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서 론

의미치매(Semantic dementia, SD)는 전두측두치매(Fronto-

temporal dementia)와 진행성 비유창성 실어증(Progressive non-

fluent aphasia)과 더불어 전두측두엽치매(Frontotemporal lobar

degeneration)의 한 아형이다[1]. 해부학적으로 전두측두치매는

전두엽과 측두엽을 침범하는 질병임에 비해, SD는 측두엽만을

침범하므로‘측두엽 변이(temporal variant)’라 불린다[2]. 즉,

SD는 전하방 측두엽의 국소 위축으로 인해 점진적으로 사물에

대한 개념과 의미를 소실함을 특징으로 하는 퇴행성 질환이다

[3, 4].

SD라는 용어는 1989년 Snowden에 의해 처음 사용되었는데,

당시는 단어의 의미를 잃어버리고 유창성이 유지되는 실어증을

보이는 환자군을 일컫는 말이었다[5]. 뒤이어 Hodges (1992)는

심한 이름대기 장애와 단어 이해력의 장애, 언어의 의미적 요소

를 완전히 소실한 다섯 명의 유창성 실어증을 보이는 환자들을

보고하면서 SD란 새로운 임상적 증후군을 주장하였고[3], 가장

최근 Neary 등(1998)에 의해 그 임상적 진단 기준이 확립되었

다[1, 6].

SD의 특징

Neary 등이 보고한 SD의 임상 진단 기준의 핵심 소견은 1)

서서히 발병해서 점차 진행하는 임상 경과, 2)단어 유창성이 유

지되고 이름대기와 알아듣기에 장애가 있으며, 의미착어증(seman-

tic paraphasia)을 보이는 진행성 언어장애, 3)얼굴 실인증(pro-

sopagnosia)과 사물에 대한 연상실인증(associative object visual

agnosia), 4)시지각적 짝짓기와 그림 베끼기의 유지, 5)따라 말

하기 유지, 6)소리 내어 읽기와 규칙어 받아쓰기의 유지 등이다.

진단에 도움을 주는 부가적인 임상특징으로 1)언어의 유창성, 2)

특이적 단어 사용, 3)음소 착어증을 보이지 않음, 4)Surface

dyslexia와 surface dysgraphia, 5)계산능력의 보존 등을 열거

하고 있다[1].

의미치매의 병변은 병의 초기에 측두엽의 전방부(Anterior

part of temporal lobe)에만 국한되어 있고, 그 분포가 매우 비

대칭적이다. 즉 어떤 환자는 좌측 측두엽에, 어떤 환자는 우측

측두엽에 주 병변을 가진다. 전자의 경우는 명사를 말하지 못하

거나 알아듣지 못하는 언어 장애로 시작하고, 후자의 경우에는

얼굴을 잘 알아보지 못하는 증상으로 시작한다. 이유는 잘 모르
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지만 전자의 환자가 훨씬 많다[7].

왜‘의미치매’라는 말이 붙여졌을까? 우리가‘사과’라는 단

어를 들으면 사과에 대한 의미(Semantics), 즉‘달다’, ‘시다’,

‘빨갛다’, ‘과일’등 여러 의미가 떠오르게 된다. 하지만, 좌측 측

두엽 위축이 심한 의미치매 환자들에게‘사과’라는 말을 들려주

면“사과라는 말을 많이 들어본 것 같은데.. 무슨 말인지 모르겠

다”라고 대답한다. 즉 단어의‘의미’를 모른다고 하여‘의미치매’

라고 붙여진 것이다. 마찬가지로 우측 측두엽병변이 심한 의미치

매환자에게 병전에 잘 알던 얼굴(예를 들어 대통령 얼굴)을 보

여주면, 남자인지 여자인지 나이가 많은지 적은지는 구별하지만

그가 누구인지를 모른다(이런 현상을 얼굴실인증이라고 부름).

즉, 얼굴의 의미를 모르는 것이다.

SD의 임상 증상

좌측이 심한 의미치매 환자는 주로 언어장애를 보인다. 이런

언어장애는 서서히 발병해서 서서히 진행하는 경과를 취한다. 단

어(특히 명사)를 정확하게 사용하지 못하는 이름대기 장애(Ano-

mia)와 알아듣기장애(특히 명사에 대한 알아듣기장애)가 가장 특

징적이다. 이에 비해 환자의 말수나, 유창성(Fluency)은 유지된

다. 그러나 핵심 단어를 잘 말하지 못하므로 내용이 없는‘empty

speech’가될수있다. 이름대기장애는단어의의미를잊어버려 발

생하는 것이기 때문에 단어에 대한 힌트를 제시해 주어도 수행

정도가 좋아지지 않는다. 의미착어증(Semantic paraphasia)도

보일 수 있는데, 예를 들어 사자를 보여주고 이름을 물으면 개라

고 대답하는 것과 같은 현상이다(Coordinate category errors).

사자를 보여주면 동물이라는 식으로 대답을 할 수도 있지만(Su-

perordinate category substitutions), 이 보다는 같은 그룹 속의

단어들 중에서 다른 단어로 대치되는 것(예: 사자를 개로)이 특

징이다. 병의 초기에는 명칭실어증 형태를 보인다. 진행하면 알

아듣기의 장애가 나타나고, 이에 비해 따라 말하기는 비교적 잘

유지되므로 초피질감각실어증처럼 보인다. 병이 더 진행하면 따

라말하기도 감소하고 결국 베르니케실어증 형태를 보인다.

언어장애로 시작하나 진행하면 연상물체실인증(Associative

object agnosia)이 나타날 수 있다. 물건이나 그림을 보여주면

어떻게 생겼는지 정확하게 알고 있으나, 이 물체가 무엇이고 어

디에 사용되는지를 알지 못한다[1].

우측 측두엽 손상이 더욱 심한 경우에는 초기 증상이 얼굴실인

증(Prosopagnosia)으로 나타난다. 얼굴실인증은 가족 또는 평소

에 잘 알고 있던 가까운 친지나 친구과 같이 이전에 친숙한 사람,

또는 대통령이나 연예인과 같은 유명 인사 등의 얼굴이나 사진을

보고 누구인지 파악하지 못하는 현상이다. 드물게는 거울에 비친

자신의 얼굴을 보고 누구인지 모를 수도 있다. 우측 또는 양측의

측두엽 손상에서 얼굴실인증이 나타난다고 보고된다. 특히 측두

엽과 후두엽의 경계 부위, 즉 부해마대뇌이랑(parahippocampal

gyrus), 팽대(splenium), 설대뇌이랑(lingual gyrus), 방추대뇌

이랑(fusiform gyrus) 등이 관련된 부위라고 알려져 있다[8].

이와 같이 물체를 인식하지 못하고 얼굴을 잘 알아보지 못하

는 이유가 일차적인 시지각 이상 때문은 아니다. 이것은 동일한

모양이나 물체를 짝짓기 하는 기능이 유지된다는 점, 그림 베끼

기가 가능하고 시계, 꽃과 같이 간단한 것을 보고 베끼기가 보존

되는 것을 통해서 알 수 있다.

병의 초기에는 좌우 반구 비대칭성이 뚜렷하게 관찰되지만 병

이 점차 진행하면서 반대편 측두엽이 손상되면 언어 장애와 얼굴

실인증이 모두 나타나게 된다. 양측 측두엽의 침범으로 Kluver-

Bucy 증후군이, 그리고 전두엽이 침범되어 전두측두치매에서

보이는 이상 행동과 성격 변화도 관찰된다[9].

이에 비해, 수리적 지식에 대한 개념과 계산은 잘 보존되는 편

이고, 시공간적 기능도 일반적으로 뛰어나다. 따라서 SD 환자들은

단어 이해력이나 이름대기에 많은 어려움이 있더라도 돈을 세거

나 길을 찾는데 어려움은 없다. 또한 환자 자신의 최근 자서전적

기억(Autobiographical memory)능력에는 전혀 문제가 없어서

일상 생활의 약속, 개인적 업무등을 시간에 맞게 수행하는데 지

장이 없다. 물론 이것은 기존의 신경심리검사에서 시행하는 규격

화된 기억력 검사로는 측정되지 않고 환자 개인 일상에 대한 자

세한 질문을 포함한 문답 형태의 검사에서만 드러날 것이다.

SD의 뇌영상 소견

MRI에서는 주로 측두엽의 외측 하부와 극(Pole)부위에 위축

이 관찰되고, 반면에 entorhinal cortex와 perirhinal cortex 등을

포함하는 측두엽의 내측부는 상대적으로 보존된다. 측두엽 위축

은 비록 비대칭성을 보이나 전형적으로는 양측성이며, 좌-우측

중 어느쪽이 더 우세하게 위축이 오느냐에 따라 임상증상의 발현

이 달라 질 것이다[9-11].

Chan 등[12]이 MRI의 ROI방법을 이용하여 SD 환자, AD

환자, 정상인의 측두엽 위축 패턴을 비교한 연구에 의하면, SD

환자는 좌측 측두엽 극부위에 위축이 가장 두드러지고, 여기에는

기존에 위축이 비교적 덜하다고 보고된 entorhinal cortex, perirhi-

nal cortex, 해마체까지도 포함된다고 한다.

복내측 전두엽의 위축을 보고한 그룹도 있는데 아마도 이는,

SD 환자들의 판에 박은 듯한(stereotyped) 행동 장애 및 강박

적 행동 장애와 관련될 것이다[13, 14].

MRI에 비해 기능적 뇌영상에서는 측두엽의 대사저하가 먼저

관찰된다. 발병 초기에는 한쪽 측두엽에 국한되어 대사 저하를

보이는데, 임상증상에서 언어장애가 보다 많이 관찰되는 것처럼,

주로 좌측의 측두엽의 대사저하가 많이 관찰되고 병이 점차 진행

함에 따라 우측 측두엽의 대사저하가 동반된다[15].

SD의 병리 소견

의미치매의해부병리학적특징은측두엽의전반적인위축과중간

. .
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및 하 측두엽회(middle and inferior temporal gyri), 그리고 극

부위에서의 심한 위축이 관찰되는 것이다. 이에 비해 전두엽, 두

정엽과 후두엽은 상대적으로 보존된다. 조직학적 특징은 전두측

두치매에서 언급한 소견과 비슷하다[16]. 즉 피질의 microvacuolar

degeneration과 astrocytosis 변성이 전형적이고, beta amyloid,

neurofibrillary tangle, lewy body 등의 피질 침착은 보고된 바

없다.

SD의 신경심리학적 의미

권 등(2001)은 SD 환자 4명의 신경심리검사 소견을 보고하면

서 3명에서 한자 읽기, 쓰기에 장애가 있음을 보고하였다[17].

불규칙 단어가 있는 영어와 달리, 한글에서는 형태소와 음소간의

전환이 거의 1:1이기 때문에 어휘 통로(lexical dyslexia)의 문제

로 인해 음소 통로로만 읽게 되는 surface dyslexia의 감별이 힘

들다. 한국에서의 한자 혹은 일본에서의 kanji는 어휘 통로를 이

용해 읽는 좋은 예가 된다. 따라서 권등에 의해서 보고된 SD 환

자들이 한글 읽기는 잘하나 한자 읽기에 장애를 보이는 것은, 영

어권에서 말하는 SD의 surface dyslexia 현상으로 볼 수 있겠다.

한국에서 좌측 하측두엽 후반부 뇌경색 후 한자 읽기에 장애가 있

는 환자가 보고되었고[18], Kana 읽기에는 이상이 없으나, kanji

읽기에 장애가 있는 일본 환자들의 뇌경색 병소 역시 대부분 좌

측 하측두엽 후반부임이 보고되었다[19, 20]. 따라서 SD 환자의

한자 읽기 장애는, 병소가 좌측 하측두엽 후반부까지 침범했기

때문에 나타나는 현상으로 추측된다. 최근 일본인 SD 환자에서

surface dyslexia가 보고된 바 있다[21].

SD 환자와 AD 환자의 뇌 영상 소견과 신경심리소견을 비교

분석한 논문들에 의하면, SD와 AD 두 그룹 모두에서 해마 위

축이 두드러지나 좌측 해마의 위축은 AD 그룹보다 SD 그룹에

서 더 특징적이라고 한다[20, 21]. 이미 알려진 바대로 삽화 기

억(episodic memory)에서의 해마의 역할은 매우 중요하다. 하

지만 해마의 위축이 심한 SD 환자에서 AD 그룹에 비해 삽화기

억이 보존된다는 사실은, 삽화기억에 대한 해마의 역할을 다시

한 번 생각하게 한다. Galton 등(2001)은 SD 환자에서 보이는

좌측 해마의 심한 위축과 삽화기억의 보존이라는 불일치 현상을

다음과 같이 해석한 바 있다. 즉 SD 환자의 삽화기억은, 우측

해마에 의해서 유지될 가능성이 크고 AD 환자의 삽화기억 장

애는 아마도 동반된 전두엽 기능 장애에 기인할 가능성이 크며,

일반적으로 삽화기억은 basal forebrain cholinergic system에

더 많은 의존을 한다[22].

결 론

SD는 흔히 Alzheimer’s disease (AD)로 잘못 진단된다. 아

마도 이것은 두 질환의 초기 증상이 기억장애 및 이름대기장애로

비슷하게 나타나고 SD만의 특징인 의미체계의 손상은 첫 면담시

명확하게 드러나지 않기 때문일 것이다. 하지만 SD에서의 기억

장애는 주로 사물에 대한 개념의 소실로 인해 나타나는 것이어서

개인적 자서전적 기억은 잘 보존되는 반면, AD에서는 그 반대의

현상이 나타난다. 또한 SD에서는 시공간기능이 잘 유지되는 반면,

AD에서는 사물의 위치감, 길찾기 등에 장애가 나타나므로[23]

두 질환은 임상적으로 명확히 구별될 수 있다.

SD는 전두측두치매와 진행성 비유창성 실어증과 동일한 조직

병리학적 소견을 가지지만, 임상적 소견과 조직 병리학적 소견의

해부학적 분포가 완전히 다르므로 세 질환은 엄연히 구별되는 다

른 질환이다. 한 예로 SD에서도 전두측두치매에서 보이는 것과

같은 행동이상이 나타날 수 있으나, 전두측두치매가 주로 목표

설정의 장애, 사고 전환 장애, 한가지 일에 집중하지 못하는 등

전두엽 행동 이상을 보이는 반면, SD는 비록 좁은 범위이긴 하나

한가지 일에 지나친 집중력을 보이고 이런 증상이 더 심화 되면

강박적 사고 및 행동의 형태로 드러나는 등 측두엽 행동 이상을

특징적으로 보인다[24].

이처럼 SD는 임상적으로 AD혹은 그외 다른 형태의 치매와

구분되어지는 특징적인 질환이다. 하지만 몇몇 SD 환자에게서

전두측두치매, 진행성 비유창성 실어증이 임상적으로 overlap 되

어서 나타난 경우가 보고되었고, 같은 가족 구성원내에서 전두측

두엽치매의 각기 다른 질환이 발현한 경우도 있었으며, 전두측두

치매와 자주 공존하여 발현되는 운동신경원성 질환이 SD 환자

에게서도 발현됐음이 역시 보고되었다[25, 26].
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