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서 론

행위상실증(apraxia)이란 학습을 통해 숙달되었던 행위를 더

이상수행할수없게된상태를이르는것으로, 근골격계의이상,

추체로 및 추체외로의 장애로 인한 위약, 이상운동증상, 조화운

동불능, 경련 등의 운동의 제한을 초래하는 원인이나 언어상실

증, 주의력장애, 동기부여의저하, 치매등인지기능의장애로인

한것이아님을전제로한다. 행위운동상실증은이상이관찰되는

양상에따라여러가지로분류된다. 사지운동성행위상실증(limb-

kinetic apraxia, LKA)은 그 중의 하나로, 손가락 하나하나를

독립적으로 정교하게 움직이는 능력이 소실되는 증상이다[1].

최근에 이 증상은 피질기저핵변성(corticobasal degenera-

tion), 픽병(Pick disease), 일차진행성 행위상실증(primary

progressive apraxia) 등의 퇴행성 질환에서 동반될 수 있는 것

으로 보고되고 있다[2, 3]. 저자들은 주증상으로 LKA를 보이면

서 이 시기에 시행한 뇌 PET에서 해당 국소부위에 이상을 보인

비교적초기상태의전두측두엽치매환자1예를경험하였기에보

고하는 바이다.

증 례

59세의 오른손잡이 여자로 6개월 전부터 점점 손동작이 둔해

짐을주소로본원신경과를내원하였다. 초등학교졸업의학력을

가졌으며 가정주부였다. 단추 채우기, 젓가락질, 글씨쓰기 및 실

을 바늘에 꿰는 동작이 서툴어졌다. 이와 동시에 발음이 어둔해

지면서 말속도가 느려졌다. 음식을 먹는 것도 많이 느려졌고,

먹고 나면 입주위나 치아에 지저분하게 남게 되었다. 쾌활하며

적극적이고 치장하기를 좋아했으나, 최근 우두커니 가만히 있는

시간이 많아지고, 주위에 대한 관심이 줄고 치장하는데도 공들

이지 않았다. 그리고 자주 부적절하게 웃었다. 그러나, 남의 말

을 이해하는 것이나 사람 얼굴 알아보기에는 문제가 없었다. 하

지만 환자 자신은 발음과 손놀림에 관해서만 불편하다고 호소하

였고 행동변화에 대한 인식은 없었다. 신경학적 검진에서 위약,

감각 이상은 없었으나 사지의 심부건반사가 항진되어 있었다.

안구운동은 정상이었다. 파킨슨증 검사에서 양쪽 finger tap-

ping 검사에서는 검지와 엄지를 잘 마주치지 못하였지만 강직

이나 서동, 자세 불안은 관찰되지 않았다. 혀의 위축이나 근육

부분수축(fasciculation)은 보이지 않았다. 근전도 검사상에서

탈신경(denervation)을 시사하는 소견은 관찰되지 않았다.

환자의 인지기능을 평가하기 위해 시행한 신경심리검사에서
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K-MMSE는 22점이었고, 주의집중능력과 전두엽기능의 저하가

관찰되었다. 언어적 기억력 검사(Seoul Verbal Learning Test)

에서 기억등록은 저하(1.6 percentile)되어 있었으나 지연회상

및 재인검사(각각 38.4, 37.1 percentile)에서는 정상수준이었다.

Rey 복합도형 따라그리기는 환자가 연필을 잡고 그리는 동작이

힘들어 시공간능력 자체를 평가하기는 힘들었다. 관념운동행위

상실증(ideomotor apraxia)을 검사하기 위하여 망치질하기, 가

위질하기, 드라이버로나사조이는동작, 열쇠로문여는동작및

김밥 써는 동작 등을 흉내내도록 지시하였을 때 비교적 잘 수행

하였다. 그러나손으로V자만들기, 엄지손가락치켜세우기와같

은 손 모양을 만들게 하였을 때 느리고, 서툴게 수행하면서 동작

과관련없는손가락까지같이움직이려는양상이관찰되었다. 손

가락 사이에 동전을 잡고 앞뒷면으로 번갈아가면서 돌리게 하

였을 때도 느리고, 필요 없는 동작들이 중간에 많이 삽입되었다.

환자는 동작 지시를 하였을 때 그 동작에 대한 설명은 제대로 할

수 있었으나 제대로 실행을 하지 못하였다. 검사자가 먼저 해보

이고따라해보라고하였을때도호전을보이지않았다. 안면구강

Bucco-Facial apraxia
Stick out tongue 1
Click tongue 2
Blow out 1
Puff out cheeks 2
Lick your lips 3
Whistle 3
Rolling tongue 3

Limb apraxia
Wave good bye 1
Salute 1
Make a pointing sign 2
Make OK sign 3
Rolling coin 3
Finger tapping 3
Use a hammer 1
Use a screwdriver 1
Closing button 3
Using chopstick 3

1, Accurate, immediate, effortless; 2, Acurate, but awkwardly or slowly
produced; 3, Inaccurate or only partially accurate.

Table 1. Praxis

Fig. 1. Brain MRI (A) and Brain FDG PET (B). Brain MRI
reveals prominent atrophic change in right temporal lobe
including hippocampus (A). For statistical parametric map-
ping (SPM) analysis, a voxel-based t-test between the pa-
tient’s images and those of age-matched 30 control sub-
jects was performed to detect any regional hypometa-
bolism. The SPM shows significant hypometabolism
(Puncorrected <0.001) on bilateral posterior frontal cortex with

right hemisphere more affected (blue color, B).

A

B
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행위상실증(buccofacial apraxia) 검사에서 촛불 끄는 흉내, 냄

새 맡는 흉내, 빨대로 빠는 흉내내기는 잘 하였다. 그러나 혀 좌

우로 움직이기, 혀차기, 혀로 입술 핥기, 볼 부풀리기, 코 찡그리

기, 윙크하기는 제대로 수행하지 못하였다(Table 1). 언어검사상,

이름대기를 포함한 언어상실증(aphasia)에 해당하는 소견은 관

찰되지 않았으나, 중-경도의 경직형 마비말장애(spastic dys-

arthria)과경도의말실행증(apraxia of speech)이관찰되었다.

뇌MRI는양측의전두엽과측두엽에위축을보였는데, 특히오

른쪽앞쪽전두엽에서심한위축이관찰되었다(Fig. 1A). 뇌PET

검사를 시행하였고, 정상 대조군과 비교한 통계영상분석(n=30,

age=50±5, Puncorrected<0.001)에서 양쪽 전운동영역(premotor

area), 중심앞이랑(precentral gyrus) 및 측두엽 일부에서 포도

당대사 저하소견이 관찰되었다(Fig. 1B).

고 찰

환자는위약및감각이상, 그리고파킨슨증상을보이지않았

고, 지시사항도 제대로 이해하였으나 동작이 서툴고, 느리며 예

전에 능숙하게 하던 동작을 제대로 하지 못하는 소견을 보여 행

위상실증으로설명할수있다. 그러나신경심리검사중의일부로

흔히 관념운동행위상실증을 확인하기 위해 검사하는 흉내내기

동작들은 비교적 잘 수행하면서 손가락을 이용하는 동작이나 비

교적 간단한 손 모양도 제대로 만들어내지 못하였다. 그리고 도

구 없이 동작 흉내내기를 지시하였을 때는 제대로 시행하지 못

하나 일상 생활에서 자동적으로 그 동작을 수행하는 데는 별 문

제를 보이지 않는 수의자동해리(voluntary-automatic disso-

ciation)를보이는관념운동행위상실증과는달리본환자는일상

생활에서도동작이서툴어진것이주된증상이었다. 그러므로본

환자가 보인 서툰 동작은 LKA에 해당되는 것으로 생각된다[1].

LKA는 1907년 Kleist가 신경분포성 행위실행증(innerva-

tory apraxia)으로 기술한 개념으로 한 동작을 만들어내기 위

한 각각의 신경분포성 움직임(innervations)들이 제대로 만들

어지지 못하거나 연결되지 못함으로써 숙달되었던 손이나 손가

락의동작을할수없음을이른다. 그러므로한동작에필요한개

개의 신경분포성 움직임이 복잡해질수록 이상이 더 뚜렷해진다.

본환자가호소한증상, 즉단추잠그기, 글씨쓰기, 실꿰기등은

손가락의 수많은 근육들의 수축, 이완이 미세하게 조절되어야

하는 동작들이다. 그리고 환자가 흔히 관념운동행위상실증에서

확인하는 동작은 비교적 잘 수행하는데 비해 손가락 모양 만들

기나 손가락으로 하는 동작을 잘 수행하지 못하였던 것은 후자

의 동작들을 수행하는데 더 많은 신경분포의 조합이 필요한데서

오는 차이로 생각된다[4, 5]. 이러한 설명은 환자의 안면구강행

위상실증에도 적용할 수 있다. 환자는 LKA 외에도 발음장애와

안면구강행위상실증을 보였다. 흥미롭게도, 환자는 일반적으로

안면구강행위상실증을 검사할 때 쓰는 항목 즉, 어떤 목적이 있

는 동작들(촛불 끄는 흉내 및 냄새 맡는 흉내)은 비교적 잘 수행

한 반면에 검사자의 지시에 볼, 구강, 혀 등 안면 및 구강 근육

들의 단순한 일련의 움직임이 요구되는 동작은 서툴게 하였다.

이러한 양상을 안면구강행위상실증이라기보다 LKA의 구강 양

상에 해당하는 것으로 분리될 수 있는 개념인지는 앞으로 관찰

이 더 필요하다.

LKA는 뇌반구의 전운동영역에 국한된 국소병변을 가진 환자

에서드물게관찰되고, 피질기저핵변성, 픽병, 일차진행성행위상

실증 등의 퇴행성 질환에서 보고되고 있다[2, 3]. LKA는 최근까

지도 흔하지 않은 행위상실증의 아형으로 여겨진다[6]. LKA를

보일 수 있는 대부분의 환자들이 중심앞이랑까지 침범되는 병변

을가져서동측의위약이동반되었거나LKA가나타나는데는양

측의 병변이 있어야 하는 것이 이 이유가 될 수 있을 것이다. 본

환자에서는정상대조군과유의하게차이를보인포도당대사저

하 부위가 양측의 전운동영역을 포함하였고, 중심앞이랑은 위약

을 일으킬 정도를 변성을 일으키지 않아 LKA를 보였을 것이다.

환자가 보이는 성격변화, 신경심리검사상 보인 전두엽기능장애,

및뇌영상소견으로미루어볼때, 환자는전두측두엽치매의초기

상태로 임상적 진단을 할 수 있으며[7] 아직은 전두측두엽 중에

서도 중심고랑앞부분과 측두엽 앞부분의 국소 부위만이 침범된

것으로 여겨진다. 그런데, 본 환자는 전두측두치매의 초기 증상

으로는 흔하지 않은 LKA를 호소하였다. 다른 인지장애나 이상

행동을 보이지 않고, LKA를 포함한 다양한 행위상실증 만이 오

랜 기간에 걸쳐 서서히 진행하는 일차진행성행위상실증 환자의

사후조직소견에서전두측두엽변성(frontotemporal lobar de-

generation)이 관찰되어 전두측두엽변성의 드문 임상표현아형

으로제안되기도하였으나[8, 9], 현재까지보고된일차진행성행

위상실증 환자들에서는 전두엽기능 저하와 앞쪽 측두엽 위축은

초기에 관찰되지 않았다[10, 11]. 따라서 환자는 전두측두엽치매

와 일차진행성행위상실증 증상이 초기부터 같이 나타난 다는 점

에서 흥미롭다고 할 수 있다.

하지만 추적관찰기간도 약 1년으로 비교적 짧고 주된 증상이

LKA이어서 피질기저핵증후군(corticobasal syndrome)의 초기

가능성도 배제할 수는 없으나, 현재까지 피질기저핵증후군을

강하게 시사하는 비대칭적 무운동성-경직 증후군 및 다른 피질

증상(통제불능손, 피질성 감각 소실, 근간대)이 없는 것으로 보
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아 가능성이 높지 않아 보인다. 

결론적으로 초기 전두측두엽치매에서 LKA가 주 증상인 환자

를관찰하였고, 이는전두측두엽변성에대한우리의이해를높이

는데 도움을 줄 것이다. 
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