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Primary progressive aphasia shows a progressive specific language dysfunction with relative sparing of other cognitive function. It is 

classified into three subtypes; nonfluent, semantic, or logopenic variant. Among three subtype, semantic and logopenic variant PPA 

was reviewed in this article. Patients with semantic variant PPA (svPPA) showed fluent, but circumlocutory speech, then severe 

anomia and word-finding difficulties. Clinical features are associated with a progressive loss of lexical-semantic knowledge. Patients 

with logopenic variant PPA (lvPPA) showed decreased spontaneous speech output with frequent word-finding pauses, phonologic 

paraphasia, and repetition deficits. Clinical features are associated with an impairment of lexical retrieval and phonological 

short-term memory deficit. 
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서론

원발 진행 실어증(primary progressive aphasia, PPA)은 

다른 인지 기능에 비해 특정 언어 기능의 진행성 소실을 보

이는 질환이다. 좌측 대뇌 반구의 위축을 보이는 진행성 실

어증이 1892년 Arnold Pick에 의해 처음 보고된 이래로 전두

엽 및 측두엽 부위 위축을 동반한 언어 장애가 보고되기 시

작하였다. 이런 특징을 가진 사례들을 1982년 Mesulam은 원

발 진행 실어증이라고 명명하였다. 원발 진행 실어증은 현재 

비유창성 변이, 의미 변이 및 로고페닉 변이의 세 아형으로 

나뉜다.1 여기서는 세 아형 중 의미 변이와 로고페닉 변이 원

발 진행 실어증의 임상 증상과 병리소견, 뇌영상검사의 특징 

등에 대해서 주로 살펴보고자 한다.

본론

I. 의미 변이 원발 진행 실어증

1. 임상 양상

1) 언어기능

의미 변이 원발 진행 실어증(semantic variant PPA, 

svPPA)은 단어의 의미를 서서히 잊어버리는 언어장애가 발

생하는 원발 진행 실어증이다. 발음(Articulation), 따라말하

기(repetition), 음운체계(phonology), 구문체계(syntax)는 

유지 되지만 언어이해(comprehension)를 잘 하지 못하고, 

심각한 이름대기 장애(anomia) 와 낱말찾기장애(word find-

ing difficulty)를 보인다. 즉, 언어 검사 시 유창성과 따라말

하기는 비교적 유지되는 반면 심각한 진행성 이름대기 장애

와 심한 단어 이해력의 저하를 보이는데 이런 측면에서 초피
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질 감각 실어증(transcortical sensory aphasia)와 유사하다. 

단어의 의미를 모르기 때문에 단어 특히 명사의 뜻을 빈번하

게 물어보는 것도 특징이다.

초기에 경한 이름대기 장애를 가진 환자는 에둘러 말하는 

경향(circumlocution)이 있으나 발화의 속도는 정상이다. 병

이 진행하면서 대명사, 동사, 고빈도 명사를 많이 사용하게 

되는데 이는 어휘 인출 장애(lexical retrieval deficits)를 반영

한다.2, 3 병의 초기에는 이름대기 장애와 단일 단어 이해하기

(single-word comprehension)가 저빈도 사용단어에만 나타

나지만 병의 진행에 따라 고빈도 사용 단어에도 장애가 생긴

다. 병이 더 진행하면 발화는 여전히 유창하나 질문과 관련

없는 상투적인 표현을 반복하고(repetitive cliché), 횡설수설

한다(semantic jargon).
4, 5

 결국 낱말찾기 장애가 점차 두드

러져 발화의 길이가 점점 짧아지고 결국 무언증(mutism)으

로 진행한다.5

자발적인 발화도중에는 자주 사용하지 않는 단어가 자주 

사용하는 단어로 대체되는데 예를 들어 ‘멜론’을 상위개념인 

‘과일’ 로 바꿔 말하거나 (superordinate error), ‘사과’로 바꿔 

말하는 의미착어증(semantic paraphasia)을 보인다. 또한 단

어를 정의할 때 심한 어려움을 느껴 막연하거나 부정확한 정

의를 내린다.5 svPPA 환자는 동사의 의미보다는 명사의 의미

를 더 모르는 경우가 많고, 추상명사(abstract noun)에 비해

서 구상명사(concrete noun)의 이해에 더 어려움을 가진다.6 

또한 사물의 이름에는 장애를 보이지만 지형, 신체부위, 숫

자, 색에 대한 지식은 상대적으로 보존되어 있다.
7-11

 svPPA 

환자는 음운체계는 잘 보존되기 때문에 철자대로 읽히는 규

칙단어는 잘 읽는 반면 철자대로 읽히지 않는 불규칙 단어는 

잘 읽지 못하는 표층성 실독증(surface dyslexia)을 보이고
12, 

13 쓰기에서도 마찬가지 현상인 표층성 실서증(surface dys-

graphia)을 보인다.14

svPPA 환자는 자연스럽고 부드러운 대화를 유지하는 능력

인 화용 능력의 장애(pragmatic disturbance)도 보인다.5 즉 

진부한 주제를 장황하고 과도하게 반복하여 이야기하고 다

른 사람의 대화를 들으려고 하지 않는다. 때문에 병의 초기

부터 대화가 미묘하게 이상하지만 일반사람은 발견하기 어

렵다. 결국 심한 화용 장애와 단어의 의미를 자주 물어보는 

증상으로 인해 병의 진행되면서 대화 장애와 사회성 결여를 

보이게 된다.

또한 대화문제 뿐 아니라, 시각, 촉각, 후각, 미각 같은 다

양한 감각에서 사물 인지 장애 (object recognition deficit) 

이 나타나게 되는데 그 중 시각 실인증(visual agnosia)이 가

장 흔하다.15-18 예를 들어 환자가 집에서 사용하는 포크가 금

속으로 만들어진 은색 포크라면 플라스틱으로 만든 흰색 포

크는 알아보지 못한다. 일부환자는 사람의 인식에 장애가 생

겨 진행성 얼굴인식불능증 (progressive prosopagnosia)을 

보이기도 한다.
19, 20

2) 다른 인지기능

행동 변이 전두측두치매 (behavior variant frontotemporal 

dementia, bvFTD)의 초기 행동 성격변화와 유사하게 탈억

제(disinhibition), 흥분(irritability), 사회 추구 (social seek-

ing), 식습관변화 (편식, 괴식) 등을 보인다.21, 22 공감능력장

애, 융통성 저하, 충동장애 등도 보고되나 이는 병의 후기에 

더 잘 나타난다. 질병인식불능증(Anosognosia)도 특징적이

어서 환자는 본인의 언어 장애를 잘 인지하지 못한다. 삽화 

기억(episodic memory)은 보존되는 편이나
23

 병이 진행되면 

삽화 기억도 손상이 온다.24 이때 알츠하이머병과 달리 그날 

그날의 기억보다는 예전 것을 기억하는데 어려움을 보인다(a 

reverse of the Ribot’s law).
25

시간과 장소에 대한 지남력 손상은 없으며 시공간능력은 

손상이 없어 그림을 따라 그리거나 색칠하기는 잘 하고, 복잡

한 퍼즐 맞추기를 하는데 에는 문제가 없다.
17, 26

 하지만 그림

이나 퍼즐에 그려져 있는 사물의 의미를 물어보면 모른다. 

2. 병리학적 소견

80%에서 FTLD(frontotemporal lobar degeneration)-TDP 

(transactive response DNA binding protein)43 C-type 을 보

이며 드물게 픽소체(Pick body) 또는 알츠하이머병 소견을 

보이기도 한다.27

3. 유전 요인

가족성 svPPA의 다수는 progranulin의 mutation 이 발견

되었으며 일부는 MAPT 유전자의 변이가 발견되었다.28

4. 신경영상소견

앞쪽 측두엽 (Anterior temporal lobe)에 위축과 포도당 대

사 감소를 보이고 이런 손상은 주로 왼쪽에 더 심하다.
29, 30

 

병이 진행하면 위축은 방추이랑(fusiform gyrus)을 포함한 

측두엽의 배쪽(ventral), 가쪽(lateral) 부위를 더 침범하고 양
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쪽을 다 침범한다. 왼쪽의 위축이 심한 경우는 어휘-의미 장

애(lexical-semantic impairment)를 보이지만 우측의 위축이 

심한 경우 사람에 대한 지식이 사라져 진행성 얼굴인식불능

증을 보이고 행동변화가 더 심하다. 대부분의 경우 해마의 

위축은 없어 삽화 기억(episodic memory)의 장애가 없는 것

을 설명해준다.

5. 예후

발병 연령은 55-70세 정도이며 유병기간은 2년 ~ 15년으

로 다양하게 보고되나 대부분 발병 후 7-8년 정도 생존하는 

것으로 알려져 있다.

II. 로고페닉 변이 원발 진행 실어증 (Logopenic variant 

PPA, lvPPA)

1. 임상양상

1) 언어기능

로고페닉변이 원발 진행 실어증 (logopenic variant PPA, 

lvPPA) 따라 말하기 장애를 특징적으로 보이는 원발진행 실

어증이다. 언어 검사 시, 이름대기(confrontational naming) 

장애와 문장 따라말하기 (sentence repetition) 장애를 특징

으로 한다. 

lvPPA 환자는 자발적 발화 시 특징적으로 따라말하기의 

장애와 어휘 인출 장애를 보인다.  lvPPA 환자의 따라말하기 

장애는 문장과 긴 구문을 따라 말하는 데는 심한 장애가 있

는 반면 짧은 단일 단어를 반복해서 말하는 것은 문제가 없

는데 이는 음운적 단기 기억장애(phonological short-term 

memory deficit)로 인해 lvPPA가 발생하기 때문이다.
31

 문장 

이해능력(sentence comprehension)에도 같은 메커니즘이 

작용하여 문법적 복합성 보다는 문장의 길이와 사용 빈도가 

문장 이해능력에 더 영향을 준다. lvPPA 환자는 자발적 발화

시 심한 어휘인출장애로 인해 낱말 찾기 어려움으로 인해 말

이 끊기거나 더듬어지고 구문을 반복적으로 얘기하거나 음

소착어증을 보인다. 하지만 말의 발음은 왜곡 없이 정확하

다.

lvPPA는 원발 진행 실어증 아형 중 가장 최근에 분류된 아

형으로 이전에는 비유창성변이 원발진행실어증 (nonfluent/ 

agrammatic variant PPA, nfvPPA)의 한 종류로 여겨졌다. 

nfvPPA 와 lv PPA 가 유사점이 있기 때문인데, nfvPPA 환자

와 lvPPA 환자 모두 발화속도가 느리고 낱말 찾기 어려움으

로 인해 말이 끊기는 증상(word-finding pause)과 음소 착어

증을 자주 보인다. 하지만 lvPPA 환자는 nfvPPA 환자와 달리 

실문법증(agrammatism) 을 보이지 않고 말의 운동 조절 장

애(impaired motor control of speech)나 실운율증

(aprosodia)을 보이지 않는다.32, 33 특히 lvPPA 환자는 기능

성 단어(function words)와 형태소(morphemes)가 생략된 

전보체 언어(telegraphic speech)를 사용하지 않는다.3 

lvPPA 는 svPPA와도 유사한 면이 있는데 대면이름대기

(confrontation naming)가 중등도로 손상되어 있다는 점이

다. 하지만 svPPA 와 달리 lvPPA 환자는 일반적인 의미체계

(general semantics)와 단일 단어 이해력 (single-word com-

prehension)의 손상이 없다. 따라서 svPPA 환자는 이름대기

를 시켰을 때 ‘낙타’ 를 보고 ‘동물’이라고 상위 개념의 단어로 

바꿔서 대답하거나 ‘말’이라고 대답하는 의미착어증을 보이

는 반면 lvPPA 환자는 이름대기를 시켰을 때 주로 음소적 오

류(phonologic error)를 보이고 음소적 단서를 주면 이름대

기 수행을 훨씬 더 잘한다.34 

2) 다른 인지기능

lvPPA 환자는 삽화 기억장애를 보이고35 산술능력

(arithmetic ability)이 부족한데36 이런 임상양상이 알츠하이

머병과 유사한 측면이 있다. 또한 무감동(apathy), 불안

(anxiety), 흥분(irritability), 초조 (agitation)와 같은 행동 변

화를 동반한다.21

2. 병리학적 소견

알츠하이머병과 전두측두치매가 혼합된 형태이다. 60%는 

알츠하이머병 병리소견을 가지고 있고 나머지는 FTLD-tau 

또는 FTLD-TDP43 중 type A 형을 보인다. 다수의 환자에서 

알츠하이머병 병리 소견 외에 large argyrophilic thorny as-

trocyte clusters (ATAC)를 전두-측두-두정엽 피질과 피질하 

백질에서 발견하였는데 argyrophilic thorny astrocyte는 주

로 픽병(dementia with Pick bodies)과 진행성핵상마비

(progressive supranuclear palsy, PSP)에서 발견되는 것이

다. 반면 언어장애가 없는 알츠하이머병에서는 ATAC 가 발

견되지 않아 이것이 lvPPA 환자가 전두측두 치매와 유사한 

임상증상을 일부 보이는 것과 연관될 것이라는 의견이 있

다.35
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4. 신경영상소견

주로 좌측의 뒤쪽 상측두이랑과 중간측두이랑 (posterior 

superior temporal and middle temporal gyri), 하두정소엽 

(inferior parietal lobule)의 피질 두께가 얇다.32 또한 일부에

서는 추가적으로 좌측 내측두엽(medial temporal cortex)과 

두정엽 (parietal cortex), 뒤쪽 띠이랑 (cingulate gyrus), 하

전두엽(inferior frontal cortex), 우측 측두-두정엽(temporo- 

parietal cortex), 아랫쪽과 앞쪽 측두부위 (inferior and ante-

rior temporal regions) 의 위축을 보고된 바 있다.
37

 

FDG-PET 영상에서는 좌측 두정엽의 포도당 대사 저하를 보

인다. 또한 아밀로이드 PET 영상에서는 lvPPA 환자의 대뇌 

피질에서 아밀로이드가 발견된다.
38

결론

원발진행실어증은 크게 비유창성변이, 의미변이, 로고페

닉변이의 세가지 아형으로 분류되는 데 그 중 의미변이와 로

고페닉변이 아형에 대해 고찰해 보았다. 의미변이원발진행

실어증은 말이 유창하지만 에둘러서 얘기하는 경향이 있고 

심한 이름대기 장애를 보이는데 이는 어휘-의미 지식의 진행

성 소실로 인한 것이다. 주로 좌측 앞쪽 측두엽의 위축과 관

련된다. 로고페닉변이 원발진행 실어증은 이름대기 장애와 

문장 따라말하기 장애를 보이는데 그 중 이름대기 장애는 어

휘인출 장애로 인해 발생하고 이는 좌측 아래쪽 뒤쪽 두정엽

의 위축과 관련 있다. 문장 따라말하기 장애는 음운적 단기 

기억력의 저하로 발생하는데 이는 좌측 뒤쪽 상측두엽 이랑

의 위축과 관련 있다.
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