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Primary progressive aphasia (PPA) is a neurodegenerative disease characterized by a gradual deterioration of language function. The 

disease starts with language dysfunction and other cognitive functions such as memory and visuospatial function are relatively pre-

served until the disease progressed. There are three variants of PPA are known: nonfluent/agrammatic, semantic, and logopenic PPA. 

If a patient complains of poor speech and the cause is suspected to be a neurodegenerative disease, the three variants of PPA should 

be distinguished. In this lecture, we review the case of nonfluent/agrammatic PPA and discuss the approach to PPA.

서론

원발진행실어증(Primary progressive aphasia, 이하PPA)

은 점진적인 언어 기능의 저하 특징으로 하는 신경퇴행성 질

환이다. 언어장애를 초기 증상으로하여 점차 진행하고 이로 

인해 일상생활에 지장을 겪게 되며 초기에는 언어 기능 이외

의 다른 뇌기능은 비교적 유지 되는 것을 특징으로 한다.1 

PPA의 세가지 아형으로 비유창/비문법변이원발진행실어증

(Nonfluent/agrammatic variant PPA, nfvPPA), 의미변이원

발진행실어증(Semantic variant PPA, svPPA), 로고페닉변이

원발진행실어증(Logopenic variant PPA, lvPPA) 이 알려져 

있다.
2

말이 잘 나오지 않는 것을 호소하는 환자가 병원을 방문하

였을 때 그 원인이 퇴행성 질환으로 생각이 된다면 PPA의 세

가지 아형을 감별해야 한다. 본 강의에서는 nfvPPA의 증례

를 검토하고 이를 통해 PPA의 감별에 대해 고찰하고자 한다. 

증례

59세 여자 환자가 말이 잘 나오지 않는 다는 것을 주소로 

외래에 내원하였다. 환자는 오른손잡이였으며 고졸학력의 

가정주부였다. 

증상은 내원 1년 전인 58세부터 시작되다. 말이 빨리 나오

지 않아 머뭇거리는 증상이 생겼고 단어가 빨리 떠오르지 않

아서 ‘이것’, ‘저것’ 과 같이 지칭하는 일이 생겼다. 그러나 이

해력에는 문제가 없었다. 발병 1년 째인 59세에는 대명사를 

쓰는 일이 잦아지고 말이 잘 나오지 않는 증상이 점점 심해

졌다. 기억력, 시공간 능력은 정상이었고 일상생활에도 문제

가 없었다. 보고된 과거 병력은 없었다. 술, 담배는 하지 않

았고 치매나 뇌졸중의 가족력은 없었다. 신경학적 진찰에서 

언어장애 외에 이상소견은 없었다. 실어증 검사에서 유창성

이 다소 저하되어 있었으나 이해능력과 따라말하기 능력은 

양호하였다. 이름대기검사에서 대면이름대기는 정상이었으

나 단어생성은 저하되어 있었다. 언어실행증(speech aprax-

ia)의 소견은 없었다. 혈액검사에서 특이 소견은 없었고, 아



김예신
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포지단백E (APOE) 유전형은 ε3/ε3 였다. 뇌 MRI 에서 우측

에 비해 좌측의 전두덮개의 위축이 관찰되었고  좌측 측뇌실

이 우측에 비해 약간 컸다. FDG 양전자방출단층촬영(PET)에

서 좌측하전두-측두엽과 두정엽의 대사 감소가 확인되었다.

이후 환자의 언어장애는 점점 심해졌다. 발병 3년째인 61

세에는 머뭇거림이 심해지고 말을 이어하기가 어려워 일상

생활에 지장이 생겼다. 5음절을 이어서 말할 수는 있으나 음

절 사이에 머뭇거림이 많았다. 이해력, 따라말하기, 이름대

기는 정상이었다. 언어장애 외에 인지기능의 저하는 뚜렷하

지 않았다. 발병 5년째 (63세)에는 언어장애가 더 심해져서 

자발발화의 양이 현저하게 줄어들고 조사나 동사가 대부분 

생략되고 단어만 나열하는 모습을 모였다. 그러나 이해력과 

따라 말하기는 여전히 문제가 없었다. 기억력, 시공간 능력

은 정상이었으나 이전에 비해 조급해하고 화를 내는 일이 많

아졌다. 발병 5년째에 신경심리검사에서 MMSE는 28점이었

다. 언어기능 중 유창성이 저하되었으나 이해력, 따라말하

기, 이름대기는 정상이었다. 시공간 능력, 시각적 기억력은 

양호하게 유지되고 있었다. 언어적 기억력의 저하가 확인되

었는데 이는 언어장애의 영향 때문인 것으로 생각되었다. 발

병 8년째에는 언어 실행증이 관찰되었다. 한 단어 정도의 발

화만 가능하였으며 이름 대기에도 어려움이 생겼다. 이해력

도 이전보다 저하되었다. 따라말하기도 1어절만 가능하였

다. 그러나 언어 기능을 제외하고는 시공간 능력 및 일상생

활능력은 여전히 잘 보존되어 있었다. 

고찰

본 증례의 환자는 처음에는 낱말 찾기의 어려움을 보이다

가 시간이 지나면서 문법의 오류와 유창성의 저하, 언어실행

증을 보였다. 그러나 이해력과 따라말하기는 병이 꽤 진행할 

때까지 보존되었다. 또한 언어장애를 제외한 다른 인지기능

도 비교적 잘 보존 되었다. 진행하는 언어장애가 주 증상이

면서 다른 인지기능은 보존되었으므로 원발진행실어증

(Primary progressive aphasia, 이하 PPA)을 고려하였고 PPA

의 세 가지 아형 중 유창성의 저하, 문법의 오류를 특징으로 

하는 nfvPPA로 진단하였다. 

nfvPPA의 진단기준은 핵심증상과 부가 증상으로 나뉘며 

핵심증상 2개 중 적어도 하나 이상, 부가증상 3가지 중에 2가

지 이상을 만족해야 한다.1  핵심 증상은, 1) 문법의 오류, 2) 

말을 할 때 힘이 들어 하고 머뭇거리며 언어실행증이 동반되

는 증상으로 이중 하나 이상 만족해야 한다. 부가 증상은, 1)

복잡한 구문을 잘 이해하지 못하는 것, 2) 단일 단어의 이해 

능력은 보존이 되는 것, 그리고 3)물체에 대한 지식도 보존이 

되는 것이고 이 중 적어도 두 가지 이상을 만족해야 한다. 영

상소견으로는 MRI 에서 좌측 뒤쪽의 전두덮개(frontal op-

erculum)에서 위축을 보이거나 SPECT 나 PET 검사에서 동

일 부분에서 저관류나 대사 저하를 보이는 것이다.2 병리학

적으로 nfvPPA는 60%에서 전두측두엽변성(frontotemporal 

lobar degeneration, 이하 FTLD) 중 FTLD-타우가 관찰되며 , 

나머지에서는 FTLD-TDP(transactive response DNA bind-

ing protein) A형 또는 알츠하이머병의 소견이 관찰된다.3,4 

PPA 세가지 유형의 특징을 간단히 비교하면 다음과 같다. 

nfvPPA 는 문법 오류를 보이고 유창성이 떨어지며 언어실행

증을 보인다. 이에 비해 단일단어 개념과 사물에 대한 인지

는 보존이 된다. 초기에 실어증 검사를 시행하면 브로카실어

증 또는 초피질운동 실어증을 보인다. svPPA는 이름대기와 

단일 단어의 이해력이 저하된다. 자발 발화와 따라말하기는 

보존된다. 초기에 실어증 검사에서는 명칭실어증을 보인다.
2
 

lvPPA는 따라말하기의 장애를 보이고 유창성, 단어의 이해

는 상대적으로 보존이 된다. 스스로 말하기에서 단어를 찾는

데 주저하는 모습을 보이고 음소 착어를 보일 수 있다.
5
 그러

나 진정한 의미의 문법 장애는 nfvPPA에 비해 적다. 단어를 

찾는데 어려움을 보일 수 있지만 비교적 단어의 이해는 보존

되므로 svPPA 와는 구분이 된다. 초기에는 전도 실어증의 형

태를 보인다. 
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