
 77 77

서 론

진행성핵상마비(progressive supranuclear palsy, PSP)는

1964년 Steele 등이 보고한 퇴행성 뇌질환의 하나로 병의 초기

부터 넘어짐을 동반하는 보행장애, 목의 근긴장 이상을 포함한

체간의 경직, 안면의 강직, 핵상주시마비 등을 특징으로 하며,

파킨슨병과 달리 도파민제제에 반응하지 않는다고 알려져 있다

[1]. 또한, 흔히 성격변화와 전두엽기능의 저하로 인지장애를

동반하여 치매를 보인다[2]. 국내에서는 진행성핵상마비 환자에

대해 2차례 사례보고가 있었으며[3, 4], 환자를 대상으로 인지

기능을 평가한 예는 1예가 보고되었다[5].

진행성핵상마비 환자에서의 언어장애를 동반한 구음장애에 대

한 보고는 흔하지 않다[6-8]. 이에 저자들은 진핵성핵상마비 환자

가 진행성비유창성 실어증(progressive nonfluent aphasia, PN-

FA)과 구음장애에 의해 기능적무언증(functional mutism)을

보이는 1예를 관찰하고 국내에서 최초로 이를 보고하고자 한다. 

증 례

79세 오른손잡이 남자가 5년 전부터 시작한 언어장애와 약 1년

전에 발생한 자주 넘어지는 증상을 주소로 본원 신경과를 방문

하였다. 무학이었으나 글씨를 읽고 쓰는 것에는 지장이 없었다.

보호자가 기억하는 첫 증상은 약 5년 전부터 발음이 불분명하고

말을 잘하지 못하는 것이었다. 이후 점차 단어를 끊어서 주로

명사만 사용하는 경향이 있었다. 3년 전 부인과 사별하면서 우

울증으로 정신과 입원치료를 받은 후 서서히 기억력도 감퇴되었

다. 2년 전부터는 했던 말을 계속하거나 묻는 말에 같은 대답을

반복하였다. 그러나 환자가 다른 사람들의 말을 이해하는데 문제

가 없었고 간단한 의사 소통은 다 가능하였다. 과거에 환자 본인

이 했던 말을 기억하거나, 며칠 전에 누가 자기 집을 다녀갔는지

등을 기억하는데 지장이 있었고, 35년간 살던 집으로 다시 이사

를 갔으나 전에 살던 곳인지 전혀 알지 못했다. 그러나 길을 잃

은 적은 없었다. 내원 1년 전 언어장애와 기억력저하로 타병원

에서 뇌자기공명촬영을 한 적이 있으며 당시 뇌졸중이라고 들었

으나 이후 별다른 치료는 받지 않았다.

1년 전부터 자주 넘어지는 증상이 발생하였고, 2개월 전부터

는 넘어지는 것이 심해져서 일주일에 2-3번 일어서거나 걷다가

넘어진 적이 있었다. 성격이 신경질적으로 변해 소리를 지르고

자주 화를 낸다고 하였다.

과거력상 당뇨나 고혈압은 없었으며 가족력상에도 특이사항은

없었다. 기립성 저혈압이나 요실금, 빈뇨 등의 자율신경계 증상

은 관찰되지 않았다.

신경학적 검사에서 환자와 대화 시 질문에 주로 한 두 어절의

짧은 길이로 대답하였고, 말이 느리고 유창성이 정상수준보다

저하되어 있었다. 전신, 특히 체간에 강직이 심하고 목은 뒤로
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약간 신전되어 있었으며 얼굴 근육도 경직이 심하여 놀란 듯한

표정을 보였다. 심한 서행(bradykinesia)이 있었으나 수지진전

(tremor)은 관찰되지 않았다. 보행 시 보폭은 정상이었으나 속도

가 느렸고, 의자에서 일어나거나 다섯 걸음 정도 걷다가 뒤로 넘

어지는 경향을 보였다. 수평안구운동은 정상이었으나 상하안구

운동, 특히 하방주시에 제한이 있었고 인형안운동은 정상이었다.

파악반사와 미간반사가 나타났으며 심부건반사는 전반적으로 항

진되어 있었으나 강직성 구음장애와 경미한 연하장애를 보였다. 

혈액 검사상에서는 호모시스테인이 13.0 mol/L, 저밀도콜

레스테롤이 135 mg/dL로 증가되어 있었으며, 그 밖에 비타민

B1, B12 수치 및 갑상선 기능검사 등은 정상이었다. 본원 내원

후 다시 시행한 뇌자기공명영상상 T2강조영상에서는 고신호강

도, T1강조영상에서는 저신호강도를 보이는 오래된 열공경색이

양측 기저핵과 우측 뇌량 체간부에서 관찰되었으며 T1강조영상

에서 동일연령의 정상인에 비해 중뇌의‘위축이 두드러지는

‘‘humming bird sign"을 관찰할 수 있었다(Fig. 1).

환자의 운동 말 기능을 평가하기 전에 구강운동 기제 검사(oral

motor mechanism examination)를 실시하였다. 혀, 입술, 볼,

연구개에서 비정상적인 소견은 없었으나, 혀의 좌우 움직임이

다소 저하되어 있었다. 말 생성(speech production)과제에서는

/아/,/이/,/우/ 각각을 지속적으로 발성해보도록 하는 최대발성

시간(Maximum Phonation Time, MPT)에서 각각 5초 이하

의 수행을 보여 정상 성인의 18.10±6.60초에 비해 상당한 장애

가 있었다. 소리의 음도나 강도상 비정상적인 소견은 관찰되지

않았으나, 음성 질(voice quality)에서 거친 목소리(harsh voice)

가 관찰되었다. 공명체계에 있어서 과소 혹은 과대 공명성은 관

찰되지 않았다. 길항반복운동과제(diadochokinetic task)에서 5초

동안 /퍼/,/터/,/커/를 반복하게 하였을 때 각각 20회 이하로 정

상 성인의 범주(26-34회)에서 벗어나 느린 속도를 보였다. /퍼-

터-커/를 반복하게 하였을 때는 5초 동안에 5회로 규칙적으로

수행하였으나 속도는 느려 정상성인의 범주(9-10회)에서 벗어

나 있었다. 표준화 문구‘가을’을 읽게 하였을 때는 70-80%정

도 알아들을 수 있었고, “우리나라...우리나라...가을은 ...참으로

아름다워...아름다워”와 같이 짧은 호흡으로 부적절한 쉼과 일부

어절을 반복하는 것이 관찰되었다. 환자의 구음장애 유형은 강직

성(spastic dysarthria)이었다. 

환자의 언어능력을 평가하기 위하여 한국판 웨스턴실어증 검

사를 실시하였다. 검사자의 질문에 주로 한 두 어절의 길이로

대답하였고, 말의 흐름이 끊기고 발화속도가 느려 유창성이 정

상수준보다 저하되어 있었다. “무슨 회사 다니셨어요?”라고 묻

자“서비스...서비스...서비스”라고 단어를 반복하였다. 또한“따

님은 있으세요?”에는“따님이...따님은 여기 있어”라고 검사자의

질문을 일부 따라 말하기도 하였다. 반면 알아듣기에서는 예-아

니요에서 신변을 묻는 간단한 질문에 모두 정반응하였고, 청각

적 낱말인지도 양호한 편이었다. 따라 말하기에서는 최대 4-5어

절까지 따라 말할 수 있었으나, 3어절 이상에서는 음소 착어와

음절 및 어절 반복이 관찰되었다. 이름대기에서는 물건이름대기

는 양호한 편이었으나, 생성이름대기(generating naming)는 수

행하지 못했다. 환자의 실어증 유형은 초피질운동 실어증 양상인

진행성 비유창성실어증으로 진단하였다. 말실행증(apraxia of

speech)에서는 환자가 음 탐색 행동이 없었고, 길항반복운동과

제에서 양호한 점으로 보아 말실행증은 없는 것으로 판단하였다.

간이정신검사(K-MMSE)에서는 지남력에서 요일, 계절, 나라

이름에서 각각 1점씩, 기억등록에서 2점, 기억회상에서 1점, 언

어능력에서 4점을 얻어 30점 만점에 10점을 보였다. 그 외의 인

지기능검사는 환자의 언어장애 및 구음장애 증상과 협조 부족으

로 시행하지 못하였다.

이상의 결과를 종합적으로 진행성비유창성 실어증을 동반한

probable PSP[9]로 진단하였고, 넘어지는 증상과 구음 및 언어

장애의 증상의 완화를 위해 L-dopa 및 dopa-agonist를 사용하

여 보았으나 호전되는 양상이 없어서 사용 중단하였다.
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Fig. 1. Patient's Brain MRI sagittal T1 imaging showed prominent midbrain atrophy of ‘‘humming bird sign’’ and thinning of the corpus cal-
losum with bifrontal atrophy.
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고 찰

진행성비유창성실어증은 서서히 진행하는, 자유롭게 표현할

수 있는 언어의 유창성 감소, 음소착어증, 문법장애를 특징으로

하는 퇴행성 뇌질환 증후군이다[10]. 반면 병의 말기까지 단어,

특히 명사에 대한 이해력은 비교적 보존된다. 병의 진행에 따라

구음실행증(apraxia of speech)이 나타나고 유창성은 더 떨어져

종국에는 함묵증(mutism)까지 이행되기도 한다[11]. 

진행성비유창성실어증은 임상적 진단으로, 병리소견은 다양하

게 보고되었다. 픽병, 알츠하이머병이 가장 흔하고 최근 크루츠

펠트-야콥병, 진행성핵상마비[6, 7]와 피질기저핵변성(CBD)

등도 보고 되었다[12].

진행성핵상마비에 대해 1964년 Albert 등이 피질기능의 손상

으로 나타나는 알츠하이머병과 다르다는 의미에서 피질하치매

(subcortical dementia)라는 용어를 사용함으로써 주로 운동을

주관한다고 여겨지던 피질하부분의 인지적인 측면에도 관심을

돌리게 되어 전두엽기능장애와 성격변화, 구음장애에 대해서 잘

알려져 있다[13].

본 증례는 이해력은 비교적 유지된 반면에 유창성은 정상수준

보다 많이 저하되어 있으면서 음소착어증, 언어형성에서 심한

문법적 제한 등을 보여 임상적 진행성비유창실어증에 합당하다.

그 외 말실행증은 뚜렷하지 않았으며, 동일한 단어나 어절을 반

복하기도 하였고, 검사자의 말을 따라하는 반향어나, 말더듬을

보이기도 하였다. 동어반복증이나 말더듬, 반향어 등은 전두측

두엽치매에서도 관찰되는 것으로 알려져있다. 진행성핵상마비는

다양한 타우변이(tau mutation)라는 유전적 측면에서 전두측두

엽치매와 병리적으로 유사한 스펙트럼상에 있는 것으로 볼 수

있다[14]. 이 환자들 중에서 진행성비유창성실어증을 동반하는

경우는 피질하 및 뇌간 부위보다는 피질부분에 더 많은 병리적

인 침범이 산재되어 있는 것으로 보고되고 있다[6]. 또한 본 환

자에서도 뇌간 부위뿐만 아니라 전반적으로 피질 부분에서도 위

축을 보이고 있었다. 

진행성핵상마비 환자는 병의 진행에 따라 비유창성 실어증 외

에 빈번하게 구음장애를 동반하는 것으로 알려져 있다. 구음장애

유형을 분석한 연구에 의하면 강직성(spastic), 실조성(ataxic),

운동기능감퇴성(hypokinetic)의 구음장애 요소가 혼재되어 나타

난다[15]. 이중 50% 이상의 환자에게서 강직성 요소가 나타난

다. 강직성 구음장애는 양측상부운동신경(upper motor neuron)

에 손상이 있을 시 나타나며, 느린 말속도와 거칠거나 쥐어짜는

목소리를 특징으로 한다. 본 환자는 강직성 구음장애를 보여 양

측상부운동신경의 손상을 가늠할 수 있었다. 

본 환자에서 실제적으로 병원을 방문하게 된 이유는 파킨슨병

의 증상이었으나 병력청취결과 언어장애 및 구음장애가 파킨슨

증상의 발생 전에 생겼을 것으로 추정된다. 이는 이전 보고[6,

7, 15]에서 진행성비유창성실어증이 임상증상으로 먼저 나타나

고, 이후에 파킨슨증상이 동반되면서 진행성핵상마비로 발전되

거나 한편으로는 피질기저핵변성으로 발전된다고 한 것과 일치

한다. 이와 같은 사실은 진행성비유창성실어증의 임상경과를 관

찰할 때 반드시 보행장애, 근강직 등 파킨슨 양상이 나타나는지

를 고려해야 함을 의미한다. 
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