodies), 수초 등7)이 포함된다. 일부 

연구자는 ANSD의 임상적 징후(clinical picture)가 말초

청각기관의 원위부 구성요소(terminal dendrites, 내유모

세포, 신경연접부위)의 장애를 동반하고 있는 경우 distal 

ANSD 또는 type II ANSD로, 나선신경절 세포, 축삭, 

proximal dendrites와 관련된 ANSD는 proximal ANSD 

또는 type I ANSD로 분류할 수 있다고 주장하였다.14) 최

근 연구에서는 ANSD를 신경연접부위 전 병변(presyn-
aptic lesions)과 신경연접부위 이후 병변(postsynaptic 

lesions)으로 분류하였다.15) 이러한 구분은 관리 방향을 

결정하는데 유용하게 사용될 수도 있다. 또한 ANSD 경

우 청각적 기능장애의 해부학적 위치 및 행동학적 발현 

증상(behavioral manifestation)을 이해하기 위해 아형

(subtype)으로 분류하였다.8) 

ANSD의 가설 모델로 여겨져 왔던 내유모세포 손실

의 경우 Charcot-Marie-Tooth disease를 가진 환자의 측

두골 조직검사소견(temporal bone histology)에서 외유

모세포는 정상이었으나 내유모세포와 나선신경절 세포

는 상당히 손실되어 있었다고 보고하였다.16) 또한 신생

아 집중치료실에서 사망한 신생아 중 ABR 선별검사를 

통과하지 못한 귀의 측두골 조직검사에서 일부는 내유

모세포가 선택적으로 손상되어 있음을 보고하였다. 또

한 사망한 미숙아의 측두골 조직병리학적 소견에서도 내

유모세포의 단독 손실(27%)을 확인하여 내유모세포의 

선택적 손상(selective inner hair cell loss)이 ANSD의 발

생 원인 중 한가지라고 결론 내렸다.17)

ANSD를 발병시키는 또 다른 병변 위치는 내유모세

포와 제 1형 구심성 신경섬유 사이의 신경연접부위이

다.18) 신경전달물질은 (내)유모세포의 기저부(base)에 저

장되어 있기 때문에 신경연접부위 전 기능장애는 신경

전달물질의 방출을 방해할 수도 있으며, 신경연접 부위 

후 기능장애는 화학적 교환의 청각 수용체인 dendrite

의 기능을 억제할 수도 있다.19)

마지막으로 청각 기능장애의 해부학적 위치는 청신경

이 될 수도 있다. ANSD를 가진 51명의 아동에 대한 자기

공명영상을 검토한 결과 이들 중 9명에서 청신경이 정상
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보다 적거나 또는 없다고 보고하였다.20) 다른 연구에서는 

ANSD 환자의 10명 중 8명에서 또 다른 종류의 말초신경 

이상(peripheral nerve abnormality)에 대한 증거를 가지

고 있다고 보고하였다.7) Starr 등은 청신경에 영향을 미

칠 수도 있는 ANSD를 다음과 같은 4가지 유형으로 제안

하였다.18) 제 1 유형인 탈수초성 신경병증(demyelinating 

neuropathy)은 수초를 형성하는 Schwann cells에 영향을 

주며, 한 신경세포에서 다른 신경세포로의 정보교환에 

영향을 미친다. 제 2유형인 축삭성 신경병증(axonal neu-
ropathy)은 근력 약화(muscular weakness) 및 근육 위축

(muscular atrophy)를 초래한다. 제 3유형인 축삭성 감각

신경병증(sensory axonal neuropathy)은 감각(sensa-
tion) 장애를 야기한다. 제 4유형인 혼합성 신경병증(mixed 

neuropathy)은 수초와 신경세포의 축삭 모두에 영향을 

준다. 축삭성 신경병증에서 탈수초성 신경병증으로 또는 

이와 반대 방향으로 점진적인 변성을 발생시킬 수도 있

으나, 병변이 뇌간으로 확장된 경우 ANSD가 아니라 중

추성 병변으로 특징지어야 한다고 주장하였다.8) 

청각적 증상 또는 기능적 의사소통 능력

ANSD는 청각시스템 내의 다양한 해부학적 위치에 

기능장애를 발생시킬 수 있기 때문에 기능적 성과는 매

우 다양하게 나타날 수 있다. ANSD로 진단된 환자의 

행동학적 청각역치는 정상에서 심도청력손실까지 나타

날 수 있으며,21) 청각역치는 변동할 수도 있다.22,23) 

그러나 ANSD에서 주요한 생리학적 결함은 청신경 

및 청각 뇌간신경경로의 비동기적인 발화이다.9-11) 이러

한 신경 비동기증(neural dys-synchrony)은 특히 음향정

보의 시간적 부호화(시간 해상력)에 상당한 지각적 결함

을 발생시키고, 이는 결국 말 지각(speech perception)을 

저조하게 만든다.24,25) 즉 말 지각능력은 신호의 시간적 

왜곡(temporal distortion)의 정도와 상관관계가 있는 것

으로 나타났다.26,27) 시간적 왜곡은 신경전달물질의 비동

시적인 방출 때문에 발생할 수 있으며,28) 청각전정신경

섬유의 탈수초화 정도가 다양하기 때문일 수도 있다.24) 

또한 피질하 청각경로(subcortical auditory pathways)에

서 비정상적인 신경 발화율은 인지 장애(cognitive im-
pairments)의 위험성을 증가시키고 정상적인 중추청각 

성숙을 방해할 수 있다.10,29) 따라서 순음청각역치와 마

찬가지로, ANSD로 진단된 환자의 말 지각능력도 다양

하게 나타날 수 있으며,26) 순음청력도로 항상 예측할 수

는 없다.19) ANSD로 진단된 환자의 순음역치가 정상이

거나 거의 정상에 가까웠지만 어음 이해력은 심각하게 

저하되어 있었다고 보고된 사례가 있으며,26) 일반적으로 

행동학적 청력검사로 예측하는 것보다 말 지각의 측정 

결과가 저조하다.29,30) ANSD로 진단된 환자의 말 이해력

은 특히 소음 상황, 즉 배경잡음과 같은 경쟁 신호(com-
peting signals)가 존재할 경우 더욱 악화된다.10,11,31)

또한 ANSD 환자는 주파수 변별력(frequency discrim-
ination)의 결함이 존재하며,29) 특히 가청주파수 영역의 

말소리 스펙트럼에서 가장 민감한 부분의 중간에 위치

해 있는 매우 중요한 말소리 주파수로 알려져 있는 1,000 

Hz에서 장애를 받는다고 보고하였다.32) 이 결함은 와우 

음조체계(tonotopic cochlear representation)의 장애 

또는 시간적 정확도(temporal precision) 및 동기성의 장

애로 인해 발생될 수 있다. 이는 청력손실과 비례하지 않

는 말 인식의 결함을 설명할 수 있다. 

진단 및 평가

ANSD로 발생되는 청각 기능장애의 근본적인 생리학

적 위치는 다양한 생리학적 검사를 이용하여 확인할 수

도 있다. 또한 중재방법을 설정하기 위해서는 청각역치

를 통한 청취력을 파악하는 것 이외에 어음재료를 이용

한 표준화된 청각적 평가를 실시하여 청력손실이 청각

기능의 청취력과 왜곡에 미치는 영향을 측정해야 한

다.33) 또한 청력손실이 개인의 삶에 미치는 영향, 즉 환

자가 사회적, 학업적, 직업적 상황을 포함하여 일상적인 

생활에 참여하고 있는지 여부를 다루어야 하며, 환자의 

기능 및 참여를 촉진하거나 방해할 수도 있는 환경적 

요인 및 개인적 요인 또한 평가해야 한다.34)

외유모세포 기능의 생리학적 평가 

이음향방사는 와우 내에 존재하는 능동적 증폭 시스

템(active amplification system)에서 발생되는 부산물

로, 외이도에 민감한 마이크로폰을 배치시켜 기록할 수 

있다. 능동적 증폭 시스템은 작은 소리에 대한 기저막/

와우 림프액의 변이를 증가시키는 운동성을 가진 외유모

세포로 구성되어 있기 때문에 내유모세포는 청각전정
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신경섬유를 흥분시키기 위해 충분한 양의 신경전달물

질을 신경연접부 간격(synaptic cleft)으로 방출할 수 있다. 

외유모세포의 기능이 손실된 경우, 와우 증폭기(cochlear 

amplifier)가 작은 소리에 대한 이득을 제공하지 못하기 

때문에 경도에서 중등도 감각신경성 청력손실이 예상된

다.35) 일반적으로 감각신경성 청력손실은 외유모세포의 

손상과 함께 다양한 정도의 내유모세포의 손상을 포함

한다. 따라서 이음향방사가 존재하지 않는 환자의 경우 

경도 또는 그 이상의 청력손실을 가지고 있을 가능성이 

매우 높다.36) 

이음향방사가 존재하는 대부분의 경우는 정상 청각역

치와 관련되어 있고 청력손실의 선별도구로서 유용성

이 매우 높지만, 이음향방사의 기원을 생각해볼 때 외유

모세포 이후 청각경로의 기능에 대한 정보를 제공하지 

못한다는 사실을 명심해야 한다. 외유모세포 이후 청각

경로의 선택적 손상은 이음향방사검사에서 정상으로 나

타나므로 위음성 결과(false-negative result)를 발생시

킬 수 있다. 즉, 환자가 내유모세포, 신경연접부위 또는 

신경성 기능장애로 인해 발생되는 청력손실을 가지고 

있는 경우 청각은 정상으로 추정될 것이다.

와우 전위는 주로 외유모세포에서 기원되는 신경전 

와우 반응으로 내유모세포 또한 이 반응에 어느 정도 기

여를 하고 있지만, 내유모세포의 역할은 더 많은 수의 외

유모세포와 비교했을 때 극히 적다.37) 유모세포와 와우 

림프액을 통한 전류 흐름의 변화를 반영하는 와우 전위

는 음향자극의 파형과 거울상으로 나타나기 때문에 자극

음의 위상을 변화시킬 때 와우 전위의 위상도 변화될 것

이다. 와우전위는 청성뇌간반응을 기록하기 위해 사용

한 유사한 자극과 기록매개변수로 두피에서 측정할 수 

있기 때문에,38) 진단 목적의 일반적인 청성뇌간반응 측

정 동안 높은 자극강도의 희박상(rarefaction) 및 압축상

(condensation) 클릭음 자극을 사용하여 확인할 수 있다. 

ANSD를 가진 영아 및 아동에서 가장 뚜렷하고 쉽게 확

인할 수 있는 와우 전위는 자극 제시 후 0.5~0.8 ms 부근

에서 발견되며. 최대 진폭은 ANSD 환자와 정상 청력 

대상자들 모두 자극 제시 후 0.6 ms 부근에서 발견된다.

청성뇌간반응검사를 통해 와우 전위를 확인하기 위

해서는 고강도 교대상 클릭음 자극(80 또는 90 dB nHL 

alternating click)도 이용해야 한다. 만약 와우 전위 반응

이 진정으로 존재한다면 교대상 자극으로 발생된 두 반

응의 상쇄 때문에 와우 전위는 측정되지 않고 진폭이 나

타나지 않을 것이다. 또한 와우 전위는 신경에서 기원하

는 반응이 아니기 때문에 피로 현상이 나타나지 않을 것

이므로 클릭음의 자극율은 빠른 속도(예, 87.1 clicks/s)

에서 측정할 것을 추천한다.39) 그러나 클릭 자극율을 변

화시킬 경우 와우 전위의 진폭 및 잠복기가 변화하는지 

여부로 피로현상이 나타나지 않음을 증명해야 한다. 예

를 들어, 클릭 자극율을 빠르게 설정(87.1 clicks/s)한 경

우와 느리게 설정(37.7 clicks/s)한 경우 와우 전위의 잠

복기와 진폭 특성이 유사하게 나타난다면, 피로 현상이 

관찰되지 않음을 증명할 수 있다.39) 

측정시 주의 사항으로 와우 전위와 출력장치의 전기

적 잡파를 구분하기 위해 삽입형 이어폰을 사용해야 하

며, 출력장치와 전극은 최대한 멀리 배치시켜 반드시 반

복 측정을 해야 한다.39) 와우 전위의 유효성을 검증하거

나 또는 잡파와 같은 반응의 출현 여부를 확인하기 위해 

출력장치와 귀에 삽입되는 이어팁 사이의 도음관(insert 

tube)을 손가락 등으로 채결한 상태에서 동일한 강도의 

희박상 또는 압축상 클릭 자극을 이용하여 추가적으로 

측정하여 와우 전위가 잡파가 아님을 입증해야만 한다.39) 

이 대조검사에서 소리 자극이 더 이상 와우를 자극하지 

않는 경우 와우 전위는 사라져야 하지만 전기적 잡파는 

여전히 출현할 것이므로 전위가 명확하게 제거된 경우 

와우 전위는 진정으로 존재하며, 측정된 전위가 남아있

는 경우 이는 자극 잡파(stimulus artifact) 때문인 것으로 

생각할 수 있다.

이음향방사처럼 와우 전위는 외유모세포 이후의 청각

경로의 기능에 대한 정보를 제공하지 않으며, 와우 전위

의 역치는 행동학적 청각역치의 유용한 예측인자가 아

니라는 사실을 기억해야 한다. 또한 와우 전위의 존재

는 단지 외유모세포가 활성화되어 있는 상태이며, 내유

모세포는 아마도 외유모세포에 비해 더 작은 정도로 활

성화되고 있다는 것을 단순히 확인하는 것이다. 중이 

기능장애 및 비정상적인 고막운동도를 가진 환자의 경

우 이음향방사가 나타나지 않듯이 와우 전위도 청성뇌

간반응에서 기록되지 않을 수도 있다.
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구심성 신경경로의 생리학적 평가 

음향반사경로(acoustic reflex pathway)에는 내유모세

포, 청각전정신경, 와우핵, 상올리브핵 복합체, 안면신

경, 안면신경운동핵, 등골근 등이 포함되어 있다. 이 경

로에서 내유모세포 및 청각전정신경은 중요한 역할을 하

므로 ANSD 환자는 음향반사검사에서 비정상적인 결과

가 나타날 것이라 예상할 수 있다. 실제로 ANSD로 진단

된 대부분의 환자에서 중이근 반사가 증가되었거나 나

타나지 않음을 발견하였다.5) 

청성뇌간반응은 청신경 및 청각뇌간 하위영역의 기능

을 평가하기 위해 사용되는 도구로서40) 유소아 및 행동

학적 청력검사를 시행할 수 없는 환자의 청각역치를 추

정하기 위해 주로 사용한다.41) 청성뇌간반응은 신경전달

물질이 신경연접부위 간격으로 방출되어 청각전정신경

섬유가 동시적으로 발화해야 생성되므로 청성뇌간반응

은 객관적인 청각 측정법이 아니라 신경활동 및 신경 동

기성의 객관적인 측정법이다. 청력손실을 가진 대부분

의 환자의 경우 주파수 특이적 청성성뇌간반응 역치(fre-
quency-specific ABR thresholds)와 행동학적 청각역

치는 매우 일치한다.42) 그러나 신경 동기성이 저조한 환

자에서 청성뇌간반응의 역치를 통한 행동학적 청각역

치의 추정은 신뢰할 수 없다. 이러한 환자에서 청성뇌간

반응이 존재하지 않거나 또는 비정상적인 파형의 청성

뇌간반응(abnormal ABR)은 행동학적 청각역치가 정상

청력에서 심도 청력손실(profound hearing loss)까지 다

양한 범위에서 나타난다. 즉, 청성뇌간반응은 청신경 및 

뇌간 하부 청각섬유의 동시적인 발화의 정도에 따라 다

르게 나타나지만, 소리에 대한 행동학적 탐지는 신경의 

동기성에 대한 의존도가 훨씬 더 낮은 것으로 보인다.

청성뇌간반응이 출현하지 않으며 이음향방사가 존재

하는 경우 명확하게 진단이 가능함에도 불구하고 “ab-
normal ABR”의 정의와 관련된 논란은 여전히 존재한

다. Guidelines Development Conference(2008)1)에서

는 abnormal ABR을 1) 파형(peaks)이 전혀 나타나지 않

는 평평한(flat) 모양의 ABR, 2) 초기 파형(제 III파까지)

은 존재하지만 이후의 파형이 출현하지 않는 경우, 3) 동

기화가 일부 저조하지만, 고강도 자극레벨에서 후기 파

형(wave V)만 출현하는 경우로 정의하였다. 영국에서 

개발된 신생아청력선별프로그램 지침서[NHS Newborn 

Hearing Screening Programme(NHS NHSP), 2011)]43)

에서는 Sininger44)가 제안한 심각하게 비정상적인 청성뇌

간반응 파형(severely abnormal ABR morphology)을 정

의로 채택하였다. 이 정의에 따르면 신경반응(청성뇌간

반응)은 저조하거나 또는 완전히 출현하지 않을 것이지

만, 경우에 따라 높은 자극강도에서 제 5번 파형의 진폭

반응이 작게 나타날 것이며, 대부분의 ANSD 사례에서

는 최대 5 또는 6 ms까지 지속될 수 있는 반전 형태의 큰 

와우 전위가 출현한 후 저조한 청성뇌간반응이 나타난다.

생리학적 검사의 해석

이음향방사 및 와우 전위의 존재는 외유모세포가 정

상적인 기능을 가지고 있다는 증거이며, 이음향방사 및 

와우 전위가 존재하면서 청성뇌간반응이 존재하지 않거

나 또는 비정상적인 파형의 청성뇌간반응은 외유모세

포 이후의 청각경로의 병변에 대한 증거이다. “Abnormal 

ABR”의 정의에 대한 합의가 이루어지지 않았음에도 

불구하고 ANSD로 진단된 환자는 정상적인 기능을 가진 

외유모세포와 비정상적인 기능의 구심성 청각경로에 

대한 명백한 증거를 가지고 있다. 외유모세포의 기능은 

이음향방사로 평가할 수 있지만, 외유모세포 이후 구심

성 청각경로의 해부학적 병변 위치를 감별 진단할 수 

있는 청각학적 검사법이 존재하지 않기 때문에 생리학

적 검사를 기반으로 감각성 청력손실(내유모세포 손실)

과 신경연접부 기능장애와 신경성 청력손실(축삭 또는 

탈수초화로 인한 비동기증)을 서로 완벽하게 구분하기

는 불가능하다. 일부 사례의 경우, 초기 청력검사의 양상

에 대한 근본적인 원인을 분명히 밝혀낼 수 있는 반면 

일부의 경우에는 근본적인 이유를 찾을 수 없는 경우도 

있다. 일부 경우에는 신경 발화율이 발생될 수도 있지

만 신경 동기성의 부족으로 인해 청성뇌간반응의 파형이 

명확하게 검출되지 않을 수도 있다. 일부의 경우 신경의 

비동기성은 성숙 지연(delayed maturation) 또는 청각경

로의 수초화(myelination)로 인해 발생할 수 있다. 

ANSD의 병변 위치에 따른 특이적 검사결과(site-spe-
cific test results)를 보고한 연구에서 내유모세포의 기능

장애가 원인(isolated site-specific ANSD)인 경우 이음

향방사와 와우 전위는 기록할 수 있었으나 ABR은 나타

나지 않았고, 뇌간의 기능장애(isolated brainstem lesion)
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가 원인인 경우 이음향방사와 와우 전위를 측정할 수 있

으며, 음향반사(병변의 위치나 크기에 따라 동측 및 대

측 음향반사 중 한 가지, 또는 동측 및 대측 음향반사 둘 

모두)는 출현하지 않으며, ABR의 파형 중 제 I 및 II 파

는 측정되었지만, 제 III 및 V 파는 출현하지 않거나 지

연되어 나타났다.8) 

그러나 기능장애는 구심성 청각경로의 하나 이상의 

위치 뿐 아니라 외유모세포에서도 복합적으로 발생할 

수 있다.21) 이러한 예는 ANSD로 진단된 아동 또는 성인

의 경우 재검사에서 이음향방사가 출현하지 않는 경우 

종종 입증된다.45) 실제로 이음향방사는 ANSD로 확진 

받은 귀의 최대 30%에서 출현하지 않을 수도 있으며,11) 

이러한 아동에서 이음향방사의 출현 여부와 행동학적 

청각역치 간 통계학적으로 유의한 상관관계는 존재하

지 않는다.11,46) ANSD의 진행 과정 동안 이음향방사가 사

라지는 이유는 단지 중이 질환 또는 보청기 착용 등과 같

은 잠재적 기여 요인과 연관되어 있지 않을 수 있으며,19) 

이음향방사가 사라진 경우에도 행동학적 청력검사결과

는 악화되는 것처럼 보이지 않는다.47) 외유모세포의 점

진적인 기능장애와 관련된 기전은 순환계 문제 및 이온 

채널의 장애로 비롯될 수 있다. 이런 경우 백색잡음을 반

대측 귀에 제시하는 이음향방사의 원심성 억제(efferent 

suppression of OAEs)의 결여는 ANSD 감별진단에 좀 

더 특이적이라고 생각된다.48) 

이음향방사의 점전적인 감소와는 달리 와우 전위는 

더 오랜 기간 동안 유지될 가능성이 높은데 이러한 이유

는 아마도 와우 전위가 외유모세포 및 내유모세포에서 

모두 생성되기 때문이거나 또는 이음향방사(1,000 Hz 

이상의 반응)와 와우 전위(250 Hz 이상의 반응)로 측정

할 수 있는 외유모세포의 숫자가 차이가 나기 때문일 가

능성이 있다. 따라서 와우 유모세포의 무결성을 반영하

는 와우 전위는 ANSD의 진단에 중요한 역할을 하는 것

처럼 보인다.49,50) 사실상, Rance 등은 연구대상자의 약 

1/2에서 이음향방사가 존재하지 않음에도 와우 전위가 

나타났기 때문에 ANSD로 진단하였다.46) ANSD이면서 

변조이음향방사(DPOAE)가 존재하지 않는 환자와 

DPOAE가 존재하는 환자의 와우 전위의 잠복기는 유

의한 차이가 나지 않았으나, ANSD로 진단되었으면서 

DPOAE가 출현하지 않는 환자는 DPOAE가 출현한 경

우 또는 대조 집단의 정상청력 아동보다 와우 전위의 

진폭이 유의하게 더 낮게 측정되었다. 와우전위는 외유

모세포와 내유모세포에도 모두 기원하므로, DPOAE가 

존재하지 않는 ANSD 환자에서 와우 전위의 진폭이 낮

게 나타난 경우 와우 전위는 내유모세포에서 기원되었

을 가능성이 높다. 이 경우 병변의 위치는 내유모세포와 

제 8번 뇌신경 사이의 신경연접부위 또는 8번 뇌신경일 

가능성이 높다.51) 그러나 이음향방사가 존재하지 않는 

경우 외유모세포의 기능저하를 제외할 수 없다면 외유

모세포의 무결성은 반드시 와우 전위의 존재로 추론하

지 말아야 하며.52) 와우 전위를 ANSD의 일차적인 확인 

방법으로 적용해야 하는 경우 주의해야 한다. 예를 들어, 

이음향방사는 존재하지 않지만 와우 전위가 명백하게 

존재하는 경우(예, 압축상 및 희박상 클릭자극 사용하여 

두 유발 파형이 자극음의 극성에 따라 변화를 관찰한 경

우), 위상역전반응(phase-shifted response)이 저주파수 

청력이 좋기 때문에 발생된 반응이 아니라는 사실을 입

증해야 한다. 이를 확인하기 위해서는 해당 환자가 저주

파수 청력은 양호하면서 급경사형의 고주파수 와우성 청

력손실인지 여부를 판단할 수 있는 주파수 특이성을 가

진 1 kHz tone-pip을 사용하기를 권고하고 있다.39) 저주

파수 청각역치를 평가하기 위해서는 500 Hz tone-burst

를 자극음으로 사용하는 방법도 적절할 것이다.

청성뇌간반응 파형이 출현하지 않거나 또는 심각하게 

비정상적으로 나타나는 환자에서 외유모세포 기능의 객

관적인 지표인 이음향방사 및 와우 전위의 조합은 진단

의 정확도를 향상시키는 방안으로 생각된다. 

청각학적 평가

청신경의 비동기증을 가지고 있는 환자에서 청성뇌간

반응은 청각역치의 좋은 예측인자가 아니기 때문에 청

각신호에 대한 행동학적 청각역치 및 반응을 확인하는 

절차는 매우 중요하다. 또한 행동학적 청각역치는 어음 

이해력을 예측할 수 없다. 따라서 청각역치, 어음인지능

력, 기능적 듣기 능력(functional listening abilities) 평가

를 신뢰할 수 있는 경우 증폭 또는 인공와우 이식 뿐 아

니라 최적의 의사소통 방식에 대한 결정을 내리는데 도

움을 줄 것이다. 
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청각역치 평가 

생후 5개월경 영아의 경우 발달 요인 및 성숙요인으

로 인해 행동학적 청각역치반응이 성인과 다르기 때문

에 기능적 평가는 청력에 대한 정보를 얻기 위한 기본

적인 평가가 될 수도 있다. 이 연령대의 영아를 위한 평

가도구는 소리인식 및 소리에 대한 최소 반응을 확인하

기 위한 행동관찰청력검사(behavioral observation au-
diometry, BOA)를 이용할 수 있다. Infant Toddler Mean-
ingful Auditory Integration Scale53)와 같은 기능적 듣기 

평가도구 또한 소리에 대한 영아의 반응을 상세히 기록

하는데 사용할 수 있다. 기능적 듣기 평가도구는 청각전

문가, 말언어병리학자 또는 조기 중재자의 도움을 받아 

부모 또는 보호자가 실시할 수 있다. 

최소한 약 5~6개월 이상의 발달 연령을 보유하고 있

는 아동의 경우 각각의 귀의 청각역치를 확인하기 위해 

공식적인 청력검사를 실시할 수 있다. 순음 역치를 얻기 

위해 환자의 발달연령에 따라 시각강화 청력검사(visual 

reinforcement audiometry), 조건화 놀이 청력검사(con-
ditioned play audiometry), 순음청력검사 등을 선택하

여 사용할 수 있다. 

말 지각능력 평가

단어인지검사(word recognition testing)는 환자가 간

단한 단어를 인지할 수 있는 능력을 보유하고 있고, 구

어 또는 지적 반응(pointing response)으로 신뢰할 수 있

게 표현할 수 있는 경우 실시할 수 있다. 조용한 상황에

서의 말인지 평가는 표준화된 조건에서 최적의 단어인

지능력에 대한 정보를 제공하며, 시간 경과에 따른 환자

의 수행력을 관찰 할 수 있게 하며, 증폭의 실시 여부를 

결정할 수 있게 한다. 또한 감각신경성 청력손실을 가

진 환자는 공통적으로 소음 하에서 말소리를 이해하는

데 어려움을 경험하기 때문에,54) 배경소음 하에서 단어

인지능력에 대한 표준화된 검사도 추가적으로 실시해

야 한다. ANSD로 진단된 환자는 정상에서 정상에 가까

운 청각역치를 보유하고 있을 수 있으며, 조용한 상황에

서 단어인지능력이 비교적 양호할 수 있기 때문에 기능

적 어려움이 최소화되어 있을 것이라 가정하는 오류를 

범할 수도 있으므로 특히 중요할 수도 있다. 

비청각학적 평가 

말언어병리학자 및 조기 중재자는 환자가 일상생활

에서 청각 및 시각단서를 어떻게 활용하고 인지 및 언어

기능이 어느 정도의 수준인지 평가하기 위해 아동 또는 

성인의 모든 의사소통 특징을 완벽하게 분석해야 한다. 

비청각학적 평가에는 환자가 사용하는 양식(modality)

이 무엇이든지 간에 환자의 잠재력 뿐 아니라 수용 및 표

현 언어, 의사소통 능력을 확인해야 한다.55) 출생 전후 원

인질환(예, 고빌리루빈혈증, 저산소증)으로 인해 중추

청각기능장애가 동반되어 있다고 의심되는 환자의 경우 

자기공명영상(magnetic resonance imaging, MRI)은 

청각전정신경 이후의 두개내 비정상적 소견(abnormal 

intracranial findings)을 확인하는데 유용하게 사용할 수 

있다. 이는 ANSD로 진단된 아동에서 흔하게 나타난다.56)

관  리

ANSD로 진단된 모든 아동 및 성인은 진단 이후 다학

제관으로 구성된 다양한 분야의 전문가들에게 종합적

인 평가를 받아야 한다. 유소아의 경우 이러한 구성원에

는 최소한 가족, 소아 청각전문가, 의사(이비인후과 의

사, 소아과 의사, 신경과 의사 등), 말/언어병리학자, 농

아 교사가 포함되어야 하며,43) 필요할 경우 물리치료사 

및 작업치료사가 포함될 수 있다. 또한 ANSD에 대한 개

인적 경험을 가지고 있는 부모 및 조기 중재자는 중요한 

구성원이 될 수 있다. 일부 유전적 원인(genetic causes)

은 기능적 결과를 예측할 수 있기 때문에 다른 질환을 동

반하지 않고 ANSD만 있는 경우 유전학적 검사도 실시

해야 한다. ANSD로 진단된 성인의 경우 청각전문가, 이

비인후과의사, 신경과의사, 말언어병리학자, 주치의가 

포함되어야 한다. 유전성 말초신경병증(hereditary pe-
ripheral neuropathy)이 의심될 경우 임상적 표지자(clin-
ical marker) 및 유전자 검사는 진단을 용이하게 할 수

도 있다.57) 

관리는 각 환자의 능력(청각학적 상태 및 비청각학적 

상황)를 고려하여 개별적으로 이루어져야 한다. 특히 언

어습득전 ANSD가 발병된 아동의 경우 청각 및 의사소

통능력 발달이 저조할 수 있으며, 손상의 범위를 예측할 

수 있는 없다. 따라서 이러한 질병을 가진 아동의 관리

는 개별화해야 하며 진전상황에 따라 변경해야 한다.46) 



김진동 : 청각신경병성 스펙트럼 장애

253

ANSD로 확인된 어린 아동의 치료 목표는 언어발달, 특

히 구어 개발이다.55) 청각전문가, 언어병리학자 등과 같

은 중재자는 환자의 의사소통 능력(communicative com-
petence)을 촉진시킬 수 있는 지식과 능력을 보유해야 

한다. 치료계획은 환자의 강점과 한계점 뿐 아니라 환

자 및 가족의 요구 및 욕구를 논의한 후 시작되어야 한

다. 이 과정에서 부모에게 아동의 질병을 알리고 가능

한 모든 진단 및 치료방법을 제시해야 한다. 또한 환자

마다 나타나는 증상이 다양하고, 일부 아동의 경우 청

취력이 시간에 따라 변화될 수 있기 때문에, 이를 고려하

여 중재는 적절하게 변경할 수도 있다는 사실을 부모에

게 알려야 한다. 보청기 착용 또는 인공와우 이식 후 구

어를 개발시키기 위한 청각입력에 만족할 정도로 반응

하지 않는 경우 아동의 연령, 증상이 발현된 연령, 아동

의 진전상황에 따라 일시적 또는 지속적 의사소통 수단

으로 시각언어[아기의 몸짓(baby signs), 수화(sign lan-
guage), 단서언어(cued speech), 독화(speech reading)]

를 고려해야만 한다는 사실을 통보해야 한다. 

성인의 청능재활 프로그램은 집단 및 개인적 회기로 

실시하며, 환경적 요인의 제어, 자기 옹호(self-advocacy), 

의사소통을 향상시키기 위한 인지적 접근방식 등의 전

략을 학습시키기 위해 사용할 수 있다.58) 

ANSD을 가진 영유아의 경우 언어 및 구어 습득전 의

사소통적 상호작용(preverbal communicative interac-
tions)을 촉진시키기 위한 조기 중재는 사용하는 의사소

통 방식에 관계없이 향후 언어 및 의사소통능력의 기반을 

마련해주는데 도움이 될 수 있다.59) 기본 언어(language 

base)를 가지고 있지 않은 아동의 경우 해당 아동과 가족

을 위해 의사소통방식(communication method)을 확립

시켜줘야 한다.43) 구두 의사소통(oral communication) 

방식을 사용하기로 선택한 환자에게 말 청취력과 명료

도(speech audibility and clarity)를 최대화하고 청각적 

경험 및 의사소통 경험을 제공하는 경우 의사소통 기능

을 최적화시킬 수 있지만, 특히 영아는 선택한 의사소통 

방식이 의사소통 능력을 적절하게 진전시키고 있는지 

여부를 확인하기 위해 정기적으로 평가해야 한다. 적절

한 진전이 확인되지 않는 경우 다른 의사소통 방식이나 

또는 현재의 의사소통방식에 추가적으로 다른 의사소

통방식을 찾아봐야 한다. 

동반질환을 가지고 있는 아동 및 영아에서 의사소통 

방식의 선택은 간단한 일이 아니다. 청각전정신경에서 

대뇌피질까지 중추신경계 전반에서 동반되는 신경성 

기능장애의 정도는 음향 패턴을 해석하기 위해 고차원

적인 인지 및 언어전략을 사용하는 개인의 능력에 영향

을 미칠 것이다. 동반질환을 가지고 있는 ANSD 아동의 

경우 구화법(auditory/aural)과 같은 의사소통방식에 독

순 및 자연스런 몸짓, 총체적 의사소통(total communi-
cation), 수화를 동반시키는 것이 적절하다고 제안하고 

있으며,43) 청각정보를 이해하는데 어려움을 겪고 있는 

아동의 경우 독순, 단서언어, 수화 등의 시각적 접근방식

을 고려해야 한다고 제안하였다.55) 이러한 아동에서 보

청기 또는 인공와우를 성공적으로 사용하는 능력은 좀 

더 제한되어 있다.60,61) 따라서 재활 및 관리 방법은 후속

평가를 통해 환자의 청각적 능력, 말/언어 능력, 의사소

통능력, 인지 능력의 진전 상황에 대한 정보가 더 많이 

밝혀지는 데로 상황에 맞게 적절하게 변화시켜야 한다.55)

앞서 설명한 바와 같이 ANSD 환자의 순음역치는 변

동될 수 있으며 말지각능력은 행동학적 검사로 예측한 

결과보다 일반적으로 저조하고 청력손실 정도와 말지

각 능력은 일치하지 않는 비동기증 질환이며, 전기생리

학적 검사결과는 비동기증을 가진 대부분의 환자에서 

손상되어 있고, 비동기증의 중증도(severity)는 청력손

실의 정도와 관련되어 있지 않기 때문에 행동학적 청력

검사 결과로 쉽게 특징지을 수 없다.62) 이러한 생리적 

및 지각적 취약성을 감안할 때, 일부의 중재방법은 

ANSD로 기인하는 부정적인 영향을 개선하기 위해 사용

된다. 그러나 ANSD로 진단받은 영유아의 청각학적 관

리는 표준 청력검사를 이용한 행동학적 청각 역치에 따

라 달라져야 한다.2) 

ANSD 환자의 청취력 및 명료성을 향상시키기 위해 

이용할 수 있는 중재방법 중에는 보청기(hearing aids), 

인공와우(cochlear implants) 및 주파수 변조 (frequency 

modulated, FM) 시스템 등이 있다. 경도에서 중등도 청

력손실을 가지고 있는 경우 보청기와 주파수 변조 시스

템은 일반적으로 선택할 수 있는 초기 중재방법이며, 청

력손실의 정도와 관계없이 1세 이하의 아동의 경우 유일

한 치료방법이다. Joint Committee on Infant Hearing 

(2007)63)에 따르면 청력손실을 가진 아동은 6개월 이내
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에 보청기를 착용해야 한다고 권고하고 있다. Guidelines 

Development Conference(2008)1)에서는 행동학적 청력

검사 결과를 신뢰할 수 있으며, 순음 및 어음에 대한 역

치가 상승된 것으로 밝혀지면 가능한 빠른 시일 내에 보

청기를 고려해야 한다고 권고하였다. 

보청기 

일반적으로 ANSD 진단 이후 부모 및 전문가가 설정

한 주요 목표는 아동의 구어 개발이다. 그러나 구어 개발

은 긴 재활 과정을 거쳐야 하며 결과가 다양하게 나타

날 수 있다. ANSD 환자의 대부분은 경도에서 중등도 청

각역치를 가지고 있기 때문에, 잔존 청각기능(residual 

auditory function)은 인공와우 이식에 대한 초기 열망을 

제한하는 상당히 중요한 요인이었다. 또한 일부 ANSD 

환자는 연령이 증가하면서 청각신경의 성숙화가 진행되

어 청성뇌간반응이 나타날 수 있기 때문에,64) ANSD로 

진단받은 아동이 신뢰할 수 있는 행동학적 청각역치에서 

상당한 청력손실이 증명된 경우 일반적으로 적절한 보

청기를 통한 증폭으로 중재할 것을 추천한다.43) 종래의 

증폭은 구어개발을 위해 시도할 수 있는 첫 번째 중재전

략이 될 수도 있지만 보청기의 사용에 관해서는 여전히 

수많은 논쟁이 존재한다. 

ANSD와 같이 외유모세포의 기능이 보존되어 있는 와

우의 경우 소음으로 인해 손상 받을 가능성이 존재하기 

때문에 이음향방사가 존재하는 동안 외유모세포의 기

능을 보존하기 위해 보청기 사용을 반대하고 이음향방

사가 사리질 때까지 보청기 적합을 연기하자는 보청기 

사용의 안정성에 대한 회의적인 시각이 일부 존재한다.65) 

보청기에 대한 회의적 시각의 합리적인 근거는 정상적

인 와우 내 기능을 가진 귀는 과증폭으로 인한 음향외상

(acoustic trauma)의 발생 가능성이 더 높으며, 특히 중

이반사로 적절하게 보호될 수 없기 때문이다.22) 그러나 

동일한 정도의 감각신경성 청력손실에 대한 지침서에 

따라 최소 12개월 이상 보청기를 장착한 ANSD 아동의 

행동학적 청각역치가 심각하게 저하되지 않았으며,30) 

보청기 사용으로 인한 유모세포의 기능장애에 대한 증

거는 아직까지 보고되지 않았다.50,66) 또한 이음향방사의 

존재여부는 청력레벨 또는 어음지각능력과 유의한 상

관관계가 없음이 증명되었으므로46) ANSD 아동의 청각

능력에 외유모세포가 어느 정도 기여를 하며, 또한 과증

폭이 외유모세포를 손상시킨다는 증거는 존재하지 않기 

때문에, 과증폭으로 인한 외유모세포의 손상이 ANSD 아

동에게 어떠한 심각한 영향을 미칠 것인지 알지 못한다. 

Hood는 이러한 아동들을 위해 이음향방사를 주의 깊

게 관찰하면서 광대역압축 보청기로 이득을 낮게 제공

하는 신중한 증폭전략을 제안하였다.67) 그러나 이음향

방사는 보청기를 장착시키기 전에 사라질 수도 있기 때

문에,47) 이 경우 이음향방사를 이용하여 증폭의 영향을 

감시하는 것은 오해를 불러일으킬 수도 있다. 다른 방법

으로 이음향방사가 출현하지 않는 아동이나 또는 질병

의 경과 과정에서 이음향방사가 사라진 아동으로 보청

기 장착을 한정시킬 수도 있다.47) 그러나 이러한 방법은 

상당수의 아동이 보청기를 착용하지 않거나 또는 저증

폭된 채로 남아있기 때문에 정상적인 청각 스펙트럼으

로 조기에 접근시킬 수도 있는 중재 혜택을 잃어버리게 

될 것이다.

ANSD 아동의 보청기 사용과 관련된 두 번째 주요 걱

정거리는 이 질병의 병리생리학적 기재(pathophysiologic 

substrate) 및 기존의 증폭은 아직까지 왜곡된 신호를 

포함하여 단지 소리만 크게 제공할 수 있다는 우려와 

관련되어 있다.50) ANSD로 진단된 일부 환자는 보청기

로 혜택을 받지만 대부분의 환자는 도움을 받지 못한

다.1) 보청기의 혜택이 거의 없거나 또는 전혀 없는 이러

한 문제는 성인 환자에서 증폭의 수용이 저조한 큰 이유

로 추정된다.7,47) Cone-Wesson 등68)은 보청기를 처방받

은 29명의 ANSD 환자 중 14명(48%)은 실제로 보청기 

착용을 중단하였음을 확인하였는데, 이는 보청기(증폭)

의 혜택이 거의 없거나 전혀 없다는 것을 의미한다. 반

면에 3명의 환자(10%)는 청각역치 및 말지각능력이 향

상됨을 관찰할 수 있었고, 5명(17%)은 측정할 수 있는 

지각적 혜택이 존재하지 않음에도 불구하고 역치의 향

상이 입증된 중간 정도(intermediate situation)였다고 보

고하였다. 반면, Rance 등30)은 보청기를 장착시킨 ANSD 

아동의 50%에서 개방형 말 지각 능력이 유의하게 향상

되었으며, 말지각능력의 향상은 사건관련피질전위(cor-
tical event-related potentials)와 상관관계가 있음을 증

명하였다. 

일부 청각전문가는 감각신경성 청력손실을 가진 다
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른 사례에서와 같이 환자의 행동학적 역치에 따라 적절

한 이득 및 주파수 처방법으로 보청기를 통한 청취력의 

회복을 권장한다.69) ANSD를 가진 아동에서 보청기의 

증폭 수준은 유아용 표준 적합 지침서에 의거하여 순음

청각역치에 따라 전체 주파수의 이득을 처방하는 알고

리즘을 이용하여 적합시켜야 한다.70) ANSD를 가진 아

동에서 청성뇌간반응은 순음청각역치를 추정하는데 사

용하지 못하며 발달지연을 동반하고 있는 아동의 경우 

행동학적 청각역치를 측정하는데 어려움 때문에 보청

기의 적합은 지연될 수도 있다. ANSD 환자에게 신뢰할 

수 있는 행동학적 청각검사결과를 얻지 못하는 경우 가

족과 조기중재자가 이를 매우 걱정스럽게 생각한다면 

검증방법(예, unaided와 aided conditions에서 아동의 반

응 비교)을 이용하는 동시에 이러한 걱정과 행동관찰청

력검사를 기반으로 보청기 적합을 시작해야 한다고 권

고하고 있다.43) 

Zeng 등24)은 보청기를 통해 저주파수 음향정보를 제

거하거나 또는 고주파수 음향정보를 강조함으로써 

ANSD로 진단된 환자가 공통적으로 가지고 있는 시간

처리능력의 결함을 보상할 수 있으며, 시간처리능력의 

저하 때문에 진폭의 압축은 피해야 하며 선형 증폭방식

의 보청기를 고려해야 한다고 제안하였다. 또 다른 방법

으로 시간적 변조(temporal modulations)의 진폭을 확

장하는 방법을 제안하였는데, 압축 해제시간을 느린 속

도로 조정하는 경우 시간변조의 진폭 차이를 더 크게 

할 수 있다. 이와 같이 향상된 진폭 차이는 자음 및 모음 

지각에 대한 두드러진 단서를 제공하는데 도움을 주며 

발성시간(voice onset time), 파열(burst), 전이(transi-
tions)와 같은 화행(speech events)에 대한 지각을 향상

시키고 신호대잡음비를 극대화 시키는데 유용하다.71-73) 

추가적으로 저주파수 신호를 필터링을 통해 걸러내거

나 또는 주파수 전위(frequency transposition)를 통해 

고주파수 영역으로 이동시키는 방법71) 및 시간적 포락선 

향상(temporal envelope enhancement)74) 시키는 방법

이 있다. ASND를 가진 영유아 및 아동에서 유의하게 나

타날 수도 있다. 

ASND를 가진 일부 영유아 및 아동은 회복될 수도 있

으며, 청각 기능이 유의하게 향상될 수도 있다.64,75) 따라

서 증폭을 필요에 따라 조정하고 변경하기 위해 청성뇌

간반응 및 행동반응 청력검사를 통해 청각기능을 주의 

깊게 관찰해야 한다.77) 물론 보청기 적합만으로는 최종

이 아니며 성공적인 보청기 적합을 위해서는 진단시 연

령, 치료 방법, 기술 및 보청기 사용의 규칙성(규칙적인 

보청기 사용), 적절한 재활 및 언어치료 프로그램, 가족 

참여, 아동의 동반 질환 또는 발달 지체 등의 다양한 요

인을 전체적으로 고려해야 한다.

ANSD를 가진 일부 아동의 경우 인지 장애가 추가적

으로 존재할 수 있는데, 이러한 인지장애는 역치 결정의 

과정을 더 복잡하고 어렵게 한다. 따라서 증폭은 신뢰할 

수 있는 행동반응 청각역치를 얻을 수 있을 때까지 연기

될 수도 있다. 이것은 증폭의 지연을 초래하고 음성 신

호에 대한 적절한 청취력이 없는 상태로 지내는 시간을 

더욱 증가시킬 수 있다. 

가정 또는 학교에서 주파수 변조 시스템의 사용은 위

험성이 낮으며, 신호대잡음비를 향상시키는 잠재적 이점

을 가지고 있고 최소 증폭 수준에서 생존해 있는 외유모

세포에게 최소 위험을 제공할 수 있다. 그러므로 ASND 

아동에게 기존의 증폭을 제공하는 것은 아직 확인되지 

않았지만 일부 환자에게 혜택을 줄 수도 있기 때문에 

말 명료도를 향상시키거나 또는 인공와우 이식 전 단계

의 관리 방법으로 정당화될 수 있다.46) 

Cochlear implants

ASND는 탈수초화 및 축삭 손상 과정에서 부차적으

로 신경 변성이 발생될 수있기 때문에 초기에는 인공와

우 이식이 ASND 환자에게 도움이 되지 못할 것이라 생

각했었다. 그러나 쥐의 탈수초화된 신경(demyelinated 

nerves)에 대한 전기자극으로 청성뇌간반응의 파형을 

측정할 수 있었기 때문에 인공와우 이식이 ASND의 효

과적인 중재방법이라는 생각을 가지게 하였다.77) 또한 

신경섬유를 전기적으로 자극하는 경우가 음향적으로 

자극하는 경우보다 방전율(discharge rate)과 최대 속도 

모두 증가하는 것으로 밝혀졌다. 또한 전기자극에 대한 

신경반응 시간은 음향 자극보다 좀 더 정확하고 반복성

을 가지고 있는 것으로 나타났다.50) 최근 연구에서는 

ANSD를 가진 대부분의 아동이 인공와우 이식으로 혜

택을 받고 있는 것으로 밝혀졌다.64,78,79) 

따라서 적절한 증폭에도 불구하고 여전히 말언어 발
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달의 진전이 저조한 경우, 인공와우 이식을 고려해야 한

다.76,80) 인공와우 이식은 ANSD 아동의 손상된 청각정

보처리능력을 회복시킬 수 있는 최후의 중재방법이

다.80) 사실상, ANSD의 관리에 있어 인공와우 이식의 장

점에 대한 증거가 더욱 많아지고 있다. 1세경 순음청각

역치를 기반으로 고도의 감각신경성청력손실로 진단된 

아동은 인공와우의 대상자가 될 수 있다. 보청기와 달

리 인공와우는 고도 감각신경성 청력손실 환자에게 말

소리 대역의 모든 주파수 전반에 대한 청취력을 제공할 

수 있는 가능성을 가지고 있으며,81,82) 일부 아동에서는 

연령 일치 또래 집단의 능력에 상응하는 언어능력을 보

유하게 할 가능성이 있다.83-85) 많은 연구에서 ANSD와 

감각신경성 청력손실을 가진 아동의 인공와우 이식 후 

수행력은 비슷하게 나타났다.71,86) 이러한 증거를 바탕으

로 인공와우 이식은 청신경병증을 치료할 수 있는 중재

방법이라고 주장하고 있다. 일부 연구자들은 ANSD를 

가진 아동의 경우 순음역치에 관계없이 인공와우 이식 

대상자가 될 수 있다고 권고하고 있으며.1,86) 이는 음향

자극과 달리 신경의 비동기증을 가진 아동의 신경 동기

성을 증가시키고 말지각을 향상시키는 전기자극의 혜

택을 기반으로 하고 있다.50) 이러한 주장은 신경에서 기

인하는 기능장애를 가진 환자에서 인공와우 이식은 말 

및 언어 능력을 향상시킬 수 있다는 다양한 연구가 뒷

받침하고 있다.87,88) 

그러나 ANSD로 진단받고 인공와우를 장착한 아동

의 전반적인 말 및 언어결과는 일정하지 않다. 인공와

우를 통해 혜택을 받은 아동도 있고 그렇지 않은 아동

도 있다. 일부 연구에서는 인공와우 이식 후 수행력이 

저조하거나 다양하게 나타났는데, 이는 병변 위치 때문

이었다.89,90) 따라서 병인은 인공와우 사용이 말 및 언어

의 혜택으로 이어지는지를 판단하는 요인일 가능성이 

높다. 특히 일부 ANSD 환자는 청각전정신경이 비정상

적이거나 또는 결손되어 있기 때문에,56) 인공와우 이식

을 고려할 경우 자기공명영상 검사를 통해 청신경의 상

태를 반드시 평가해야 한다. 또한 ANSD로 진단된 환

자에서 흔하게 관찰할 수 있는 동반질환91)은 아동의 말 

언어발달을 지연시킬 수도 있다. 그러나 비증후군성 열

성(non-syndromic recessive) ANSD 환자92)의 경우 인

공와우 이식을 통해 적절한 도움을 받을 수 있다. 예를 

들어, OTOF 유전자 돌연변이처럼 신경연접부위 전 단

독 질환(isolated presynaptic disorder)으로 인해 심도

청력손실을 가지고 있는 ANSD 아동의 경우 인공와우 

이식은 만족스런 결과를 얻을 수 있었으며,93) 이식 받은 

아동의 술후 임상적 반응 및 전기생리학적 검사는 매우 

좋은 것으로 보고되었다.94,95)

전기유발 청성뇌간반응과 같은 술중 전기생리학적 측

정은 ANSD 아동의 인공와우 수술의 결과를 예측하기 

위해 사용할 수도 있다.96) 정원창 전기와우도검사(round-

window electrocochleograms)에서 비정상적인 파형을 

보이는 인공와우 이식 대상자에서 술중 전기유발 청성

뇌간반응의 파형이 정상적으로 나타난 경우 또래 집단

의 감각신경성 청력손실로 인한 인공와우 이식대상자

보다 술 후 1년 및 2년경 어음지각점수가 더 좋은 것으

로 나타났다. 그러나 술중 전기유발 청성뇌간반응의 파

형이 비정상적으로 나타난 경우 인공와우 이식 아동의 

어음지각점수는 유의하게 나쁜 점수를 나타내었다.96) 

비정상적인 전기와우도 파형을 가진 아동의 25% 정도

는 술중 전기유발 청성뇌간반응의 파형에서도 비정상적

으로 나타나기 때문에 사실상 아직 정확하게 규명되지

는 않았으나 진정한 의미의 신경병증을 경험하고 있는 

것 같아 보인다. 반면, 전기와우도의 비정상적 파형을 

가진 대부분 환자(75%)의 외유모세포는 기저막을 부적

절하게 동조시켜 잔존하고 있는 내유모세포의 출력을 

비동기화 시킨다.97) 이와 같이 전기와우도는 비정상이지

만 술중 전기유발 청성뇌간반응은 정상에 속하는 소아 

인공와우 대상자가 대조집단보다 수행력이 우수하다는 

연구 결과는 상위 대뇌피질영역은 부정적인 영향을 받

지 않는다는 것을 제안하고 있다.

그러나 인공와우 이식 전 ANSD의 경과 변동을 반드

시 고려해야만 한다. 사실, ANSD를 가진 영아 인공와우 

이식대상자의 청각 시스템의 성숙과정은 여전히 진행되

고 있을 수도 있기 때문에,75,98) 인공와우 이식은 아동에

게 자연적으로 유용한 청력레벨로 회복될 수 있는 적절

한 기회를 효율적으로 제공해주지 못할 수도 있다.80) 따

라서 인공와우 이식은 아동의 보청기 착용 후 말지각 

능력 뿐 아니라50) 추가적인 반복 측정을 통해 ANSD가 

지속적으로 존재하고 있다고 입증되었고 아동의 행동

학적 청력검사결과을 신뢰할 수 있는 경우76)에 한하여 
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치료방법 중 하나로 고려해야 한다. 또한 고심도 청력손

실을 가진 ANSD 아동의 경우 인공와우 이식 대상자로 

고려하는 것이 합리적인 선택처럼 보일 수도 있지만, 상

당수의 환자는 청력손실의 정도가 이보다 더 낮다. 이러

한 아동들의 인공와우 이식대상자 선정은 수초성 질환 

및 신경병증 등의 동반질환 뿐 아니라 술전 전기생리학

적 측정결과(사건관련전위, 와우갑갑전기자극검사, 전

기와우도 등)를 포함하여 신중하게 평가해야 할 것이다.

인공와우 이식 후 어음처리기의 프로그램밍은 청각

전문가가 담당해야 하며, 아동의 상태에 따라 개별적으

로 조정해야 한다. 즉 내유모세포 기능장애로 인해 발

생된 ANSD 환자는 감각신경성 청력손실을 가진 아동

과 유사한 형태의 프로그램밍으로 성공할 가능성이 높

지만, 신경 비동기증으로 인해 발생된 ANSD 환자의 경

우 말 지각을 최적화시키기 위해 다른 프로그래밍 전략

이 필요할 수도 있기 때문에61) 개별적인 접근전략이 필

요하다. 따라서 대부분의 아동은 인공와우 프로그래밍 

소프트웨어의 기본 변수로 수행력이 좋을 수 있지만 일

부 아동의 경우 프로그래밍 과정에서 다른 적합 고려사

항을 조절해야 할 수도 있다. 이론적으로 인공와우의 

전기신호는 청각경로 내의 동기화를 향상시킬 수 있으

며,71) 현대의 인공와우는 대부분 불연속적이며 박동성

인 신호를 생성하므로 신경활동의 동기화에 더욱 기여

할 수 있을 것이므로,99) ANSD 환자의 시간적 처리능력

을 개선시킬 수 있다. 실제로 술전, 술중, 술후 유발전위

는 ANSD 환자의 청각경로 중 다양한 수준에서 신경 

동시성이 회복되는 것으로 나타났다.100) 또한 병변이 와

우 내에 존재하는 경우(endocochlear origin) 나선신경

절 신경세포의 직접적인 자극은 숫자적으로 감소되어 

있는 내유모세포를 우회할 것이므로 청각기능을 향상

시킬 것이다. 그러나 탈수초화된 섬유의 시간상수(time 

constants)는 탈수초화된 축삭의 종류 뿐 아니라 자극

방법에 따라 달라지고, 기능장애를 가진 청신경에 높은 

자극율(stimulation rates)을 제시할 경우 전도성의 피

로현상(conductivity fatigue)이 발생하여 예상보다 좋

지 않은 결과를 초래할 수 있으므로101) 인공와우의 신호

처리전략에 주의해야 한다. 따라서 프로그래밍의 고려 

사항 중 한 가지는 자극율을 느리게 하는 것이다. 이 방

법은 청신경 섬유의 불응기(refractory period)를 연장

시켜 연속적인 신경 동시성을 강화한다.61) 또 다른 중요

한 매개 변수는 적절한 자극을 제공하기 위해 펄스 폭

(pulse width)을 증가시킬 수 있지만, 이 주파수 및 시간

해상력이 저하되지 않도록 주의해야 한다.102) 

또 다른 방법은 음량증가지각을 측정해보는 것이다. 

그러나 일부 아동에서 소리에 대한 청각적 경험의 부족 

또는 너무 어린 경우 이 방법을 시행할 수 없을 수도 있

다. 이런 아동의 경우 음량을 척도화하고 전기역동범위

를 최적화하기 위해 아주 작은 소리에서 큰 소리까지 다

양한 강도의 소리에 해당하는 그림을 사용하는 방법이 

유용할 것이다.103) 와우의 주파수 대응배열(tonotopic 

organization)의 복제를 목표로 하는 주파수 순서화

(pitch ranking)의 장점을 최대한 활용하여 지각적으로 

동일하게 들리는 일부 채널을 제거해야 한다. 마지막으

로 아동이 더 많은 검사에 협조할 수 있고 집중할 수 있

으며 청각전문가가 아동의 정보를 더 많이 파악하게 된 

경우 가상채널(virtual channels)을 이용하는 어음처리전

략을 사용할 수 있다.104) 이러한 모든 방법은 프로그래

밍 소프트웨어를 통해 구현시킬 수 있지만, 기본 설정 

값이 존재하지 않기 때문에 더 많은 시간과 노력이 필

요하다. 

보청기와 인공와우는 조용한 상황에서 신호의 청취

력을 향상시킬 수 있지만, ANSD 환자는 여전히 소음 

하에서 말을 이해하는데 심각한 어려움을 경험할 수 있

다.10,105,106) 개인용 주파수 변조 시스템은 신호대 잡음비, 

말 지각능력, 언어학습능력을 향상시키기 위해 단독 또

는 보청기 및 인공와우와 결합시켜 사용할 수 있다.43) 

결      론

ANSD는 내유모세포와 청각뇌간신경경로에 이르는 

다양한 해부학적 위치의 기능저하를 발생시킬 수 있다. 

일부 ANSD 환자는 청신경은 정상이지만, 내유모세포

의 손상으로 인해 신경전달물질을 시냅스 간격으로 방

출할 수 없거나 청각 신경연접부위의 결함으로 인한 신

경 전 기능장애이지만, 일부 환자의 경우 청선경의 탈

수초화와 같은 신경성 기능장애이다. ANSD는 환자의 

시간처리능력을 심각하게 손상시키고 언어습득 과정을 

위험에 빠뜨리게 하므로 정확한 진단이 가장 중요하며, 
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청성뇌간반응의 파형이 출현하지 않거나 또는 심각하

게 비정상적으로 나타나는 환자에서 이음향방사와 와

우 전위를 함께 측정해야 한다. 그러나 ANSD 환자의 

병변 위치를 정확하게 진단할 수 있는 청각학적 검사도

구는 현재 존재하지 않기 때문에 유전자 검사와 철저한 

병력(case history) 조사는 ANSD와 관련된 근본적인 

병리 현상을 이해하는데 도움을 줄 것이다. 

이 질환을 가진 환자의 관리는 시기 적절해야 하며 청

각학적 및 비청각학적인 상황을 고려하여 개별화되어

야 한다. 특히 환자의 기능적 결함 및 고유의 요구 사항

을 고려하여 접근해야 하며, 청각역치 및 말지각 능력, 

의사소통 기능을 주기적으로 감시하여 진전상황에 따

라 관리 계획을 수정해야 한다. 보청기의 경우 안정성 

문제 등으로 유보하자는 의견도 있지만, 일부 집단에서

는 현재까지 확인되지 않은 혜택을 받을 수 있을 것으

로 생각되기 때문에 말 명료도를 증가시키거나 인공와

우 이식 전 단계에서 중재의 한 방법으로서 정당화 될 수 

있다. 그러나 아동의 청각적 의사소통의 진전 상황을 

주의 깊게 모니터링 해야 한다. 인공와우 이식은 청각

경로 내의 동기화를 향상시켜 청각정보처리능력의 손

상을 회복시키기 위한 수단이지만 인공와우 이식 대상

자 선정은 신중해야 하며, 잠재적인 동반질환 및 술 후 

예상 결과를 예측할 수도 있는 전기생리학적 측정결과

를 고려해야 한다. 

중심 단어：청각신경병성 스펙트럼 장애·와우 전위·

이음향방사·청성뇌간반응·보청기·인공와우.
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