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서      론

제2형 신경섬유종증(neurofibromatosis type II, NF2)은 

양측 청신경종양을 포함하는 중추신경계의 다발성 종양을 특

징으로 하는 상염색체 우성인 유전성 질환이다.1) NF2 환자의 

90~95%에서 양측의 청신경종양이 발현되며, 비록 양성 종양이

지만 청각과 전정신경계에 중대한 영향을 미쳐 전농에 이르기

도 한다.2) 대부분의 NF2 환자에서 양측의 청력저하가 발생하

지만, 그 경과는 예측할 수 없으며, 청각 재활은 아직 쉽지 않

고 치료에 대해서도 여전히 논란이 있다.3) 일부에서는 양측성 

청신경종양이 있을 경우 수술을 하여 종양을 제거한 후 청성

뇌간이식술(auditory brainstem implantation, ABI)을 시행할 

것을 권유하고 있다.4) 하지만 ABI는 아직 보기 없는 조건의 

말지각력(open-set speech perception)이 떨어지는 것으로 알

려져 있다.5) 종양제거 후 청신경이 보존되었거나 감마나이프 

치료를 시행한 경우에는 인공와우이식술(cochlear implanta-
tion, CI)도 하나의 선택이 될 수 있다. 그리고 CI가 아직 보기 

없는 조건의 말지각력이 더 우수하고 수술위험성과 합병증, 

수술시간에서 상대적으로 환자에게 더 좋은 결과를 보인다는 

점에서 ABI보다 우수하다는 견해도 있다.6) 저자들은 NF2 환

자의 청신경 종양에 대해 감마나이프를 시행하고, 종양의 크

기가 감소하고 안정화된 후 CI를 시행하여 만족할 만한 청력 

향상을 경험하였기에 이에 대해 보고하고자 한다.

증      례

49세 남자 환자로 15년 전부터 수개월 이상 점진적으로 양

측 귀의 청력이 악화되었고, 12년 전 양측 청신경종양이 발견되

었다. 환자의 어머니는 양측전농인 가족력이 있었다. 그래서 유

전에 의한 NF2로 진단받고 감마나이프를 시행한 후 크기가 
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Patients with neurofibromatosis type 2 (NF2) develop bilateral vestibular schwannomas that can 
cause binaural progressive hearing loss in most individuals. Auditory rehabilitation for bilateral 
profound sensorineural hearing loss in patients with NF2 poses a great therapeutic challenge. An 
auditory brainstem implantation may be an option after tumor excision, but its hearing results 
are still relatively unsatisfactory. A cochlear implantation (CI) may be another option in those 
cases where the cochlear nerve has been left intact after tumor excision or in those cases that 
have been kept stable after treating with Gamma-Knife. Here we report a case of undergoing CI 
after having been treated with Gamma-Knife in NF2 and showing improved open-set speech 
perception.	 Korean J Otorhinolaryngol-Head Neck Surg 2015;58(7):509-13
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줄어든 상태로, 12년째 종양이 더 커지지 않고 안정적으로 경

과관찰 중이었지만 저하된 청력에 대해 평가를 위해 내원하

였다. 환자는 청신경종양 진단 1년 전 후복막종물이 발견되

어 비뇨기과에서 제거술을 받았으며, 조직검사상 신경절신경

종(ganglioneuroma)으로 진단되었었다. 

순음청력검사에서 우측 귀에서 약 88 dB HL, 좌측 귀에서 

100 dB HL의 역치를 나타내었다(Fig. 1). 고실도검사는 양측 

모두 A형이었고, 어음명료도는 우측 32%, 좌측 4%였다. 청성

뇌간유발반응(auditory brainstem response)에서 우측에서는 

90 dB 음자극에서 반응이 나타났고, 좌측에서는 반응이 나타

나지 않았다. 전정기능검사에서는 회전의자검사와 온도안진검

사에서 양측 전정기능 완전소실을 보였다. Hearing in noise 

test(HINT)에 사용된 문장을 이용한 어음분별점수는 36%였

고, categories of auditory performance(CAP) 점수상 3점이

Fig. 2. Axial view of temporal bone CT shows widening of both 
internal auditory canals.

Fig. 3. MRI Axial T1-weight enhanced fat-suppression image (A).   
MRI Axial T2-weight 3D SPACE isotropic image (B). Both images 
show bilateral acoustic tumors (arrows), which its size were right 
7×3 mm, left 16×9 mm. 
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Fig. 1. Preoperative pure tone audiometry shows bilateral profound sensorineural hearing loss.
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었다. 측두골 전산화단층촬영에서는 양측 내이도의 확장을 

관찰할 수 있었으며(Fig. 2), 측두 자기공명영상촬영에서는 우

측은 내이도에 국한되고, 좌측에는 내이도와 소뇌교각에 걸

친 종괴가 T1 강조영상에서 관찰되었으며, 조영제에 의하여 조

영증강이 되었고 T2 강조영상에서도 뇌척수액의 음영 결손이 

관찰되었다(Fig. 3). 양측 청신경종은 5년 전 자기공명영상과 비

교했을 때 크기가 증가하지 않았다.

CI를 시행하기로 하고, 시행 전 와우갑각전기자극검사(pro-
montory stimulation test)를 시행하여 양이에서 비슷한 반응 

역치와 gap detection을 보였다. 수술 위치에 대해서 환자와 

상의한 결과 환자는 보청기를 통해 소리에 대한 반응이 남아

있는 우측의 청력은 유지하고 싶어 하여 양이청취를 위해 종

양의 크기가 더 크고 어음명료도가 더 낮은 좌측에 시행하기

로 하였다. 다만 환자에게 현재는 종양이 안정적이지만 추후 

종양이 다시 자란다면 청취능력이 악화될 수 있고, 종양이 여

전히 존재하므로 일반적인 CI보다는 결과가 떨어질 수 있다는 

것을 설명하였다. 수술 중 특이 소견은 없었고, 시행한 신경반

응원격(neural response telemetry) 측정에서 모든 채널에서 

반응하는 것을 확인하였다. 술 후 10개월째 조율(mapping)이 

안정화된 후 HINT에 사용된 문장을 이용한 어음분별점수

는 96%였고, CAP 점수상 7점, 순음청력검사의 음장검사

(sound field)에서는 32 dBA를 보였다(Fig. 4).

고      찰

내이도 및 소뇌교각에서 발생하는 NF2에 의한 청력저하는 

종양으로 인한 허혈, 경색 또는 종양의 직접적인 침범에 의해 

청신경 압박과 와우 기능저하에 의한 것으로 알려져 있지만 

정확한 메커니즘은 이해되지 않고 있다.7) 가장 쉽게 생각할 수 

있는 가설이 종양이 직접적으로 압박을 하여 청신경을 약화

시키는 것이나, 청력소실이 예측할 수 없이 발생하고 크기가 

작은 종양에서도 흔히 청력소실이 발생하며 종양이 커지지 않

는데도 불구하고 점진적인 청력소실이 발생하는 점을 고려하

면 종양 크기나 성장속도와 청력저하의 단순한 관련성은 존재

하지 않을 것이라고 생각된다.3) 뿐만 아니라 청력소실의 유형

이 점차적(progressive)이거나 단계적(stepwise), 재발성(relaps-
ing), 완화성(remissive) 또는 갑작스럽게(sudden) 발생하는 등 

양상이 다양하여 미로내 출혈, 내림프액 수종, 와우 혈류공급

의 차단, 내이액의 생화학적 환경의 변화 등이 와우 유모세포

의 퇴화 및 기능저하를 발생하는 것이 청력저하에 핵심적인 역

할을 한다.

산발성(sporadic) 또는 NF2에서의 청신경종양은 그것이 더 

커지지 않는 안정적인 종양이라면 “wait and rescan”이 점점 더 

선호되고 있다.5) 점점 더 영상의 질이 좋아지고 조기에 진단되

며, 종양의 성장양상이 2/3에서는 더 성장하지 않기 때문이다.8) 

그러나 NF2에서는 양측에 종양이 존재하므로 치료방법 결정

은 더욱 복잡하다. “Wait and rescan”을 선호하는 경우도 있

고 조기에 치료하는 것이 종양이 더 작아서 제거가 용이하고 

길게 봐서는 청력 유지에 유리하다는 주장이 있어 논란은 있

다. 치료를 할 때는 일반적으로 어음명료도가 더 떨어지는 쪽

의 종양을 치료한다. 그 후 반대쪽에서 청력이 저하되거나 종

양이 자란다면 치료를 하는 것이 좋으며 치료는 처음 치료를 

먼저 하였던 쪽의 청력상태를 고려해야 한다.9) NF2 환자들에

서 임상양상의 발현은 다양한데, 작고 안정적인 종양을 가진 

상태라면 적극적인 치료를 필요로 하지 않는다. 그러나 종양

이 크고 두개 내 또 다른 종양이 있으며 다른 질병까지 동반

한다면 청력뿐 아니라 시각 등 다른 감각기능 또한 저하되어 

있는 경우가 있어 적극적인 치료가 필요하다. 여러 문헌에서

는 NF2의 진단 시 나이와 증상 발현 시의 나이가 이 질환의 

진행의 가장 중요한 예측인자로 보고하고 있다.1)

NF2 환자에서 청각 재활은 삶의 질을 유지하기 위해 필수

적이다. 잔존청력이 많이 남아 있다면 보청기만으로도 충분

히 가능하겠지만 고도 난청이 있거나 치료 후 예상된다면 CI 

혹은 ABI가 최선이다. CI 혹은 ABI를 선택하는 경우는, 종

양의 크기, 종양의 성장률, 청력, 청신경의 존재 및 기능 유

무, 환자의 선택까지 많은 것을 고려해야 한다.7)

CI가 유리한 경우를 정리하면 첫째, 종양 절제술을 시행한

다면 청신경종양 제거 후 청신경의 보존이 가능할 것이라고 

생각되는 경우이다. 둘째, 양측 고도 난청을 가지면서 종양 

Fig. 4. Postoperative sound field audiometry.
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절제를 계획하지 않거나 감마나이프를 받았다면 양측에서 

중간 크기 이하의 안정적인 종양, 이전의 반대측에 종양 절제

술을 받고 청신경이 소실된 안정적인 편측 종양, 이전의 종양 

수술 시에 청력이 보존된 경우이다.7)

ABI가 더 유리한 경우는 종양 절제술이 계획될 때, 첫째, 

반대측에도 종양이 존재하면서 수술 중 청신경 보존이 가능

하지 않거나 청신경을 보존했더라도 수술 중 전기자극 복합

활동전위(electrically evoked compound action potential)와 

전기자극뇌간반응(electrically evoked brainstem response)

의 반응이 좋지 않을 때, 둘째, 반대측 종양은 절제하였는데 

그쪽에서 시행한 CI 또는 ABI의 성능이 떨어지거나 반대측

의 청력이 전혀 없는 경우이다.7)

결론적으로 CI는 양측의 청력이 없으면서 감마나이프 치

료 이후 종양의 크기가 증가하지 않고 안정적으로 유지되는 

경우 가장 효과적인 청각 재활 방법이다. 종양을 완전히 절제

하면서 청신경을 보존할 수 있는 경우에도 마찬가지이다. 예

를 들면, 경미로접근법(translabyrinthine approach)으로 종

양을 제거하면서 청신경을 보존하여 CI를 동시에 시행하는 

방법도 그런 예라고 할 수 있다.10) 이번 증례에서도 이런 방법

도 고려되었지만 환자는 술 후 합병증 가능성에 대해서 설명

을 듣고 현재는 종양이 안정화되어 있어 종양에 대해서는 추

가 치료를 원하지 않아 배제되었다. 청각 재활에 있어 CI와 

ABI는 환자 수와 결과기준이 다르고 보고된 증례도 적어서 

직접적으로 비교하기에는 쉽지 않다. 그럼에도 불구하고 일반

적으로 CI를 시행했을 때 ABI보다 더 우수한 언어지각력을 

갖는 것으로 생각되는데, 청신경이 작용하는 한 소리의 전기

적 자극이 청각로로 정확하게 전달되기 때문이다.6,11) Vin-
centi 등6)은 NF2 환자에서 CI를 시행할 경우와 ABI를 시행

하였을 경우에 대한 비교연구를 했는데, 보기 없는 조건의 말

지각력이 CI 군에서는 60%, ABI 군에서는 29%를 보여 통계

학적으로 의미 있는 차이가 있었는데, 그 원인으로 청신경로

인 청신경과 청신경핵(cochlear neuclei)의 감수성에 대한 병

리현상과 ABI 기기의 전극 수 및 자극시키는 전략(stragegy) 등

의 기기의 성상 등이 ABI의 결과에 영향을 미친 것으로 분석

하였다. 그리고 Sanna 등12)은 ABI의 결과가 너무 다양하고 CI

에 비해 떨어지는 원인을 ABI가 뇌간의 청신경핵이 아닌 다른 

신경핵을 자극하거나 전극이 기능을 하지 못하는 등 implant

와 관련된 원인과 수술적 원인으로 전극의 위치가 옮겨지거나 

탈출될 수 있는 것으로 보고하였다. 이렇게 CI가 청각학적으

로 더 우수하기 때문에 종양절제술을 하더라도 수술 중 가능

하다면 청신경을 보존하는 것이 더욱 강조되고 있다.

또한 청각학적인 장점 외에도 낮은 수술위험성, CI를 먼저 

시행했지만 청각신경기능 저하 등으로 추후 ABI가 필요하다

면 언제든지 시행할 수 있다는 것도 CI의 상대적인 우수성으

로 생각할 수 있다. 

저자들은 CI를 시행하기 전 술전 검사로서 와우갑각전기자

극검사를 시행하여 청신경기능을 검사하였지만 CI를 위해 반

드시 양성반응이 필요한 것은 아니다. 여러 문헌에서 와우갑

각전기자극검사에서 반응이 없더라도 CI를 할 수 없는 것이 

아니며, 실제로 성공하였던 증례가 보고된 바 있다.13) 그러나 

청신경이 반응을 보이더라도 NF2 환자에서는 종종 청신경의 

기능저하를 경험할 수 있고, 수술 중 청신경을 구조적으로 보

존할지라도 반드시 기능적이지는 않다는 점에서 일반인들에

서 시행한 CI 환자들이 경험하는 청력수준만큼의 언어지각력

을 달성하기는 쉽지 않을 것으로 보인다.14-16) 

무엇보다 가장 중요한 것은 치료 후 청력 결과이다. 청신경

종에서 시행한 CI의 결과는 다양한 것으로 알려져 있으며, 본 

증례에서는 보기가 없는 말소리 지각력을 달성할 수 있었으나, 

그것이 가능하지 않을 수도 있다는 것을 반드시 인지해야 한

다. 그렇지만 보기가 없는 말소리 지각력을 달성할 수 없을지

라도 주변 환경음 인지나 의사소통에서 호전을 보였고, 시각

정보를 함께 이용할 때 더 많은 도움을 얻을 수 있다고 보고

된 바 있다. 다른 연구에서 NF2에서 CI를 시행한 군을 보면, 

Pai 등13)은 NF2 환자 5명에서 CI를 시행하여 Bench-Kowal-Ba-
mford 문장인지도검사와 City University of New York 문장검

사를 시행하여 3명에서 각각 78/93%, 63/94%, 89/94% 등을 

나타내어 보기가 없는 말소리 지각력이 가능하였으나 다른 

한 명은 환경음 지각에서만 의미 있는 상승을, 나머지 한 명

은 와우갑각전기자극검사상 반응을 보이지 않았고 소리에 대

해 전혀 반응을 보이지 못했다고 보고하였다. NF2 또는 산발

성 청신경종 환자의 청각 재활에 대해서는 아직 논란이 많지

만, 가능하다면 ABI보다는 CI를 시행하는 것을 고려하는 것으

로 합의(consensus)가 모이고 있으며, 본 논문은 하나의 증례

만을 대상으로 하였지만, CI를 통해 좋은 청각학적 결과를 도

출할 수 있었으며 이를 문헌고찰과 함께 보고하는 바이다.
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