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요  약  이마 자엽 치매는 조기 발 형 치매  두 번째로 흔한 형태로 행동, 언어, 인지 장애를 보이는 신경퇴행성 질환이
다. 이마 자엽 치매에서 운동 기능 이상이 동반되는 경우는 운동 신경원 질환과 킨슨증, 진행성 핵상 마비 등으로 표되
나, 다른 동반 질환 없이 이마 자엽 치매가 추신경계의 운동신경 역을 직  침범하여 나타난 운동 기능 이상은 보고된 

바가 없다. 한, 임상  치매 집단과 복합부  통증 증후군 사이의 연 성은 보고된 바가 없다. 자들은 이마 자엽 치매 

환자에서 나타난 추신경계 원인의 하지 근력 하를 뇌 자기공명 상과 기진단학  검사를 통해 진단하 고, 동반된 
복합부  통증증후군을 삼상 골주사 검사를 통해 진단하 으며, 이에 따른 임상  치료를 시행하 다. 스테로이드를 이용한 
복합부  통증증후군 치료 후에 환자의 통증은 호 되었고, 입원 상태에서 하지 근육에 한 기능  기 자극 치료, 근력 
강화 운동  보행 훈련을 포함한 포  재활치료를 시행한 후에 명한 기능  호 을 보 다. 이마 자엽 치매에서 찰

된 추신경계 원인의 근력 하에 한 재활 치료는 반  기능의 향상에 효과 일 것으로 추정된다.

Abstract  Frontotemporal dementia, the second most common cause of early onset dementia, is a neurodegenerative 
clinical syndrome characterized by progressive deficits in behavior, executive function and language. Although motor
symptoms in frontotemporal dementia are represented by motor neuron disease, parkinsonism and progressive 
supranuclear palsy syndrome, there have been no reports of motor weakness caused by the direct involvement of 
central motor nervous systems in frontotemporal dementia. Moreover, no association between clinical dementia groups
and complex regional pain syndrome has been reported. We diagnosed a rare case with motor weakness and complex
regional pain syndrome of lower limbs due to central nervous system lesion in a patient with frontotemporal dementia
by magnetic resonance imaging, electrodiagnostic study and three phase bone scan. Following steroid therapy for 
complex regional pain syndrome, pain was improved. Functional improvement was noted after rehabilitation therapy,
including functional electrical stimulation, muscle strengthening exercise and gait training during hospitalization. This 
case report suggests that rehabilitation therapy for motor weakness in frontotemporal dementia could be effective for
improving overall function.

Keywords : Complex Regional Pain Syndromes, Electromyography, Evoked Potentials, Frontotemporal Dementia, 
Lower Extremity Paresis, Radionuclide Imaging, Rehabilitation
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1. 서론 

이마 자엽 치매(Frontotemporal dementia)는 행동, 집
행능력, 언어 역의 서서히 진행하는 장애를 특징으로 
하는 포 인 신경퇴행성 임상 증후군이다. 모든 연령
에서 알츠하이머병과 루이 소체 치매 이후로 세 번째로 

흔한 형태의 치매이며, 특히 65세 이하의 은 연령층에
서 더욱 흔한 치매의 아형이다[1]. 이마 자엽 치매의 증

상은 행동 증상, 집행능력 역 증상, 언어 증상, 감정 증
상으로 표된다. 과식, 과탐식 등의 구강 행동 증상과 
반복 이며 충동 인 행동을 보인다. 정신운동  경직성

과 주의력 하, 조직화 능력 하가 나타나며, 발화, 문
법, 언어 출력 등의 역에서 진행하는 장애를 보이고, 
감정둔마, 우울, 흥분성과 같은 증상이 나타난다[2].
이마 자엽 치매는 행동변이형 이마 자엽 치매와 일

차성 진행성 실어증으로 분류된다. 이  인격 변화와 탈
억제, 감정둔마를 보이는 행동변이형 이마 자엽 치매에

서 주로 운동 기능 증상이 보고되고 있다[2]. 행동변이형 
이마 자엽 치매의 12.5%에서는 상부 운동원 징후와 하
부 운동원 징후, 구음 장애, 연하 장애와 같은 운동 신경
원 질환의 증상이 보이고[3], 18%의 환자에서는 킨슨
증이 나타나며[4], 일부에서는 진행성 핵상 마비가 찰
된다고 보고되고 있다[5]. 
복합부  통증증후군은 감각 증상, 자율 신경 증상, 
양 증상   운동 조  부 과 부종 등의 다계통 

증상을 동반한 심한 통증 질환이다. 이는 연부조직이나 
골조직의 외상, 신경 손상이나 뇌졸  등의 병  상태 이

후에 발생한다[6]. 이마 자엽 치매를 포함한 임상  치

매 환자 집단에서 복합부  통증증후군은 재까지 보고

된 바 없다.
이에 자들은 이마 자엽 치매 이후에 다른 동반 질

환 없이 발생한 추 신경계 원인의 하지 근력 하 증

상과 복합부  통증증후군이 진단된 환자를 경험하여 보

고하는 바이며, 복합부  통증증후군의 보존  치료와 

포  재활치료 후의 경과 한 보고하는 바이다. 

2. 본론

2.1 증례

51세 남자 환자가 지속되는 하지의 약감  보행 
장애를 주소로 내원하 다. 환자는 2년 부터 이상 행

동과 충동성을 보 고, 진행하는 인지 능력 하와 언
어 장애가 찰되었다. 당시 타병원에서 임상 양상에 
한 평가와 뇌 자기공명 상을 촬 한 후에 이마 자

엽 치매로 진단되었고 요양병원에서 입원치료 이었

다. 병력 청취를 통하여 행동변이형 이마 자엽 치매로 

악되었다.

Fig. 1. Brain MRI was performed to rule out acute brain 
lesion. A) There was no diffusion restriction lesion 
on Diffusion weighted image. B) On T2 FLAIR 
image, bilateral symmetric severe atrophy (white 
arrows) and diffuse frontal lobe center high 
intensity (black arrows) were observed.

환자는 3달 부터 발생한 양측 하지의 근력 하와 
보행 장애를 주소로 내원하 다. 인지 능력의 하로 인
하여 정확한 검사를 시행하기는 어려웠으나, 도수근력평
가 상 양측 하지의 근력은 MRC(Medical Research 
Council) 3단계로 하되어 있었다. 우측 무릎 의 

MAS(modified Ashworth Scale) 1+단계의 굴곡 경직 소
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견이 찰되었다. 근력 하에 하여 성 뇌병변을 감

별하기 해 뇌 자기공명 상을 촬 하 다(Fig. 1). T1 
강조 상과 T2 FLAIR 상에서 양측 두엽과 측두엽 
피질의 반 인 심한 축 소견과 뇌실주변 연화증이 

찰되었다. 확산 강조 상에서 확산 제한된 병변은 보
이지 않았으며 다른 성 병변은 찰되지 않았다. 

Fig. 2. Three phase bone scan was conducted to diagnose 
complex regional pain symdrome. A) The initial 
dynamic blood flow images demonstrate increased 
perfusion around the right ankle and foot, as 
compared to the left side. B) The immediate blood 
pool images demonstrate increased uptakes in the 
right ankle and foot. C) The delayed images 
demonstrate increase of uptake in the periarticular 
bone of right knee, right ankle and foot, compared 
to the left side.

우측 하지의 부종과 통증이 동반되어 있었으며, 통증
의 정도는 시각상사척도(Visual Analogue Scale) 7 에 

해당되었다. 환자는 하지 통증과 하지 근력 하로 인해 

보행에 있어서 타인의 인 도움이 필요하 고, 기립 
자세에서 정 인 균형을 유지하지 못했다. 환자는 이  

요양병원 생활 기간 동안 이마 자엽 치매로 인한 충동

인 성격을 보 으나 과도한 몸부림이나 행동증상은 크

게 보이지 않았다. 낙상  염좌 등의 외상력은 찰되지 
않았고, 고 압 이외의 특이 과거력은 없었다.
우측 발목 부 의 통증에 해 단순 촬  검사와 음

 검사를 시행하 다. 시행한 검사에서 발목 의 골

  연부 조직 손상을 의심할 수 있는 증거는 찰되

지 않았다. 우측 발목  족부의 부종  열감과 기계  

통각 과민 소견이 찰되었고, 환자의 증상은 국제통증
회(International Association for the Study of Pain)의 
복합부  통증증후군 진단 기 에 합당하 다. 이에 복
합부  통증증후군을 의심하여 삼상 골주사 검사를 시행

하 다. 동  류 상에서 우측 발목과 족부에 류의 

증가 소견이 보이며 액 풀 상과 지연 상에서 우측 

발목과 족부의 동  원소 흡수가 증가 소견이 찰되어 

성 복합부  통증증후군에 합당한 소견으로 단되었

다(Fig. 2). 스테로이드 치료와 국소 통증 치료를 포함한 
보존  치료를 시행하 다. 이후 통증  부종의 감소를 
보 으며 통증의 정도는 시각상사척도 2 으로 유의한 

호 이 찰되었다.
투약 후 통증과 부종이 해소된 상태로 우측 하지의 근

력 하에 한 추 신경 손상과 말  신경 손상을 감

별하기 한 기진단학  검사를 시행하 다. 양측 상
하지의 감각신경 도검사와 운동신경 도검사는 정상

범 다. 우측 요추부 척추주변근의 침근 도 검사에서

는 특이 소견이 찰되지 않았고 우측 하지의 침근 도 

검사에서 비정상 자발 는 찰되지 않았으나 검사한 

체 근육에서 최  수축 시에 동원양상이 하되어 있

었다. 
추 신경계 평가를 한 유발  검사 한 시행하

다. 양측 상지에서는 단무지 외 근에서 기록한 자기

자극 운동 유발  검사에서 양측에서 유발 의 잠

시가 지연된 소견이 찰되었다. 양측 하지에서는 경
골근에서 기록한 자기자극 운동 유발  검사에서 좌

측에서 유발 의 잠시가 지연되고 진폭이 감소되어 

있었고, 우측에서 유발 가 찰되지 않았다(Table 1). 
양측 상지에서 정 신경 체성감각 유발  검사는 정

상 으로 찰되었으나, 양측 하지에서 경골신경 체성감
각 유발  검사의 잠시가 지연되고 우측 하지에서는 

경골신경 체성감각 유발  검사의 진폭 한 감소된 

소견이 찰되었다(Table 2). 의 검사를 통해 추신

경병증이 진단되었고, 우측 하지를 좀 더 침범한 상태로 
추정되었다.
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Table 1. Motor evoked potentials. In both APB muscles, 
onset latency was delayed. Delayed onset 
latency and decreased amplitude were observed 
in left TA muscle. MEP response recorded in 
right TA muscle was not observed. These 
findings indicated central nervous system lesion.

Recording site Onset latency 
(ms) O-P amplitude (uV)

Left APB *23.4 3055.3

Right APB *24.5 2994.5

Left TA *33.3 *876.3

Right TA *NR *NR
 

*(asterisk) ; abnormal findings
APB, Abductor pollicis brevis; TA, Tibialis anterior; MEP, Motor 
evoked potentials; NR, No response

Table 2. Somatosensory evoked potentials. Latency was 
delayed in the SEP recorded by stimulation of 
left tibial nerve. Delayed latency and decreased 
amplitude were observed in the SEP recorded 
by stimulation of right tibial nerve. These 
findings indicated central nervous system lesion.

Nerve N20 (ms) N20-P25 (uV)

Left median 21.3 1.12

Right median 21.3 1.56

Left tibial *53.6 1.24

Right tibial *55.5 *0.69

*(asterisk) ; abnormal findings
SEP, Somatosensory evoked potentials

환자는 스테로이드를 통한 약물 치료와 함께입원 상

태에서 약 3주간 하지 근육에 한 기능  기 자극 치

료, 하지 근력 강화 운동, 매트에서의 균형 운동과 보행 
훈련, 신경발달치료를 포함한 포  재활치료를 시행 

받았다. 퇴원 시 양측 하지의 근력은 MRC 3단계로 입원 
과 유사하 다. 그러나 통증 호 과 재활치료를 통하

여 기립 자세에서 정 인 균형을 3분 정도 유지할 수 있
고 보행기를 이용하여 최소의 도움 하에 20m 정도의 보
행이 가능한 상태로 명한 기능  호 을 보이며 퇴원

하 다.

2.2 고찰

이마 자엽 치매와 연 되어 나타나는 운동 기능 장

애로는 표 으로 운동 신경원 질환, 킨슨증이 알려

져 있다. 운동 신경원 질환은 약 12.5%에서 보고되고 있
으나[2], 운동 신경원 질환에 한 진단  기 을 만족하

지 못하는 경미한 운동 신경계 장애 한 40%에서 보고

되고 있다[3]. 하지만, 이마 자엽 치매에서 와 같은 

운동 신경원 질환이나 킨슨증 외에 추 신경 이상에 

따른 운동장애에 의한 보고는 보고 된 바 없다. 본 증례
는 이마 자엽 치매에서 나타난 추 신경계 손상에 따

른 하지 근력 하와 마비된 하지의 복합부  통증 증후

군의 진단  치료에 해 보고하고자 한다. 
이마 자엽 치매에서 기진단학  검사의 결과에 

해 보고된 바 있다. 자기자극 운동 유발  검사는 잠

시가 지연되는 것으로 보이며, 이는 겉질척수로의 변성
과 이마 자엽 변성으로 알려진 병리학 인 특징과 일치

하며, 축삭 손상으로 인한 추 운동 도 시간의 연장에 

의한 것으로 알려져 있다[3]. 본 증례에서의 기진단학
 검사 상 양측 상지  좌측 하지의 운동 유발  검

사의 잠시가 지연된 소견과 우측 하지의 운동 유발  

검사가 찰되지 않는 소견이 보 다. 따라서 이 의 보

고와 합당한 소견이 찰되었고, 우측 하지를 더 심하게 
침범한 소견으로 임상 증상과 일치하 다. 
이마 자엽 치매 환자에서 운동 기능 장애를 일으키

는 표 인 원인은 운동 신경원 질환이다. 운동 신경원 
질환에서는 기진단학  검사 상 감각신경 도검사에

서 약간의 이상과 운동신경 도검사에서 진폭의 감소가 

나타나며, 침근 도 검사에서 동원 양상의 감소와 거  

운동단 활동 와 함께 섬유속연축, 섬유자발 와 

같은 비정상자발  소견이 찰된다. 보통 이러한 소
견이 칭 으로 여러 신경 범 에 걸쳐 보이는 것으로 

알려져 있다[7]. 본 증례에서 시행된 검사 결과에서는 
운동 신경원 질환을 의심할 수 있는 소견은 찰되지 않

았다. 
본 증례의 환자에서 하지의 약감을 일으킬 수 있는 

다른 질환에 한 증상과 징후는 찰되지 않았다. 하지
만, 시행한 이학  검사  기진단학  검사 결과와 우

측 하지의 경직 소견을 고려하면, 하지 운동 기능의 약
은 추신경계 질환인 이마 자엽 치매에 의한 운동 기

능 변화로 추정된다. 이마 자엽 치매 환자의 뇌 조직 병

리검사 결과에서 해마 경화, 신경세포 소실, 신경아교증, 
겉질척수로의 변성과 같은 병리학  소견이 찰된다. 
이는 이마 자엽 치매와 동반되는 운동 신경원 질환에서

도 찰되는 것으로 보이는데[8], 자들은 이러한 병리

학  소견이 운동 신경원 질환이 없는 이마 자엽 치매 

환자에서 나타나는 운동 기능 이상에 한 증거가 될 수 

있을 것이라 추측한다.
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복합부  통증증후군은 감각, 자율신경, 양, 운

동의 이상 등의 다기  이상을 보이는 만성 통증 질환이

다. 이는 말 신경손상 여부에 따라 말 신경손상의 증

거를 찾지 못한 제 1형 복합부  통증증후군과 말 신경

손상이 동반된 제 2형 복합부  통증 증후군으로 구분된

다[6]. 제 2형 복합부  통증증후군은 실질 인 말 신

경손상에 의해 나타나며 제 1형 복합부  통증증후군의 

경우 골 , 염좌와 같은 연부조직 손상, 피부 병변, 수술 
 작은 외상 혹은 뇌졸 과 같은 추신경질환 이후에 

발병하고 다양한 외상이 그 원인이 될 수 있다[9].
이 의 연구에서는 복합부  통증증후군을 일으킬 수 

있는 여러 험인자로 심리학  요소와 유  요인  

손상된 사지의 부동성 등에 해 보고하고 있다[10]. 과
거에 교감신경으로 인한 통증으로 설명되던 복합부  통

증증후군은 최근에는 말 신경과 추신경 모두를 포함

한 다양한 요인으로 인해 발생하는 것으로 설명되고 있

다[9,11]. 이 부터 제시되었던, 이환된 부 에서 나타나

는 교감신경계의 과도한 반응에 더하여, 기 손상 이후
의 염증반응과 면역반응으로 B 세포 활성화와 IL-1β, 
IL-2, IL-6, TNF-α와 같은 시토카인과 서 스탠스 P, 
래디키닌과 같은 신경펩티드의 증가가 일어난다. 이로 
인해 장의  외 유출이 증가되며  확장과 발한

이 나타나며, 염증 매개 물질의 향 등으로 인해 유해 
자극의 입력에 한 척수 내 통각수용성 신경원의 흥분

성이 증가되고 말 에서 일차 구심성 섬유의 발화 수

이 증가되는 통각민감화가 나타난다[9,12]. 한, 최근의 
메타분석에서는 복합부  통증증후군 환자에서 이환측 

사지의 일차  이차 체성감각 겉질의 표 이 감소된 소

견을 보고하고 있으며 한, 일차 운동 겉질의 탈억제가 
이에 역할을 할 것임을 시사하고 있다[13,14]. 한, 복
합부  통증증후군 환자에서 건강 조군에 비하여 섬엽

과 띠이랑의 겉질을 포함한 이환된 부분의 회색질 부피

의 감소가 보고되었다[15].
문헌 고찰 상에서 이마 자엽 치매를 포함한 임상  

치매 그룹과 복합부  통증증후군 사이의 연 성은 보고

된 바가 없다. 이마 자엽 치매는 상의학 으로 이마

엽, 자엽과 이마섬 역의 축을 보이며, 신경병리학
으로 이마엽, 앞 자엽, 앞띠이랑 겉질과 섬 겉질의 신
경세포 소실, 신경아교증, 미세 변성을 보인다[16,17]. 
이 을 보아 복합부  통증증후군에서 나타나는 일차 

 이차 체성감각 겉질 표 의 감소와 섬엽과 띠이랑의 

회색질 부피 감소와의 연 성 한 추정해 볼 수 있을 

것으로 보인다. 이 증례의 환자 한 뇌 자기공명 상 검

사 상 섬엽과 일차 운동 겉질을 포함한 이마엽  자

엽의 범 한 축이 동반된 이마 자엽 치매에서의 

형 인 소견을 보이고 있어 이마 자엽 치매로 인한 2차
인 복합부  통증증후군의 발생 가능성을 생각해볼 수 

있겠다. 그 외 하지 운동기능 하로 인한 부동이 복합부
 통증증후군의 발생에 향을 미쳤을 것으로 추정하는 

바이다.
자들은 주로 조기 발 의 감정둔마, 과탐식, 행동 

이상, 언어 장애, 기억력 하와 같은 인지  행동 장애
를 나타나는 것으로 알려진 이마 자엽 치매 환자에서 

운동 기능 하의 원인을 악하기 해 노력하 다. 그 
결과, 추신경계병증과 복합부  통증증후군을 진단하

고, 이에 한 한 치료를 받은 후에 뚜렷한 기능  

회복을 보인 증례를 경험하 다. 이에 이마 자엽 치매 

환자에서 운동 기능 하와 복합부  통증증후군을 포함

한 통증 질환에 한 진단  치료에 한 심이 필요

함을 말하고자 한다.
본 증례 외에 이마 자엽 치매 환자에서 하지 운동 기

능의 하  복합부  통증증후군 발생의 상 계에 

해 보고한 증례가 없고, 명확한 상 계가 입증되지 

않은 이 이 연구의 제한 이다. 축삭 손상  신경 변
성의 병태 생리를 특징으로 하는 이마 자엽 치매에서 

동반되는 운동 기능의 하  복합부  통증증후군에 

한 추가 인 심과 연구가 필요할 것으로 사료된다.

3. 결론

본 증례 보고는 조기 발 의 감정둔마, 과탐식, 행동 
이상, 언어 장애, 기억력 하와 같은 인지  행동 장애
가 보이는 이마 자엽 치매 환자에서 찰된 하지 근력 

하와 동반된 복합부  통증증후군에 한 임상  치료 

 경과를 보고하는 바이다. 한 약물 치료  재활 

치료 후에 임상  호   기능의 향상을 찰할 수 있

었다. 이마 자엽 치매에서 동반된 운동 기능의 하에 

한 재활치료는 반  기능의 향상에 효과 일 것으로 

추정된다.
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학교 의과 학 재활의학교실 

임상조교수

•2017년 3월 ∼ 재 : 원 학교 

의과 학 재활의학교실 교수

< 심분야> 
임상의학, 뇌신경재활, 심장재활
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