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진행성 비유창성 실어증(progressive nonfluent aphasia, 이

하 PA)은 전두측두엽성 치매(Frontotemporal lobar degener-

ation, 이하 FTLD)의 세가지 아형 중의 한 형태이다. FTLD는

전두엽이나 측두엽을 침범하는 국소적 뇌위축을 보이는 퇴행성

치매를 일컫는데, 병리조직학적 아형보다 주로 침범하는 위치에

따라 세 가지 임상형태로 나타난다[1, 2]. 첫 번째는 전두엽변이

형(frontal variant of FTLD) 또는 전측두엽치매(Frontotem-

poral dementia, 이하 FTD)로서 행동과 인격변화가 주된 특징

이다. 두 번째는 측두엽변이형(temporal variant of FTLD)

의미치매(Semantic dementia, 이하 SD)로서 단어에 대한 의

미 체계의 손상으로 인한 이름대기와 알아듣기 장애, 그리고 얼

굴실인증 등이 주로 생기는 유형이다. 세 번째는 진행성 비유창

성 실어증 형태로서 언어의 음성학적, 문법적 오류와 함께 비유

창성 언어 장애를 주로 보이면서 좌측 실비우스열 주위 피질의

위축을 동반한다.

PA의 임상적 진단 기준[2]에서 핵심적인 소견으로는, 서서히

발병해서 점차 진행하는 임상 양상과 문법적 오류(agramma-

tism), 음운성 착어증(phonemic paraphasia), 이름대기 장애

(anomia) 등의 비유창성 언어 장애를 보이고, 말더듬(stutter-

ing) 혹은 구강실행증(oral apraxia), 따라말하기 장애, 실독증,

실서증, 그리고 단어에 대한 의미 체계 손상의 지연 등을 나타

내면서 발병 초기에 사회적 기능(social skill)과 행동 및 성격변

화가 보존되는 특징을 들 수 있다.

저자들은 PA의 임상적 진단기준에 합당한 환자 1예를 경험

하였기에 문헌고찰과 함께 보고하고자 한다.

증 례

60세 여자 환자로서 약 5년 전부터 시작된 언어장애를 주소

로 2001년 9월경에 본원 기억장애 및 치매 클리닉을 방문하였

다. 환자는 5-6년 전부터 가족간에 대화를 꺼리고 말을 잘 하지

않으려는 양상을 보였고, 3년 전부터는 하고 싶은 말이나 표현

이 잘 떠오르지 않아서 물건이나 사람 이름을 바로 부르지 않고

이것, 저것 등의 대명사를 주로 사용했다고 한다. 내원 2년 전부

터는 언어 장애가 뚜렷해져서 하고 싶은 말을 잘 하지 못하고

말수가 확실히 줄어들었다. 이때부터 평소 잘 아는 사람들을 간

혹 못 알아보는 현상이 나타나기 시작했다. 또한 며칠 전에 들

었던 이야기를 잊어버리고 본인에게 중요한 사항도 쉽게 잊어버

리는 증상이 나타나기 시작했다. 내원 1년 전부터는 음식을 과

도하게 많이 먹으려 하고 상한 음식도 먹는 등의 이상 행동이

나타났다. 또한 성격변화도 이때부터 나타났는데 예전과는 다르

게 쉽게 화를 내고 공격적이며 가만히 있지 않고 안절부절 못하

는 양상을 보이기 시작했다. 환자는 고집이 세어지고 남의 말은
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Progressive nonfluent aphasia (PA) is one of the prototypic clinical syndromes occuring in
frontotemporal lobar degeneration. PA, like non-fluent type of primary progressive aphasia (PPA),
is a disorder of expressive language characterized by nonfluent speech disturbance, phono-
logic and grammatical errors, and anomia. We report a patient who presented with progressive
word-finding difficulty, nonfluent spontaneous speech and behavioral changes. Neuropsycho-
logical and language tests demonstrated severe nonfluent aphasia with attention deficit and
frontal lobe dysfunctions. Brain MRI images showed prominent atrophy in the left perisylvian
area. Cerebral pefusion SPECT revealed hypoperfusion in both frontotemporal area, predomi-
nant on the left side. We suggest that PA might be differentiated from non-fluent type of PPA
in that frontal lobe dysfunctions develop early in the course of the illness.
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들으려 하지 않고 충동 조절 능력이 떨어지기 시작했다. 그러나

동네에서 길을 잃거나 집을 못 찾아서 헤맨 적은 거의 없었다고

한다. 내원 당시에도 환자는 인터뷰 도중 자꾸 나가려고 하고

협조가 되지 않았으며 공격적인 태도를 보였다. 질문을 하면 대

부분 알아 들을 수는 있으나, 스스로 말하기는 거의 되지 않았

다. 대부분 한 단어씩 말하고 착어증이 잦았으며 짧고 내용어만

있는 형태로 말하였다. 드물게 동사나 조사가 나타났으며“그래",

“가자", “괜찮아", “잘 모르겠다"와 같은 자동적인 문장만 가능

하였다.

과거력에서 환자는 치매의 가족력은 없었고 고혈압이나 당뇨

병 그리고 심장병을 앓은 병력은 없었다. 환자는 오른손잡이였

고 대학 교육을 받았으며 약사로서 수 십년간 개인 약국을 경영

하다가 내원 1년 전부터 약국을 그만 두었다고 한다. 신체이학

적 검사에서 특이 소견은 없었으며, 신경학적 검사에서 의식은

명료하였고 뇌신경, 운동기능 및 감각기능 검사는 정상 소견이

었다. 건반사는 좌우가 대칭이었으며 병적 반사는 관찰되지 않

았다. 소뇌기능 검사와 보행도 정상이었으며 전두엽방출 징후는

관찰되지 않았다. 일반혈액, 일반화학, 소변 검사, 매독 검사 및

갑상선 기능 검사 등에서는 이상 소견이 없었다.

환자는 식사나 대소변 가리기, 세수나 목욕 등의 기본적인 일

상 생활 기능은 가능했으나 1년 전부터는 가끔 요실금을 보였다

고 한다. 시장보기, 집안 일하기, 기구 사용, 음식 준비 등의 복

잡한 일상 생활을 수행하는 데는 어려움이 있었다. 한국판 축약

형 정신상태검사(Korean Version of Mini-Mental State Ex-

Fig. 1. T1-weighted axial (A, B) and sagittal (C) view of brian MR
images show prominent atrophy in the left perisylvian area.
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amination; K-MMSE)에서 17/30점으로, 시간과 장소에 대한

지남력이 떨어져 있었고(3/5, 3/5), 기억등록은 되었으나(3/3)

기억회상은 세 개중 두 개를 맞추었다(2/3). 주의집중 및 계산

력은 매우 떨어져 있었고(1/5), 언어 및 시공간구성 항목도 역

시 떨어져 있었다(5/9).

환자의 언어 장애 형태와 정도를 정확하게 검사하기 위해 한

국판 웨스턴 실어증검사를[3] 시행하였다. 환자는 스스로 말하

기 검사에서 내용 전달과 유창성에서 각각 3점, 4점으로 전체

3.5/20점으로 현저히 떨어져 있었으나, 알아듣기 검사에서는

예-아니오 항목에서 56/60점, 청각적 낱말인지 항목에서 44/60

점, 명령 이행 항목에서 46/80점으로 전체 점수는 7.4/10점으로

관찰되었다. 따라 말하기 검사에서 3.5/10점으로 떨어져 있었고,

이름대기 검사에서 물건이름대기는 실물 20개 중에서 한 개만

음소 단서를 제시하자 겨우 맞출 수 있었다. 통제 단어 연상에

서 동물 이름을 전혀 대지 못하였으며 문장 완성과 문장 응답

항목에서도 거의 대답하지 못하였다. 이름대기 점수는 0.3/10점

으로 가장 현저하게 떨어져 있었다. 읽기 능력과 쓰기 능력도

3.1/10점과 1.3/10점으로 매우 감소되어 있었다. 또한 실행증 검

사에서 특징적으로 휘파람 불기나 촛불끄기 흉내를 내라고 했을

때 잘 수행하지 못하는 구강 실행증이 관찰되었다. Kertestz에

의한 실어증 분류는 브로카실어증(Broca aphasia)이었으며 실

어증 지수(Aphasia Quotient, AQ)는 36.2, 언어 지수(Lan-

guage Quotient, LQ)는 34.2로 나타났다[3].

신경심리검사는 환자의 유창성 장애와 집중력 저하로 인해 일

부분만 시행할 수 있었다. 오각형 겹쳐 그리기는 정상적으로 수

행하였으나 Rey-figure 그리기는 제대로 그리지 못하였다. 계산

력에서도 덧셈은 다 맞추었으나 뺄셈은 틀린 답을 하였고 곱셈

이나 나눗셈은 아예 시행하지 않으려고 했다. Alternating

squre & triangle 그리기는 정상이었으나 Luria loop 그리기에

서는 보속증을 보였다. MRI에서 좌측 실비우스열 주위 피질 및

전두측두엽의 위축 소견이 관찰되었으며(Fig. 1), Tc-99m

HMPAO 뇌관류 SPECT에서 시각적 분석상 좌측 측두엽과

전두엽에 현저한 관류 저하 소견을 보였고 우측의 전두측두엽에

서도 중등도의 관류 저하 소견을 보였다(Fig. 2).

고 찰

FTLD는 서론에서 언급했듯이 병리학적 조직 소견보다는 병

변의 침범 부위에 따라 크게 세 가지 유형으로 나누는데, Neary

등이 국제적인 임상적 진단 기준을 제시하였다[2]. 이중 FTD

유형이 가장 흔하고 잘 알려져 있으며 SD와 PA 유형은 상대적

으로 빈도가 드물고 덜 알려져 있다[1, 2]. 일반적으로 FTLD

의 임상증상 발생 시기는 알쯔하이머병이나 혈관성 치매에 비해

45-60세 사이의 젊은 나이에 발병하는 것으로 알려져 있고,

FTLD는 알쯔하이머병 다음으로 두 번째로 흔한 초로성 치매의

원인이면서[4] 모든 치매의 약 10%에 달한다는 보고가 있다

[5]. FTLD의 특징적인 조직병리 소견은 크게 두 가지를 들 수

있다. 첫째, 미세공포변화(microvacuolar change) 혹은 해면상

변화(spongiform change)를 동반한 현저한 신경원 소실(neu-

ronal loss) 소견과 둘째, ballooned cell과 Pick소체를 가지거나

혹은 단순히 심한 신경교증(severe gliosis) 소견이다[6, 7].

PA의 임상적 진단 기준에 대한 국제 consensus에 의하면[2],

핵심적인 진단적 특징으로 1)서서히 발병해서 점차 진행하는 임

상 경과, 2) 비유창성 언어 장애, 즉 문법적 오류(agrammatism),

음운성 착어증(phonemic paraphasia), 이름대기 장애(anomia)

등을 제시하였고, 보조적인 진단적 특징으로 1) 말더듬(stutter-

ing) 혹은 구강실행증(oral apraxia), 따라말하기 장애, 실독증,

실서증, 그리고 단어에 대한 의미 체계의 초기 보존, 후기 무언

증(mutism) 등의 언어 장애, 2) 사회적 기능(social skill)의 초

기 보존과 행동 및 성격변화의 지연 등의 행동 장애, 3) 원시

반사, 서동증, 강직, 진전 등의 신경학적 이상이 늦게 나타남,

4) 신경심리검사에서 심한 기억장애나 시공간능력 장애가 없는

비유창성 실어증을 보이고, 뇌파에서 정상 혹은 비대칭성의 미

세한 서파 소견을 보이거나 뇌영상검사에서 우성 반구를 주로

침범하는 비대칭성 이상 소견 등을 들 수 있다. 그 외의 진단적

특징으로서 Hodges 등[8]에 의하면, PA는 SD에 비해서 신경

병리적 변화가 미만성으로 나타나고 전두엽과 측두엽을 포함한

좌측 실비우스 주위부의 위축이 현저하다고 한다.

본 증례의 경우, PA의 핵심적인 진단적 특징인 초로성(pre-

senile)으로 서서히 발병하여 점차 진행하는 임상 경과와 현저한

비유창성 언어 장애를 보이고 있다. 또한 보조적인 진단적 특징

Fig. 2. Brain SPECT using Tc-99m HMPAO reveals hypoperfu-
sion in both frontotemporal areas, predominant on the left side.

OR

R R



진행성 비유창성 실어증 1예  63

으로서 구강실행증, 따라말하기 장애, 실독증, 실서증, 그리고

단어에 대한 의미 체계의 초기 보존 등을 보였으며, 발병한지

약 4-5년까지 약사 업무를 어느 정도 수행할 수 있을 정도로 사

회적 기능과 일상생활 능력을 유지할 수 있었던 점과 행동 및

성격변화가 비교적 최근 1-2년 전부터 나타난 점도 중요한 소견

으로 생각되었다. 신경심리검사에서 오각형 그리기를 정상적으

로 그릴 수 있었고 최근까지도 동네에서 길을 잃거나 집을 못

찾아서 헤맨 적은 거의 없었다는 점은 시공간능력 장애가 심하

지 않음을 시사해준다. 환자는 Luria loop 그리기에서 보속증을

보였고 심한 집중력 장애와 함께 공격적이면서 고집스럽고 뻔뻔

스러운 성격을 보였다. 또한 음식을 필요 이상으로 과하게 먹고

상한 음식까지 먹는 탈억제 소견을 현저하게 보였는데, 이는 전

두엽 기능이 심하게 손상 받았음을 알 수 있다. 뇌영상 검사 소

견에서 뇌 MRI는 내원하기 약 2년 전에 촬영한 것으로서 좌측

실비우스열 주위 피질 및 전두측두엽의 위축 소견이 뚜렷하게

관찰되고 있으며, 내원해서 촬영한 Tc-99m HMPAO 뇌관류

SPECT에서는 좌측 측두엽과 전두엽에 현저한 관류 저하 소견

을 보였고 우측의 전두측두엽에서도 중등도의 관류 저하 소견을

보였다. 이상의 병력과 신경학적 검사 소견, 신경심리검사와 언

어검사 소견 그리고 뇌영상 소견 등을 종합하면 본 증례는 PA

에 합당하고, 현재는 초기 단계를 지나서 PA가 상당히 진행된

상태라고 할 수 있다.

PA의 감별 진단으로는 알쯔하이머병과 원발성 진행성 실어

증(primary progressive aphasia, 이하 PPA)을 들 수 있는데,

알쯔하이머병에 비해 PA는 비교적 젊은 나이에 발병하고 비유

창성 언어 장애가 병의 초기부터 나타나며 뇌영상 소견에서 비

대칭성의 실비우스 주위 피질의 위축 소견이 현저하다는 점 등

으로 어느 정도 감별이 가능하다[5]. 그러나 PPA의 비유창형

실어증과는 언어 장애 양상이 비슷하고 발병 초기에는 PA와

PPA 두 질환 모두에서 일상생활능력 장애와 사회적 활동 장애

가 거의 없기 때문에[9], 임상적으로는 두 질환을 발병 초기에

정확하게 감별하기는 매우 어렵다. 다만 Manchester group에

의해 제시된 일반적인 PA의 정의[1]는 Weintraub 등[10]에

의해 주장된 PPA 혹은 치매가 없는 진행성 실어증(slowly pro-

gressive aphasia without dementia)과는 다른 것으로 되어 있

고, PA에서 실어증 유형은 발음 장애를 동반한 비유창성 언어

장애만을 보이면서 서두에서 언급한 두 가지 형태의 신경병리학

적 변화를 가진다[6, 7]. 그러나 PPA의 실어증 유형은 유창형

혹은 비유창형 등 어떤 형태로도 나타날 수 있고, 조직 병리소

견이 비특이적이고 다양한 것으로 알려져 있는데, 전체 PPA

환자의 20% 이내에서 알쯔하이머병의 병리 소견을 보이고,

60%정도는 비특이적인 국소 위축(nonspecific focal atrophy)

소견, 즉 해면상 변화, 신경원 소실, 신경교증 등을 보이고 나머

지 20%에서는 Pick병에서 나타나는 전형적인 Pick소체를 보이

는 것으로 알려져 있다[9, 10].

저자들은 임상적 진단 기준에 대한 국제 consensus의 핵심적

인 진단적 기준에 모두 부합하고 보조적인 진단적 기준에도 대

부분 부합하는 PA 1예를 경험하였기에 보고하고자 한다.
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