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WPROWADZENIE

Oddajemy do rak Czytelnikéw monografie Otepienie czotowo-skroniowe: ujecie in-
terdyscyplinarne, ktéra stanowi oryginalny zbiér odpowiednio dobranych rozdzia-
16w, opracowanych przez autoréw z réznych specjalnosci medycznych i parame-
dycznych zajmujacych si¢ diagnoza i rehabilitacja oséb z otepieniem.

Otepienie czolowo-skroniowe stanowi nadzwyczaj wazki i trudny temat dla
wspolczesnej neuronauki. Temat jest wazki przede wszystkim dlatego, ze problemy
zwigzane z otepieniem w starszych latach dotycza wciaz wzrastajacej liczby oséb, co
stanowi nieunikniony, cho¢ do$§é paradoksalny skutek przedluzenia sie zycia prze-
cietnego czlowieka, bez proporcjonalnej poprawy jego kondycji fizycznej i psychicz-
nej. Oznacza to m.in., zZe najprawdopodobniej malo kto z nas (tj. sami autorzy wraz
z Czytelnikami) uniknie tego problemu w przysztosci, a ten do$¢ przykry fakt czasa-
mi utrudnia proces utrzymywania nalezytego dystansu naukowego do tematu.

Wiele rozdziatéw publikowanych w tej ksigzce jest owocem 13. Miedzynarodo-
wego Kongresu Polskiego Towarzystwa Neuropsychologicznego, zorganizowanego
przez Krakowska Akademie im. Andrzeja Frycza Modrzewskiego w dniach 22 do
24 lutego 2010 roku. Uczestnicy kongresu podjeli panelowa dyskusje, majaca na
celu synteze przyczyn i objawdw otepienia czolowo-skroniowego. Gtéwne tezy z tej
dyskusji wykorzystano réwniez w przygotowywaniu rozdzialéw tej monografii .

Problematyka otepienia jest tematem budzacym wiele kontrowersji réwniez
z tego powodu, ze w przypadku choréb neurodegeneracyjnych, niezwykle trudno
ustali¢ zwigzki typu przyczyna—skutek pomiedzy domniemanymi czynnikami ge-
netycznymi lub §rodowiskowymi a powstaniem podstawowego patomechanizmu
zwyrodnienia, czy tez pomiedzy przebiegiem proceséw neurodegeneracyjnych
a rozwojem objawéw klinicznych. Na uwage zastuguje fakt, ze w przypadku choréb
neurodegeneracyjnych trudno jest opisa¢ kompletna ,kaskade wydarzen,” prowa-
dzacych do otepienia, aczkolwiek pewne etapy choroby sa do$¢ dobrze opracowane.

* Autorzy zwracaja uwage na precyzyjng nomenklature, uzywajgc przykladowo, zgodnie z postulatem przyjetym przez Polskie Towa-
rzystwo Neuropsychologiczne, nazwy otepienie czolowo-skroniowe (Fronto-Temporal Dementia — FTD) w odniesieniu do zespotu
klinicznego, za$ zwyrodnienie ptatéw czotowo-skroniowych (Fronto-Temporal Lobar Degeneration — FTLD) w odniesieniu do ob-
razu neuropatologicznego.
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Wprowadzenie

Przykladowo, nie zostalo jednoznacznie ustalone, dlaczego w przebiegu choroby
Alzheimera powstaja blaszki amyloidowe i jak one uszkadzaja mézg, ani dlaczego
w FTD dochodzi poczatkowo do zanikéw miejscowych, ograniczonych do ptatéw
czolowych czy skroniowych.

Duze zréznicowanie obrazu klinicznego, a moze przede wszystkim szybki po-
step badan podstawowych owocujacy odkrywaniem coraz to nowych elementéw
histochemicznych, w pewnym sensie wymusza kreowanie nowych jednostek, pod-
jednostek czy zespotéw chorobowych. W praktyce klinicznej czgesto powoduja one
jedynie zamieszanie, gdyz jak na razie, nie ma przyzyciowych mozliwosci ich dia-
gnozowania.

Dodatkowym utrudnieniem jest niewielka zalezno$¢ obrazu klinicznego
(tj. obserwowalnych objawéw) od obrazu neuropatologicznego. Przykladowo,
chorobe Picka (otepienie czolowo-skroniowe) mozna zdefiniowaé na podstawie
wynikéw analizy histopatologicznej tkanki mézgowej pacjenta albo na podstawie
wystepowania okreslonych objawéw klinicznych, przy czym najwyzej ok. polowa
pacjentéw mieéci sie w obszarze, gdzie objawy pokrywajg sie z choroba Alzheimera.
Na przykladzie choroby Alzheimera sytuacja diagnostyczna rézni sie pod tym
wzgledem tylko w odniesieniu do wielko$ci tzw. obszaru pokrywania si¢ objawdw,
ktéry wynosi ok. 75%. Podczas omawiania tych probleméw rodzi si¢ czasami
niepokdj, ze uprawiamy logomachie, prowadzimy dysputy, ktére filozofowie
nazywaja ,réznicowaniem bez réznic”.

Diagnostyka réznicowa choréb zwyrodnieniowych staje sie pilna i wazna w mo-
mencie, gdy zastanawiamy sie nad leczeniem farmakologicznym. Nie jest bowiem
bez znaczenia wybdr metod postgpowania, szczegdlnie terapii farmakologicznej,
w poszczegdlnych postaciach choréb zwyrodnieniowych. W zaleznosci od prze-
wagi pewnych proceséw patogenetycznych nad innymi, mozemy spodziewa¢ sie
odmiennych efektéw terapeutycznych. Przykladem mocno zwigzanym z trescig tej
ksigzki jest dominujaca obecnos$¢ zwyrodnienia uktadu cholinergicznego w choro-
bie Alzheimera i brak takiej dominacji w otepieniach czolowo-skroniowych. Efek-
tem tego moga by¢ rozliczne problemy zwigzane z farmakoterapia, poczynajac od
odmiennego profilu objawéw niepozadanych, po spodziewane efekty terapii. R6z-
nice te w praktyce sg znaczne i maja istotny wplyw na skuteczno$é prowadzonej
terapii. Ma to szczegdlne znaczenie w poczatkowych okresach proceséw zwyrod-
nieniowych, kiedy z jednej strony wla$ciwie wdrozony plan terapeutyczny bedzie
mial szczegé6lne znaczenie, a z drugiej przeprowadzenie poprawnej diagnozy wta-
$nie w tym okresie jest czesto bardzo trudne.

Jezeli leczenie przyczynowe nie jest mozliwe (a tak najczesciej wyglada sytuacja
w obecnym stanie naszych mozliwosci), to wtedy mozemy najwyzej tagodzi¢ obja-
wy, przy czym ewentualna przyczyna tych objawdw staje si¢ mniej wazna.
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Wprowadzenie

Oprécz tych wszystkich trudno$ci natury praktycznej mamy jednoczes$nie jeszcze
problemy o charakterze teoretycznym. Jezeli méwimy np. o jednym pacjencie, ze ma
»otepienie typu alzheimerowskiego’, a o drugim, ze ma ,,otepienie czolowo-skronio-
we’, a okazuje sig, ze i w jednym i drugim przypadku nie tylko przyczyna jest odmien-
na, ale objawy i przebieg tez — to co uzasadnia uzycie wspdlnego terminu , otepienie”
w odniesieniu do jednego i drugiego zespolu chorobowego? Czy istnieje w tym za-
kresie jaka$ jednolita teoria otepienia, ktéra stuzylaby w psychologii starzenia sie?
A jezeli istnieje taka ,Wielka Teoria” otepienia, czy bytaby ona pomocna w leczeniu
(czy to farmakologicznym, czy to psychoterapeutycznym) tych pacjentéw? Zanikanie
z naszego slownictwo pojecia ,otepienia starczego” sugeruje, ze obowigzuje ogdlna
tendencja do bardziej szczegétowych diagnoz, przy czym ,otepienie starcze” wygla-
da na worek, do ktérego wrzucamy prowizorycznie te przypadki, ktérych jeszcze nie
jestesmy w stanie doktadniej zdiagnozowac.

Warto sie zastanowié, czy nalezy bez dalszej dyskusji zaniecha¢ wszelkich préb
znalezienia takiej ,Wielkiej Teorii” otepienia. W ramach niniejszej ksiazki i na
podstawie naszych do§wiadczen klinicznych bylaby to wielka przesada (czy tez ten
szczegllny grzech nazywany przez starozytnych Grekéw hubrysem), gdyby$my
twierdzili, ze udowodnili$my istnienie takowej ,Wielkiej Teorii” otgpienia. Jednak
nasza wieloletnia praca z pacjentami z otepieniem nasuwa pewne refleksje, ktére
by¢ moze beda przydatne w procesie poszukiwania odpowiedniej drogi do takiej
teorii.

Granice pomiedzy obszarami badan, ktérymi interesuja sie poszczegdlne nauki,
sg jak najbardziej potrzebne, gtéwnie po to, aby skupi¢ uwage badacza tam wila-
$nie, gdzie dysponuje on szczegélng wiedza i ma odpowiedni warsztat badawczy.
Niemniej bywa tez tak, ze zatrzymanie sie na drodze naszych poszukiwan przed
takim ,slupem granicznym” uniemozliwia kontynuacje tych badan, ktére wlasnie
jako calo$¢ (a nie w wyodrebnionych odcinkach) moga prowadzi¢ do waznych od-
kry¢ naukowych. Tak wlaénie jest w przypadku otepienia typu czolowo-skroniowe-
go. Wysoka specjalizacja dzisiejszej nauki moze powodowac, ze pomimo szybkiego
gromadzenia coraz wiekszej liczby szczegélowych informacji, paradoksalnie nie
zblizamy sie do poznania calosci problemu.

Otepienie jest zjawiskiem klinicznym, gdyz w sposéb oczywisty dotyczy powsta-
nia i przebiegu swoistych patologii psychicznych, a zarazem zjawiskiem rozwojo-
wym, o ile przez rozwdj rozumie si¢ zagadnienia psychologiczne, ktére dotycza
faz stawania sie czlowieka myslacego, czujacego, doznajacego i dzialajacego, nie
tylko w dziecinistwie, ale przez cale zycie. Psychologiczne badania nad otgpieniem
moglyby stac¢ si¢ dla tak ujetej psychologii rozwojowej tym, co np. badania Piage-
ta nad rozwojem myslenia dziecka, o ile bedziemy w stanie przyjaé zalozenie, ze
rozwdj nie jest faza zycia, ktdéra konczy sie z chwila osiagniecia tzw. dojrzatosci,
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Wprowadzenie

lecz procesem trwajacym tak dlugo, jak samo zycie. Mozna nawet powiedzieé, ze
»rozwdj” i ,zycie” to dwa rézne pojecia tego samego zjawiska. To, co zyje, czy to
mikroorganizm, czy ro$lina, czy zwierzg, czy czlowiek, nieustannie rozwija sie az
do $mierci, ktéra mozna nawet zdefiniowaé w tym $wietle jako moment, gdy roz-
woj sie konczy. Tak zrozumiany rozwdj kojarzy sie przede wszystkim ze zmianami
zwigzanymi z nieustannym oddalaniem sie od punktu wyjscia (o czym $wiadczy
przedrostek ,roz-” w wyrazie ,,rozwd;j”).

Nie chodzi o to, ze cialo i umyst wciaz sie ulepszaja, ani nawet, ze wszystko
ustawicznie postepuje jednostajnie w odpowiednim (nazwijmy to ,,dobrym”) kie-
runku. Takie pojecie ,,rozwoju” byloby naiwne i jawnie sprzeczne z tym, co kazdy
z nas widzi i doznaje u siebie i u innych na co dzien. Jezeli jednak pojecie ,,rozwé;j”
oznacza wieczne zmiany w kierunku oddalania sie od punktu wyjscia, to sam fakt,
ze czas (ten rzeczywisty i ten psychologiczny) plynie raczej jednokierunkowo, wy-
musza od nas nieunikniony wniosek, ze nigdy nie ma odwrotu, a co wiecej, nigdy
nie stoimy w miejscu.

Samo otepienie, cho¢ czasami kusi twierdzenie, Ze stanowi odwrécenie kierun-
ku rozwoju, nie jest ,drugim dziecinstwem” W naszym przekonaniu nic pomoc-
nego nie wynika z takiego podejécia. Przede wszystkim nasuwa wniosek — zreszta
calkowicie falszywy — Ze otepienie w starosci, pod koniec zycia, jest zjawiskiem
tak samo calkiem naturalnym, nieomal powszechnym i prawie nieuniknionym,
jak okres szybkiego wzrostu potencjalu fizycznego i psychicznego w dziecinistwie.
Otepienie jest jednak — co nalezy podkresli¢ — patologia, ktéra wypacza normalny
przebieg procesu starzenia sie i z ktérg nalezy walczy¢ takimi sitami, jakimi dys-
ponujemy. Niemniej jest ono zjawiskiem rozwojowym, ktdre staje sie zrozumialym
tylko wtedy, gdy patrzymy na nie jako na proces, a nie jako na stan dostepny w jed-
nym pomiarze neurometrycznym, w jednej chwili. W niniejszej ksigzce autorzy
prezentuja takie wlasnie rozumienie otepienia.

Psychice ludzkiej, bedacej w istocie swej wysoce zlozonym systemem, wcigz
zagraza entropia, tj. utrata energii utrzymujacej dynamiczny system, jakim jest
umysl, w ruchu, a tym samym przy zyciu. O ile istnieje wiec jaka$ jednolita teoria
otepienia — wspdlna dla wszystkich rodzajéw otepienia, bez wzgledu na specy-
ficzna etiologie — o tyle punktem wyjscia jest na pewno sama entropia. Pojecie to
(wprowadzone zreszta z fizyki i wywodzace sie z tzw. drugiego prawa termody-
namiki) przypomina nam, ze mézg nie jest obiektem dwuwymiarowym. Z jednej
strony obserwacja ta wydaje si¢ tak oczywista, ze nie warto jej powtarzad, a jednak
obecnie modne, modularne modele mézgu wlasnie bazuja na dwuwymiarowych
mapach kory mézgowej. Co wiecej: nie wystarczy tylko dodaé trzeci wymiar, aby
poprawic istniejace modele, cho¢ uznajgc waznos¢ struktur podkorowych tym sa-
mym uzupelniamy najwigkszy brak w teorii kognitywistycznej, czyli role emocji
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i uczué. Mdzg jest jednak obiektem istniejagcym w czterech wymiarach. Bez tego
czwartego wymiaru, jakim jest czas, nie bedziemy w stanie zrozumie¢ pracy mézgu
(ani w normie, ani w patologii). Swiadcza o tym w sposéb do$¢ szczegblny badania
nad otepieniem, gdyz stan pacjenta w danej chwili mozna zrozumie¢ wylacznie
jako moment zamrozony w czasie podobnym do obrazu ptaka w locie utrwalonego
przez fotografa. Wazny jest tor tego lotu, a nie miejsce, gdzie byl ptak w utamku
sekundy, gdy zrobiono zdjecie.

Wszelkie modularne podej$cia do mézgu stoja w przypadku otepienia przed
wielkim wyzwaniem. Objawy wynikajace z ogniskowego uszkodzenia mézgu moz-
na ttumaczy¢ poprzez teori¢ koneksjonistyczna: uszkodzenie pojedynczych ,pro-
cesoréw” w moézgu lub/i polaczerr pomiedzy nimi wylacza okreslone funkcje po-
znawcze z nimi zwigzane. Jednak rozlegte, ale stosunkowo drobne uszkodzenia, jak
te powstale w przebiegu choréb neurodegeneracyjnych (czy tez niektérych urazéw
moézgu, zob. Pachalska 2007), nie powoduja wylaczenia kolejnych procesoréw, lecz
raczej utrate ogdélnej sprawnosci pracy zlozonych systeméw mézgowych, a w kon-
cu mézgu jako calosci. Jednym stowem: entropia. Fizyczny system ulega zmianie
albo wtedy, gdy czynniki zewnetrzne powoduja odmienny rozklad sit, albo na sku-
tek wtasnie entropii, ktéra w nieobecnosci innych, zewnetrznych czynnikéw, sama
w sobie i przez sie doprowadzi do destabilizacji kazdego systemu. Mozna analo-
gicznie ujal otepienie: potaczenie sit zewnetrznych z entropia staje si¢ przyczyna
utraty energii, destabilizacji a w koricu zniszczenia systemu, jakim jest mézgowie.
W kazdym przypadku uklad sit wewnetrznych i zewnetrznych bedzie odmienny,
indywidualny, co sprawia, ze w granicach pewnych praw fizycznych wielka staje sie
odmienno$¢ przebiegu tego procesu. Stad ztozonosc¢ calej problematyki otepienia.

Swoistym pomostem pomiedzy teoria entropii w psychice ludzkiej a problematyka
neuropsychologii, jest tzw. teoria mikrogenetyczna, opracowana w USA przez wybit-
nego, nowojorskiego neurologa i neuropsychologa Jasona W. Browna i wprowadzo-
na do polskiej neuropsychologii przez pierwszego z redaktoréw tej ksiazki i innych
(Brown i Pachalska, 2003; Grochmal-Bach i Pachalska, 2004; MacQueen, 2005; Pg-
chalska, 2007, 2008). Teoria ta, w swojej naturze ewolucyjna i procesowa, stanowi czte-
rowymiarowy model pracy mézgu, w $wietle ktérego mozna lepiej zrozumieé przebieg
otepienia, w tym otepienia czolowo-skroniowego.

Do tej pory nie opracowano specyficznie mikrogenetycznej teorii otepienia. Czy
w otepieniu chodzi o rodzaj ,inwolucji” — czyli o odwracanie przebiegu ewolucji
w kierunku rozpadu, zamiast wzrostu, jak w przypadku ewolucji? Wtedy zbliza-
my sie znowu do pojecia entropii. Jednak ani teoria mikrogenetyczna, ani zdrowy
rozsadek nie pozwalaja na to, zeby czas plynal wstecz. Okazuje sig, ze w przebie-
gu otepienia funkcje nie zanikaja w spos6b analogiczny do postepujacych zani-
kéw tkanki mézgowej. Rozpad poznawczy, emocjonalny, behawioralny u chorych
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z otepieniem jest raczej procesem skokowym (lub $cislej: kwantowym): wystepuja
okresy wzglednej stabilnosci, nawet niewielkiej poprawy, oraz okresy nagltego po-
gorszenia. Nie jest to regresja, lecz progresja w niekorzystnym kierunku. Réznica
ta ma znaczenie zaréwno teoretyczne, jak i praktyczne.

W monografii Otegpienie czofowo-skroniowe: ujecie interdyscyplinarne, autorzy
starali sie stosowac¢ ewolucyjne i procesowe ujecie otepienia czotowo-skroniowego,
niektérzy nawet zgodnie z teoria mikrogenetyczna. Swiadomi byli bowiem faktu,
Ze w otepieniu pogorszeniu ulegaja nie tyle specyficzne funkcje poznawcze, tak jak
w przypadku ogniskowych uszkodzen mézgu, ile raczej dzialanie catych systeméw
moézgowych, ktére ulega najpierw czastkowej dezorganizacji, a potem globalnemu
zaburzeniu, gdy poziom destabilizacji osiagnie putap, ponad ktérym straci juz inte-
gralno$¢. Warto w tym miejscu podkresli¢, ze nawet w przypadku wariantu jezyko-
wego FTD, ani przebieg, ani charakter wystepujacych zaburzerh mowy i jezyka nie
przypomina obrazu klinicznego afazji. Inaczej zachowuje sie system dynamiczny
uderzony raz, mocno, w jednym miejscu, jak to ma miejsce przyktadowo po urazie
mézgu czy po udarze moézgu, a inaczej system, ktéry traci energie i ulega entropii,
jak to ma miejsce w przypadku otepienia. Wtedy zmiany maja charakter piono-
wy: gdy kolejno rézne pigtra mézgu (kora mézgowa, uktad limbiczny, piert mézgu
wraz ze §r6dmdzgowiem) tracg energie, ulegaja dezorganizacji i w koricu rozpadajg
sie, w przeciwienistwie do ,poziomych” efektéw uszkodzen ogniskowych, gdy jedna
czes$¢ systemu jest uszkodzona lub zniszczona, a inne pozostaja nietkniete (por.
Pachalska, rozdz. 7 w tym tomie).

Otepienie czotowo-skroniowe stanowi pod tym wzgledem zjawisko na pograniczu,
gdyz specyfika tej choroby polega wlasnie na tym, ze zmiany zwyrodnieniowe zacho-
dzg wylacznie w platach czotowych lub skroniowych. Ograniczenie obszaru zanikéw
do tych platéw nie oznacza jednak, ze patomechanizm jest w jakims sensie ,,ognisko-
wy”. Na skutek procesu zwyrodnieniowego to nie tyle poszczegdlne funkcje, ile ich syn-
teza ulega dezintegracji. Bowiem, zgodnie z teorig mikrogenetyczna, wszystkie procesy
psychiczne majg swéj poczatek na najnizszym pietrze osrodkowego ukladu nerwowe-
go, jakim jest pieri mdzgu i nastepnie (w utamku sekundy) rozwijaja sie przez uklad
limbiczny do nowej kory mézgowej. Im wyzej postepuje ten proces, tym bardziej staje
sie on szczeg6lowy, wyartykulowany, specyficzny, co wigze si¢ m.in. z tworzeniem si¢
w istocie szarej kory mézgowej wyspecjalizowanych osrodkéw.

Warto zauwazy¢, ze pelna §wiadomo$¢ nie powstaje na nowo, co kilkaset mi-
lisekund, lecz w sposdb nie do konca zrozumialy trwa w pewnej cigglosci, ktéra
zapewnia przede wszystkim poczucie wlasnej tozsamos$ci (Grochmal-Bach i Pa-
chalska, 2004, Pachalska, 2008; MacQueen, 2007). Poczucie to z kolei nie stano-
wi specyficznej funkcji poznawczej, ani nawet metafunkcji analogicznej do me-
tapamieci czy w ogéle do ,centralnego wykonawcy” teorii Baddeleya (1986),
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lecz wytwor filo-, onto- i mikrogenetycznego procesu powstawania wlasnego Ja.
To dlatego, przyktadowo, zaburzenia osobowos$ci nie wynikaja z uszkodzenia okre-
§lonego oé$rodka w korze mézgowej (nie ma takiego ,procesora” osobowosci), lecz
wlaénie z entropii powstalej na najwyzszym pietrze mézgu. W naszym przekonaniu
bowiem ,korowe” funkcje poznawcze nie stanowig najwyzszych funkcji ludzkiego
mozgu, lecz w zasadzie przedostatnia faze w procesie powstania $wiadomosci, gdy
czlowiek staje si¢ $wiadomy tego, ze doznaje poszczegdlnych odczué, wie kim jest
ijakijest oraz, ze moze dzialaé.

Tu naszym zdaniem lezy klucz do ,Wielkiej Teorii” otgpienia, bez wzgledu na
charakter czy sekwencje poszczegélnych objawéw prezentowanych w tej ksiazce,
istota problemu zaczyna si¢ od swoistego zachwiania szeroko pojetej tozsamosci.
Czy wiaze sig to z zaburzeniami:

1. pamieci roboczej w pierwszej kolejnosci, jak w przypadku klasycznej choroby

Alzheimera,

2. osobowodci i zachowania w przypadku wariantu behawioralnego FTD (beha-
vioral variant of FTD — bvFTD),

3. mechanizmdéw wyrazenia sie i rozumienia logicznego dyskursu w przypadku
jezykowego wariantu FTD (language variant of FTD — IvFTD),

to u osoby z otepieniem pojawienie si¢ choroby kojarzy sie przede wszystkim z obni-

zeniem obrazu Ja. Kolejno$¢ pojawienia sie poszczegdlnych objawéw zalezy od tego,

gdzie zaczyna si¢ proces zwyrodnieniowy w mézgu i w jakim kierunku proces ten prze-

biega. Punktem wyjscia jest jednak zachwianie stabilnosci struktury wlasnego Ja.

W miare narastania cech otepienia korowego, jakim jest zaréwno choroba
Alzheimera, jak i FTD, proces neurodegeneracji przebiega w kierunku odwrot-
nym do mikrogenezy, a wiec literalnie: z gérnych (wyzszych) obszaréw mézgu
do dolnych (glebszych) obszaréw mézgu. Im glebiej w mézgu wystapia zmiany
neurodegeneracyjne, tym objawy beda mniej specyficzne. Gdy w koricu choroba
zaatakuje najnizsze pietro (piert mézgu wraz z miedzymézgowiem), podstawowe
funkcje zyciowe réwniez ulegna entropii: straca energie i rozpadna sie, co do-
prowadzi nieuchronnie do zgonu. Dlatego w ostatnim etapie dowolnej choroby
otepiennej, neurodegeneracyjnej, réznice w obrazie klinicznym, bardzo wyrazne
na poczatku, staja sie nieistotne i wlasciwie niezauwazalne. Innymi stowy, kazda
taka choroba otepienna:

1) zaczyna si¢ od tego samego punktu wyjscia, jakim jest zachwianie poczucia

wlasnej tozsamosci,

2) przebiega dalej w sposdb specyficzny dla podstawowego patomechanizmu

danej choroby,

3) traci specyficzno$¢ z uptywem czasu i koniczy si¢ podobnie w kazdym przy-

padku.
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Dostrzezenie i zrozumienie problemu otepienia w bardziej ogdlnym wymiarze
jest istotne — i ze $ci$le teoretycznego, i praktycznego punktu widzenia. Anali-
zowanie problemu choréb zwyrodnieniowych w ogdle, w tym otepienia czoto-
wo-skroniowego, wylacznie w obszarach poszczegélnych nauk moze powodowac
sytuacje, ze widzimy domy, ale nie zdajemy sobie sprawy, ze tworza one miasta.
Niezwykle wazne jest zrozumienie istoty zmian w mézgu powodowanych neuro-
degeneracja, czyli wielorako$ci objawéw i innych dysfunkcji behawioralnych oraz
glebokich zmian osobowosci oraz zrozumienie szeregu schorzen im towarzysza-
cych. W tym celu konieczna jest calkowita zmiana spojrzenia na otepienie jako na
problem dotyczacy wszystkich wymiaréw zycia czlowieka.

W ksigzce, ktdra trafia do rak Czytelnika wypowiedzieli sie na temat otepie-
nia czotowo-skroniowego przedstawiciele réznych dziedzin. Analizujg oni ten sam
problem, ale z perspektywy swoich specjalnosci.

W rozdziale 1. pt.: Anatomia platow czotowych i skroniowych autorstwa Janusza
Morysia i Joanny Mory$ z Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego, oméwiono spe-
cyficzna budowe ptata czotowego oraz skroniowego, ze szczegdlnym zwréceniem
uwagi na réznorodno$¢ budowy cytoarchitektonicznej warunkujacej podziat czyn-
nosciowy tych okolic kory. Krétkie wprowadzenie ewolucyjnych aspektéw pozwoli
Czytelnikowi na zrozumienie zasad rozwoju obu tych ptatéw i ich progresywnego
przejmowania kontroli nad strukturami nizszego szczebla, co szczegdlnie zazna-
czone jest u naczelnych i cztowieka. Nalezy bowiem pamietad, iz to w tych ptatach
istnieje najwieksze zréznicowanie w budowie kory od najbardziej prostej dwuwar-
stwowej — paleocortex, przez archicortex hipokampa, az po wysoce zréznicowana
sze$ciowarstwowa kore przedczolowa. Poznanie struktury i wzajemnych polaczen
korowo-korowych, zaréwno krétkich, jak i dtugich oraz istniejacych innych moz-
liwosci przekazywania informacji miedzy obu platami stanowia podstawe zrozu-
mienia funkcji tych platéw. Zamieszczone ryciny w sposéb przystepny ilustruja
poszczegdlne zagadnienia.

Rozdzial 2. pt.: Kryteria diagnostyczne otepienia czotowo-skroniowego zostat opra-
cowany przez Leszka Bidzana z Kliniki Psychiatrii Rozwojowej, Zaburzen Psycho-
tycznych i Wieku Podesztego, Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego. Oméwione
tu pojecie otepienia czolowo-skroniowego (Fronto-Temporal Dementia — FTD).
FTD obejmuje catg grupe zaburzen, ktérych przyczyna jest postepujace uszkodze-
nie platéw czotowych i przednich czeéci ptatéw skroniowych. Te obszary mézgu
odpowiadajg miedzy innymi za funkcje emocjonalne i jezykowe (platy skroniowe)
oraz funkcje wykonawcze i kontrole zachowania (platy czolowe). Tak wielki i zlo-
zony obszar funkcjonalny powoduje znaczne zréznicowanie w obrazie klinicznym
i przebiegu réznych postaci FTD. Brak jednolitych kryteriéw diagnostycznych sta-
nowi znaczny problem zaréwno terminologiczny, jak i diagnostyczny. Dla stanéw
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wynikajacych z uszkodzenia obszaréw czotowych i skroniowych stosowano, i nadal
sie stosuje rézne okreslenia, co znacznie utrudnia wlasciwa klasyfikacje badanych
zjawisk. Prowadzi to do odmiennych wnioskéw tak epidemiologicznych, patoge-
netyczno-klinicznych, jak i terapeutycznych. W rozwoju badan nad FTD powsta-
fo kilka systeméw diagnostycznych, o réznym stopniu przydatnosci teoretycznej
i klinicznej. W rozdziale oméwiono najwazniejsze ustalenia dotyczace kryteriow
diagnostycznych FTD. Poczynajac od ustalei grupy Manchester-Lund z 1994
roku, ktére zapoczatkowaly nowoczesne ujecie diagnostyczne tej grupy zaburzen,
przedstawiono kolejne propozycje: Neary i wsp. 1998, kryteria kliniczne opraco-
wane przez Grupe Robocza Otepienia Czolowo-Skroniowego i Choroby Picka oraz
kryteria Konsorcjum Degeneracji Platéw Czolowo-Skroniowych (Consortium
for Fronto-Temporal Lobar Degeneration — FTLD). Najwiecej uwagi po§wiecono
kryteriom opracowanym przez Grupe Robocza Otepienia Czotowo-Skroniowego
i Choroby Picka, ktére wyrdzniaja kliniczne warianty FTD: behawioralny (beha-
vioral variant FTD — bvFTD) i jezykowy (language variant — IvFTD) (por. tez Pa-
chalska, rozdz. 7 oraz Harciarek, rozdz. 8 w tym tomie). Oméwiono istotne dla
rozpoznania elementy obrazu klinicznego oraz typowe dla FTD cechy histopatolo-
giczne. Przedstawiono szereg badan dodatkowych z uwzglednieniem ich obecnej
przydatnoéci w diagnostyce FTD.

Rozdzial 3. pt.: Problematyka neuroobrazowania w FTD zostal przygotowany przez
Izabele Herman-Sucharska i Andrzeja Urbanika z Katedry Radiologii Collegium
Medicum Uniwersytetu Jagielloriskiego. Autorzy zauwazaja, ze objawy FTD moga
w wielu przypadkach przypominaé do zludzenia te wystepujace w otepieniach typu
Alzheimera. Kliniczne zaburzenia dotycza zwykle zachowan, motoryki i mozliwosci
poznawczych pacjenta. W obrazie neuropatologicznym FTD dominuja cechy atrofii
kory w okolicach czotowo-skroniowych, czesto z towarzyszacymi zmianami struk-
turalnymi w istocie biatej podkorowej. Dlatego tez obrazowanie strukturalne mézgu
stalo sie, obok objawéw klinicznych, podstawa do rozpoznawania FTD. Umozliwia
ono zaréwno wykluczenie zaburzenl poznawczych o podtozu innym niz schorzenia
neurodegeneracyjne moézgu, jak i réznicowanie réznych typéw otepienia. Autorzy
omawiaja techniki neuroobrazowania, ktére w znacznym stopniu przyczynily sie do
postepu w diagnostyce schorzen otepiennych: strukturalne, oparte na metodach wo-
lumetrycznych (TK i MR) oraz oceniajgce metabolizm dotknietej schorzeniem tkan-
ki nerwowej (metoda spektroskopii protonowej mézgu). Nalezy dodad, ze autorzy ci
maja duze do$wiadczenie w stosowaniu metod neuroobrazowania ze szczegdlnym
uwzglednieniem metody spektroskopii protonowej mézgu u oséb z otepieniem.

W rozdziale 4. pt.: Czynnosciowe obrazowanie osrodkowego uktadu nerwowego
w otepieniu czolowo-skroniowym (FTD) autorzy — Piotr Lass z Zakladu Medycyny
Nuklearnej, Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego oraz Jarostaw Stawek z Zaktadu
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Pielegniarstwa Neurologiczno-Psychiatrycznego Wydzialu Nauk o Zdrowiu Gdan-
skiego Uniwersytetu Medycznego, prezentuja problemy zwigzane z czynnoscio-
wym obrazowaniem zwyrodnienia czolowo-skroniowego (FTLD), argumentujac,
ze poniewaz nie istnieje diagnostyka laboratoryjna otepienia czolowo-skronio-
wego, rozpoznanie oparte jest na obrazie klinicznym i badaniach obrazowych.
W rozdziale oméwiono m.in. badania przeptywu mézgowego krwi, np. tomografia
emisyjna pojedynczego fotonu — SPECT, perfuzyjne odmiany tomografii kompu-
terowej (TK) i obrazowania jadrowego rezonansu magnetycznego (MR) oraz méz-
gowego metabolizmu glukozy, ktére odgrywaja kluczowa role w rozpoznawaniu
otepienia czolowo-skroniowego. Charakterystyczna cecha obrazowania czynno-
$ciowego w tej chorobie jest zmniejszenie perfuzji mézgowej i metabolizmu gluko-
zy platéw czolowych i przedniej czesci ptatéw skroniowych. Specyficzno$¢ rézni-
cowania z choroba Alzheimera wynosi ok. 90%. Pomocnicze znaczenie posiadajg
radioizotopowe badania ztogéw amyloidu i receptoréw dopaminowych.

Rozdzial 5. pt. Epidemiologia otepienia czotowo-skroniowego zostal opracowany
przez Tomasza Gabryelewicza z Instytutu Medycyny Do$wiadczalnej i Klinicznej
im. M. Mossakowskiego Polskiej Akademii Nauk. Autor w swoim artykule zajmuje
si¢ zagadnieniem szeroko rozumianej epidemiologii otepienia czotowo-skronio-
wego. Zwraca uwage na precyzyjng nomenklature, wskazuje, iz przyjeto uzywac
nazwy otepienie czotowo-skroniowe (Fronto-Temporal Dementia — FTD) w od-
niesieniu do zespotu klinicznego, za$ zwyrodnienie ptatéw czolowo-skroniowych
(Fronto-Temporal Lobar Degeneration — FTLD) w odniesieniu do obrazu neu-
ropatologicznego. Ukazuje tez niedostatki niektérych badan, wynikajace przede
wszystkim ze stosowania niejednolitych kryteriéw diagnostycznych, niepozwalaja-
cych w zadawalajacy sposéb na ustalenie epidemiologii tego schorzenia. Podkresla
role wprowadzonych w 1998 roku nowych klinicznych kryteriéw diagnostycznych
w przeprowadzaniu efektywnych badan epidemiologicznych. Autor nie tylko zwra-
ca uwage na najczestsze wspolwystepujace z otepieniem czotowo-skroniowym jed-
nostki chorobowe, ale i te rzadko wspdlwystepujace, np. zespdt parkinsonowski, co
sprzezone jest z chromosomem 17.

W rozdziale 6. zatytutowanym Neuropsychologiczne nastepstwa uszkodzenia pta-
tow czofowych autor Bozydar L.J. Kaczmarek z Instytutu Psychologii Uniwersytetu
Szczecinskiego oraz Instytutu Psychologii UMCS, omawia wystepowanie réznorod-
nych zaburzei w nastepstwie uszkodzenia ptatéw czolowych, co pomoze Czytelni-
kowi zrozumie¢ problemy, z jakimi moga sie¢ borykaé pacjenci z FTD. Podkresla,
iz w szeregu badan neuropsychologicznych wykazano, ze w nastepstwie uszkodzen
platéw czolowych zaburzeniu ulega wiekszo$¢ czynnosci psychicznych, takich jak
pamieé, myslenie, mowa czy spostrzeganie, mimo braku wyraznych defektéw neu-
rologicznych. Zaburzenia te nie maja jednak charakteru pierwotnego, lecz stanowia
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przejaw zakldcen w planowaniu i kontrolowaniu przebiegu danej czynnoéci. Ponadto
utrata umiejetnosci oceny zachodzacych zjawisk prowadzi do powaznych proble-
moéw w funkcjonowaniu spolecznym. Zaburzeniu ulega bowiem umiejetno$¢ wyko-
rzystywania scenariuszy dziatania, stanowiacych dynamiczne schematy, ktére nalezy
dostosowac do okreslonych sytuacji. Istotna role odgrywa tutaj uktad zarzgdzania
wiedza, ktéry umozliwia wybieranie zmagazynowanych w magazynie pamieci (pa-
mieci dlugotrwatej) odpowiednich scenariuszy dzialania. Za$ to, czy rzeczywiscie
podejmiemy okreslone dzialania, zalezy w znacznym stopniu od o$rodka wykonaw-
czego. Niebagatelng role odgrywa przy tym filtr emocjonalny, ktéry z jednej strony
selekcjonuje docierajace do mézgu informacje, a z drugiej wplywa na to, czy i jakie
dziatania podejmie oérodek wykonawczy. Autor wyodrebnia trzy poziomy szeroko
pojetych funkcji wykonawczych: pod$wiadomy, swiadomy i metaswiadomy. Wia-
$nie metaswiadomo$¢ ulega zakléceniu w wyniku uszkodzen okolicy przedczolowe;j.
Uwage zwraca nieprzewidywalno$¢ zachowan tego typu pacjentéw; obserwuje sie
u nich zmienno$¢ nastroju, brak poczucia odpowiedzialnos$ci za wykonywane zada-
nia, a takze brak sklonno$ci do poprawiania popelnianych bledéw i postepowanie
zgodnie z powiedzeniem: ,,Co z oczu, to z glowy” W przypadku otepienia czotowo-
skroniowego dodatkowy problem stwarzaja zaburzenia pamieci, zwlaszcza pamieci
$wiezej. W zwiazku z powyzszym chorzy przejawiaja duze trudnoéci w uczeniu sig,
co prowadzi do catkowitego zagubienia sie w nowych sytuacjach.

Rozdzial 7. pt.: Behawioralny wariant otegpienia czofowo-skroniowego (bvFTD) zo-
stal opracowany przez Marie Pachalska z Katedry Neuropsychologii Krakowskiej
Akademii im. Andrzeja Frycza Modrzewskiego. Celem rozdzialu jest prezentacja
diagnostyki réznicowej otepienia czolowo-skroniowego, ze szczegdlnym uwzgled-
nieniem behawioralnego wariantu otepienia czolowo-skroniowego w poréwnaniu
do innych zespoléw podobnych do tego otepienia, jak np. otepienie naczyniowe czy
depresja. W badaniach zastosowano przesiewowo, do oceny dokumentowania gle-
bokosci i postepu otepienia Skrécona Skale Oceny Umysiu — MMSE, w celu od-
réznienia réznych wariantéw otepienia czotowo-skroniowego, specyficzne, celowe
testy neuropsychologiczne, m.in. Testy Plynnosci Newcomba i Chicago, Skale Bada-
nia Pamieci Wechslera—III (WMS-III), Zachodnia Bateri¢ Badania Afazji (WAB-R)
oraz Bostoniski Test Nazywania — wersje polska (BNT-vPL). Do oceny zaburzen za-
chowania spotecznego w tym zachowan motorycznych i jezykowych oraz zespotu
obcej reki zastosowano Kwestionariusz Zachowan Osoby z Zespolem Czolowym
w autoryzowanej wersji polskiej. Badaniami objeto 112 pacjentéw z réznego rodzaju
otepieniem, w tym 66 mezczyzn oraz 46 kobiet konsultowanych w Centrum Reinte-
gracyjno-Szkoleniowym Fundacji na Rzecz Oséb z Dysfunkcjami Mézgu w Krako-
wie oraz w Klinice Psychiatrii Rozwojowej, Zaburzen Psychotycznych i Wieku Pode-
szlego Akademii Medycznej w Gdansku. Uzyskane wyniki potwierdzily przydatno$é
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Kwestionariusza Badania Zespotu Czolowego w diagnostyce réznicowej otepienia
czolowo-skroniowego (FTD) oraz w ocenie efektywno$ci neuroterapii. Uzyskane wy-
niki poddano dyskusji w §wietle teorii mikrogenetyczne;j.

W rozdziale 8. pt.: Jezykowy wariant otepienia czotowo-skroniowego (IvFTD)
Michatl Harciarek z Instytutu Psychologii Uniwersytetu Gdanskiego omawia dwa
najczesciej spotykane warianty jezykowe FTD: 1) afazje pierwotna postepuja-
ca z zaburzona plynno$cia mowy, ktéra cechuje sie apraksja mowy i problemami
w przetwarzaniu bardziej ztozonych informacji syntaktycznych, oraz 2) otepienie
semantyczne, charakteryzujace sie postepujaca utrata wiedzy semantycznej i gle-
bokimi zaburzeniami pragmatyki, przy jednoczesnym wzglednym zachowaniu
plynnosci wypowiedzi i pamieci epizodycznej. W rozdziale skrétowo oméwiono
takze tzw. postepujaca afazje logopeniczng, ktérej objawy najczesciej stanowia jed-
nak pierwsze stadium choroby Alzheimera. Ponadto w pracy opisano problemy
diagnozy réznicowej jezykowych wariantéw FTD, podjeto réwniez prébe okresle-
nia mézgowych korelatéw obrazu klinicznego poszczegdlnych wariantéw. Dyskusji
poddano takze problemy terminologiczne oraz przeanalizowano mozliwe inter-
wencje terapeutyczne. Nakreslono réwniez kierunki przyszlych badan nad jezyko-
wymi wariantami FTD.

Rozdzial 9. pt.: Stwardnienie zanikowe boczne, przygotowal Walenty M. Nyka z Kli-
niki Neurologii Dorostych Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego. Autor omawia
problematyke stwardnienia zanikowego bocznego. Podkresla postepujacy charak-
ter tej zwyrodnieniowej choroby, charakteryzujacej si¢ uszkodzeniem osrodkowe-
go i obwodowego neuronu ruchowego. Zostaly przedstawione istniejace koncepcje
etiopatogenezy schorzenia, jej rozpowszechnienie, objawy, jakie towarzysza stward-
nieniu zanikowemu bocznemu. W poczatkowym okresie choroby pacjenci odczu-
waja narastajace ostabienie mie$ni koriczyn. W zaawansowanej postaci choroby do-
minujg rozlegle zaniki mie$ni koniczyn gérnych oraz niedowtad spastyczny konczyn
dolnych. Objawy te poprzedzone sa zwykle drzeniami peczkowymi mieéni koniczyn
ijezyka. U niektdrych pacjentéw dominuja objawy uszkodzenia pnia mézgu (objawy
opuszkowe) doprowadzajace do zaburzen polykania, dyzartrii i zaniku mieéni jezyka.
U wielu pacjentéw stwierdza sie¢ objawy otepienia. Przedstawiono réwniez rokowa-
nie oraz najczestsze przyczyny $mierci.

Rozdziat 10 pt.: Otepienie czotowo-skroniowe — rzadziej spotykane warianty opra-
cowany zostal przez Henryka Olszewskiego, Waldemara Tlokiriskiego i Beate Lu-
kaszewska z Uniwersytetu Gdanskiego. Autorzy omawiaja rzadziej wystepujace wa-
rianty otepienia czolowo-skroniowego, odnos$nie do ktérych istnieja watpliwosci, czy
np. maja wspolny patomechanizm z FTD, czy moga by¢ przyczynami rozwoju FTD,
jak réwniez czy wspotwystepowanie tych choréb jest przypadkowe czy uwarunko-
wane genetycznie. Opisane jednostki chorobowe to: otepienie czotowo-skroniowe
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z zespolem parkinsonowskim sprzezone z chromosomem 17 (FTDP-17), stwardnie-
nie zanikowe boczne (ang. Amyotrophic Lateral Sclerosis, w skrdcie: ALS), choroba
neuronu ruchowego (ang. Motor Neuron Disease, w skrécie: MND), zwyrodnienie
korowo-podstawne (ang. Corticobasal Degeneration, w skrécie: CBD) oraz postepu-
jace porazenie nadjadrowe (ang. Progressive Supranuclear Palsy, w skrécie: PSP) —
zwane réwniez Zespotem Steele’a-Richardsona-Olszewskiego, ktére wielu autoréw
wlacza do CBD.

W rozdziale 11. pt.: Otepienie czofowo-skroniowe z parkinsonizmem sprzezone
z chromosomem 17 (FTDP-17) — perspektywa neurologiczna i neuropsychologiczna
zespOt autoréw: Ewa Narozaniska, Emilia J. Sitek, Jarostaw Stawek z Zakladu Piele-
gniarstwa Neurologiczno-Psychiatrycznego Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego
oraz z Oddziatu Neurologii Szpitala Specjalistycznego Sw. Wojciecha w Gdansku,
opracowal unikatowe, wlasne studium przypadku otepienia czolowo-skroniowego
z zespotem parkinsonowskim sprzezonego z chromosomem 17 (Fronto-Temporal
Dementia with Parkinsonism linked to chromosome 17, FTDP-17). Otepienie to
jest rzadka choroba neurodegeneracyjng, nalezaca do szerokiego spektrum otepien
czolowo-skroniowych. Jest dziedziczone w sposéb autosomalnie dominujacy i moze
by¢ spowodowane mutacja w genie dla biatka tau lub progranuliny. Oba geny zloka-
lizowane sa w tym samym locus, na dlugim ramieniu chromosomu 17. Réznorodny
obraz kliniczny, cze$ciowo zwigzany z rodzajem mutacji, moze by¢ odmienny na-
wet w obrebie tej samej rodziny. Wystepuja tu zaburzenia osobowosci i zachowa-
nia (gléwnie rozhamowanie i/lub apatia, brak wgladu w chorobe), zaburzenia mowy
(zubozenie mowy spontanicznej, echolalia, a wreszcie mutyzm), zaburzenia funkcji
poznawczych (z dominacjg zaburzen funkcji wykonawczych) oraz objawy ruchowe
— w tym parkinsonizm, ktéry moze dolaczy¢ si¢ na dowolnym etapie rozwoju choro-
by. FTDP-17 jest choroba o zwykle wczesnym poczatku, postepujaca bardzo szybko,
dla ktérej nie opracowano dotychczas skutecznego leczenia. W opracowaniu przed-
stawiono kliniczne kryteria diagnostyczne FTDP-17 oraz problematyke diagnostyki
réznicowej z perspektywy neurologa oraz neuropsychologa. Bardziej szczegétowo
oméwiono specyfike diagnozy neuropsychiatrycznejineuropsychologicznejw FTDP-
-17. W konicowej cze$ci rozdziatu zawarto krétka charakterystyke kliniczng dwéch
pacjentéw z pierwszej polskiej rodziny z FTDP-17, z mutacjg P301L, z poréwnaniem
obrazu klinicznego i prezentacja prébek mowy spontanicznej pacjentéw na réznych
etapach choroby.

Rozdziat 12 pt.: Otepienie czotowo-skroniowe: zaburzenia psychiczne — rozpoznanie,
mozliwosci oddziatywan terapeutycznych zostal przygotowany przez zespét: Aleksan-
dra Zawadzka, Krzysztof Zabtocki, Jerzy Leszek, z Katedry i Kliniki Psychiatrii AM
we Wroclawiu. Autorzy podajg, Ze otepienie czotowo-skroniowe (FTD) charakte-
ryzuje sie rozwojem objawdw neuropsychiatrycznych, takich jak: zespét apatyczno-
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abuliczny, rozhamowanie-impulsywno$¢, utrata wgladu i krytycyzmu, splycenie
emocjonalne i ograniczenie empatii, zmiany diety i nawykéw zywieniowych, naru-
szanie norm spolecznych i moralnych, powtarzanie zachowan (perseweracje), ob-
jawy psychotyczne, inne zaburzenia nastroju, niepokdj, drazliwos¢, agresja. Zesp6t
apatyczno-abuliczny oraz rozhamowanie-impulsywno$¢ naleza do najpowszechniej
wystepujacych poczatkowych, lecz niestety niespecyficznych zespoléw objawdéw
otepienia czolowo-skroniowego. Niektérzy autorzy dowodzg, ze obecno$é apa-
tii i utrata spontanicznego reagowania w polaczeniu z postepujacymi deficytami
funkcji poznawczych odréznia otepienie czotowo-skroniowe od ,nieczolowo-skro-
niowych” Autorzy zauwazaja, ze charakter objawéw zaburzen zachowania, emocji
i osobowosci w przebiegu otepienia czotowo-skroniowego, zalezy rowniez od loka-
lizacji zmian neurodegeneracyjnych i wyrézniaja podtyp czolowy (fvFTD — frontal
variant of Fronto-Temporal Dementia) i podtyp skroniowy (tv — temporal variant of
Fronto-Temporal Dementia). Powaznie zaburzone funkcjonowanie spoteczne oraz
zachowania socjopatyczne réznicuja otepienie czolowo-skroniowe od innych typéw
otepieni, podobnie jak specyficzny jest dla tego typu otepienia wzrost dziwacznych
zachowan oralnych juz w pierwszej fazie choroby. Zmiany neurozwyrodnieniowe
w przebiegu otepienia czolowo-skroniowego sa niesymetryczne, a lateralizacja ma
wplyw na charakter i nasilenie objawéw. Autorzy stwierdzajg, Ze nie opracowano
skutecznych metod leczenia otepienia czolowo-skroniowego, dlatego tez omawiaja
stosowane leczenie objawowe.

W rozdziale 13 pt.: Neuropsychologiczno-sadowa ekspertyza w opiniowaniu o0séb
z otgpieniem czotowo-skroniowym autorka Beata Ledwoch z Instytutu Psychologii
UMCS, omawia problematyke opiniowania sagdowego zachodzacego w przypadku
0séb z otepieniem czolowo-skroniowym. Przedstawia przestanki prawne powolywa-
nia ekspertyz sgdowych ze zwréceniem uwagi na szczegdlny rodzaj opinii neuropsy-
chologiczno-sagdowej. Cel i zakres tego typu ekspertyzy wigze sie z rodzajami deficy-
téw neuropsychologicznych do§wiadczanych przez osobe dotknieta przedmiotowym
schorzeniem. Status prawny i neuropsychologiczny chorego z otepieniem czotowo-
-skroniowym, bedacego jednoczesnie osoba niepelnosprawng, zostal przeanalizowa-
ny zaréwno w orzecznictwie dotyczacym stopni niepelnosprawnosci, jak i na gruncie
prawa cywilnego oraz karnego. Podkreslona zostata takze rola bieglego sadowego,
jego neuropsychologicznej wiedzy i odpowiedzialno$ci etycznej podczas czynnosci
opiniowania pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym.

Rozdzial 14. pt.: Pomoc rodzinie chorego z otepieniem czofowo-skroniowym zostal
opracowany przez Mariole Bidzan, Anne Rasmus, Katarzyne Guziniska z Instytutu
Psychologii Uniwersytetu Gdarnskiego. Autorki opierajac si¢ na teorii systemowej ro-
dzin zakladajg, ze otepienie czotowo-skroniowe, jako choroba przewlekta i postepu-
jaca, zwigzane jest nie tylko z konsekwencjami fizycznymi (objawami choroby), ale
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tez z wieloma nastepstwami psychologicznymi, ktére dotykaja nie tylko chorego, ale
i jego rodzine. W artykule przyblizono szczegdlne cechy sytuacji rodziny z chorym
z otepieniem czolowo-skroniowym, w tym wplyw specyficznych zaburzen poznaw-
czych, emocjonalnych oraz neurobehawioralnych, uposledzajacych funkcjonowanie
chorego w réznych sferach, ale zarazem wplywajacych, przewaznie w negatywny
sposéb, na funkcjonowanie rodziny. Przedstawiono swoisto$¢ sytuacji opiekuna cho-
rego z otepieniem czolowo-skroniowym w rodzinie, w tym fazy powstawania zespo-
tu opiekuna i zwiazany z tym zespdt wypalenia sit. Artykut koniczy opis konkretnych
form pomocy, jakie moga i powinny by¢ kierowane do rodzin chorych z otepieniem
czolowo-skroniowym.

Monografia Otepienie czolowo-skroniowe: ujecie interdyscyplinarne jest adresowana
przede wszystkim do studentéw kierunku psychologii oraz do szerokiego grona specja-
listéw zajmujacych sie diagnoza i terapia pacjentéw z chorobami neurodegeneracyjny-
mi, w tym z otepieniem czotowo-skroniowym.

Mimo ze zamystem redagujacych te ksiazke bylo przedstawienie problemu
z mozliwie réznych punktéw widzenia, nie mozemy obecnie jeszcze zaproponowac
pelnej syntezy problemu otepienia czolowo-skroniowego. Mamy jednak nadzieje,
ze lektura tego opracowania umozliwi Czytelnikowi uzyskanie pelniejszego pogla-
du na temat istoty otepienia czolowo-skroniowego, co zaowocuje w praktycznym
podejsciu do chorego. Mamy tez nadzieje, ze publikacja przyczyni si¢ do poprawy
jakosci zycia oséb z otepieniem czolowo-skroniowym.

prof. zw. dr hab. Maria Pachalska
Katedra Neuropsychologii
Krakowska Akademia im. Andrzeja Frycza Modrzewskiego

Prezes Polskiego Towarzystwa Neuropsychologicznego

prof. dr hab. med. Leszek Bidzan
Klinika Psychiatrii Rozwojowej, Zaburzen Psychotycznych i Wieku Podeszlego
Gdanski Uniwersytet Medyczny

Krakéw, jesien, 2011 r.
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RozDzIAL 1.

ANATOMIA PLATOW CZOLOWYCH | SKRONIOWYCH
ANATOMY OF FRONTAL AND TEMPORAL LOBES

JoANNA M. Morys, JaNusz MoRYS
Zaktad Anatomii i Neurobiologii, Gdanski Uniwersytet Medyczny, Gdansk

Key words: development, structure, cortical-cortical connections, function
Stowa kluczowe: rozwdj, struktura, potqczenia korowo-korowe, funkcja

SUMMARY

In this chapter the specific composition of the frontal and temporal lobes was dis-
cussed, with special emphasis on the diversity of the cytoarchitectural construction,
which conditions the functional division of this part of the cortex. A brief overview
of the evolutionary aspects will allow the reader to understand the principles of the
development of both lobes and the way they progressively take control over the lower
level structures, which is particularly visible in the case of primates and humans. It
is worth remembering that these lobes have the most diversified cortex structure:
from the simple two-layer cortex — the paleocortex, through the archicortex of the
hippocampus, to the complex six-layer prefrontal cortex. Getting to know the struc-
ture and the mutual cortex — cortex links, both the short and the long ones, as well
as other routes of transmitting information between the two lobes, are the basis for
an understanding of their functions. The diagrams presented in this chapter illustrate
the discussed phenomena in a clear way.
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STRESZCZENIE

W rozdziale oméwiono specyficzng budowe plata czotowego oraz skroniowego, ze
szczegélnym zwrdéceniem uwagi na réznorodnos$é budowy cytoarchitektonicznej
warunkujacej podzial czynnoéciowy tych okolic kory. Krétkie wprowadzenie ewo-
lucyjnych aspektéw pozwoli czytelnikowi na zrozumienie zasad rozwoju obu platéw
i ich progresywnego przejmowania kontroli nad strukturami nizszego szczebla, co
szczeg6lnie zaznaczone jest u naczelnych i czlowieka. Nalezy bowiem pamigtad, iz to
w tych platach istnieje najwieksze zréznicowanie w budowie kory od najbardziej pro-
stej dwuwarstwowej — paleocortex, przez archicortex hipokampa, az po wysoce zrdz-
nicowang sze$ciowarstwowa kora przedczolows. Poznanie struktury jak i wzajem-
nych potaczen korowo-korowych zaréwno krétkich, jak i dtugich oraz istniejacych
innych mozliwosci przekazywania informacji miedzy obu platami stanowig podstawe
zrozumienia funkcji obu platéw. Zamieszczone ryciny w przystepny sposéb ilustruja
poszczegdlne zagadnienia.
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WSTEP

Otepienie czotowo-skroniowe (FTD) obejmuje calg grupe zaburzen, ktérych
przyczyna jest postepujace uszkodzenie platéw czotowych i przednich czesci
platéw skroniowych. Te obszary mézgu odpowiadaja miedzy innymi za funkcje
emocjonalne i jezykowe (platy skroniowe) oraz funkcje decyzyjne i kontrole za-
chowania (platy czotowe). Jest oczywiste, ze tak wielki i zarazem zloZony obszar
funkcjonalny powoduje znaczne zréznicowanie w obrazie klinicznym i przebiegu
réznych postaci FTD.

PLATY CZOLOWE

Plat czotowy jest najwiekszym z platéw ludzkiego mézgowia. Stanowi on oko-
o jednej trzeciej masy pétkuli mézgu. Jest to okolica, ktéra dojrzewa jako jed-
na z ostatnich i tu najpézniej nastepuje mielinizacja. Platy czolowe biora udzial
w generowaniu zachowan typowych tylko dla ludzi. Stanowa gtéwne miejsce inte-
gracji informacji, dochodzacych zaréwno ze srodowiska zewnetrznego, jak i we-
wnetrznego, a takze sa miejscem integracji stanéw emocjonalnych. Plat czolowy
jest widoczny na gérno-bocznej, przysrodkowej i podstawnej powierzchni pétkuli
mézgu. Lezy do przodu od bruzdy §rodkowej. Na powierzchni gérno-bocznej kore
przecinaja 3 bruzdy. Bruzda przedsrodkowa, lezaca réwnolegle do bruzdy $rodko-
wej, ogranicza od przodu zakret przed$rodkowy. Do przodu od niego lezg prosto-
padle do bruzdy przedsrodkowej trzy zakrety: czolowy gérny, srodkowy i dolny. Na
powierzchni przy$rodkowej plat czolowy ciggnie si¢ do bruzdy okolo$rodkowe;j,
a w jego obrebie znajduje sie zakret obreczy i okolica podspoidlowa. Powierzchnia
podstawna jest pokryta zakretami oczodotowymi. Kora ptata czotowego otrzymuje
krew w calo$ci z tetnicy szyjnej wewnetrznej poprzez galtezie korowe tetnicy przed-
niej mézgu (powierzchnia podstawna, przysrodkowa i gérna cze$¢ powierzchni
bocznej) oraz tetnicy srodkowej mézgu (powierzchnia boczna i boczna cze$é po-
wierzchni podstawne;j).

Platy czotowe obejmuja 5 gtéwnych czesci: okolice ruchowsg (pierwszorzedowa
kora ruchowa) — w bezposrednim sgsiedztwie bruzdy §rodkowej, okolice przedru-
chows, lezaca do przodu od okolicy ruchowej, dodatkowa okolice ruchowa — na
powierzchni przy$rodkowej, oérodek skojarzonego spojrzenia do boku oraz oko-
lice przedczotowy, stanowiaca duzy obszar znajdujacy sie¢ do przodu od okolicy
przedruchowe;j.
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BUDOWA KOMORKOWA | WARSTWOWA PLATA CZOLOWEGO

Pierwszorzedowa kora ruchowa

Pierwszorzedowa kora ruchowa (zakret przed$rodkowy, pole 4 wg Brodman-
na) jest zbudowana z kory bezziarnistej. Jest to okolica, w ktérej neurony wysylaja
aksony tworzace wigkszo$¢ widkien drogi piramidowej, prowadzacej informacje
ruchowe zalezne od naszej woli. Pozostate widkna tworzace droge piramidowsg po-
chodzg z kory przedruchowej i dodatkowej kory ruchowej a takze kory ciemienio-
wej.

Kora ruchowa ma organizacje somatotopowa, okolice na powierzchni zakre-
tu stanowia reprezentacje przeciwstronnej powierzchni czesci ciala, ze wzglednie
duzym obszarem bedacym reprezentacja reki, okolic ust i jezyka. Wiékna drogi
piramidowej oddaja galezie zaopatrujace wiele réznych mieéni. Obserwuje sie tu
wspdtdziatanie ruchowe, ktére oznacza jednoczesny skurcz wszystkich mieéni za-
angazowanych w wykonywany ruch.

Pierwszorzedowa kora ruchowa otrzymuje wtékna:

* poprzez cialo modzelowate z przeciwstronnej kory ruchowej. Silniejsze sa po-
taczenia miedzy komoérkami kontrolujacymi mieénie grzbietu i brzucha, niz
tymi, ktére kontroluja miesnie dystalne,

=z kory somatosensorycznej — sa to informacje proprioreceptywne niezbedne do
wykonywania odpowiednich ruchéw,

bruzda $rodkowa

pfat ciemieniowy

ptat czotowy.

ptat potyliczny

ptat skroniowy

A

bruzda boczna

Ryc. 1A. Powierzchnia grzbietowo-boczna pétkuli mézgu z podziatem na klasyczne ptaty
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bruzda srodkowa

ptat ciemieniowy

plat czotowy

pfat potyliczny ------

: ptat skroniowy
ptat limbiczny

B

Ryc. 1B. Powierzchnia przysrodkowa pétkuli mézgu z podziatem na klasyczne ptaty

zakret przedsrodkowy

i zakret zasrodkowy

+90mMY ¢ placik
" dolny { ciemieniowy

zakret | |
CZOJ{O\NQy 4 srodkowy.

" gomny-
zakret \ o
skroniowy

i $rodkowy
A

Ryc. 2A. Wazniejsze bruzdy i zakrety wystepujqce na powierzchni grzbietowo-bocznej
potkuli mézgu

“‘bruzda srodkowa (Rolanda)

“bruzda boczna (Sylwiusza)

*  zjgdra zebatego polozonego w pétkuli mézdzku. Uklad ten uczestniczy w se-
lekcji odpowiednich mie$ni do wykonania konkretnego ruchu, a takze w do-
stosowaniu czasu i sily skurczu,

=z dodatkowej kory ruchowej, w ktérej powstaje plan ruchu.
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kret obl
ciato modzelowate zakret obreczy bruzda obreczy

klinek
4)

pole
podspoidiowe

bruzda ostrogowa

zakret hak
B przyhipokampowy

Ryc. 2B. Wazniejsze bruzdy i zakrety wystepujqce na powierzchni przysrodkowej
potkuli mézgu

Uszkodzenie kory ruchowej prowadzi do porazen lub niedowladéw w zakresie
odpowiednich mieéni lub grup mie$niowych po stronie przeciwnej do uszkodzenia
(Miller&Cummings, 2006).

stopa -------=

-Jezyk
krtan

=\

Ryc. 3. Lokalizacja reprezentacji ciata w korze ruchowej i czuciowej z widocznym charakterystycznym
znieksztatceniem i nadreprezentacjq dla twarzy, jezyka i reki
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Kora przedruchowa

Kora przedruchowa (tylna cze$¢ zakretu czotowego gérnego i srodkowego; pole
numer 6 wg Brodmana) jest znacznie wieksza niz pierwszorzedowa kora ruchowa.
Otrzymuje ona informacje dotyczace intencji ruchu (z kory czotowej) oraz liczne
informacje czuciowe taczgce bodZce dotykowe i wzrokowo-przestrzenne (z plata cie-
mieniowego). Jest ona szczegdlnie aktywna (zwykle obustronnie), kiedy wykonywany
ruch stanowi odpowiedZ na bodziec wzrokowy lub somatosensoryczny, na przykltad
siegganie po widziany obiekt lub rozpoznawanie przedmiotu bez udziatu wzroku.

Rola kory przedruchowej jest przede wszystkim ustalenie pozycji ciata, na przy-
klad stabilizacja bioder podczas chodzenia czy biegania. Uszkodzenie ograniczone
wytacznie do kory przedruchowej jest bardzo rzadkie i objawia sie chwiejna po-
stawa w zakresie przeciwstronnej potowy ciata. Czasami w przypadku uszkodzen
drogi korowo-rdzeniowej w obrebie istoty bialej danej pétkuli mézgu, zwigkszona
aktywno$¢ kory przedruchowej moze przyczynic sie do powrotu funkcji.

Dodatkowa kora ruchowa

Dodatkowa kora ruchowa, w przeciwienistwie do kory przedruchowej, odpo-
wiada na sygnaly wewnetrzne. Jest ona zaangazowana w planowanie ruchéw. Do-
datkowa kora ruchowa jest aktywowana w momencie zamiaru wykonania ruchu,
nawet jesli ruch nie zostal wykonany. Gléwna rola dodatkowej kory ruchowej jest
wstepne programowanie sekwencji ruchu, ktéry zostal wczeéniej zaplanowany.
Obustronne uszkodzenie tej okolicy prowadzi do catkowitej akinezy, wraz z nie-
zdolno$cig do zainicjowania mowy.

Czotowy osrodek skojarzonego spojrzenia w bok

Okolica ta jest jedna z sze$ciu korowych okolic zaangazowanych w ruchy skanowa-
nia (sakkadowe, inaczej sakadowe lub skokowe ) galek ocznych. Inicjuje ona dowolne
ruchy sakadyczne (poziome, pionowe, skosne) obu galek ocznych w odpowiedzi na
bodziec.

Kora przedczotowa

Kora przedczolowa jest szczegdlnie rozwinieta u cztowieka i jest zaangazowana
w najwyzsze funkcje obejmujace mys$lenie, podejmowanie decyzji, przewidywanie
efektu poszczegdblnych dziatan oraz zachowania spoteczne (Fuster, 2009).

Grzbietowo-boczna kora przedczoltowa zlokalizowana w obrebie pola 9 i okolic
otaczajacych nosi nazwe nadrzednego ukiadu uwagi. Zwiazany jest on z aktywno-
§cig poznawcza i jest kluczowy dla wszelkiego rodzaju §wiadomego uczenia sig,
w ktédrym niezbedne jest postugiwanie si¢ pamiecig operacyjna. Ta ostatnia ko-
nieczna jest, aby material pamieciowy odpowiedni do wykonania aktualnych za-
dan byl na biezaco wyszukiwany i ,,utrzymywany w pamieci” Rozlegle uszkodzenie
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powierzchni grzbietowo-bocznej powoduje upo$ledzenie ztozonych funkcji psy-
chicznych, prowadzi to do hipokinezji, apatii i zobojetnienia. Metody obrazowe
potwierdzaja te przypuszczenia, bowiem u pacjentéw ze schizofrenia nie obser-
wuje sie spodziewanego wzrostu przeplywu krwi w okolicy grzbietowo-bocznej
w odpowiedzi na stosowane testy psychologiczne.

Przysrodkowa powierzchnia kory przedczotowej ma bogate polaczenia z ukla-
dem limbicznym i jest okre$lana jako korowa reprezentacja uktadu limbicznego.
Okolica ta ma bogate polaczenia z cialem migdatowatym, okolica przegrody i kora
bieguna plata skroniowego.

Lewa kora przedczolowa jest zaangazowana w procesy zwigzane z mowg, wig-
czajac mowe wewnetrzng, ktéra towarzyszy wszelkim dziataniom twdrczym, nato-
miast prawa kora przedczolowa jest aktywna w sytuacjach zwigzanych z odczuwa-
niem strachu, spowodowanego czynnikami rzeczywistymi lub wyobrazeniami.

peczek tukowaty  peczek podtuzny gérny

peczek haczykowaty peczek podiuzny dolny

Ryc. 4. Schemat wtdkien tqczqcych ptaty pétkuli mézgu. Wymiana informacji miedzy ptatami mozliwa
jest dzieki obecnosci dtugich potqczert miedzyptatowych. Potqczenia te szczegdlnie obfite sq miedzy
ptatem czotowym i skroniowym ze wzgledu na udziat obu tych ptatéw w procesach zwigzanych
z pamieciq i kontrolg zachowari behawioralnych.

Kora czotowo-oczodotowa jest czescia kory przedczotowej lezacg na podstawie
plata czotowego. Jest zwigzana z kontrola emocjonalng, zdolno$cia do hamowania
popeddéw i odraczania nagréd. Kora ta otrzymuje polaczenia z plata skroniowego
(przez peczek haczykowaty), asocjacyjnych okolic plata ciemieniowego i czotowe-
go, jadra grzbietowo-przysrodkowego wzgdrza, podwzgérza i ciata migdatowate-
go. Uszkodzenie tej okolicy prowadzi do uwolnienia zachowan kontrolowanych
przez uklad limbiczny, charakteryzujacych sie impulsywnym i czesto agresywnym
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zachowaniem. Zaburzone jest przewidywanie spotecznych konsekwencji wtasne-
go zachowania oraz zainteresowanie odczuciami innych. Rozlegle uszkodzenie
okolicy czotowo-oczodotowej jest zwiazane z hiperkineza z nasilona sfera popedo-
wa odno$nie do pobierania pokarmu i zachowan seksualnych. Jesli zaburzenia sa
zwigzane z uszkodzeniem gtéwnie kory oczodotowej, w pétkuli prawej obserwuje
sie niecatkowity brak odczuwania uczucia strachu, co prowadzi do infantylnej zar-
tobliwosci i przymusowego $miechu. Przymusowy (patologiczny) placz moze by¢
z kolei zwigzany z uszkodzeniem obejmujacym okolice oczodotowa pétkuli lewej.

Zakret obreczy

Zakret obreczy jest jedng z podstawowych czeéci kory limbicznej. Okolica ta
otrzymuje informacje z hipokampa, jader wzgdrza, podwzgérza, cial migdatowatych,
grzbietowo-bocznej okolicy przedczolowej i ciemieniowej kory asocjacyjnej. Okolica
ta otrzymuje projekcje dopaminergiczng z pola brzusznego nakrywki. Na zakret obre-
czy skltadaja sie 4 okolice: cze$¢ przednia — okolice kolana ciala modzelowatego (pole
25, 24.i 32), srodkowa (pole 33 i tylna cze$¢ pola 24 i 32), tylna (23 i 31) i zaptatowa (29
i 30). Okolica ta ma zréznicowang budowe cytoarchitektoniczna — cze$¢ przednia jest
zbudowana z kory bezziarnistej, natomiast cze$¢ tylna z kory ziarnistej. Cze$¢ przednia
jest zaangazowana w funkcje emocjonalne i kontrole ruchowych funkcji trzewnych
(cze$¢ dolna). Okolica ta otrzymuje wtékna z ciala migdalowatego i plata ciemienio-
wego oraz przekazuje informacje do ruchowych jader czaszkowych nerwéw autono-
micznych (jadra pasma samotnego, jadra grzbietowego nerwu blednego), a takze ciala
migdalowatego i istoty szarej okotowodociggowej. Stymulacja tej okolicy prowadzi do
odczuwania leku i niepokoju, ale takze uczucia przyjemnosci, zas uszkodzenie prowadzi
do zaburzen depresyjnych (Elliot i wsp., 2011). Gtéwna rola czesci srodkowej zakretu
obreczy jest kontrola aktywnosci ruchowej i wybér wzorca odpowiedzi stosownej dla
okreslonego zachowania. W tym celu okolica ta wysyta widkna do kory ruchowej i do-
datkowej kory ruchowej, a takze rdzenia kregowego i innych korowych okolic limbicz-
nych. Badania przy uzyciu czynnosciowego MRI wskazuja zwiekszona aktywno$¢ tej
okolicy podczas zadan angazujacych funkcje poznawcze zwigzane z wyborem odpo-
wiedzi niekoniecznie skutkujgcych aktywnoscia ruchows, wymagajacych podzielnosci
uwagi czy doboru czasownikéw do listy rzeczownikéw. Okolica zaptatowa otrzymuje
wlékna z jadra przedniego wzgdrza, a jej uszkodzenie prowadzi do amnezji wstecznej
i nastepczej. Zadania angazujace pamie¢ robocza zwigkszaja metabolizm glukozy nie
tylko w obrebie jader przednich wzgérza, ale takze w czesci zaptatowej kory zakretu
obreczy. Okolica tylna i zaplatowa sa zaangazowane w pamie¢ topograficzng, topoki-
netyczna i wzrokowo-przestrzenna.
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S/
okolica nocyceptywna

okolica pecherza

okolica afektywna

——
-
okolica gtosowa ;Q\
)

okolica autonomiczna

Ryc. 5. Lokalizacja czynnosci w przedniej czesci zakretu obreczy

Wsréd wielu okolic zaangazowanych w funkcje mowy, dwie sa szczegdlnie ak-
tywne podczas produkcji i odbioru mowy, a potozone sg w placie czolowym i skro-
niowym.

Okolica Broca

Pierre Broca w 1861 roku opisal po raz pierwszy oérodki zwigzane z funkcja
ruchowa mowy, umieszczajac je w dolnym zakrecie czolowym po stronie lewej.
Okolica ta obejmuje cze$¢ wieczkowa i tréjkatna zakretu czotowego dolnego (pole
441 45 wedlug Brodmanna). Oba te pola sg u os6b praworecznych wigksze po lewej
stronie. Neurony okolicy Broca wysylaja wlékna do okolicy korowej reprezentacji
twarzy i jezyka przylegajacej kory ruchowej w zakrecie przedsrodkowym. Uszko-
dzenie obejmujace pole Broca prowadzi do afazji ekspresyjnej (afazja nieplynna,
ruchowa). Ten typ zaburzen pojawia sie takze przy uszkodzeniu obejmujacym réw-
niez dolny odcinek zakretu przedsrodkowego.
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kontrola ruchowych
funkcji trzewnych

kontrola kontrola
emogji aktywnosci ruchowej

przéd tyt

pamie¢ wzrokowo-przestrzenna e

pamieé topograficzna""
topokinetyczna

Ryc. 6. Podziat czynnosciowy zakretu obreczy: zaznacza sie wzrost ztozonosci kontrolowanych funkcji
w miare przysuwania sie ku tyfowi tego zakretu

3

_J

osrodek Broca

peczek +ukowéty osrodek Wernickiego

Ryc. 7. Lokalizacja osrodkéw zwigzanych z mowq w pétkuli dominujqcej
oraz zwiqzanych z nimi wtékien kojarzeniowych

OTEPIENIE NOWE.indb 33 2012-03-01 13:44:52



Joanna M. Morys, Janusz Morys

Okolica Wernicke'go

Karl Wernicke okreglil tylng cze$¢ pola 22 w zakrecie skroniowym gérnym pét-
kuli lewej jako okolice czuciowa zaangazowana w rozumienie wypowiadanych stéw.
Goérna powierzchnia okolicy Wernickego jest okreslona jako ptaszczyzna skronio-
wa. Powierzchnia kory plaszczyzny skroniowej jest u 60% oséb wieksza po stronie
lewej, stad u tych oséb pozioma cze$é bruzdy bocznej jest dluzsza po tej stronie.
Uszkodzenie obejmujace okolice Wernickego prowadzi do afazji receptywnej (afa-
zja ptynna). Okolica Wernickego jest polgczona z okolica Broca przez peczek tuko-
waty tworzacy luk woké! tylnego korica bruzdy boczne;j.

PLATY SKRONIOWE

Platy skroniowe sa zwiazane z wechem, stuchem, integracja bodZcéw wzro-
kowych z bodzcami innych modalnosci; odgrywaja takze istotng role w réznych
aspektach pamieci. Znajduje sie tu kora plata limbicznego i cialo migdatowate.
Lezg one do dotu od bruzdy bocznej. Maja one powierzchnie boczna i podstaw-
na. Na powierzchni bocznej kora plata skroniowego jest podzielona przez bruzdy
skroniowe gérna i dolna na trzy zakrety: gérny (na powierzchni ktérego znajduje
sie pierwszorzedowa kora stuchowa), srodkowy i dolny. Bruzdy potyliczno-skro-
niowa i poboczna, dziela powierzchnie podstawna ptata na: zakret skroniowy dol-
ny (potyliczno-skroniowy boczny), zakret wrzecionowaty (potyliczno-skroniowy
przy$rodkowy) i przyhipokampowy, ktérego przednia czeéé tworzy hak.

Kora stuchowa

Na gérnej powierzchni zakretu skroniowego gérnego jest zlokalizowana pierw-
szorzedowa kora sluchowa (pole 41 i 42 wg Brodmanna). Okolice te okre§la sie jako
zakrety skroniowe poprzeczne lub zakrety Heschla. Okolica ta ma organizacje to-
notopowa — dZwiegki o wyzszej czestotliwosci aktywuja cze$é boczna kory stucho-
wej, natomiast dZwieki o nizszej czestotliwosci — przysrodkowa. Ze wzgledu na
niekompletne skrzyzowanie wtékien drogi stuchowej w pniu mézgu, reprezentacja
kazdego ucha jest obustronna. Okolica ta otrzymuje wldkna z cial kolankowatych
przy$rodkowych. Uszkodzenie tej okolicy prowadzi do zaburzen lokalizacji Zrédla
dzwieku, a calkowita gluchota korowa jest efektem obustronnego uszkodzenia okolic
stuchowych. Kojarzeniowa okolica stuchowa, znajdujaca sie do tylu od kory pierw-
szorzedowej, jest zaangazowana w analize dZwiekéw zwigzanych z mowa (péikula
dominujgca), jak i materialu niewerbalnego (pétkula niedominujaca).
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Tab. 1. Zestawienie okolic ptata czotowego i skroniowego oraz powigzanych z nimi czynnosci.
W ostatniej kolumnie podano najczesciej wystepujqce objawy uszkodzenia okolic obu pfatéw
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Ptat Struktura Funkcja Efekt uszkodzenia
Pole 4 Ruchy dowolne Przeciwstronne porazenie lub
niedowtad
Pole 8 Skojarzone ruchy gatek Przejsciowy niedowtad
ocznych miesni gatkoruchowych przy
ruchach w strone przeciwng
do uszkodzenia
Okolica Broca Produkcja mowy Afazja nieptynna
(pole 44 i 45)
P
3 Kora przedczotowa
2
8 * grzbietowo-boczna * Motywacja, rozwigzywanie * Zaburzenia koncentracji,
(@) problemdw, ocena podatnosc¢ na dystraktory
i nastepowe trudnosci
w uczeniu sie, brak
inicjatywy, apatia, trudnosci
* Kontrola emogji z podejmowaniem decyzji
* czotowo-oczodotowa * Labilno$¢ emocjonalna,
nieprzewidywalne
i niedostosowane
* Wech spotecznie zachowania
= zakrety oczodotowe = Niemoznos¢ odrézniania
zapachow
Pole 41 Stuch Zaburzenia lokalizacji zrodta
dzwieku
Okolica Wernickego Rozumienie mowy Afazja ptynna
(pole 22)
>. | Zakret skroniowy srodkowy, | Magazyn informacji Zaburzenia pamieci
g dolny i wrzecionowaty werbalnych i zapamietywania
O | (pdtkula dominujaca)
c
o
4 Kora ptata skroniowego Magazyn informacji Zaburzenia pamieci
wn (potkula niedominujaca) niewerbalnych i zapamietywania
Okolica hipokampa Pamiec Obustronne uszkodzenie:
utrata mozliwosci
zapamietywania nowych
informacji
35
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Kora wechowa

Pierwszorzedowa kora wechowa lezy na powierzchni haka zakretu przyhipokam-
powego. Tworzy ja zakret pétksiezycowaty (ktéry stanowi czes$¢ jadra korowego ciata
migdatowatego) i okalajacy. Kora ta jako jedyna nie otrzymuje informacji czuciowej
za posrednictwem wzgorza, a bezposrednio z prazka wechowego. Uszkodzenie kory
wechowej prowadzi do catkowitego jednostronnego zniesienia wechu (anosmii).
Okolica ta jest szczegdlnie aktywna w powstawaniu napadéw padaczkowych, w kté-
rych zaburzenia wechowe pod postacia aury wechowej sa typowym objawem pa-
daczki hakowej (Nieuvenhuys i wsp., 2007).

Zakret przyhipokampowy

Zakret przyhipokampowy lezy na granicy miedzy kora nowa a starg. Jest pokry-
ty kora sr6dwechows, ktéra otrzymuje informacje z okolic kojarzeniowych kory
nowej i wysyla wtékna do zespotu hipokampa. W zespole hipokampa dochodzi do
konsolidacji naptywajacych informacji, a wynik tej analizy zostaje nastepnie prze-
stany ponownie do kory sré6dwechowej, skad wedruja one do magazynéw pamieci
w korze nowej. Kora §rédwechowa przykrywa zespét hipokampa, ktéry jest zbu-
dowany z hipokampa wtasciwego (cornu Ammonis), zakretu zebatego i podkladki.
Hipokamp wlasciwy jest zbudowany z 4 sektoré6w CA1-CA3. Sektor CAl zwany
sektorem Sommera wykazuje szczeg6lng wrazliwo$¢ na niedotlenienie, podczas
gdy sektor CA3 jest na nie wyjatkowo odporny. Sa one zbudowane z 3 lub 4 war-
stwowej kory starej, gdzie gléwne komdrki nosza nazwe komérek piramidowych —
w hipokampie i ziarnistych — w zakrecie zebatym. W obrebie hipokampa zaznacza
sie¢ asymetria pétkulowa — w sektorach CA3 i CA2 po stronie lewej jest o ok. 14%
wiecej neuronéw niz po stronie prawej (Duvernoy, 2005).

Gléwna droga doprowadzajaca informacje do zespotu hipokampa to droga
przeszywajaca biegnaca z kory §rédwechowej majaca zakoriczenia na dendrytach
komorek ziarnistych zakretu zebatego. Aksony komoérek ziarnistych — wtékna ki-
ciaste tworza synapsy na dendrytach komérek piramidowych sektora CA3 hipo-
kampa. Aksony tych komérek oddajg bocznice Schaffera biegnace do sektora CAl,
nastepnie tworza strzepek, a wreszcie sklepienie biegnace do ciat suteczkowatych
podwzgérza. Hipokamp otrzymuje informacje z ciata migdalowatego i przedmu-
rza, a takze z jader przegrody. Projekcja przegrodowo-hipokampalna jest w wiek-
szo$ci cholinergiczna. Ponad 50% neurondéw jader przegrody, ktore wysylaja widk-
na do zespolu hipokampa to komérki cholinergiczne.

Najliczniejsze drogi wyprowadzajace hipokampa biegna do kory $§ré6dwecho-
wej. Druga droga jest sklepienie. Jest to kontynuacja strzepka. Strzepek hipokampa
i sklepienie tworza typowy uktad wyprowadzajacy informacje. U czlowieka sklepie-
nie sklada sie z okolo 122 milionéw wiékien.
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t_) hipokamp
(—) ) wiasciwy

podktadka

kora
$rédwechowa ‘

zakret zebaty

Ryc. 8. Przekroj czotowy przez srodkowq czesc ptata skroniowego z uwidocznieniem kompleksu
hipokampa i przylegajqcej kory srédwechowej (entorynalnej)

zakret obreczy

sklepienie

jadro przednie
wzgorza

peczek suteczkowo-
-wzgorzowy

3 ; ciato suteczkowate
ciato migdatowate

zakret
przyhipokampowy

hipoi(amp

Ryc. 9. Schemat drdg tqczqcych hipokamp z korq zakretu obreczy, poprzez strzepek, sklepienie do ciat
suteczkowatych
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Peczek suteczkowo-wzgérzowy wyprowadza informacje z cial suteczkowatych
do jader przednich wzgérza (cze$¢ limbiczna wzgérza), nastepnie promienisto$cia
wzgdrza do kory zakretu obreczy. Z zakretu obreczy informacje moga ponownie
wraca¢ do hipokampa za posrednictwem zakretu przyhipokampowego ptata skro-
niowego, a wlasciwie kore srédwechowa. Uktad ten opisany zostal jako tzw. okrag
Papeza.

Strzepek tworzy odnogi sklepienia laczace sie ze soba w pieri lezacy pod cialem
modzelowatym, a ktdry nastepnie dzieli si¢ na dwa stupy sklepienia, i z ktérych
kazdy otacza otwér miedzykomorowy i wysyla wiékna przedspoidiowe do okolicy
przegrody oraz zaspoidlowe do przedniej cze$ci podwzgérza, ciata suteczkowate-
go, jadra pétlezacego i peczka przysrodkowego przodomézgowia. Drugim Zrédltem
wlékien wyprowadzajacych z zespotu hipokampa jest podktadka i kora §sr6dwecho-
wa. Wysylaja one informacje do jadra ogoniastego i skorupy, a takze cial sutecz-
kowatych, jader przednich i grzbietowych bocznych wzgdrza oraz jadra bocznego
i podstawnego ciata migdatowatego.

Neurotransmitery zespotu hipokampa
Zespot hipokampa otrzymuje bogate unerwienie:
= cholinergiczne z jader przegrody,
= noradrenergiczne z miejsca sinawego,
= serotoninergiczne z jader szwu,
= dopaminergiczne z pola brzusznego nakrywki.
Unerwienie cholinergiczne jest szczegélnie wazne w mechanizmach pamieci,
serotoninergiczne ma istotne znaczenie w zaburzeniach depresyjnych, a dopami-
nergiczne w schizofrenii.

Ciato migdatowate

Cialo migdatowate jest grupa jader zlokalizowang w przedniej czesci plata skro-
niowego. Jadra te mozna podzieli¢ na trzy grupy: podstawno-boczna, korowo-przy-
§rodkowa i jadro $rodkowe. Cze$¢ podstawno-boczna jest zwiazana z pamigcia emo-
cjonalng i uczeniem sig, ktdre sa szczegdlnie wazne na wczesnych etapach rozwoju
dziecka. Zaburzenie tych funkcji we wczesnym okresie moze prowadzi¢ do zaburzen
psychicznych (neurotyzmu, fobii, zaburzen lekowych i napadéw paniki). Jest ona
réwniez zwigzana z rozpoznawaniem emocji z wyrazu twarzy (Aggleton, 1993). Oko-
lica ta jest miejscem oddzialywania lekéw przeciwlekowych i przeciwdrgawkowych.
Jadro boczne jest gtéwna struktura ciata migdatowatego odbierajaca informacje. In-
formacje te pochodza ze struktur korowych (kora stuchowa, wzrokowa, somatosen-
soryczna, wechowa, zakret przyhipokampowy, kora przedczolowa) i podkorowych
(istota szara okolowodociggowa, miejsce sinawe, jadro grzbietowe nerwu blednego).
Jadrem wyprowadzajacym informacje z ciala migdatowatego jest jadro $rodkowe.
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W jadrze tym rozpoczyna sie prazek krancowy, ktérego wtékna biegna do istoty sza-
rej okotowodociggowej (znieruchomienie w sytuacji zagrozenia), miejsca sinawego
(aktywacja neuronéw korowych), podwzgérza (aktywacja uktadu wspéiczulnego),
oraz jadra przyramiennego mostu (hiperwentylacja).
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SUMMARY

The term Fronto-Temporal Dementia (FTD) refers to a whole group of disorders, who-
se main cause is the progressive deterioration of frontal lobes and the anterior part of
the temporal lobes. These parts of the brain control inter alia emotional and linguistic
functions (the temporal lobes), as well as decisive and behavioural functions (the frontal
lobes). Such a large and complex functional zone results in significant diversification
within the clinical picture and the course of different kinds of FTD. The lack of homo-
genous diagnostic criteria is a huge problem, both in terminological and diagnostic
terms. The states caused by the damage of frontal and temporal spheres have been, and
are still referred to many different ways, which impedes the appropriate classification
of the investigated phenomena. The consequences include heterogenous epidemiolo-
gical, pathogenic, clinical and therapeutic conclusions. A few diagnostic systems were
formulated in the course of studies on FTD. They differed in terms of theoretical and
clinical usefulness. In this chapter the most important conclusions concerning the FTD
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diagnostic criteria were described, including the Manchester-Lund group's theory of
1994, which was the foundation of the modern diagnostic approach to this group of di-
sorders, followed by: the model designed by Neary et al. 1998, clinical criteria designed
by the Fronto-Temporal Dementia and Pick's Disease Working Team and the criteria
designed by the Consortium for Fronto-Temporal Lobar Degeneration (FTLD). The
greatest emphasis was put on the criteria designed by the Fronto-Temporal Dementia
and Pick's Disease Working Team, which distinguished two clinical types of FTD: beha-
vioural variant of the FTD (bvFTD) and the language variant (lvFTD). Elements of the
clinical picture and histopathological features typical of FTD were discussed. Numero-
us additional studies were presented, including their current usefulness in diagnosing
FTD.

STRESZCZENIE

Pojecie otepienia czotowo-skroniowego (Fronto-Temporal Dementia FTD) obejmuje
cala grupe zaburzen, ktérych przyczyna jest postepujace uszkodzenie platéw czolo-
wych i przednich czesci platow skroniowych. Te obszary mézgu odpowiadajg miedzy
innymi za funkcje emocjonalne i jezykowe (platy skroniowe) oraz funkcje decyzyj-
ne i kontrole zachowania (platy czolowe). Tak wielki i ztoZony obszar funkcjonalny
powoduje znaczne zréznicowanie w obrazie klinicznym i przebiegu réznych postaci
FTD.

Brak jednolitych kryteriéw diagnostycznych stanowi znaczny problem zaréwno ter-
minologiczny, jak i diagnostyczny. Dla stanéw wynikajacych z uszkodzenia obszaréw
czotowych i skroniowych stosowano i nadal stosuje sie rézne okreslenia, co znacznie
utrudnia wlasciwa klasyfikacje badanych zjawisk. Prowadzi to do odmiennych wnio-
skéw tak epidemiologicznych, patogenetyczno-klinicznych, jak i terapeutycznych.
W rozwoju badan nad FTD powstalo kilka systeméw diagnostycznych, o réznym
stopniu przydatno$ci teoretycznej i klinicznej. W rozdziale oméwiono najwazniejsze
ustalenia dotyczace kryteriéw diagnostycznych FTD. Poczynajac od ustalenn grupy
Manchester-Lund z 1994 roku, ktére zapoczatkowaly nowoczesne ujecie diagno-
styczne tej grupy zaburzen, przedstawiono kolejne propozycje: Neary i wsp. 1998,
kryteria kliniczne opracowane przez Grupe Robocza Otepienia Czotowo-Skronio-
wego i Choroby Picka oraz kryteria Konsorcjum Degeneracji Ptatéw Czotowo-Skro-
niowych (Consortium for Fronto-Temporal Lobar Degeneration — FTLD). Najwiecej
uwagi po$wiecono kryteriom opracowanym przez Grupe Robocza Otepienia Czoto-
wo-Skroniowego i Choroby Picka, ktére wyrédzniaja kliniczne warianty FTD: beha-
wioralny (behavioral variant FTD — bvFTD) i jezykowy (language variant — IvFTD).
Omoéwiono istotne dla rozpoznania elementy obrazu klinicznego oraz typowe dla
FTD cechy histopatologiczne. Przedstawiono szereg badan dodatkowych z uwzgled-
nieniem ich obecnej przydatnosci w diagnostyce FTD.
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WSTEP

Pojecie otepienia czolowo-skroniowego (Fronto-Temporal Dementia — FTD)
obejmuje cala grupe zaburzen, ktérych przyczyna jest postepujace uszkodzenie
platéw czotowych i przednich czesci ptatéw skroniowych. Te obszary mézgu odpo-
wiadaja miedzy innymi za funkcje emocjonalne i jezykowe (platy skroniowe) oraz
procesy zwigzane z podejmowaniem decyzji i kontrolg zachowania (platy czotowe).
Zmiany w tak wielkim i zfozonym obszarze funkcjonalnym powoduja znaczne zréz-
nicowanie w obrazie klinicznym i przebiegu u poszczegélnych chorych. Do gtéwnych
objaw6éw w przebiegu FTD naleza zaburzenia mowy oraz objawy neuropsychiatrycz-
ne, w tym rézne formy zaburzen zachowania. Choroba najczesciej rozpoczyna sie
przed 65. rokiem Zycia, zwykle w ciagu kolejnych dziesieciu lat prowadzi do glebokiej
deterioracji (Cummings, 2002). Choroba po ujawnieniu sie nieuchronnie postepuje,
obejmujac nowe i glebsze obszary mézgu, co prowadzi do pojawiania si¢ nowych
obrazéw klinicznych. Charakter funkcji psychicznych dotknietych procesem juz we
wczesnych okresach choroby ma przemozny wplyw na funkcjonowanie spoteczne,
dos¢ szybko czynigc czltowieka niezdolnym do samodzielnej egzystencji. Zaburzony
metabolizm bialka tau odpowiedzialny jest w gléwnej mierze za proces zwyrodnie-
niowy tkanki mézgowej platéw czotowych i skroniowych. Patologia biatka tau nale-
zy do cech wspdlnych odlegltych niejednokrotnie pod wzgledem obrazu klinicznego
postaci FTD.

POJECIE OTEPIENIA CZOLOWO-SKRONIOWEGO (FRONTO-TEMPORAL
DEMENTIA - FTD)

Samo pojecie FTD zaklada wprawdzie obecno$¢ objawéw otepienia, jednak
z uwagi na rozleglo$¢ obszaréw mézgu dotknietych procesem zwyrodnieniowym
i znaczne zréznicowanie stopnia progresji samego procesu, nie zawsze jest ono
gltéwna cecha kliniczna. Zwlaszcza w poczatkowym okresie rozwoju schorzenia
funkcje poznawcze moga by¢ uposledzone na tyle nieznacznie, Ze moze to nie mie¢
wigkszego znaczenia klinicznego. Czgsto w rutynowym badaniu klinicznym zabu-
rzenia te sg nieuchwytne. Niejednokrotnie nawet w do$¢ znacznie zaawansowanych
stadiach choroby objawy otepienne nie musza dominowaé w obrazie klinicznym.
Z tych powodéw bardziej wlasciwe jest postugiwanie sie terminem zwyrodnienia
platéw czolowo-skroniowych (ang. Fronto-Temporal Lobar Degeneration FTLD),
ktdre nie przesadza o naturze obrazu klinicznego.

Z uwagi na mozliwe duze zréznicowanie kliniczne i patogenetyczne w przy-
padkach FTLD rozpoznanie powinno opieraé sie na wszechstronnej ocenie stanu
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pacjenta, szczegélowej analizie jego dokumentacji medycznej, ale réwniez pozy-
skania informacji od jego otoczenia dotyczacego funkcjonowania, a w szczegdélno-
§ci zmian w zachowaniu w ciggu ostatnich okreséw. Konieczna jest interdyscypli-
narne podejscie zaréwno diagnostyczne, jak i terapeutyczne.

OCENA NEUROLOGICZNA

Ocena neurologiczna w przypadku FTD jest réwnie istotna, jak badanie psychia-
tryczne oraz neuropsychologiczne. Do kluczowych kryteriéw rozpoznania schorzenia
nalezy szereg objawéw neurologicznych, ktérych nasilenie jest niejednokrotnie niewiel-
kie, badzZ sa one nietypowe. Stad ich wtasciwa ocena moze by¢ dokonana jedynie przez
doswiadczonego specjaliste. Jak przedstawiono w dalszej cze$ci publikacji, w wielu sta-
nach zaliczanych do kregu FTD objawy neurologiczne, przynajmniej w poczatkowym
etapie schorzenia, moga naleze¢ do najistotniejszych pod wzgledem diagnostycznym.

OCENA NEUROPSYCHOLOGICZNA

Ocena neuropsychologiczna stanowi konieczny element rozpoznania FTD. Wiele
z objawdw juz toczacego sie procesu moze przez diugi okres czasu by¢ nieuchwytne
klinicznie, a jedyna mozliwos$cia ich wykazania bedzie ocena neuropsychologiczna.
Wymaga podkreslenia, ze rutynowe badanie psychologiczne jest niewystarczajace, bo-
wiem nie pozwala na wlaiciwa ocene szeregu objawéw. Objawy te z uwagi na czesta
trudno$¢ w badaniu pacjenta z FTD z powodu pobudzenia lub przeciwnie — apatii
i braku checi wspélpracy, sa bardzo trudne do identyfikacji. Nasilenie ich, szczegélnie
w poczatkowych etapach choroby moze by¢ niewielkie, a przez to trudne do wiasci-
wej oceny. Metodom neuropsychologicznym w diagnostyce FTD po$wiecono znaczng
czes$¢ opracowania (por. tez Pachalska, 2007).

BADANIA DODATKOWE

Pobiezny przeglad metod diagnostycznych przydatnych w procesie diagnostycz-
nym FTD powinien by¢ poprzedzony uwaga, Ze nie ma zadnego badania, ktérego
wynik bylby rozstrzygajacy dla rozpoznania FTD.

TOMOGRAFIA KOMPUTEROWA | JADROWY REZONANS MAGNETYCZNY
Badania neuroobrazowe wskazuje, ktére obszary mézgu oraz w jakim nasileniu

ulegaja uszkodzeniu. Nie ma jednoznacznych korelacji pomiedzy nasileniem de-

strukeji tkanki mézgowej a nasileniem objawéw choroby. Wcale nierzadko widuje
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sie pacjentéw w ciezkim stanie psychicznym, u ktérych badaniem neuroobrazo-
wym stwierdza si¢ jedynie nieznaczne zmiany.

Trudno przesadzaé, ktére z badan neurobrazowych jest najbardziej uzyteczne
przy rozpoznaniu FTD. Podobnie jak i w przypadku innych metod diagnostycz-
nych ich warto$¢ jest wzgledna i zawsze powinna by¢ odnoszona do aktualnego
stanu klinicznego. Podejmuje si¢ je nie tyle w celu ostatecznego rozpoznania FTD,
ale raczej dla wykluczenia innych stanéw chorobowych, ktére moga powodowac
podobne objawy jak FTD.

TOMOGRAFIA KOMPUTEROWA (TK)

Badanie TK moze pelni¢ pomocnicza role w rozpoznaniu FTD poprzez wyka-
zanie zaniku obszaréw mézgowia wiazanych z ta grupa choréb. Zasadniczo jednak
metoda ta jest pomocna w diagnostyce réznicowej poprzez wykluczenie przede
wszystkim proceséw rozrostowych mézgowia lub zmian pourazowych, czesto ob-
razem klinicznym przypominajacych FTD. Badanie to, chociaz uchodzi za tzw.
nieinwazyjne, u oséb wykazujacych gorszy kontakt logiczny, szczegdlnie jezeli to-
warzyszy temu pobudzenie, moze by¢ trudne do wykonania. Wymaga bowiem od
pacjenta pozostania w tunelu skanera MRI przez przynajmniej kilkadziesiat minut.
Wieksza dokladno$¢ badania uzyskuje sie poprzez podanie $rodkéw kontrasto-
wych, jednak niektére osoby moga by¢ na takie zwiazki uczulone. Konieczne jest
przed badaniem zebranie wywiadu w tym kierunku.

JADROWY REZONANS MAGNETYCZNY

Jest to kolejna metoda pomocna w ustaleniu prawidtowego rozpoznania. Bardziej
doktadna w poréwnaniu z TK pozwala uwidocznié struktury czesto niedostepne
ocenie w badaniu TK. Oprécz mozliwoéci wykluczenia szeregu stanéw chorobo-
wych, stwierdzenie zanikéw zlokalizowanych w ptatach czolowych, a szczegdlnie
w ich przednich cze$ciach jest elementem potwierdzajacym rozpoznanie. Chociaz
nalezy pamietad, ze obecno$¢ zmian w innych obszarach mézgowia nie wyklucza
rozpoznania FTD. Badanie to, chociaz uchodzi za tzw. nieinwazyjne, u 0séb wyka-
zujacych gorszy kontakt logiczny, szczegdlnie jezeli towarzyszy temu pobudzenie
moze by¢ trudne do wykonania. Wymaga bowiem od pacjenta pozostania w tunelu
skanera MRI przez przynajmniej kilkadziesiat minut. Trzeba w tym miejscu wyraz-
nie podkre§lié, ze wszelkie metody neuroobrazowe mézgu sa elementem procesu
diagnostycznego, w ktérym podstawowa rola przypada ocenie klinicznej. Majg one
zawsze znaczenie pomocnicze. Najistotniejsze nie tyle dla potwierdzenia rozpo-
znania FTD, ile raczej wykluczenia innych przyczyn dysfunkcji czotowo-skronio-
wych.
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POZYTRONOWA TOMOGRAFIA EMISYJNA

Jest to badanie bardzo cenne z uwagi na jego czuto$é w ocenie zaréwno struktury,
jak i funkcji tkanki mézgowej. W przypadku FTD mozna oczekiwaé uposledzonych
funkcji w obszarach dotknietych zmianami zwyrodnieniowymi, a wiec w platach
czolowych i skroniowych. Pomimo istotnych korzysci ptynacych z tego badania,
mozliwo$¢ jego wykonania jest bardzo ograniczona z uwagi na matg dostepno$c¢ od-
powiednich pracowni i wysoki jego koszt.

TOMOGRAFIA EMISYJNA POJEDYNCZYCH FOTONOW (SPECT)

Jest to badanie oceniajace przede wszystkim funkcje mézgowia w oparciu w prze-
plyw krwi i metabolizm w poszczegdlnych jego obszarach. O wiele tarisza i bardziej
dostepna w poréwnaniu z PET, moze by¢ uzytecznym pomocniczym narzedziem
diagnostycznym (por. Herman-Sucharska i Urbanik, rozdz. 3 w tym tomie).

RUTYNOWE BADANIA HEMATOLOGICZNE | BIOCHEMICZNE

FTD nie ma specyficznych markeréw patognomonicznych, stad badania hema-
tologiczne oraz biochemiczne nie mogg potwierdzi¢ rozpoznania. Ich wykonanie
jest natomiast konieczne w celu wykluczenia szeregu schorzeri mogacych powo-
dowa¢ uszkodzenie struktur czotowo-skroniowych zaréwno utrwalonych (zmiany
strukturalne), jak i czynno$ciowych. Mowa tutaj o schorzeniach gruczolu tarczy-
cowego, istotnym obnizeniu (u ludzi w wieku podeszlym pewne obnizenie jest ty-
powe) witaminy B12, chorobach infekcyjnych, w tym HIV, zaburzeniach elektroli-
towych i wielu innych.

BADANIE ELEKTROENCEFALOGRAFICZNE

Badanie EEG samodzielnie nie dostarczy informacji istotnych dla rozpoznania
FTD. Natomiast bedzie pomocne przy diagnostyce réznicowej, np. ze stanami na-
padowymi w nastepstwie, ktérych moga wystapi¢ niekiedy dtugotrwate zaburzenia
$wiadomos$ci zblizone obrazem klinicznym do FTD. Natomiast spdjne ze zmianami
zwyrodnieniowymi bedzie stwierdzenie zwolnienia rytmu i pojawienia sie¢ wolnych
fal theta, a zwlaszcza delta, nad zajetymi procesem patologicznym obszarami.

ELEKTROMIOGRAFIA

Nie jest to szeroko stosowane badanie. Podejmuje si¢ je przy wspdlistnieniu
objawéw neurologicznych do oceny stymulacji nerwowej mieé$ni. Warte rozwaze-
nia przy zglaszaniu nadmiernej meczliwosci miesniowej, klonicznych skurczéw
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mie$niowych. Ma istotne znacznie przy rozpoznawaniu otepien towarzyszacych
chorobie neuronu ruchowego (FTD/MND).

BADANIE PLYNU LEDZWIOWEGO

Objawy kliniczne przypominajace FTD moga by¢ spowodowane chorobami
neuroinfekcyjnymi lub nowotworowymi uktadu nerwowego. Przy ich podejrzeniu
badanie to moze mie¢ istotne znaczenie.

Objawy kliniczne wystepujace w przebiegu FTD wykazuja znaczng odmiennos¢.
Ponizej przedstawiono te, ktére dla diagnostyki maja najwieksza wartos¢, jednak
ich wystepowanie uzaleznione jest od postaci schorzenia. W jednych wystepuja
typowo (o czym ponizej), a w innych zupelnie ich brak.

ZABURZENIA POZNAWCZE, EMOCJONALNE | ZACHOWANIA

ZABURZENIA ZACHOWANIA
Zaburzenia zachowania prowadza do relatywnie szybkiego i widocznego upo-

§ledzenia funkcjonowania spotecznego, naleza do podstawowych elementéw obra-

zu klinicznego FTD i obecne sg w calym przebiegu choroby (Neary i wsp., 1998).

Do zaburzen zachowania zalicza sie:

= hiperoralno$¢ — zachowania zwiazane z przejadaniem sie, fgcznie z niepoha-
mowanym obzarstwem, unikanie pewnych rodzajéw pozywienia albo niekté-
rych miejsc zwigzanych z przyjmowaniem positkéw, spozywanie niejadalnych
przedmiotéw. Do tej kategorii mozna réwniez zaliczy¢ spozywanie nadmiernej
iloci plynéw, alkoholi oraz wypalanie znacznych ilo$ci papieroséw,

= stereotypie i perseweracje ruchowe — uporczywe, niemajace uzasadnienia
w okoliczno$ciach powtarzanie tych samych czynnosci albo wykonywanie tej
samej czynnosci niezaleznie od okolicznosci,

= zaniedbywanie czynnosci higienicznych lub ich zupelne zaniechanie,

= hiperaktywno$¢ — wzmozona aktywno$¢ nie wynikajaca ani z koniecznosci ze-
wnetrznych, ani nie prowadzaca do spolecznie aprobowanych celéw; zalicza sie
do tej kategorii zachowan: pobudzenie, nieustanne wedrowanie, wybuchowosé¢,
agresje,

= hiperseksualno§¢ — nadmierna aktywno$¢ seksualna przejawiana najcze$ciej
jako nieustanne poruszanie tematéw zwigzanych z zyciem seksualnym, opowia-
danie dowcip6éw z tym zwigzanych oraz uporczywa masturbacja (czesto przy
innych osobach),
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= zachowania impulsywne, ktére moga przybieraé bardzo rézna postaé; np. nie-
pohamowana potrzeba dokonywania zbednych zakupdw, zabieranie rzeczy in-
nych oséb, w tym pozeranie ich zywno$ci.

ZABURZENIA MOWY | JEZYKA
Jest to grupa objawéw o podstawowym znaczeniu diagnostycznym, niestety,

dos¢ czesto pomijana w rozwazaniach diagnostycznych, szczegélnie wéwczas, kie-

dy badanie jest pozbawione oceny neuropsychologicznej. Do najwazniejszych ob-

jawow z tej grupy naleza:

= afazja — ruchowa, jak i czuciowa, co ma znaczenie diagnostyczne,

= dysartria — niewyrazna mowa,

* agramatyzm — nieprawidlowe stosowanie form gramatycznych,

= uposledzenia rozumienia tekstéw czytanych i pisanych, zwiazane z pogorsze-
niem zdolno$ci do rozpoznawania znaczenia stéw,

= echolalia — powtarzanie ustyszanych zdan lub ich fragmentéw,

= perseweracje — wielokrotne powtarzanie tych samych wypowiedzi

*  mutyzm, zwykle zwigzany z nasilonymi postaciami schorzenia, w mniej nasilo-
nej postaci bedzie przejawia¢ sie mniejsza spontanicznoscia w wypowiedziach
lub wyrazna niechecia do méwienia.

ZABURZENIA FUNKCJI POZNAWCZYCH
Najpewniejsza metoda wlasciwej oceny zaburzen funkcji poznawczych jest ba-

danie neuropsychologiczne. Osoby z FTD zwykle prezentuja zaburzenia zwigzane

z funkcjami wykonawczymi. Do najczestszych zaburzen funkcji poznawczych na-

leza:

= wysoka podatno$¢ na czynniki zaklécajace oraz brak wytrwalos$ci. Pacjent z tru-
dem moze skoncentrowac sie na zadaniu, nieistotne bodZce odciagaja jego uwage,
przejawia znaczne trudno$ci w dluzsze angazowanie sie w czynnos¢,

= tzw. sztywno$¢ umystowa — niecheé¢ do modyfikacji pogladéw, réwniez op6r
wobec uczenia sie nowych tresci, trudno$ci w dostosowaniu sie do zmian w oto-
czeniu,

= planowanie i rozwigzywanie probleméw — badany ma trudno$ci z wymienieniem
we wlasciwej kolejnosci czynnosci towarzyszacych np. przygotowaniu listu do
wyslania, gotowaniu itp.; trudno$ci w mysleniu abstrakcyjnym, koordynacji czyn-
nos$ci zwiazanych z wykonywaniem zadania,

= trudno$ci w przeprowadzaniu transakcji finansowych.
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ZABURZENIA EMOCJONALNE
Stanowig one kolejna, istotng kategorie objawéw, ktéra najpelniej moze by¢

oceniona w badaniu psychiatrycznym. Nalezg tu:

= apatia — zanika motywacja, che¢ podejmowania dzialania, zainteresowanie oto-
czeniem,

* brak wgladu — jest to dosy¢ wczesny objaw, chory nie potrafi wlasciwie, krytycz-
nie oceni¢ swojego aktualnego postepowania, najczesciej nie dostrzega zmian
spowodowanych przez chorobe, nie dostrzega, ze jego zachowania staja sie na-
ganne,

= stepienie emocjonalne — pojawia sie dosy¢ wcze$nie w przebiegu choroby, oso-
ba staje sie obojetna, zatraca zdolno$¢ do wspélczucia, empatii, pojawia sie obo-
jetno$¢ réwniez w stosunku do oséb wczesniej emocjonalnie bliskich,

= zmiany nastroju — moga pojawiacé sie stany depresyjne lub przeciwnie, mania-
kalne (cze$ciej hipomaniakalne), chociaz z uwagi na wcze$niej wymienione ob-
jawy pozbawione sg pewnej wyrazistosci emocjonalnej, np. w stanach formalnie
kwalifikowanych jako wzmozenie nastroju trudno doszukiwac si¢ radosci,

= objawy psychotyczne nie naleza do rzadkosci, chociaz wystepuja rzadziej niz
inne elementy psychopatologiczne.

OBJAWY NEUROLOGICZNE

Objawy neurologiczne niejednokrotnie naleza do pierwszych ujawnianych
w przebiegu schorzenia i czesto do$¢ dlugo moga by¢ jedynymi obecnymi w obra-
zie klinicznym. Nalezg tu:
= zaburzenia ruchowe — moga to by¢ objawy parkinsonoidalne — maskowato$¢ twarzy,

spowolnienie ruchowe, sztywnos¢, brak stabilno$ci postawy, ponadto w przypadku

zespolu korowo-podstawnego i postepujacego porazenia nadjadrowego — zaburze-
nia ruchéw galek ocznych, dystonia, moga pojawi¢ sie zaburzenia schematu ciata

(czesci ciala, najczesciej koficzyny postrzegane sa jako zmienione, a nawet obce),

* zaburzenia mie$niowe, zwlaszcza obecne w FTD/MND (otepienie towarzysza-
ce chorobie neuronu ruchowego) — oslabienie sity miesniowej, zanik mie$ni,
mioklonie.

Zwyrodnienie platéw czotowych i skroniowych moze prowadzi¢ do szeregu po-
staci otepienia, ktére moga przyjmowaé odmienne warianty kliniczne. Wystepuje
tutaj prawdziwa mnogo$¢é objawéw, o czym przekonuje powyzsze ich zestawie-
nie. Nie powinno wobec tego dziwié, Ze nie ma pelnej zgodnosci, co do podziatu
(i w dalszej konsekwencji kryteriéw diagnostycznych) FTD.
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W ciaggu rozwoju badai na FTD powstalo kilka systeméw diagnostycznych,
o réznym stopniu przydatnosci teoretycznej i klinicznej. W rozdziale oméwiono naj-
wazniejsze ustalenia dotyczace kryteriéw diagnostycznych FTD. Poczynajac od usta-
lerr grupy Manchester-Lund z 1994 roku, ktére zapoczatkowaly nowoczesne ujecie
diagnostyczne tej grupy zaburzen, przedstawiono kolejne propozycje: Neary i wsp.
1998, kryteria kliniczne opracowane przez Grupe Roboczg Otepienia Czotowo-Skro-
niowego i Choroby Picka oraz kryteria Consortium for Fronto-Temporal Lobar De-
generation — FTLD.

KRYTERIA GRUPY LUND-MANCHESTER

Kryteria te sa wynikiem uzgodnionego stanowisko ekspertéw z dwéch gléw-
nych o$rodkéw europejskich zajmujacych sie¢ woéwczas tym zagadnieniem. Powsta-
waly one w okresie, kiedy duze watpliwo$ci budzila sama natura zmian. Nie bylo
woéwczas pewne, czy jest to kolejny proces neurodegeneracyjny, rézny od choroby
Alzheimera, czy tez chodzi o cala grupe odmiennych zjawisk patogenetycznych.

Uznano, ze za otepienie czolowo-skroniowe moga by¢ odpowiedzialne trzy
procesy neuropatologiczne: choroba Picka, ogniskowe zwyrodnienie platéw czo-
towych (Fronto-Temporal Lobar Degeneration — FTLD) oraz choroba neuronéw
ruchowych z otepieniem (Motor Neuron Disease — MND) (The Lund and Man-
chester Groups, 1994).

Warto w tym miejscu zwréci¢ uwage na pojawiajace si¢ terminy, ktére niekiedy
w réznych publikacjach nieprawidlowo uzywane sa zamiennie, mianowicie: FTD
(Fronto-Temporal Dementia) oraz FTLD (Fronto-Temporal Lobar Degeneration).
Termin FTD jest pojeciem klinicznym, ktérego zasadniczym objawem jest ote-
pienie o do$¢ zrdznicowanej patogenezie, jednak zwigzanej z platami czotowymi
i skroniowymi. Tymczasem pojecie FTLD obejmuje juz pewien proces patogene-
tyczny, a obraz przez niego powodowany moze by¢ znacznie zréznicowany.

W trakcie opracowywania wspdlnego stanowiska przyjeto odrebno$¢ nozogra-
ficzng otepienia czotowo-skroniowego (FTD), ktéra upatrywano gléwnie w réznej
sekwencji pojawiania sie zaburzei w poréwnaniu z otepieniem w przebiegu cho-
roby Alzheimera. O ile bowiem w tej ostatniej pierwszymi objawami sg zaburze-
nia funkcji poznawczych, o tyle FTD zaczynaja si¢ od zaburzenn behawioralnych.
Oprécz zaburzen behawioralnych zwrécono tez uwage na wczesne pojawienie sie
zaburzert osobowo$ciowych, przejawiajacych sie zwlaszcza w niestosownym za-
chowaniu, oraz w dysfunkcjach emocjonalnych i jezykowych.

Analiza kliniczna dokonana w trakcie prac ekspertéw z Lund i Manchesteru do-
prowadzila do wyodrebnienia trzech podstawowych wariantéw klinicznych FTD:
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1. postaé czolowa otepienia czolowo-skroniowego (fvEFTD),

2. postac skroniowg otepienia czotowo-skroniowego (tvFTD), z uwagi na typo-
wo w niej wystepujace zaburzenia jezykowe, nazywana réwniez otgpieniem
semantycznym (SD),

3. postepujaca nieplynna afazjg (PNFA).

Ostateczne kryteria rozpoznania FTD w ujeciu grupy Lund-Manchester zakla-
daja ze
+ dlarozpoznania FTD kluczowe jest rozpoznanie przynajmniej dwéch z poniz-
szych objawéw:
1. utrata wgladu i krytycyzmu,
2. dziwaczne zachowanie si¢ zwiazane z odzywianiem sie,
3. perseweracje,
4. zaburzenia nastroju.

Warunkiem koniecznym jest stwierdzenie przynajmniej jednego z ponizszych ob-
jawow:
1. zaburzen funkcji wykonawczych zwiazanych z ptatami czotowymi,
2. logopenii,
3. zachowanych zdolnosci wzrokowo-przestrzennych (w przeciwieristwie
do pacjentéw z choroba Alzheimera, u ktérych zdolnosci wzrokowo-
przestrzenne ulegaja rozpadowi wraz z utrata pamieci).

Ponadto okreslono szereg objawéw, ktére uznano za pomocne przy rozpoznawa-
niu FTD:

* choroba zaczyna sie przed 65. rokiem zycia,

*  wystepuja inne przypadki otepienia czolowo-skroniowego (FTD) w rodzinie,
= pojawia sie nietrzymanie moczu we wczesnym stadium choroby,

* wystepuje choroba neuronu ruchowego,

*  w pdznym stadium dolacza sie akinezja, sztywnos¢ ciata i drzenia.

Powyzsze kryteria w niewystarczajacym stopniu umozliwialy kliniczng weryfi-
kacje rozpoznania FTD. Szczegdlna trudno$¢ sprawiato réznicowanie poszczegdl-
nych kategorii w obrebie FTD (Neary i wsp., 2005).
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POPRAWIONE | ROZSZERZONE KRYTERIA DIAGNOSTYCZNE LUND-
-MANCHESTER

W opracowaniu kolejnej propozycji diagnostycznej oprécz osrodkéw z Wiel-
kiej Brytanii (Manchester) i Szwecji (Lund) wzieli ponadto udziat eksperci z Ka-
nady, Francji i Stanéw Zjednoczonych. Wprowadzono dos¢ istotne modyfikacje
w stosunku do poprzednio publikowanych kryteriéw (Manchester-Lund). Zmiany
wynikaly nie tylko z konieczno$ci wprowadzenia bardziej uzytecznych kryteriéw
klinicznych, ale przede wszystkim z istotnego postepu wiedzy, jaki mial miejsce
w odniesieniu do patologii czolowo-skroniowych.

Konsensus opublikowany w 1998 r. przyjmuje juz jako fakt istnienie otepienia
powodowanego przez zwyrodnienie platéw czolowo-skroniowych (FTLD) jako
osobna grupe korowych zaburzert dementywnych, trzecia co do czestoéci po cho-
robie Alzheimera i chorobie rozsianych cial Lewy’go (Neary i wsp., 1998).

W mys$l omawianych kryteriéw zwyrodnienie ptatéw czotowych lub / i skronio-
wych, prowadzi do trzech gléwnych postaci klinicznych:

1. otepienie czolowo-skroniowe (Fronto-Temporal Dementia — FTD);

2. postepujaca nieptynna afazja (Progressive Non-Fluent Aphasia — PNFA,

w oryginalnym opracowaniu autorzy stosuja uproszczony termin — PA — Pro-

gressive Aphasia);

3. otepienie semantyczne (Semantic Dementia — SD) z uwagi na zwykle towarzy-
szgce zaburzenia wizualnej percepcji nazywana réwniez otepieniem seman-
tycznym z towarzyszaca agnozja (Semantic Dementia and Associative Agno-
sia).

Czasami z powodu dominacji zmian zwyrodnieniowych w ptatach czolowych lub
skroniowych wyréznia sig: wariant czotowy otepienia (frontal variant of Fronto-Tem-
poral Dementia — fvFTD) oraz wariant skroniowy otepienia czolowo-skroniowego
(ang. temporal variant of Fronto-Temporal Dementia — tvFTD), przy czym pierwsza
postac jest utozsamiana z FTD, a druga z SD.

Otepienie czotowo-skroniowe (Fronto-Temporal Dementia — FTD) charaktery-
zuje sie glebokimi zmianami osobowo$ciowymi pociagajacymi za sobg zaburzenia
funkcjonowania spotecznego. Chory staje si¢ bezwolny, traci zainteresowania. Cze-
ste jest rozhamowanie przy braku kontroli, zachowaniach zaktécajacych funkcjono-
wanie w otoczeniu, nierzadko naruszajace normy prawne. Przy czym, przynajmniej
w poczatkowym okresie, obserwuje si¢ wzgledne zachowanie funkcji poznawczych,
w tym i pamieci. Jednak naduzyciem bedzie twierdzenie o braku zaburzen tych funk-
cji. Po prostu zmiany w zachowaniu sa na tyle wyrazne, czgsto wrecz dramatyczne, ze
dominuja w obrazie klinicznym, pozornie pomniejszajac znaczenie innych objawéw
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réwniez obecnych w tym czasie. Zaburzenia funkcji poznawczych dotycza przede
wszystkim takich obszardéw, jak uwaga, abstrahowanie, planowanie oraz rozwiazy-
wanie probleméw. Zaburzenia te prowadza do dramatycznej czesto utraty wgladu.
Ocena swojego zachowania i mozliwoéci stajg sie stopniowo coraz bardziej bezkry-
tyczne.

Natomiast wéwczas, kiedy poczatkowo dominuja zaburzenia jezykowe, po-
strzeganie i funkcje przestrzenne sa stosunkowo dobrze zachowane (co réwniez nie
oznacza, ze utrzymuja si¢ na poziomie przed zachorowaniem). Zaburzenia pamieci
w poczatkowym okresie maja najczesciej charakter wtérny spowodowany uposle-
dzeniem regulacji czolowe;j.

Do kluczowych objawéw FTD autorzy konsensusu zaliczaja:
= podstepny poczatek i postepujacy przebieg,

= wczesne zaklécenia w relacjach spotecznych,

* weczesne zaklécenia w samokontroli,

= wczesna chwiejno$¢ emocjonalna,

= wczesna utrata wgladu.

Ponadto wyrézniono pomocnicze kryteria, ktére pogrupowano w trzy katego-
rie: zaburzenia behawioralne, mowy i jezyka oraz objawy fizyczne.

Zaburzenia behawioralne:

= mniejsza dbalos¢ o higieng osobista oraz o wyglad,

= mala plastyczno$¢é umystowa (,,skostnienie sadéw”),

* podatno$¢ na czynniki zaklécajace oraz brak wytrwalosci,

* hiperoralno$¢ oraz zmiana nawykéw dietetycznych (np. obzarstwo, w tym
dotyczace pewnych okreslonych produktéw np. stodyczy),

* perseweracje ruchowe oraz zachowania stereotypowe.

Mowa i jezyk:

* widoczne zmiany w zakresie mowy (trudnoéci w wyrazaniu sig, nieche¢ do
moéwienia),

= stereotypowe wypowiedzi,

= echolalia,

= perseweracje,

* mutyzm.

Objawy fizyczne:
= odruchy prymitywne,
* nietrzymanie moczu,
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= akinezja, wzmozone napiecie mig$niowe, drzenia mie$niowe,
= obnizone i chwiejne ci$nienie tetnicze.

Dodatkowym elementem klasyfikacji bylo zwrécenie uwagi na warto$¢ diagno-
styczng niektérych z zalecanych badan. Z zakresu badan neuropsychologicznych
warto$¢ diagnostyczna ma stwierdzenie wyraznego pogorszenia w zakresie testéw
oceniajacych funkcje zwigzane z platem czotowym, przy jednoczesnym braku
znacznego nasilenia zaburzen w odniesieniu do amnezji, afazji lub funkcji wzroko-
wo-przestrzennych.

Rozpoznanie dodatkowo potwierdzi¢ moga wyniki badann neuroobrazowych,
w ktérych oczekuje sie¢ dominujacych zmian w obszarach czotowych oraz przed-
nich skroniowych.

POSTEPUJACA NIEPLYNNA AFAZJA (PROGRESSIVE NONFLUENT
APHASIA - PA)

W tej postaci dominuja zaburzenia jezykowe. Wypowiedziom pacjenta bedzie
towarzyszy¢ narastajacy wysitek, pojawia sie liczne btedy jezykowe zaréwno fonolo-
giczne, jak i gramatyczne. Towarzyszy¢ temu beda trudno$ci w odtwarzaniu i znaj-
dowaniu wlasciwych stéw. Trudno$ci sa widoczne réwniez w zakresie czytania i pi-
sma. Do$¢ charakterystyczne ma by¢ stosunkowo dluzsze zachowanie rozumienia
tresci sléw. Zaburzeniom jezykowym w tej postaci klinicznej FTD nie towarzyszy
réwnie wyrazne upoéledzenie pozostatych funkcji poznawczych. Nie sa dla tej po-
staci rzadkie réwniez zaburzenia behawioralne, szczegdlnie w bardziej zaawansowa-
nych stadiach choroby.

Kluczowe objawy PA to:

= podstepny poczatek i postepujacy przebieg,

= zaburzenia fluencji z towarzyszacym przynajmniej jednym z nastepujacych
objawdéw: agramatyzm, fonetyczne parafazje.

Objawy pomocnicze dotycza:
Mowy ijezyka:

= jakanie sie lub stowna apraksja,

= zaburzone powtarzanie,

= aleksja, agrafia,

= we wczesnym okresie zachowane rozumienie stéw, a w péZnym okresie mu-
tyzm.
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W zakresie zachowania:
We wczesnym okresie zachowane umiejetno$ci spoleczne, w pdZniejszych sta-
diach zaburzenia podobne do obserwowanych w FTD.

Objawy fizyczne o warto$ci diagnostycznej to:
= w pdzZniejszym okresie akinezja, wzmozone napiecie migéniowe, drzenia mie-
$niowe.

W PA w badaniu neuropsychologicznym mozna oczekiwaé stwierdzenia nie-
plynnej afazji przy braku nasilonej amnezji oraz zaburzen wzrokowo-przestrzen-
nych. Natomiast w badaniach neuroobrazowych za rozpoznaniem PA dodatkowo
beda przemawialy cechy zwyrodnienia asymetrycznego dotyczace gléwnie pétkuli
dominujace;j.

OTEPIENIE SEMANTYCZNE (SEMANTIC DEMENTIA - SD)

W tej postaci zaburzenia dochodzi do wyraznego uposledzenia w zakresie na-
zywania oraz rozumienia stéw przy zasadniczo zachowanej fluencji stownej oraz
prawidlowej strukturze gramatycznej. Utrzymuje sie zdolno$é do powtarzania.
Pacjent jest zdolny do gloénego czytania i pisania z zachowaniem prawidlowej
ortografii wyrazéw. Natomiast zaznaczona jest niezdolno$¢ do rozpoznawania
znaczenia wizualnych symboli, co ujmuje termin skojarzeniowa agnozja. Utrata
nadawania znaczenia obiektom wyraznie kontrastuje z zachowanymi funkcjami
wzrokowo-przestrzennymi.

Za podstawowe kryteria dla rozpoznania SD przyjeto:
= podstepny poczatek i postepujacy przebieg.

Z zakresu zaburzen jezykowych:

= wypowiedzi pozornie plynne, ale w rzeczywisto$ci pozbawione tresci;

* utrata umiejetno$ci w przypominaniu i rozpoznawaniu stéw, co skutkuje upo-
§ledzeniem w zakresie nazywania oraz poréwnywania;

= semantyczne parafazje.

Zaburzenia percepcji:
= prozopagnozja (upoéledzenie umiejetno$ci rozpoznawania znajomych twarzy),

= uposledzenie w zakresie rozpoznawania i identyfikacji obiektéw,
= zachowane zdolnosci percepcyjne i odwzorowywanie figur,
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= zachowane powtarzanie pojedynczych siéw,
= zachowana zdolnos$¢ do glosnego czytania i pisania zgodna z zasadami orto-
grafii.

Objawy pomocnicze dla SD to:

= specyficzne (niezrozumiate dla otoczenia) uzywanie stéw,

= brak fonetycznych parafazji,

* pojawienie sie dysleksji lub dysgrafii,

= zachowana umiejetnoé¢ liczenia,

* utrata empatii w kontakcie emocjonalnym,

= ograniczone do pewnych tematéw nadmierne, nieuzasadnione okolicznoscia-
mi zaabsorbowanie,

= skapstwo.

Objawy fizykalne:
= brak (w przeciwienistwie do FTD i PA) prymitywnych odruchéw,
= akinezja, wzmozone napiecie mig$§niowe, drzenia mie$niowe.

Wskazéwka diagnostyczna moze by¢ stwierdzenie w badaniu neuropsycholo-
gicznym uposledzenia w zakresie zdolnoéci poréwnywania, nazywania i rozpozna-
wania twarzy oraz innych obiektéw. Przy jednocze$nie zachowanej sktadni i pra-
widlowej fonologii w wypowiedziach. Ponadto nie wystepuja wieksze zaburzenia
w zakresie umiejetnosci przestrzennych oraz zaburzenia pamieci wydarzen z sg-
siednich dni.

W badaniach neurobrazowych elementem dodatkowo potwierdzajacym roz-
poznanie beda zmiany zwyrodnieniowe zlokalizowane symetrycznie lub niesyme-
trycznie przede wszystkim w przedniej czesci platéw skroniowych.

KRYTERIA GRUPY ROBOCZEJ OTEPIENIA CZOLOWO-
-SKRONIOWEGO | CHOROBY PICKA

Kryteria opracowane w 1998 r. doczekaly si¢ weryfikacji w oparciu o badania
neuropatologiczne. Przyzyciowa diagnoza oparta na powyzszych kryteriach uzy-
skata znaczaca czulo$é (85%) i specyficznosé (99%) (Knopman i wsp., 2005). Jak jed-
nak podkresélano, o ile sg one uzyteczne w badaniach naukowych, istnieje potrzeba
opracowania bardziej utylitarnych metod rozpoznawania réznych postaci FTD.
Celem sformulowania nowych kryteriéw bylo nie tylko ulatwienie procesu dia-
gnostycznego dla szerszego grona specjalistéw, ale réwniez zaistniata konieczno$é
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odniesienia sie¢ do nowych danych na temat neurobiologii zwyrodnienia ptatéw

czotowo-skroniowych.

W trakcie opracowywania nowych kryteriéw wcze$niej wyrdznione katego-
rie, postepujaca afazja i otepienie semantyczne, zostaly wlaczone do pojecia FTD
(McKhann i wsp., 2001).

Sformulowano liste typowych cech i objawéw dla FTD:

1. wczesne (w przebiegu choroby) i postepujace zaburzenia osobowo$ciowe lub
jezykowe,

2. zaburzone pelnienie funkcji spotecznych i zawodowych,

3. postepujacy przebieg schorzenia,

4. konieczno$¢ wykluczenia innych przyczyn zaburzen (mowa tutaj o procesach
mogacych uszkadzaé platy czolowe i skroniowe — np. zatrucia, urazy, choroby
nowotworowe),

5. stwierdzone zaburzenia przy jasnej §wiadomosci (sama obecno$¢é zaburzen §wia-
domosci nie przeczy rozpoznaniu, ale nalezy potwierdzi¢ obecno$¢ zaburzen
i objawdw réwniez przy niezaburzonej §wiadomosci),

6. wykluczenie innych zaburzen psychicznych, szczegélnie tych majacych wptyw
na funkcjonowanie poznawcze (np. depresja).

Uznano, ze pod wzgledem obrazu klinicznego FTD przyjmuje dwa warianty
fenotypowe:

1. behawioralny,
2. jezykowy.

Znacznym uproszczeniem w odniesieniu do poprzednich opracowan byta rezy-
gnacja z bardziej szczegétowego okreslania postaci, szczegélnie tych zwigzanych
z zaburzeniami mowy i jezyka. Wynikato to z jednej strony z potrzeby opracowania
uproszczonych kryteriéw, ale réwniez podyktowane bylo wynikami badan neuro-
patologicznych, ktére nie zawsze odzwierciedlaly réznice pomiedzy PA a SD.

Podzial wg Grupy Roboczej Otepienia Czotowo-Skroniowego i Choroby Picka:
1. Wariant behawioralny FTD (behavioral variant of Fronto-Temporal Degenera-

tion — bvFTD), zmiany patologiczne dominuja w obszarach przedczolowych, co

powoduje przede wszystkim objawy obejmowane ogdlnym terminem zaburze-
nia zachowania (por. Pachalska, rozdz. 7 w tym tomie). Do podstawowych ob-
jawéw naleza zmiany afektywne pod postacia chwiejnosci emocjonalnej, brak
poczucia odpowiedzialnosci i wgladu, narastajgcy bezkrytycyzm. Chory w coraz
mniejszym stopniu jest w stanie hamowac¢ swoje reakcje emocjonalne. Zaczyna
przeklinaé, staje sie wybuchowy w odpowiedzi na sytuacje frustrujace. Prze-
staje przestrzega¢ norm spotecznych. W stosunku do innych ludzi nie kieruje
si¢ wspoétczuciem, zdaje si¢ nie rozumieé reakcji emocjonalnych i oczekiwan
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innych osdb. Pojawia si¢ czesto stereotypowe zachowanie z powtarzaniem pro-
stych lub bardziej zltozonych czynnosci albo pewnych gestéw lub zwrotéw je-
zykowych. Zmieniaja sie nawyki dietetyczne. Moze pojawi¢ sie obzarstwo,
czesto zwigzane z pewnymi produktami, np. stodyczami. Za przyklad moze
postuzy¢ pewna pacjentka, ktéra znalazlszy sie w obcym domu bezceremo-
nialnie wtargneta do kuchni i zaczeta wyjadaé znajdujacy sie tam zapas cukru.
Wystepuja zaburzenia funkcji pamieci, jednak nie osiggaja one w poczatkowym
okresie glebokiego nasilenia. Wprawdzie w badaniach neuropsychologicznych
pacjent ujawnia deficyty, ale zwykle pamieta wydarzenia z sasiednich dni i jest
prawidlowo zorientowany. W pézniejszych pracach niekiedy dodatkowo wyréz-
nia sie pewne podtypy wariantu behawioralnego: pacjent przejawia niestosowane
zachowania, jest apatyczny i bezwolny, emocjonalnie stepiony oraz z wyraznymi
stereotypiami wraz ze sztywno$cia mieéniowa (Neary i wsp., 1996). Wyrdznienie
powyzszych wariantéw ma oparcie nie tylko w obrazie klinicznym, ale réwniez
znajduje przynajmniej cze$ciowe potwierdzenie w ocenie morfologicznej opartej
na przyzyciowych badaniach neurobrazowych i po$miertnych histopatologicz-
nych. O ile rozhamowanie jest zwigzane z patologia czesci oczodolowych platéow
czolowych i przednich obszaréw ptatéw skroniowych, o tyle posta¢ apatyczna wy-
kazuje rozlane zmiany czolowe obejmujace réwniez obszary grzbietowo-boczne
platéw czotowych. Z kolei zachowania stereotypowe moga wykazywaé bardziej
Scisty zwigzek ze zwyrodnieniem przednich czesci ptatéw skroniowych i prazko-
wia (Neary i wsp., 1996; Liu i wsp., 2004).

2. Wariantjezykowy (language variant of Fronto-Temporal Degeneration — IVFTD),
wystepuje wowczas, kiedy zaburzenia funkcji jezykowych wystepuja juz w po-
czatkowych etapach choroby i w dalszym jej przebiegu ulegaja systematycz-
nemu nasileniu. Wyraznym zaburzeniom jezyka nie towarzyszy poréwnywalne
zaburzenie innych funkcji poznawczych. Przykladowo funkcje pamieci moga
przez dluzszy okres nie wykazywac glebokich zaburzen. Jednoczesnie osoby
chore podczas wypowiedzi przejawiaja uderzajace niekiedy trudnoéci w znajdo-
waniu wlasciwych stéw, w tym w nazywaniu przedmiotéw lub oséb. Pojawiaja
sie trudno$ci w czytaniu i pisaniu, ale jednocze$nie zachowane jest wtasciwe
rozumienie mowy. W trakcie przebiegu choroby zaburzenia jezykowe pogte-
biaja si¢, prowadzac w koficowym stadium do mutyzmu. Tego rodzaju kierunek
zaburzen funkcji jezykowych nie jest jedyny. Wyréznia sie podgrupe w ramach
wariantu jezykowego, u ktérej na pierwszy plan wysuwaja sie zaburzenia rozu-
mienia znaczenia stéw. Uwaza sig, ze progresja zaburzen w tej postaci nastepuje
szybciej. Dostrzeganie odrebno$ci przebiegu w ramach wariantu jezykowego
dowodzi, ze wystepowanie wyrdznianych przez inne klasyfikacje postacie FTD
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(Progresive Aphasia i Semantic Dementia) nie s3 bynajmniej negowane przez
ekspertéw Grupy Roboczej. Aczkolwiek zaburzenia afatyczne stanowia istote
i najwcze$niej ujawniane objawy wariantu jezykowego, to szczegdlnie w péz-
niejszym przebiegu choroby pojawiaja sie i tutaj zaburzenia w zachowaniu opi-
sane w wariancie behawioralnym.

Opracowywanie kryteriéw rozpoznania FTD, ktére z jednej strony powinny wy-
kazywad zgodnos$¢ ze zmianami neuropatologicznymi, a jednocze$nie beda moz-
liwe do stosowania w praktyce klinicznej, stanowi ciagly proces. Nalezy bowiem
mieé §wiadomo$¢, ze pojecie zaburzen czolowo-skroniowych jeszcze sie ksztaltuje,
a kolejne spostrzezenia z dziedziny neurobiologii czesto zamiast porzadkowad na-
sze my$lenie o tej kategorii zaburzen, jeszcze bardziej je komplikuja. Istnieja skom-
plikowane zalezno$ci pomiedzy kliniczng manifestacja zaburzen a ich podtozem
neuropatologicznym, histologicznym i immunohistochemicznym. Zasadniczym
problemem, ktéry bezposrednio dotyczy kryteriéw diagnostycznych, jest brak $ci-
slego zwigzku pomiedzy dominujacym obrazem histologicznym a okreslonym ob-
razem klinicznym. Kazdy rodzaj zmian histologicznych moze si¢ pojawi¢ w kazdej
z postaci klinicznych. Ze zmian immunohistochemicznych dominuje tautopatia,
natomiast w przypadku innych zaburzen z tzw. spektrum FTLD (o ktérych poni-
zej), cze$ciej spotyka sie zmiany inne niz tautopatie. U okoto 50% pacjentéw ob-
serwuje sie FTLD-U, ktére poczatkowo wigzano z MND (chorobg neuronu rucho-
wego). Problem jednak polega na tym, ze ten rodzaj zmian wystepuje tez w innych
postaciach FTLD (Neary i wsp., 2005).

Zrozumiale wydaje sie, ze proba weryfikacji w oparciu o pozornie ,,pewne” kry-
teria, jakimi moga by¢ kryteria histopatologiczne, na obecnym etapie wiedzy moze
by¢ zawodna.

W przegladzie kryteriéw diagnostycznych FTLD nalezy jeszcze przytoczyé
opracowanie Srodkowo-Amerykanskiego Konsorcjum na rzecz Zwyrodnienia
Platéw Czolowo-Skroniowych opublikowane w 2007 roku. Kryteria te, w przeci-
wienistwie do trzech poprzednio przedstawionych opracowan, za podstawe przyj-
muja nie obraz kliniczny, ale zmiany neuropatologiczne (immunohistochemiczne
i histologiczne) z uwzglednieniem znanych obecnie mechanizméw genetycznych
(Cairns i wsp., 2007).

Wyrédzniono nastepujace postacie FTLD

taupatie typu FTLD z obecnoscia cialek Picka,
zwyrodnienie korowo-podstawne (CBD),
postepujace porazenie nadjadrowe,

sporadyczne taupatie wielosystemowe z otepieniem,

Uk N

chorobe ,ziaren” argyrofilicznych,
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6. otepienie ze splatkami neurofibrylarnymi,

7. FTD z mutacja genu biatka tau zwigzanego z mikrotubulami zwane réwniez
otepieniem czotowo-skroniowym z parkinsonizmem zwigzanym z chromoso-
mem 17 (FTDP-17),

8. proteinopatia TDP-43.

Niedogodnoscig tej klasyfikacji jest znaczna trudno$¢ w odniesieniu jej do ob-
razéw klinicznych z przyczyn juz omawianych. Przykladem moze by¢ wyrdznienie
jako nowej grupy proteinopatii TDP-43. Wyrdzniajac te kategorie uwzgledniono
nowo wéwczas odkryta patologie bialkowa. Problemem jest natomiast to, ze bial-
ko TDP-43 okazalo si¢ wystepowac u znacznej liczby oséb z FTLD. Na marginesie
warto zwrdci¢ uwage na nieustanny postep w badaniach neuropatologicznych, kté-
ry owocuje tendencja do opisywania nowych rodzajéw zaburzen, ktére sa czesto
niejasno zdefiniowane klinicznie, a przez to stajg sie trudne albo nawet niemozliwe
do rozpoznania w praktyce.

Do$¢ odwazng, zwazywszy na obecny stan wiedzy, prébe powigzania zmian
neuropatologicznych z obrazem klinicznym podjat Kertesz (2005).

Podzieli on zaburzenia w nastepstwie FTLD na dwie grupy, przy czym elemen-
tami dyskryminujacymi sa zmiany histochemiczne:

1. ubikwytyno-dodatnie, tau-ujemne, wystepujace w wiekszosci przypadkéw
fvFTD (frontal variant of Fronto-Temporal Degeneration) i otepienia seman-
tycznego;

2. tau-dodatnie, najczesciej wystepujace w przebiegu postepujacej nieplynnej afa-
zji (ang. Progressive Nonfluent Aphasia), zespotu zwyrodnienia korowo-pod-
stawnego i postepujacego porazenie nadjadrowego (ang. Progressive Supranuc-
lear Palsy).

Jednoczes$nie sam autor zwraca uwage na watpliwa korelacje pomiedzy obrazem
klinicznym a podlozem neuropatologicznym. Jako konsekwencje tego stanu rzeczy
przyjmuje sie mozliwo$¢ przyzyciowego postawienia jedynie ogdlnego rozpozna-
nia (np. wariant behawioralny lub jezykowy wg kryteriéw Grupy Roboczej Ote-
pienia Czolowo-Skroniowego i Choroby Picka lub otepienie czotowo-skroniowe,
postepujaca nieplynnag afazje albo otepienie semantyczne wg tzw. poprawionych
i rozszerzonych kryteriéw diagnostycznych Lund-Manchester).

Z uwagi na czesto nie do$¢ dokladne zdefiniowanie obrazu klinicznego oraz
niejednoznacznych jego powiazan ze zmianami neuropatologicznymi, duze zna-
czenie w dianostyce FTD ma réznicowanie z innymi stanami o zblizonym obrazie
klinicznym.

W rozwazaniach diagnostycznych mozliwo$§é wystapienia FTD jest do$¢ czesto
pomijana, stad osobom, u ktérych rozpoczynaja sie te zaburzenia przypisuje sie
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inne rozpoznania. Jezeli FTD ma swéj poczatek w mlodszym wieku to czesto moze
by¢ niewtasciwie rozpoznany jako proces schizofreniczny, natomiast w nieco pdz-
niejszym okresie moze uchodzi¢ za depresje.

Szczegdblng trudno$é sprawia réznicowanie z choroba Alzheimera, ktéremu to
zagadnieniu pos§wiecono wiele prac we wspolczesnej literaturze.

Istnieje ponadto kilka stanéw chorobowych, ktére réwniez zalicza si¢ wpraw-
dzie do kregu FTD, ale nie spelniaja one §cisle powyzej przedstawionych kryteriow
diagnostycznych. Dzieje sie tak zwykle dlatego, ze dotaczaja sie inne objawy, wy-
kraczajace poza opis typowego (jezeli o pewnej ,typowosci” w ogéle mozna w tym
wypadku méwic) przebiegu FTD. Zalicza sie tutaj osobne jednostki diagnostyczne,
wykazujace podobieristwo kliniczne do FTD, ale majace odmienne uwarunkowanie
patogenetyczne. Kolejna mozliwoscia moze by¢ koincydencja proceséw prowadza-
cych do FTD z innymi stanami patologicznymi mézgu. Jako przyklady tego rodzaju
stanéw mozna wymienic:

1. otepienie towarzyszgce chorobie neuronu ruchowego (FTD/MND - FTD with

Motor Neuron Disease),

2. zespdél korowo-podstawny lub zwyrodnienie korowo-podstawne (Corticobasal

Degeneration),

3. otepienie czotowo-skroniowe z zespotem parkinsonowskim sprzezone z chro-
mosomem 17 (FTDP-17),
4. postepujgce porazenie nadjadrowe (Progressive Supranuclear Palsy).

Stany te zostaly oméwione przez innych autoréw w dalszych rozdziatach tego

tomu.
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PROBLEMATYKA NEUROOBRAZOWANIA W OTEPIENIU
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SUMMARY

Fronto-Temporal Dementia (FTD) constitutes from 7 to 15% of all kinds of Dementia
occurring in different regions of the world. In many cases the FTD symptoms may be
extremely similar to the those present in dementia of an Alzheimer’s type. The clini-
cal disorders usually refer to the patient’s behaviour, motor functions and cognitive
skills. The neuropathological image of the FTD is dominated by atrophic features of
the Fronto-Temporal cortex, often with accompanying structural changes in the sub-
cortical white matter. This is the reason why the structural imaging of the brain has
become, apart from clinical symptoms, the basis for the diagnosing of FTD. It allows
one to exclude cognitive disorders caused by other factors than neurodegenerative
disorders of the brain, as well as to differentiate between different kinds of dementia.
The authors discuss the following imaging techniques, which have contributed to
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a large extent to the diagnostics of dementia disorders: structural, based on
volumetric methods (computer tomography and magnetic resonance) and as-
sessing the metabolism of the affected nervous tissue (using proton spectros-
copy of the brain).

STRESZCZENIE

Otepienie czolowo-skroniowe (Fronto-Temporal Dementia, FTD) stanowi
w réznych regionach $wiata od 7 do 15% wszystkich rodzajéw otepiert. Ob-
jawy FTD w wielu przypadkach moga przypominaé do zludzenia te wyste-
pujace w otepieniach typu Alzheimera. Kliniczne zaburzenia dotycza zwykle
zachowan, motoryki i mozliwo$ci poznawczych pacjenta. W obrazie neuro-
patologicznym FTD dominuja cechy atrofii kory w okolicach czolowo-skro-
niowych, czesto z towarzyszacymi zmianami strukturalnymi w istocie bialej
podkorowej. Dlatego tez obrazowanie strukturalne mézgu stalo sie, obok ob-
jawéw klinicznych, podstawa do rozpoznawania FTD. Umozliwia ono zaréw-
no wykluczenie zaburzen poznawczych o podlozu innym niz schorzenia neu-
rodegeneracyjne mdzgu, jak i réznicowanie réznych typédw otepienia. Autorzy
omawiajg techniki neuroobrazowania, ktére w znacznym stopniu przyczynity
sie do postepu w diagnostyce schorzen otepiennych: strukturalne, oparte na
metodach wolumetrycznych (TK i MR) oraz oceniajace metabolizm dotknie-
tej schorzeniem tkanki nerwowej (metoda spektroskopii protonowej mézgu).
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WSTEP

Otepienie czolowo-skroniowe (Fronto-Temporal Dementia — FTD) stanowi
w réznych regionach $wiata od 7 do 15% wszystkich demencji. Po otepieniu typu
Alzheimera i chorobie cial Levy’ego jest trzecia najczestsza przyczyna otepienia.
Dla czeéci przypadkéw FTD, gdy przyjmuje ono czysta posta¢ autosomalnie do-
minujacego schorzenia neurodegeneracyjnego, potwierdzono obecno$¢ mutacji na
chromosomie 17 (FTDP-17), w genie MAPT, ktéry koduje bialko tau. W pozosta-
tych przypadkach (m.in. u pacjentéw z FDP w populacji polskiej) etiologia schorze-
nia nie zostala jeszcze okreslona.

Objawy FTD w wielu przypadkach moga przypomina¢ do ztudzenia te wystepu-
jace w otepieniach alzheimerowskich. Kliniczne zaburzenia dotycza zwykle zacho-
wan, motoryki i mozliwoéci poznawczych pacjenta. Pojecie FTD obejmuje kilka
réznych chordb, takich jak choroba Picka, degeneracja ptatéw czotowych i otepie-
nie zwiazane z choroba neuronu ruchowego. W obrazie neuropatologicznym FTD
dominuja cechy atrofii kory w okolicach czotowo-skroniowych, czesto z towa-
rzyszacymi zmianami strukturalnymi w istocie bialej podkorowej. Zanik dotyczy
kory jedynie cze$ci plata czolowego: grzbietowo-bocznej, oczodotowo-czotowe;j,
brzuszno-przy$rodkowej i przedniej czesci zakretu obreczy (Rosen et al., 2002).
Zanik kory przednich czeéci plata skroniowego dotyczy zwykle pacjentéw z SD,
ale wystepuje rowniez w przypadkach FTD. Natomiast towarzyszace cechy atrofii
w zakresie platéw ciemieniowych sugerujg zwykle AD. U czeéci pacjentéw z FTD
stwierdza sie zanik w zakresie glebokich struktur mézgu, a mianowicie atrofie ciat
migdalowatych i tworu siatkowatego (Miller, 1997). Jednym z typowych objawéw
FTD jest asymetria wystepujacych zmian, zar6wno w obrazie neuropatologicznym,
jak i klinicznym. U chorych z dominacjg zaniku w zakresie lewej pétkuli mézgu
wczeéniej pojawiaja sie zaburzenia mowy (Neary, 1998), za$ u chorych z zanikiem
po stronie prawej — zaburzenia motoryki (Mychack, 2001). Opisanym objawom
klinicznym towarzyszg odpowiednio w badaniach patomorfologicznych oraz ob-
razowaniu in vivo: asymetryczny zanik tkanki nerwowej i asymetryczne obnizenie
metabolizmu (Miller, 1999). Jednak asymetria zmian nie zawsze jest obecna. W li-
teraturze opisano pojedyncze przypadki zmian symetrycznych zaréwno w obrazo-
waniu funkcjonalnym jak i strukturalnym (Miller, 1999).

OBRAZOWANIE STRUKTURALNE MOZGU W FTD

Obrazowanie strukturalne mézgu stalo sie, obok objawéw klinicznych, pod-
stawa do rozpoznawania FTD. Umozliwia ono zaréwno wykluczenie zaburzen
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poznawczych o podlozu innym niz schorzenia neurodegeneracyjne mézgu, jak
i réznicowanie samych otepient (DeCarli, 2001).

Rozwdj metod obrazowania opartych o coraz doskonalsze oprogramowanie
komputerowe umozliwil wdrozenie metod wolumetrycznych, co w znacznym stop-
niu przyczynito sie do postepu w diagnostyce schorzen otepiennych. Prawidlowa
morfologia mézgu w obrazach tomografii komputerowej (TK) oparta na pomia-
rach jego objeto$ci zostata opracowana po raz pierwszy juz w 1985 przez Thomp-
sona (Thompson, 1985), a wolumetryczny pomiar plata skroniowego mézgu zdro-
wego czlowieka w badaniu rezonansu magnetycznego (MR) — w opracowaniu Jacka
z roku 1988.

Do momentu rozpowszechnienia rezonansu magnetycznego badaniem z wybo-
ru w diagnostyce otepienia i ocenie zanikéw mézgowych byla tomografia kompu-
terowa. Poddawano ocenie wolumetrycznej objeto$ci komér bocznych mézgu, ob-
jeto$¢ kory i istoty bialej podkorowej, oceniano wskaznik atrofii tkanki nerwowe;j,
miejscowa jej gesto§¢ wyrazona w jednostkach Hounsfielda oraz lokalna perfuzje
tkanek (Meyer, 1995).

W roku 1990 dokonano po raz pierwszy pomiaréw objetosci mézgu w badaniu
MR u pacjentéw z otepieniem typu Alzheimera (Ashtari, 1990).

Lokalny zanik mézgu stwierdzony w badaniu MR mozna uzna¢ za marker scho-
rzen neurodegeneracyjnych. O ile jednak w przypadku otepienia Alzheimera za-
nik przysrodkowych czesci ptata skroniowego wystepuje we wczesnych stadiach
choroby i moze by¢ uznany za wskaznik diagnostyczny (Jack, 1992), o tyle w FTD
uznanie zaniku czolowo-skroniowego za wskaznik jest znacznie bardziej kontro-
wersyjne. Sktadaja sie na to niejednorodne wyniki ré6znych badan nad morfologia
stwierdzang w FTD. Wedlug czeéci autoréw, wazniejszy w diagnostyce réznicowej
schorzen otepiennych jest rozktad obserwowanej atrofii, wedtug innych — pomiar
wolumetryczny i poréwnanie objetosci poszczegdlnych regionéw mézgu (Kitagaki,
1998; Miller, 1999; Duara, 1999; Cordato, 2000; Fukui, 2000).

W obrazowaniu strukturalnym MR typowo stwierdza sie zaniki w przednich
okolicach plata czolowego (ryc. 1) i skroniowego (ryc. 2), w ptacie oczodolowo-czo-
fowym i skroniowym przy$rodkowym (ryc. 3), przy prawidlowym obrazie ,oszcze-
dzonego” zakretu skroniowego gérnego oraz zakretu przedérodkowego i zasrodko-
wego. Zazwyczaj prawidlowy jest réwniez zakret Heschla i ptaszczyzna skroniowa
w glebokich partiach szczeliny Sylwiusza. Nie tylko kora jest $cieficzata, réwniez
istota biala podkorowa ulega asymetrycznemu zanikowi, co w konsekwencji pro-
wadzi do charakterystycznego obrazu zmienionych zakretéw — poréwnywanych
w ksztalcie do ostrza noza. Powyzszy objaw, mimo ze bardzo charakterystyczny,
jest trudny do zobrazowania za pomoca tomografii komputerowej, gdyz wystepuje
jedynie w ptaszczyZnie czolowe;j.
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Ryc. 1. Obraz MR mdzgu w projekcji czotowej; sekwencja T2.
Asymetryczny zanik korowy w obrebie ptata czofowego

Ryc. 2. Obraz MR mézgu w projekcji poprzecznej; sekwencja FLAIR.
Asymetryczny zanik korowy w obrebie ptata skroniowego

1'\"_ )’\A_A :

Ryc. 3. Obraz MR mézgu w projekdji czotowej; sekwencja T2.
Asymetryczny zanik korowy w obrebie ptata skroniowego
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Zanik moze wystgpi¢ réwniez w obrebie jader podkorowych — atrofia dotyczy wéw-
czas glowy jadra ogoniastego (bardziej zaznaczona niz w przypadkach plasawicy Hun-
tingtona), co nastepowo powoduje poszerzenie rogéw czolowych obu komér bocznych
moézgu. Zanikowi kory okolic czolowych towarzyszy degeneracja wiékien nerwowych
przechodzacych przez przysrodkowa cze$¢ konaréw mézgu, co z kolei powoduje po-
szerzenie zbiornika miedzykonarowego. Natomiast nie obserwowano zmian w zakre-
sie tylnej jamy czaszki.

Zmiany sa zwykle asymetryczne i konweniuja z objawami klinicznymi (wiekszy za-
nik, dominujace objawy kliniczne). W sekwencjach T1-zaleznych sygnal zmienionych
cze$ci mézgu jest prawidtowy. W obrazach FLAIR, T2- i PD zaleznych sygnal zmie-
nionej istoty bialej podkorowej okolic czotowo-skroniowych jest podwyzszony. Cza-
sami podwyzszenie sygnatu dotyczy réwniez zmienionej atroficznie kory maézgowe;j.
W obrazach PD zaleznych doskonale wida¢ réwniez réznice pomiedzy zmieniona isto-
ta biala podkorowa a prawidlowym sygnalem promienistosci wzrokowej. Zmienione
fragmenty tkanki nerwowej nie wykazuja wzmocnienia sygnalu po podaniu dozylnie
$rodka kontrastowego, tak wiec badaniem wystarczajacym w ocenie strukturalnej jest
podstawowe, przegladowe obrazowanie MR mézgowia (Seeley, 2009).

SPEKTROSKOPIA MR MOZGU W FTD

Obrazowanie MR pozwala otrzymywac obrazy struktur ciata ludzkiego. W wie-
lu sytuacjach jest to jednak niewystarczajgce. Szereg obrazéw morfologicznych jest
niejednoznacznych. Znaczy to, ze uwidocznione zmiany moga odpowiadaé réz-
nym stanom patologicznym — wtedy konieczne sg dodatkowe metody réznicujace.
Wiadomo takze, ze zanim dana patologia bedzie widoczna w badaniu obrazowym,
powoduje wczesniej okre§lone zmiany w metabolizmie ustroju. Z tego wzgledu
rozwinely sie takie metody, jak: biopsja aspiracyjna cienkoiglowa, czy biopsja gru-
boiglowa pozwalajace na analize cytologiczna i/lub histopatologiczna pobranych
prébek oraz analityka medyczna umozliwiajaca ocene zmian skfadu chemicznego
plynéw ustrojowych.

68

OTEPIENIE NOWE.indb 68 2012-03-01 13:44:55



Problematyka neuroobrazowania w otepieniu czotowo-skroniowym

i

f RF (&,,) D
e

b B4 (), e
I

macierz ohbrazowania MRS - widmo

voxel sygnal MR

TEETh
sEEER
Sk |

Ryc. 4. Schematyczne przedstawienie otrzymywania obrazu i widma spektroskopowego przy uzyciu
metody magnetycznego rezonansu (wg. GE MR manual z modyfikacjq autoréw)

Jedna z mozliwoéci przekroczenia barier, jakie stwarza obrazowanie, jest spektro-
skopia rezonansu magnetycznego (MRS). W praktyce klinicznej stosowana jest proto-
nowa spektroskopia MR (HMRS). U podstaw spektroskopii MR a takze obrazowania
MR lezy to samo zjawisko — magnetycznego rezonansu jadrowego (ryc. 4), ktére za-
chodzi w silnym stalym polu magnetycznym BO0. Zjawisko to dotyczy tylko niektérych
jader atomowych, wéréd ktérych najwieksze zastosowanie w medycynie maja 1H, 13C,
19F, 31P.

W obrazowaniu MR sygnal przedstawiany jest w postaci odpowiednich odcie-
ni szaro$ci, dajacych obraz anatomiczny badanej struktury. Kazdy rodzaj tkanki
zywego organizmu ma charakterystyczny dla siebie komplet parametréw: czasy
relaksacji T1, T2 oraz gesto$¢ protonowa (Proton Density — PD).

Obrazowanie MR polega wlasnie na pomiarze tych wielkosci w badanym obiekcie
a intensywno$¢ sygnalu rosnie proporcjonalnie do ilo$ci protonéw. W spektroskopii
MR sygnaly reprezentowane w postaci linii spektralnych (pikéw), tworzacych wid-
mo, daja informacje o wlasno$ciach biochemicznych z wybranej objetosci badanego
obiektu. W czasie pomiaru rejestrowany jest sygnal swobodnej precesji FID, ktéry
zapamigtany w komputerze i poddany transformacji Fouriera daje widmo MR, skla-
dajace sie z szeregu pikéw, ktérych pozycje podaje sie w skali ppm (parts per million).
Pozycja piku okresla rodzaj metabolitu a jego wysoko$¢, a doktadnie pole powierzch-
ni pod pikiem, jest miara iloci metabolitu w mierzonej prébce.

Spektroskopia MR jest metoda pozwalajaca na ocene sktadu chemicznego $ci-
§le okreslonej probki tkankowej (VOI) w calkowicie bezinwazyjny sposéb. Analiza
moze uwzglednia¢ identyfikacje linii widma pojawiajacych sie w stanach patolo-
gicznych, ocene stezert wybranych metabolitéw lub obliczenie stosunkéw wzgled-
nych pomiedzy niektérymi z nich.
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W ten sposéb badanie spektroskopowe in vivo pozwala na wykrywanie patologii
w bardzo wczesnej fazie, ulatwia réznicowanie zmian morfologicznych, umozli-
wia ocene dynamiki procesu patologicznego a wreszcie monitorowanie terapii. Ze
wzgledu na nieinwazyjno$¢ oraz mozliwo$¢ oceny stanu ustroju na poziomie me-
tabolicznym, MRS in vivo okreslana jest jako ,nieinwazyjna biopsja biochemiczna”
(Mychack i wsp., 2001).

Na mozliwo$é wykorzystania MRS w medycynie zwrécil uwage w 1973 roku
Paul Lauterbur. Pierwsze badania MRS mézgu in vivo (u zwierzat) przeprowadzono
na poczatku lat 80. XX wieku. W pelni zrealizowal je Roland Kreis, ktéry w latach
1991-1993 wprowadzil pierwsze sekwencje pulsowe umozliwiajace wykonanie zlo-
kalizowanych badan MRS in vivo mézgu ludzkiego z oceng ilosciowa. W 1995 roku
certyfikat FDA (Federal Drug Administration) otrzymata pierwsza w pelni auto-
matyczna sekwencja — PROBE (PROton Brain Examination) pozwalajaca wykonaé
zlokalizowana spektroskopie protonowa mézgu in vivo w 6 minut. W ten sposéb
HMRS zostata uznana za badanie kliniczne, ktére moze by¢ dodane do rutynowego
badania strukturalnego MR.

Najczesciej stosowana technika jest metoda spektroskopii pojedynczego wok-
sela (Single Voxel Spectroscopy — SVS), okre§lana takze jako spektroskopia zloka-
lizowana, w ktérej otrzymuje sie widmo z pojedynczego, zlokalizowanego woksela
okreslanego takze jako VOI (Volume of Interest).

Inng rzadziej stosowang technika jest CSI (Chemical Shift Imaging) oznacza-
na takze jako MRSI (Magnetic Resonance Spectroscopy Imaging). Umozliwia ona
uzyskiwanie, w czasie jednego okresu pomiarowego, danych spektroskopowych
wielu malych wokseli zawierajacych sie w duzej przestrzeni badanej a nastepnie
tworzenia map metabolicznych.

Podstawowe znaczenie w diagnostyce z zastosowaniem HMRS ma stato$¢ wid-
ma protonowego w prawidlowych tkankach. Fakt ten umozliwia identyfikowanie
nieprawidlowo$ci obrazu spektralnego i dokonywanie oceny ilo$ciowej. Powyzszg
stato$¢ ttumaczy sie réwnowaga miedzy procesami metabolicznymi zachodzgcymi
w zdrowej tkance. W szczegdlnosci dotyczy to réwnowagi miedzy produkcja ener-
gii a jej zuzyciem, jak réwniez réwnowagi jonowej i osmotycznej komérek.
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Ryc. 5. Prawidfowe widmo spektroskopii wodorowej mézgu ludzkiego,
otrzymane metodq PRESS - schemat

Objasnienia:

1.,Ruchome” lipidy - Lip 0.9-1.4 ppm

2. Mleczany - Lac 1.33 ppm (-CH3)

3. Alanina - Ala 1.48 ppm (-CH3)

4. Kwas gammaaminomastowy — GABA 1.9 ppm (b-CH2)

5. N-acetyloasparaginian — NAA 2.02 ppm (-CH3)

6. Glutamina, kwas glutaminowy - Glx 2.0-2,45 ppm (b-CH2, g-CH2)
7. Kwas gammaaminomastowy — GABA 2.3 ppm (a-CH2)

8. N-acetyloasparaginian — NAA 2.6 ppm (-CH2)

9. Kwas gammaaminomastowy — GABA 3.00 ppm (g-CH2)
10. Kreatyna, fosfokreatyna — Cr+PCr 3.02 ppm (-CH3)

11. Cholina - Cho 3.22 ppm (-CH3)3

12. Glukoza - Glc 3.43 ppm (C1-C6)

13. Mioinozytol - ml 3.56 ppm (C1, C3, C4, C6)

14. Glutamina, kwas glutaminowy - GIx 3.6-3.8 ppm (a-CH)
15. Glukoza - Glc 3.8 ppm (C1-C6)

16. Kreatyna, fosfokreatyna — Cr+PCr 3.96 ppm (-CH2)

Przy obecnym poziomie technicznym w widmie 1H MRS mézgu mozna zi-
dentyfikowaé tylko niektére metabolity. Zrédtem najsilniejszych sygnaléw re-
zonansowych sa kreatyna (Cr) wraz z fosfokreatyna (PCr), cholina (Cho) oraz
N-acetyloasparaginian (NAA).

W widmie mozna okre$laé piki charakterystyczne dla $cisle okre§lonych wartosci
(ppm) ich chemicznych przesuniec (ryc. 5).
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*  Kreatyna (Cr) i fosfokreatyna (PCr). Kreatyne okre$la si¢ jako wyznacznik me-
tabolizmu mézgu. W zwigzku ze wzglednag stabilnoscia, poziom stezenia Cr jest
uzywany jako referencyjny do obliczania stosunkéw z innymi metabolitami, co
umozliwia obiektywna ocene widma.

* Cholina (Cho ) i zwiazki ja zawierajace. Cholina jest, przy duzym uproszczeniu,
uwazana za wskaznik produktéw rozpadu mieliny.

* N-acetyloasparaginian (NAA). Ogdlnie uwaza si¢ go za wskaznik funkcji neu-
ronéw.

= Mioinozytol (ml). Znajduje si¢ wylacznie w astrocytach, stad okreélany jest jako
wskaznik astrocytarny.

Pozostate metabolity daja stabsze sygnaly rezonansowe w prawidlowym mézgo-
wiu badZ sa wykrywane jedynie w stanach patologicznych. Najwazniejsze z nich
to:

* Lipidy (Lip). Ruchome lipidy, mogace by¢ Zrédlem silniejszego sygnaltu poja-
wiaja si¢ w szeregu proceséw patologicznych, zwigzanych z ostra destrukcja
mieliny lub ogniskami martwicy komdrek.

*  Kwas mlekowy (Lac). Jako produkt glikolizy beztlenowej wykrywany jest szyb-
ko w komérkach pozbawionych utlenowania, a tym samym stanowi doskonaty
marker ogniskowego niedokrwienia i niedotlenienia.

* Kwas gammaaminomaslowy (GABA). Pelni funkcje neuroprzekaznika hamuja-
cego przewodzenie w synapsach, w obrebie OUN.

W przypadku FTD zmiany metaboliczne mézgu okreélane za pomoca HMRS
sa takie, jak w otepieniu typu Alzheimera (AD). Widoczny jest istotny statystycznie
spadek stezenia NAA (ryc. 6); réwniez wzglednego stezenia NAA/Cr.

Jednocze$nie stwierdza si¢ statystycznie istotny wzrost stezenia ml; réwniez
wzglednego stezenia mlI/Cr. Istotnym wskaZnikiem jest takze ocena wartosci
wzglednego stosunku stezen NAA/mlI, ktéra to warto$¢ wykazuje statystycznie
istotny spadek. Réznica pomiedzy FTD a otepieniem Alzheimera polega na rézni-
cach wlokalizacji, gdzie stwierdza si¢ patologiczne zmiany w widmie. W przypadku
FTD sa to lokalizacje w platach czotowych, w przypadku otgpienia AD w regionach
ciemieniowo-potylicznych. Nalezy jednak zwréci¢ uwage, ze réznice te sg stwier-
dzane w poczatkowych okresach choroby. W stanach zaawansowanych te réznice
regionalne, wobec zajecia rozleglych obszaréw przez proces neurodegeneracyjny,
nie s3 tak ewidentne badzZ nie sg wcale stwierdzane.
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Ryc. 6. Widmo HMRS - pacjent z rozpoznanym FTD
(obnizenie piku NAA, podwyzszenie piku ml)
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SUMMARY

Fronto-Temporal Lobar Degeneration (FTLD) is probably the third or fourth most
frequent cause of dementia. As no laboratory diagnostics of Fronto-Temporal De-
mentia exist, its diagnosis is based on clinical imaging and imaging examinations.
The key techniques used in diagnosing Fronto-Temporal Dementia include examining
the cerebral blood flow (single Photon Emission Computed Tomography — SPECT),
a perfusive kind of Computer Tomography (CT), Magnetic Resonance Imaging (MRI)
and cerebral glucose metabolism assessment. The characteristic feature of functional
imaging in this disease is a decrease in the cerebral perfusion and glucose metabolism
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in a part of the frontal lobes. The specificity of differentiation in the case of Alzheim-
er’s disease equals approximately 90%. A supportive technique is radioisotopic label-
ling of amyloid deposits and dopamine receptors.

STRESZCZENIE

Zwyrodnienie czotowo-skroniowe (FTLD) jest prawdopodobnie trzecig lub czwarta
co do czesto$ci przyczyng otepienia. Poniewaz nie istnieje diagnostyka laboratoryjna
otepienia czotowo-skroniowego, rozpoznanie oparte jest na obrazie klinicznym i ba-
daniach obrazowych. Badania przeplywu mézgowego krwi, np. tomografia emisyjna
pojedynczego fotonu — SPECT, perfuzyjne odmiany tomografii komputerowej (TK)
i obrazowania jadrowego rezonansu magnetycznego (MRI) oraz mézgowego metabo-
lizmu glukozy, odgrywaja kluczowa role w rozpoznawaniu otepienia czotowo-skro-
niowego.

Charakterystyczna cecha obrazowania czynno$ciowego w tej chorobie jest zmniej-
szenie perfuzji mézgowej i metabolizmu glukozy ptatéw czolowych i przedniej czesci
ptatéw skroniowych. Specyficzno$¢ réznicowania z choroba Alzheimera wynosi ok.
90%. Pomocnicze znaczenie maja radioizotopowe badania ztogéw amyloidu i recep-
toréw dopaminowych.
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WSTEP

Zwyrodnienie czolowo-skroniowe (FTLD — Fronto-Temporal Lobar Degenera-
tion) jest klinicznie heterogenna choroba neurodegeneracyjng, obejmujaca przynaj-
mniej trzy podjednostki: chorobe Picka, wariant czolowo-skroniowy FTLD i poste-
pujaca afazje bez plynnosci mowy (Progressive Nonfluent Aphasia). Inny podziat
wyréznia réwniez: wariant behawioralny (bvFTLD) i otgpienie semantyczne (Se-
mantic Dementia — SD) (Neary, 1998).

FTLD uwazane jest za trzecia lub czwarta co do znaczenia przyczyne otepienia,
po chorobie Alzheimera, otgpieniu z ciatami Lewy’ego i otepieniu wielozawatowym
(8—10% otepienl), aczkolwiek niektére doniesienia sugeruja, ze moze by¢ czestsze
(Ratnavalli, 2002, Johnson, 2005). Ogdlnie, w chorobie Picka dominujg zaburzenia
psychiczne i zachowania aspoteczne, w wariancie czolowo-skroniowym apatia lub
przeciwnie, rozhamowanie, w postaci afatycznej problemy z artykulacja, aprak-
sja, anomia i agramatyzmy (por.: Bidzan, rozdz. 2 w niniejszym tomie; Pachalska,
rozdz. 7 w niniejszym tomie).

Problemem diagnostyki otepienl, w tym FTLD, jest brak standardéw medycyny
laboratoryjnej, z wyjatkiem otepierr wtérnych do choréb wewnetrznych. FTLD nie
da sie rozpoznaé badaniem krwi lub moczu, w odréznieniu od choroby Alzheime-
ra, gdzie istnieja przynajmniej elementy diagnostyki patologicznych bialek w préb-
kach plynu mézgowo-rdzeniowego.

Dodatkowe trudno$ci diagnostyczne sprawia zdarzajace si¢ w FTLD imitowanie
obrazu klinicznego choroby Alzheimera (AD) i/lub nakladanie si¢ obu jednostek.
Diagnoza FTLD opiera si¢ wiec na obrazie klinicznym, testach psychologicznych
i badaniach neuroradiologicznych. Rola badan strukturalnych: tomografii kompu-
terowej, jadrowego rezonansu magnetycznego i spektroskopii rezonansu magne-
tycznego, zostala oméwiona w innym rozdziale w tej ksigzce. Celem ponizszego
rozdzialu jest omdwienie roli badan czynno$ciowych w diagnostyce tego zespotu.

CZYNNOSCIOWE BADANIA NEURORADIOLOGICZNE
OSRODKOWEGO UKLADU NERWOWEGO

Istnieja przynajmniej cztery takie badania, dwa przynalezace do domeny radio-
logii: (1) perfuzyjna tomografia komputerowa (fCT), (2) perfuzyjne badanie jadro-
wego rezonansu magnetycznego, oraz dwa przynalezne do dyscypliny medycyny
nuklearnej: (3) tomografia emisyjna pojedynczego fotonu — SPECT (Single Proton
Emission Computed Tomography), (4) pozytonowa tomografia emisyjna — PET
(Positon Emission Tomography).
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Perfuzyjna tomografia komputerowa jest udoskonaleniem klasycznej tomografii
komputerowej. Oceniajac regionalny rozkiad wstrzyknietego $§rodka cieniujacego
mozna uwidoczni¢ obszary zmniejszonego lub zniesionego mézgowego przeplywu
krwi, a takze strefe penumbry (pélcienia), czyli obszar wzglednego niedokrwienia
bez nieodwracalnego uszkodzenia mézgu. W celu wykonania badania niezbedne
jest posiadanie stosownego oprogramowania komputerowego aparatu TK oraz
strzykawki automatycznej.

W metodzie jadrowego rezonansu magnetycznego badania czynnosciowe obej-
mujg obrazowanie dyfuzji wody i obrazowanie perfuzji tkanek. Obrazowanie dy-
fuzji wody ma najwieksze zastosowanie w diagnostyce nadostrego udaru mézgu,
wykazujac juz w kilka minut po niedokrwieniu obszary przetamania bariery krew-
-mozg. Obrazowanie perfuzyjne MRI wykonywane jest po wstrzyknieciu parama-
gnetycznego $rodka kontrastujacego dzieki §ledzeniu jego przeplywu przez tkanke
mdzgowa. Zaleta badania jest wysoka rozdzielczo$¢ przestrzenna i czasowa oraz
mozliwo$¢ powtarzania w krétkim czasie w celu wykonywania badan po aktywacji
czuciowej, ruchowej lub behawioralnej (Walecki, 2000).

Tomografia emisyjna pojedynczego fotonu (SPECT) oparta jest, tak jak wszyst-
kie tomografie, na obrazowaniu cienkich warstw narzadéw migzszowych lub ich
obrazu tréjwymiarowego (3D). Wykonywane jest po wstrzyknieciu radioizotopéw
gromadzacych sie w narzadach docelowych i obrazujacych, w odniesieniu do mé-
zgu, rozklad regionalnego mézgowego przeplywu krwi i gestosci receptoréw mo-
zgowych dla neurotransmiteréw.

Pozytronowa tomografia emisyjna (PET) oparta jest na obrazowaniu rozkladu
radioizotopdw emitujacych dodatnio fadowane elektrycznie elektrony, zwane po-
zytonami. Radioizotopy te posiadaja unikatowa wlasnoéé¢ znakowania zwigzkéw
chemii organicznej: glukozy, bialek, réwniez wody i dwutlenku wegla. Najwazniej-
szym z tych znacznikéw jest znakowana fluorem-19 deoksyglukoza, umozliwiajgca
ocene regionalnego mézgowego gromadzenia glukozy i do tego aspektu PET gtéw-
nie ograniczony bedzie ten rozdzial.
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wyrazonej w FTLD. W FTLD cechy uszkodzenia substancji bialej sg silnie wyrazo-
ne w ukladzie limbicznym, zwlaszcza w zakrecie obreczy (Zhang, 2009). Znaczenie
diagnostyczne tych spostrzezen jest niejasne i obecnie majg znacznie poznawcze
i naukowe.

Wyniki badan perfuzyjnego rezonansu magnetycznego sa zblizone do wynikéw
badarn PET i SPECT. W badaniu fMRI, w FTLD, perfuzja ptatéw ciemieniowych
i tylnej czesci zakretu obreczy jest wieksza niz w AD. Niska perfuzja ptatéw czo-
fowych koreluje z uposledzeniem zdolnosci tworzenia sagdéw i rozwigzywaniem
probleméw. Polaczenie wynikéw strukturalnego badania atrofii substancji sza-
rej metodg MRI z wynikami perfuzyjnego MRI daje 75% czulo$¢ diagnozy FTLD
w poréwnaniu z normalnym starzeniem sie, czulo$¢ w ocenie AD 87%. W badaniu
metoda perfuzyjnego rezonansu magnetycznego regionalny rozklad perfuzji mé-
zgowej hipometabolizm czolowy jest markerem wariantu behawioralnego FTLD,
hipometabolizm skroniowy postaci semantycznej. W postepujacej afazji hipome-
tabolizm wystepuje w lewym obszarze wokét szczeliny Sylwiusza (Du, 2007). Wada
tej metody sa trudno$ci obrazowania dolnej czeséci ptatéw czotowych i skronio-
wych, zajetych zaréwno w FTLD, jak i AD.

BADANIA RECEPTOROWE

Badanie zlogéw amyloidu metoda PET, z uzyciem specyficznego ligandu, zna-
kowanego weglem-11-PIB (Pittsburg Imaging Component) moze by¢é uzyteczne
w réznicowaniu wariantu czolowego FTLD i choroby Alzheimera, pozostaje jed-
nak w stanie eksperymentalnym (Rabinovici, 2007).

Dane na temat receptoréw serotoninowych pozyskane metoda PET wskazuja
na zmniejszenie ich gestosci w korze czolowej i zakrecie obreczy (Franceschi, 2005;
Bowen, 2008). Role réznicujaca moga mie¢ réwniez badania transportu monoamin
w jadrach podkorowych.

Czynno$¢ presynaptycznych receptoré6w dopaminowych oceniona badaniem
SPECT z uzyciem 123I-FP-CIT jest zmniejszona w FTLD o ok. 1/3 (Sedeghat,
2007). Zblizone wyniki uzyskano wcze$niej badajac receptory nigrostiatalne z zy-
ciem znakowanej weglem-11 kokainy (Rinne, 2002). Upo$ledzenie wigzania ligan-
déw dopaminowych liniowo koreluje z nasileniem objawéw klinicznych. By¢ moze
powinno to sklania¢ do ewaluacji potencjalnej roli lekéw dopaminergicznych w te-
rapii FTLD.
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WNIOSKI

Z wynikéw przedstawionych badan wyplywaja wnioski praktyczne i poznawcze.
W zakresie praktyki diagnostycznej wyzszo$¢ badan czynnos$ciowych osrodkowego
ukfadu nerwowego nad badaniami strukturalnymi wydaje sie udowodniona. Badania
czynnoéciowe spelniaja podstawowe oczekiwania diagnosty: neurologa, psychiatry,
psychologa klinicznego w zakresie wzglednie wczesnego wykrywania FTLD i réz-
nicowania tej choroby z chorobg Alzheimera. Ograniczeniem tych badan jest wy-
stepowanie zmniejszonego przeplywu i metabolizmu mézgowego glukozy ptatéw
czolowych réwniez w szeregu innych dysfunkeji neuropsychologicznych, zwlaszcza
w depresji i rozlanym uszkodzeniu OUN wtérnym do urazéw czaszkowo-mézgo-
wych, choréb wewnetrznych i innych choréb neurodegeneracyjnych.

W zakresie poznawczym badania czynno$ciowe umozliwily wglad w szereg mecha-
nizméw patofizjologicznych FTLD, zwlaszcza roli uszkodzenia struktur podkorowych.
W szczegblnosci badania receptorowe, w zastosowaniu klinicznym, moga otworzy¢
interesujgce drogi w réznicowaniu wariantu czolowego FTLD z choroba Alzheimera.

Jakie badanie wybra¢? W chwili pisania tego rozdzialu (styczen 2011) najtan-
szym i najdostepniejszym badaniem jest klasyczna tomografia izotopowa SPECT.

W przyszioéci niewykluczone jest zastapienie tej metody przez perfuzyjna
wersje tomografii komputerowej, a zwlaszcza jadrowego rezonansu magnetycz-
nego. Prawdopodobnie najdoskonalszy wglad w funkcje mézgu w FTLD umoz-
liwia aparatura hybrydowa PET/TK, jednoczasowo oceniajgca strukture mézgu
i mézgowy metabolizm glukozy, ograniczeniem jest jednak wysoki koszt badania.
Rewolucja w ocenie mézgu moze by¢ hybrydowa diagnostyka PET/MRI operuja-
ca w niektérych przypadkach w rozdzielczosci milimetrowej, wysoce prototypo-
wy charakter tej techniki odsuwa jednak ocene jej przydatnosci na przysztos¢.
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SUMMARY

In this chapter the author investigates the phenomenon of broadly understood
epidemiology of the Fronto-Temporal Dementia. He pays special attention to the
precise nomenclature and indicates that the term Fronto-Temporal Dementia
(FTD) describes the clinical syndrome, while Fronto-Temporal Lobar Degeneration
(FTLD) is used with reference to the neuro-pathologocal image. The author also re-
veals the drawbacks of some studies, which have resulted first of all from using dif-
ferent diagnostic criteria, which made it impossible to determine the epidemiology
of this phenomenon in a satisfactory way. He also emphasises the significance of the
new clinical diagnostic criteria introduced in 1998 in conducting new epidemio-
logic studies. Not only does the author stress the disease entities most frequently
coexisting with Fronto-Temporal Dementia, but also those which coexist rarely, e.g.
the Parkinsonian syndrome, which is linked to chromosome 17.
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STRESZCZENIE

Autor w rozdziale zajmuje sie zagadnieniem szeroko rozumianej epidemiologii ote-
pienia czotowo-skroniowego. Zwraca uwage na precyzyjng nomenklature, wskazuje,
iz przyjeto uzywaé nazwy otepienie czolowo-skroniowe (Fronto-Temporal Demen-
tia — FTD) w odniesieniu do zespotu klinicznego, za$ zwyrodnienie ptatéw czoto-
wo-skroniowych (Fronto-Temporal Lobar Degeneration — FTLD) w odniesieniu do
obrazu neuropatologicznego. Pokazuje tez niedostatki niektérych badan, wynikajace
przede wszystkim ze stosowania niejednolitych kryteriéw diagnostycznych, niepo-
zwalajacych w zadowalajacy sposéb na ustalenie epidemiologii tego schorzenia. Pod-
kresla role wprowadzonych w 1998 roku nowych klinicznych kryteriéw diagnostycz-
nych w przeprowadzeniu nowych badan epidemiologicznych. Autor nie tylko zwraca
uwage na najczestsze wspolwystepujace z otepieniem czotowo-skroniowym jednostki
chorobowe, ale i te rzadko wspélwystepujace, np. zespét parkinsonowski, co sprzezo-
ne jest z chromosomem 17.
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WSTEP

Otepienie czotowo-skroniowe (ang. Fronto-Temporal Dementia — FTD) re-
prezentuje heterogenng genetycznie, patologicznie i klinicznie grupe schorzen
neurodegeneracyjnych, w ktérych proces chorobowy obejmuje ptaty czolowe i/
lub skroniowe. Najcze$ciej wystepuje postaé czotowa z widocznymi zaburzeniami
zachowania, rzadziej postaé skroniowa z dominujacymi zaburzeniami mowy. Pro-
totypowym schorzeniem dla FTD jest choroba Picka (ang. Pick’s Disease — PiD)
opisana po raz pierwszy pod koniec XIX wieku. PiD wystepuje bardzo rzadko i sta-
nowi 1-7% wszystkich otepien rozwijajacych sie przed 65. rokiem zycia (Markes-
bery, 1998).

BADANIA EPIDEMIOLOGICZNE

Panuje przekonanie, ze FTD wystepuje znacznie rzadziej niz choroba Alzheime-
ra (ang. Alzheimer’s Disease — AD), ale przeprowadzono bardzo malo badan epide-
miologicznych ustalajacych rozpowszechnienie i zapadalno$¢ na FTD. Przyczyna
tego byly miedzy innymi podobieristwa w obrazie klinicznym do AD i nieprecyzyjne
kryteria diagnostyczne — kliniczne i patologiczne (Wahlund i wsp., 2002). W pracy
Mendeza i wsp. z 1993 roku wykazano, ze 18 z 21 chorych z rozpoznaniem autop-
syjnym choroby Picka mialo ustalone kliniczne rozpoznanie AD. Inng przyczyna
braku satysfakcjonujacej liczby danych epidemiologicznych jest kwalifikowanie
do wiekszosci badan dotyczacych rozpowszechnienia otepienia oséb powyzej 65.
roku zycia. Czesta dominacja zaburzen psychopatologicznych nad zaburzeniami
poznawczymi w poczatkowym okresie FTD moze tez sklaniaé¢ do btednego rozpo-
znawania zaburzen z kregu schizofrenii lub zaburzen afektywnych.

Wprowadzenie w 1998 roku nowych klinicznych kryteriéw diagnostycznych
(Neary i wsp., 1998) umozliwilo przeprowadzenie nowych badan epidemiolo-
gicznych. Zwyrodnienie platéw czolowych i skroniowych (ang. Fronto-Temporal
Lobar Degeneration — FTLD) podzielono na FTD, otepienie semantyczne (ang.
Semantic Dementa — SD) i afazje postepujaca nieplynna (ang. Nonfluent Pro-
gressive Aphasia — PNFA). Wyniki badani pozwolily na sformulowanie wniosku,
ze FTLD moze by¢ druga po AD przyczyna otepien zwyrodnieniowych w grupie
wiekowej przed 65. rokiem zycia (Tolnay i Probst, 2001) i trzecia po AD oraz
otepieniu z cialami Lewy’go po 65. roku zycia (Neary i wsp., 1998; Harvey i wsp.,
2003; Pasquier i Delacourte, 1998), a czwartg uwzgledniajac réwniez otepienia
naczyniopochodne (Brun, 1993). FTLD jest przyczyng 5—-15% ogétu otepient (Ho-
koishi i wsp., 2001; Kertesz, 1997). Wielu autoréw przypuszcza, ze FTLD jest zbyt
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rzadko rozpoznawane — szczegolnie rozpowszechnienie i zapadalno$¢ przed 65.
rokiem zycia mogg by¢ wyzsze niz jest to przyjmowane w literaturze przedmiotu
(Snowden i wsp., 2002; Kertesz i Munoz, 2002; Baldwin i Forstl, 1993).

Poczatek choroby przypada najczesciej na okres pomiedzy 50. i 60. rokiem zy-
cia, chociaz mozne wystepowal réwniez u dwudziestokilkulatkéw (najmlodszy
opisany przypadek dotyczy! osoby 21-letniej) i po 90. roku zycia (Knopman i wsp.,
2004; Ratnavalli i wsp., 2002; Rosso i wsp., 2003). Nie stwierdzono istotnego wply-
wu czynnikéw socjoekonomicznych na czesto$¢ wystepowania choroby.

W 2000 roku na konferencji The Frontotemporal Dementia and Pick’s Disease
Criteria Conference przyjeto uzywaé¢ nazwy FTD w odniesieniu do zespotu kli-
nicznego, a FTLD w odniesieniu do obrazu neuropatologicznego. Wedlug badan
neuropatologicznych FTLD stanowi od 10 do 20% otepieni pierwotnie zwyrodnie-
niowych (Brun, 1987; Lowe, 1998); klasyczne przypadki choroby Picka wystepu-
ja jedynie w 7 do 20% przypadkéw (Litvan i wsp., 1997). Markesbery (1998) ba-
dajac 357 mézgdéw oséb z rozpoznanym otepieniem wykryl wyktadniki choroby
Picka w 3,2% przypadkéw. W pracy Bruna wykazano, ze u 12,5% oséb z rozpo-
znanym otepieniem stwierdza si¢ w badaniu autopsyjnym cechy zwyrodnienia
platéw czolowych i skroniowych bez towarzyszacych zmian neuropatologicznych
charakterystycznych dla AD. Dane z banku mézgéw w Minneapolis w USA méwia
0 6% ogdtu przypadkdw, ale 17% przypadkéw otepienia u pacjentdw, ktérzy zmarli
przed ukoriczeniem 70. roku zycia (Knopman i wsp., 1990). W The State of Florida
Brain Bank FTLD stanowilo 5% ogétu przypadkéw i 8% przypadkéw ponizej 70
roku (Barker i wsp. 2002). Mendez szacuje, ze FTLD stanowi okolo 10% wszystkich
otepient (Mendez i wsp., 1996).

W badaniu populacyjnym przeprowadzonym w angielskim Cambridge (Ratna-
valli i wsp., 2002) ustalono rozpowszechnienie FTD na 15 przypadkéw na 100 000
w wieku 45-64 lata. Sredni wiek poczatku choroby wynosit 52,8 lat (+8,7). Wyraz-
nie przewazali mezczyZni (14:3). Takie samo rozpowszechnienie byto w przypadku
AD. Najczesciej FTD rozpoczynalo sie pomiedzy 45. a 65. rokiem zycia. Z bada-
nia tego wynika, ze przed 65. rokiem zycia FTD wystepuje réwnie czesto jak AD,
a przed 50. rokiem zycia prawdopodobnie cze$ciej niz AD.

W badaniu holenderskim (Rosso i wsp., 2003) ustalono rozpowszechnienie FTD
w grupach wiekowych: 50-59 lat — 3,6 przypadkéw na 100 000; 60—69 lat — 9,4 na
100 000; 70—79 lat — 3,8 na 100 000. Sredni wiek poczatku choroby wynosit 57,7 lat
(£9,0). Kobiety nieznacznie przewazaly — 51%. Rodzinne wystepowanie otepienia
stwierdzono u 43% pacjentéw. Mutacje w obrebie genu tau wystepowaly u 14%
ogétu badanych i 32% z dodatnim wywiadem rodzinnym. Ani ApoE2 ani ApoE4
nie wplywaly na rozpowszechnienie choroby. W badaniu Knopmana w amerykan-
skim Rochester (Knopman i wsp., 2004) wskaznik zapadalnosci na FTD wynidst
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odpowiednio: 40—49 lat — 2,2 przypadki na 100 000; 50-59 lat — 3,3 na 100 000;
60-69 lat — 8,9 na 100 000.

Poréwnanie wynikéw réznych badan wskazuje na przewage rozpowszechnienia
FTLD w populacjach zachodnich nad azjatyckimi. By¢ moze przyczyna tego faktu
sa czynniki genetyczne. Jedna trzecia chorych w Europie i Stanach Zjednoczonych
ma pozytywny wywiad rodzinny (Chow i wsp., 1999; Stevens i wsp. 1998), podczas
gdy wiekszo$¢ japoniskich przypadkéw FTLD jest sporadyczna (Ikeda, 2000). Inng
przyczyna moga by¢ bledy w diagnostyce réznicowej otepienia z tendencja do zbyt
rzadkiego rozpoznawania choroby. W badaniu japornskim przeprowadzonym wéréd
ambulatoryjnych pacjentéw Higher Brain Function Clinic In Ehime (Ikeda i wsp., 2004)
12,7% miato FTLD (52,4% FTD; 35,7% SD; 11,9% PNFA). Najczestsza przyczyna ote-
pienia byla choroba Alzheimera (65,2%). Wskaznik FTLD/AD wynosit 1:5. W po-
dobnym metodologicznie badaniu w Kyushyu (Kajitani i wsp., 2002) FTD wystepo-
walo u 6,8% pacjentéw a AD u 45,2%. Wsrdd pacjentéw hospitalizowanych w Hyogo
(n=327) zidentyfikowano 6,8% przypadkéw FTLD i 71% AD (Imamura i wsp. 1999).

Rzadko wystepujacym zespotem klinicznym jest otepienie czotowo-skroniowe
z zespolem parkinsonowskim sprzezone z chromosomem 17 (ang. Fronto-Tempo-
ral Dementia with Parkinsonism linked to chromosome 17 — FTDP-17). Dotychczas
zostalo opisanych okolo 500 chorych, razem z tymi, ktérzy zmarli w poprzednich
generacjach (Wszolek i wsp., 2003). Aktualnie znanych jest w Ameryce Péinocne;j,
Europie, Azji i Australii okolo 90 rodzin obcigzonych mutacja genu MAPT (Reed
i wsp., 2001; Ghetti i wsp., 2003).

Do niedawna jedynymi poznanymi czynnikami ryzyka FTLD byly czynniki ge-
netyczne. W wiekszosci przypadkéw choroba wystepuje sporadycznie, ale w okoto
10% przypadkéw wystepuje dziedziczenie autosomalne dominujace (Chow i wsp.,
1999; Stevens i wsp., 1998). Obecnie wykazano, ze FTD podtyp FTLD wystepuje
znacznie czeéciej wéréd mezczyzn (Ratnavalli i wsp., 2002). Co do rozpowszech-
nienia SD i PNFA brak wynikéw odpowiednich badarn. Natomiast mozna okresli¢
charakterystyczne cechy demograficzne réznych typéw FTLD, ktére przedstawio-
no w tabeli 1 (Wang i Miller, 2007).

Tabela 1. Cechy demograficzne pacjentdéw z réznymi typami FTLD

Typ FTLD FTD SD PNFA
Ple¢ M>K M>K K>M
Poczatek, wiek Srodek 50. Pézne 50. Woczesne 60.

Sredni czas przezycia

. 3,1 lat 53 lat 4,2 lat
od rozpoznania

Genetyka Czesto rodzinnie Rzadko rodzinnie Posrodku
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SUMMARY

A number of neuropsychological studies have revealed that the majority of psychologi-
cal functions, such as memory, thinking, speech, and perceptions are disrupted despite
the lack of neurological symptoms. The disruptions, however, are not of a primary na-
ture but result from disorders of planning and monitoring the course of a given action.
At the same time, a loss of an ability to evaluate upcoming events leads to serious dis-
turbances in social behaviour since the patients are not able to properly use event sce-
narios — the dynamic schemas, which have to be modified in accordance with a given
situation. Those modifications are made possible due to a managerial knowledge unit,
which enables the selection of appropriate event scenarios out of memory storage (long

* W niniejszym artykule wykorzystano materialy prezentowane we wczesniejszych publikacjach. W spisie literatury zaznaczono je gwiazdkg.
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term memory). But the undertaking of a particular action depends to a considerable de-
gree upon an executive centre. And the decision of carrying out a given activity and its
type depends to a considerable degree upon an emotional filter. The author distinguish-
es three levels of executive functions: subconscious, conscious, and meta-conscious.
And it is meta-consciousness that becomes disrupted after lesions to the prefrontal
area. Most pronounced is the unpredictability of behaviour in those patients who ex-
hibit a mood liability, lack of responsibility for the tasks performed, and a tendency to
neglect mistakes while performing given actions as well as acting in accordance with
the saying: “Out of sight out of mind”. In the case of frontotemporal dementia additional
problems result from memory disorders, fresh memory in particular. In consequence,
the patients have difficulty with learning, and are at a loss in new situations.

STRESZCZENIE

W szeregu badan neuropsychologicznych wykazano, iz w nastepstwie uszkodzen
ptatéw czolowych zaburzeniu ulega wigkszo$¢ czynnosci psychicznych, takich jak
pamieé, myslenie, mowa czy spostrzeganie, mimo braku wyraZnych defektéw neu-
rologicznych. Zaburzenia te nie maja jednak charakteru pierwotnego, lecz stanowia
przejaw zaklécen w planowaniu i kontrolowaniu przebiegu danej czynnosci. Ponadto
utrata umiejetno$ci oceny zachodzacych zjawisk prowadzi do powaznych probleméw
w funkcjonowaniu spotecznym. Zaburzeniu ulega bowiem umiejetno$¢ wykorzysty-
wania scenariuszy dziatania, stanowiacych dynamiczne schematy, ktére nalezy do-
stosowac do okreslonych sytuacji. Istotna role odgrywa tutaj uktad zarzadzania wie-
dza, ktéry umozliwia wybieranie zmagazynowanych w magazynie pamieci (pamieci
trwatlej) odpowiednich scenariuszy dzialania. Zas$ to, czy rzeczywiscie podejmiemy
okreslone dzialtania, zalezy w znacznym stopniu od oérodka wykonawczego. Nieba-
gatelna role odgrywa przy tym filtr emocjonalny, ktéry z jednej strony selekcjonuje
docierajace do mézgu informacje, a z drugiej wplywa na to, czy i jakie dziatania po-
dejmie osrodek wykonawczy.

Autor wyodrebnia trzy poziomy szeroko pojetych funkcji wykonawczych: pods$wia-
domy, $wiadomy i meta§wiadomy. Wlasnie metaswiadomos$¢ ulega zakléceniu w wy-
niku uszkodzen okolicy przedczolowej. Uwage zwraca nieprzewidywalno$é zacho-
wan tego typu pacjentéw; obserwuje si¢ u nich zmienno$¢ nastroju, brak poczucia
odpowiedzialnosci za wykonywane zadania, a takze brak sklonnosci do poprawia-
nia popelnianych bledéw i postepowanie zgodnie z powiedzeniem ,Co z oczu, to
z glowy”. W przypadku otepienia czolowo-skroniowego dodatkowy problem stwarza-
ja zaburzenia pamieci, zwlaszcza pamieci $wiezej. W zwigzku z powyzszym chorzy
przejawiaja duze trudnoéci w uczeniu sie, co prowadzi do catkowitego zagubienia sie
w nowych sytuacjach.
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WSTEP

Obecnie nikt nie neguje faktu, iz ptaty czolowe odgrywaja decydujaca role w ste-
rowaniu naszym zachowaniem. Wczeéniej jednak nie bylo to oczywiste, gdyz w ba-
daniach neuropsychologicznych oraz neurofizjologicznych koncentrowano sie na
procesach poznawczych, takich jak pamieé, mowa, spostrzeganie i my$lenie, a takze
zaburzeniach ruchowych, jak apraksja, ataksja i niedowlady. W przypadku uszkodzen
czotowych za$ mamy do czynienia gtéwnie z zaburzeniami zachowania. Wspomnia-
ne wyzej objawy umykaja uwadze tych lekarzy, ktérzy koncentruja sie na funkcjach
podstawowych i traktuja organizm jako sume elementéw sktadowych. Niewatpliwym
krokiem naprzdd byla neuropsychologia, w ktdrej zwrécono uwage na systemowe
powiazania miedzy poszczegdlnymi cze$ciami organizmu. Umozliwito to zrozumie-
nie, iz funkcje psychiczne stanowia dynamiczne uktady wchodzace w sklad owego
samoregulujacego sie systemu, jakim jest nasz organizm.

Nastepnym krokiem bylo wyjscie poza ,weterynaryjne” — jak to okreslat Alek-
sandr Luria — podejécie do pacjenta. Podkre§lal on, ze chory cztowiek moze nam
wiele powiedzie¢ o swych problemach, co umozliwia precyzyjne okreslenie zaist-
niatego zespotu chorobowego (por. Kaczmarek, 2001). Wtasciwie nie bylo to odej-
$cie od bezosobowego traktowania pacjenta, lecz powré6t do przebiegu badania wy-
korzystywanego przez klinicystéw tej miary, co Carl Wernicke czy Kurt Goldstein.
Nie wolno przy tym zapominaé, ze chory czlowiek bolesnie odczuwa zaistniale
dolegliwosci. Bowiem dla sprawnego funkcjonowania cztowieka konieczny jest nie
tylko staly kontakt ze $wiatem zewnetrznym, lecz takze ocena zachodzacych wo-
két zjawisk. Przy czym decydujaca role odgrywaja tu emocje. Wiaze sie to $cisle
z dziataniem okolicy czolowej, zwlaszcza czesci przypodstawnych i przysrodko-
wych, ktére wchodza w sklad zwigzanego z emocjami uktadu limbicznego. Przy
czym szczegdlne znaczenie przypisuje sie tu polaczeniom z cialem migdalowatym
oraz jadrem péllezacym.

+ZAGADKA” PLATA CZOLOWEGO

Okolica czotowa, §cislej przedczotowa (patrz ryc. 1), stanowila swego rodzaju
zagadke dla fizjologéw i neurologéw. Bowiem przy jej uszkodzeniach nie obser-
wowano tradycyjnie wyréznianych zespoléw neurologicznych, a pacjenci na ogét
dobrze radzili sobie w $cisle regulowanych warunkach zycia szpitalnego. Po wy-
pisaniu ich do domu ,w stanie ogélnym dobrym” okazywalo sie jednak, ze przeja-
wiajg oni bardzo duze trudno$ci w rozwiazywaniu probleméw, z jakimi kazdy spo-
tyka si¢ w codziennej bardziej skomplikowanej rzeczywisto$ci. Dotyczy to przede
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wszystkim umiejetnosci kierowania wlasnym zachowaniem, a zwtaszcza podejmo-
wania decyzji, czy podja¢ dane dzialanie, czy tez raczej powstrzymac sie od na-
tychmiastowej reakcji (Pachalska, 2007). Z jednej strony obserwuje sie u nich brak
spontanicznego dzialania, z drugiej za§ nadmierna impulsywno$¢, a obojetno$é
wobec najblizszych taczy sie czesto z wybuchami niekontrolowanej agresji.

Okolica ruchowa

Okolica przedruchowa Bruzda Rolanda

Okolica przedczolowa

< BT

Ptat ciemieniowy

Plat czolowy

Ptat potyliczny

Plat skroniowy

Ryc. 1. Okolice wyrézniane w obrebie ptata czofowego
(za: Pgchalska i Kaczmarek 2012).

Analiza neuropsychologiczna umozliwila lepsze zrozumienie natury obser-
wowanych zaburzen, a problemem okazalo si¢ w tym przypadku ich niezmierne
bogactwo. Obserwuje sie bowiem zaburzenia uwagi, pamieci, mowy, agnozji, itd.
(por. Kaczmarek, 1986, 2008). Aleksander Luria (1976) wskazal, iz u podloza tych
zaburzen lezg trudnosci w planowaniu i kontrolowaniu dziatania, w czym szcze-
gblng role odgrywa jezyk. Przy czym zaburzenia inicjatywy wigzal on z zespolem
grzbietowo-bocznym, planowania za$ z przypodstawnym. Obecnie wyréznia sie
takze zespoél przysrodkowy.

ZESPOL GRZBIETOWO-BOCZNY

Charakteryzuje sie zaburzeniem napedu ruchowego, zanikiem inicjatywy, ob-
nizeniem nastroju oraz zanikiem zainteresowan i uczué wyzszych. Zaburzeniu
ulega dzialanie celowe, ktére zastapione zostaje przez szereg reakcji stereotypo-
wych. W wypowiedziach omawianych chorych obserwuje sie: uproszczenie struk-
tury skladniowej, zubozenie ich zawartosci informacyjnej oraz liczne perseweracje
(Kaczmarek, 1984, 1986).
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Charakterystyczna dla opisywanych chorych jest takze wyrazna rozbiezno$¢
miedzy umiejetno$cia powtdérzenia instrukcji a niemozno$cia wykonania da-
nego zadania. Powoduje to znaczne utrudnienie w ich skutecznej rehabilitacji.
Przedstawione wyzej objawy wskazuja na to, ze uszkodzenia omawianego obsza-
ru prowadzg do zaburzen w programowaniu i kontroli przebiegu dziatan podej-
mowanych przez tego typu pacjentéw. Dlatego Aleksander Luria zaproponowat,
aby okolice czotowa nazwac¢ wtas$nie blokiem planowania i kontroli. Jednakze dla
calego systemu czolowego (czyli okolicy przedczotowej) bardziej odpowiednia
wydaje si¢ nazwa system sterowniczy, gdyz — jak to zostanie przedstawione poni-
zej — kontrola i ocena okreélonego dziatania wiaze sie §ci$lej z innymi cze$ciami
omawianej okolicy.

ZESPOL PRZYPODSTAWNY

Stanowi on przeciwiefistwo zespolu opisanego wyzej. Charakteryzuje si¢ bo-
wiem znacznym pobudzeniem chorego, przy czym tatwo przechodzi on od stanu
euforii do rozdraznienia. Obserwuje sie tez skfonno$¢ do niewybrednych dowci-
pow oraz ogdlny zanik taktu i przyzwoitoéci. Szczegélnie wyrazne sa tu zmiany
osobowosci. Przejawia sie to w postaci wzmozonej zarfocznosci, rozpasaniu picio-
wym oraz zaniku zainteresowan wyzszych. Ekspresja stowna w przeciwienstwie
do zespolu grzbietowo-bocznego jest znacznie wzmozona. Chorzy méwia bardzo
duzo i szybko, jednakze w ich wypowiedziach brak jest organizacji. Ulegaja oni
pobocznym skojarzeniom i czesto odchodza od tematu. Ich emocjonalne relacje
przypominaja opowiesci podnieconego dziecka. Pojawiaja sie tez przeciwstawne
stwierdzenia, co ilustruje nastepujacy przyklad: Tu chodzi o to.. Panu chodzi o...
powtdrzenie... wspomnienie, pamigtania... konia... Ja... z to... z przyjemnoscig czynie
panie wielkg... bo ja w tym wielkiej przyjemnosci nie mam.

Opisywani chorzy nie potrafiag réwniez kontrolowaé innych dziatan i tatwo
ulegaja pobocznym skojarzeniom, dlatego zamiast powtarza¢ podane im slowa,
wypowiadaja nazwy przedmiotéw z najblizszego otoczenia. Nie potrafig tez od-
tworzy¢ opowiadania, co wielu autoréw uznawalo za przejaw zaburzen pamieci.
Okazuje sie jednak, ze wlaczaja uslyszane wcze$niej tresci do swych wypowiedzi
nawet po uplywie tygodnia: Wie pan co, co bylo... Dzisiaj mnie... ztapat ten, jak on sie
nazywa. Ten z kozg wode pije... Ztapat mnie i powiedziat, ze natapywat wody w becz-
ke... iii... ztapal te... koze i polecial. Jest to reakcja pacjentki na prosbe opowiedzenia
o swej wsi. W jej wypowiedzi pojawily sie elementy wcze$niej zaslyszanej bajki
o ,Lisie i kozle” Charakterystyczne dla tej grupy chorych sa réwniez konfabula-
cje, czyli zmyslenia. Tradycyjnie interpretowano je jako prébe wypelnienia luk
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pamieciowych, obecnie za bardziej prawdopodobne przyjmuje sie, ze stanowia one
przejaw zaburzerni selektywnosci myslenia (por. Pachalska, 2007).

Inny chory poproszony o opisanie gér zaproponowal, iz przedstawi pewne zda-
rzenie z czaséw wojny, ktére miato miejsce w gérach: Ja bylem... dowddcg kompa-
nii... gorskiej... Ja nie bytem jeszcze wtedy dowddca kompanii... znaczy bytem dowédca
kompanii, ale nie miatem przygotowania... jakiegos... W tym czasie miatem 21 lat... No
i naturalnie... dowddca kompanii naszej... w tej naszej dziewigtej dywizji, to byli naj-
czesciej, byli dowddcy kompanii... Ta wypowiedz z kolei ilustruje typowa dla pacjen-
téw z omawianym zespotem chorobowym niemozno$¢ przekazania odpowiednio
zorganizowanej informacji. Przy tym tego typu dezorganizacja przebiegu czynno-
$ci przejawia sie we wszystkich dzialaniach podejmowanych przez tych chorych.

Pojawiajg sie réwniez tak zwane pseudoagnozje. W odréznieniu od chorych
z dysfunkcjami okolicy potylicznej opisywani pacjenci na og6t poprawnie rozpoznajg
przedmioty przedstawione na pojedynczych obrazkach. Przejawiajg jednak wyraz-
ne trudnoéci przy okreslaniu przedmiotéw znajdujacych sie na obrazkach prezen-
tujacych okreslona sytuacje. I tak jedna z chorych prawidlowo opisywata obrazek
przedstawiajacy chlopca jedzacego $niadanie, by w pewnej chwili stwierdzié: O tu ma
kietbase przez szyje przewieszong. Wskazala przy tym na oparcie krzesta. Réwniez inni
chorzy nazywali maszyne do szycia — telewizorem, kaloryfer — dywanikiem, a kotka
— barankiem.

Charakterystyczna dla nich jest réwniez to, ze nie reaguja na podpowiedzi ba-
dajacego.

W trakcie opisywania obrazka ,,Gry zimowe” jeden z chorych nazwat batwana
misiem. Gdy badajacy zwrdcil mu uwage, ze jest to batwan, odpart: Tak, batwan, ale
to misio. Podobna beztroske i brak checi poprawy popelnianych bledéw przejawiaja
opisywani pacjenci w sytuacjach zycia codziennego, co stanowi prawdziwe utrapie-
nie dla ich najblizszych.

Jak wskazywano wyzej, maja oni trudnosci w kontrolowaniu takze innych — poza-
jezykowych — zachowan. Rodzina z przerazeniem stwierdza, iz spokojny dotychczas
czlowiek stat sie drazliwy, wybuchowy i calkowicie nieodpowiedzialny. Ustawicznie
zmienia swe wczesniejsze plany, obraza si¢ z byle powodu lub tez wybucha glosnym
$miechem w najmniej odpowiedniej chwili. Przede wszystkim za$ nie mozna na nim
polega¢, gdyz nie spelnia powierzonych mu zadan, mimo ze szybko wyraza che¢ ich
wykonania (Pgchalska, 2007).
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ZESPOL PRZYSRODKOWY

Wystepuje gléwnie przy tetniakach tetnicy laczacej przedniej i guzach wew-
natrzmézgowych, obejmujacych przednig cze$é zakretu obreczy. Ta cze$¢ mézgu
stanowi cze$¢ ukladu limbicznego $cisle potaczonego ze strukturami tworu siat-
kowatego, ktéry — jak wiadomo — ma $cisly zwigzek z regulacja stanéw czuwania
i snu, a zwlaszcza z nadawaniem korze mézgowej odpowiedniego tonusu, czyli sta-
nu funkcjonalnej gotowosci do dziatania. W rezultacie u chorych tych pojawiaja sie
czasem stany onejroidalne, czyli snopodobne. Przejawia si¢ to w postaci zaburzen
$wiadomo$ci o typie marzeni sennych z halucynacjami, gléwnie wzrokowymi. Cho-
ry traci orientacje w miejscu, czasie i otoczeniu. Wystepuja tez objawy splatania.

Na przyktad jeden z chorych twierdzil, Ze obecnie mamy rok 1946 i ze wlasnie
przywiozl kartofle dla wojska. Za$ na pytanie: Jakie ubranie ma pan na sobie, od-
parl: No, wigzienne (pizama byta w paski), by po chwili znéw twierdzié, ze wlasnie
przywio6zl kartofle. Pojawiaja si¢ konfabulacje zwigzane z zaburzeniami pamieci.
Iustruje to sposéb powtérzenia znanej bajki o lisie i koZle przez jednego z pacjen-
téw. Otéz nie tylko zmienit on akcje i wystepujace w niej postaci, lecz wypowiadat
ewidentne absurdy: ...Lis miat dostac mleko... i go tam mieli przyprowadzic do tego...
kozta... ale on... Jemu powiedzieli, zeby on nie odchodzit... zeby on tam byt... przy tym...
No iii... twardo on postanowit, ze wejdzie tam... Nie bedzie odchodzit nigdzie tylko... az
sie naje... mleka... No i stalo sie tak.

Spostrzeganie pozostaje bez zmian. Ruchy dowolne tez sg zachowane. Jednak
nastepuje szybka wyczerpywalno$¢ i tendencja do pojawiania sie stanu akinetycz-
nego. Chorzy pozostaja bez ruchu przez dluzszy czas i spelniaja dawane im po-
lecenia dopiero po uplywie znacznego czasu. Jedna z pacjentek nie odpowiadala
na szereg pytan zadawanych przez badajacego i dopiero gdy ten wychodzit z sali,
powiedziala stabym glosem dzieri dobry. Byla to reakcja na pozdrowienie, ktére
uslyszata na poczatku badania. W ciezszych przypadkach — zwlaszcza przy uszko-
dzeniach obustronnych — notuje sie objawy catkowitego zaniku mowy, czyli tzw.
mutyzm akinetyczny.

Obserwuje si¢ takze zjawisko zwane interferencja. Chorzy nie potrafia odtwo-
rzy¢ opowiadania czy powtdrzy¢ serii cyfr, gdy poleci si¢ im wykonanie w przerwie
innej czynno$ci. Mieszajg dwa teksty opowiadan, wlaczaja tez do odtwarzanego
opowiadania watki poboczne wynikajace z pojawiajacych sie skojarzen. Nie podej-
muja tez zadnych dzialan z wlasnej inicjatywy, a uzyskanie od nich oczekiwanej
reakcji wymaga ciaglej stymulacji ze strony badajacego. Ilustruje to préba opisania
gbr przez tego typu chorego. W celu ukazania przebiegu ,rozmowy” podano réw-
niez wypowiedzi badajacego:
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Badajacy: Niech mi Pan opisze, jak wyglgdajq gory.
Chory: Gory jak wygladajg?

B: Tak, jak to jest w gorach.

Ch: Milczy przez p6t minuty.

B: Byt Pan w gorach?

Ch: Bytem.

B: No, to prosze bardzo.

Ch: (Po 20 sekundach) No wigc, jak dojezdzamy... do gor... teren zaczyna si¢ wznosic.
B: Dobrze.

Ch: Milczy przez 40 sekund.

B: No i co dalej?

Ch: Nie odpowiada.

B: No i co dalej?

Ch: Nadal milczy.

B: No, jakie sq gory? Wysokie, skaliste, porosniete?

Ch: Tak, wysokie, skaliste... porosnigte... jodig.

B: Tak i co jeszcze?

Ch: Wwyzszych partiach gor... przez caly rok zalega sSnieg.

Powyzszy przyklad ukazuje ponadto specyficzng dla wiekszoséci chorych
z uszkodzeniami okolicy czolowej tendencje do poslugiwania sie stereotypowymi
zwrotami. Sklonno$¢ do stereotypowych dziatan jest charakterystyczna dla tego
zespolu i taczy sie z trudnoscia — a czasem wrecz niemozno$cia — zmiany przebie-
gu raz rozpoczetej czynnosci. Przy czym dotyczy to takze czynnosci poznawczych.
Jednakze w odréznieniu od wyzej opisanych zespoléw zaburzen, nie obserwuje sie
tutaj objawéw euforii czy charakterystycznej beztroski. Wrecz przeciwnie, sg spo-
kojni, jakby przygaszeni, chociaz pojawiaja sie réwniez reakcje katastroficzne.

Warto w tym miejscu przypomnieé, ze uklad limbiczny wiaze si¢ $ciéle z regu-
lacja stanéw emocjonalnych. Ttumaczy to zobojetnienie uczuciowe opisywanych
chorych. Badania prowadzone w ostatnim okresie sugeruja, ze okolica przysrodko-
wa, a $ciélej kora przedniej czesci zakretu obreczy, wigze sie z subiektywna ocena
wykonywanych dziatari. Umozliwia to okreslenie, czy rezultat danej czynnosci be-
dzie zly czy tez zgodny z naszymi oczekiwaniami zanim dotrze to do naszej §wia-
domosci. Nie ma to bezpoéredniego zwiazku z wysokoscia oczekiwanych zyskéw
czy strat, lecz przede wszystkim z naszym emocjonalnym nastawieniem. Z tego
wzgledu okreéla sie caly zlozony system, w sklad ktérego wchodzi wspomniana
cze$¢ okolicy czolowej uktadem nagrody i kary (Gehring, Willoughby, 2002; Da-
masio, 2005; Doidge, 2007; Schwartz i Begley, 2003).
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PRAWOSTRONNE USZKODZENIA OKOLICY PRZEDCZOtOWE)J

W przypadku uszkodzern prawej okolicy czotowej zaburzeniu ulega ogélna
utrata orientacji chorego. Dotyczy to oceny czasu, a czesto i miejsca pobytu. Pa-
cjenci wypowiadaja sprzeczne twierdzenia. Méwia na przyklad, ze sa jednoczesnie
w domu i w szpitalu. Nie potrafia tez wychwyci¢ sprzecznosci w prezentowanych
im opowiadaniach. Obserwuje si¢ ponadto zaburzenia bezpoéredniej samooceny
i samo$wiadomosci prowadzace do rezonerstwa i wieloméwnosci. Chorzy ci czesto
uwazaja si¢ za catkowicie zdrowych, a pojawiajace sie¢ u nich dolegliwosci soma-
tyczne ttumaczg wplywem przyjmowanych lekéw.

Réwniez tutaj zaobserwowaé mozna pseudoagnozje, z tym ze prowadza one
do biednej oceny calej sytuacji przedstawionej na danej ilustracji. Na przyklad je-
den z chorych, opisujgc obrazek przedstawiajacy pracownie krawiecka, stwierdzit
w pewnym momencie: A to nie wiem, czy to nie jest na dworze czy gdzies, bo tu para-
sol wisi. Wskazal przy tym na wiszacg u sufitu lampe, ktérej klosz miat ksztatt przy-
pominajacy otwarty parasol. Inny pacjent nazwal promienie stoneczne prysznicem
uznajac przy tym, ze chlopiec sie kapie, chociaz ten lezal w 16zku. Gdy badajacy
zwrécil mu uwage, ze chlopiec $pi, zgodzit sie z tym, by po chwili dodaé: Mama
budzi chiopca. Puszcza na niego prysznic. U opisywanych chorych zanotowano tez
brak eksploracyjnych ruchéw oczu charakterystycznych dla oséb zdrowych przy
ogladaniu zlozonych ilustracji. Chorzy fiksuja wzrok na jednym fragmencie lub
tez wykonuja chaotyczne, nieskoordynowane ruchy, co prawdopodobnie powoduje
trudnosci w prawidtowej ocenie danego obrazka (Kaczmarek, 1986; Luria, 1976).

Warto w tym miejscu przypomnied, ze wiele z tych objawéw obserwuje sie réw-
niez przy masywnych obustronnych uszkodzeniach okolicy czotowej. Omawiani
chorzy nie majg poczucia choroby, a na préby zwrécenia im uwagi na ich stan
reaguja czesto agresja. Przejawiaja tez nieche¢ do zmiany raz podjetego dziatania,
co wszakze jest typowe dla wszystkich pacjentéw z zespolem czolowym. W prébie
pisania obok sklonno$ci do uciekania sie do gotowych stereotypowych wyrazen
zaobserwowac¢ mozna zaburzenia w przestrzennym rozmieszczeniu tekstu charak-
terystyczne dla uszkodzen prawostronnych.

Powyzsze dane wskazujg na to, ze prawa okolica czolowa wigze sie z calo-
§ciowa oceng danej sytuacji i umiejetnosciag przystosowania swego dziatania do
zmieniajacych sie warunkéw otoczenia. Jest tez wielce prawdopodobne, ze obszar
ten odgrywa istotna role w u§wiadamianiu sobie swoich realnych mozliwosci, co
wszakze stanowi podstawowy czynnik efektywnych interakcji z otoczeniem.

W celu uzmystowienia czytelnikowi réznic miedzy oméwionymi wyzej zespota-
mi czolowymi w tabeli 1 zestawiono charakterystyczne dla nich zaburzenia.

101

OTEPIENIE NOWE.indb 101 2012-03-01 13:44:58



Bozydar L.J. Kaczmarek

Tabela 1. Charakterystyka zespotéw czotowych (za: Kaczmarek, 2004: 8)

ZESPOL ZABURZENIE

Okolica grzbietowo-boczna -
funkcje wykonawcze = Wiedzg, co robi¢
(metawiedza jest zachowana)

Okolica przypodstawna = Zmiany osobowosci

- kontrola dziatania = Labilnos$¢ nastroju

(filtr emocjonalny) = Wilzelsucht lub moria

Okolica przysrodkowna = Brak motywacji do dziatania i leku przed karg

- ocena wartosci danego zjawiska * Podwyzszona tolerancja na bdl (narkomania)
Prawa okolica przedczotowa = Samoswiadomos¢. Uwazaja sie za osoby zdrowe,
- calosciowa ocena zjawisk nie dostrzegaja sprzecznosci

DROGA WYSOKA | NISKA

Daniel Goleman (2007) w pracy Inteligencja spoleczna wyréznia wysoka i niska
droge reagowania na zachodzace wokdél danego czlowieka zjawiska. Droga wysoka
zapewnia¢ ma kontrole wolicjonalng i §wiadome dziatanie, droga niska za$ szybkie
odruchowe reagowanie na zaistniale zjawiska, co ma szczegélne znaczenie w przy-
padku zaistniatego niebezpieczenstwa. Wskazuje przy tym, iz odpowiada to wyré6z-
nionemu przez Matthew Liebermanna ukladowi C (zwigzanemu z kontrolowanym
trybem dzialania) oraz ukladowi X (zwigzanemu z autonomicznym trybem dzia-
tania mézgu).

Droga wysoka obejmuje miedzy innymi:

= przednig cze$¢ obreczy,

= okolice grzbietowoboczna plata czotowego;
= tylna czes¢ kory ciemieniowej,

= hipokamp.

Droga niska ma zawiera¢:

= cialo migdatowate,

* zwoje podstawy,

* boczng kore skroniowg,

= przysrodkowa cze$¢ kory czotowej,
= grzbietowa czes$¢ zakretu obreczy.
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Wspomniany wyzej autor podkresla, iz nie jest to bynajmniej kompletna lista struk-
tur zapewniajacych omawiane tryby dzialania mézgu, gdyz sa to bardzo zlozone i co
wazniejsze, zazebiajace sie uklady. Wskazuje jednoczesénie, iz ,Uklady te dziataja réw-
nolegle, mieszajac w réznych proporcjach funkcje automatyczne z kontrolowanymi”
(Goleman, 2007:383). Zdecydowana wiekszo$¢ wykonywanych przez nas czynnosci
wymaga wspoéludziatu obu trybéw. Na przykiad prowadzac samochéd czynimy to au-
tomatycznie, lecz jednocze$nie zmuszeni jeste$my skupia¢ uwage na tym, co si¢ dzieje
na drodze, na znaki drogowe i na inne istotne dla naszego bezpieczeristwa zjawiska.
Podobna sytuacja zachodzi w przypadku czytania lub pisania. Sam proces musi by¢
zautomatyzowany, gdyz dopiero wéwczas mozemy skupic si¢ na odbieranej lub prze-
kazywanej tresci. Oznacza to, ze przyjmowana zazwyczaj dychotomia miedzy ukltadem
automatyczno-afektywnym a poznawczo-kontrolnym jest duzym uproszczeniem i nie
pozwala zrozumie¢ istoty naszego dziatania (por. Pachalska i Lukaszewska, 2011).

Warto w tym miejscu zaznaczy¢, ze $cista wspoélzaleznosé nie uswiadamia-
nych i §wiadomych czynno$ci umystowych znajduje swe szczegdlne potwierdzenie
w teorii mikrogenetycznej. Dotyczy to zwlaszcza ,rozwijania” sie danej czynno$ci,
poczynajac od struktur podkorowych do jej precyzowania w odpowiednich okoli-
cach kory mézgowej (Brown, 1988, 2000; Grochmal-Bach, Pachalska, 2004). Dla
naszych rozwazan istotne jest to, ze wtaénie okolica czolowa zapewnia wspéldzia-
fanie uktadu autonomiczno-afektywnego z uktadem poznawczo-kontrolnym. Dzie-
je sie tak dzieki jej zréznicowaniu i licznym anatomicznym polaczeniom zaréwno
wewnatrz tej okolicy, jak i z pozostalymi cze$ciami mézgu. Nie powinno wigc sta-
nowi¢ zaskoczenia, ze w wyniku uszkodzen tej okolicy obserwuje sie zaburzenia
o bardzo réznorodnym charakterze, co znacznie utrudnia postawienie diagnozy.

Wiele wskazuje na to, ze przedstawiony wyzej dwustopniowy podzial funkcji wy-
konawczych jest znacznym uproszczeniem. Chociazby w przypadku emocji wyod-
rebni¢ mozna trzy poziomy: pod$wiadomy, $wiadomy i metaswiadomy (por. tab. 2).

Tabela 2. Trzy poziomy emocji (za: Kaczmarek, 2004:10)

Podswiadomy podkorowe czesci uktadu limbicznego

Swiadomy korowe czesci uktadu limbicznego

Metaswiadomy | grzbietowo-boczne czesci okolicy czotowej

Niewatpliwie sa emocje nieu§wiadamiane, ktére sktaniaja nas do podejmowania
dziatan nie zawsze zgodnych z naszymi intencjami. Wywotuja tez nastroje i uczu-
cia, nad ktérymi nie potrafimy zapanowac. Jak zauwaza Joseph LeDoux (2000),
$wiadomy poziom emocji, zwiazany z przysrodkowa czescia obszaru czotowego,
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umozliwia nam uswiadomienie sobie przezy¢, jakie odczuwamy, a takze odpowied-
nie nimi sterowanie. Warto jednak wyrézni¢ jeszcze jeden poziom emocji — me-
taswiadomo$¢ — czyli §wiadomo$¢ uczué i ich wpltywu na nasz obecny stan oraz
ewentualne skutki podejmowanych w tym stanie dziatan.

Wiele wskazuje na to, ze wlasnie metaswiadomos¢ ulega zakléceniu w wyniku
uszkodzen okolicy przedczolowej. Uwage zwraca nieprzewidywalno$é¢ zachowan
tego typu pacjentéw. Obserwuje sie bowiem zmienno$¢ nastroju oraz brak poczu-
cia odpowiedzialno$ci za wykonywane zadania. Nie wykazuja tez sklonnosci do
poprawiania popelnianych bledéw i postepuja zgodnie z powiedzeniem ,,Co z oczu,
to z glowy” Charakterystyczna jest réwniez obojetno$é wobec bodzcéw szkodli-
wych, polaczona ze zwiekszong tolerancja bdlu. Przy masywnych obustronnych
uszkodzeniach omawianej okolicy wystepuje abulia, czyli brak napedu do dziala-
nia. Chory zachowuje sie jak bezwolny automat i wykonuje jedynie te czynnosci,
ktére mu sie w danej chwili poleca.

Oliver Sacks (2008) wskazuje, iz chorzy tacy ,zyja w terazniejszo$ci”. Nie robig
planéw na przyszlo$é i nie przejmuja sie popelnionymi wczes$niej btedami. Zosta-
wieni sami sobie wpadaja w rodzaj odretwienia, z ktérego wszakze wyrwac ich
moze obecno$¢ innych osdb. Jezeli towarzystwo to jest wystarczajaco stymulujace,
potrafig by¢ dowcipni i mili. Przy czym ich zarty nie zawsze sa na miejscu i z reguly
nie licuja z powaga sytuacji, w jakiej sie znalezli. Z tego wzgledu tego typu zacho-
wanie nazwano wesotkowato$cia (Witzelsucht), gdyz bardzo czesto przekraczaja
oni bariery, ktére przyjmujemy w kontaktach z innymi. Brak zahamowan powo-
duje, ze omawiani chorzy poddaja sie przypadkowym impulsom, co prowadzi do
czestych i tatwych zmian podjetych decyzji (Pachalska, 2007).

W przypadku otepienia czolowo-skroniowego dodatkowy problem stwarzaja za-
burzenia pamieci, zwlaszcza pamieci Swiezej. W zwiazku z powyzszym przejawiaja
oni duze trudno$ci w uczeniu sie, co prowadzi do calkowitego zagubienia si¢ w no-
wych sytuacjach (Pachalska, 2008; Pachalska i wsp., 2009; Olszewski, 2008). Nie jest
to jedyny problem, gdyz wlasciwe reagowanie w réznych sytuacjach spotecznych wy-
maga réwniez umiejetno$ci wykorzystywania zapamietanych wcze$niej form dziata-
nia. Umiejetno$¢ te nazywamy pamieciag operacyjna (Baddley, 1976, 1992).

SCENARIUSZE DZIALANIA

Jak wspomniano wyzej, prawidtowe wykonywanie wielu codziennych czynno-
§ci wymaga wykorzystywania nabytych wczeéniej umiejetnoéci. Takze prawidlo-
we dzialanie w okreslonych sytuacjach spotecznych wymaga wykorzystywania,
przechowywanych w pamieci schematéw dziatania. Scile rzecz ujmujac, nie sa to
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schematy, o jakich czesto pisza psychologowie spoteczni, lecz raczej scenariusze,
ktére dostosowujemy do okreslonych sytuacji. Umiejetnosé wlasciwego korzysta-
nia z tych scenariuszy jest istotna zaréwno w wykonywaniu zloZzonych spotecznie,
jak i prostych dziatan. Z jednej strony zachodzi konieczno$¢é trzymania sie kolej-
nosci poszczegdlnych dziatan, gdyz przejscie do nastepnego etapu uwarunkowane
jest wykonaniem wczeéniejszego. Nie nalezy réwniez opuszczaé poszczegdlnych
etapéw ani zmienia¢ ich kolejnosci, gdyz prowadzi to do powaznych spotecznych
perturbacji. Trudno jest na przykfad przekonaé kontrolera, ze jedynie przez roztar-
gnienie nie skasowali$my wczes$niej kupionego biletu (Pachalska i wsp., 2011).

Druga réwnie istotna cecha scenariuszy to ich elastyczno$¢. Z tego miedzy in-
nymi wzgledu niepowodzeniem koncza si¢ préby komputerowej symulacji tak pro-
stych zdawaloby sie czynnoéci, jak chociazby spozywanie $niadania. Zaleznie od
preferencji danej osoby napojem bedzie sok, mleko, kawa lub herbata. Jesli nawet
ograniczymy sie do kawy, wéwczas jedna osoba bedzie jg pita z cukrem inna bez.
Okreslenie kawa z cukrem tez nie oznacza tego samego, gdyz moze by¢ ona poslfo-
dzona jedna lyzeczka, dwoma lub trzema. Jeszcze wieksza réznorodnoéé zachodzi
w przypadku spozywanego positku. Moga to by¢ ptatki na mleku lub kromki chle-
ba, przy czym wybér dodatkéw do chleba jest takze dosy¢ spory: masto, margary-
na, szynka, ser, dzem, midd itd.

Umiejetno$¢ prawidtowego wykorzystywania scenariuszy dzialania ulega zabu-
rzeniu w wyniku uszkodzen ptatéw czotowych (por. Grafman, 1989; Kaczmarek,
2004, 2005, 2008). Nie potrafia oni ich odpowiednio modyfikowaé, co prowadzi do
powaznych zaklécenn w funkcjonowaniu spotecznym. Ich zachowanie okresla sie
jako nieprzewidywalne (Pgchalska, 2008).

Odpowiednia organizacja dzialania wymaga jednak uwzglednienia nie tylko dotych-
czasowych do$wiadczen, lecz takze umiejetnosci przewidywania mozliwych trudnosci
i ograniczen. Dlatego zalozenie o istnieniu osrodka wykonawczego, ktéry stanowi¢ ma
facznik miedzy pamiecia krétko- i dlugotrwalg (Baddeley, 1976, 1992), nie wydaje sie
wystarczajgce. Musi istnie¢ dodatkowy uklad, ktéry umozliwia odpowiednie zarzadzanie
posiadana przez dang osobe wiedza.

UKLAD ZARZADZANIAWIEDZA

Funkcjonowanie centralnego o$rodka wykonawczego nie ttumaczy réwniez trud-
nosci, z jakimi borykaja sie pacjenci z uszkodzeniami okolicy czolowej. Nie tylko zresz-
ta platéw czotowych, gdyz wiele zaklécenn w adekwatnym dziataniu obserwuje sie réw-
niez w nastepstwie urazé6w OUN zlokalizowanych poza omawiana okolica. Zwlaszcza
jezeli uszkodzeniu ulegt obszerny obszar mézgu.
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Pozwala to zaklada¢ istnienie dodatkowego osrodka, ktdry kieruje — a moze ra-
czej koordynuje — dziatanie wspomnianego wyzej osrodka wykonawczego oraz in-
nych o$rodkéw moézgowych. Wiasciwie powinno sie méwié¢ nie o oérodkach, lecz
o uktadach funkcjonalnych, co szczegélnie silnie podkreslat Aleksander Luria (1976).
Z tego tez wzgledu nie nalezy wiagza¢ poszczegdlnych funkcji z okreslonymi okolica-
mi mézgu, jak to si¢ nader czesto wciaz czyni. Kazdy ukltad funkcjonalny obejmuje
kilka — czesto oddalonych od siebie okolic — a uszkodzenie jednej z nich moze pro-
wadzi¢ do zaktdcerr w jego prawidtowym funkcjonowaniu. Nie powinno wiec dziwic,
ze w nastepstwie uszkodzen powodujacych zaklécenia w funkcjonowaniu rozleglych
obszaréw OUN, obserwuje si¢ wystepowanie tzw. zespotu pseudoczotowego.

W zwiazku powyzszym w tabeli 2. przedstawiono schemat ilustrujacy dzialanie
ukfadu funkcjonalnego zwigzanego z regulacja zachowania. Wyrézniony tutaj ukltad
zarzadzania wiedza umozliwia wybieranie zmagazynowanych w magazynie pamie-
ci (pamieci trwalej) schematéw dziatania odpowiadajacych zaistnialej sytuacji. Za$
to, czy rzeczywiscie podejmiemy okreslone dziatania, zalezy w znacznym stopniu
od oé$rodka wykonawczego. Niebagatelna role odgrywa przy tym filtr emocjonalny,
ktéry z jednej strony selekcjonuje ocierajace do mézgu informacje, a z drugiej wply-
wa na to, czy i jakie dzialania podejmie o$rodek wykonawczy. Zaznaczone w dolnej
czesci ryciny bufory odzwierciedlaja rézne sposoby odbioru i przetwarzania bodz-
c6w docierajacych z otoczenia, czyli inaczej rézne rodzaje pamieci $wiezej. Wyrdznic
mozna bufory podstawowe, jak na przyklad stuchowy, wzrokowy, przestrzenny i so-
mestetyczny, a takze bardziej zlozone, jak jezykowy lub muzyczny. Warto jednocze-
$nie zaznaczy¢, ze wymienione wyzej uklady dzialajg réwnolegle, a przedstawiony na
rycinie 2. schemat odzwierciedla jedynie ich wzgledna hierarchie. Wzgledna, gdyz
jakze czesto wla$nie emocje stanowia gléwna sile sprawcza naszego dzialania. Przy
czym dotyczy to réwniez osiggania dalekosieznych celéw.

MAGAZYN PAMIECI

{

UKLAD ZARZADZANIA WIEDZA

{

OSRODEK WYKONAWCZY

i

FILTR EMOCJONALNY
NS v 1 N N
bufor 1 bufor 2 bufor 3 bufor 4 bufor N

Ryc. 2. Uktady funkcjonalne uczestniczqce w regulacji zachowania
(za: Kaczmarek, 2004:16)
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Wiele wskazuje na to, ze o regulacyjnej funkcji ptatéw czolowych mozemy mé-
wi¢ dzieki ich udzialowi zaréwno w intelektualnej, jak i emocjonalnej kontroli za-
chowania. Kontrola intelektualna zwiazana jest z dzialaniem grzbietowobocznej
cze$ci omawianej okolicy. Stad jej uszkodzenia objawiaja sie trudno$ciami w ocenie
otaczajacej rzeczywistos$ci. Przy czym porazenia lewej pétkuli prowadza do nieade-
kwatnej oceny pojedynczych zjawisk lub przedmiotéw, podczas gdy lezje pétkuli
prawej powoduja zaklécenia w prawidtowej ocenie calej sytuacji.

Z kolei uszkodzenia przypodstawnych cze$ci plata czolowego przejawiaja sie
w postaci zaburzen emocjonalnych. Najbardziej typowym objawem jest tutaj la-
bilno$¢ nastroju, co prowadzi¢ moze do zachowan agresywnych. W przypadkach
urazéw tej okolicy obserwuje si¢ uogdlnione zaburzenia w postaci stepienia uczu-
ciowego polaczonego ze wzmozong drazliwo$cia.

Dlatego mimo zachowanych w wiekszosci funkcji poznawcezych, a zwlaszcza
umiejetnoéci teoretycznej oceny danej sytuacji, nie potrafia oni reagowaé ade-
kwatnie w zlozonych sytuacjach spotecznych. Jak wskazywano wyzej, dotyczy to
zwlaszcza braku umiejetnosci wykorzystywania tzw. skryptéw dziatania, ktére sta-
nowia swego rodzaju punkt odniesienia dla odpowiedniego zachowania sie w réz-
nych sytuacjach zycia codziennego. Nie bez znaczenia jest tez fakt, ze wigze sie to
§ci§le z odpowiednim nastawieniem emocjonalnym. Powyzsze dane upowaznia-
ja do stwierdzenia, iz gtéwnym czynnikiem warunkujacym ,regulacyjna funkcje”
okolicy czotowej jest koordynacja kontroli intelektualnej z kontrola emocjonalna.
Ujawnia sie to zwlaszcza w zlozonych — i emocjonalnie wymagajacych — sytuacjach
codziennego zycia. Nie dziwi wiec, ze niezmiernie trudno jest wychwycié tego typu
zaburzenia w sterylnych warunkach badania klinicznego.

INTELIGENCJA SPOLECZNA

Analiza zaburzen obserwowanych w zespole otepiennym koncentruje si¢ z re-
guly na zaburzeniach funkcji poznawczych. W ostatnim okresie pisze si¢ rowniez
o zaburzeniach osobowoéci, zwlaszcza w literaturze neuropsychologicznej (por.
Pachalska i wsp., 2009). Wspomniane dysfunkcje prowadza réwniez do zaklécent
w spotecznym funkcjonowaniu omawianych pacjentéw. Inaczej rzecz ujmujac,
mamy tutaj do czynienia z zaburzeniami, wyrdznionej przez Daniela Golema
(2007), inteligencji spotecznej. Zaklada on, ze na inteligencje spolteczna sktada
sie $wiadomo$¢ spoteczna oraz umiejetno$¢ nawiazywania kontaktéw. W obrebie
owych dwu sktadnikéw wyréznié mozna nastepujace elementy:
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Swiadomos¢ spoteczna:

* empatie,

= umiejetno$¢ stuchania,

* poznanie spoleczne.

Umiejetno$¢ nawiazywania kontaktéw:
= synchronizacje,

* autoprezentacje,

*  wywieranie wplywu,

= troske.

Chociaz powyzszy zestaw nie jest kompletny, wskazano tu znaczenie wgladu
w stan drugiego czlowieka oraz umiejetno$¢ wspétodczuwania, bez czego mamy
do czynienia jedynie z manipulacja. Wszak wysokimi umiejetno$ciami manipula-
cyjnymi (czyli wysoka inteligencja emocjonalna w jej klasycznym ujeciu) cechujg
sie psychopaci. Nie potrafia oni zrozumie¢ odczu¢ innych oséb, przez co nie prze-
jawiaja ani wspélczucia wobec swych ofiar ani wyrzutéw sumienia.

Dla sprawnego funkcjonowania czlowieka konieczny jest wiec nie tylko staly
kontakt ze §wiatem zewnetrznym, lecz takze wlasciwa ocena zachodzacych wokét
zjawisk. Znaczaca role odgrywaja tu platy czolowe, zwlaszcza czesci przypodstaw-
ne i przy$rodkowe. Wszak stanowig one istotne sktadniki szeroko pojmowanego
ukladu limbicznego, zwigzanego z emocjami. Przy czym szczegdlne znaczenie
przypisuje si¢ tu polaczeniom z cialem migdatowatym oraz jadrem pétlezacym.
Scislej rzecz ujmujac, struktury te wchodza w sktad systemu dopaminowego (Steu-
den, 2008), a jak wiadomo, dopomina stanowi istotny czynnik odczuwania przy-
jemnodci, dlatego czasami nazywa sie ja ,hormonem szczescia”. Dla niniejszych
rozwazan istotne jest wszakze, iZ wigze si¢ ona z motywacja do dziatania, a jest to
jeden z podstawowych probleméw w przypadku dysfunkcji okolicy czotowe;j.

PODSUMOWANIE

Przedstawione w niniejszym rozdziale dane mialy z jednej strony ukaza¢ charak-
terystyczne cechy zespotu czotowego, z drugiej za$ jego wewnetrzne zréznicowanie.
Obserwacje kliniczne, jak réwniez wyniki badan eksperymentalnych, upowazniaja
do stwierdzenia, iz okolica czolowa wiaze sie z programowaniem i kontrola prze-
biegu naszych dzialan. Jednakze poszczegdlne jej czesci odgrywaja w tym procesie
nieco inng role, zwigzang z dwoma aspektami regulacji zachowania — intelektualnym
i emocjonalnym.

Aspekt intelektualny zwigzany jest z dzialaniem grzbietowobocznej cze$ci oma-
wianej okolicy. Stad jej uszkodzenia objawiaja si¢ trudno$ciami w ocenie otaczajgcej
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rzeczywistosci. Przy czym porazenia lewej pétkuli prowadzg do nieadekwatnej
oceny pojedynczych zjawisk lub przedmiotéw, podczas gdy dysfunkcje pétkuli pra-
wej powoduja zakiécenia w prawidtowej ocenie calej sytuacji. Z kolei uszkodzenia
przypodstawnych czesci plata czolowego przejawiaja si¢ w postaci zaburzen emo-
cjonalnych. Najbardziej typowym objawem jest tutaj labilno$¢ nastroju, co prowa-
dzi¢ moze do zachowan agresywnych. W przypadkach urazéw tej okolicy obser-
wuje sie uogdlnione zaburzenia w postaci stepienia uczuciowego polaczonego ze
wzmozona drazliwo$cia. Charakterystyczne jest tez obnizenie krytycyzmu i nie-
che¢ do zmiany planu dziatania niezaleznie od zaistniatych okoliczno$ci. Obserwu-
je sie tez rozbiezno$¢é miedzy werbalna akceptacja okreélonych regut a aktualnym
dzialaniem. Prowadzi to do powaznym zaklécenn w spotecznym funkcjonowaniu
tych pacjentéw. Wspdélna dla catego zespotu jest niemozno$é odpowiedniego orga-
nizowania informacji.

Istotne znaczenie ma réwniez fakt, iz omawiana okolica ma Scisly zwigzek
z emocjonalng oceng rzeczywisto$ci. Zaobserwowano réwniez, iz dtugie zazywanie
narkotykéw prowadzi do dysfunkcji przy$rodkowego i przypodstawnego obszaru
okolicy czotowej (Everitt i wsp., 2007; Koob G.F., Nestler E.]J., 1997; Volkov, Fowler,
2000; Volkow, 2007). A utrata umiejetnos$ci oceny zachodzacych zjawisk prowadzi
do powaznych probleméw w spotecznym funkcjonowaniu. Obserwujemy wéwczas
miedzy innymi przejawy tak zwanego stepienia uczuciowego, zwigzanego z bra-
kiem odczuwania emocji. Jest to szczegélne przykre dla bliskich danego pacjenta,
co ilustruje nastepujaca rozmowa:

Kocha Pan zone?

Tak.

Dlaczego?

Bo jestesmy ze sobg bardzo dlugo. Jest jak mebel.

Problem w przypadku otepienia czolowo-skroniowego jest jeszcze bardziej
ztozony, gdyz zaburzenia dotyczy réwniez umiejetnosci oceny moralnej strony
i przewidywania nastepstw podejmowanych impulsywnie dziatan. Prowadzi to do
wystepowania zachowan spolecznie nieakceptowanych, jak na przyklad kradziez
przedmiotéw w sklepie samoobstugowym, publiczne neglizowanie sie lub wyrzu-
canie rzeczy przez okno (Pachalska, rozdz. 7 w tym tomie).

Ukazywanie pacjentowi niestosownosci jego zachowania nie przynosi efektu, cho-
ciaz z reguly zgadza sie on z opiekunem, Ze nie powinien tak czyni¢. Zachodzi tu bo-
wiem dysocjacja miedzy wiedza deklarowana a rzeczywista.

Warto przypomnieé, ze w warunkach klinicznych chorzy z zespotem czotowym
czesto wykonuja btednie dane zadanie, mimo ze sa w stanie powtdrzy¢ instrukcje.
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Z reguly tez nie reagujg na zwracanie im uwagi na popelniane przez nich bledy
i kontynuuja nieprawidtowe dziatania, mimo iz stownie deklaruja cheé poprawy.
Dlatego rehabilitacja tego typu pacjentéw wymaga stosowania dokladnie zaplano-
wanego programu terapeutycznego (Pachalska, 2008).
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ROZDZIAL 7.

BEHAWIORALNY WARIANT OTEPIENIA
CZOLOWO-SKRONIOWEGO (bvFTD)

BEHAVIORAL VARIANT OF FRONTO-TEMPORAL DEMENTIA (bvFTD)
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Stowa kluczowe: diagnostyka réznicowa, dysfunkcje kory przedczotowej, rozhamowanie,
funkcjonowanie spoteczne, mikrogenetyczna teoria objawu

SUMMARY

The aim of this chapter is to present the differential diagnostics of the Fronto-Tem-
poral Dementia, with special emphasis put on its behavioural variant (bvFTD), com-
pared to other syndromes similar to this kind of dementia, such as vascular dementia
or depression. The Mini-Mental State Examination Scale (MMSE) was used to screen
for the deterioration of dementia. In order to differentiate between various kinds of
Fronto-Temporal Dementia, specific, purposeful neuropsychological tests were used
[e.g. Newcomb and Chicago Semantic Fluency Test, Wechsler Memory Scale-III,
Western Aphasia Battery-Revisited (WAB-R) and the Boston Naming Test (BNT)].
To assess the behaviour, the Frontal Behavioral Inventory (FBInv) was used in its au-
thorized Polish version. FBInv consists of 24 questions, which enable the evaluation
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of social behaviour disorders, including motor and linguistic ones, as well as the alien
hand syndrome. The study included 112 patients — 66 men and 46 women treated
in the Reintegration and Training Centre of the Foundation for Persons with Brain
Dysfunctions in Cracow and in the Clinic of Developmental Psychiatry, Psychotic
Disorders and Old Age Psychiatry of the Medical University of Gdarnsk, who suffered
from different types of dementia. The obtained results confirmed the usefulness of
Frontal Behavioral Inventory (FBInv) in differential diagnostics of various types of the
Fronto-Temporal Dementia and in the assessment of the neurotherapy's efficiency.
The results were discussed in the light of microgenetic theory.

STRESZCZENIE

Celem rozdzialu jest prezentacja diagnostyki réznicowej otepienia czotowo-skronio-
wego, ze szczeg6lnym uwzglednieniem behawioralnego wariantu otepienia czolowo-
skroniowego w poréwnaniu do innych zespoléw podobnych do tego otepienia, jak
np. otepienie naczyniowe czy depresja. W badaniach zastosowano przesiewowo do
oceny glebokosci otepienia Skrécong Skale Oceny Umystu — MMSE. W celu odréz-
nienia réznych wariantéw otepienia czolowo-skroniowego wykorzystano specyficz-
ne, celowe testy neuropsychologiczne [m.in. Testy Pltynnosci Newcomba i Chicago,
Skale Badania Pamigci Wechslera-III (WMS-III), Zachodnig Baterie Badania Afazji
(WAB-R) oraz Bostoriski Test Nazywania (BNT)]. Do oceny zachowania zastosowa-
no Kwestionariusz Zachowan Osoby z Zespotem Czolowym w autoryzowanej wersji
polskiej. Kwestionariusz ten obejmuje serie 24 pytan umozliwiajgcych ocene zaburzen
zachowania spolecznego, w tym zachowan motorycznych i jezykowych oraz zespotu
obcej reki. Badaniami objeto 112 pacjentéw z réznego rodzaju otepieniem, w tym 66
mezczyzn oraz 46 kobiet konsultowanych w Centrum Reintegracyjno-Szkoleniowym
Fundacji na Rzecz Os6b z Dysfunkcjami Mézgu w Krakowie oraz w Klinice Psychiatrii
Rozwojowej, Zaburzen Psychotycznych i Wieku Podeszlego Gdaniskiego Uniwersyte-
tu Medycznego. Uzyskane wyniki potwierdzily przydatno$¢ Kwestionariusza Zacho-
wan Osoby z Zespotem Czolowym (FBInv) w diagnostyce réznicowej réznych typéw
otepienia czolowo-skroniowego oraz w ocenie efektywnosci neuroterapii. Uzyskane
wyniki poddano dyskusji w §wietle teorii mikrogenetyczne;j.
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WSTEP

W diagnozie otepienia czolowo-skroniowego (Fronto-Temporal Dementia —
FTD) celowa jest, oprécz badan neuroobrazowych, genetycznych i neuropatolo-
gicznych, kwantyfikacja zaburzen proceséw poznawczych oraz nieprawidtowo-
§ci w zachowaniu. Do$wiadczeni klinicy$ci uznaja zlozono$é ptatéw czolowych
i interpretujg wyniki neuropsychologiczne ostroznie (por. Kaczmarek, rozdz. 6
w tym tomie). Jeszcze w ubieglym stuleciu Gustafson i Nielson (1982) przepro-
wadzili prébe oceny zachowania u pacjentéw z uszkodzeniem ptatéw czotowych
w celu odréznienia choroby Picka od choroby Alzheimera (Alzheimer Disease
— AD). Grupa Manchester ocenita réwniez objawy FTD w badaniach retrospek-
tywnych w celu poréwnania diagnozy klinicznej z wynikami post mortem (Brun
i Gustafson, 1993; Brun i wsp. 1994). Uzyskane wyniki pozwolily na diagnoze
réznicowa FTD oraz otepienia typu Alzheimera (Dementia of Alzheimer Type —
DAT) z wysokim stopniem powodzenia (Barber i wsp., 1995). Lopez i wsp. (1996)
znaleZli wiecej objawéw depresji, niepokoju, drazliwo$ci, labilno$ci nastroju, roz-
hamowania, inercji oraz wycofania si¢ spotecznego u chorych z FTD w poréw-
naniu do chorych z DAT, u ktérych czesciej stwierdzano objawy psychozy uroje-
niowej. Gregory i Hodges (1996) dokonali przegladu objawéw psychiatrycznych
u chorych z FTD, ktérzy mieli przynamniej 5 podstawowych cech diagnostycz-
nych. U polowy z tych pacjentéw zdiagnozowano cechy kliniczne FTD w chwili
badan, za$ u 1/3 postawiono inna diagnoze (np. schizofrenia, psychoza, depresja
z cechami obsesyjno-kompulsywnymi, uzaleznienie od alkoholu oraz psychogen-
ne zaburzenia pamieci).

Otepienie czolowo-skroniowe (FTD) przebiega, podobnie jak otepienie typu
Alzheimera (DAT) w trzech stadiach. Charakterystyke tych stadiéw z uwzglednie-
niem zaburzen poszczegdlnych proceséw poznawczych, emocjonalnych i behawio-
ralnych zaprezentowano w tabeli 1, zamieszczonej na s. 116.
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Tabela 1. Charakterystyka trzech stadiéw otepienia czotowo-skroniowego (FTD) i otepienia typu

Alzheimera (DAT)

Poszczegdlne procesy

poznawcze, emocjonalne, FTD DAT
behawioralne
Stadium |

Jezyk Anomia (podfoze mnestyczne) Anomia (podtoze gnostyczne)
Pamiec Wzglednie zachowana Zaburzona
Funkcje wzrokowo- .

Wzglednie zachowane Zaburzone
-przestrzenne
Liczenie Wzglednie zachowane Zaburzone
Osobowos¢ Rozhamowanie Zobojetnienie

Zespot Kliivera-Bucy’ego

Obecny

Brak

Ruch

W granicach normy

W granicach normy

EEG

W granicach normy

W granicach normy

Strukturalne badania

W granicach normy

Atrofia przysrodkowej czesci ptata

czotowo-skroniowym

neuroobrazowe skroniowego
Stadium Il
Jezyk Afazja nieptynna, anomia, Afazia amnestyczna
\id stereotypie, palilalia ) 4

Pamiec Zaburzona Gteboko zaburzona
Funkcje wzrokowo-

Zaburzone Gteboko zaburzone
-przestrzenne
Osobowos¢ Rozhamowanie Zobojetnienie
Uktad ruchowy Niepokdj, stereotypie ruchowe Niepokdj
EEG Zwolnienie aktywnosci w obszarze | Uogdlnione zwolnienie

aktywnosci

Strukturalne badania

Atrofia czotowa lub skroniowa

Atrofia skroniowa

amimia (PEMA)

neuroobrazowe lub ciemieniowa
Stadium Il

Intelekt Gteboko zaburzony Gteboko zaburzony

Jezyk Palilalia, echolalia, mutyzm, Mutyzm

Kontrola zwieraczy

Nietrzymanie moczu

Nietrzymanie moczu

EEG

Rozlane zwolnienie lub zwolnienie
w obszarze czotowo-skroniowym

Rozlane zwolnienie aktywnosci

Strukturalne badanie
neuroobrazowe

Atrofia czotowa lub skroniowa

Rozlana atrofia
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Lebert (1996) w celu odréznienia otepienia czolowo-skroniowego od choroby
Alzheimera oraz od otepienia naczyniopochodnego, zastosowal Inwentarz Obja-
woéw, do oceny samomonitorowania. Inwentarz ten pozwalal na ocene nastepuja-
cych zaburzen:

1. brak samokontroli,

2. zaniedbanie samego siebie,
3. zachowania egocentryczne,
4. zaburzenia afektywne.

Miller i wsp. (1997a) ocenili retrospektywnie obecno$¢ lub brak obecno$ci ob-
jawow ze skali Lund-Manchester u 30 pacjentéw z FTD. Pacjentéw wybrano na
podstawie badan neuroobrazowych SPECT. Stwierdzono, ze pacjentéw z FTD ré6z-
nicuje od pacjentéw z DAT:

1. nieprzestrzeganie higieny,

2. hiperoralnos¢,

3. zachowania stereotypowe i perseweracyjne,

4. stopniowe obnizenie objeto$ci mowy (logopenia) przy zachowanej orientacji

w przestrzeni (por. Baumgarten i wsp., 1990).

W celu okre§lenia najbardziej specyficznych zachowan, ktére pozwolilyby na
optymalna rzetelno$é diagnostyczna otepienia czotowo-skroniowego, Kertesz i wsp.
(1997) opracowali Kwestionariusz Zachowar Osoby z Zespotem Czotowym (Frontal
Behavioral Inventory — FBInv), ktéry mozna stosowac¢ jako pierwszy w wywiadzie lub
w celu przeprowadzenia diagnozy retrospekcyjnej. Pozycje zawarte w kwestionariu-
szu wybrano z podstawowych cech diagnostycznych grupy Lund-Manchester oraz
sposréd najczesciej spotykanych objawéw u pacjentéw z FTD, ktérzy byli badani
przez autoréw (por. Brun i Gustafson, 1993; Kertesz, 1998). W badaniach pilotazo-
wych podano test 12 pacjentom z klinicznie zdiagnozowanym FTD, 16 pacjentom
z DAT wybranym we wczesnym etapie choroby oraz 11 pacjentom z otepieniem wy-
wolanym depresja zdiagnozowang przez psychiatréw na podstawie wegetatywnych
objaw6w depresji oraz na podstawie analizy wynikéw uzyskanych w Kwestionariuszu
Depresji Becka. Pacjenci z DAT spetnili kryteria NINCDS-ADRD. Glebokos$¢ ote-
pienia definiowano na podstawie ocen wynikéw uzyskanych na podstawie Skali Ote-
pienia Mattisa (Mattis Dementia Rating Scale — MDRS) i grup dobieranych na pod-
stawie tego kryterium. Pacjentéw z FTD wybrano na podstawie wyraznych objawéw
behawioralnych. U kilku z tych pacjentéw w péZniejszym etapie choroby postepowa-
ta logopenia, za$ u jednego pacjenta stwierdzono typowsa chorobe neuronu rucho-
wego (Motor Neuron Disorder — MND). U 10 z 12 pacjentéw z FTD potwierdzono
w metodach neuroobrazowania zaniki ptatéw czolowych. U 3 pacjentéw potwier-
dzono w sekcji chorobe Picka, u jednego objawy korowo-przypodstawne, u dwéch
wtrety ubikwitynowe, tau-ujemne oraz kliniczne objawy MND (Kertesz i Munoz,
1997). Wyniki z badan pilotazowych wskazuja na znacznie wyzsze oceny uzyskiwane
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w Kwestionariuszu Zachowan Osoby z Zespotem Czolowym (FBInv) w grupie pacjen-
téw z uszkodzeniem ptatéw czotowych w poréwnaniu do dwéch grup kontrolnych, co
potwierdzila analiza wariancji ANOVA. Nie stwierdzono istotnych réznic miedzy wy-
nikami uzyskanymi przez pacjentéw z otepieniem typu Alzheimera oraz z otepieniem
zwigzanym z depresjg. Pacjenci z otepieniem typu Alzheimera byli starsi niz pacjenci
z FTD i depresja, z jednym wyjatkiem — wszyscy pacjenci z FTD byli w grupie przed-
starczej, czyli w wieku do 65 lat w chwili zachorowania, co oczywiscie wiaze sie z zapa-
dalno$cia na te chorobe (Hornberger i wsp., 2010). Analiza §rednich wynikéw uzyska-
nych w Kwestionariuszu Zachowar Osoby z Zespolem Czolowym (FBInv) wskazywala
czestos¢ i gleboko$¢ nieprawidlowych zachowan u wszystkich badanych oséb, gdzie
najczesciej spotykanymi zaburzeniami zachowania byly: brak wgladu, zaniedbanie
osobiste i sztywnos$¢ myslenia, perseweracje i niestosowne uwagi zwiazane z brakiem
hamowania. Stwierdzono jednak istotng réznice miedzy wynikami uzyskanymi przez
pacjentéw z FTD, gdzie pokrywal sie ze soba duzy obszar zaburzen, oraz pacjentéw
z grup kontrolnych, gdzie pokrywal sie ze sobg stosunkowo niewielki obszar zaburzen.
Uzyskane wyniki pozwolily zakre§li¢ tzw. punkt ciecia, a wiec zoperacjonalizowaé dia-
gnoze behawioralng FTD. Wynosi on 27 punktéw (na 72 mozliwe do uzyskania punkty
w tym kwestionariuszu) i obejmuje wszystkich pacjentéw z FTD. Wéréd pacjentéw
z otepieniem typu depresyjnego zaburzenia zachowania stwierdzono tylko u jednego
pacjenta. Wszyscy pacjenci z DAT i wiekszo$¢ pacjentéw z depresja uzyskata wyniki
ponizej 24 punkty. Kertesz (1998) zauwaza, ze to wlasnie tzw. punkty ciecia w Kwestio-
nariuszu FBInv moga pomdc w grupowaniu pacjentéw w celu prowadzenia dalszych
badan.

Na uwage zastuguje fakt, ze istnieja liczne kwestionariusze badania zachowa-
nia, ktére stuza bardziej ogdlnemu celowi poszukiwania nieprawidlowych zachowan
u pacjentéw geriatrycznych, psychiatrycznych czy otepionych (Hersch i wsp., 1978;
Schwarz, 1983; Reisberg i wsp., 1987; Niederehe, 1988; Mungas i wsp., 1989; Baumgar-
tem i wsp., 1990; Walsh i wsp., 1990; Drachman i wsp. 1992; Cummings i wsp., 1994).
Z kolei skale geriatryczne tacza w sobie czesto poznanie, zachowanie i czynno$ci zycia
codziennego w celu pomiaru globalnego rozpadu funkcji, jednak nie réznicujg bardziej
szczegblowo zespoléw behawioralnych. Skale behawioralne psychiatryczne réwniez
zamazujg nieliczne tzw. czolowe zachowania oraz inne objawy psychiatryczne. Bez-
posrednia ocena zachowania u pacjentéw z FTD polega na pozycjach mierzacych per-
seweracje ruchowe lub poznawcze, wtracanie werbalne, rozhamowanie, brak sponta-
nicznosci, nasladowanie oraz wystepowanie zachowan uzytkownika. Wykonano préby
formalizowania tych objawéw uszkodzenia ptatéw czotowych w postaci tzw. wywia-
déw wykonawczych (Royall i wsp., 1992). Takie bezposrednie metody oceny zaburzen
zachowania czesto wchodza w sklad badania neurologicznego i stanowia uzupelnie-
nie Kwestionariusza Zachowan Osoby z Zespotem Czolowym. Logopenia pojawia sie
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w pdzniejszych etapach FTD, czasami w zwiazku z wyrazna apraksja werbalng i oral-
ng (twarzowo-ustng). Obserwowano czesto wahania si¢ przy wypowiedzi, zaburzenia
prozodii, pomijanie pierwszych spétglosek oraz palialie. Poniewaz te ostatnie zaburze-
nia wystepowaly stosunkowo pdzno u wielu pacjentéw z FTD, wyniki z tych pozycji
w kwestionariuszu byly na ogé! najnizsze. Kiedy objawy te wystepuja jako cechy cha-
rakterystyczne, mozna je nazywaé pierwotna afazjg postepujaca (Primary Progressive
Aphasia — PPA) (Mesulam, 1987). W pézZniejszych fazach PPA czesto obserwuje sie
réwniez zaburzenia osobowosci i zachowania (Kertesz i wsp., 1994).

Od czasu badani pilotazowych wprowadzono modyfikacje i dodatkowe pytania
do kwestionariusza FBInv, w tym pytania dotyczgce rozhamowania. Zmodyfikowana
wersja tego kwestionariusza obejmuje seri¢ 24 pytan umozliwiajgcych ocene zaburzen
zachowania spolecznego, w tym zachowan motorycznych i jezykowych oraz zespotu
obcej reki. Ostatnie 5 pozycji kwestionariusza dotyczy zachowan, ktére pojawiaja sie
w péZniejszym etapie otepienia czolowo-skroniowego (por. Aneks, pyt. 20—24). Sa one
bardzo niepokojace dla rodzin i najtrudniej o nich méwi¢. Autorzy wysuwaja wniosek,
iz omawiany powyzej kwestionariusz moze stanowié, wraz ze specyficznymi testami
badania jezyka, wazne narzedzie oceny w przypadku PPA (Kertesz i wsp., 1997).

Celem podjetych przez nas badan jest wykazanie przydatno$ci Kwestionariusza Za-
chowari Osoby z Zespolem Czolowym (Kertesz i wsp., 1997; Kertesz i wsp., 2000) w dia-
gnostyce roznicowej otepienia czotowo-skroniowego w poréwnaniu do innych zespotéw
podobnych do FTD, jak np. VAD czy depresja oraz w ocenie efektéw neuroterapii.

MATERIAL | METODA

Badaniami objeto lacznie 112 pacjentéw z réznego rodzaju otepieniem,
w tym 66 mezczyzn oraz 46 kobiet konsultowanych w Centrum Reintegracyjno-
Szkoleniowym Fundacji na Rzecz Oséb z Dysfunkcjami Mézgu w Krakowie oraz
w Klinice Psychiatrii Rozwojowej, Zaburzeni Psychotycznych i Wieku Podesztego
Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego. Charakterystyke demograficzng badanych
pacjentéw przedstawiono w tabeli 2.

W grupie tej znalazlo sie 41 chorych z otepieniem typu Alzheimera (DAT)
w tym 25 mezczyzn i 16 kobiet; $rednia wieku wynosila 69,84 (SD 9,7), 14 pacjen-
téw z otepieniem naczyniowym (VAD) w tym 9 mezczyzn i 5 kobiet; §rednia wieku
wynosila 65,73 (SD 8,4), 18 pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym (FTD)
w tym 9 mezczyzn i 9 kobiet; §rednia wieku wynosila 56,41 (SD 9,8), 27 pacjentéw
z otepieniem wywolanym depresja (DD) w tym 16 mezczyzn i 11 kobiet; $rednia
wieku wynosita 56,18 (SD 12,3), 12 pacjentéw z PPA w tym 7 mezczyzn i 5 kobiet;
$rednia wieku wynosita 61,36 (SD 6,9).
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Tabela 2. Dane demograficzne pacjentéw z badanych grup

Zmienne DAT VAD FTD DD PPA
Wiek (Srednia; SD) 69,84+9,7 | 6573+84 | 5641+98 | 56,18+123 | 61,36+6,9
Wyksztatcenie* (Srednia; SD) 24+3,2 24+3,2 2,1+23 2,9+3,8 2,6+3,2
gé?s odzachorowania (Srednia; | 43,58 | 44458 | 34%67 | 6953 | 39458
Czas.tr\{vanla n'e’urotgrapll 64+3,5 84+3,5 42+1,2 78+1,2 84+3,5
w miesigcach ( $rednia; SD)

* Lata trwania nauki po uzyskaniu wyksztatcenia podstawowego.

W badaniach zastosowano:

. Wywiad kliniczny.

Specyficzne, celowe testy neuropsychologiczne (m.in. Testy Plynnosci Newcomba

i Chicago, Skale Badania Pamieci Wechslera—III (WMS-III), Zachodnia Baterie Ba-

dania Afazji (WAB-R) oraz Bostonski Test Nazywania w wersji polskiej (BN'TvPL)

w celu odrdznienia réznych wariantéw otepienia czotowo-skroniowego.

. MMSE przesiewowo, do oceny stopnia glebokosci otepienia.

. Kwestionariusz Zachowan Osoby z Zespolem Czolowym (FBInv), ktéry zostat

przetlumaczony na jezyk polski (zob. Aneks) oraz zaadaptowany do warunkéw

polskich (Pachalska i MacQueen, 2000). Ostateczna wersja kwestionariusza

FBInv obejmuje serie pytan napisanych w ten sposéb, ze ujete zostaly zaréwno

prawidlowe, jak i nieprawidtowe, ujemne aspekty zachowan — co daje mozli-

wo$¢ wyboru odpowiedzi. Jezeli badany wydaje si¢ waha¢ lub nie rozumie py-
tania mozna pytanie uja¢ inaczej. Pozycje sa pogrupowane na dwa rodzaje za-
chowarn. Nalezg tu:

= zachowania ujemne, takie jak np. apatia, aspontaniczno$¢, obojetnos¢, sztyw-
no$¢ myslenia, konkretnos$¢, zaniedbanie osobiste, podatno$¢ na dystrakcje,
brak uwagi, utrata wgladu, logopenia, apraksja werbalna oraz zesp6t obcej reki
[ostatnie 3 pozycje wlaczono w celu oceny specyficznych zachowan motorycz-
nych i jezykowych, ktére moga wystepowaé w FTD],

* zachowania dodatnie, zwiazane gléwnie z brakiem hamowania, okre$lane tez
jako rozhamowanie, jak np. perseweracje, drazliwo$¢, wesotkowatos¢, nieobli-
czalno$¢, nieodpowiedzialnos$é¢, niestosownosé, impulsywno$é, euforyczny
niepokdj, agresja, hiperoralno$¢, hiperseksualnosé¢, zachowanie uzytkownika
oraz nietrzymanie moczu.

Procedura badan: Kwestionariusz byt wypelniony przez opiekunéw pacjentéw.

Badajacy, w razie potrzeby, wyjasnial znaczenie poszczegdlnych pytan, nawiazujac

do obserwowanych zaburzen zachowania.
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Wryniki: Uzyskane wyniki przez wszystkich badanych pacjentéw z FTD nie

réznia sie istotnie pod wzgledem plci, w zwigzku z czym dalsza analiza bedzie

prowadzona acznie, dla mezczyzn i kobiet w obrebie kazdej z grup.

Ogoblna ocena proceséw poznawczych: Ocene funkcji poznawczych (screening)

w podziale na funkcje intelektualne, pamie¢, funkcje przestrzenno-wzrokowe, funkcje

jezykowe oraz ogdlne cechy otepienia w poszczegélnych grupach badanych pacjentéw

przedstawiono w tabeli 3.

Tabela 3. Wyniki uzyskane przez badanych pacjentéw w poszczegdlnych testach oceny proceséw

poznawczych
Wskaznik skala o ] VADR OFZZ{:EFilt)ep;eniaDD PPA
WAIS-R[1]
LI Petny 100 73,5 87,8 79,3 88,35 781
I.I. Werbalny 100 79,6 87,2 67,1 89,4 66,8
LI. Niewerbalny 100 67,5 88,3 91,5 87,3 89,3
WMS-III [2]
Pamie¢ logiczna natychmiastowa 24 13,4 15,7 19,1 21,6 16,7
Pamiec logiczna odroczona 24 3,8 7.4 11,3 16,5 10,4
Odtwarzanie wzrokowe natychmiastowe 41 9,5 15,3 32,6 34,7 30,2
Odtwarzanie wzrokowe opéznione 41 2,6 6,7 11,9 26,8 21,7
Orientacja przestrzenno-wzrokowa
Test Oceny Linii 30 13,1 19,2 26,7 28,7 26,7
Test Rozpoznawania Twarzy 54 13,3 24,5 51,3 52,8 50,3
Funkcje jezykowe - WAB [3]
Indeks Afazji - AQ 100 87,3 92,7 85,1 97,3 64,3
Indeks korowy - CQ 100 68,6 81,5 89,3 94,5 81,2
0Ogolne funkcjonowanie umystowe
MMSE 30 19,0 20,8 19,3 23,9 21,9

(1) WAIS-R - Wechsler Adult Inteligence Scale (Skala Badania Inteligencji Wechslera - Zrewidowana)
(2) WMS-IIl - Wechsler Memory Scale - 11l (Skala Badania Pamieci Wechslera - 111)
(3) WAB - Western Aphasia Battery (Zachodnia Bateria Afazji)
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FUNKCJE INTELEKTUALNE

Analiza wynikéw uzyskanych w tescie inteligencji WAIS-R pozwala stwierdzic,
ze najnizszy globalny LI uzyskali pacjenci z otepieniem typu Alzheimera, pacjenci
z bvFTD oraz z PPA. Wynik ten nie réznicuje badanych grup pacjentéw. Mozna jed-
nak zauwazy¢, ze rozktad wynikéw w zakresie niewerbalnego 1L.I. oraz werbalnego LI.
rézni sie istotnie w obrebie tych grup. I tak u pacjentéw z otepieniem typu Alzheimera
uzyskano znaczenie nizsze wyniki w niewerbalnym LI. w poréwnaniu do werbalnego
LI Z kolei u pacjentéw z bvETD i PPA proporcje te sa odwrdcone i pacjenci ci uzyskuja
znacznie wyzsze wyniki w zakresie niewerbalnego LI., niz werbalnego LI

Zaobserwowane zjawisko jest najprawdopodobniej zwigzane z odmiennym
profilem zaburzen w otepieniu typu Alzheimera, gdzie na plan pierwszy wysuwaja
sie deficyty przestrzenno-wzrokowe zwiazane bardziej z funkcjami niewerbalny-
mi, ktére wystepuja w tescie WAIS-R oraz z zaburzeniami natury jezykowej, ktore
z kolei dominujg u pacjentéw z PPA, czy z FTD [w grupie tej znalazlo si¢ bowiem
réwniez pieciu pacjentéw z otepieniem semantycznym (Semantic Dementia — SD),
co moglo mieé¢ wplyw na uzyskane wyniki].

PAMIEC

W tescie WMS-III stwierdzono wystepowanie zaburzen pamieci logicznej u wszyst-
kich badanych pacjentéw, przy czym glebokos¢ tych zaburzen jest rézna. Najwigksze
zaburzenia majg pacjenci z DAT, znacznie mniejsze pacjenci kolejno z bvFTD, PPA
i VAD, za$ najmniejsze pacjenci z DD. Wszyscy badani pacjenci wykazuja wieksze
trudnoéci w wykonywaniu zadan z odroczeniem. Na uwage zastuguje fakt, ze pacjenci
z DAT przejawiaja, zgodnie z oczekiwaniami, wieksze zaburzenia w zakresie pamieci
wzrokowej, niz pacjenci z innych badanych grup. W prébach z odroczeniem uzyskuja
oni bardzo zfe wyniki, co oznacza, Ze nie zapamietuja praktycznie nic. Odwrotny trend
obserwuje sie u pacjentéw z bvETD i PPA, pacjenci ci uzyskujg znacznie gorsze wyniki
w zakresie pamieci stuchowej, niz wzrokowej. W odtwarzaniu z odroczeniem uzyskuja
nizsze wyniki, ale jeszcze zapamietujg znaczne porcje informacji.

FUNKCJE PRZESTRZENNO-WZROKOWE

Najwigksze zaburzenia w zakresie funkcji przestrzenno-wzrokowych zaréwno
w Tescie Orientacji Linii Bentona, jak i w Te$cie Rozpoznawania Twarzy (WMS-III)
wystapily, réwniez — zgodnie z oczekiwaniami — u pacjentéw z DAT, znacznie mniej-
sze u pacjentéw z VAD. Pacjenci z bvFTD i PPA przejawiaja niewielkie zaburzenia
w tym zakresie. Pacjenci z DD uzyskali wyniki w granicach normy. Wyniki te wyja-
$nia obserwacja wykonywania testéw. Mozna zauwazy¢, ze pacjenci z bvETD i PPA
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porzucajg czasami zadanie i nie koriczg go, co moze obniza¢ wyniki w zakresie funk-
cji przestrzenno-wzrokowych. Zaburzenia te moga by¢ zwigzane z deficytami uwagi,
gdyz pacjenci ci nie skupiaja sie na zadaniu, a w zwigzku z tym poswiecaja znacznie
mniej czasu na wykonywanie poszczegélnych zadan (por. Kertesz, 2011).

FUNKCJE JEZYKOWE

W Zachodniej Baterii Afazji (Western Aphasia Battery — WAB) stwierdzo-
no wystepowanie zaburzen mowy o typie afazji u wszystkich badanych pacjen-
téw, z wyjatkiem pacjentéw z depresja. Najwieksze zaburzenia wystapily, zgodnie
z oczekiwaniem, u pacjentéw z PPA [indeks afazji (AQ) wynosil 64,3], nieco mniej-
sze byly u pacjentéw z DAT [indeks afazji (AQ) wynosil 87,3] oraz u pacjentéw
z bvFTD [indeks afazji (AQ) wynosit 85,1]. Najmniejsze zaburzenia w tym zakresie
przejawiaja pacjenci z VAD [indeks afazji (AQ) wynosit 92,7]. Pacjenci z depresja
znajduja si¢ na granicy normy.

Zaskakuja nieco odwrotne profile uzyskane w indeksie korowym. Najgorsze wy-
niki, w poréwnaniu do innych pacjentéw, uzyskali pacjenci z DAT [indeks korowy
(CQ) wynosit 68,6]. Stalo sie tak najprawdopodobniej dlatego, ze w obliczaniu tego
wskaznika uwzglednia sie wyniki rozpoznawania obrazkéw, co jak wiemy, moze
by¢ zaburzone u pacjentéw z otepieniem typu Alzheimera.

OGOLNE CECHY OTEPIENIA

Poréwnujgc wyniki badanych grup uzyskane w tescie MMSE nie stwierdzono
statystycznie istotnych réznic pomiedzy grupami. Najnizszg $rednia uzyskali jed-
nakowoz, zgodnie z oczekiwaniami, pacjenci z DAT, za$ najwyzsza pacjenci z de-
presja oraz z PPA.

ZABURZENIA ZACHOWANIA

Wyniki uzyskane w Kwestionariuszu Zachowan Osoby z Zespotem Czotowym
(FBInv) przez pacjentéw z réznym rodzajem otepienia przedstawiono w tabeli 4.

Mozna zauwazy¢, ze najwyzsze wyniki (duzo wyzsze od tzw. punktu ciecia) uzyskali
pacjenci z behawioralnym wariantem otepienia czolowo-skroniowego (bvFTD). Wy-
niki uzyskane przez pacjentéw z PPA byly wyzsze w poréwnaniu do grup kontrolnych,
ale nie az tak wysokie jak w przypadku pacjentéw z grupy bvETD. Wyniki uzyskane
przez grupe pacjentéw VAD byly zblizone do wynikéw uzyskanych przez pacjentéw
z bvFTD. Potwierdzaja to wyniki badan innych autoréw, ze w obrebie VAD wystepuje
tzw. typ czolowy pod wzgledem deficytéw neuropsychologicznych — zreszta nic w tym
dziwnego, zwazywszy nadmierne odlgczenie czolowych struktur podkorowych, ktére
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jest typowe dla VAD (Hornberger i wsp., 2010). Wykazano, ze w réznicowaniu pacjen-
téw z bvFTD od pacjentéw z VAD czy DD pomagaja przewazajace objawy rozhamo-
wania nad apatia i wycofywaniem sie (por. tez Miller i wsp., 1997).

Tabela 4. Wyniki uzyskane w Kwestionariuszu Zachowari Osoby z Zespotem Czotowym (FBInv)
przez pacjentéw z réznym rodzajem otepienia

Ptec Wiek Wynik FBInv
Rodzaj otepienia N

M K X SD X SD

AD 41 25 16 69,8 9,7 10,8 7.8
VAD 14 9 5 69,3 8,6 25,1 8,4
bvFTD 18 1 9 56,8 9,8 38,1 6,7
DD 27 16 1 56,1 12,3 9,1 83
PPA 12 7 5 67,5 6,9 15,3 12,5
Razem 112 68 46 63,9 9,46 19,68 8,74

Czestos¢ wystgpowania poszczegdlnych objawéw zespotu czotowego u 18 cho-
rych z behawioralnym wariantem otepienia czotowo-skroniowego (bvFTD), skore-
lowana z danymi uzyskanymi z ustrukturowanego wywiadu, przedstawiono w ta-
beli 5. Pozwoli to Czytelnikowi na pelniejsze zrozumienie zaburzen zachowania,
jakie wystepuja u pacjentéw z bvFTD.

Tabela 5. Wystepowanie poszczegdlnych objawdw zespotu czotowego u 18 chorych z bvFTD

Objawy % Objawy %
Utrata wgladu 86 Hiperoralnos¢ 35
Niestosowne uwagi 76 Drazliwos¢, brak cierpliwosci 34
Perseweracje 75 Niepokdj 34
Logopenia, anomia 75 Ktotliwosc 31
Osobiste zaniedbanie 69 Impulsywnos¢ 29
Apatia 65 Niedbate kierowanie samochodem’ 29
Zapominanie? 61 Nietrzymanie moczu 26
Brak uwagi, podatnos$¢ na dystrakcje 59 Spontaniczno$¢ 19
Obojetnos¢, ptytkos¢ emocjonalna 57 R(Z?nrﬂj{:yewdnfzc,k)ame przedmiotow 19
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Objawy % Objawy %
Dezorganizacja, niezdolno$¢ planowania 52 Hiperseksualnos¢ 18
Wycofane sie spoteczne? 51 Dowcipkowanie (moria) 18
Btedy finansowe 47 Kleptomania 17
Sztywnos$¢ myslenia, konkretnosé 44 Labilnos¢ emocjonalna 12
Utrata zdolnosci oceny 43 Dziecinne zachowanie 11
Btedy werbalne 41 Paranoja 9
Agresja 39 Echolalia 9

' Nie jest specyficzne ze wzgledu na pokrywanie sie objawéw z utratg zdolnosci oceny i impulsywnoscia.
2W tej liscie ze wzgledu na brak specyficznosci skreslono: zapominanie, bgkanie sie.
3 Ze wzgledu na pokrycie sie objawdw z apatia wycofanie sie spoteczne nie jest specyficzne.

W prowadzonym przez nas eksperymencie pacjentéw z bvFTD poddano pél-
rocznej neuropsychoterapii ukierunkowanej na redukcje cech zespotu czolowego
wedlug programu Pachalskiej (2008), a nastepnie powtérzono ocene zachowania
z wykorzystaniem kwestionariusza FBInv. Dane z tego eksperymentu przedstawio-
no w tabeli 6 oraz na ryc. lai 1b.

Mozna zauwazy¢, ze w wyniku rehabilitacji wystgpila poprawa w zakresie nie-
ktdérych cech zachowania. Przykladowo zmniejszyla sie istotnie obojetnos¢ i plyt-
ko$¢ emocjonalna oraz apatia. Jednak niektdre zaburzenia zachowania, w tym gtéw-
nie zachowania zwigzane z rozhamowaniem, nasility sie wraz z postgpem choroby,
pomimo udzialu w programie neuroterapii. Nalezy tu przykladowo impulsywnos¢,
niepokdj, agresywno$¢ oraz wesotkowatosc.

Narosly tez niektére zachowania zwigzane z trudnosciami w przejéciu od myslenia do
dziatania, jak np. apraksja mowy, konkretno$¢, dezorganizacja oraz brak uwagi. Oczywi-
§cie, zgodnie z oczekiwaniem, narosly zaburzenia tzw. obcej reki oraz zaburzenia fizjolo-
giczne zwigzane z nietrzymaniem moczu.

Tabela 6. Wyniki uzyskane przez pacjentéw z bvFTD w poszczegdlnych kategoriach Kwestionariusza
FBinvw badaniu lill

Srednia ocena
Lp. Cecha A*
Bad. 1 Bad.2
1 Apatia 2,67 2,13 -20,22%
2 Biernosc 1,93 2,29 18,81%
3 Obojetnos¢, ptytkos¢ emocjonalna 2,85 1,25 -56,14%
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4 Upbr i sztywnos$¢ myslenia 1,96 2,35 19,64%

5 | Konkretnos¢ 1,92 2,36 22,92%

6 Zaniedbanie wygladu 2,11 2,51 19,15%

7 Dezorganizacja 2,26 2,98 31,81%

8 Brak uwagi 2,36 2,91 23,18%

9 Utrata wgladu 2,63 2,89 9,89%
10 Logopenia 1,74 2,78 59,77%
11 Apraksja mowy 0,53 2,31 335,85%
12 Perseweracje 2,95 1,69 -42,85%
13 Nadwrazliwos¢ i irytacja 2,49 1,32 -46,99%
14 Nadmierna wesotkowatos¢ 0,98 1,98 102,04%
15 Nierozsadne zachowanie 2,43 2,41 -1,03%
16 Niestosownos¢ i brak kultury w zachowaniu 2,56 2,49 -2,81%
17 Impulsywnos¢ 2,13 2,89 35,68%
18 | Niepokdj 1,95 2,67 36,92%
19 Agresywnos¢ 1,93 2,89 49,74%
20 Hiperoralnos¢ 1,35 1,76 30,67%
21 Hiperseksualnos¢ 1,13 0,98 -13,27%
22 Kompulsywnos¢ 1,34 0,31 -76,87%
23 Nietrzymanie moczu i katu 0,34 1,86 447,06%
24 Obca reka 0,02 0,23 1050,00%

*=roznica pomiedzy $rednia z badania . a $rednia z badania Il. podzielona przez srednig z badania Il., wyrazana jako procent
wiecej lub mniej

Srednie wyniki uzyskane przez pacjentéw z bvFTD w badaniu 1 i 2 w zakresie

pierwszych 12 cech kwestionariusza oceniajacych tzw. ujemne zachowania zwia-

zane miedzy innymi z trudno$ciami w przej$ciu od myslenia do dziatania ilustruje

ryc. la.
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Obcareka
Apraksja mowy
Logopenia

Utrata wgladu

Brak uwagi
Dezorganizacja
Badanie 2
Zaniedhanie wygladu B Badanie 1

Konkretnosc
Upéri sztywnosé myslenia
Obojetnosc

Biernosc

Apatia

T
o0 o5 1 15 2 25 3 35

Ryc. 1a. Srednie wyniki uzyskane przez pacjentéw z bvFTD (pierwsze 12 cech z Kwestionariusza) w badaniu 12

Srednie wyniki uzyskane przez pacjentéw z bvFTD w badaniu I i Il w zakresie
pozostatych 12 cech kwestionariusza oceniajgcych tzw. dodatnie zachowania zwia-
zane gtéwnie z rozhamowaniem ilustruje ryc. 1b.

Nietrzymanie moczu i katu
Kompulsywnos¢
Hiperseksualnos¢

Hiperoralnosé

Agresywnosé
Niepokoj Badanie 2
Impulsywnosc W Badanie 1

Niestosownosc
Nierozsgdne zachowanie
Nadmierna wesotkowatosc
Nadwrazliwoséiirytacja

Perseweracje

0 05 1 15 2 25 3 35

Ryc. 1b. Srednie wyniki uzyskane przez pacjentéw z bvFTD (drugie 12 cech z Kwestionariusza) w badaniu 1i2
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Sumujgc uzyskane wyniki warto podkresli¢, ze sg to wyniki zgodne z badania-
mi innych autoréw, przeprowadzonymi znacznie pdzniej od naszych (Hornberger,
2010).

PODSUMOWANIE

W trakcie przebiegu choréb uwarunkowanych zmianami zwyrodnieniowymi
mozgu, oprécz deficytéw poznawczych, bedacych istota tych zaburzen, wystepuje
réwniez szereg innych objaw6w psychopatologicznych, w tym zaburzen zachowania.
W literaturze takim objawom, jak zaburzenia psychotyczne, agresja, pobudzenie,
zaburzenia nastroju, zaburzenia snu, wedrowanie i wiele innych, ktére towarzysza
procesom zwyrodnieniowym nadaje si¢ nazwe symptomy behawioralne i psycholo-
giczne (behevioral and psychological symptoms, Cohen i wsp., 1993).

W tabeli 7 przedstawiono na podstawie badan wtasnych (Pachalska, 2008) oraz
badan innych autoréw (Kertesz i Munoz, 1997; Harciarek i Jodzio, 2005; O’Ke-
effe i wsp., 2007; Barcikowska, 2007; Bidzan i wsp., 2008; Kertesz, 2009; Groch-
mal-Bach i wsp. 2009) analize r6znicowa objawdéw otepienia czotowo-skroniowego
(FTD) oraz otepienia typu Alzheimera (DAT). Mozna zauwazy¢, Zze w otepieniu
czolowo-skroniowym wzorzec deficytu wykazuje wieksze zaburzenia zachowan
spolecznych i funkcji wykonawczych niz pamieci, podczas gdy w otepieniu typu
Alzheimera (DAT) stwierdza sie wigeksze zaburzenia pamieci niz funkcji wykonaw-
czych i zachowan spolecznych.

Tabela 7. Analiza réznicowa charakterystyk otepienia czofowo-skroniowego [FTD] oraz otepienia typu
Alzheimera [DAT]*

Funkcja FTD DAT

Charakterystyka kliniczna

Wzorzec deficytu | Wieksze zaburzenia zachowan spotecznych | Wieksze zaburzenia pamieci niz zachowan

i funkcji wykonawczych niz pamieci spotecznych i funkcji wykonawczych
Sterowanie Zwigzane z podtypem wariantu: Wedréwki bez celu, utrata zainteresowan
i kontrola 1. Wariant behawioralny (czotowy):
zachowania hiperoralnos¢, rozhamowanie,

dziwacznosci i niepohamowanie
w jedzeniu; zdolnosci jezykowe
dobrze zachowane.

2. Warianty jezykowe: w poczatkowym
etapie brak zaburzen zachowania

Poczatkowe Zaburzenia jezyka lub osobowosci oraz Zaburzenia pamieci oraz szybko
objawy szybko dotaczajace zaburzenia zachowan | dotaczajace zaburzenia przestrzenno-
spotecznych -wzrokowe
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Funkcja

FTD

DAT

Wiek w chwili
zachorowania

Typowo przed 65. rokiem zycia

Srednio okoto 80. roku zycia

Ple¢ pacjenta

Preferencja ptci
(choruja gtéwnie mezczyzni)

Nie ma preferencji ptci (choruja zaréwno
mezczyzni, jak i kobiety)

osobowosci/zachowania lub
zaburzenia jezyka

. Pozne stadium:
utrata pamieci, spadek zdolnosci
poznawczych, mozliwy mutyzm

Przebieg Progres do zgonu 8,7 + 1,2 lat; Progres do zgonu 11,8 + 0,6 lat

lata przezycia krétsze dla wariantu

czotowego (behawioralnego) bvFTD
Progresja . Wczesne stadium: . Wczesne stadium: zaburzenia
choroby utrata wgladu, zaburzenia pamieci, ogdlny spadek zdolnosci

poznawczych

. P6zne stadium: zaburzenia
osobowosci/zachowania, zaburzenia
funkcjonalnego porozumiewania sie

Uszkodzenie

Masywny zanik ptatéw czotowych,

Zanik korowy, gtéwnie kory tylnej

mézgu przednich skroniowych, z mozliwym i struktur hipokampa
obejmowaniem struktur limbicznych,
hipoperfuzja i hipometabolizm
Pamiec Zachowana pamiec¢ epizodyczna Zaburzona pamiec epizodyczna
i orientacja; deficyt pamieci semantycznej, |iorientacja; zachowana pamiec
niemoznos$¢ przypomnienia sobie semantyczna we wczesnej fazie choroby,
odlegtych wydarzen zachowana zdolnos¢ przypomnienia sobie
odlegtych wydarzen we wczesnej fazie
choroby
Jezyk Zwigzany z podtypem wariantu: Zwigzane z postepem choroby:
. Wariant behawioralny (czotowy): = | etap (tagodna deterioracja):

- zdolnosci jezykowe dobrze Btedy w tresci wypowiedzi. Trudnosci

zachowane w réznicowaniu znaczenia (zwigzane
. Warianty jezykowe: z réznicowaniem stuchowym

- postepujqca nieptynna afazja: oraz trudnosciami w rozpoznaniu
btedy w formie i tresci wypowiedzi, | przedmiotéw)
ew. logopenia = Il etap ($rednia deterioracja):

- otepienie semantyczne: Btedy w tresci i formie wypowiedzi.
btedy w tresci wypowiedzi; Trudnosci w réznicowaniu znaczenia
trudnosci w réznicowaniu i budowie wypowiedzi
znaczenia wypowiedzi (zwigzane | = lll etap (gteboka deterioracja):
gtownie z rozpadem zwiazkéw Btedy w tresci i formie wypowiedzi,
stowo-obraz) w tym parafazje fonemiczne

Nazywanie Rézne w zaleznosci od podtypu FTD Peryfrazowanie. Zmienne reakcje na
semantyczne/fonetyczne wskazéwki.
Utrata podstawowych pojec

Pisanie Rézne w zaleznosci od podtypu FTD Bledy ortograficzne, gorsze zdolnosci

kopiowania niz spontanicznego pisania

* Informacje podsumowujace badania wtasne (Pachalska i wsp., 2011) oraz badania innych autoréw (Kertesz i Munoz, 1997;
Harciarek i Jodzio, 2005; O'Keeffe i wsp., 2007; Barcikowska, 2007; Bidzan i wsp., 2008; Kertesz, 2009; Grochmal-Bach i wsp.,

2009).
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Warto jednak podkresli¢, ze natezenie tych objawéw, jak réwniez obraz kliniczny
czesto rozni sie w zaleznosci od stopnia zaawansowania zmian zwyrodnieniowych
(Cohen-Mansfield i wsp., 1990; Beck i wsp., 1998) oraz od tzw. rezerwy poznawczej
(Stern, 2002; Pachalska, 2008). Na behawioralng manifestacje toczacego si¢ proce-
su ma bowiem wplyw zaréwno podtoze neurobiologiczne, w tym lokalizacja zmian,
jak i dynamika procesu otepiennego (por. Pachalska, 2008).

W przeprowadzonych badaniach zaobserwowano wyrazne réznice w przejawach
zaburzern zachowania ocenianych Kwestionariuszem Zachowann Osoby z Zespo-
fem Czotowym (FBInv). Najwieksze nasilenie tych zaburzen zanotowano w grupie
bvFTD. Wykazano, ze w tej grupie pacjentéw wystepuja zaréwno tzw. ujemne zabu-
rzenia zachowania zwigzane miedzy innymi z trudno$ciami w przej$ciu od mysle-
nia do dzialania oraz z apatia, jak i tzw. dodatnie zaburzenia zachowania zwiazane
miedzy innymi z rozhamowaniem. Uzyskane wyniki potwierdzaja przydatno$é kwe-
stionariusza FBInv dla opisu i cze$ciowo réznicowania bvFTD od innych rodzajéw
otepienia, a takze do oceny wynikéw neuroterapii.

W tym miejscu warto przypomnieé, ze w klasycznych opisach zespolu czolo-
wego podkreslano wczesne pojawienie sie szeregu objawéw behawioralnych, kté-
re niekiedy wyraznie wyprzedza uchwytne klinicznie zaburzenia funkcji pamieci
(Hornberger i wsp., 2010).

Opisane w przeprowadzonym badaniu (tab. 3, zamieszczonej na s. 121) zacho-
wania i objawy najczesciej wystepujace w bvFTD mieszcza si¢ w typowym dla tej
postaci otepienia obrazie klinicznym (por. Cummings, Bathgate, 2001). Wieksza
uwage wzbudza poréwnanie uzyskanych wynikéw w populacjach wtaczonych do
badania. Grupami kontrolnymi byly bowiem osoby réwniez z obnizonymi funk-
cjami poznawczymi, jednak warunkowanymi réznymi procesami chorobowymi.
Pod wzgledem biochemicznym do badan wlaczono i poréwnano jedng z taupatii
(bvFTD) z amyloidopatia (choroba Alzheimera), postaciami warunkowanymi pier-
wotnym procesem naczyniowym (VAD) oraz tzw. czynno$ciowymi zaburzeniami
funkcji poznawczych w przebiegu zaburzen depresyjnych (DD). To zréznicowanie
neuroanatomiczne znalazto swéj wyraz w uzyskanych wynikach.

Z uwagi na to, ze zaburzenia mowy sg czesto spotykane w FTD, niektérzy autorzy
— obok postaci skroniowej i czolowej — wyrdzniaja jeszcze postepujaca afazje seman-
tyczng, a jeszcze $ciélej otepienie semantyczne (SD) i pierwotna postepujaca afazje
(PPA) jako warianty kliniczne FTD (Neary i wsp., 1998). Takie objawy jak: stereoty-
powe wypowiedzi, echolalia, perseweracje, afazja semantyczna czy redukcja mowy
spontanicznej, zaliczane sg do prodromalnych objawéw FTD (Ihori, 2006).

Mozna jednak mie¢ watpliwosci, czy istotnie u podloza postepujacej afazji
i FTD leza zblizone, a moze nawet identyczne procesy. Powyzsze watpliwo$ci no-
sograficzne dobrze oddaja przeprowadzone badania, w ktérych poziom zaburzen
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behawioralnych rejestrowany w Kwestionariuszu Zachowan Osoby z Zespolem
Czolowym (FBInv) réznil sie znacznie w obydwu grupach. Na uwage zasluguje
fakt, ze wysoka manifestacje behawioralna odnotowano w przypadkach otepienia
naczyniopochodnego (VAD). U podloza otepienia naczyniopochodnego moze le-
ze¢ wiele zmian naczyniowych, o réznorodnej lokalizacji. Nalezy réwniez zdawaé
sobie sprawe, ze obraz kliniczny wywotany czynnikami naczyniowymi wykazuje
znaczne zréznicowanie i niejednokrotnie nie miesci si¢ w opisie klasycznych zabu-
rzen otepiennych (O’Brien i wsp., 2003).

Wprawdzie kryteria diagnostyczne przeciwstawiaja chorobom pierwotnie zwy-
rodnieniowym moézgu otepienia naczyniopochodne, ale w rzeczywistosci granica
miedzy nimi moze by¢ bardzo nieostra. Trzeba bowiem zauwazy¢, ze czynniki na-
czyniowe obecne sg réwniez w przebiegu proceséw tzw. pierwotnie zwyrodnienio-
wych, jak np. w chorobie Alzheimera. Okazuje sie, ze zmiany naczyniowe stwierdza
sie u okoto 1/3 pacjentéw z chorobg Alzheimera (Rockwood, 1997; Kertesz, 2011).

Niektére ze zmian naczyniowych (angiopatia amyloidowa, leukoencefalopatia
okolomorowa) obecne sa nieomal we wszystkich badanych przypadkach choroby Al-
zheimera (Rasmusson i wsp., 1996; Revesz i wsp., 2002). Obecno$¢ tych czynnikéw
nasila zaburzenia funkcji poznawczych (Roman, 2000; Kertesz, 2011).

Ogdlnie przyjmuje sig, Ze zaburzenia behawioralne sa czestsze w otepieniach
naczyniopochodnych, niz w przebiegu choroby Alzheimera, przynajmniej w po-
czatkowych okresach procesu chorobowego. Odnosi si¢ do szczegélnie do zabu-
rzen afektywnych (Cummings i wsp., 1987; Bidzan, 1998), co potwierdzaja prze-
prowadzone badania.

Dos¢ podobny profil zaburzen uzyskano w badaniu oséb z DAT i zaburzeniami
depresyjnymi, co mogtoby sugerowaé pewien zwiazek pomiedzy tymi procesami.
Moze si¢ to wydaé zaskakujace zwazywszy, Ze zestawia si¢ z jednej strony prze-
wlekle postepujaca destrukcje tkanki mézgowej, a z drugiej zaburzenie z definicji
przemijajace, nawet bez leczenia. Tymczasem zwiazki pomiedzy choroba Alzhe-
imera czy szerzej otepieniem, przy calej swojej ztozonosci, maja wiele wspdlnego
z zaburzeniami nastroju. Dzieje si¢ tak dlatego, Ze w przebiegu otgpiert mamy do
czynienia z wieksza czesto$cia zaburzen nastroju (szczegdlnie typu depresyjnego).
W $wietle przeprowadzonych badan nie mozna pominac i tego, ze zaburzenia de-
presyjne tacza si¢ z obnizeniem sprawnoéci poznawczej, niekiedy tak znacznym,
ze obraz jest tozsamy z otepieniem (Kendell, 1974; Reding i wsp., 1985). Czesto
we wczesnych fazach proceséw otepiennych, a nawet w stadiach przedklinicznych
wystepuja zaburzenia depresyjne, ktére przez dlugi niekiedy okres maskuja roz-
poczynajacy sie proces otepienny (Geerlings, 2000). Wreszcie przebyte depresje
traktowane sg jako czynnik ryzyka pojawienia sie otepienia, szczegdlnie typu Al-
zheimera (Speck, 1995; Pachalska i wsp., 2011).
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Te w istocie zlozone zwiazki mozna, przynajmniej cze$ciowo, wyttumaczyé
na gruncie neurobiologicznym. Struktura, ktéra w pewnym sensie laczy te dwa
procesy jest hipokamp. Zmiany zwyrodnieniowe w chorobie Alzheimera dotycza
pierwotnie struktur hipokampa i kory wechowej, a nastepnie rozszerzaja sie na
kore czolowa i skroniowg oraz ciemieniowa kore asocjacyjna (Braak, 1991). Po-
nadto dochodzi stosunkowo wczeénie do utraty neuronéw podkorowych w jadrze
podstawnym Meynerta i miejscu sinawym (Bondareff i wsp., 1982; Hornberger,
2010). Prawdopodobnie kluczowa role w relacji otgpienie typu Alzheimera—depre-
sja odgrywa uszkodzenie hipokampa, ktére powoduje uposledzenie mechanizméw
kontroli poziomu kortykosteroidéw. W DAT stwierdza sie zaréwno podwyzszenie
poziomu podstawowego kortyzolu, jak i brak obnizenia jego poziomu po podaniu
deksametazonu (Bilikiewicz i Bidzan, 1990; Greenwald i wsp., 1986; Spar i Gerner,
1986).

Uszkodzenie hipokampa, prowadzac do podwyzszenia poziomu kortykostero-
idéw, powoduje nadmierng aktywnos¢ osi podwzgérzowo-przysadkowo-nadnerczo-
wej, co czesto spostrzega sie w zaburzeniach depresyjnych. Zaburzenie kontroli po-
ziomu Kkortykosteroidéw w depresjach moze mie¢ réwniez zwigzek z zaburzeniami
funkcji intelektualnych (Rubinow, 1984; Kropotov, 2009). Wazne w $wietle prowa-
dzonych badan jest podkre$lenie, ze uszkodzenie hipokampa pojawia sie we wcze-
snych, a by¢ moze nawet przedklinicznych okresach DAT (Bookheimer, 2000; Dic-
kerson i wsp., 2005).

Rozwazane sg tez inne biologiczne mechanizmy wskazujace na zwiazek depre-
sji z choroba Alzheimera. Badania wskazuja na znaczaco wieksza utrate neuro-
néw tworzacych jadro sinawe u pacjentéw z chorobg Alzheimera ze stwierdzana
jednoczeénie depresja (Zubenko, Moosy, 1988, Zweig i wsp., 1988; Forstl i wsp.,
1992; badacze zwrdcili ponadto uwage na wigksze zniszczenie komoérek w jadrze
sinawym u oséb z otepieniem typu Alzheimera, u ktérych stwierdzano depresje
w przedklinicznym okresie rozwoju otepienia.

Omawiajgc przede wszystkim mozliwe neurobiologiczne mechanizmy powstawa-
nia objawéw psychologicznych i behawioralnych w przebiegu badanych choréb, nie
mozna réwniez pominaé wplywu innych czynnikéw. Nalezy podkreslié, ze patoge-
neza objawéw psychologicznych i behawioralnych jest zlozona. Jest prawdopodobne,
ze zmiany morfologiczne wystepujace w przebiegu otepieni jedynie predysponuja do
pewnych zachowan, warunkowanych przede wszystkim cechami osobowosci przed-
chorobowej oraz czynnikami srodowiskowymi (Gregory i Hodges, 1996; Kolanowski
i Garr, 1999).

Na objawy psychologiczne i behawioralne ma wplyw ponadto stopieni progresji
zaburzeni otepiennych. Przykltadowo zachowania agresywne czesciej pojawiaja sie
w okresach poprzedzajacych szybsza progresje (Walsh i wsp., 1990; Moritz i wsp.,
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1997). Jednak w prowadzonych przeze mnie badaniach nie byta dokonywana bar-
dziej szczegélowa ocena dynamiki procesu otepiennego.

Blizsze poznanie obrazu psychologicznego, ze szczegélnym uwzglednieniem
objawéw behawioralnych ma doniosta wage praktyczng. Nalezy bowiem pamie-
tac, ze procesy otepienne w wiekszosci przypadkéw poprzedzone sa réznie dlugo
trwajacym okresem zwiastunowym, podczas ktérego moga dominowac zaburzenia
w zachowaniu nad slabo jeszcze wyrazonymi i w badaniu klinicznym czesto nie-
uchwytnymi zaburzeniami funkcji poznawczych. Zwlaszcza w przypadku otepienia
czolowo-skroniowego objawy otepienne moga by¢ dlugo niezauwazalne (Kertesz,
1998; Diehl, 2002; Hornberger, 2010). Osoby takie sa czesto niewlasciwie diagno-
zowane, co oczywiscie znacznie opdznia rozpoczecie wlasciwego leczenia.

Jak wyttumaczy¢ taki stan?

We wczesnym etapie FTD struktury limbiczne, ktére sg kluczowe dla podstawo-
wych popedéw i ich wezesnych korelatéw afektywnych lub uczuciowych, moga by¢
nienaruszone. Zmiany obserwujemy wtedy, gdy nastapi odciecie drég wiodacych
z platéw czotowych do ukladu limbicznego, badz uklad ten ulegnie zniszczeniu
wskutek zmian neurodegeneracyjnych (por. Pachalska i Lukaszewska, 2011).

Kiedy przy okazji usuniecia przedniej czeéci plata skroniowego u zwierzat zostaje
usuniete obustronnie cialo migdatowate, zmieniajg si¢ zachowania agresywne i seksu-
alne (Heilman i in., 1993). Pojawia si¢ wtedy zesp6l Kliivera-Bucy’ego — obejmujacy hi-
perseksualnos¢, jawny brak reakcji strachu oraz agnozje wzrokowa — ktéry dramatycznie
dokumentuje dewastujace nastepstwa uszkodzeri struktur limbicznych dla normalnego
funkcjonowania w sferze emocjonalno-motywacyjnej. Pacjenci z FTD czesto przejawiaja
zespo! Kliivera-Bucy’ego. W ich zachowaniach obserwuje sie réznorodne zachowania
nieadekwatne spolecznie w tym rozhamowanie, agresje werbalna lub fizyczng oraz za-
burzenia funkeji wykonawczych (Pachalska, 2008; Kropotov 2009). Uszkodzenia pro-
wadzace do wymienionych patologicznych zachowar nie zawsze sa dobrze rozumiane
i faktycznie moga by¢ skomplikowane. Zmiany obserwowane u tych pacjentéw przypo-
minajg zachowania zwierzat z uszkodzeniami zaklécajagcymi normalng aktywno$¢ ukta-
du limbicznego. W lepszym zrozumieniu tych zaburzenl moze pomdc mikrogenetyczna
teoria formowania sie objawu (por. Brown i Pachalska, 2003) rozwijana w oparciu o ewo-
lucyjny, procesowy, czterowymiarowy model funkcji mézgu (Brown, 1972; 1975; 1976;
MacLean, 1990) przyjety i weryfikowany z powodzeniem w badaniach klinicznych (por.
Brown, 2002; Brown i Pachalska, 2003; Pgchalska, 2007, 2008; Lipowska 2011). Uszko-
dzenia uktadu limbicznego lub jego polaczen z innymi strukturami mézgu w tym z pla-
tami czolowymi (por. ryc. 2, zamieszczonej na s. 134) zaklécaja normalng aktywno$é
moézgu i w zwigzku z tym, z powodu tej podstawowej dysfunkcji limbiczno-korowej, wie-
lu pacjentéw z otepieniem ma klopoty z ustaleniem ,dorostych” czy ,,cywilizowanych”
zachowan (Pachalska, 2008; Pachalska i MacQueen, 2008).
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(obszar podstawny)

uktad limbiczny

Ryc. 2. Wzajemne powiqzania uktadu limbicznego z ptatami czotfowymi w przebiegu proceséw
emocjonalnych i zachowania (Zrédto: Pqchalska, 2008).

Zaburzenia zachowania sa czesto pierwszymi widocznymi objawami choroby, kté-
re przy odpowiednim przygotowaniu diagnostycznym moga by¢ podstawa wczesnego
rozpoznania procesu chorobowego (por. Pachalska, 2008).

Stosujac ewolucyjny i procesowy model pracy mézgu w przypadku otepienia
czolowo-skroniowego, nalezy by¢ §wiadomym, ze pogorszeniu ulegaja nie tyle spe-
cyficzne funkcje poznawcze, jak w przypadku ogniskowych uszkodzen médzgu, lecz
raczej dziatanie catych systeméw mézgowych. Praca tych systeméw ulega najpierw
czastkowej dezorganizacji, a potem globalnemu zaburzeniu, gdy poziom destabi-
lizacji osiggnie putap, ponad ktérym traci juz integralno$¢. Warto w tym miejscu
podkreslié, ze nawet w przypadku wariantu jezykowego FTD (IvFTD), ani przebieg,
ani charakter wystepujacych zaburzert mowy i jezyka nie bardzo przypomina obraz
kliniczny afazji (por. Pachalska, 2008; Harciarek, rozdz. 8 w tym tomie). Inaczej
zachowuje sig¢ system dynamiczny uderzony raz, mocno, w jednym miejscu, jak to
ma miejsce przyktadowo po urazie mézgu czy po udarze mézgu; inaczej system,
ktdry traci energie i ulega entropii, jak to ma miejsce w przypadku otepienia. Wte-
dy zmiany maja charakter pionowy: gdy kolejno rézne pietra mézgu (kora mézgo-
wa, uklad limbiczny, piert mézgu wraz ze §rédmézgowiem) traca energie, ulegaja
dezorganizacji i w konicu rozpadaja si¢, w przeciwienistwie do ,poziomych” efektéw
uszkodzen ogniskowych, gdy jedna cze$¢ systemu jest uszkodzona lub zniszczona,
a inne pozostaja nietkniete (por. Diehl 2002).

W miare narastania cech otepienia korowego, jakim jest zaréwno choroba Al-
zheimera, jak i FTD, proces neurodegeneracji przebiega w kierunku odwrotnym do
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mikrogenezy, a wiec literalnie: z gérnych obszaréw do dolnych (gtebszych) obsza-
réw moézgu. Im glebiej w mdzgu wystapia zmiany neurodegeneracyjne, tym objawy
beda mniej specyficzne. Gdy w konicu choroba zaatakuje najnizsze pietro (pief
moézgu wraz z miedzymdzgowiem), podstawowe funkcje zyciowe réwniez ulegna
entropii: straca energie i rozpadna sie, co doprowadzi nieuchronnie do zgonu pa-
cjenta. Dlatego w ostatnim etapie dowolnej choroby otepiennej, neurodegeneracyj-
nej réznice w obrazie klinicznym, bardzo wyraZne na poczatku, stajg sie nieistotne

i wlasciwie niezauwazalne. Innymi stowy, kazda taka choroba otepienna:

1. zaczyna sie od tego samego punktu wyjscia, jakim jest zachwianie poczucia
wlasnej tozsamosci, zwiazane z pojawiajacymi sie zaburzeniami proceséw
poznawczych, emocjonalnych i/lub zaburzen zachowania,

2. przebiega dalej w sposdb specyficzny dla podstawowego patomechanizmu
danego rodzaju otepienia,

3. traci specyficzno$¢ z uptywem czasu i koriczy sie podobnie w kazdym przypadku
mutyzmem i zgonem.

Sumujac, nalezy podkresli¢, ze uzyskane wyniki, ktére pozwalajg na réznicowa-
nie dzieki specyficznym profilom behawioralnym réznych zespoléw otepiennych
maja znaczenie dla dalszej terapii. Pozwalaja takze na ocene efektywnosci neuro-
terapii. Przyczyniajg sie wiec do podniesienia jako$ci zycia 0séb z réznego rodzaju
otepieniem.
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ANEKS

M. Pachalska, B.D. MacQueen (2000)
Kwestionariusz Zachowan Osoby z Zespotem Czolowym
Krakow: Fundacja na Rzecz Oséb z Dysfunkcjami Mézgu

Autoryzowany przekiad z angielskiego ,Frontal Behavioral Inventory

Do uzytku wytacznie za zgoda autoréw

Identyfikator pacjenta:

Adres i telefon:

Wiek / data urodzenia:

Rozpoznanie:

MRI/CT (niepotrzebne skresli¢)?
Data badania:

Badajacy:

Osoba badana (stosunek do pacjenta):

Instrukcje

Badamy opiekuna pacjenta lub osobe, ktéra mieszka z pacjentem i ma z nim codzienny kontakt. Informujemy,
ze interesujg nas wylacznie te zmiany w zachowaniu i osobowosci pacjenta, ktére wystapity po wydarzeniu
powodujacym uszkodzenie przedniej czesci mdzgu (urazie lub zachorowaniu itp.). Zadajemy pytania (bez po-
jec¢ okreslajacych nazwe objawu) pojedynczo pod nieobecnos¢ pacjenta (bez jego udziatu). W razie niejasnosci
mozna wytlumaczy¢ pytania, podac przykfady, uzupemic informacje itp. Na podstawie udzielonej odpowiedzi
przyznajemy punktacje odpowiednio wg klucza:

0 =brak patologicznego zachowania w danym zakresie;

1 =lekki stopien zaburzen, problemy wystepuja epizodycznie;

2 =umiarkowany stopien zaburzen, problemy wystepuja stosunkowo czesto;
3 =gleboki stopien zaburzen, problemy wystepuja bardzo czesto.

1. Apatia
Czy pacjent stracit zainteresowanie przyjaciétmi, kolegami, czynnosciami zycia codziennego?
Ocena:

2. Biernos¢
Czy pacjent przejmuje inicjatywe, czy nalezy go ciaggle prosic i przekonywac, aby cokolwiek zrobit koto siebie?
Ocena:

3. Obojetnos¢, plytkosé emocjonalna
Czy pacjent reaguje na biezace sytuacje radoscig lub smutkiem w taki sam sposéb i w takim samym stopniu,

jak przed urazem/zachorowaniem?
Ocena:
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4. Upor i sztywnosc myslenia

Czy pacjent przejawia upér i sztywnos$¢ myslenia? Czy nie potrafi juz ustapic¢ z wlasnego zdania (bardziej niz
przed urazem/zachorowaniem)?

Ocena: ___

5. Konkretnos¢

Czy pacjent interpretuje wypowiedzi innych ludzi (szczegélnie wypowiedzi ironiczne, przenosnie, przystowia
itp.) konkretnie, dostownie?

Ocena:

6. Zaniedbanie wygladu

Czy pacjent zaniedbuje swoj wyglad, czystos¢ i kulture osobista w poréwnaniu do jego zachowania przed
urazem/zachorowaniem?

Ocena: ___

7. Dezorganizacja

Czy pacjent jest zdolny do planowania i organizowania ztozonych czynnosci, czy raczej ma tendencje do braku
konsekwencji i zostawiania niedokoriczonych a nawet nie rozpoczetych zadan?

Ocena:

8. Brak uwagi

Czy pacjent skupia sie nad biezaca sytuacja, w ktérej sie znajduje? Czy wydaje sie, ze nie zwraca uwagi na
otoczenie lub nie rozumie tego, co dzieje sie wokét niego?

Ocena: ___

9. Utrata wgladu

Czy pacjent wydaje sie nieSwiadomy probleméw lub zmian zachodzacych w otoczeniu? Czy twierdzi, ze
wszystko jest w porzadku i po staremu, nawet wtedy, gdy ewidentnie tak nie jest?

Ocena: ___

10. Logopenia

Czy pacjent jest tak samo rozmowny, jak przedtem? Czy ma znacznie mniej do powiedzenia, niz przed urazem/
zachorowaniem?

Ocena:

11. Apraksja mowy

Czy pacjent moéwi wyraznie? Czy wystepuja btedy w wymowie? Czy myli blisko brzmiace stowa? Czy moéwi
z trudem, wysitkiem?

Ocena:

12. Perseweracje
Czy pacjent powtarza bez powodu stowa lub czynnosci?
Ocena: ___

13. Nadwrazliwos¢ i irytacja

Czy pacjent jest bardziej drazliwy teraz, niz przed urazem/zachorowaniem? Czy reaguje bardziej gwattownie na
sytuacje stresowe? Czy drobiazgi wyprowadzajg go czesciej z rbwnowagi, niz przed urazem/zachorowaniem?
Ocena:

14. Nadmierna wesotkowatos¢
Czy pacjent zbyt czesto zartuje niestosownie? Czy opowiada beztaktowne lub wrecz glupie kawaty czesciej, niz

przed urazem/zachorowaniem?
Ocena:
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15. Nierozsadne zachowanie

Czy pacjent podejmuje pochopne decyzje (np. w sprawach finansowych lub za kierownica)? Czy wykazuje
nieobliczalno$¢, niedbalstwo lub brak zdrowego rozsadku?

Ocena: ___

16. Niestosownos¢ i brak kultury w zachowaniu sie

Czy pacjent zachowuje sig niestosownie (w poréwnaniu do jego zachowania przed urazem/zachorowaniem)?
Czy bywa niekulturalny? Czy bywa bardziej dzieciecy, niz przed urazem/zachorowaniem?

Ocena:

17. Impulsywnos¢

Czy pacjent dziata lub méwi bez wzgledu na przewidywalne nastepstwa? Czy robi lub méwi cokolwiek, co mu
przychodzi do gtowy?

Ocena:

18. Niepokdj

Czy u pacjenta wzrést poziom aktywnosci? Czy jest bardziej niespokojny, nerwowy (w poréwnaniu do jego
charakterystycznego zachowania sprzed urazu/ zachorowania)?

Ocena:

19. Agresywnos¢

Czy pacjent jest bardziej agresywny, niz przed urazem/zachorowaniem? Czy krzyczy na ludzi, grozi piescia lub
atakuje fizycznie?

Ocena:

20. Hiperoralnos¢

Czy pacjent pije wiecej ptynéw niz przedtem? Czy podjada wszystko, co lezy w zasiegu reki? Czy wktada
przedmioty do ust?

Ocena:

21. Hiperseksualnos¢
Czy zachowanie seksualne pacjenta jest dziwaczne lub czy jest nadmiernie aktywny seksualnie?
Ocena: ____

22. Kompulsywnos¢

Czy pacjent zachowuje sie tak, jakby miat silng potrzebe dotykania, gtaskania, badania przy pomocy dotyku
lub podnoszenia przedmiotéw, ktére lezg w zasiegu reki?

Ocena:

23. Nietrzymanie moczu i/ lub katu

Czy pacjent przejawia nietrzymanie moczu i/ lub katu (z wytaczeniem nastepstw choroby np. zapalenia drég
moczowych lub porazenia)?

Ocena: ____

24, Obca reka

Czy pacjent ma ktopoty przy uzywaniu jednej z rak? Czy jedna reka przeszkadza drugiej (z wytaczeniem
zapalenia stawdw, urazéw, porazenia itp.)?

Ocena:

SUMA OCEN: ___
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ROZDZIAL 8.

JEZYKOWY WARIANT OTEPIENIA
CZOLOWO-SKRONIOWEGO (IVFTD)*
LANGUAGE VARIANT OF FRONTO-TEMPORAL DEMENTIA (IVFTD)

MicHAL HARCIAREK
Instytut Psychologii, Uniwersytet Gdanski, Gdansk

Key words: primary progressive aphasia, differential diagnosis, Pick complex,
semantic dementia

Stowa kluczowe: warianty jezykowe FTD, diagnostyka réznicowa, afazja pierwotna
postepujqca, otepienie semantyczne

SUMMARY

Fronto-Temporal Dementia (FTD), formerly known as Pick’s disease, has become rec-
ognized as a distinct and relatively common entity typically characterized by varied be-
havioural symptoms and/or a progressive language disorder often described in the lit-
erature as Primary Progressive Aphasia (PPA). Nevertheless, progressive aphasia may
also appear early in the course of Azlheimer’s Disease (AD) and at least a subset of pa-
tients clinically diagnosed with PPA turn outto have AD pathology onautopsy. Thus, the
main purpose of this chapter is to understand better the characteristic clinical features
of different variants of PPA typically associated with FTD, that is: 1) Progressive Non-
-Fluent Aphasia (PNFA), often characterized by apraxia of speech and deficits in
processing complex syntax, 2) Semantic Aphasia/Dementia (SD), with relatively

* Publikacja powstata przy wsparciu finansowym Fundacji na rzecz Nauki Polskiej.
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fluent albeit empty and perseverative speech as well as semantic memory deficits
and marked pragmatic disturbances. The diagnostic and overlapping features of these
PPA variants have been described. In addition, the clinical picture of PNFA and SD
has been discussed in the light of recent neuroimaging and pathological findings.
Equally, controversies regarding the terminology (e.g. Semantic Dementia vs. Seman-
tic Aphasia vs. Primary Transcortical Sensory Aphasia with Agnosia), diagnosis (e.g.
the role of neuroimaging in the differential diagnosis of PPA), genetics, and thera-
peutic interventions have been discussed. Lastly, directions for future research have
been proposed.

STRESZCZENIE

Otepienie czotowo-skroniowe, w przeszlosci znane réwniez jako choroba Picka, to
obecnie czesto rozpoznawany zespé! objawéw charakteryzujacy sie zaburzeniami
zachowania i/lub postepujacymi problemami jezykowymi opisywanymi zazwyczaj
jako afazja pierwotna postepujaca (Primary Progressive Aphasia — PPA). Co istotne,
PPA wystepuje takze niekiedy we wczesnej fazie choroby Alzheimera, a u niekt4-
rych pacjentéw z PPA w badaniu histopatologicznym stwierdza si¢ zmiany o typie
alzheimerowskim, tj. blaszki starcze i ztogi amyloidu.

W niniejszym rozdziale opisano dwa najczesciej spotykane warianty jezykowe FTD:
1) afazje pierwotna postepujaca z zaburzong ptynnoscia mowy, ktéra cechuje sie
apraksja mowy i problemami w przetwarzaniu bardziej ztozonych informacji syn-
taktycznych, oraz 2) otepienie semantyczne, charakteryzujace si¢ postepujaca utra-
ta wiedzy semantycznej i glebokimi zaburzeniami pragmatyki, przy jednoczesnym
wzglednym zachowaniu plynnos$ci wypowiedzi i pamieci epizodycznej. W rozdziale
skréotowo oméwiono takze tzw. postepujaca afazje logopeniczna, ktérej objawy naj-
cze$ciej stanowia jednak pierwsze stadium choroby Alzheimera. Ponadto w pracy
opisano problemy diagnozy réznicowej jezykowych wariantéw FTD, jak réwniez
podjeto prébe okresélenia mézgowych korelatéw obrazu klinicznego poszczegdlnych
wariantéw. Dyskusji poddano takze problemy terminologiczne oraz przeanalizowano
mozliwe interwencje terapeutyczne. Nakreslono réwniez kierunki przysztych badan
nad jezykowymi wariantami FTD.
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WSTEP

Do pierwszych objawéw otepienia czotowo-skroniowego (ang. Fronto-Temporal
Dementia, w skrécie: FTD), oprécz zaburzen zachowania opisanych szczegétowo
w rozdziale 7. niniejszego podrecznika (Pgchalska, 2011), naleza réwniez postepu-
jace deficyty jezykowe o typie afazji (Adlam i in., 2006; Harciarek i Kertesz, 2009;
Harciarek i Selnes, 2006; Kertesz i in., 1998, 2003; Jodzio, 1999; Mesulam, 1982,
2001; Olszewski, 2008; 2008; Pachalska i wsp. 2011). W FTD proces neurodegenera-
cyjny obejmuje bowiem nie tylko okolice kory nadoczodotowej, odpowiedzialnej za
regulacje naszego zachowania (por. Stuss i Knight, 2002), ale takze obszary platéw
czotowych i/lub skroniowych zaangazowane w funkcje jezykowe (Pgchalska, 1999;
Jodzio, 1998; zob. tez Nestor, 2007). U wielu oséb z FTD afazja stanowi niejedno-
krotnie pierwotny objaw choroby, przybierajacy poczatkowo wzglednie izolowana
posta¢. W kolejnych stadiach otepienia u wigkszoéci pacjentéw, oprécz trudnosci
jezykowych, stwierdza sie takze réznorodne dysfunkcje poznawcze (np. problemy
wykonawcze) i/lub zmiany zachowania. Zdarza sie takze, ze osoby z FTD, u kté-
rych na poczatku choroby dominowaly zaburzenia behawioralne i/lub dysfunkcje
wykonawcze, z czasem zaczynaja przejawial objawy afazji prowadzacej zazwyczaj
do calkowitego mutyzmu (por. Kertesz i in., 2005, 2007). Obserwacje te sprawiaja,
ze narastajace trudnosci jezykowe sa obecnie uwazane za istotna sktadowa obrazu
klinicznego FTD. Wedlug wiekszosci badaczy FTD stanowi bowiem spektrum obja-
woéw, ktérych rodzaj i nasilenie zaleznych zaréwno od stadium choroby, jak i obszaru
mozgu, w ktérym rozpoczal sie proces neurodegeneracyjny (Seeley i in., 2005).

Przypadki pacjentéw z wzglednie czysta postacia postepujacych zaburzei mowy,
ktérym towarzyszyly zazwyczaj zaniki korowe w obszarze lewego plata czolowe-
go i/lub skroniowego, opisano juz pod koniec XIX wieku. Jako pierwszy dokonatl
tego w 1892 roku Arnold Pick (Pick, 1892). Jego 69-letni pacjent przejawial trwajace
blisko dwa lata izolowane objawy stopniowo nasilajacej si¢ transkorowej afazji czu-
ciowej. Badanie neuropatologiczne wykazalo znaczng atrofie bieguna skroniowego
oraz tylnych czesci drugiego i trzeciego zakretu skroniowego lewej pétkuli mézgu.
W kolejnych latach Pick opublikowal serie artykutéw, w ktérych przedstawit podob-
ne przypadki postepujacej afazja u oséb okoto 60. roku zycia, do ktdrej z czasem do-
Taczaly si¢ zmiany osobowosci (Pick, 1904, 1906). Analogiczne obserwacje poczynili
takze inni badacze tego okresu (Dejerine i Serieux, 1897; Rosenfeld, 1909). Opisany
powyzej obraz kliniczny stal sie nastepnie podstawa do wyodrebnienia nowej jed-
nostki nozologicznej, choroby Picka (za: Jodzio, 1999). Co jednak ciekawe, kolejne
badania pokazaly, ze tylko u nielicznych pacjentéw z choroba Picka w badaniu histo-
patologicznym stwierdzano tzw. komorki i ciala Picka (zob. Harciarek i Jodzio, 2005).
Sprawilo to, ze termin ten, stosowany na poczatku XX wieku na okre$lenie obrazu
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klinicznego cechujacego si¢ postepujaca afazjg i/lub zmianami zachowania, zasta-
piono ostatecznie terminem FTD. Choroba Picka zaczeto natomiast okreslaé tylko
te przypadki FTD, w ktérych w badaniu histopatologicznym obserwuje si¢ komérki
i ciala Picka.

Jednak przez znaczng cze$¢ XX wieku problematyka postepujacych zaburzen
mowy, analogicznie do innych badan nad FTD, spotykala sie z niewielkim zaintere-
sowaniem. Przelom nastapit w 1982 roku, kiedy Marsel Mesulam opisat sze$cioro
pacjentéw charakteryzujacych sie wolno postepujaca i wzglednie izolowana utrata
plynnosci mowy. Fenomen ten okres§lono wéwczas mianem afazji pierwotnej po-
stepujacej (ang. Primary Progressive Aphasia, w skrécie: PPA) (Mesulam, 1982,
2001; zob. tez Herzyk, 1996; Jodzio, 1998). Co interesujace, niemalze w tym samym
czasie w literaturze zaczely pojawiac sie réwniez szczegétowe opisy 0séb z choroba
zwyrodnieniowa mézgu, u ktérych w obrazie klinicznym oprécz glebokiej ano-
mii stwierdzano postepujace zaburzenia rozumienia, przy jednocze$nie wzgled-
nie zachowanej plynnoéci mowy (Basso i in., 1988; Warrington, 1975). Chorych
tych, w poréwnaniu do pacjentéw Mesulama (1982), cechowaly przede wszystkim
nasilajace si¢ izolowane deficyty semantyczne, spowodowane zanikami korowymi
w przedniej czesci lewego plata skroniowego.

Cho¢ wspoblcze$nie badacze pozostaja zgodni, ze PPA stanowi zréznicowang
grupe objawéw, klasyfikacja oraz kryteria diagnostyczne poszczegélnych jej wa-
riantéw pozostaja ciagle kwestig sporna. Aktualnie w literaturze przedmiotu naj-
czesdciej opisywane sa dwa warianty afazji postepujacej: afazja pierwotna postepu-
jaca z zaburzong plynnos$ciag mowy (ang. Primary Non-Fluent Aphasia, w skrécie:
PNFA) oraz tzw. otepienie semantyczne (ang. Semantic Dementia, w skrécie SD),
swoim obrazem przypominajaca transkorowa afazje czuciowa (Grossman i Ash,
2004; Harciarek i Jodzio, 2005; Hodges i in., 1992; Knibb i in., 2006; McKhann i in.
2001; Neary i in., 1998; Snowden i in., 1989). Oba warianty zostaly szczegélowo
opisane w dalszej czeéci tego rozdziatu.

W ostatnich latach grupa badawcza pod kierownictwem Marii Luizy Gorno-
-Tempini (2004; 2011) zaproponowata takze wyréznienie trzeciej formy PPA, tzw.
postepujacej afazji logopenicznej (ang. Logopenic Progressive Aphasia, w skrécie:
LPA), ktéra przez wiekszos¢ neuropsychologéw uwazana byla do tej pory za forme
PNFA. Wedlug Gorno-Tempini, wariant ten charakteryzuje nasilajaca sie logope-
nia, ktérej, w przeciwieristwie do czystej postaci PNFA, nie towarzysza trudnosci
w wypowiadaniu i powtarzaniu siéw. W LPA z logopenia czesto wspdlwystepuja
natomiast pojawiajace sie w kolejnych stadiach choroby zaburzenia pamieci epizo-
dycznej. Co istotne, w LPA obserwuje si¢ przede wszystkim zaniki w korze skronio-
wo-ciemieniowej (Gorno-Tempini i in., 2004, 2008; Josephs i in., 2006). Ponadto,
uzyskane w ostatnim czasie wyniki badan neurohistopatologicznych wykazaly, ze
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zmiany zwyrodnieniowe w mézgu pacjentéw z LPA sa typowe dla oséb z choroba
Alzheimera (ang. Alzheimer’s Disease, w skrécie: AD) (Rabinovici i in., 2008). Po-
niewaz wariant ten czesto nie jest uznawany za forme FTD, w dalszej czeéci roz-
dzialu zrezygnowano z jego szczegétowego opisu.

AFAZJA PIERWOTNA POSTEPUJACA Z ZABURZONA PLYNNOSCIA
MOWY (PNFA)

CHARAKTERYSTYKA KLINICZNA

Pierwsze kliniczne objawy PNFA, okreslanej czesto jako ,nieplynny” wariant
PPA (por. Clark i in., 2005; Grossman i Ash, 2004; Olszewski, 2008), wystepuja
zazwyczaj u 0séb przed 65. rokiem zycia. Sg one jednak bardzo zréznicowane. Po-
czatkowo prawie wszystkich chorych z PNFA charakteryzuja mato specyficzne, se-
lektywne trudno$ci w nazywaniu przedmiotéw oraz problemy w doborze stéw (Sel-
nes i Harciarek, 2006). Ekspresja mowy pozostaje wéwczas wzglednie prawidlowa,
cho¢ pacjenci zaczynajg stosowal dluzsze przerwy miedzy wypowiadanymi stowa-
mi, a w niektérych przypadkach zauwazy¢ mozna tagodne problemy artykulacyjne.
Wraz z postepem choroby mowa staje sie coraz bardziej zaburzona. Pojawiaja sie
trudno$ci w konstruowaniu wypowiedzi, przez co wypowiadane zdania staja sie
niegramatyczne i trudne do zrozumienia (Kertesz, 2008; Weintraub i in., 1990).
Przykladowo, mowe spontaniczna oséb z PNFA nierzadko cechuje ograniczone
uzywanie czasownikoéw, cho¢ efekt ten modyfikowany jest czestos$cia wystepowa-
nia poszczegélnych sléw w ojczystym jezyku pacjenta (Harciarek i in., 2008). Warto
zaznaczy¢, ze cho¢ agramatyzm nie nalezy do osiowych objawéw PNFA, zaburze-
nia mowy obserwowane u niektérych chorych niejednokrotnie przypominaja cechy
klasycznej afazji Broca spowodowanej udarem (zob. Olszewski, 2008). Poglebiajace
sie trudnoéci w znajdowaniu i wypowiadaniu stéw sprawiaja, ze pacjenci unikajg
komunikacji werbalnej, staja sie apatyczno-depresyijni i czesto wycofuja sie z kon-
taktéw spolecznych. W okresie tym w mowie oséb z PNFA nierzadko wystepuja
takze parafazje jezykowe, zwlaszcza parafazje fonemiczne przybierajace niekiedy
postac neologizméw (Kertesz i in., 2003a). W kolejnych stadiach pacjenci przeja-
wiaja réwniez zaburzenia powtarzania, zwlaszcza dluzszych zdan i wyrazéw wie-
losylabowych. Mimo niejednokrotnie glebokich deficytéw powtarzania, w PNFA
nie dochodzi jednak do utraty znaczenia poszczegdlnych wyrazéw (deficytéw se-
mantycznych). Niekiedy zaburzenia ptynno$ci wypowiedzi przybierajg postaé ja-
kania lub tzw. apraksji mowy, cechujacej si¢ wadliwym planowaniem sekwencji
ruchéw niezbednych dla prawidtowej artykulacji (Kertesz i in., 2003a; Kipps i in.,
2007). Efektem tego jest czeste ,zatrzymywanie sie” w potowie wypowiadanego
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wyrazu oraz zalamanie normalnego tempa wypowiedzi. Deficyty ekspresji mowy
staja sie woéwczas razaco podobne do zaburzen artykulacyjnych spowodowanych
choroba neuronu ruchowego (ang. Motor Neuron Disease, w skrécie MND). W in-
nych przypadkach PNFA przypomina raczej afazje dynamiczng (zob. Luria, 1967).
U niektérych pacjentéw obserwuje sie bowiem jedynie postepujaca logopenie,
ktéra przebiega bez klasycznych objawéw afazji (Gorno-Tempini i in., 2004). Zda-
nia wypowiadane przez tych chorych, cho¢ relatywnie krétkie, sa poprawne pod
wzgledem syntaktycznym i ciggle sktadajg si¢ z minimum 4 wyrazéw. U wiekszosci
pacjentéw z izolowana logopenia wystepuja natomiast parafazje fonologiczne oraz
zaburzenia powtarzania diuzszych zdan, wskazujac tym samym na nieprawidlowe
dziatanie pamieci operacyjnej, zwlaszcza tzw. petli fonologicznej (zob. Jodzio i Le-
nart, 2003). W nowszych opracowaniach méwi si¢ o narastajacych trudnosciach
w znajdowaniu i wypowiadaniu stéw, co jest zwigzane z zaburzeniami pamieci ro-
boczej (Kertesz, 2011).

Co jednak wazne, nawet w zaawansowanym stadium PNFA cechujacym si¢ cat-
kowitym mutyzmem nie stwierdza si¢ zazwyczaj deficytéw rozumienia mowy (Karbe
iin., 1993; Weintraub i in., 1990). Wyjatek stanowia pacjenci, u ktérych postepujaca
afazja przebiega z agramatyzmem (Kipps i in., 2007). Jak sie wydaje, obserwowane
u nich trudno$éci w zrozumieniu tre$ci werbalnych wynikaja z nieumiejetnosci okre-
§lenia struktury zdania oraz funkeji niektérych niesamodzielnych cze$ci mowy (np.
przyimkéw). Cho¢ wraz z czasem trwania choroby u wielu pacjentéw z PNFA zabu-
rzeniu ulega réwniez zdolno$¢ czytania, Patterson i wsp. (2006) podajg, ze deficyt ten
jest wzglednie tagodny, a popelniane btedy to najczesciej pomylki fonemiczne. PNFA
nierzadko towarzysza natomiast zaburzenia pisania charakteryzujace sie duza liczba
btedéw gramatycznych (Graham i in., 2004).

Wedlug Mesulama (2001) w pierwszych dwéch latach od zachorowania u pacjen-
téw z PNFA wystepuja jedynie izolowane zaburzenia jezykowe (por. tabela 1). Mimo
postepu choroby nie stwierdza si¢ bowiem deficytéw pamieci epizodycznej oraz
dysfunkeji wzrokowo-przestrzennych (Kertesz, 2008). W niektérych przypadkach
PNFA, zwlaszcza u oséb z logopenia, do$¢ wczesnie zaburzeniu ulega natomiast pa-
mie¢ robocza (Knibb i in., 2006). Niekiedy pojawiaja sie tez dysfunkcje wykonawcze,
ktére jednak nie wplywaja znaczaco na codzienne funkcjonowanie chorych (Hodges
i Patterson, 2007).
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Tabela 1. Proponowane kryteria diagnostyczne afazji pierwotnej postepujqcej z zaburzonq pfynnosciq
mowy - zmodyfikowana wersja kryteriow diagnostycznych PPAwg Mesulama (2001)

Lp. Objawy

Wolno postepujace deficyty jezykowe polegajace na trudnosciach w znajdowaniu stéw, nazywaniu
1. | przedmiotéw, artykulacji, parafazjach fonemicznych i/lub postugiwaniu sie strukturg gramatyczna

jezyka podczas rozmowy lub w trakcie badania neuropsychologicznego

Brak zaburzen jezykowych, z wyjatkiem trudnosci w czytaniu przed wystapieniem pierwszych

2 objawéw

3 Wszystkie istotne ograniczenia w codziennym funkcjonowaniu chorego sa wytacznie wynikiem za-
" | burzen jezykowych

4 Zaburzenia jezykowe, jako wzglednie izolowane objawy, wystepuja przed pojawieniem sie innych
" | dysfunkcji poznawczych i/lub zaburzen zachowania i trwajg przez okres minimum dwoch lat

5 W okresie dwodch lat od wystgpienia pierwszych objawdw stopniowej utraty ptynnosci mowy nie

obserwuje sie zaburzen semantycznych i deficytéw rozumienia mowy

Chory nie moze spetniac kryteriéw dla jakiejkolwiek innej postaci otepienia; w okresie pierwszych
6. dwdch lat nie wystepuja zaburzenia pamieci epizodycznej, dysfunkcje przestrzenno-wzrokowe,
agnozja wzrokowa czy dysfunkcje czuciowe

Zaburzenia zachowania typowe dla otepienia czotowo-skroniowego (np apatia, rozhamowanie),
objawy pozapiramidowe, akalkulia, apraksja ideomotoryczna czy trudnosci w kopiowaniu figur geo-
metrycznych moga by¢ obecne w okresie pierwszych dwéch lat trwania choroby, ale nie moga mie¢
istotnego wptywu na codzienna aktywnos¢ chorego

Inne niz jezykowe funkcje poznawcze moga by¢ tagodnie zaburzone w ciggu pierwszych dwéch
8. lat trwania choroby, co ma by¢ potwierdzone wytacznie badaniem neuropsychologicznym, a nie
aktywnoscia dnia codziennego

Specyficzne przyczyny afazji takie, jak udar czy guz moézgu, zostaty wykluczone z zastosowaniem
neuroobrazowania

Nalezy w tym miejscu zaznaczy¢, ze kryterium izolowanych zaburzen jezyko-
wych w okresie pierwszych dwéch lat PNFA przyjete przez Mesulama (2001) jest
dos$¢ arbitralne. U wielu pacjentéw pojawiaja sie bowiem réwniez zaburzenia za-
chowania charakterystyczne dla behawioralnego wariantu FTD (Neary in., 1998)
oraz objawy pozapiramidowe (np. parkinsonizm) (Kertesz i in., 2005). U niektérych
0s6b wystepuje takze apraksja czy zjawisko tzw. obcej reki, co wskazuje na wspélne
cechy kliniczne PNFA ze zwyrodnieniem korowo-podstawnym (ang. Corticobasal
Degeneration, w skrécie CBD). Obecnos$¢ cech CBD niejednokrotnie nasila takze
agrafie towarzyszaca PNFA (Bak, 2007; Pachalska, rozdz. 7 w tym tomie).

NEUROOBRAZOWANIE

W przypadku PNFA wyniki badan z zastosowaniem technik neuroobrazowa-
nia nie dostarczaja jednoznacznych informacji na temat okreslonej lokalizacji
postepujacej atrofii mézgu. U niektérych chorych stwierdza si¢ bowiem zaniki
w calym mézgu (Cappa i in. 1996) lub tez uogélniong atrofie p6tkuli dominujacej
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dla mowy, zazwyczaj lewej (Caselli i Jack, 1992). Niekiedy w badaniu neuroobra-
zowym nie obserwuje sie natomiast zadnych nieprawidtowosci (op.cit.). Sprawia
to, ze techniki radiologiczne stosowane sa tu przede wszystkim w celu wyklucze-
nia innych niz neurodegeneracyjnych specyficznych przyczyn afazji (np. udaru,
guza mézgu — por. tab. 1).

Autorzy wiekszo$ci prac pozostaja jednak zgodni, ze PNFA najczeéciej towa-
rzyszg zaniki korowe i/lub zmiany metaboliczne obszaréw otaczajacych bruzde
Sylwiusza w lewej p6tkuli mézgu (por. Jodzio, 1998; Nestor, 2007). W szczegdlno-
§ci, zwlaszcza u chorych z postepujace apraksja mowy, stwierdza sie¢ zmniejszony
metabolizm w lewej przedniej cze$ci wyspy oraz tylnej czesci obszaru Borca (Ne-
stor i in., 2003). U pacjentéw cechujacych sie mowa logopeniczna obserwuje sie
natomiast atrofi¢ i/lub zmniejszony przeplyw krwi w okolicy tylnej gérnej czesci
zakretu skroniowego oraz dolnego ptacika ciemieniowego lewej p6tkuli mézgu
(Gorno-Tempini i in., 2008).

NEUROPATOLOGIA

Zmiany neuropatologiczne u pacjentéw z PNFA, podobnie jak sam obraz kli-
niczny tej grupy chorych, sa do$¢ zréznicowane. Jednak w wiekszo$ci przypadkéw
podczas badania histopatologicznego w neuronach obserwuje si¢ biatka MAP-tau
(Davies i Xuereb, 2007; Kertesz i Munoz, 2002; Kertesz i in., 2005; Josephs i in.,
2006), przez co PNFA jest aktualnie zaliczana do grupy tzw. tauopatii. Fakt ten
w znacznej mierze réznicuje PNFA od pozostalych form FTD, w ktérych w bada-
niu histopatologicznym stwierdza si¢ zazwyczaj ubikwityno-dodatnie wtrety lub
brak wyrézniajacej si¢ histopatologii (ang. Dementia Lacking Distinctive Histopa-
thology, w skrécie DLDH) (zob. Knopman i in., 1990). Przykladowo, Kertesz i wsp.
(2005) u zadnego z pacjentéw z PNFA w badaniu neuropatologicznym nie stwier-
dzili DLDH, cho¢ u niektérych chorych wystepowatly zmiany mézgowe charakte-
rystyczne dla MND. W grupie oséb z PNFA, u ktérych wykryto obecno$¢ biatka
tau badacze ci najczesciej obserwowali natomiast ciatka i komorki Picka, patologie
charakterystyczna dla CBD oraz typowe dla AD blaszki starcze i ztogi amyloidu.
Ponadto, Josephs i wsp. (2006) podaja, ze obecno$¢ biatka tau jest szczegdblnie po-
wszechna wérdéd pacjentéw z apraksja mowy. Ci sami autorzy (2005) sugeruja réw-
niez, ze w badaniu post mortem w mézgu os6b z PNFA obecne sa niekiedy zmiany
charakterystyczne dla postepujacego zwyrodnienie nadjadrowego (ang. Progressi-
ve Supranuclear Palsy, w skrécie PSP).

Na znaczny odsetek (20—-30%) oséb z PNFA, u ktérych diagnoza neuropato-
logiczna wskazywala na zmiany specyficzne dla AD wskazuja takze Davies i Xu-
ereb (2007). Mesulam (2001) oraz Snowden i wsp. (1996) podaja natomiast, ze
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niezaleznie od wariantu FTD, najcze$ciej trudno jednoznacznie ustali¢ przyczyne
neurodegeneracji, a komorki i ciatka Picka wystepuja jedynie u okoto 20% chorych
z PNFA.

PROGNOZA | LECZENIE

Poza nielicznymi przypadkami zwiazanymi z MND lub patologia w obszarze
zwojow podstawy, rozwé6j PNFA jest wzglednie powolny, a $redni czas trwania
choroby wynosi okoto 8-10 lat (Kertesz i in., 2005, 2008; Kipps i in., 2007). Nie
stwierdzono dotad réznic w czestosci zachorowan ze wzgledu na pte¢ (Clarkiin.,
2005), jak réwniez nie okreslono czynnikéw ryzyka innych niz wiek. W ostatnich
latach zauwazono zwigkszony procent chorych z PNFA wéréd oséb, u ktérych
w przeszlosci wykonano zabieg wasektomii (Decker i Heilman, 2008; Weintraub
iin., 2006). Przyczyny tego zjawiska nie sa jasne. Najprawdopodobniej jednak do
rozwoju PNFA u oséb poddanych wasektomii dochodzi w skutek przedostawania
sie autoantygenéw, w tym wypadku biatka tau znajdujacego sie w plemnikach,
z jader do krwi, co spotykac by sie mialo z reakcja ze strony uktadu immunolo-
gicznego. Argumentem wspierajacym to przypuszczenie jest fakt, ze podawanie
steroidéw pacjentom z PNFA, u ktérych w przeszlosci wykonano zabieg wasekto-
mii znacznie zmniejsza u nich gleboko$¢ afazji (Decker i Heilman, 2008). Kertesz
i wsp. (2008) wykazali, ze przyjmowanie przez osoby z PNFA galantaminy, cho¢
nie redukuje objawéw afazji, w istotny sposéb spowalnia ich progresje. Jednak
poza tymi wyjatkami oraz stosowana u wigkszosci pacjentéw terapia zaburzen
mowy (por. Pachalska, 2008) i/lub farmakoterapig w celu redukcji objawéw towa-
rzyszgcych afazji (tj. depresji, leku czy nadmiernego pobudzenia) (Sobdéw, 2005),
skuteczne metody leczenia PNFA nie zostaly jak dotad poznane.

OTEPIENIE SEMANTYCZNE (SD)

CHARAKTERYSTYKA KLINICZNA

Otepienie semantyczne, okre$lana réwniez jako pierwotna postepujaca afazja se-
mantyczna (Kertesz i in. 1998), ptynna postaé afazji pierwotnej postepujacej (Adlam
i in., 2006), pierwotna postepujaca czuciowa afazja transkorowa z agnozja wzroko-
wa (Kertesz i in., 1992) czy, w Japonii, afazja ,,Gogi” (znaczenia sléw) (Tanabe i in.,
1992), to obok PNFA druga opisywana w literaturze forma PPA, bedaca jednym
z wariantéw FTD (Neary i in., 1998). Cho¢ ciagle brakuje szczegélowych danych na
temat epidemiologii SD, Chow i wsp. (2005) podaja, Ze jej objawy kliniczne, obej-
mujace przede wszystkim stopniowo nasilajaca sig, wielomodalna utrata wiedzy se-
mantycznej przy jednoczesnie dobrze zachowanej fonologii, syntaktyce i ptynnosci
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wypowiedzi, wystepuja az u jednej trzeciej wszystkich pacjentéw z FTD. Wiek za-
chorowania jest do$¢ zréznicowany i przypada zazwyczaj na okres miedzy 55. a 70.
rokiem Zzycia (Hodges i Patterson., 2007).

Warto w tym miejscu zaznaczy¢, ze cho¢ pojecie SD zostalo wprowadzone i spo-
pularyzowane zaledwie kilkanascie lat temu (Hodges i in., 1992; Snowden i in., 1989),
przypadki SD, opisywane zazwyczaj jako gluchota stowna czy amnezja werbalna, ob-
serwowano juz na przefomie XIX i XX wieku (Dejerine i Serieux, 1897; Pick, 1892,
1904; Rosenfeld, 1909). Po raz pierwszy postepujaca utrate znaczenia stéw u jednego
ze swoich pacjentéw opisal w 1892 roku wspomniany juz we wstepie niniejszego ar-
tykulu Arnold Pick. Co ciekawe, mimo uderzajacej wyjatkowosci objawédw zaobser-
wowanych przez Picka, w kolejnych dziesiecioleciach u 0séb z cechami postepujacej
i wzglednie izolowanej transkorowej afazji czuciowej diagnozowano zazwyczaj AD,
niejednokrotnie zapominajac lub ignorujac pionierskie doniesienia Picka. W 1975
roku Elizabeth Warrington opisata trzech chorych, ktérzy w obrazie klinicznym ra-
zaco przypominali pacjentéw Picka (Warrington, 1975). Autorka stwierdzita u nich
postepujaca wzrokowa agnozje asocjacyjng przebiegajacg z anomia oraz utrata rozu-
mienia znaczenia stéw. Co wazne, jednoczesny brak deficytéw pamieci epizodycznej
czy zaburzen orientacji w miejscu i czasie w istotny sposéb réznicowal pacjentéw
Warrington od chorych z AD.

Wspotczesnie do cech klinicznych SD zalicza sie anomie i zubozenie stownictwa,
opisywane czesto jako ,utrata pamieci stéw” (Hodges i Patterson, 2007). Plynno$¢
mowy w tej grupie pacjentéw jest wzglednie zachowana, cho¢ nieustannie zmniej-
szajacy sie zakres sléw wynikajacy ze stopniowej degradacji pamieci semantycznej
ostatecznie powoduje, ze dlugo$¢ wypowiadanych przez osoby z SD zdan ulega
istotnemu skréceniu, doprowadzajac niekiedy do calkowitego mutyzmu (Kertesz
i in., 1998). Juz w pierwszych stadiach choroby oprécz glebokiej anomii pojawia-
ja sie trudnoéci w rozumieniu znaczenia uprzednio znanych wyrazéw, zaréwno
w mowie, jak i w piémie (Grossman i Ash, 2004; Harciarek i in., 2008; Hodges
i Patterson, 2007; Kertesz i in., 1996, 1998). Poczatkowo deficyty rozumienia doty-
cza przede wszystkim malo typowych i rzadko uzywanych w danym jezyku nazw
wlasnych, co w znacznym stopniu utrudnia wczesng diagnoze SD (Caine i in., 2009;
Kipps i in., 2007). Wraz z czasem trwania choroby problemy te obejmuja takze
nazwy przedmiotéw codziennego uzytku (np. rzeczy w gospodarstwie domowym),
a sami chorzy niejednokrotnie zadaja pytania o znaczenie poszczegdlnych stéw
(por. Kertesz i in. 2010):

Opiekun chorego: ,,Podaj mi widelec”.
Chory z SD: ,Widelec..? Widelec... Co to jest ‘widelec’?”.
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Zaréwno w mowie spontanicznej, jak i podczas badania neuropsychologicznego
sfowa o niskiej czestosci uzycia sg zastepowane bardziej powszechnymi wyrazami
z kategorii nadrzednych: przyktadowo, ,,rzecz” lub ,zwierze” na okreslenie ,noza” czy
»psa”. U wiekszoéci pacjentéw pojawiaja sie réwniez parafazje semantyczne, zwlasz-
cza podczas wykonywania zadan testowych polegajacych na prawidlowym nazywaniu
przedmiotéw. Co interesujace, brak zaburzen fonologicznych sprawia, ze cho¢ pacjenci
nie rozpoznaja danego sfowa i nie potrafig zdefiniowac jego znaczenia, sa oni w stanie
prawidiowo je powtdrzy¢, nawet jesli sktada sie ono z wielu sylab (np. ,nosorozec” czy
»meteorolog”). Podczas definiowania okre§lonych nazw czy poje¢ osoby z SD podaja
zazwyczaj bardzo ogdlne, ubogie w detale lub catkowicie bledne definicje (Kipps i in.,
2007). Ponadto juz we wczesnym stadium SD prawie u wszystkich chorych pojawia-
ja sie glebokie zaburzenia pragmatyki jezyka, zauwazalne zaréwno w trakcie badania
neuropsychologicznego (np. podczas definiowania poje¢ lub opisywania obrazka), jak
i w mowie spontanicznej (por. Kertesz i in. 2010).

Deficyty te, uznawane czesto za diagnostyczne objawy SD (por. Kertesz in.,
2007), przede wszystkim obejmuja nadmierng i niepohamowana rozmowno$¢, wy-
powiadanie niestosownych tresci, tematyczne perseweracje, stereotypie, a nawet
tzw. zargon semantyczny (tj. znieksztalcone semantycznie wypowiedzi, ktére po-
zostaja czesto niezrozumiale dla stuchacza). Dodatkowo, juz na poczatku trwania
choroby pacjenci z SD przejawiaja specyficzne problemy w czytaniu i pisaniu, okre-
$lane odpowiednio mianem powierzchniowej dysleksji i powierzchniowej dysgrafii
(Caine i in., 2009; Fushimi i in., 2009; Jefferies i in., 2004). Najogdlniej zaburzenia
te charakteryzuja sie czytaniem i zapisywaniem wyrazéw nieregularnych jako re-
gularne, podczas gdy czytanie i zapisywanie wyrazéw regularnych jest wzglednie
prawidlowe. Glebokie deficyty leksykalno-semantyczne u chorych z SD sprawiaja
bowiem, ze wyrazy o nietypowej pisowni sg przez nich czytane i zapisywane jedy-
nie na podstawie odpowiednio$ci gloska — litera.

Co istotne, do poczatkowo izolowanych deficytéw semantyczno-leksykalnych
wraz z postepem choroby zaczynaja dotaczad sie objawy agnozji wzrokowo-czuciowej
o typie asocjacyjnym (por. Kertesz i in., 1998; Jodzio, 1999). Jak sie okazuje, prawidlo-
we wzrokowe czy dotykowe rozpoznawanie przedmiotéw jest takze modyfikowane
ich znajomos$cia i czesto$cia uzywania (zob. Hodges i Patterson, 2007). Przyktadowo,
chorzy z SD niejednokrotnie nie maja wiekszych trudnosci z rozpoznaniem np. tyzki
czy kluczy, podczas gdy identyfikacja przedmiotéw rzadko uzywanych (np. pily czy
korkociagu) jest dla nich znacznie trudniejsza. Ponadto pacjenci czesto przejawiajg
problemy z generalizacja obiektéw np. jesli w domu néz, ktérego uzywaja jest wyko-
nany z posrebrzanego metalu, to plastikowy n6z w kolorze bialym moze nie zosta¢
prawidlowo rozpoznany i zakwalifikowany do kategorii ,,noze”.
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Warto w tym miejscu zaznaczy¢, ze zaburzenia leksykalno-semantyczne w SD
sa niejednokrotnie wybidrcze i poczatkowo moga dotyczy¢ jedynie wybranych kate-
gorii znaczeniowych (ang. category-specifc deficits) (zob. Lambon Ralph i in., 2003).
Przykladowo, osoby z SD przejawiaja zazwyczaj wigksze trudno$ci w przetwarzaniu
rzeczownikéw niz czasownikéw (Bird i in., 2000; Hillis i in., 2004), cho¢ niektérzy
badacze zaobserwowali odwrotng dysocjacje (Yi i in., 2007). Ponadto, w poréwna-
niu do konkretnych nazw przedmiotéw, rozumienie znaczenia abstrakcyjnych pojec
jest w SD wzglednie dobrze zachowane (Kertesz i in., 1998), podobnie jak wiedza
dotyczaca liczb (Cappelletti i in., 2001; Halpern i in. 2004) czy koloréw (Robinson
i Cipolotti, 2001). Glebokie i wzglednie wczesnie pojawiajace si¢ deficyty leksykalno-
semantyczne u pacjentéw z SD dotycza natomiast przetwarzania nazw czesci ciata
oraz figur geometrycznych (Harciarek i Kertesz, 2009).

W niektérych przypadkach SD obserwuje sie takze postepujaca utrate wiedzy
na temat os6b (Hodges i Patterson, 2007; Thompson i in., 2003). Pacjenci prze-
jawiaja woéwczas glebokie trudnosci w rozpoznawaniu innych ludzi, w tym ich
twarzy (prozopagnozja), co czesto nastrecza dodatkowych probleméw w relacjach
interpersonalnych. Poczatkowo fenomen ten dotyczy przede wszystkim rzadziej
spotykanych znajomych, przez co diagnoza prozopagnozji we wczesnym stadium
SD bywa istotnie utrudniona. Jednak wraz z postepem choroby pacjenci niejedno-
krotnie traca takze wiedze na temat swoich bliskich, ktérych nie potrafiag wéwczas
rozpoznad.

Prawidlowe relacje spoleczne chorego z jego otoczeniem zostaja dodatkowo za-
klécone przez powszechnie spotykane u oséb z SD zmiany osobowosci oraz zabu-
rzenia zachowania (Edwards Lee i in., 1997; Kertesz i in., 2007; Seeley i in., 2005).
Szczegdblnie czesto w tej grupie pacjentéw obserwuje si¢ nadmierng towarzysko$é,
rozhamowanie oraz tzw. zachcianki zywieniowe i eksperymentowanie z dieta (np.
nieustajaca chec¢ jedzenie tylko bananéw i/lub stodyczy potaczona z piciem wylacz-
nie mleka — zob. Kertesz, 2006). Ponadto u chorych z SD niejednokrotnie stwierdza
sie wzmozone zainteresowanie nowymi ruchami religijnymi oraz preferowanie dos¢
ekscentrycznych sposobéw ubierania si¢ (Edwards Lee i in., 1997). Czesto towarzy-
sza temu réznego typu kompulsje (np. nieustanne spogladanie na zegarek czy nie-
koniczgca sie cheé ukladania puzzli) oraz tzw. sztywno$cia umyslowa (ang. mental
inflexibility). Ponadto, pacjenci ci sa nierzadko catkowicie pozbawieni §wiadomo-
$ci wlasnych zaburzen, zaréwno nasilajacych si¢ deficytéw leksykalno-semantycz-
nych, jak i zmian behawioralnych (zob. Harciarek, 2009). Warto nadmienic, ze cho¢
w wiekszosci przypadkéw SD zaburzenia zachowania pojawiaja sie dopiero w kolej-
nych stadiach otepienia, do rozwoju réznie nasilonych deficytéw semantycznych do-
chodzi takze u pacjentéw z behawioralnym wariantem FTD (ang. behavioral variant
of Frontotemporal Dementia, w skrécie bv-FTD). Przyktadowo, Kertesz i wsp. (2005,
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2007) podaja, ze u 20% 0séb z bv-FTD z czasem rozwinely si¢ objawy SD. Auto-
rzy jednoczes$nie podkreslaja, ze w przypadkach bv-FTD zaburzenia semantyczne
pozostaja czesto niezauwazone lub marginalizowane, co znacznie zaniza statystyke
czestosci wystepowania SD w populacji FTD.

Na tle nasilajacych sie deficytéw jezykowo-semantycznych oraz zmian beha-
wioralno-osobowosciowych, w SD zaskakujaco dobrze zachowana jest natomiast
pamieé epizodyczna, szczegdlnie o charakterze autobiograficznym (Graham i in.,
2000; Hodges i Graham, 2001; Kertesz i in., 1998; Scahill i in., 2005). Jednak wraz
z rozwojem otepienia funkcje te moga réwniez ulec zaburzeniu (Matuszewski i in.,
2009). Co interesujace, wiekszo$¢ badaczy sugeruje, ze profil deficytéw pamieci
autobiograficznej w SD jest do$¢ wyjatkowy (za: Harciarek i Jodzio, 2005). W prze-
ciwienistwie do innych choréb neurodegeneracyjnych (np. AD), wspomnienia po-
chodzgce z ostatnich dni, miesiecy sa bowiem przez pacjentéw istotnie lepiej pa-
mietane niz wydarzenia z okresu ich wczesnej mlodo$ci; odwrdcenie czasowego
gradientu przebiegu zapominania, tzw. prawa Ribota (por. Kopelman, 2002). Warto
jednak zaznaczy¢, ze ocena procesé6w pamieciowych bywa tu istotnie utrudniona,
zwlaszcza ze wzgledu na nasilajace si¢ problemy z rozumieniem zadawanych pytan
czy instrukcji zadania.

U wigkszosci pacjentéw z SD nie obserwuje sie zaburzen orientacji w czasie
i miejscu (Hodges i in., 1992 ), co pozwala im na odbywanie samodzielnych space-
réw w znanej okolicy. Ponadto chorzy prawidlowo wykonuja proste zadania arytme-
tyczne (Zamarian i in., 2006). W SD zazwyczaj dobrze zachowane sa réwniez funk-
cje percepcyjno-przestrzenne oraz zdolnosci motoryczne (zob. Kertesz i in., 1992,
1998), przez co podczas badania neuropsychologicznego pacjenci nie maja trudno-
$ci w kopiowaniu okreslonych rysunkéw czy figur (np. zegara czy Figury Zlozonej
Reya-Osterrietha). Ponadto niektérzy chorzy spontanicznie i chetnie maluja obrazy
(por. Drago i in., 2006), ktére niejednokrotnie posiadaja duze walory artystyczne (np.
przez odpowiedni dobér koloréw, perspektywe czy gre $wiatel) i/lub stanowia wierna
kopie obserwowanych obiektéw. Jednak glebokie zaburzenia semantyczne sprawiaja,
ze osoby z SD czesto nie potrafia zdefiniowad, co dokladnie stanowi tres¢ ich ry-
sunkéw. Pytani, co narysowali nierzadko odpowiadaja ,Nie wiem” lub jedynie mato
precyzyjnie omawiaja namalowane przez siebie przedmioty (np. narysowanego psa
opisuja sfowami: ,Biega koto domu”).

157

OTEPIENIE NOWE.indb 157 2012-03-01 13:45:02



Michat Harciarek

Tabela 2. Proponowane kryteria diagnostyczne otepienia semantycznego

Lp. Objawy

1. | Stopniowo nasilajace sie i poczatkowo wzglednie wybidrcze zaburzenia pamieci semantycznej powo-
dujace gteboka anomig, deficyty rozumienia pojedynczych stéw i wyrazéw (gtéwnie konkretnych rze-
czownikéw), obnizone wyniki w testach kategorii oraz obnizone zasoby ogdInej wiedzy o przedmio-
tach, osobach i znaczeniu stéw (czeste pytanie o znaczenie okreslonych stéw - nazw przedmiotéw).

2. | Stosunkowo dobrze zachowane inne komponenty produkgji jezyka i rozumienia, zwtaszcza sktadni
i fonologii.

3. | Zachowana plynnos¢ wypowiedzi, przy jednoczeénie duzej liczbie oméwien, perseweracjach tema-
tycznych oraz tzw. zargonie semantycznym.

3. | Wzglednie dobrze zachowana pamiec¢ autobiograficzna, orientacja w miejscu i czasie oraz zdolnosci
percepcyjne i umiejetnosci rozwigzywania probleméw niewerbalnych.

4. | Zaburzenia osobowosci i zachowania, gtéwnie o typie zaburzen obsesyjno-kompulsywnych (np.
nowe, nietypowe nawyki zywieniowe), moga pojawic sie juz w pierwszych dwdéch latach od zachoro-
wania lub tez poprzedza¢ wystapienie zaburzen semantycznych.

5. | Specyficzne przyczyny afazji takie, jak udar czy guz moézgu, zostaty wykluczone z zastosowaniem
neuroobrazowania.

NEUROOBRAZOWANIE

Juz we wczesnym stadium SD w badaniu neuroobrazowym widoczne sg zazwy-
czaj obustronne, cho¢ czesto asymetryczne zaniki w przednich obszarach ptatéw
skroniowych (Hodges i in., 1992). Proces neurodegeneracyjny obejmuje nastepnie
tylne dolne czesci platéw skroniowych, w tym zakret wrzecionowaty i/lub tylne
okolice nadoczodotowe. W wiekszo$ci przypadkéw SD zaréwno lewy, jak i pra-
wy gbrny zakret skroniowy oraz okolice hipokampa i zakretu przyhipokampowe-
go pozostaja natomiast niemal catkowicie zachowane (Chan i in., 2001). Zmiany
zwyrodnieniowe w obszarach biegunéw skroniowych, cho¢ zauwazalne réwniez
podczas tomografii komputerowej (ang. Computer Tomography, w skrécie CT),
sa szczegblnie widoczne w badaniu rezonansem magnetycznym (ang. Magnetic
Resonance Imaging, w skrécie MRI) (Nestor, 2007). O atrofii tych okolic mézgu
$wiadczy réwniez obnizony metabolizm w platach skroniowych pacjentéw z SD
obserwowany w badaniu pozytronowg tomografig emisyjna (ang. Positron Emis-
sion Tomography, w skrécie PET) (Diehl i in., 2004).

W SD rozmiar atrofii bieguna skroniowego oraz dolnego i wrzecionowatego za-
kretu skroniowego koresponduje zazwyczaj z gleboko$cia zaburzen pamigci seman-
tycznej; im wieksze zaniki tych obszaréw, tym bardziej nasilone objawy kliniczne
(Davies i in., 2004; Williams i in., 2005). Liczni badacze podkre§laja, ze zaburzenia
leksykalno-semantyczne w przebiegu SD obserwuje sie szczegdlnie czesto u cho-
rych, u ktérych proces neurodegeneracyjny objal przede wszystkim lewa pétkule
moézgu (Davies i in., 2005). Dla poréwnania, utrata wiedzy o ludziach, w tym po-
stepujaca prozopagnozja, oraz glebokie zaburzenia behawioralne wystepuja przede
wszystkim u pacjentéw z przewaga zanikéw korowych w prawej pétkuli mézgu
(Chan i in., w druku; Josephs i in., 2008; Thompson i in., 2003).
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Ze wzgledu na fakt, iz w SD atrofia obejmuje gtéwnie przednie bieguny platéw
skroniowych, nie za$ obszary mézgu uznawane zazwyczaj za okolice odpowiedzialne
za funkcje jezykowe (okolice otaczajace bruzde Sylwiusza w lewej pétkuli mézgu),
Hodges i Patterson (2007) sugerujg, ze postepujace zaniki tych wtasnie okolic, skut-
kujace ponadmodalnym zaburzeniem proceséw semantycznych, powinny stanowié
dodatkowe kryterium diagnostyczne SD. Warto jednak zaznaczy¢, ze choé opisany
powyzej zwigzek okreslonych objawéw klinicznych SD z lokalizacja procesu neuro-
degeneracyjnego jest stosunkowo dobrze udokumentowany, a tagodne zaniki w ob-
szarze biegunéw oraz dolnych czeéci ptatéw skroniowych moga zwiastowaé poczatki
choroby, zmiany zwyrodnieniowe w SD sg zalezne od stadium otepienia i mogg obej-
mowac zaréwno platy skroniowe, jak i platy czolowe. Wydaje si¢ zatem, ze wyniki
badania neuroobrazowego, obok wykluczenia innych patologii mézgowych (np. guza
mozgu w przedniej czesci lewego plata skroniowego), powinny jednak ciaggle stano-
wic jedynie uzupelnienie i/lub potwierdzenie diagnozy klinicznej, nie za$ podstawo-
we kryterium diagnostyczne SD (zob. Kertesz i in., 2007).

NEUROPATOLOGIA

W poréwnaniu do innych wariantéw FTD, zmiany neuropatologiczne w SD sa
wzglednie jednorodne. U wigkszosci pacjentéw w obrazie morfologicznym dominuje
bowiem patologia charakterystyczna dla MND, ktéra cechuje zanik neurondw i gle-
joza bez tau-dodatnich, ale za to z ubikwityno-dodatnimi wtretami (ang. tau-nega-
tive ubiquitin-positive pathology), bez wykrywalnej ilo$ci nierozpuszczalnego biatka
tau (Davies i in., 2005; Kertesz i in., 2005; Sikorska i in., 2005). Niezwykle rzadko zda-
rza sie, ze u pacjentéw z SD obserwuje sie komoérki i/lub ciatka Picka (Hodges i Pat-
terson, 2007) czy DLDH (Kertesz i in. 2007). Ponadto, w nielicznych przypadkach
w badaniu histopatologicznym stwierdza sie zlogi amyloidu i blaszki starcze wska-
zujace na AD (Davis i in., 2005). Co istotne, dotyczy to gtéwnie pacjentéw, u ktérych
w obrazie klinicznym, oprécz postepujacych zaburzen leksykalno-semantycznych,
widoczne byly takze nasilajace si¢ deficyty pamieci epizodyczne;j.

PROGNOZA I LECZENIE

Cho¢ w wiekszoéci przypadkéw sredni czas trwania choroby, liczony od mo-
mentu wystapienia pierwszych objawéw do $mierci pacjenta, wynosi zazwyczaj
7-8 lat, moze si¢ on waha¢ od 2 do nawet 15 lat (Hodges i in., 2003; Kertesz i in.,
2007; Roberson i in., 2005). Z nieznanych przyczyn tempo progresji choroby jest
takze zréznicowane. Jak dotad, nie stwierdzono istotnych dysproporcji w liczbie
zachorowan ze wzgledu na pteé, choé¢ niektérzy autorzy wskazuja, ze do rozwoju
SD czesciej dochodzi u kobiet niz u mezczyzn (Kertesz i in., 2007).
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Ciagle poszukuje si¢ metody pozwalajacej zahamowac lub przynajmniej spowol-
ni¢ proces neurodegeneracyjny prowadzacy do rozwoju SD. Jednak podobnie jak
w przypadku innych wariantéw FTD, réwniez i tu préby leczenia farmakologicz-
nego nie przyniosty do tej pory wiekszych rezultatéw. Hodges i Patterson (2007)
podaja jedynie, ze zazywanie przez pacjentow z SD lekéw hamujacych wychwyt
zwrotny serotoniny moze przyczynié si¢ do obnizenia pobudzenia i rozdraznienia
oraz do redukcji nietypowych zachowan zywieniowych. Obserwacje te wymagaja
jednak potwierdzenia w kolejnych badaniach klinicznych z udzialem wiekszej licz-
by pacjentéw (Pachalska, 2008). Analogicznie do bv-FTD i PNFA, w procesie opie-
ki nad osobami z SD istotna pozostaje natomiast psychoedukacja cztonkéw rodzin
i opiekunéw pacjentéw. Pozwala ona bowiem lepiej zrozumieé specyfike samej
choroby, co w polaczeniu z uczestnictwem w zorganizowanych grupach wsparcia,
niejednokrotnie przyczynia sie do obniZzenia wysokiego poziom leku i/lub frustra-
cji, jaki powszechnie towarzyszy opiekunom oséb z SD.

BADANIE NEUROPSYCHOLOGICZNE | DIAGNOZA ROZNICOWA

W przypadku pacjentéw z zaburzeniami jezykowymi interpretacja wynikéw
wigkszoéci testéw neuropsychologicznych jest bardzo utrudniona. Problemy
w zrozumieniu instrukcji, przetwarzaniu materialu testowego czy udzieleniu od-
powiedzi sprawiaja, ze w niektérych zadaniach oceniajacych funkcje poznawcze
chorzy z afazjg uzyskuja zazwyczaj nieproporcjonalnie niskie wyniki (zob. Jodzio,
2003). Dotyczy to gléwnie zada werbalnych oraz przesiewowych metod oceny
glebokosci i postepu otepienia. Przykladowo, powszechnie stosowanym w dia-
gnozie otepienia testem, ktéry jednoczes$nie silnie angazuje funkcje jezykowe jest
Krétka Skala Oceny Otepienia Stanu Umyslowego (ang. Mini-Mental State Exami-
nation, w skrécie MMSE). Skala jest prostym narzedziem badajacym podstawowe
wymiary aktywno$ci psychicznej. Jednak nasilajace sie w PPA specyficzne deficyty
jezykowe sprawiajg, ze wyniki w MMSE uzyskiwane przez osoby z PNFA czy SD sa
czesto znacznie obnizone, mimo iz ogdlny stan intelektualny tych chorych wecale
nie odbiega od normy (Kertesz i in., 2003b). Warto jednak zaznaczy¢, ze cho¢ w ta-
kich przypadkach wynik ogdlny pozostaje mato miarodajny, diagnoze okreslonego
wariantu PPA sugerowac¢ moze specyficzny profil oraz jakosciowa analiza wykona-
nia poszczegdlnych zadain MMSE. Pacjenci z SD, w poréwnaniu do os6éb z PNFA,
nie maja bowiem trudnosci w powtarzaniu wyrazéw czy zdan. Czesto natomiast
obserwuje sie u nich problemy w zrozumieniu instrukcji zadania lub nazw przed-
miotéw, co przejawia si¢ zadawaniem duzej ilo$ci dodatkowych pytan:

Egzaminator: ,,Prosze powtorzyc¢ nastepujgce stowa: jabtko, okno, but’.
Pacjent z SD: Jabtko, okno, but? Co? Co mam zrobic? Jabtko? Co to jest jabtko?
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Ponadto, w przeciwienstwie do chorych z AD i niektérych oséb z PNFA, pacjenci
z SD praktycznie zawsze prawidlowo kopiuja zamieszczony w MMSE rysunek figury
geometrycznej.

W procesie diagnozy réznicowej PPA, obok wywiadu klinicznego oraz badania
neuroobrazowego, niezbedne jest przeprowadzenie pelnego badania neuropsycho-
logicznego, z wykorzystaniem zaréwno testéw jezykowych (np. Zadania Fluencji
Stownej, Bostoniskiego Testu Nazywania, Stownika z WAIS), jak i niewerbalnych
testéw poznawczych (np. Testu Kopiowania Zegara, Testu Figury Zlozonej Reya-
-Osterrietha, Testu Pamieci Wzrokowej Bentona, Testu Plynno$¢ Figuralnej Ruffa,
Testu Matryc Ravena, Testu Rozpoznawania Twarzy). W przeciwieristwie do zadan
angazujacych procesy jezykowe, w testach niewerbalnych chorzy z PPA uzyskuja
bowiem wyniki zblizone do normy (por. Hodges i Patterson, 2007). Dla poréwna-
nia, w AD zaburzeniu ulega zazwyczaj wykonanie zar6wno werbalnych, jak i nie-
werbalnych testow pamieci epizodycznej, funkcji wykonawczych czy zdolnosci
wzrokowo-przestrzennych (zob. Harciarek i Jodzio, 2005).

Szczegdblnie warto$ciowym narzedziem w diagnozie réznicowej PNFA i SD sa
kompleksowe baterie testéw jezykowych. Przykladowo, Zachodnia Bateria Afazji
(ang. Western Aphasia Battery, w skrécie: WAB) (Kertesz, 2007; Pachalska i Mac-
Queen, 1997) sklada sie z kilkunastu zadan oceniajgcych miedzy innymi rozumie-
nie mowy, plynno$¢ wypowiedzi, powtarzanie, nazywanie, pamieé operacyjna,
zdolno$¢ logicznego myslenia, funkcje wzrokowo-przestrzenne czy praksje. Spe-
cyfika poszczegdlnych wariantéw PPA sprawia, ze profil wykonania niektérych
podtestéw WAB jest inny u 0séb z SD i PNFA. Przyktadowo, w zadaniu Stuchowe-
go Rozpoznawania Stéw chorzy z SD niejednokrotnie uzyskuja znacznie obnizone
rezultaty, podczas gdy wyniki pacjentéw z PNFA czy AD pozostaja przez diuzszy
czas w normie (Harciarek i Kertesz, 2009; Hodges i in., 2008). Dla poréwnania je-
dynie osoby z PNFA przejawiaja istotne trudnosci w powtarzaniu prezentowanych
im pojedynczych sléw. Ponadto takze profil wykonania zadan oceniajacych fluen-
cje stowng, polegajacych badz na generowaniu przez minute jak najwiekszej liczby
wyrazéw rozpoczynajacych sie okreslona litera badZ wyrazéw nalezacych do okre-
§lonej kategorii semantycznej podanej przez egzaminatora (np. nazwy warzyw),
stanowi cenny wskaznik réznicujacy PPA (por. Hodges i Patterson, 2007; Kertesz
iin., 1998). Cho¢ zar6wno w PNFA i SD obserwuje si¢ obnizone wyniki w tego typu
zadaniach, chorzy z PNFA uzyskuja szczegélnie niskie rezultaty w prébach fluen-
cji fonetycznej, co odzwierciedla charakterystyczne dla PNFA zaburzenia natury
leksykalno-fonologicznej. Odwrotna dysocjacje, a wiec nieumiejetno$¢ wygene-
rowania odpowiedniej liczby nazw obiektéw pochodzacych z okreslonej kategorii
semantycznej (kryterium tre§ciowe) przy relatywnie lepszym wykonaniu préb we-
dlug kryterium formalnego, obserwuje si¢ natomiast u pacjentéw z SD.
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Co istotne, chorzy z PNFA, SD czy AD w testach nazywania uzyskuja zazwyczaj
dos$¢ zblizone do siebie wyniki, przez co wartos$¢ tego typu zadan w procesie rézni-
cowania afazji postepujacej jest stosunkowo niewielka. Ponadto badacze pozostaja
zgodni co do faktu, iz deficyty semantyczne czesto towarzysza réwniez AD (por.
Chartkow i in., 2008). Jednak wydaje sie, ze w AD problemy semantyczne wynikaja
przed wszystkim z utrudnionego dostepu do reprezentacji semantycznej spowodo-
wanego obserwowanymi w tej grupie chorych dysfunkcjami wykonawczymi. Do-
datkowo w AD glebokie zaburzenia rozumienia mowy wystepuja zazwyczaj dopiero
w ostatnich stadiach otgpienia i sg jako$ciowo odmienne od probleméw jezykowych
obserwowanych w SD. W przeciwienistwie bowiem do probleméw leksykalno-
-semantycznych charakterystycznych dla SD, w AD deficyty jezykowe przypo-
minajg raczej obraz kliniczny afazji Wernickego spowodowanej udarem. Przede
wszystkim jednak, w odréznieniu od innych form afazji postepujacej, u chorych
z AD, na tle wzglednie tagodnych probleméw jezykowych, obserwuje sie glebokie
deficyty pamieci epizodycznej, dysfunkcje wykonawcze oraz zaburzenia wzroko-
wo-przestrzenne (por. Harciarek i Jodzio, 2005).

Tabela 3. Diagnoza réznicowa afazji postepujqcej
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I Afazja pierwotnie
Otepienie A N
Parametr postepujaca z zaburzonag Choroba Alzheimera
semantyczne L .
ptynnosciag mowy
ramatycznie poprawna mowa skandowana,
9 , Y .p P . | telegraficzna, wzglednie prawidfowa,
cho¢ znaczeniowo ,pusta’, , o .
Mowa . agramatyzm, zaburzona cho¢ wypowiedzi bywaja
perseweracje tematyczne, 7, .
L gotowosc stowa, czeste dosc¢ rozwlekte
gadatliwos¢
pauzy
. . zaréwno semantyczne, jak
Parafazje semantyczne fonemiczne . )
i fonemiczne
Plynnos¢ wypowiedzi | zachowana zaburzona zachowana
Apraksja mowy nie tak nie
Rozumienie
. . zaburzone zachowane zachowane
pojedynczych stéw
Rozumienie zdan zaburzone zaburzone zaburzone
Powtarzanie
. . zachowane zaburzone zachowane
pojedynczych stéw
Powtarzanie zdan wzglednie zachowane zaburzone zaburzone
Nazywanie gteboko zaburzone zaburzone zaburzone
Rozumienie sktadni | zachowane zaburzone pierwotnie zachowane
Pragmatyka jezyka gteboko zaburzona anomia anomia
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Afazja pierwotnie

Parametr Otepienie postepujaca z zaburzonag Choroba Alzheimera
semantyczne 30
ptynnoscig mowy
dla wyrazéw dla wyrazéw dla wyrazéw
Dysleksja/dysgrafia nieregularnych n|ep05|a'dajqcych n|ep05|a.dajqcych
Znaczenia znaczenia

Pamiec epizodyczna

zachowana (zwfaszcza dla
wydarzen z ostatniego
okresu)

wzglednie zachowana

gteboko zaburzona

Funkcje wykonawcze

moga by¢ zaburzone

zazwyczaj w hormie

czesto zaburzone

Funkcje wzrokowo-
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-przestrzenne W normie Zazwyczaj w normie gteboko zaburzone
i percepcyjne

. czesto zaburzone, wzglednie prawidtowe lub . . —
Zachowanie ¢ g P apatia, depresja, urojenia

rozhamowanie apatyczne

AKTUALNE PROBLEMY | KIERUNKI BADAN

Jeden z gléwnych i podstawowych probleméw, z jakim nieustannie zmagaja sie
zar6wno neuropsycholodzy, jak i neurolodzy, dotyczy klasyfikacji i terminologii PPA.
Cho¢ jak podkreslono we wstepie niniejszego rozdzialu, wigkszo$¢ autoréw pozo-
staje zgodna, ze PPA stanowi nadrzedng kategorie wobec PNFA i SD (Gorno-Tem-
pini i in., 2011; zob. tez Hodges, 2007)**, niektérzy PPA ciggle utozsamiaja jedynie
z objawami klinicznymi PNFA, traktujac przy tym SD jako odrebna kategorie zabu-
rzen (zob. Mesulam, 2001). Argumentujg to wéwczas faktem, ze w przeciwienstwie
do izolowanych probleméw jezykowych obserwowanych u oséb z PPA, w SD ogdél-
nemu zatamaniu ulega przede wszystkim wiedza semantyczna, czego objawami sg
tak postepujaca transkorowa afazja czuciowa, jak i prozopagnozja czy asocjacyjna
agnozja wzrokowa i/lub czuciowa. Warto jednak zaznaczy¢, ze jedynie u niewielkiej
czedci pacjentéw z SD, zwlaszcza w zaawansowanym stadium choroby, obserwuje
sie prozopagnozje i/lub agnozje wzrokowa. Jednoczes$nie liczne badania pokazuja, ze
do najczeéciej spotykanych w praktyce klinicznej objawéw SD zalicza si¢ wzglednie
selektywne i nasilajgce sie zaburzenia leksykalno-semantyczne, co sklania do trakto-
wania SD jako subkategorii PPA.

Problem klasyfikacji afazji postepujacej posrednio taczy si¢ takze z wyborem od-
powiedniej terminologii uzywanej na okreSlanie poszczegdlnych wariantéw PPA.
Jesli bowiem uznad, ze SD stanowi jedna z form PPA, to zamiast terminu otepienie
semantyczne, powinno sie raczej uzywaé okreslenia postepujaca afazja semantyczna
lub semantyczny wariant PPA (zob. Gorno-Tempini i in., 2011; Kertesz i in., 1998).

** Taka definicj¢ PPA przyjeto w niniejszym rozdziale.
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Dodatkowym argumentem przemawiajagcym na niekorzysé¢ terminu SD jest fakt, iz
pacjenci ci, ze wzgledu na izolowany charakter probleméw semantycznych, nie spet-
niaja kryteriéw diagnostycznych otepienia opisanych w DSM-IV czy w ICD-10. Ter-
min ,otepienie semantyczne” w odniesieniu do tej grupy chorych wydaje sie zatem nie
tylko nieadekwatny, ale réwniez krzywdzacy dla samych pacjentéw i ich opiekunéw.
Podobnych dylematéw nastrecza okreslanie SD jako ,postepujacej afazji z zachowana
plynnoscia mowy” oraz PNFA jako ,postepujacej afazji z zaburzona plynnoscia mowy”.
W $wietle licznych obserwacji klinicznych mozna bowiem stwierdzi¢, ze w SD na sku-
tek nasilajacych si¢ deficytéw leksykalno-semantycznych tzw. zachowana ptynnosé
mowy dos¢ szybko ulega zaburzeniu, doprowadzajac w wigkszo$ci przypadkéw do cal-
kowitego mutyzmu (Kertesz i in., 2007). Dla poréwnania, w pierwszych etapach cho-
roby ptynno$¢ wypowiedzi oséb z PNFA, mimo postepujacej anomii czy logopenii, jest
niejednokrotnie zachowana, co w istotny sposéb utrudnia diagnoze réznicowa PPA
(zob. wyzej). Analogiczne kontrowersje dotycza takze stosowania terminu ,,skroniowy
wariant FTD” na okre§lenie SD. Jak bowiem podkreslano, wraz z postepem choroby
proces neurodegeneracyjny w tej grupie pacjentéw obejmuje nie tylko platy skroniowe,
ale réwniez okolice czotowe. Ponadto nalezy pamieta¢, ze SD stanowi grupe objawéw
Klinicznych, nie za§ zmian neuroanatomicznych.

Kolejnym waznym i zwigzanym z tym problemem jest takze rola i znaczenie ba-
dania neuroobrazowego w diagnostyce PPA, zwlaszcza SD (zob. Hodges i Patter-
son, 2007). Odkrycie specyficznych zmian neuroanatomicznych i/lub neurofunk-
cjonalnych charakterystycznych dla poszczegélnych wariantéw afazji postepujacej
bezspornie usprawnitoby bowiem proces diagnozy réznicowej PPA. Obiecujace sa
w tym wzgledzie opublikowane niedawno wyniki prac nad zastosowaniem analizy
biomarkeréw obrazowych (PIB, FDG-PET) (Rabinovici i in., 2008). Wnioski ptyna-
ce z tych badan pozostaja jednak dyskusyjne, a same wyniki wymagaja replikacji.

Pytaniem pozostajacym bez odpowiedzi jest takze kwestia etiologii poszcze-
gblnych wariantéw PPA. Ponadto, ciggle brakuje wzglednie nieinwazyjnych metod
Klinicznych, dzieki ktérym in vivo mozliwe bedzie okreslenie diagnozy histopatolo-
gicznej. Poznanie patomechanizmu prowadzgcego do rozwoju SD czy PNFA przy-
czynitoby si¢ bowiem nie tylko do zwiekszenia trafnoéci diagnostycznej okreslone-
go wariantu PPA, ale réwniez pozwolitoby zahamowa¢ lub przynajmniej spowolnié
sam proces neurodegeneracyjny, poprawiajac jednoczeénie jako$¢ zycia pacjentéw
i ich rodzin.
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PODSUMOWANIE

Wariant jezykowy FTD, okres§lany zazwyczaj jako PPA, stanowi zréznicowana
grupe objawéw klinicznych o niejednorodnej etiologii. W literaturze wyréznia sie
najczesciej dwa rodzaje PPA: afazje pierwotna postepujaca z zaburzona ekspresja
mowy (tj. PNFA) oraz demencje/afazje semantyczna (SD).

Obraz kliniczny PNFA charakteryzuje brak plynnosci mowy przy wzglednym
zachowaniu jej rozumienia. Poczatkowo prawie u wszystkich chorych wystepuja
malo specyficzne, selektywne trudnosci w nazywaniu przedmiotéw oraz brak go-
towosci stowa. Wraz z postepem choroby wypowiedzi pacjentéw z PNFA stajg sie
coraz bardziej znieksztalcone i czesto posiadaja wadliwa strukture gramatyczna.
Ponadto w mowie chorych niejednokrotnie pojawiaja si¢ parafazje fonemiczne.
Z czasem dolaczaja sie réwniez problemy w czytaniu i pisaniu, a takze zaburze-
nia behawioralne oraz objawy pozapiramidowe (np. parkinsonizm). Jednak przez
dtuzszy czas (okolo dwdch lat) nasilajgce sie zaburzenia ekspresji mowy pozosta-
ja wzglednie izolowane. Towarzysza im natomiast postepujace zaniki w obszarze
otaczajacym bruzde Sylwiusza w lewej pétkuli mézgu. Sg one jednak mato specy-
ficzne, przez co techniki radiologiczne stosowane sg tu jedynie w celu wyklucze-
nia innych (niz neurodegeneracyjne) przyczyn afazji. Zmiany neuropatologiczne
W tej grupie pacjentéw sa takze do$¢ zréznicowane, choé w wiekszosci przypadkéw
podczas badania histopatologicznego w neuronach obserwuje sie obecno$¢ biatka
MAP-tau. Skuteczne metody leczenia PNFA nie zostaly jak dotad poznane, a tera-
pia farmakologiczna ciagle stuzy jedynie redukcji objawéw towarzyszacych afazji
(np. depresji).

Do objawéw klinicznych SD zalicza sie natomiast stopniowo nasilajaca sie, wie-
lomodalng utrate wiedzy semantycznej. W pierwszych stadiach choroby oprécz
glebokiej anomii, charakterystycznej réwniez dla PNFA czy AD, w SD pojawiaja
sie trudno$ci w rozumieniu znaczenia uprzednio znanych wyrazéw. Poczatkowo
deficyty te dotycza malo typowych i rzadko uzywanych w danym jezyku nazw wia-
snych. Wraz z postepem choroby dysfunkcje leksykalno-semantyczne zaczynaja
obejmowac takze nazwy przedmiotéw codziennego uzytku. Zaburzeniom tym to-
warzysza zazwyczaj postepujace zaniki lewego bieguna skroniowego oraz lewego
dolnego i wrzecionowatego zakretu skroniowego. Co jednak ciekawe, w SD fono-
logia, syntaktyka oraz ptynnosci wypowiedzi pozostaja w normie. Zaskakujaco
dobrze zachowana jest réwniez pamiec epizodyczna, szczegdlnie o charakterze
autobiograficznym, oraz funkcje percepcyjno-przestrzenne i zdolnosci motorycz-
ne. W niektérych przypadkach, zwlaszcza u chorych z przewaga zanikéw koro-
wych w placie skroniowym prawej pétkuli mézgu, pojawiaja sie natomiast objawy
prozopagnozji. Dodatkowo u wigkszos$ci pacjentéw widoczne sa réznie nasilone
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zaburzenia behawioralno-osobowosciowe. W badaniu histopatologicznym stwier-
dza sie zazwyczaj zmiany charakterystyczne dla MND (tj. zanik neuronéw i glejoza
bez tau-dodatnich, ale za to z ubikwityno-dodatnimi wtretami). Niestety, analo-
gicznie do PNFA, réwniez w przypadku SD leczenie farmakologiczne ciagle ogra-
nicza sie jedynie do préb redukcji objawéw towarzyszacych afazji.

Diagnoza réznicowa poszczegélnych wariantéw PPA nie jest tatwa, zwlaszcza
w pierwszym stadium choroby. Szczegélnie pomocne w tym wzgledzie, oprécz
informacji uzyskanych z wywiadu, moze by¢ zastosowanie w badaniu neuropsy-
chologicznym kompleksowych baterii do oceny zaburzen jezykowych oraz nie-
werbalnych testéw poznawczych. Ponadto w diagnozie réznicowej przydatne sg
takze wyniki badan neuroobrazowych, cho¢ zdefiniowanie specyficznych zmian
neuroanatomicznych i/lub neurofunkcjonalnych charakterystycznych dla poszcze-
gblnych wariantéw PPA, podobnie jak odkrycie patomechanizmu PNFA czy SD,
ciagle stanowi wyzwanie dla przyszlych badan.
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ROZDZIAL 9.

STWARDNIENIE ZANIKOWE BOCZNE (ALS)
AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS (ALS)

WALENTY M. NYKA
Klinika Neurologii Dorostych, Gdanski Uniwersytet Medyczny, Gdansk

Key words: etiopathogenesis of amyotrophic lateral sclerosis (ALS), clinical
symptoms of ALS, differential diagnostics of ALS, prognosis and causes
of death of ALS patients

Stowa kluczowe: etiopatogeneza, objawy kliniczne, diagnostyka réznicowa, rokowanie,
przyczyny smierci

SUMMARY

The following chapter presents certain aspects of amyotrophic lateral sclerosis. The
progressive character of this degenerative disease of the central and peripheral ner-
vous system is emphasized. Concepts regarding etiopathogenesis, epidemiology and
the symptoms of ALS are presented. In the first stage of the disease patients complain
of progressive muscle weakness. Extensive muscle atrophy of the upper extremities
and spastic paresis of the lower limbs prevail in the advanced stages of the disease.
Usually muscle fasciculations of the limbs and tongue precede the abovementioned
symptoms. In some patients brain stem dysfunction (bulbar syndrome) prevails, and
manifests itself with dysphagia, dysarthria and tongue atrophy. Some patients devel-
op dementia. Prognosis and the most common causes of death are also presented.
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STRESZCZENIE

W pracy jest oméwiona problematyka stwardnienia zanikowego bocznego. Podkreslo-
no postepujacy charakter tej zwyrodnieniowej choroby, charakteryzujacej sie uszkodze-
niem osrodkowego i obwodowego neuronu ruchowego. Zostaly przedstawione istniejace
koncepcje etiopatogenezy schorzenia, jej rozpowszechnienie, objawy, jakie towarzysza
stwardnieniu zanikowemu bocznemu. W poczatkowym okresie choroby pacjenci od-
czuwaja narastajace ostabienie mieéni koriczyn. W zaawansowanej postaci choroby do-
minujg rozlegle zaniki mie$ni koriczyn gérnych oraz niedowtad spastyczny konczyn
dolnych. Objawy te poprzedzone sg zwykle drzeniami peczkowymi mie$ni konczyn
i jezyka. U niektérych pacjentéw dominuja objawy uszkodzenia pnia mézgu (objawy
opuszkowe) doprowadzajace do zaburzenl polykania, dyzartrii i zaniku mieéni jezyka.
U niektdrych pacjentéw stwierdza sie objawy otepienia. Przedstawiono réwniez rokowa-
nie oraz najczestsze przyczyny $mierci.
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Stwardnienie zanikowe boczne (ALS)

WSTEP

Stwardnienie zanikowe boczne (fac. Sclerosis Lateralis Amyotrophica — SLA, cho-
roba Charcota, ang. Motor Neuron Disease, Amyotrophic Lateral Sclerosis — ALS)
jest postepujaca, nieuleczalng choroba zwyrodnieniowa charakteryzujaca sie uszko-
dzeniem o$rodkowego i obwodowego neuronu ruchowego (uszkodzenie drogi pirami-
dowej, rogéw przednich rdzenia przedluzonego i kregowego, jader niektérych nerwéw
czaszkowych). Objawy kliniczne i histopatologiczne tej choroby opisali w XIX wieku
francuski neurolog Jean Martin Charcot oraz Alexis Joffroy, stad nazwa choroby ,ma-
ladie de Charcot” W pi$miennictwie anglosaskim SLA nazywa sie choroba neuronu
ruchowego ,,motor neuron disease’, a w Stanach Zjednoczonych ,,choroba Lou Gehri-
ga” od nazwiska chorujacego na nig znanego amerykariskiego bejsbolisty (Henry Louis
Gebhrig'a).

Rozpowszechnienie SLA szacuje si¢ na okoto 50 przypadkéw na 1 mln ludnosci.
Istniejg jednak pewne obszary (wyspa Guam, Japonia), gdzie choroba wystepuje
znacznie czeéciej. Choroba wystepuje najczesciej u ludzi starszych (6. i 7. dekada
zycia). U okolo 75% pacjentéw choroba rozpoczyna si¢ okoto 60. r.z., a tylko u 10%
pacjentéw choroba rozpoczyna sie przed 40. r.z. MezczyZni choruja dwa lub trzy
razy czesciej niz kobiety.

ETIOPATOGENEZA

Etiopatogeneza SLA nie zostala dotychczas ustalona. Wysuwane dotychczas hi-
potezy etiopatogenetyczne nie sg dostatecznie uzasadnione i czesto opieraja si¢ na
obserwacji niewielkiej liczby pacjentéw. Etiopatogenetyczne koncepcje powstania
SLA:

1. Patogenny wplyw metali ciezkich

Obserwacje kliniczne dowodza, ze zatrucie metalami cigezkimi (oléw, mangan,

rteé, glin) moze wywolywacé objawy kliniczne podobne do stwardnienia zaniko-

wego bocznego.

2. Zakazenie wirusami
Podejrzenie, ze wirusy powolne sa przyczyna uszkodzenia neuronu ruchowego
nie zostalo potwierdzone przez badania serologiczne i wirusologiczne.

3. Przyczyny autoimmunologiczne

U pacjentéw z SLA stwierdzano wielokrotnie wzrost miana przeciwcial (prze-
ciwko gangliozydom GM oraz IgM).
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4. Niedobér czynnikéw wzrostu neuronéw
Niektérzy badacze podkreslaja, ze w patogenezie choroby SLA moga mieé zna-
czenie deficyty czynnikéw wzrostu neuronu (b — NGF).

5. Niedobdr pewnych pierwiastkéw sladowych

6. Hipoteza genetyczna

Mutacja genu nadtlenkowej miedziowo-cynkowej dysmutazy (SOD1). Gen ten
znajduje si¢ na chromosomie 21, a jego mutacja uruchamia prawdopodobnie
reakcje odpowiedzialne za wnikanie jonéw wapnia do motoneuronéw co wy-
woluje ich uszkodzenie. Wiadomo, Ze delecje i insercje genu NEFH, kodujacego
podjednostke ciezkich neurofilamentéw, a takze delecje w genie PRPH, ko-
dujacym peryferyne i mutacje genu DCTN1, kodujacego dynaktyne predyspo-
nuja do zachorowania na SLA. Prawdopodobnie giéwna role w rozwoju ALS
powoduje zmiana konformacyjna SOD1, a co za tym idzie, utrata kontroli od-
dzialywan miedzybiatkowych i tworzenie nierozpuszczalnych agregatéw w ko-
morkach (zawierajacych amyloid-f, czyli charakterystyczny sktadnik ztogéw
podejrzewany o generowanie wolnych rodnikéw). Postepujaca degeneracja mo-
toneuronéw w SLA prowadzi ostatecznie do ich $mierci, a co za tym idzie, do
utraty przez mézg mozliwo$ci kontrolowania pracy mieéni. Dziedziczna postac
SLA wystepuje najczesciej wiréd mieszkaricow wyspy Guam (100 razy czeiciej
niz w Europie). Jesli objawy SLA wystepuja dziedzicznie, to czesto towarzyszg
im objawy parkinsonizmu i/lub otepienia. W naszej szerokosci geograficznej
wiekszo$¢ zachorowan to przypadki sporadyczne.

7. Pobudzenie apoptozy
Stres oksydacyjny moze doprowadzi¢ do uszkodzenia mitochondriéw neuro-
néw ruchowych, co wywotuje ich obumieranie.
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OBJAWY KLINICZNE

Stwardnienie zanikowe boczne cechuje sie znaczng zmienno$cia objawéw
klinicznych we wczesnej fazie choroby. W poczatkowym okresie SLA dominuja
dwie postacie:

1. postac koniczynowa ang. Limb onset — obejmujaca ok. 75% przypadkéw,

2. posta¢ opuszkowa ang. Bulbar onset — obejmujaca ok. 25% przypadkéw.

Jednym z wczesnych objawdw jest narastajace ostabienie konczyn dolnych. Pa-
cjenci zglaszajg trudnosci w diuzszym chodzeniu. Zaburzenia te nasilaja si¢ jesli
wystgpi opadanie stop. W poczatkowym okresie choroby pacjenci moga skarzy¢ sie
na bolesne kurcze mig$ni koriczyn dolnych (czesto tydek), zwlaszcza w nocy. Jed-
nym z pierwszych objawéw moze by¢ narastajace oslabienie mieéni rak, co utrud-
nia pacjentowi wykonywanie codziennych prac, np. postugiwanie sie narzedziami.
Pacjenci odczuwaja drzenie mie$ni zwlaszcza podbarkowego i koniczyn gérnych.

W badaniu neurologicznym stwierdza si¢ zwykle drzenie peczkowe migéni
(zrywania mieéniowe) — zwlaszcza mieéni jezyka i miesni pasa barkowego, a je-
§li choroba trwa dluzej, pojawiaja sie zaniki krétkich mieéni ragk. Objawom tym
czesto towarzyszy wzrost napiecia mie$niowego koniczyn dolnych, wygérowanie
odruchéw oraz pojawienie sie objawéw patologicznych np. objawu Babinskiego.
U niektérych pacjentéw objawy spastyczne pojawiaja sie¢ w péZnym okresie cho-
roby. Jesli uszkodzone sa mie$nie przepony i mie$nie miedzyzebrowe, to dochodzi
zwykle do uposledzenia oddychania. W pézniejszym okresie choroby pojawiaja
si¢ objawy uszkodzenia opuszki lub polgczenn korowo-pniowych (objawy rzeko-
moopuszkowe). Manifestuja si¢ one zaburzeniami funkcji mieéni jezyka i mieéni
twarzy. Poczatkowo widoczne sa fascykulacje (drzenia) mieéni jezyka, a nastepnie
narasta zanik mie$ni jezyka. Podobne objawy moga dotyczy¢ jezyczka. Uposledze-
nie funkcji jezyka i jezyczka zaburza mowe (staje si¢ dyzartryczna) oraz utrudnia
przyjmowanie pokarméw (z powodu krztuszenia sig). Twarz staje sie maskowata
z powodu ostabienia migéni mimicznych.

Uszkodzenie drég korowo-opuszkowych doprowadza do pojawienia si¢ przy-
musowego placzu i/lub §miechu.
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OTEPIENIEW SLA

Poza nielicznymi przypadkami, SLA zwykle nie dotyka sfery intelektualnej
czlowieka, przykltadem moze by¢ astrofizyk, prof. Stephen Hawking, ktéry walczy
z choroba od ponad 40 lat.

Jednak u okolo 10% pacjentéw z SLA stwierdza si¢ objawy otepienia. Najczesciej
wystepuje otepienie czotowo-skroniowe lub objawy podobne do objawéw choroby
Alzheimera. Rokowanie jest niepomyslne poniewaz choroba ma charakter poste-
pujacy.

Okoto 80% chorych umiera w ciggu 4-5 lat z powodu niewydolnosci odde-
chowej lub zapalenia pluc. Jedli jednak pacjent jest odpowiednio pielegnowany
i w okresie niedomogi oddechowej podiaczony do respiratora, to czas przezycia
moze wynosi¢ kilkana$cie lat.
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RozDzIAL 10.

OTEPIENIE CZOLOWO-SKRONIOWE
— RZADZIEJ SPOTYKANE WARIANTY

FroNTO-TEMPORAL DEMENTIA — UNIQUE SUBTYPES
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réznicowa, neuropatologia

SUMMARY

In this chapter rarer subtypes of FTD are described. It is not clear if they have a simi-
lar pathogenesis, have been caused by the development of FTD as well as if they are
coincidental or genetically dependent. The chapter describes: Fronto-Temporal De-
mentia with Parkinson syndrome linked to chromosome 17 (FTDP-17), Amyotrophic
Lateral Sclerosis (ALS), Motor Neuron Disease (MND), Corticobasal Degeneration
(CBD) and Progressive Supranuclear Palsy (PSP) — known also as Steele-Richardson-
Olszewski syndrome, which is often included into CBD.
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STRESZCZENIE

W rozdziale opisano rzadziej wystepujace jednostki chorobowe z kregu otepienia
czotowo-skroniowego, co do ktérych istnieja watpliwosci czy maja np. wspdlny pato-
mechanizm z FTD, czy moga by¢ przyczynami rozwoju FTD, jak réwniez czy wspét-
wystepowanie tych choréb jest przypadkowe, czy tez uwarunkowane genetycznie.
Opisane jednostki chorobowe to: otgpienie czolowo-skroniowe z parkinsonizmem
sprzezone z chromosomem 17 (FTDP-17), stwardnienie zanikowe boczne (ang. Amy-
otrophic Lateral Sclerosis, w skrécie: ALS), choroba neuronu ruchowego (ang. Motor
Neuron Disease, w skrécie: MND), zwyrodnienie korowo-podstawne (ang. Cortico-
basal Degeneration, w skrécie: CBD) oraz postepujace porazenie nadjadrowe (ang.
Progressive Supranuclear Palsy, w skrécie: PSP) — zwane réwniez Zespolem Steele’a-
-Richardsona-Olszewskiego, ktére wielu autoréw wtacza do CBD.
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Otepienie czotowo-skroniowe - rzadziej spotykane warianty

WSTEP

W literaturze przedmiotu wyodrebniono jeszcze inne, oprécz wariantéw jezy-
kowego i behawioralnego, rzadziej spotykane jednostki chorobowe z kregu otepie-
nia czotowo- skroniowego. Wymieni¢ tu nalezy:

1. otepienie czolowo-skroniowe z parkinsonizmem sprzezone z chromoso-
mem 17 (FTDP-17),
2. otepienie w przebiegu stwardnienia zanikowego bocznego,

w

postepujace otepienie w przebiegu choroby neuronu ruchowego,
4. otepienie w przebiegu zespotu korowo-podstawnego.

OTEPIENIE CZOLOWO-SKRONIOWE Z PARKINSONIZMEM
SPRZEZONE Z CHROMOSOMEM 17 (FTDP-17)

Niewielki odsetek przypadkéw FTD stanowi otepienie czolowo-skroniowe
z parkinsonizmem sprzezone z chromosomem 17 (ang. Fronto-Temporal Demen-
tia with Parkinsonism linked to chromosome 17). Jest to posta¢ dziedziczna FTD,
spowodowana mutacjami chromosomu 17 w genie biatka tau, do$¢ szczegétowo
opisana przez Sima i wsp. (1996) oraz Foster i wsp. (1997). Otepienie to posiada
niektére wspdlne cechy patologiczne z FTD, ale wykazuje réwniez dodatkowe ce-
chy, ktére réznig sie w réznych rodzinach. Najczesciej pojawia sie parkinsonizm,
co daje te do$¢ niezreczna nazwe: otepienie czolowo-skroniowe z parkinsonizmem
sprzezone z chromosomem 17 (por. Narozanska i wsp., rozdz. 11 w tym tomie).
Symptomatologia parkinsonizmu wiaze si¢ ze zwyrodnieniem istoty czarne;j.

Pojawia sie w tym kontekscie ciekawa obserwacja, ze u pacjentéw z FTLD réw-
niez wystepuja takie same zmiany, chociaz mniej intensywnie anizeli w grupie
zwigzanej z chromosomem 17 i bez wyraznych, klinicznych objawéw parkinso-
nowskich. O tym, ze istnieje zwiazek tego rodzaju otepienia z FTLD, §wiadczy réow-
niez opis jednej rodziny z omawianej grupy (Basun i wsp., 1997), u ktérej wystepo-
waly zmiany neuropatologiczne identyczne ze zmianami wystepujacymi w FTLD.
W chorobie Picka zwyrodnienie obejmuje te same okolice, jak w przypadku FTLD,
w tym przednia cze$¢ zakretu obreczy, chociaz intensywnos$¢ zmian jest o wiele
wieksza w niektdrych $cisle okreslonych okolicach kory, co wynika z zarysu ob-
szar6w zanikéw w analizie neuroobrazowania (Cairns, 2007). W zwiazku z tym,
zmiany obejmuja zar6wno warstwy supragranularne, jak i intragranularne (Gusta-
fson i Brun, 1997). Centralne i podstawne struktury istoty szarej, jak np. prazkowie
i obszary limbiczne, réwniez biorg udzial najczesciej w procesie zwyrodnienio-
wym. W szczegdlnosci istota biata ptatéw czotowych wykazuje duze zaniki oraz
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demielinizacje z wyraznym, czesto asymetrycznym poszerzeniem ukladu komo-
rowego. Pod wszystkimi tymi wzgledami wiec choroba Picka rézni si¢ od FLD,
a réznice te dalej podkresla obecno$é ciat Picka oraz neuronéw wyolbrzymionych.
Wymienieni autorzy uwazajg, ze to wlasnie te cechy definiuja chorobe Picka sensu
stricto, ktéry to poglad dziela Verity i Wechsler (1987) oraz Baldwin i Forstl (1993).
Podobnych cech, a w szczegdlnosci zmian w neuronach, nie obserwowano ani
w najbardziej zaawansowanych i dtugotrwalych przypadkach FLD, ani u kolejnych
przypadkéw wystepowania tej choroby w tych samych rodzinach.

Inni autorzy maja jednak odmienne zdanie w tej materii; dla przyktadu, w przy-
padku PPA Kertesz i wsp. (1994) sugeruja na podstawie stwierdzenia obecnosci ko-
morek Picka oraz neuronéw wyolbrzymionych, ale wraz z innymi cechami FTLD,
ze inne zaburzenia, jak np. FTLD, chorobe Picka i PPA nalezy wlaczy¢ w wieksza
grupe, ktéra nazywaja kompleksem Picka. Nalezy przypomnie¢, ze Snowden i wsp.
(1996) opisali zwyrodnienie ptatéw czolowych typu Picka, w ktérym niektére przy-
padki wykazaly wtrety neuronalne, z drugiej strony Constantinides i wsp. (1974)
opisali wariant choroby Picka bez takich zmian komérkowych. Wariant ten jednak
moze naleze¢ do FTLD.

Skoglund i wsp. (2007) podaja, Ze czlonkowie rodziny z mutacja biatka tau mani-
festuja réznorodne obrazy kliniczne, od FTD do zespolu korowo-podstawnego czy
postepujacego porazenia nadjagdrowego. Autorzy przebadali trzy rodziny ze zmiana-
mi osobowo$ci i zachowania, jak réwniez ze zmianami poznawczymi oraz opornymi
na leczenie lewodopa objawami parkinsonizmu, zdiagnozowane jako otepienie czo-
fowo-skroniowe z parkinsonizmem sprzezone z chromosomem 17. Przyczyna tego
otepienia jest nowa mutacja tau S305S. W badaniach post mortem stwierdzono ma-
kroskopowo duze zmiany zwyrodnieniowe w ptatach czotowych i skroniowych, a mi-
kroskopowo: zmiany biatka tau, zaréwno w neuronach, jak i w komérkach glejowych.
Wyniki te potwierdzaja teze¢ o odmiennosci klinicznej i neuropatologicznej w obrebie
rodzin dotknietych tg choroba oraz odmienno$éci objawéw pomiedzy nimi.

Sumujac, mozna wysungc¢ podejrzenie opisanego wyzej zespotu wtedy, gdy:
= obraz kliniczny ogélnie przypomina FTD,
=  wystepuja objawy choroby Parkinsona, jednak leczenie farmakologiczne nie

przynosi efektu,

* wrodzinie wystepuja inne przypadki otepienia typu FTD, niekoniecznie z ta
samg symptomatologig.

Diagnoze kliniczng potwierdzaja badania genetyczne i neuropatologiczne.
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ZESPOL OTEPIENNY W PRZEBIEGU STWARDNIENIA ZANIKOWEGO
BOCZNEGO

Tradycyjnie uwaza sie, ze stwardnienie zanikowe boczne (ang. Amyotrophic La-
teral Sclerosis, w skrdcie: ALS) to postepujacy, Smiertelny proces neurodegeneracyj-
ny, na ktéry choruja osoby doroste, ograniczony do neuronéw ruchowych i mani-
festujacy sie w postaci zanikéw oraz stabosci mie$ni (w USA choroba ta zwana jest
potocznie ,,chorobg Lou’a Gehriga’, ze wzgledu na to, iz ten slynny, przedwojenny
bejsbolista zmart wlasnie na te chorobe).

Kliniczne i neuropatologiczne cechy zaangazowania innych systeméw oprécz
ruchowych uwaza sie za niezwykle rzadkie, albo ograniczone do mniej znanych wa-
riantéw tej choroby (np. do wariantu zachodniego Pacyfiku). Niemniej — o czym
$wiadczy przeglad literatury (Neary i wsp., 1998) — wspdlczesnie uwaza sie, ze jed-
nostka chorobowa ALS obejmuje, oprécz systeméw ruchowych, zwyrodnienie in-
nych odcinkéw uktadu nerwowego. Aczkolwiek w przebiegu ALS czasami wystepu-
ja zaburzenia zachowania, co wskazuje na dysfunkcje ptatéw czolowych, to jednak
u wielu pacjentéw rozwijaja sie nieprawidtowosci poznawcze prowadzace do otepie-
nia, a u niektérych pacjentéw obserwuje sie nawet zesp6l Kliivera-Bucy’ego (Dobato
i wsp., 1993; Frisoni i wsp., 1995).

Pozostaje otwarte pytanie, czy wspélwystepowanie nerwowo-migéniowych ob-
jawéw ALS z réznymi zaburzeniami poznawczymi wynika z cigglosci jednego tyl-
ko procesu chorobowego, czy tez jest nastepstwem réznych, pokrywajacych sie ze
sobg, ale wyodrebnionych zespoléw. Niestety patogeneza ALS jest réwniez niezna-
na, co zakléca rozumienie relacji objawéw jakie spotyka sie w tej chorobie. Dotyczy
to nie tylko rozumienia ALS, ale réwniez odniesienia otepienia w ALS do innych
proces6w chorobowych, ktére wspdélwystepuja wraz z otgpieniem czotowo-skro-
niowym. Jest mozliwe, zZe podobienistwo zjawisk klinicznych niekoniecznie wska-
zuje na jednorodno$¢ biologiczng, ktéra to zasada jest dobrze znana w przypadku
zaburzen narzadu ruchu (Snowden i wsp. 1996).

W literaturze przedmiotu mozna znaleZ¢ rézne charakterystyki otepienia w przebie-
gu ALS, w tym porédwnania obrazu klinicznego do otepienia typu Creutzfeldta-Jakoba,
typu Alzheimera, czy typu Picka, albo ogdlnie do tzw. otepienia podkorowego (Strong
i Grace 1998; cyt. za Brun i wsp., 1994). Jednak w ostatnich latach otepienie w przebiegu
ALS zostalo uznane jako posta¢ FTD. Zdaniem Brun i wsp. (1994) osiowymi objawami
klinicznymi otepienia w przebiegu ALS sa stopniowo postepujace zaburzenia zachowa-
nia, afektu i mowy zgodne z obrazem klinicznym dysfunkcji ptatéw czotowych. Inni au-
torzy potwierdzaja te spostrzezenia (por. Levy i wsp., 1996; Dickson i wsp., 1996).

Staje sie coraz bardziej prawdopodobne, ze pewna grupa pacjentéw z ALS rozwi-
nie zmiany w zakresie proceséw poznawczych, zaczynajac od izolowanych zaburzen
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poznawczych w jednym lub dwu wymiarach danej funkcji poznawczej, az do pel-
nego zespolu, ktéry mozna rozpoznaé jako otepienie czolowo-skroniowe (FTD).
Doktadne okreslenie czestosci tych zmian poznawczych bedzie wymagaé bardziej
szczegbtowych badan klinicznych i neuropatologicznych. Nieznana jest czestosé
wystepowania otepienia u chorych z ALS, przy czym jedni autorzy uwazajg, ze jest
ono stosunkowo rzadkie (Lippa i wsp., 1981; Montgomery i Erickson 1987), inni za$
stwierdzaja, Ze jest czeste (Kertesz i wsp. 1994; Feany i wsp., 1996; Ludolph i wsp.
1993). Przy braku formalnych badan longitudinalnych grup pacjentéw z ALS, praw-
dziwa zachorowalno$¢ na ALS z towarzyszacym otepieniem pozostaje nieznana.
Istniejg powody, aby uwazaé, ze skala tego problemu nie jest nalezycie doceniona.
Metaanaliza wynikéw badan 52 pacjentéw z ALS wykazala, ze u 23 z nich wystepo-
waly zaburzenia zachowan spotecznych, ktére wskazywaty na uszkodzenie platéw
czolowych (Snowden i wsp., 1996).

Basun i wsp. (1997) stwierdzili, ze u wszystkich pacjentéw z ALS, niezaleznie
od tego, czy wystepowaly u nich cechy otepienia czy tez nie, pojawily si¢ zaburze-
nia ptynnosci werbalnej, przy czym pacjenci z dysfunkcjami korowymi przejawia-
li gltebsze zaburzenia niz pacjenci, ktérzy mieli dysfunkcje podkorowe. Pacjenci
z grupy ALS mieli obnizone wyniki w rozpoznawaniu stéw oraz wykazywali trud-
noéci w Teécie Sortowania Kart Wisconsin.

Szczegbtowe badania neuropsychologiczne pacjentéw z ALS, u ktérych nie
stwierdzono cech otepienia, potwierdzily wystepowanie szeregu deficytéw, w tym
zaburzen plynnosci stownej i abstrakcyjnego my$lenia (Foster i wsp. 1997), obnizo-
nej ptynnoséci werbalnej i zdolno$ci przypominania obrazkéw (Ludolph i wsp. 1993),
obnizone wyniki w MMSE (Foster i wsp., 1997) oraz obnizenie zdolno$ci odtwarza-
nia listy sléw w trybie natychmiastowym i z opéznieniem (Ikeda i wsp. 1994). David
i Gilham (1986) stwierdzili réwniez, ze u pacjentéw z ALS wystepuja obniZone wyni-
ki w testach pamieci i uczenia si¢ w poréwnaniu do grupy kontrolne;j.

Deficyty jezykowe wystepujace w przebiegu ALS wskazuja na dysfunkcje pla-
téw czotowych. Takie zaburzenia, jak np. trudnos$ci w znajdowaniu stéw, zubozenie
leksykonu oraz zalezno$¢ od stereotypéw werbalnych (Ludolph, 1993; Ikeda i wsp.,
1994) przypominaja zaburzenia wystepujace w innych postaciach FTD (Montgo-
mery i Erickson, 1987), w przebiegu ktérych rozpad formalnych elementéw syn-
taktycznych jezyka wraz z agnozja stuchowa oraz nadmiernym uzywaniem ste-
reotypéw werbalnych moga stanowi¢ wczesne objawy choroby (Cummings, 1982;
Holland i wsp., 1985).

Pojedyncze studia przypadkéw réwniez sugeruja, ze w ALS wystepuja dysfunk-
cje ptatéw czotowych. Neary i wsp. 1998 podaja, ze istnieja liczne doniesienia doty-
czace zmian osobowosci i zachowania oraz zachowan spotecznych. W praktyce kli-
nicznej obserwuje sie¢ rowniez u tych chorych postepujace zmniejszenie produkcji
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mowy (logopenia), echolalie oraz zmiane nawykéw zywieniowych (por. tez Mont-
gomery i Erickson, 1987). Wszystkie te cechy sa zwiazane z patologia platéw czo-
fowych (Kertesz wsp., 1989). Brak jest doniesiert dotyczacych wystepowania w ALS
zaburzeni z okolic tylnych, takich jak np. rozpad funkcji wzrokowo-przestrzennych
czy wystepowanie agnozji wzrokowej.

Prace opublikowane na poczatku XXI wieku przynosza jednak doniesienia o wy-
stepowaniu apraksji w ALS (Fukushima i wsp., 2007). Autorzy zaprezentowali przy-
padek 57-letniej kobiety z ALS, ktdra przejawiata cechy apraksji zamykania powiek.
Pierwszym stwierdzonym objawem bylo ostabienie sily mieéniowej prawej koriczy-
ny goérnej. Badanie neurologiczne wykazalo wystepowanie objawéw klinicznych
stwardnienia zanikowego bocznego z wystepowaniem wzorcéw neurogenicznych
w elektromiogramie mie$ni jezyka i koriczyn, w wyniku czego postawiono diagnoze
ALS. Po uplywie dwdch lat i sze$ciu miesiecy od zachorowania pacjentka nie mogta
zamkna¢ oczu ani na polecenie badajacego, ani z wlasnej woli. Odruch zamykania
powiek byl w normie. W badaniach MRI mézgu stwierdzono wystepowanie zanikéw
platéw czolowych oraz przednich ptatéw skroniowych. W tych okolicach wystepo-
wala hipoperfuzja w badaniach SPECT (z wykorzystaniem urzadzenia 123 I-IMP).
Autorzy sugeruja, ze w praktyce klinicznej mozna spotka¢ przypadki ALS, w ktérych
wystepuja zaniki ptatéw czotowych z towarzyszacg apraksjg zamykania powiek.

Lulé i wsp. (2005) stwierdza, ze pacjenci z ALS moga reagowal bardziej pozy-
tywnie na sytuacje emocjonalne prezentowane na obrazkach niz osoby zdrowe, co
nie jest zgodne z wystepujaca u nich czesto depresja czy dysfunkcja ptatéw czolo-
wych. Autorzy formutuja wniosek, ze choroba niekoniecznie musi mieé negatywny
wplyw na nastréj pacjentéw i wywolywaé wylacznie negatywne emocje. Uzyskane
wyniki mozna wytlumaczyé wystepowaniem mechanizmu kompensacji w zakresie
proceséw poznawczych lub zmian wynikajgcych z neuroplastycznosci mézgu.

Tomik i wsp. (2000) wyodrebnili rzadki zespét zwany ,,ALS-Plus”, w przebiegu
ktérego typowemu fenotypowi ALS towarzyszy otepienie i/lub objawy parkinso-
nowskie. Autorzy opisali przypadek sporadycznego, genetycznie i neuropatolo-
gicznie potwierdzonego ALS z porazeniem pseudo-opuszkowym, labilno$cia emo-
cjonalnoécia oraz wybidrczymi deficytami poznawczymi o charakterze zespolu
czolowego. W badaniach neuropsychologicznych stwierdzono stosunkowo wcze-
sne wystepowanie perseweracji i apraksji dynamicznej. W badaniach TK oraz MRI
uwidoczniono poszerzenie przestrzeni podpajeczynéwkowej w okolicach czoto-
wych i skroniowych. W badaniach pos$miertnych stwierdzono zmiany typowe dla
ALS, tj. zaniki jader ruchowych w pniu mézgu oraz w przednich rogach rdzenia
kregowego w jego odcinku szyjnym, wraz z niewielkimi zanikami o charakterze
gabczastym w platach czotowych. Wyniki te wskazuja na wspélwystepowanie spo-
radycznej postaci ALS z FTD, co autorzy nazywaja zespotem ALS-Plus.
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W obecnym stanie wiedzy trudno mieé pewnosé, czy:

= za wspélwystepowaniem tych objawéw kryje sie jeden patomechanizm, beda-
cy praprzyczyna i ALS, i FTD,

= albo ALS, albo FTD w jaki$ jeszcze nie wyjasniony sposdb jest przyczyng roz-
woju drugiej choroby,

= wspélwystepowanie tych chordb jest u tych pacjentéw przypadkowe.

POSTEPUJACE OTEPIENIE W PRZEBIEGU CHOROBY NEURONU
RUCHOWEGO

Uwaza sie, ze pacjenci z chorobg neuronu ruchowego (ang. Motor Neuron Di-
sease, w skrécie MND) zachowuja zdolno$ci poznawcze (Capitani i wsp., 1994).
Jednak w ostatnich latach badania neuropsychologiczne potwierdzily wystepowa-
nie u wielu pacjentéw lagodnych zaburzen funkcji poznawczych o charakterze ze-
spotu czotowego (David i Gillham 1986; Montgomery i Erickson, 1987; Fukushima
i wsp., 2007). Warto tutaj przytoczy¢ badania Talbota i wsp. (1995; cyt. za Kertesz
i Munoz, 1998) dotyczace serii pacjentéw z klasyczna postacia MND, ktérzy zostali
zakwalifikowani do eksperymentu leczniczego. Pacjentom przeprowadzono MRI
glowy oraz standardowe badanie neuropsychologiczne. Pomimo braku wyraznych
zaburzen w zachowaniu, w badaniach MRI u 1/3 pacjentéw stwierdzono zmiany
w obszarze nadoczodotowym platéw czotowych. Wyniki tych badan zostaly uzna-
ne jako dowdd potwierdzajacy kliniczng ciaglo$é miedzy FTD a MND.

Zmiany funkcjonowania umyslowego na ogét wyprzedzaja rozwéj objawéw MND,
cho¢ bywa, ze zmiany funkcji ruchowych i umystowych wystepuja jednoczes$nie. Wielu
autoréw podaje, ze pierwsze objawy kliniczne sg na ogé! nie do odréznienia od FTD
(Gustafson, 1987; Neary i wsp., 1988; Snowden i wsp., 1996). Istnieje mozliwos¢, ze
zmiany zachowania w klasycznej postaci MND sg ukryte w znacznych deficytach mo-
torycznych wystepujacych na poziomie klinicznym, lub sg poprzedzone w rozwoju
poprzez szybki zgon pacjentéw z powodu uogélnionego ostabienia i porazenia opusz-
kowego. U pacjentéw z MND najczesciej spotykang cechg sg zmiany charakteru: brak
jest inicjatywy, rozsadku, zdolno$ci przewidywania, chorzy zaniedbuja higiene osobi-
stg oraz obowiazki domowe i zawodowe. Zadania wykonuja w sposéb minimalistyczny
bez zainteresowania rzetelno$cia wykonania.

Pierwsze opisy postepujacego otepienia w przebiegu MND (w skrécie: FTD/
MND) zostaly opublikowane w roku 1929 (Meyer, 1929; cyt. za Kertesz, 2005). Od
tamtej pory zesp6t ten byt przedmiotem licznych doniesiert naukowych opracowa-
nych przez uczonych réznych dyscyplin naukowych z catego $wiata (Mitsuyama
i Takamiya, 1979; Salazar i wsp., 1983, Clark i wsp., 1986; Morita i wsp., 1987;
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Kertesz, i wsp. 1994). W 1990 r. wskazano bezposredni zwiazek pomiedzy FTD
a MND. U pewnej grupy pacjentéw z MND stwierdzono trudng do wyréznienia od
FTD postac otepienia, ktéra wraz z rozwojem choroby przybrala posta¢ amiotro-
ficzna. W sekcji stwierdzono zmiany patologiczne podobne do FTD. Wyniki tych
badani zostaly potwierdzone w kolejnych doniesieniach (Snowden i wsp. 1996).
Co wiecej, odnotowano u niektérych pacjentéw z FTD wystepowanie peczkowe-
go drzenia mieéni (Gustafson 1987), co potwierdza zwigzek miedzy FTD a MND
i tym samym uzasadnia uzycie terminu FTD/MND. Podobienstwa cech klinicz-
nych, objawéw neurologicznych i cech demograficznych pomiedzy FTD i MND,
wraz z wczeéniejszymi doniesieniami o wystgpowaniu otepienia w przebiegu ALS
sugeruja, ze ma sie do czynienia z jedna, wspodlna jednostka chorobowg. Ponadto
publikacje réznych autoréw dotyczace otepienia w przebiegu MND podkreslaja
wystepowanie zanikéw platéw czotowych (Gunnarsson i wsp. 1991; Ludolph i wsp.
1993; Lopez i wsp. 1994; Chang i wsp. 1995) oraz w pdZniejszym etapie choroby
zanikéw réwniez w przednich okolicach skroniowych mézgu (Fukushima i wsp.,
2007). Wniosek, ze FTD/MND oraz otepienie w przebiegu ALS stanowig jedng
jednostke chorobowa potwierdzaja ponadto wyrazne podobienistwa w wynikach
neuropatologicznych u chorych z FTD/MND (Neary i wsp., 1990, 1998; Snowden
i wsp. 1996) z wynikami uzyskanymi z wcze$niejszych badarn pacjentéw z otepie-
niem w przebiegu MND (Morita i wsp., 1987).

W wiekszosci przypadkéw choroba jest sporadyczna (Mitsuyama, 1984; Morita
i wsp., 1987; Neary i wsp., 1990), aczkolwiek od czasu do czasu wystepuja przy-
padki rodzinne (Clark i wsp., 1986; Neary i wsp., 1990; Foster i wsp., 1997). We-
dtug niektérych autorédw (Salazar i wsp., 1983), okolo 18% wszystkich przypadkéw
ma charakter rodzinny. Mozliwo$¢, ze klasyczna posta¢ MND moze by¢ zwigzana
z FTD zostala potwierdzona w badaniach rodzinnych. W pewnej rodzinie opisanej
przez Gunnarson i wsp. (1991) trzyna$cie os6b z czterech pokolent bylo chorych,
przy czym u czterech chorych z czwartego pokolenia wystepowato MND wraz z fa-
godnymi zaburzeniami poznawczymi, za$ pozostali chorzy mieli wyrazne obja-
wy FTD. W rodzinie opisanej przez Snowden i wsp. (1996) u jednego z pacjentéw
wystepowalo FTD z zaburzeniami funkcji wykonawczych w badaniach neuropsy-
chologicznych. Pacjent nie wykazywal zadnych objawéw MND. U brata tego pa-
cjenta stwierdzono cechy klasycznego MND przy minimalnych deficytach funkcji
wykonawczych w badaniach neuropsychologicznych. Matka jednego z pacjentéw
z FTD/MND opisana przez Neary i wsp. (1990) miata otepienie typu FTD, jednak
brak bylo u niej fizycznych cech MND, ktére by potwierdzily zwiazek pomiedzy
FTD a FTD/MND. Nie stwierdza si¢ réznic pomiedzy przypadkami sporadycznymi
i rodzinnymi pod wzgledem proporcji pici, wieku zachorowania i czasu trwania
choroby.
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Wiek zachorowania pacjentéw z FTD/ MND jest podobny do wczesnej postaci FTD
oraz klasycznej postaci MND. Najczesciej pacjenci choruja pomiedzy 50. a 60. rokiem
zycia, chociaz bywaja przypadki zachorowania w wieku od 30 do 70 lat (Salazar i wsp.,
1983; Morita i wsp., 1987; Okamoto i wsp., 1992; Wightman i wsp., 1992). Sredni czas
trwania choroby wynosi 2—3 lata i jest znacznie krétszy niz u chorych z FTD. Zgon
nastepuje najczesciej na skutek zatrzymania oddechu spowodowanego porazeniem
opuszkowym. Czesciej choruja mezczyzZni niz kobiety, przy czym stosunek ten wediug
wiekszos$ci autoréw wynosi 2:1 (Morita i wsp., 1987; Gilbert i wsp., 1988; Wightman
i wsp., 1992) i jest podobny do stosunku zachorowania u mezczyzn i u kobiet w kla-
sycznej postaci MND (Kertesz i wsp., 1994). Aczkolwiek choroba jest rzadka, to jednak
wystepuje na calym $wiecie, o czym mozna dowiedzie( sie z doniesieri opublikowanych
w Ameryce Pélnocnej, Europie i Japonii (Neary i wsp., 1998; Kertesz i Munoz, 1998).

W przypadku FTD/MND najbardziej wyrazne zmiany patologiczne to zwyrod-
nienie kory czolowo-skroniowej, ktéremu towarzyszy w wiekszos$ci przypadkéw
uszkodzenie istoty czarnej. Brak jest wskazéwek, ze otepienie moze wynikaé ze
wspotwystepujacej choroby Alzheimera. U nielicznych pacjentéw, u ktérych stwier-
dza sie wystepowanie zmian patologicznych typu Alzheimera (blaszki amyloidowe
i splatki), zmiany moga by¢ zwiazane z wiekiem, gdyz sa to na ogét pacjenci starsi.
Réwniez brak cial Lewy’ego w korze lub w istocie czarnej stanowi argument prze-
ciw rozpoznaniu choroby Parkinsona lub otepienia z cialami Lewy’ego.

Kliniczne otepienie jest zwigzane z zakl6ceniem przetwarzania korowego ze
wzgledu na uszkodzenie drég korowo-korowych. Patologiczny podktad tych uszko-
dzen jest najprawdopodobniej zwigzany z obecno$cig wtretéw neuronalnych. Wy-
stepowanie dodatniej historii rodzinnej u okoto 50% przypadkéw pacjentéw z FTD
(Gustafson, 1987; Neary i wsp., 1988) oraz w niektérych przypadkéw FTD/MND
(Neary i wsp. 1990; Gunnarsson i wsp., 1991) sugeruje, ze czynniki genetyczne, cho¢
nie zostaly jeszcze do tej pory w pelni zidentyfikowane, moga odgrywac¢ wazna role
w przebiegu tej choroby. Zwigzek z chromosomem 17 zostal zaobserwowany w jed-
nej rodzinie przy podobnym klinicznym fenotypie (Lynch i wsp. 1994).

W serii badan pacjentéw opisanych przez Neary i wsp. (1998) wykluczono nie-
prawidlowosci genu prionowego (Pickering-Brown i wsp., 1995), jak réwniez nad-
mierne powtérki CAG genu IT15, jak w przypadku choroby Huntingtona. Réwniez
brakuje mutacji kodonu 717 genu APP jak w przypadku rodzinnej postaci choroby
Alzheimera oraz mutacji egzonéw genu dysmutazy superoksydonowej (superoxide
dismutase gene), jak w przypadku rodzinnej choroby MND. Nie znaleziono réwniez
zwigzku z nietypowym wariantem alelicznego genu apolipoproteiny E, jak w przy-
padku pézZnego wariantu choroby Alzheimera (Pickering-Brown i wsp., 1995).

Jest wiec prawdopodobne, ze FTD i FTD/MND stanowia fenotypowe warianty
wspdlnej patologii niealzheimerowskiej. W wiekszos$ci przypadkéw FTD/MND, jak
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i w przypadku FTD zmiany patologiczne maja charakter gabczasty z mikrowod-
niczkowaniem zewnetrznych warstw korowych, jak réwniez z utrata duzych ko-
morek nerwowych z III warstwy przy minimalnej gliozie. Natomiast w nielicznych
przypadkach stwierdza si¢ histologie typu Picka (z wtretami i wyolbrzymionymi
neuronami). Zwyrodnienie mikronaczyniowe i zmiany typu Picka moga stanowic
rézne etapy w obrebie wspdlnego procesu patologicznego lub jego rézne odmiany
fenotypowe, ktére ze wzgledu na wysoka poréwnywalno$é w rodzinie, w przypad-
ku tych choréb moga by¢ zwigzane z poszczegélnymi zaburzeniami genetycznymi
lub z ré6znymi alteracjami poszczegélnych genéw. Zadaniem przysztych badan be-
dzie ustalenie charakteru tych réznych patologii oraz znalezienie podstaw w biolo-
gii molekularnej, ktére moga je ttumaczy¢.

W chwili, gdy dostepne beda dokladne markery molekularne, bedzie mozliwe
okreslenie dokladnego stosunku nozologicznego pomiedzy FTD/MND a FTD oraz
pomiedzy FITD/MND a klasyczng MND oraz ustalenie, czy faktycznie stanowia
one warianty genetyczne jednego wspdlnego genotypu, czy raczej kliniczne podo-
bieristwa pomiedzy FTD/MND sa tylko przypadkowe.

OTEPIENIE W PRZEBIEGU ZESPOtU KOROWO-PODSTAWNEGO

Zespot korowo-podstawny zostal opisany w roku 1968 w grupie pacjentéw
z asymetryczng sztywnoscia i apraksja (Rebeiz i wsp., 1968). Kluczowymi objawa-
mi choroby sa asymetryczne objawy korowe i atypowy parkinsonizm. W ostatnich
latach XX wieku opisano kilka takich przypadkéw pod nazwa: zwyrodnienie zwo-
jéw korowo-podstawnych (ang. Corticobasal Ganglionic Degeneration, w skré-
cie: CBGD) (Watts i wsp. 1989; Riley i wsp. 1990) oraz kilka innych przypadkéw
pod nazwa: zwyrodnienia korowo-podstawnego (ang. Corticobasal Degeneration,
w skrécie: CBD) (Gibs i wsp., 1989). Zesp6t ten cechujacy si¢ nietypowymi, po-
zapiramidowymi objawami apraksji zwraca uwage badaczy zajmujacych si¢ pro-
blematyka zaburzen funkcji ruchowych w otepieniu. Zostaly opublikowane liczne
doniesienia w tym zakresie (por. Kertesz i Munoz, 1998), w ktérych poréwnano
dane patologiczne uzyskane w badaniach post mortem, przy czym blado$¢ i obrzek
komérek nerwowych przypominaly wygladem komérki w chorobie Picka (Rebe-
iz i wsp., 1968). W literaturze przedmiotu mozna znalez¢é publikacje kazuistyczne
pacjentéw z objawami CBD, z wynikami patologicznymi charakterystycznymi dla
choroby Picka z ciatami Picka (Brion i wsp., 1991; Lang i wsp., 1993; Jendroska
i wsp., 1995). W innych przypadkach CBD okreslonych patologicznie stwierdza-
no klinicznie otepienie typu czolowego i afazje (Riley i wsp., 1990; Sakurai i wsp.,
1996).
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Aczkolwiek cechy pozapiramidowe nie stanowily czeéci pierwotnego opisu
choroby Picka, niemniej liczne, opublikowane w latach pézniejszych przypadki
wykazaly takie kojarzenia (Lowenberg, 1935; Akelaitis, 1944; Brion i wsp., 1991).
Wystepowanie cech pozapiramidowych stwierdza sie réwniez w niektérych przy-
padkach otepienia czotowo-skroniowego (FTD) (Lund i Manchester Groups, 1994).
Znaczna proporcja, bo az 78% przypadkéw w sekcji, wykazala réwniez zwyrodnie-
nie prazkowia, gatki bladej i istoty czarnej (Kosaka i wsp., 1991). Inne doniesienia
wskazaly wybidrczg utrate neuronéw z istoty czarnej w przypadku choroby Picka
(Uchihara i wsp., 1990).

Dos$¢ waskie zainteresowania zespotem pozapiramidowym w otepieniu dopro-
wadzilo do powstania ogdlnego wrazenia, ze zmiany behawioralne sa rzadkie oraz
ze otepienie wystepuje tylko w nielicznych przypadkach CBD (Rinnie i wsp., 1994).
Niemniej po starannym przegladzie doniesieri mozna zauwazy¢, ze utrata zdolno-
§ci poznawczych, ze szczegdlnym uwzglednieniem funkcji wykonawczych, zabu-
rzen jezykowych, zmian osobowosci — co sugeruje uszkodzenie ptatéw czotowych
i skroniowych — sa do$¢é czestymi cechami towarzyszgcymi objawom pozapirami-
dowym w przebiegu tej choroby.

OPISY BADAN NEUROPSYCHOLOGICZNYCH

W literaturze przedmiotu mozna znalez¢ réznorodne opisy zmian behawioral-
nych i poznawczych w przebiegu CBD. Interesujace dane z badan pacjentéw zosta-
ly opublikowane pod koniec lat sze$¢dziesiatych (Rebeiz i wsp. 1968). Autorzy ci
zaprezentowali opisy trzech przypadkéw:

1. Pierwsza pacjentka wykazywala zmiany po roku od chwili pojawienia sie pierw-
szych objawéw ruchowych. Pacjentka stala si¢ apatyczna i cicha, wygladata jak-
by przejawiala depresje. Dwa lata pézniej pojawily sie zaburzenia osobowosci:
pacjentka stala sie nerwowa i klétliwa, coraz bardziej wycofywata sie z kontak-
tow spolecznych, chociaz wczesniej byta osoba towarzyska. W tym czasie zaczely
si¢ pojawiaé parafazje, ktére w obserwacjach klinicznych przypominaly zte wy-
slawianie sie. Pacjentka nie miala jednak anomii i potrafila poprawnie nazywaé
przedmioty. Rok pdzniej doszto do pogorszenia stanu zdrowia. Nasilily sie objawy
o typie logopenii: pacjentka méwita coraz mniej, tylko od czasu do czasu odpo-
wiadala na pytania monosylabicznie. Badania pneumoencefalograficzne wykaza-
ty powiekszenie rogéw platéw czotowych.

2. Drugi badany pacjent manifestowal sztywnos$¢ i mimowolne ruchy lewych kon-
czyn. W badaniach neuropsychologicznych, chociaz nie stwierdzono zaburzen
pamieci oraz krytycyzmu, jednak odnotowano spowolnienie psychoruchowe
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oraz trudno$ci w inicjowaniu dzialania. Pacjent utracit zdolnoé¢é rozwigzywania
nowych probleméw. Powtérne badanie neuropsychologiczne przeprowadzone
pie¢ lat po zachorowaniu wykazalo obnizenie zdolno$ci intelektualnych znacz-
ne ponizej normy wlasciwej dla jego wieku, zwlaszcza w zadaniach wymagaja-
cych organizacji wzrokowo-przestrzennej.

3. Trzecia badana pacjentka sama u siebie zaobserwowala, Ze jej pamie¢ stala sie
bardziej zawodna oraz ze jest bardziej spowolniala niz byla wczeéniej. W ba-
daniach za pomoca Skréconej Skali Oceny Umyslu — (ang. Mini-Mental State
Examination, w skrécie MMSE) rok po zachorowaniu nie stwierdzono jednak
zadnych odchyleni od normy.

Dwadziescia lat p6Zniej Gibs i wsp. (1989) opisali trzy kolejne przypadki, jednak
pod nowa nazwg CBD:

1. Pierwszy pacjent to mezczyzna, u ktérego w wieku 67 lat pojawily sie¢ drzenia
i ruchy mimowolne prawej reki. Dwa lata po zachorowaniu, jego funkcjonowa-
nie intelektualne we wszystkich testach neuropsychologicznych byto w normie.
W badaniu II przeprowadzonym sze$¢ miesiecy pézniej jego ogdlny iloraz inteli-
gencji obnizyt sie 0 11 punktéw. Wyniki z zapamietywania szeregu cyfr byly poni-
zej normy. Znacznemu pogorszeniu uleglo myélenie abstrakcyjne oraz zdolnosé
przypominania: pamiec listy stéw, pamie¢ logiczna z opdzZnieniem oraz pamied
12 rysunkéw z opézZnieniem byly bardzo ostabione. Co ciekawe, ptynnos¢ werbal-
na obnizyla sie od 12 stéw do 4 stéw na minute. Pojawily sie réwniez perseweracje
w pi$mie i w rysunkach. Pét roku pézniej dotaczyly sie trudnosci w nazywaniu
o typie anomii. Dalsze postepowanie zaburzen jezykowych doprowadzito do roz-
padu funkcjonowania intelektualnego. Po 3,5 latach trwania choroby dotaczyla sie
apatia, zla orientacja w czasie. Nasilily sie znacznie zaburzenia pamieci roboczej.

2. U drugiej pacjentki zaobserwowano réwniez zaburzenia funkcji poznawczych
i behawioralnych. Po dwéch latach trwania choroby przejawiajacej sie zabu-
rzeniami mowy, chwiejnoscig i sztywnoscia (akinezjg) chodu, pacjentka ta nie
potrafita dokonczy¢ testu inteligencji WAIS, a wyniki z testéw pamieci i ucze-
nia sie wskazywaly na powazne zaburzenia funkcjonowania intelektualnego.
Pacjentka wykazywala takze duza labilno$¢ emocjonalng. Ponadto stwierdzono
mechanizm potakiwania — pacjentka przejawiala tendencje do odpowiadania
»TAK” na wszystkie zadane pytania.

3. Trzecia pacjentka byla badana neuropsychologicznie tylko raz w okresie 3,5 lat
po zachorowaniu. Pacjentka ta nie przejawiata zaburzen funkcji poznawczych —
jej funkcjonowanie intelektualne bylo w normie.

Wsréd 15 pacjentéw z CBD (13 z nich posiadato wylacznie diagnoze kliniczng, za$

u 2 wyniki choroby zostaly potwierdzone histologicznie w badaniach post mortem)
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opisanych przez Riley i wsp. (1990), u czterech stwierdzono otepienie, u trzech afa-
zje, u dziewieciu zaburzenia zachowania o typie zespolu czotowego. Szczegélowy
opis obrazu klinicznego podano dla czterech pacjentéw: u pacjenta nr 2 wyniki uzy-
skane w MMSE po czterech latach od chwili zachorowania byly w normie. Dwa lata
pozniej pojawilo sie u niego nietrzymanie moczu i kalu z powodéw emocjonalnych
oraz deterioracja funkcjonowania intelektualnego. U pacjenta nr 10 pojawily si¢ za-
burzenia osobowo$ci ze szczegdlnym nasileniem agresywnosci juz we wczesnym
okresie trwania choroby. W badaniach neuropsychologicznych wykonanych dwa lata
poéZniej stwierdzono zaburzenia powtarzania, zaburzenia schematu ciala (mylenie
strony prawej i lewej), perseweracje oraz wyrazna apraksje. W pézniejszym okre-
sie trwania choroby u pacjenta pojawily sie parafazje werbalne. Nieznacznie nasility
si¢ zaburzenia powtarzania, lecz nadal byto zachowane rozumienie wypowiedzi in-
nych oséb. W badaniach MMSE zaburzone bylto przypominanie trzech przedmiotéw
z opdznieniem. U pacjenta nr 1 stwierdzono pojawienie si¢ odruchu chwytnego.

Rey i wsp. (1995) zaprezentowali studium przypadku pacjenta, u ktérego dia-
gnoza zostala postawiona w oparciu o wystepowanie achromatycznych neuro-
néw w prazkowiu, a nie w korze, przy umiarkowanej utracie barwienia neuronéw
w istocie czarnej oraz miejscu sinawym. U tego pacjenta w wieku 77 lat stwierdzo-
no zespét przewleklego zmeczenia psychofizycznego, utrate pamieci, zaburzenia
koordynacji oraz stabo$¢ lewych konczyn W formalnych testach neuropsycholo-
gicznych wykonanych dwa lata po zachorowaniu stwierdzono zaburzenia w zlozo-
nych testach uwagi, zaburzenia rozumowania koncepcyjnego, ptynnosci werbalnej
i uczenia sie stownego oraz programowania powtarzajacych sie sekwencji ruchéw.
Pacjent w dalszym ciagu byl w depresji, przejawiat cechy pomijania lewostronnego
oraz nietypowe zaburzenia dotykania wszystkiego w najblizszym otoczeniu, czyli
zachowania kompulsywnego uzytkownika.

U dwéch pacjentéw opisanych przez Lippa i wsp. (1991) stwierdzono w bada-
niach wykonanych post mortem wystepowanie neuronéw wyolbrzymionych w korze
oraz powazne zwyrodnienie istoty czarnej. U pacjenta nr 1 wystepowaly za zycia
kliniczne objawy PPA. Pacjent przejawial poczatkowo trudnosci w znajdowaniu
sléw. Rok pdZniej dotaczyly objawy parkinsonizmu po prawej stronie ciala. Trzy lata
po6zniej rozwinela sie nieplynna afazja ze zmniejszong produkcja mowy oraz z cze-
stymi parafazjami werbalnymi oraz z bledami w powtarzaniu, rozumieniu i pisaniu.
Zaburzenia te postepowaly wraz z rozwojem choroby i przybraly pod koniec zycia
posta¢ afazji globalnej. U pacjenta nr 2 utrata pamieci i trudnosci w skupieniu uwagi
stanowily najbardziej uderzajace pierwotne objawy. Pacjent przejawial zaburzenia
chodu typu parkinsonowskiego, ktére nie poprawily sie po leczeniu cholinergicznym
i dopaminergicznym. W pézZniejszym okresie pacjent wycofal sie z zycia spolecznego
i nasilily sie u niego objawy depresji. W badaniu neuropsychologicznym stwierdzono
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rozproszone dysfunkcje mézgowe, glebokie zaburzenia pamieci werbalnej, wzroko-
wej oraz zdolnos$ci wzrokowo-przestrzennych.

Najwieksza serie przypadkéw z CBD opisano i opublikowano pod koniec XX
wieku (Rinnie i wsp., 1994). Badaniami objeto 36 pacjentéw, z ktérych u szesciu
diagnoze potwierdzono neuropatologicznie. U trzydziestu z tych pacjentéw pro-
wadzono obserwacje longitudinalng oraz okresowe badania kontrolne przez okres
ponad pieé lat. Deficyty poznawcze stwierdzono u dziewieciu pacjentéw, za§ dwéch
z tych pacjentéw wykazywalo dysfunkcje ptatéw czolowych. Trzeci pacjent miatl
wyrazne zmiany osobowosci i zachowania wraz z impulsywno$cia oraz zaburze-
niami w jedzeniu (zartoczno$¢) i piciu (hiperoralno$é). Autorzy stwierdzili, ze cza-
sami formalne testy byly trudne do przeprowadzenia z powodu dysartrii, apraksji
oraz utraty funkcji reki dominujacej.

Schneider i wsp. (1997) stwierdzili, ze w serii wyselekcjonowanych neuropato-
logicznie przypadkéw pacjentéw z CBD, u ktérych stwierdzono uszkodzenie kory
mozgowej, u czterech pacjentéw wystepowaly jeszcze za Zycia zaburzenia zacho-
wania czy jezyka. Badania te potwierdzaja stanowisko Kertesza i Munoza (1998), ze
FTD, PPA i CBD sa ze soba zwiazane oraz ze powazne deficyty behawioralne i je-
zykowe pojawiaja sie albo na poczatku choroby, albo rozwijaja sie w pdézniejszych
fazach jej trwania. Tak wiec CBD jest nie tylko zwigzane patologicznie z chorobg
Picka, ale réwniez obraz kliniczny tej choroby pokrywa sie z najczesciej obserwo-
wanymi objawami choroby Picka.

Kertesz i Munoz (1998) przebadali 22 pacjentéw z CBD, u ktérych wystepowaty
pozapiramidowe objawy apraksji, obca reka, porazenie spojrzenia w gére oraz mio-
klonie. U dziewieciu z tych pacjentéw stwierdzono zaburzenia ruchowe, u oémiu
PPA, u pieciu zmiany osobowosci i zachowania. Na uwage zastuguje fakt, ze nawet
u tych dziewieciu pacjentéw, ktérzy przejawiali przewaznie zaburzenia ruchowe,
u siedmiu stwierdzono znacznie zmniejszona produkcje wypowiedzi (logope-
nia) lub udokumentowana w badaniu neuro-psychologicznym afazje. Natomiast
u dwéch pozostatych stwierdzono zmiany osobowosci i zachowania wskazujgce na
powazne uszkodzenie ptatéw czotowych lub przedniej czesci ptatéw skroniowych.

W literaturze przedmiotu mozna znaleZ¢ opisy zaledwie kilkunastu pacjentéw z po-
staciag CBD z objawami otepienia czotowo-skroniowego (FTD) bez objawéw pozapira-
midowych (Clark i wsp., 1986; Rinne i wsp., 1994; Rey i wsp., 1995; Fukushima i wsp.,
2007). Co wiecej, dysfunkcje ptatéw czotowych wraz z zaburzeniami zachowania lub
obydwa rodzaje zaburzen opisano u potowy z 57 pacjentéw analizowanych przez réz-
nych autoréw (Fukushima i wsp., 2007). W zwigzku z tym wcale nie dziwi, ze rézne ba-
dania prospektywne wskazaly na znaczne dysfunkcje ptatéw czotowych w poréwnaniu
do grupy kontrolnej (Pillon i wsp., 1995). CBD moze réwniez da¢ obraz kliniczny PPA
(Lippa i wsp., 1990, 1991; Kertesz i wsp., 1994; Finlayson i Martin, 1973).
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Pokrywanie sie obrazéw klinicznych w przypadku PPA, CBD i choroby Pic-
ka staje sie coraz bardziej oczywiste dla wielu autoréw. Chorobe Picka z ciatami
Picka wykazuje si¢ najczesciej jako FTD, ale klinicznie moze mie¢ obraz podobny
do CBD (Lang i wsp., 1993, Jendroska i wsp. 1995) lub do PPA (Graff-Radford
iwsp., 1990). Zaburzenia pozapiramidowe symptomatyczne lub niesymptomatycz-
ne w chorobie Picka wcale nie nalezg do rzadkosci (Akelaitis, 1994; Munoz-Garcia
i Ludwin, 1984). Jest to jednostka chorobowa poprzednio nazywana wariantem
Akelajtisa choroby Picka. Rinne i wsp. (1994) sugerowali, ze pacjenci nalezacy do
grupy B i C2 opisani przez Tissot i wsp. (1985) by¢ moze cierpieli na CBD. Nakla-
danie si¢ obrazu neuropatologicznego w przypadku choroby Picka i CBD, na co
wskazywali pierwotnie Rebeiz i wsp. (1968), potwierdzono wielokrotnie w péZniej-
szych badaniach (Kertesz i Munoz, 1998). Zjawisko to przekracza znacznie granice
obecnoéci zanikéw ogniskowych oraz neuronéw wyolbrzymionych. Uszkodzenie
istoty bialej, wtrety neuronalne w astrocytach, biatko tau, masy mikrotubularne
itp. (Ikeda i wsp., 1994; Foster i wsp., 1997), granule argyrofiliczne (Ikeda i wsp.,
1994) to ostatnio opisane cechy, ktére odrézniajg CBD od choroby Picka.

Kertesz i wsp. (2005) stwierdzajg, ze zaréwno na podstawie przegladu literatury, jak
i badan wlasnych mozna wnioskowad, iz objawy behawioralne i poznawcze stanowia
regule, a nie wyjatek. Nawet w przypadku obrazu klinicznego CBD z zespolem pozapi-
ramidowym lub apraksja, wystepuja réwniez pierwotna postepujaca afazja (nieptynna
afazja), rozhamowanie i apatia typu zespolu czolowego. W niektérych przypadkach
typowy zesp6t CBD rozwija sie¢ dopiero p6zniej, po rozwinieciu sie w pelni objawéw
afazji i FTD, ktdére wystepowaly we wczesniejszym okresie choroby. Konieczne sg wiec
longitudinalne badania kontrolne w celu rozpoznania pokrywania sie tych zespotéw.
W przeszlo$ci bowiem czesto przeoczono zaburzenia poznawcze, skupiajac sie wy-
lacznie na zaburzeniach ruchowych. Natomiast po systematycznych badaniach neu-
ropsychologicznych deficytéw poznawczych u pacjentéw, zawsze te deficyty wykryto.

Aczkolwiek CBD jest najrzadziej spotykanym wariantem zespotu Picka w pier-
wotnej postaci, czesto wspétwystepuje pdzniej, gdzie zaburzenia jezyka i zachowa-
nia byly pierwotna postacia.

POSTEPUJACE PORAZENIE NADJADROWE
(ZESPOL STEELE’A-RICHARDSONA-OLSZEWSKIEGO)

Postepujace porazenie nadjadrowe (ang. Progressive Supranuclear Palsy, w skré-
cie PSP) — zwane réwniez Zespotem Steele’a-Richardsona-Olszewskiego — to choro-
ba zwyrodnieniowa o$rodkowego ukladu nerwowego o charakterze pozapiramido-
wym (Schneider i wsp., 1997), ktéra charakteryzuje:
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= sztywno$¢ mieéni i spowolnienie psychoruchowe, co daje objawy bardzo po-
dobne do choroby Parkinsona, z wyjatkiem charakterystycznej sztywnosci kar-
ku, przy czym objawy nie ustepuja po podawaniu L-dopy,

= czeste upadki we wezesnym etapie choroby,

= charakterystyczne zaburzenia ruchomosci gatek ocznych, najczesciej trudnosci
przy skierowaniu wzroku w gére i/lub w dét; niektérzy autorzy uznajg ten objaw

za patognomoniczny (Riley i wsp., 1990).

Wielu autoréw wlacza ten zesp6t do grupy CBD (por. Jendroska i wsp., 1995;
Kertesz i Munoz 1998). Wedlug niektérych autoréw (Litvan i wsp., 1997) w diagno-
styce réznicowej nalezy odréznié¢ PSP od:
= CBD,
= choroby Parkinsona,
= choroby rozproszonych ciat Lewy’ego,
= choroby Picka,

* zanikéw wielonarzadowych.

Autorzy proponuja trzy etapy diagnozy. Stwierdza si¢ podejrzenie PSP (,,possible
PSP”) przy:
= obecnosci wolno postepujacych zaburzen u osoby w wieku powyzej 40 lat,

* pionowym porazeniu spojrzenia lub spowolnieniu spojrzenia,

= znacznej niestabilnoéci postawy ciata z upadkami juz w pierwszym roku po
zachorowaniu,

= braku podstaw do postawienia innej diagnozy.

Rozpoznanie mozna uznaé za prawdopodobne (,probable PSP”), gdy stwier-
dza sie pionowe porazenie spojrzenia (a nie spowolnienie, ktére uzasadnia tylko
»podejrzenie” PSP), ktéremu towarzysza wszystkie inne cechy, wymienione wyzej.
Ostatecznie rozpoznanie PSP mozna postawi¢ w przypadku wystepowania, oprécz
cech klinicznych uzasadniajacych podejrzenie lub prawdopodobienistwo PSP, réw-
niez typowych cech histopatologicznych choroby, co w zasadzie oznacza, ze — tak
jak w przypadku wielu choréb zwyrodnieniowych — za zycia pacjenta mozemy mé-
wi¢ najwyzej o podejrzeniu lub prawdopodobienistwie wystepowania choroby PSP.

OPISY BADAN NEUROPSYCHOLOGICZNYCH

Jendroska i wsp. (1995) opisali przypadek pacjenta z kliniczna diagnoza prawdo-
podobnego zespolu Steele’a-Richardsona-Olszewskiego. Badanie neuropatologiczne
wykazalo wystepowanie wyolbrzymionych neuronéw w korze czotowej, utrate neu-
ronéw achromatycznych oraz obecno$¢ wtretéw bazofilicznych i argyrofilicznych,
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ktére nie daly sie¢ wyodrebnié od komorek Picka w neuronach piramidowych hipo-
kampa, w ciele migdatowatym, w przedmurzu oraz w jadrze wechowym. Na poczat-
ku trwania choroby funkcjonowanie neuropsychologiczne tego pacjenta byto w gra-
nicach normy. Nie przeprowadzono powtérnie badan neuropsychologicznych.

W Polsce Pgchalska i wsp. (2003) opisali przypadek pacjentki z klinicznymi ob-
jawami zespolu Steele’a-Richardsona-Olszewskiego. Autorzy podaja, ze cho¢ na
poczatku trwania choroby funkcjonowanie neuropsychologiczne wspomnianej pa-
cjentki byto w granicach normy, to jednak w miare trwania choroby zaczely stopnio-
wo dolaczaé objawy zaburzen pamieci, jezyka i mowy. Pierwsze niepokojace objawy
pojawily sie w 1999 r., gdy pacjentka zanotowala u siebie pojedyncze epizody zapo-
minania, ktdre ja zaniepokoily ze wzgledu na przykre do$§wiadczenia ze swoja matka,
ktéra zmarta na chorobe otepienng niezdiagnozowana post mortem. Po roku choroby
dolaczyly zaburzenia osobowosci i zachowania. Pacjentka, ktéra przed choroba byla
znana z wielkiej pogody ducha i aktywnosci towarzyskiej, teraz stala sie agresyw-
na i izolowala si¢ od ludzi. W badaniach neurologicznych stwierdzono wygérowane
odruchy piramidowe oraz objaw Babiriskiego po lewej stronie. Chéd pacjentki stal
sie¢ spowolnialy, chwiejny, wreszcie ataktyczny, tak ze doszto do kilku niegroznych
upadkdw. Maz zauwazal, ze pacjentka stracita mimike. Ze wzgledu na caloksztalt za-
burzen postawiono diagnoze: choroba Parkinsona. Jednak leczenie dopaminergiczne
okazalo sie nieskuteczne: objawy zaczely sie nasilaé. W czasie badania neuropsy-
chologicznego zaobserwowano niemozno$¢ ruchu gatek ocznych ku gérze, co umo-
tywowalo rewizje diagnozy na podejrzenie PSP. Po trzech latach trwania choroby,
stwierdzono u pacjentki cechy postepujacego otepienia podkorowego: utrudnione
planowanie dzialania, ostabiony krytycyzm myslenia, zaburzenia pamieci roboczej
i funkcji wykonawczych, zaburzenia relacji przestrzennych, apraksje koriczyn, per-
seweracje, stopniowe zubozenie osobowosci oraz apraksje konstrukcyjng. Zaburze-
nia jezyka i mowy wystepowaly u pacjentki od roku po zachorowaniu, przy czym
poczatkowo obserwowano dysartri¢ o typie hipokinetycznym (Darley i wsp., 1975,
Ttokinski, 2005). Stopniowo objawy te nasilaly sie. Narastalo:

* spowolnienie tempa mowy (byl to pierwszy objaw zaburzei mowy u pacjentki),
poczatkowo ledwo zauwazalne, potem znaczne,

= skandowanie wypowiedzi (czyli brak akcentowania sylab, jednakowy ton glosu,
przedluzajgce sie przerwy pomiedzy stowami, a czasami nawet sylabami),

= znieksztalcanie niektérych foneméw, tak ze mowa pacjentki stata sie chwilami
ledwo zrozumiata (wynika to z trudnosci przetaczania narzadu mowy z jednej
gloski na druga w trakcie mowy),

= dysgrafia.
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W literaturze przedmiotu wymienia sie czesto zaburzenia pisania w postaci mi-

krografii. U pacjentki opisanej przez Pachalska i wsp. (op. cit.) natomiast nie wy-

stepowala mikrografia, a raczej znieksztalcenie liter, nietrzymanie pisma w linii.

Ilustruja to préby pisma uzyskane przez pacjentke w trzech kolejnych miesigcach

(pazdziernik, listopad oraz grudziei 2002 r.), ktére odtworzono w ryc. 1.
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Ryc. 1. Préby pisma uzyskane przez pacjentke w trzech kolejnych miesiqcach
(pazdziernik, listopad oraz grudzieri 2002 r.)
(za: Pqchalska i wsp. 2003, za zgodq wydawnictwa Continuo, Wroctaw)
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Po czterech latach trwania choroby dolgczyly objawy dysfagii, znaczne zubo-
zenie stownictwa. Pacjentka przestala inicjowaé¢ wypowiedzi. Rozwinela sie afazja
nieptynna (dynamiczna) (por. tez Esmonde i wsp., 1996). Stopniowo nasilily sie
perseweracje, ktére sprawialy, ze wypowiedz byta zblizona do jakania si¢ oraz na-
rosta dysartria. Szczegdlnie interesujacy u tej pacjentki jest fakt, ze w rozmowie
w jezyku angielskim stopien dysartrii i echolalii byl mniejszy niz w jezyku ojczy-
stym. W tym czasie nasilily sie réwniez objawy dysgrafii: w piémie wystepowatlo
opuszczanie liter oraz duze bledy ortograficzne.

Po pieciu latach trwania choroby pojawila si¢ afazja calkowita, ktéra przeszta
w mutyzm organiczny i pacjentka zmarta.

Catloksztalt objawdéw jezykowych zostal zdiagnozowany jako syndrom PEMA
(por. tez Kertesz, 2007; Cairns, 2007), czyli kombinacja:
= palilalii,
= echolalii,

* amimii (brak mimowolnych, spontanicznych ruchéw mimicznych);
* pdinego mutyzmu.

Jest to objaw typowy dla otepienia czotowo-skroniowego (FTD) w péznym eta-
pie. Nie stwierdza sie wystepowania tego objawu u pacjentéw z otgpieniem typu
Alzheimera.

W badaniach post mortem wykazano u pacjentki zmiany w zwojach podstawy mé-
zgu, w pniu mézgu oraz w korze mdzgowej, gdzie odnotowano obecno$¢ czterokrot-
nie powtdrzonych splatkéw neurofibrylarnych, neuropatologicznie odmiennych od
Alzheimerowskich (por. tez Morris i wsp., 2002).
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SUMMARY

Fronto-Temporal Dementia with Parkinsonism linked to chromosome 17 (FTDP-17)
is a rare neurodegenerative disorder within the spectrum of frontotemporal dementia
syndromes. This is an autosomal dominant disorder that may be caused by either the
tau or progranulin mutation. Both genes are located in the same locus on the long
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arm of chromosome 17. A heterogenous clinical picture is partially determined by
the mutation, but can differ even within the same family. Personality disturbance,
behaviour abnormalities (mainly disinhibition and/or apathy, lack of insight), speech
and language impairment (impoverished spontaneous speech, echolalia, and eventu-
ally mutism), cognitive dysfunction (with the predominance of executive function
impairment) and motor symptoms — including Parkinsonism, that can appear at any
disease stage, are typical for FTDP-17. FTDP-17 is usually characterized by an early
onset and rapid progression. There is no effective treatment available. The chapter
presents the clinical diagnostic criteria for FTDP-17 and the challenges of differential
diagnosis, both neurological and neuropsychological. The specificity of neuropsychi-
atric and neuropsychological diagnosis is addressed more extensively. The last part
of the chapter presents the short clinical characteristics of two patients from the first
Polish family with FTDP-17 with P301L mutation, including the comparison of the
clinical picture and the presentation of spontaneous speech samples at various dis-

ease stages.

STRESZCZENIE

Otepienie czolowo-skroniowe z zespotem parkinsonowskim sprzezone z chromoso-
mem 17 (Fronto-Temporal Dementia with Parkinsonism linked to chromosome 17,
FTDP-17) jest rzadka choroba neurodegeneracyjna, nalezgca do szerokiego spektrum
otepien czotowo-skroniowych. Choroba ta dziedziczona jest w sposéb autosomalnie
dominujacy i moze byé spowodowana mutacja w genie dla bialka tau lub progranuli-
ny. Oba geny zlokalizowane sg w tym samym locus, na dlugim ramieniu chromosomu
17. Réznorodny obraz kliniczny, cze$ciowo zwiazany z rodzajem mutacji, moze by¢
odmienny nawet w obrebie tej samej rodziny. Wystepuja tu zaburzenia osobowosci
i zachowania (gléwnie rozhamowanie i/lub apatia, brak wgladu w chorobe), zaburze-
nia mowy (zubozenie mowy spontanicznej, echolalia, a wreszcie mutyzm), zaburzenia
funkcji poznawczych (z dominacja zaburzen funkeji wykonawczych) oraz objawy ru-
chowe — w tym parkinsonizm, ktéry moze dolaczy¢ si¢ na dowolnym etapie rozwo-
ju choroby. FTDP-17 jest chorobg o zwykle wczesnym poczatku, postepujaca bardzo
szybko, dla ktérej nie opracowano dotychczas skutecznego leczenia. W opracowaniu
przedstawiono kliniczne kryteria diagnostyczne FTDP-17 oraz problematyke diagno-
styki réznicowej z perspektywy neurologa oraz neuropsychologa. Oméwiono specyfike
diagnozy neuropsychiatrycznej i neuropsychologicznej w FTDP-17. W koricowej czesci
rozdzialu zawarto krétka charakterystyke kliniczna dwéch pacjentéw z pierwszej pol-
skiej rodziny z FTDP-17 z mutacjg P301L, z poréwnaniem obrazu klinicznego i prezen-
tacjg prébek mowy spontanicznej pacjentéw na réznych etapach choroby.
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WSTEP

Otepienie czolowo-skroniowe z parkinsonizmem sprzezone z chromosomem
17 (Fronto-Temporal Dementia with Parkinsonism linked to chromosome 17,
FTDP-17) jest choroba neurodegeneracyjng, nalezaca do szerokiego spektrum
otepienn czolowo-skroniowych, w ktérej typowym objawom zespolu otepienne-
go towarzyszy zespdl parkinsonowski. Nazwa i cechy kliniczne FTDP-17 zostaly
okreslone podczas miedzynarodowej konferencji w Ann Arbor w stanie Michigan,
USA w 1996 roku. Sklasyfikowano w ten sposéb odrebne jednostki fenotypowe
opisane u 13 rodzin. Nazwy tych pojedynczych zespoléw wywodzily sie z domi-
nujacych objawéw neurologicznych, obecnych zmian patomorfologicznych lub
regionu geograficznego, z ktérego pochodzily np.: Rodzina Duke 1684, Rodzina
z Seattle A, DDPAC (Disinhibition-Dementia-Parkinsonism-Amyotrophy Com-
plex), PPND (Pallido-Ponto-Nigral Degeneration), MSTD (Multiple System Tau-
opathy with Dementia), HDDD (Hereditary Dysphasic Disinhibition Dementia)
oraz PSG (Progressive Subcortical Gliosis) i inne (Foster i in., 1997). FTDP-17 jest
choroba uwarunkowana genetycznie, dziedziczona w sposéb autosomalnie domi-
nujacy. Z wystepowaniem tej choroby zwiazane sg mutacje genu kodujacego bial-
ko tau (Microtubule Associated Protein Tau — MAPT; OMIM+157140) i progra-
nuline (PGRN; OMIM+138945). Oba geny zlokalizowane sg bardzo blisko siebie,
w tym samym locus, na dlugim ramieniu chromosomu 17. Obraz kliniczny rézni
sie nie tylko pomiedzy mutacjami, ale réwniez w obrebie czlonkéw tej samej ro-
dziny. Osoby chore prezentuja zwykle dwie z trzech zasadniczych grup objawéw
klinicznych: zaburzenia osobowo$ci i zachowania, zaburzenia poznawcze oraz za-
burzenia ruchowe. Obecno$¢ zaniku ptatéw czotowych i/lub skroniowych w bada-
niach neuroobrazowych oraz wywiad rodzinny umozliwiajg postawienie diagnozy
klinicznej. Rozpoznanie potwierdzaja badania genetyczne w kierunku sprawczych
mutacji MAPT lub PGRN. Objawy pojawiaja sie¢ zwykle przed 65. rokiem zycia,
rozwijaja sie w sposéb podstepny, w ciggu 5-10 lat doprowadzajac do mutyzmu
i wyniszczenia calego organizmu. Otepieniu w chwili rozpoznania nie zawsze musi
towarzyszy¢ zespél parkinsonowski. Jak dotad nie jest znane leczenie przyczynowe
(Reed i in., 2001; Wszotek i Barcikowska 2003; Boeve i in., 2008).

EPIDEMIOLOGIA

Choroba wystepuje z réwna czestoscia u obu plci, jest bardzo rzadka i dotyczy po-
nizej 1/1 000 000 populacji. Opisano juz ponad 100 rodzin w USA i Kanadzie, Europie
(Wielkiej Brytanii, Irlandii, Wloszech, Niemczech, Hiszpanii, Szwecji), Azji (Japonii,
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Izraelu) i Australii. Cze$¢ z tych rodzin ma wspélnych przodkéw (Tanaka i in., 2000,
Wszolek i in., 2006). W Polsce pierwszy przypadek zachorowania potwierdzonego ba-
daniem genetycznym wykryto w rodzinie z Gdariska (Narozanska i in., 2011).

GENETYKA

Powiazanie mutacji na chromosomie 17 (17q21-22) z genem dla biatka tau wy-
kryto juz w 1994 roku (Wilhelmsen i in., 1994), a w kolejnych latach potwierdzono
ich zwiazek z fenotypem chorobowym (Clark i in., 1998; Poorkaj i in., 1998). Jednak
cze$é chorych z potwierdzona mutacja w obrebie locus 17q21-22, prezentuje od-
mienng, niezwiazang z bialkiem tau patomorfologie zmian. Odpowiedzialng za nia
mutacje w genie dla progranuliny — PGRN, wykryto okoto 10 lat po wykryciu mu-
tacji MAPT. Geny MAPT i PGRN zlokalizowane sg bardzo blisko (1.7 Mb), a mu-
tacje w ich obrebie moga manifestowac sie identycznym fenotypem chorobowym.
Do tej pory opisano okolo 41 mutacji MAPT. Najczestsze z nich: P301L, N279K
i E10’+16 odpowiadaja za 60% znanych przypadkéw FTDP-17 (Wszotek i in., 2003;
Boeve i in. 2008). Nieprawidtowe biatko tau zaburza funkcje mikrotubul, a przez
to uposledza stabilno$¢ aksonu i formacje potaczen synaptycznych. Moze to by¢
przyczyna neurodegeneracji i przedwczesnej apoptozy (Rizzu i in., 2000; Bunker
iin., 2006). Mutacje PGRN sa mutacjami ,,null’; czyli calkowitej utraty funkcji, kté-
rej skutkiem jest spadek produkcji progranuliny. Obecnie znanych jest okoto 35
takich mutacji (Boeve i in., 2008). Chociaz rola progranuliny w neuronie nie jest
znana, wydaje sie¢, Ze pelni ona role czynnika neurotroficznego i jej niedobér moze
prowadzié réwniez do neurodegeneracji (Baker i in., 2006).

NEUROPATOLOGIA

W badaniu neuropatologicznym widoczny jest zanik mdzgowia, gltéwnie ptatéw
czolowych i skroniowych, a ich cienkie zakrety poréwnywane sa do ostrza noza.
W badaniach histologicznych obserwujemy zanik neuronéw, zmiany gabczaste i glio-
ze o réznym nasileniu i rozmieszczeniu: w obrebie struktur korowych, istoty biatej
podkorowej, jader podstawy i pnia mézgu. W mutacji MAPT w neuronach i gleju
obecne sa zlogi patologicznego biatka tau. Specyfika tych zlogéw jest zalezna od mu-
tacji (Wszotek i in., 2005). W mutacjach dla PGRN réwniez dominuje atrofia ptatéw
czolowych i skroniowych, ale moze tez by¢ obecny zanik platéw ciemieniowych, jadra
ogoniastego, przysrodkowej czesci wzgorza, istoty czarnej i sektora CA1 hipokampa.
Badania immunohistochemiczne wykazuja obecno$¢ wtretéw ubikwitynododatnich
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w cytoplazmie gleju i neuronéw. W jadrach neuronéw przyjmuja one soczewkowaty
ksztalt ,kocich oczu”. Nie sa to zlogi progranuliny, poniewaz mutacja PGRN pro-
wadzi do jej niedoboru. GIéwnym skladnikiem zlogéw jest biatko TDP-43, prawdo-
podobnie regulator transkrypcji RNA w jadrze komérkowym. W mutacjach PGRN
dochodzi do nieprawidlowego gromadzenia tego biatka poza jadrem komdrkowym
(Ahmed i in., 2007). Préby biopsji objetych zanikiem obszaréw nie przynosza jedno-
znacznej odpowiedzi, prawdopodobnie ze wzgledu na rézny stopieri zaawansowania
zmian w poszczegdlnych rejonach. Warto$¢ diagnostyczna otwartej i stereotaktycz-
nej biopsji mézgowia w postepujacych chorobach neurodegeneracyjnych o niezna-
nej etiologii wynosi zaledwie 20% (Javedan i in., 1997; Lossos i in., 2003).

KRYTERIA DIAGNOSTYCZNE

Dotychczas nie opracowano Scislych kryteriéw diagnostycznych FTDP-
-17. Rozpoznanie choroby opiera sie na potaczeniu obrazu klinicznego — spelniaja-
cego kryteria dla otepienia czolowo-skroniowego z wynikiem badania genetyczne-
go i o ile to mozliwe, réwniez patomorfologicznego. Proponowane kryteria klinicz-
ne obejmuja (Wszotek i Barcikowska, 2003):
= wczesny poczatek (3—5 dekada zycia) i szybki postep choroby,

* zaburzenia osobowosci i zachowania (otepienie czotowo-skroniowe),

= zesp6t parkinsonowski stabo podatny na leczenie lewodopa,

= wczesne pojawienie sie dodatkowych objawdw: zaburzen mowy, padaczki, spa-
stycznosci, amiotrofii, mioklonii, apraksji, zaburzen ruchéw gatek ocznych,

= dodatni wywiad rodzinny w kierunku otepienia i/lub parkinsonizmu obecny

u dwdéch lub wiecej krewnych pierwszego stopnia, wskazujacy na dziedziczenie

autosomalnie dominujace,
= réznorodno$¢ objawéw klinicznych wéréd chorych w tej samej rodzinie i wéréd

chorych z tg samg mutacja,
= réznorodno$¢ obrazu klinicznego zalezna od rodzaju mutacji.

Uzupelnieniem rozpoznania klinicznego sa:
* wyniki badan neuroobrazowych i widoczny w nich zanik ptatéw czolowych i/
lub skroniowych,

= badanie neuropatologiczne.

Ostateczna diagnoza oparta jest na stwierdzeniu obecnosci mutacji w genie
MAPT lub PGRN.
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OBRAZ KLINICZNY FTDP-17

Choroba rozwija sie podstepnie, a pierwsze objawy kliniczne pojawiajg sie po-
miedzy 25. a 65. rokiem zycia. Zgon nastepuje zwykle w ciggu 10 lat, ale opisywano
takze przypadki przebiegajace bardziej gwaltownie. Ostatnie obserwacje rodzin
FTDP-17 wniosty pewne informacje dotyczace przebiegu choroby, w zalezno$ci od
rodzaju sprawczej mutacji. W przypadku mutacji MAPT, w ktdrej penetracja genu
wynosi ponad 95%, $redni wiek zachorowania to 50 lat (25-65 r.z.), a czas trwania
choroby 3-10 lat. W mutacjach PGRN penetracja genu jest niepelna i tylko 90%
nosicieli rozwinie objawy choroby przed 7. dekada zycia. Objawy pojawiaja sie tu
zwykle péZniej (45-85 r.z), a przebieg choroby jest §rednio o 5 lat dluzszy niz przy
mutacji MAPT (Boeve i in., 2008). W obrazie klinicznym wyrézniamy trzy gléwne
rodzaje zaburzen, ktére moga przejawiac sie jako:

Zaburzenia zachowania i osobowosci:
= rozhamowanie (zachowania aspoteczne, brak taktu),
= zaburzenia kontroli impulséw,
= zaburzenia osadu (nieadekwatna ocena sytuacji),
* zachowania stereotypowe i kompulsywne,
= zaburzenia psychotyczne (omamy wzrokowe i stuchowe, urojenia, cechy paranoi),
= pobudzenie lub apatia,
= wczesny zanik dbalo$ci o siebie (zaniedbania w higienie osobistej).

Zaburzenia funkcji poznawczych:

= zaburzenia funkcji wykonawczych,

= stopniowe zuboZenie mowy spontanicznej,

= zachowania uzytkownika, cechy echopraksji,

* w mowie: echolalia, perseweracje, palilalia, mutyzm,

= zaburzenia pamieci, orientacji i funkcji wzrokowo-przestrzennych — nieobec-
ne na poczatku zachorowania i pojawiajace si¢ wraz z progresja choroby.

Zaburzenia ruchowe:

= zesp6t parkinsonowski (sztywno$¢, bradykinezja i zaburzenia postawy),

= zesp6l piramidowy (patologiczne odruchy glebokie, klonusy i objaw Babirnskie-
80),

* dystonia (osiowa lub koniczynowa, retrocollis),

= mioklonie, plasawica, drzenie pozycyjne i zamiarowe,

= apraksja otwierania i zamykania oczu, zaburzenia pionowych ruchéw gatek
ocznych,
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= dyzartria i dysfagia,
= zajecie dolnego neuronu ruchowego (zanik mieéni, fascykulacje).

Inne mogace wystapic objawy:
= napady padaczkowe i stan padaczkowy,
= zaburzenia wechu,
= zaburzenia czucia somatycznego,
* zaburzenia autonomiczne (nietrzymanie moczu i stolca, potliwo$¢, tachykardia),
= utrata wagi i wyniszczenie.

Zaburzenia zachowania i zmiany osobowos$ciowe pozostaja w $cistym zwiazku
z zaburzeniami poznawczymi, w szczegélnoséci za$ z zaburzeniami funkcji wyko-
nawczych oraz jezykowych. Rozhamowanie i zaburzenia kontroli impulséw prze-
jawiaja sie w agresji stownej i fizycznej, impulsywnych zakupach, kradziezach oraz
zarfocznosci — wlacznie ze zjadaniem produktéw niejadalnych i alkoholizmem.
Brak wgladu w chorobe i zaburzenia kontroli poznawczej prowadza do ryzykow-
nych decyzji finansowych oraz wypadkéw drogowych spowodowanych brawurowsa
jazda. Zachowania stereotypowe i kompulsywne wigzga sie z kolei ze sztywnoscia
poznawczg i trudnosciami ze zmiang nastawienia poznawczego. Pacjenci zajmuja
sie zbieractwem, wykazuja nadmierna religijnos¢, czytaja w kétko te sama ksiazke,
nucy te sama melodie, chodza na spacer w to samo miejsce. Z drugiej strony FTDP-
-17 moze wiazac sie ze spadkiem aktywnosci, apatig, obnizeniem nastroju oraz bra-
kiem dbatosci o higiene osobistg. Tendencja do izolacji w kontaktach spotecznych
moze pozostawaé w bezposrednim zwigzku z zubozeniem mowy spontaniczne;j.
Chory staje sie obojetny emocjonalnie, nawet wobec najblizszych, a poniewaz od
poczatku nie zauwaza zmiany swoich zachowan, nie przejmuje sie skutkami, ktére
ponosza zwykle rodzina i znajomi.

W zakresie funkcjonowania poznawczego na plan pierwszy wysuwaja sie zabu-
rzenia funkcji wykonawczych, w szczegdlnosci za$ trudnosci ze zmiang nastawienia
poznawczego i planowaniem. Zapamietywanie nowych informacji, orientacja oraz
funkcje wzrokowo-przestrzenne sa poczatkowo wzglednie dobrze zachowane i ule-
gaja stopniowej deterioracji dopiero na bardziej zaawansowanym etapie choroby. Po-
jawiajace sie w toku choroby zaburzenia funkcji wykonawczych ograniczaja §wiadoma
kontrole pacjenta nad kazda wykonywana czynno$cia, przejawiajac sie zachowaniem
uzytkownika lub echopraksja. Uwaga ulega latwo rozproszeniu pod wplywem ja-
kiejkolwiek dystrakcji. Stopniowe zubozenie mowy spontanicznej, czesto opisywane
w pi$miennictwie medycznym jako afazja nieplynna, moze by¢ mylace, gdyz sugeruje
tlo jezykowe deficytu, co jest kwestia dyskusyjna. Zaburzenia mowy w FTDP-17 nie
przypominajg zaburzenn mowy pacjentéw z ogniskowymi uszkodzeniami mézgu ani
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chorych z afazja pierwotna postepujaca. W tym wypadku zubozeniu ulega nie tylko
forma, ale i tre§¢ wypowiedzi, za$ jej ubdstwo czesto oddaje ogdlny spadek aktyw-
nosci pacjenta. Chory taki sprawia wrazenie, jak gdyby nie mial nic do powiedzenia.
W konfrontacji z trudno$ciami z aktualizacja sléw, pacjent nie poszukuje zastep-
czych form komunikacji ani nie reaguje na nie emocjonalnie. W mowie wystepowacé
moga echolalia, tendencje perseweracyjne i palilalia, a w koficowym etapie choroby
réwniez mutyzm (Foster i in., 1997; Bird i in., 1999; Peploriska i Wszotek, 2005).

Zespot parkinsonowski, akcentowany w nazwie choroby, moze pojawic¢ sie w do-
wolnym czasie jej trwania. Zdarza sie, Ze wyprzedza inne objawy i jest Zrédlem
pomylek diagnostycznych, ale réwnie dobrze moze by¢ nieobecny przez wiele lat.
Charakteryzuje si¢ gtéwnie spowolnieniem, plastyczna sztywno$cia, utrata mimiki
twarzy oraz zaburzeniami chodu i postawy. Drzenie spoczynkowe zwykle nie wyste-
puje, moze natomiast by¢ obecne drzenie pozycyjne. Po wlgczeniu leczenia lewodo-
pa obecna jest staba i krétka poprawa (Reed i in., 2001; Boeve i in., 2005).

Mutacje dla PGRN powoduja bardziej zréznicowany obraz kliniczny, ktéry
obejmuje rzadko wystepujace wczesnie w FTDP-17 zaburzenia pamieci, funkcji
wzrokowo-przestrzennych i apraksje koniczyn. Moze to by¢ zwigzane z glebszym
w tych przypadkach uposéledzeniem funkcji ptatéw ciemieniowych, co potwierdza-
ja wyniki badani neuroobrazowych. Czesciej tu wystepuje zesp6l parkinsonowski,
natomiast nie opisano przypadku zajecia dolnego neuronu ruchowego (Boeve i in.,
2008). Cecha charakterystyczng FTDP-17 jest r6znorodnos$¢ objawéw klinicznych
w obrebie tej samej mutacji, a nawet w obrebie jednej rodziny. Swiadczy to o moz-
liwym wplywie innych czynnikéw genetycznych i srodowiskowych na ekspresje
genéw i kliniczna prezentacje choroby (Foster i in.,1997; Bird i in.,1999).

BADANIA DIAGNOSTYCZNE

Wstepna diagnostyka powinna mie¢ na celu wykluczenie zaburzen elektroli-
towych, niedoboru witamin, choréb metabolicznych, endokrynologicznych, im-
munologicznych, ogniskowych uszkodzen i zespotéw paraneoplastycznych, ktére
moga by¢ przyczyna nagtych zaburzen poznawczych lub rozwijajacego sie zespolu
otepiennego.

BADANIA NEUROOBRAZOWE

Chociaz otepienie jest rozpoznaniem klinicznym, badania neuroobrazowe wspo-
magaja to rozpoznanie i pozwalaja wykluczy¢ inne, potencjalnie uleczalne przyczy-
ny zaburzen.. W strukturalnych badaniach obrazowania rezonansu magnetycznego
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(Magnetic Resonance Imaging — MRI) i tomografii komputerowej (Computed Tomo-
graphy — CT) stwierdza si¢ gtéwnie zanik w obrebie ptatéw czolowych i/lub skronio-
wych oraz poszerzenie komoér. Objawy narastaja z czasem i moga by¢ niewidoczne we
wczesnej fazie choroby (Foster i in., 1997). W mutacjach dla PGRN, w przeciwienistwie
do mutacji MAPT, zmiany czesto sa asymetryczne, a zajecie tej samej pdtkuli moze
by¢ charakterystyczne dla danej rodziny (Boeve i in., 2008). Podobna topografia zmian
wystepuje w badaniach czynnosciowych: komputerowej tomografii emisyjnej pojedyn-
czego fotonu (Single Photon Emission Computed Tomography — SPECT) i pozytono-
wej emisyjnej tomografii (Positron Emission Tomography — PET) z uzyciem radioak-
tywnej glukozy (2-deoksy-2-fluoro-[**F]-D-glucose PET — FDG PET). Uwidaczniaja
one dodatkowo obnizong perfuzje i metabolizm w obrebie jader podstawy i wzgd-
rza. Badanie FDG PET jest badaniem o duzej warto$ci diagnostycznej, poniewaz
asymetryczne zmniejszenie metabolizmu w platach czotowych i skroniowych réz-
nicuje FTDP-17 z choroba Alzheimera o wczesnym poczatku (Arvanitakis i in.,
2007). Funkcjonowanie pre- i postsynaptycznego ukladu dopaminergicznego moz-
na oceni¢ za pomoca pomiaru wychwytu aktywnej lewodopy (Fluorodopa PET —
FD PET). W FTDP-17, w przeciwieristwie do innych zespoléw parkinsonowskich,
dochodzi w réwnym stopniu do spadku wychwytu znacznika w jadrze ogoniastym
i skorupie (Pal i in., 2001).

BADANIA ELEKTROFIZJOLOGICZNE

Badanie elektroencefalograficzne (EEG) jest zazwyczaj prawidlowe. Uogdlnione
spowolnienie rytméw podstawowych moze jednak wystgpi¢ do$¢ wczeénie, co nie
zdarza si¢ w sporadycznych przypadkach FTD (Wszotek i in., 1997). Niektérym
mutacjom moga towarzyszy¢ ogniskowe lub uogdlnione wytadowania napadowe
z obecnodciag iglic (Sperfeld i in., 1999). Badanie elektromiograficzne moze uwi-
doczni¢ uszkodzenie dolnego motoneuronu, giéwnie w péznym okresie choroby
(Lynch i in.,1994).

BADANIE PLYNU MOZGOWO-RDZENIOWEGO (PMR)

Wyniki badain PMR w kierunku obecno$ci biatka tau i AP1-42 sa niespdjne.
Podwyzszony poziom bialka tau przy obnizonym stezeniu amyloidu p moze suge-
rowac rozpoznanie choroby Alzheimera (Alberci i in., 2004; Boeve i in., 2005).

OCENA NEUROPSYCHIATRYCZNA
Zaburzenia osobowo$ci i zachowania wystepujace u chorego ocenia sie gléwnie
na podstawie wywiadu obiektywnego oraz obserwacji pacjenta w trakcie badania
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neurologicznego i neuropsychologicznego. W wywiadzie z opiekunem nalezy
uwzgledni¢ opisane powyzej, charakterystyczne dla FTDP-17, zaburzenia zacho-
wania oraz zmiany stanu emocjonalnego, jak réwniez zmiany nietypowe dla FTDP-
-17. Niezbedne jest sformulowanie pytan otwartych, pozwalajacych opiekunowi na
opis trudno$ci chorego. U pacjenta nr 1 (por. tabela 1) dokladny wywiad odno$nie
do ubierania i czynno$ci higienicznych ujawnil cechy zespotu pomijania stronnego,
dotychczas nie opisywanego w FTDP-17, ktére nastepnie potwierdzono w badaniu
neuropsychologicznym (Sitek i in., 2009a).

W trakcie zbierania wywiadu mozna réwniez skorzysta¢ z ustrukturyzowanych
kwestionariuszy, takich jak np. Inwentarz Neuropsychiatryczny (Neuropsychiatric
Inventory — NPI) (Cummings i in., 1994), oceniajacy obecno$¢ i nasilenie objawéw
psychotycznych, agresji, obnizenia nastroju, leku, podwyzszonego nastroju, apatii,
rozhamowania oraz bezcelowej aktywnosci ruchowej. NPI pozwala na ocene profilu
zaburzen neuropsychiatrycznych w przebiegu choroby, o czym $wiadczy opis pa-
cjentéw Boeve i in. (2005) oraz do$wiadczenia wtasne autoréw. Bardziej specyficzna
miarg — ukierunkowang na objawy zespolu czotowego, jest Kwestionariusz Zacho-
wan Osoby z Zespolem Czolowym (Frontal Behavior Inventory — FBInv) (Pachalska,
2008). FBInv moze stanowi¢ cenne uzupetnienie wywiadu, aczkolwiek z uwagi na
jego specyficzno$¢ nie pozwala na ocene catego spektrum zaburzern psychicznych,
mogacych wystepowaé w FTDP-17. Obie metody pozwalajg oceni¢ zmiany zwigzane
z chorobg, aczkolwiek ujmuja zmiany osobowosci jedynie w kategoriach objawdw.
Alternatywa dla tego sposobu opisu zmian osobowoséci w FTDP-17 (niewatpliwie
uzytecznego z perspektywy mozliwoséci oceny skuteczno$ci ewentualnego lecze-
nia) jest ocena cech osobowosci pacjenta w poréwnaniu z jego cechami osobowosci
sprzed zachorowania. Ocena taka moze by¢ uzyteczna z punktu widzenia psycho-
edukacji opiekunéw chorych. Wykorzystanie tego drugiego podejscia u pacjenta nr
1, z zastosowaniem kwestionariusza IPIP-QPV (Pachalska, 2007), badajacego cechy
osobowosci wg modelu Big Five ujawnito istotne zmniejszenie otwartos$ci na do§wiad-
czenie, ugodowosci, sumienno$ci i neurotyzmu, przy podobnym bardzo niskim po-
ziomie ekstrawersji (Sitek i in., 2010). Jak dowodzi przyktad tego samego pacjenta, na
wczesnym etapie choroby i w przypadku dominacji zaburzen depresyjnych, niekiedy
mozliwa jest kwestionariuszowa ocena osobowosci. U naszego pacjenta ocene taka
wykonano w trakcie hospitalizacji w szpitalu psychiatrycznym z uzyciem kwestiona-
riusza Minnesota Multiphasic Personality Inventory po uptywie 2 lat od pojawienia
sie¢ zmian w zakresie osobowoéci, a jednocze$nie 5 lat przed wystapieniem objawéw
ruchowych. Badanie to wykazalo ograniczony wglad, egocentryzm, obnizenie na-
stroju, meczliwo$¢, introwersje oraz tendencje somatyzacyjne (Sitek i in., 2010).
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DIAGNOSTYKA NEUROPSYCHOLOGICZNA

Badanie neuropsychologiczne w przypadku diagnozy w kierunku FTDP-
-17, tak jak kazdej innej postaci FTD, jest jednym z kluczowych badan niezbednych
do rozpoznania choroby. Celem tego badania jest ocena spdjnosci profilu zaburzen
poznawczych u badanego chorego z oczekiwanym w FTDP-17, a wiec potwier-
dzenie/wykluczenie dominacji zaburzen funkcji wykonawczych i zubozenia mowy
spontanicznej w obrazie klinicznym, przy lepiej zachowanej pamieci epizodycznej
oraz funkcjach wzrokowo-przestrzennych na wczesnych etapach choroby. Z uwa-
gi na szybki postep choroby, po postawieniu rozpoznania FTDP-17 wskazany jest
dobér narzedzi diagnostycznych réznicujacych réwniez w niskich przedzialach
wynikéw.

Punktem wyjscia do badania neuropsychologicznego jest analiza danych z wy-
wiadu obiektywnego (por. Ocena neuropsychiatryczna), ktéra pozwala wstepnie
oceni¢ mozliwos$¢ zastosowania réznych testéw neuropsychologicznych. Badanie
neuropsychologiczne w przypadku podejrzenia FTDP-17 powinno uwzgledniaé
przesiewowa ocene stanu poznawczego, szczegétowa ocene funkcji wykonaw-
czych oraz pamieci operacyjnej, ocene pamieci epizodycznej, mowy spontanicznej
oraz funkcji wzrokowo-przestrzennych. Ocena innych aspektéw funkcjonowania
poznawczego (jak np. kalkulii) ma charakter uzupetniajacy. Ocena pamieci oraz
funkcji wzrokowo-przestrzennych jest niezbedna w diagnozie réznicowej z choro-
ba Alzheimera. Diagnostyka funkcji jezykowych, ukazujaca na wczesnych etapach
choroby redukcje mowy spontanicznej bez innych deficytéw afatycznych, jest nie-
zbedna w réznicowaniu z afazja pierwotna postepujaca. Badanie praksji jest istotne
dla diagnostyki réznicowej ze zwyrodnieniem korowo-podstawnym.

Jesli chodzi o metody przesiewowe, to Mini-Mental State Examination (Folstein
i in., 1975) pozwala na réznicowanie poziomu zaburzen pacjentéw na bardziej za-
awansowanych etapach choroby lub na wczesnych jej etapach, kiedy progresja za-
burzen poznawczych jest bardzo szybka (Yasuda i in., 2000), nie jest natomiast tak
czuly u pacjentéw z wolniejsza progresja zaburzen poznawczych (Bird i in., 1999;
Boeve i in., 2005). Krétki Test Oceny Stanu Psychicznego (Kokmen i in., 1991)
réwniez na wczesnym etapie choroby nie pozwala §ledzi¢ progresji zaburzen po-
znawczych. Wieksza czulo$¢ na powolna progresje zaburzen poznawczych wyka-
zuje Skala Demencji Mattisa (Mattis Dementia Rating Scale — DRS) (Mattis, 1988)
(zob. Boeve i in., 2005), tradycyjnie stosowana w tzw. otepieniach podkorowych
z racji podskali oceniajacej wybrane aspekty funkcji wykonawczych oraz Adden-
brooke Cognitive-Examination-Revised — ACE-R (Maturanath i in., 2000), czula
na zaburzenia obserwowane w otepieniu czotowo-skroniowym i pozwalajaca na
doktadniejsza niz inne skale przesiewowe ocene funkgcji jezykowych. Jej uzytecz-
no$¢ w monitorowaniu postepu zaburzen poznawczych w FTDP-17 potwierdzaja
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do$wiadczenia wlasne autoréw z badan pacjentéw nr 1 oraz nr 2 w odstepach
6-miesiecznych (Sitek i in., 2009b). Zaleta ACE-R jest réwniez dokladniejszy po-
miar funkcji wzrokowo-przestrzennych niz proponowany w DRS, natomiast wada
— w konteksécie badan os6b z FTDP-17 — brak oceny mysélenia abstrakcyjnego za-
wartej w DRS.

Dynamiczna ocena funkcji wykonawczych u oséb z FTDP-17 jest bardzo trudna
z racji wysokiego poziomu trudno$ci zadar stosowanych popularnie do ich pomiaru
w praktyce klinicznej, jak np. testéw wiez, Testu Sortowania Kart z Wisconsin (Wi-
sconsin Card Sorting Test, WCST) (Jaworowska, 2002) oraz testu Stroopa (Stroop,
1935). Dane z pi$miennictwa oraz do§wiadczenia wlasne przemawiaja za uzytecz-
noséciag WCST (Boeve i in., 2005; Sitek i in., 2009b). Do$wiadczenia wlasne wskazu-
ja réwniez uzyteczno$¢ testu Stroopa w $ledzeniu progresji zaburzen kontroli po-
znawczej na wczesnych etapach choroby (Sitek i in., 2009b), ktéry w pi§miennictwie
opisywano w przypadku jednorazowego pomiaru (Boeve i in., 2005). Wedlug naszej
wiedzy, brak jest w literaturze przedmiotu danych na temat dynamicznej testowej
oceny planowania u os6b z FTDP-17. Do$wiadczenia wlasne w tym zakresie sugeru-
ja, iz z uwagi na trudnosci z przestrzeganiem zasad w tych prébach, wykonanie na-
wet najprostszych préb moze si¢ okaza¢ niemozliwe (pacjent nr 1 w badaniu, w kt6-
rym osiagnal wynik 24 pkt., w MMSE nie byl w stanie wykona¢ 3-elementowej préby
z Tower of Toronto ani 4-elementowej préby z Tower of London, z uwagi na po-
wtarzajace sie, mimo korekt badajacego, wielokrotne tamanie zasad) (Krikorian i in.,
1994; Saint-Cyr i in., 1988). Wydaje sig, iz szczegblnie cenna bylaby ocena planowania
u bezobjawowych nosicieli FTDP-17. Najczesciej stosowanymi metodami, w ocenie
funkcji wykonawczych w FTDP-17, sg préby fluencji stownej, wymagajace efektyw-
nego przeszukiwania zasobdéw (Bird i in., 1999; Boeve i in., 2005; Sitek i in., 2009b)
oraz podtest Podobienistwa ze Skali Inteligencji dla Doroslych Wechslera (Brzezinski
iin., 2004) oceniajacy myslenie abstrakcyjne (Bird i in., 1999; Boeve i in., 2005; Sitek
iin., 2009b). W ocenie dynamicznej najbardziej uzyteczne sa préby fluencji stowne;j,
aczkolwiek ich wynik zalezy réwniez od sprawno$ci funkcji jezykowych, ktére réow-
niez ulegaja deterioracji w toku choroby. Doswiadczenia wlasne wskazuja ponadto
na mozliwo$é zastosowania skréconej oceny funkeji wykonawczych u pacjentéw,
u ktérych formalna i szczegélowa ocena tych funkgji jest niemozliwa, z wykorzysta-
niem Frontal Assessment Battery at Bedside (FAB), oceniajacej myslenie pojeciowe,
elastyczno$¢ poznawczg, zdolnos$¢ programowania reakcji ruchowych, podatno$é na
interferencje, zdolno§¢ hamowania oraz niezalezno$¢ od otoczenia (environmental
autonomy) (Dubois i in., 2000). W skali tej pacjenci znacznie szybciej niz w MMSE
osiggaja efekt podlogi, ale niezalezno$¢ jej wynikéw od poziomu funkcjonowania
poznawczego mierzonego MMSE oraz czulo$¢ na deficyty obserwowane u chorych
z FTD przemawiaja za jej stosowaniem w FTDP-17, szczegdlnie w przypadku badan
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prospektywnych bezobjawowych nosicieli i pacjentéw w poczatkowych i §rednio za-
awansowanych stadiach choroby.

W ocenie pamigci operacyjnej w FTDP-17 bardzo uzyteczny jest Test Lacze-
nia Punktéw (Kadzielawa, 1990), préby Powtarzania Cyfr Wspak (Brzeziriski i in.,
2004) oraz Seryjnego Odejmowania Siédemek (zob. Bird i in., 1999; Boeve i in.,
2005; Sitek i in., 2009b).

W badaniach pamieci epizodycznej oséb z FTDP-17 stosuje si¢ gléwnie trady-
cyjne testy uczenia sie stuchowo-werbalnego i/lub pamieci logicznej (Rey, 1964;
Pachalska i Lipowska, 2007; Pachalska, 2008) (zob. Bird i in., 1999; Yasuda i in.,
2000; Boeve i in., 2005; Sitek i in., 2009b). Badanie pacjenta moze utrudniaé niekie-
dy echolalia podczas czytania materialu bodZcowego przez badajacego lub tez per-
seweracja twierdzacych lub przeczacych odpowiedzi w trakcie préb rozpoznania,
co utrudnia lub uniemozliwia diagnoze (do§wiadczenia wtasne).

Ocena mowy spontanicznej na tle innych aspektéw funkcji jezykowych (na-
zywania, rozumienia mowy, czytania, pisma, a w szczegélnosci powtarzania) ma
kluczowe znaczenie w przypadku FTDP-17. Zamieszczone w zalaczniku prébki
mowy spontanicznej pacjentéw z badan wlasnych potwierdzaja ubdstwo wypo-
wiedzi chorych i obrazuja specyfike tendencji perseweracyjnych w mowie oséb
z FTDP-17. Do oceny mowy spontanicznej warto zastosowaé ten sam material
bodZcowy, umozliwiajacy rzetelng ocene dynamiczna (np. opis obrazka Podkrada-
nie ciasteczek z Bostoniskiego Testu do Badania Afazji (Goodglass i Kaplan, 1983;
Pachalska, 2007). W toku choroby do redukcji mowy spontanicznej dotaczaja sie
trudnosci z aktualizacjg stéw. Ocena jezykowego aspektu zaburzen rozumienia
mowy jest utrudniona z uwagi na zaburzenia pamieci operacyjnej (dtugie ko-
munikaty moga nie by¢ rozumiane) oraz z uwagi na trudnosci w zakresie funk-
cji wykonawczych powodujace problemy w prébach wymagajacych planowania
i kontroli reakcji, takich jak np. Test Zetonéw. Wyniki Testu Zetonéw wydaja
sie pozostawaé pod znaczacym wplywem dysfunkcji wykonawczych w FTDP-17.
Pismo pacjentéw na poczatku choroby odzwierciedla cechy mowy spontanicznej,
nastepnie mozna w nim zaobserwowa¢ trudnosci zwigzane z utrata automaty-
zmu oraz tendencje perseweracyjne (Sitek i in., 2009c). Najlepiej w konicowych
stadiach choroby sg zachowane powtarzanie oraz glo$ne czytanie (Sitek i in.,
2009b). Ocene mowy spontanicznej warto uzupetnié wiec o inne aspekty funkcji
jezykowych, korzystajac np. z wybranych elementéw Bostoniskiego Testu do Ba-
dania Afazji oraz Bostoriskiego Testu Nazywania (Kaplan i in., 1983) (zob. Bird
iin., 1999; Boeve i in., 2005; Sitek i in., 2009).

Na poczatku choroby ocena funkcji wzrokowo-przestrzennych mozliwa jest
z zastosowaniem testéw wymagajacych kopiowania, takich jak Test Figury Zlozonej
(TFZ) Rey’a (Rey, 1964) (Bird et al., 1999; Yasuda i in., 2000; Boeve i in., 2005; Sitek
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iin., 2009). Jednakze zaréwno TFZ Rey’a, jak i stosowany niekiedy podtest Klocki ze
Skali Inteligencji Wechslera dla Dorostych (Bird i in., 1999; Boeve i in., 2005) moga
z czasem by¢ niediagnostyczne dla poziomu zaburzen przestrzennych, z racji istot-
nego zaangazowania funkcji wykonawczych w wykonanie tych zada. Mozna nato-
miast zastapi¢ je rozwiazywaniem zadan niewymagajacych planowania, takich jak
np. Benton Judgement of Line Orientation Test (za: Yasuda i in., 2000) lub tez mniej
zlozonymi zadaniami kopiowania z Alzheimer’s Disease Assessment Scale-Cognitive
— ADAS-Cog., ACE-R, DRS lub Consortium to Establish a Registry for Alzheimer’s
Diseaseb — CERAD (Welsh, 2004, za: Bird i in., 1999) (Bird i in., 1999; Boeve i in.,
2005;Sitek i in., 2009b). Praca Birda i in. (1999) zawiera réwniez dodatkowa ciekawa
propozycja diagnostyczng, dotychczas stosowana gléwnie w przypadku podejrze-
nia otepienia semantycznego (Smith, 2009; Sitek i in., 2009d). Poréwnanie rysunku
na polecenie slowne z rysowaniem na podstawie wzoru moze dostarczy¢ informacji
nie tylko na temat funkcji wzrokowo-przestrzennych, ale i umiejetnosci korzystania
z zasobéw pamieci semantycznej, do ktérych dostep moze by¢ w FTDP-17 utrud-
niony.

W ocenie praksji warto uwzgledni¢ wykonywanie gestéw zwigzanych z uzyciem
przedmiotéw, ocene praksji symbolicznej oraz praksji oralnej (Yasuda i in., 2000).

ROZNICOWANIE

Réznorodno$é obrazu klinicznego FTDP-17 moze by¢ zZrédlem pomytek dia-
gnostycznych, szczegdlnie we wczesnym okresie choroby. W wigkszo$ci przypad-
kéw rozpoznanie ustalane jest po dluzszej obserwacji chorego, w miare pojawiania
sie kolejnych elementéw z szerokiego spektrum objawéw. Prototypem FTDP-17
pozostaje wariant behawioralny FTD, ale opisano przypadki przebiegajace klinicz-
nie, takze jak postepujace porazenie nadjadrowe, idiopatyczna choroba Parkinsona,
zwyrodnienie korowo-podstawne i choroba Alzheimera. FTDP-17 moze klinicznie
nasladowac rézne choroby neurozwyrodnieniowe, szczegdlnie te, ktérych poczatek
wiaze sie z zaburzeniami zachowania i osobowosci, zespotem parkinsonowskim,
choroba dolnego motoneuronu i zaburzeniami funkcji poznawczych. Podobnie jak
w innych zespotach ,parkinsonizm-plus’, obserwowana jest staba reakcja na lecze-
nie lewodopa (Pijenburg i in., 2008).

CHOROBA ALZHEIMERA (ALZHEIMER’S DISEASE, AD)

Wczesnie wystepujace zaburzenia pamieci w przebiegu FTDP-17 moga mylnie
sugerowad rodzinna chorobe Alzheimera o wczesnym poczatku (Early-Onset Fami-
lial Alzheimer’s Disease — EOFAD), szczegélnie gdy towarzyszy im réwniez utrata
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orientacji przestrzennej, pamieci autobiograficznej i semantycznej oraz zanik hipo-
kampa w badaniach neuroobrazowych. AD o wczesnym poczatku moze rozpoczac sie
réwniez nietypowo: nie zaburzeniami pamieci, lecz apraksja, zaburzeniami jezykowy-
mi i wzrokowo-przestrzennymi. W péznej fazie AD moze réwniez rozwinac sie zesp6t
parkinsonowski. W neuroobrazowaniu dominujgcy globalny zanik mézgowia bedzie
raczej wskazywal na AD, a zajecie glownie ptatéw czotowo-skroniowych — na FTD.
Badaniem réznicujacym AD z FTD jest badanie PET z uzyciem znacznika Pittsburgh
Compound-B (PIB), ktére wykrywa obecno$¢ AB-amyloidu, jednak z powodu kosztu
badania nie jest to diagnostyka ogélnie dostepna. W trudnych do rozstrzygniecia przy-
padkach decydujace moga okaza¢ sie badania w kierunku mutacji genu dla prekursora
B-amyloidu (APP), preseniliny-1 i preseniliny-2 (Doran i in., 2007).

CHOROBA PARKINSONA (PARKINSON'S DISEASE, PD)

W FTDP-17 zespé! parkinsonowski rozwija sie zwykle w péznym okresie, gdy
zaburzenia otepienne sg juz bardzo wyrazne. Objawia sig jako plastyczna sztywno$¢
i akinezja, takze asymetrycznie. Moga wystapi¢ zaburzenia postawy i chodu, drzenie
zamiarowe i kinetyczne. Drzenie spoczynkowe jest niecharakterystyczne i opisywano
je w pézniejszych fazach choroby. Nalezy pamigtaé, ze grupa pacjentéw z FTDP-17
jest szczegblnie podatna na rozwdj zespotu parkinsonowskiego po leczeniu neuro-
leptykami (Wszotek i in., 2000). W chorobie Parkinsona otepienie rozwija si¢ dopie-
ro po wielu latach trwania choroby, ktéra w tych przypadkach ma réwniez ciezszy
przebieg ruchowy.

OTEPIENIE Z CIALAMI LEWY'EGO (DEMENTIA WITH LEWY BODIES, DLB)

Jest to schorzenie, w ktérym dominuje otepienie, a zesp6t parkinsonowski moze
pojawi¢ sie rownoczeénie lub w péZniejszym okresie choroby (Pachalska, 2008).
Cechami charakterystycznymi sg: zmienno$¢ uwagi i czuwania, postepujacy zesp6t
psychotyczny z urojeniami i halucynacjami wzrokowymi, zaburzenia snu w fazie
REM oraz nadwrazliwo$¢ na neuroleptyki. W badaniu MRI mézgowia widoczny
jest rozlany zanik korowy, co niestety nie pomaga w odréznieniu tej choroby od
innych choréb neurodegeneracyjnych, np. AD (Weisman i in., 2007). W badaniu
SPECT charakterystyczne jest obnizenie przeplywu w ptatach potylicznych. Do-
datkowo po zastosowaniu znacznika izotopowego dla uktadu transportu zwrotne-
go dopaminy (DaTSCAN) w DLB wystapi obnizenie jego wychwytu przy zachowa-
nym prawidtowym wychwycie znacznika w AD (McKeith i in., 2005).

223

OTEPIENIE NOWE.indb 223 2012-03-01 13:45:07



Ewa Narozanska, Emilia J. Sitek, Jarostaw Stawek

POSTEPUJACE PORAZENIE NADJADROWE (PROGRESSIVE SUPRANUCLEAR
PALSY, PSP)

Porazenie pionowego spojrzenia, spowolnienie ruchéw galek ocznych i sztywnosc¢
osiowgy, charakterystyczne dla PSP, opisywano réwniez w FTDP-17. PSP rozpoczyna sie
przed 65. r.z i postepuje szybko. Typowy obraz, to pacjent z akinezja, sztywno$cig osio-
wa, wezesnymi upadkami, dyzartrig i dysfagia. Towarzysza temu zaburzenia poznawcze
oraz porazenie dowolnych ruchéw gatek ocznych w pionie (problem przy schodzeniu po
schodach lub jedzeniu z talerza). Pacjenci zachowuja sie w sposéb mogacy prowadzi¢ do
samouszkodzen: tapczywie i niechlujnie zjadaja posilki, siadaja nieostroznie. W bada-
niach MRI widoczne jest poszerzenie trzeciej komory i wyrazny grzbietowy zanik §réd-
mézgowia: objaw pingwina lub kolibra (Dickson i in. 2007; Kaat i in. 2008).

ZWYRODNIENIE KOROWO-PODSTAWNE (CORTICOBASAL DEGENERATION,
CBD)

CBD jest kolejnym zespolem, w ktérym atypowy parkinsonizm moze towarzy-
szy¢ otepieniu. W CBD objawy sa zwykle jednostronne i obejmujg drzenie kinetyczne,
apraksje ruchowg, wzmozone napiecie migsniowe, korowe zaburzenia czucia, dystonie
i czasami mioklonie. Asymetryczna dystonia i apraksja koriczyn opisywane byly takze
w FTDP-17. W CBD objawy pozapiramidowe pojawiaja si¢ jako pierwsze i poprzedza-
ja zespot otepienny. W MRI widoczny jest asymetryczny zanik czolowo i/lub ciemie-
niowy z mniejszym zajeciem ptatéw skroniowych (Lossos i in., 2003; Kertesz i in., 2005;
Yonas i in., 2007).

OTEPIENIE NACZYNIOPOCHODNE (VASCULAR DEMENTIA, VaD)

Chociaz wiadomo, ze udar moze by¢ przyczyna otepienia, to zmiany w istocie
bialej spowodowane chorobg malych naczyn czesto widoczne sa takze w ,,zdrowej”
populacji. Z badan patologicznych wiadomo, ze wigkszo$¢ tego typu otepierr ma etio-
logie mieszana: naczyniopochodna i neurodegeneracyjng. Poniewaz choroba moze
mie¢ rézna etiologie i przebieg, moze tez zaprezentowac sie w réznych formach kli-
nicznych. Zwykle dominuja spowolnienie psychoruchowe i zaburzenia funkcji wyko-
nawczych. Przy uszkodzeniu struktury jader podstawy, moze wystapic zesp6t parkin-
sonowski, zwykle jednak bardziej wyrazony w dolnej polowie ciala, z zaburzonymi
odruchami postawnymi i wczesnymi upadkami. Czesto towarzysza mu inne objawy,
takie jak zespél rzekomoopuszkowy, nietrzymanie moczu i objawy piramidowe, kté-
re sugeruja prawidtowe rozpoznanie (Szczudlik i in., 2004).
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ROKOWANIE | LECZENIE

Choroba postepuje zwykle bardzo szybko. Z lepszym rokowaniem, ze wzgledu na
niepelng penetracje genu, wigza sie przypadki zachorowan z mutacjg PGRN. Niewiel-
kie zmiany w badaniach strukturalnych mézgowia na poczatku choroby sa réwniez
dobrym czynnikiem rokowniczym. Dostepne preparaty farmakologiczne nie maja
udokumentowanego wplywu na przebieg choroby. U pacjentéw wykazujacych zabu-
rzenia zachowania i nastroju wskazane jest stosowanie lekéw przeciwpsychotycznych
i przeciwdepresyjnych. W zaburzeniach funkcji jezykowych wskazana jest terapia lo-
gopedyczna. Niestety, nie sa znane czynniki zapobiegajace rozwinieciu si¢ objawéw lub
spowalniajace proces rozwoju choroby (Wszolek i in., 2006).

BADANIA NOSICIELI MUTACJI

Badania neuropsychologiczne bezobjawowych nosicieli mutacji ujawniaja za-
burzenia funkeji wykonawczych (zaburzenia elastycznosci poznawczej, trudnosci
z przeszukiwaniem zasobdéw, zaburzenia kontroli poznawczej), ktére maja charak-
ter wybiérczy lub tez uogélniony (Geschwind i in., 2001; Ferman i in., 2003; Gob-
bo i in., 2004). Jak dowodza wyniki prospektywnego badania neurologopedycznego,
zaburzenia mowy o charakterze dyzartrii hipokinetycznej, spastycznej lub wiotkiej,
zwiastuja poczatek choroby (Liss i in., 2006). W badaniach neuroobrazowych zmiany
w badaniu SPECT, FD PET i FDG PET moga poprzedzi¢ o 10 lat rozwdj pierwszych
objawé6w klinicznych (Pal i in., 2001; Alberci i in., 2004; Arvanitakis i in., 2007).

PIERWSZA POLSKA RODZINA Z FTDP-17

Pierwsza zdiagnozowana w Polsce rodzina z FTDP-17 (Gdansk Family) jest
nosicielem mutacji P301L MAPT (Narozarska i in., 2011). To jedna z najczesciej
wystepujacych mutacji w obrebie genu dla biatka tau. Dotychczasowe opisy rodzin
z mutacja P301L pochodzg z Holandii, Stanéw Zjednoczonych, Francji i Japonii.
Zdiagnozowane dwie zyjace osoby chore (por. tabela 1), rozwinety w toku choroby
pelng triade objawdéw neuro-psychiatrycznych, poznawczych oraz ruchowych. Je-
den z chorych zmarl po roku od postawienia rozpoznania.
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Tabela 1. Zestawienie danych klinicznych u dwojga polskich pacjentéw z FTDP-17

Pacjent nr 1

Pacjentka nr 2

wiek wystapienia pierwszych
objawéw

48

51

rodzaj pierwszych objawéw

neuropsychiatryczne:

neuropsychiatryczne:

rozpoznania FTDP-17

apatia rozhamowanie
wstepna diagnoza choroba Parkinsona choroba Alzheimera
wiek wstepnej diagnozy 55 55
wynik Mr'VlS.Ew momencie 8 22
wstepnej diagnozy
wiek rozpoznania FTDP-17 58 57
dtugos¢ trwania choroby 11 lat i nadal 6 lat
wynik MMSE w momencie 24 14

zaburzenia osobowosci
i zachowania w momencie
rozpoznania FTDP-17

apatia, depresja, zachowania
stereotypowe i kompulsywne

rozhamowanie, euforia,
zachowanie uzytkownika,
hyperfagia

zaburzenia poznawcze
W momencie rozpoznania
FTDP-17

wybidrcze zaburzenia funkgji
wykonawczych i pamieci operacyjnej,
na tle znacznie lepiej zachowanej
zdolnosci zapamietywania i funkgji
przestrzenno-wzrokowych, redukcja
mowy spontanicznej

uogolnione zaburzenia
funkcji poznawczych

z dominacja dysfunkgji
wykonawczych, pamieci
operacyjnej i zubozeniem
mowy spontanicznej,
echolalia i echopraksja

zaburzenia ruchowe
W momencie rozpoznania
FTDP-17

zespot parkinsonowski z asymetrycznym
drzeniem spoczynkowym lewostronnym,
bradykinezja i sztywnoscia, zaburzenia
postawy

zespot parkinsonowski

z bradykinezja i sztywnoscia,
zaburzenia chodu,
nietrzymanie moczu

wynik MRl w momencie
rozpoznania FTDP-17

rozlegte zaniki mézgowia, z dominacja w okolicach czotowo-
-skroniowych i znaczacym poszerzeniem komoér, z przewaga po stronie

prawej u pacjenta nr 1

wynik SPECT w momencie
rozpoznania FTDP-17

hypoperfuzja ptatéw czotowych i skroniowych z asymetrig prawostronng

wiek pojawienia sie napadéw
padaczkowych

59

57

nietypowe objawy w obrazie
klinicznym

pomijanie stronne - dominujace w sferze
osobistej,
lewostronne drzenie spoczynkowe
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Przedstawienie dokladnego przebiegu choroby u dwojga chorych przekracza ramy
niniejszej pracy. Przedstawimy natomiast przykltady zaburzen zachowania naszych
pacjentéw, ktére stanowia potwierdzenie uzytecznosci szczegélowego wywiadu
z opiekunem pacjenta w przypadku diagnostyki réznicowej zespoléw otepiennych,
nie tylko w FTDP-17.

U pacjenta nr 1 choroba rozpoczela sie apatia i obnizeniem nastroju z narastajaca
obojetnoscia emocjonalna wobec rodziny. Z czasem dolaczyly sie spowolnienie psy-
choruchowe i zarloczno$¢. Stopniowa utrata krytycyzmu powodowata kompulsywne
zakupy i kosztowne telefony np. udzial w konkursach Audiotele oraz préby zaciagnie-
cia zbednych kredytéw. Chory (w wieku 58 lat) nie przejmowal sie szkodami poczy-
nionymi w domu z powodu swoich upadkéw (np. rozbiciem telewizora). Co ciekawe,
nie okazywal réwniez emocji zwigzanych z bdélem (nawet po urazach z licznymi obra-
zeniami ciala). Prawdopodobnie w przebiegu zaburzen czucia zdawal si¢ nie odczuwac
temperatury goracych napojéw. Niemozno$¢ zmiany nastawienia poznawczego dobit-
nie ilustruje brak reakcji pacjenta na atak astmy u zony. Chory nie zareagowal na jej
wolanie o pomoc, gdyz musiat dokoriczyé wykonywana czynno$¢ — przygotowywanie
kanapki. W wieku 59 lat dominujace trudnosci z ubieraniem sie i higieng osobista po
stronie lewej ujawnily pomijanie stronne (Sitek i in., 2009).

Pierwsza istotng zmiana zachowania u pacjentki nr 2 byly kradzieze towaréw ze
sklepu, w ktérym pracowata. Nastepnie dotaczyly sie liczne pozyczki pieniedzy od zna-
jomych, gromadzenie bezuzytecznych przedmiotéw (np. kawatkéw papieru toaletowe-
go) oraz kosztowne rozmowy przez telefon. Po kilku latach dotaczylo sie podwyzszenie
nastroju, nadmierna senno$¢ oraz hyperfagia. Chora jednorazowo wypita butelke wy-
sokoprocentowego alkoholu, mimo iz wczeéniej byta osoba niepijaca, oraz prébowata
przyjmowac leki meza, z powodu ich atrakcyjnego wygladu. Wielokrotnie prébowa-
fa w nocy opusci¢ dom bez konkretnego powodu. W tym samym okresie oberwata
wszystkie liScie z troskliwie wcze$niej wyhodowanych roslin. Zaczela calymi dniami
przepisywac¢ ulotki reklamowe. W wieku 57 lat, kiedy nasilily sie zaburzenia chodu,
w obrazie klinicznym pojawily sie réwniez omamy wzrokowe oraz urojenia zazdro-
§ci. W tym okresie, przebywajac w szpitalu, wypila petna butelke ptynu do plukania
ust, najprawdopodobniej nie réznicujac smaku napoju. Chora nie byta w stanie prze-
rwa¢ wykonywania rozpoczetej czynnosci i nasladowata czynnosci wykonywane przez
inne osoby (np. zaczeta wrzucaé do kominka chusteczki po wrzuceniu tam przez meza
drewna). Kilka miesiecy przed $miercig bardzo zaznaczone bylo zachowanie uzytkow-
nika, pacjentka siegala wielokrotnie po wszystkie przedmioty bedace w zasiegu jej reki,
m.in. dokumenty, pomoce do badania i cudze filizanki.
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Zalacznik
Prébki mowy spontanicznej (opis obrazka Podkradanie ciasteczek z Bostoniskiego
Testu do Badania Afazji).

= DPacjent nr 1 — 58 lat, 11 miesiecy
Tu sie wylewa woda z umywalki.
[Tak*]

Chiopiec si¢ przewraca z krzesetka.

[I co jeszcze?... Co jeszcze?*]

(1 min.)

= Pacjent nr 1 — 59 lat, 6 miesiecy

Chiopiec tam siega po cos i zaraz spadnie razem z tym stotkiem. Tu sie wylewa woda.
[I co jeszcze si¢ dzieje?*]

(1 min.)

Chiopiec zaraz z tym krzesetkiem spadnie.

[Czy co$ jeszcze?... Czy cos jeszcze Pan chce dodac?*]

Tu sie wylewa ta woda.

(2 min. 40 sek.)

* Pacjentka nr 2 — 57 lat, 2 miesigce

Tu sq dzieci, ktore cos tam robig w kuchni, a to jest matka, ktora tez cos robi w kuchni.
To juz bedzie wszystko.

[Jeszcze gdyby pani co$ wiecej mogla opowiedzie¢*]

No nie, no juz wiecej nie moge powiedziec.

[Tak dokladniej, pani (imie chorej)*].

Tak doktadniej to nie umiem powiedziec. Tu widze, ze ten dzieciak spada z tego...
[uhmm, tak*].

Tu jest dziecko, tutaj kobieta, ktéra cos tam robi w kuchni.

[Co ona tam robi, tak dokladniej?*]

Myje cos, woda jej sie wylewa z tego.

(45 sek.)

*Wtracenia badajacego.

Opracowanie zostalo przygotowane dzigki srodkom uzyskanym w ramach projektu MNiSW Iuventus
Plus GI-836 nt. Rola badan neuropsychologicznych, oceny funkcji wechowych i badani neuroobrazo-
wych we wczesnej diagnostyce otepienia czofowo-skroniowego z parkinsonizmem sprzezonego z chro-
mosomem 17 (FTDP-17). Emilia Sitek w trakcie przygotowania pracy otrzymywala stypendium START
Fundacji na Rzecz Nauki Polskiej
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ROzDzIAL 12.

OTEPIENIE CZOLOWO-SKRONIOWE — ZABURZENIA
PSYCHICZNE, ROZPOZNANIE, MOZLIWOSCI ODDZIALYWAN
TERAPEUTYCZNYCH

FrRONTO-TEMPORAL DEMENTIA: PSYCHIATRIC DISORDERS, DIAGNOSIS,
TREATMENT
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leczenie objawowe

SUMMARY

Fronto-Temporal Dementia is one of the most common neurodegenerative disorders of
early onset. It is characterized by the development of neuropsychiatric features such as
apathy-abulia, disinhibition-impulsivity symptoms, loss of insight and self-referential
behaviour, decreased emotion and empathy, changes in dietary or eating behaviour,
violation of social and moral norms, repetitive behaviours, psychotic symptoms, other
mood disorders, anxiety, irritability and aggression. Apathy-abulia syndrome along with
disinhibition-impulsivity are one of the initial but unfortunately, nonspecific symptoms.
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Some authors believe that the presence of apathy and loss of spontaneous behaviour in
connection with the progressive deficits of cognitive functions distinguishes Fronto-
Temporal Dementia from “non-Fronto-Temporal Dementia” It is proved, that the char-
acter of behaviour, emotion and personality disorder symptoms in the course of Fronto-
-Temporal Dementia also depends on the location of the neurodegenerative changes;
frontal (fvFTD — frontal version of Fronto-Temporal Dementia) and temporal subtype
(tvFTD - temporal version of Fronto-Temporal Dementia) were differentiated. Serious
disturbance in social functioning and sociopathic disorders similarly as an increase in
odd oral behaviour distinguish Fronto-Temporal Dementia from other types of demen-
tias only in the first period of the disease. The neurodegenerative changes in Fronto-
-Temporal Dementia are asymmetrical and the lateralization influences its manifesta-
tion and intensity. There is no specific management for Fronto-Temporal Dementia and
related syndromes so symptomatic therapies can be very helpful.

STRESZCZENIE

Otepienie czolowo-skroniowe (FTD Fronto-Temporal Dementia) jest jednym z najczest-
szych otepienn o wczesnym poczatku. Otepienie czolowo-skroniowe charakteryzuje sie
rozwojem objawdéw neuropsychiatrycznych, takich jak: zespét apatyczno-abuliczny, roz-
hamowanie-impulsywno$¢, utrata wgladu i krytycyzmu, splycenie emocjonalne i ogra-
niczenie empatii, zmiany diety i nawykéw zywieniowych, naruszanie norm spolecznych
i moralnych, powtarzanie zachowan, objawy psychotyczne, inne zaburzenia nastroju,
niepokdj, drazliwo$¢, agresja.

Zesp6l apatyczno-abuliczny oraz rozhamowanie-impulsywnos$¢ naleza do najpow-
szechniej wystepujacych poczatkowych, lecz niestety niespecyficznych zespotéw obja-
woéw otepienia czolowo-skroniowego. Niektérzy autorzy dowodzg, ze obecno$¢ apatii
i utrata spontanicznego reagowania w polaczeniu z postepujacymi deficytami funkcji
poznawczych odrédznia otepienie czolowo-skroniowe od ,,nieczotowo-skroniowych”.
Autorzy zauwazajg, ze charakter objawdéw zaburzen zachowania, emocji i osobowosci
w przebiegu otepienia czotowo-skroniowego zalezy réwniez od lokalizacji zmian neu-
rodegeneracyjnych i wyrézniaja podtyp czotowy (fvFTD - frontal variant of Fronto-
-Temporal Dementia) i podtyp skroniowy (tv — temporal variant of Fronto-Temporal
Dementia). Powaznie zaburzone funkcjonowanie spoteczne oraz zachowania socjopa-
tyczne réznicuja otepienie czotowo-skroniowe od innych typow otepien, podobnie jak
specyficzny jest dla tego typu otepienia wzrost dziwacznych zachowan oralnych juz
w pierwszej fazie choroby. Zmiany neurozwyrodnieniowe w przebiegu otepienia czo-
fowo-skroniowego sa niesymetryczne, a lateralizacja ma wplyw na charakter i nasilenie
objawéw. Autorzy stwierdzaja, ze nie opracowano skutecznych metod leczenia otgpie-
nia czolowo-skroniowego, dlatego tez omawiajg stosowane leczenie objawowe.
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WSTEP

Otepienie czolowo-skroniowe jest choroba neurozwyrodnieniowa charaktery-
zujacy sie rozwojem objawéw neuropsychiatrycznych (Pgchalska i Lukaszewska,
2011). Zmiany zachowania najczesciej pojawiaja si¢ okoto 50. roku zycia (Johnson
i wsp., 2005; Mendez i wsp., 1993; Pasquier i Delacourte, 1998), jednakze wiek
ich ujawnienia si¢ moze waha¢ si¢ pomiedzy 3. a 9. dekada (Johnson i wsp., 2005;
Mendez i Cummings, 2003). Jest jednym z najpowszechniej wystepujacych otepient
o wczesnym poczatku. W grupie pacjentéw z otepieniem rozpoznanym przed 65.
r.z., 20%—50% wszystkich przypadkéw stanowi otepienie czotowo-skroniowe (The
Lund Manchester Groups, 1994; Ratnavalli i wsp., 2002). Dochodzi do zwyrod-
nienia platéw czotowych i skroniowych. Zmiany neurozwyrodnieniowe opisywa-
ne sa czesto jako niesymetryczne w obrebie ptatéw czolowych lub sgsiadujacych
z nimi przednich obszaréw platéw skroniowych czy tez obejmujace jednoczesnie
obie lokalizacje. Badanie mikroskopowe uwidacznia mikrowakuolizacje i glejowa-
cenie, czasem obecne sa ciatka wtretowe (Robert i wsp., 1999; Hodges i wsp., 2004;
McKhann i wsp., 2001). Wcze$niej uzywany termin ,choroba Picka” odnosil sie
do choroby neurozwyrodnieniowej ptatéw czolowo-skroniowych z argentofilnymi,
tau-pozytywnymi wtretami wewnatrzjadrowymi w obrazie histopatologicznym
(ciata Picka) (Mott i wsp., 2005; Pick, 1892). U wiekszosci pacjentéw z otepieniem
czotowo-skroniowym i pokrewnymischorzeniaminie wystepujg tau-dodatnie wtre-
ty, moga by¢ obecne tau-ujemne, ubikwityno-dodatnie z obecng proteing TDP-43
(Kertesz, Munoz, 2002; Forman i wsp., 2006). Niekiedy w proces chorobowy moga
by¢ wlaczone inne obszary osrodkowego ukladu nerwowego, prowadzac do par-
kinsonizmu, choroby neuronéw ruchowych, zwyrodnienia jader podstawnych (Pa-
squier i wsp., 1998). Klinicznie otepienie czolowo-skroniowe wyraza sie kilkoma
zespotami psychopatologicznymi (Hodges i wsp. 2004; Pick, 1892). W grupie 61
pacjentéw z histopatologicznie udowodnionymi zmianami neurodegeneracyjny-
mi platéw czolowo-skroniowych, 90% prezentowalo objawy zaburzen zachowania
i emocji charakterystyczne dla otepienia czotowo-skroniowego, w tym zaburzenia
osobowosci i funkcjonowania spolecznego (Robert i wsp., 1999). Ponizej przedsta-
wiono przeglad doniesien literaturowych uwzgledniajacych zaburzenia neuropsy-
chiatryczne. W przeciwienistwie do choroby Alzheimera, zaburzenia zachowania
i objawy psychopatologiczne w otepieniu czolowo-skroniowym przewazaja w po-
czatkowym stadium i sa znacznie bardziej uciazliwe anizeli deficyty funkcji po-
znawczych (Mendez i wsp., 1993; Mendez i wsp., 2003; Forman i wsp., 2006; Filley
i wsp., 1994; Hooten i wsp., 1996; Miller i wsp., 1991). Wobec braku biomarkeréw
otepienia czolowo-skroniowego, rozpoznanie kliniczne opiera si¢ na stwierdzeniu
podstawowych objawéw klinicznych (Mendez i wsp., 2002). Prawidlowe rozpozna-
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nie tego schorzenia wigze si¢ czesto z duzymi problemami (Pasquier i wsp., 1997;
Mendez i wsp., 2002; Gregory i wsp., 1996; Passant i wsp., 2005).

ZESPOL APATYCZNO-ABULICZNY

Zespol apatyczno-abuliczny jest najpowszechniej pojawiajacym sie poczatko-
wym objawem otepienia czolowo-skroniowego, wystepujacym u wiekszoséci pa-
cjentéw (Pasquier i wsp., 1997; Kertesz, 2003; Snowden i wsp., 2002; Franceschi
i wsp., 2005; Peters i wsp., 2006; Snowden i wsp., 2001). Stwierdzajac apatie, sply-
cenie uczuciowo$ci wyzszej i stepienie emocjonalne oraz abulig, ponadto niecheé
do podejmowania dziatania, spadek aktywno$ci, mozna nieprawidlowo u pacjen-
téw z otepieniem czolowo-skroniowym rozpoznaé zaburzenie depresyjne (Shina-
gawa i wsp., 2006). Miller i wsp. (1991) jako pierwsi opisali, w badaniu SPECT
u dwojga pacjentéow z otepieniem czotowo-skroniowym, hypoperfuzje w obsza-
rze ptatéw czotowych. Pacjentom tym w zwiazku z przejawiana przez nich apatia,
mozna bylo przypisaé rozpoznanie ,pseudodepresji”. W nastepnych latach Gustaf-
son i wsp. (1992) przeprowadzili badania kilkuset pacjentéw z diagnoza otepienia
czolowo-skroniowego. Stwierdzili u 30 chorych apatie i amimi¢ — nasilajace sie
wraz z czasem trwania otepienia. W retrospektywnej analizie historii choroby 9
pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym Galante i wsp. (1999) potwierdzili,
ze pacjenci ci stali sie bezczynni, utracili spontaniczno$¢ zachowan, nie podejmo-
wali aktywnosci, zrezygnowali z dotychczasowych zainteresowarn, wykazujac cechy
pelnoobjawowego zespolu apatyczno-abulicznego. W kilku programach badaw-
czych, obejmujacych pacjentéw ambulatoryjnych, stwierdzono u ponad 62% cho-
rych obecno$é¢ apatii i abulii (Mendez i wsp., 2002; Chow i wsp., 2001; Diehl i wsp.,
2002; Pasquier i wsp., 1999). Badania poré6wnawcze prowadzone z wykorzystaniem
Inwentarza Obajwéw Neuropsychiatrycznych ujawnity, ze zesp6t apatyczno-abu-
liczny jest czestszy w otepieniu czolowo-skroniowym anizeli w chorobie Alzheime-
ra oraz ze wykazuje ciezszy przebieg. W badaniu tym uwzgledniono 12 objawéw
ocenianych za pomocg Inwentarza Objawéw Neuropsychiatrycznych:

1. zludzenia,
halucynacje,
agitacje,
dysforie,
niepokéj,
apatie,
drazliwo$é,

© NS WD

euforie,
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9. rozhamowanie,

10. zaburzenia motoryczne,

11. zaburzenia zachowania,

12. zaburzenia w zakresie nawykéw i zachowarn zZywieniowych (Cummings,
1997).

Levy i wsp. (1996) jako pierwsi zastosowali Inwentarz Objawéw Neuropsychia-
trycznych w celu poréwnania grupy 22 pacjentéw z otepieniem czotowo-skronio-
wym i 30 z choroba Alzheimera — odnotowali wigksze nasilenie apatii wérdéd oséb
z otepieniem czolowo-skroniowym. W kolejnych badaniach, uznano apatie za je-
den z najczesciej wystepujacych objawéw otepienia czolowo-skroniowego, obecny
u okoto 95% pacjentéw (Ikeda, Tanabe, 2000; Mourik i wsp., 2004; de Vugt i wsp.,
2006; Jenner i wsp., 2006; Miller i wsp., 1997), zaréwno w fagodnej, jak i umiarko-
wanej postaci tego schorzenia (Diehl-Schmid i wsp., 2006). Ponadto analiza dys-
kryminacji zastosowana przez Perri’ego i wsp. (2005) u pacjentéw z otepieniem
czolowo-skroniowym i choroba Alzheimera, badanych przy uzyciu polaczonych
skal neuropsychologicznych i Inwentarza Objawéw Neuropsychiatrycznych wy-
kazala, ze 73,7% z 19 pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym i 94,7% z 39
z rozpoznaniem otepienia typu alzheimerowskiego, w badaniu Testem Kopiowa-
nia Figury Zlozonej Reya (Ray’s Figure A Copy) oraz w badaniu Testem Plynnosci
Konstrukeji Werbalnych (Initial Letter Verbal Fluency Test), miato gorsze wyniki
anizeli w badaniu Inwentarzem Objawéw Neuropsychiatrycznych.

Z kolei pacjenci z otepieniem czolowo-skroniowym wykazywali wieksze nasilenie
apatyczno$ci w podskali apatii. Bozeat i wsp. (2000), stosujac kwestionariusz oceny
neuropsychiatrycznej dla opiekunéw wlasnego autorstwa, potwierdzili wystepowa-
nie apatii u 75% z 33 pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym. Kertesz i wsp.
(1997) wyrazili opinie, ze obecno$¢ apatii i utrata spontanicznego reagowania odréz-
nia otepienie czotowo-skroniowe od ,nieczolowo-skroniowych” (Marczinski i wsp.,
2004; Kertesz i wsp., 2000). W innych badaniach wykazano znaczaco wigeksze nasi-
lenie apatii i objawéw negatywnych w otepieniu czolowo-skroniowym, w poréwna-
niu z chorobg Alzheimera, otepieniem z cialami Lewyego lub mieszanym (Kertesz
i wsp., 2000). Rankin i wsp. (2003) zastosowali Interpersonalng Skale Przymiotnikéw
(Interpersonal Adjectives Scale), kwestionariusza samooceny i kwestionariusza dla
opiekunéw, dla zmierzenia stopienia nasilenia zmian osobowos$ciowych u 13 pacjen-
téw z dominujaca lokalizacjg czotowa zmian neurozwyrodnieniowych oraz w grupie
16 pacjentéw z choroba Alzheimera. Pacjenci z FTD wycofuja sie z funkcjonowa-
nia spolecznego, sa niepewni i pasywni w relacjach towarzyskich, mniej dominujg-
¢y i stanowczy (Rankin i wsp., 2003; 2005). Obecno$¢ apatii-abulii w otepieniu czo-
fowo-skroniowym koreluje z uszkodzeniem kory oczodotowo-czolowej, rozciagajacej
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sie od pola 10 Brodmanna do przedniej kory obreczy, szczegélnie po stronie prawej.
Liu i wsp. (2004) zbadali 51 pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym i 20 zdro-
wych oséb oraz 22 pacjentéw z choroba Alzheimera, wykorzystujac Inwentarz Ob-
jawéw Neuropsychiatrycznych i wykonujac neurobrazowanie morfometryczne MRI
(voxel-based morphometry). Pacjenci z podtypem czotowym (fvETD) uzyskali wyzsza
punktacje w skali apatii w poréwnaniu z podtypem skroniowym otepienia czolowo-
-skroniowego (tvFTD) lub z chorobg Alzheimera. W badaniu SPECT i PET nasilenie
apatii w otepieniu czotowo-skroniowym korelowalo z hypoperfuzja w prawym placie
czotowym i hypometabolizmem w obszarze ptatéw czotowych (Franceschi i wsp., 2005;
McMurtray i wsp., 2006). Réwnoczeénie, apatie w fvFTD mozna powigzac z wynikami
badania PET potwierdzajacymi hypometabolism w rejonie kory oczodotowo-czolowej
i przedniej kory obreczy (Peters i wsp., 2006; Le Ber i wsp., 2006). Réwniez inni autorzy
(Sarazin i wsp., 2003) wskazuja na hypometabolizm w obszarze kory oczodolowo-czo-
fowej, szczegdlnie w prawym, srodkowym polu 10 Brodmanna, wigzgcym sie z nasile-
niem apatii w stopniu adekwatnym do dominujacych zaburzen funkcji kory czotowej.

ROZHAMOWANIE - IMPULSYWNOSC

Rozhamowanie i impulsywno$¢ jest jednym z dwéch gtéwnych podtypéw — obok
apatii-abulii, zaburzen zachowania w otepieniu czotowo-skroniowym (Peters i wsp.,
2006; Snowden i wsp., 2001; Kertesz i wsp., 2003; Kertesz i wsp., 2003; Neary i wsp.,
2005). Wiele doniesient klinicznych i opiséw psychopatologicznych charakteryzuje
rozhamowanie i ograniczona zdolno$¢ kontroli impulséw jako przewazajace i wecze-
sne symptomy otepienia czolowo-skroniowego (Mendez i wsp., 1993; Miller i wsp.
1991; Ikeda i wsp., 2000; Le Ber i wsp., 2006; Sarazin i wsp., 2003; Miller i wsp., 1993;
Snowden i wsp., 2004 ). Poéréd 63 pacjentéw z zmianami neurodegeneracyjnymi
okolic czotowo-skroniowych, Mourik i wsp. (2004) stwierdzili rozhamowanie u 52%
pacjentéw. Chow i wsp. (2002) oceniali retrospektywnie wystepowanie rozhamowa-
nia w grupie 62 pacjentéw w calego okresu choroby.

W ostatnich badaniach Liscic i wsp. (2007) przytaczaja wyniki badania po-
réwnawczego 48 pacjentéw z potwierdzonymi autopsyjnie otepieniem czolowo-
-skroniowym i 27 pacjentéw — z chorobg Alzheimera. Pacjenci, u ktérych wykazano
zmiany neurozwyrodnieniowe rejonu czolowego i skroniowego w wiekszoséci cho-
rowali na otepienie czotowo-skroniowe, czesciej (u 50% chorych) stwierdzano w tej
grupie objawy rozhamowaniaiimpulsywnos$¢. U pacjentéw z choroba Alzheimeraje-
dynieu4-11%odnotowanorozhamowanie-impulsywnos¢. Podobnebadaniaporéw-
nawcze z uzyciem skal i innych narzedzi pomiarowych, wskazuja, Ze rozhamowanie-
-impulsywno$¢ odréznia otepienie czolowo-skroniowe od innych otepien.

242

OTEPIENIE NOWE.indb 242 2012-03-01 13:45:10



Otepienie czotowo-skroniowe — zaburzenia psychiczne, rozpoznanie...

Pacjenci z otepieniem czolowo-skroniowym, szczegélnie dotyczy to podtypu
z dominacjg zmian czotowych (fvFTD), uzyskuja wyzsze wyniki w podskalach roz-
hamowania w stosunku do pacjentéw z chorobg Alzheimera, z cialami Lewy’ego
i otepieniem naczyniowym (Levy i wsp., 1996; de Vugt i wsp., 2006; Perri i wsp.,
2005; Liu i wsp., 2004; Hirono i wsp., 1999; Srikanth i wsp., 2005). Lopez i wsp.
(1996) analizowali rozpoznanie w oparciu o kryteria DSM-III-R w grupie 20 pa-
cjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym i 40 pacjentéw z choroba Alzheimera,
stwierdzajac rozhamowanie u sze$ciu pacjentéow z otepieniem czolowo-skronio-
wym (30%) w poréwnaniu do dwéch pacjentéw z diagnoza choroby Alzheimera
(5%). Bathgate i wsp. (2001) oszacowali wyzszy wspoélczynnik wystepowania roz-
hamowania na podstawie poétustrukturyzowanego kwestionariusza dla opiekunéw
wérdd 30 pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym w poréwnaniu z wystepo-
waniem tego objawu w grupie 75 pacjentéw z choroba Alzheimera i 34 z otepie-
niem naczyniowym. Bozeat i wsp. (2000) wykazali wyzszy poziom rozhamowania
u 33 pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym w poréwnaniu do 27 pacjentéw
z choroba Alzheimera.

Obecno$¢ rozhamowania-impulsywnosci koreluje z prawostronng lokalizacja
zmian neurozwyrodnieniowych. Miller i wsp. (1993) opisali rozhamowanie be-
hawioralne jako jeden z dominujacych i czesto poczatkowych objawéw u pieciu
pacjentéw z przewazajacym uszkodzeniem prawostronnym w retrospektywnym
poréwnaniu 52 pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym i 101 pacjentéw
z choroba Alzheimera. Lindau i wsp. (2000) stwierdzili, ze objawy rozhamowania
behawioralnego byly najsilniej zaznaczone wsréd pacjentéw z otepieniem czoto-
wo-skroniowym prawostronnie asymetrycznym. Liu i wsp. (2000) udowodnili, ze
rozhamowanie moze by¢ zalezne od zaawansowania zmian zanikowych w otepie-
niu czolowo-skroniowym w okolicy czotowej po stronie prawej — w tym celu uzy-
wali tez Inwentarza Objawéw Neuropsychiatrycznych.

Przeciwne sa wyniki innych badan opisujacych wystepujace rozhamowanie,
impulsywno$¢, wesolkowaty, frywolny i nieadekwatny nastrdj u pacjentéw z ote-
pieniem czotowo-skroniowym i obustronnymi lub przede wszystkim zlokalizo-
wanymi w rejonie prawej okolicy skroniowej zmianami (McMurtray i wsp., 2006;
Seeley i wsp. 2005; Edwards-Lee i wsp., 1997; Mendez i wsp., 2005; 2006). Kertesz
(2003) sugerowal, ze podtyp otepienia czolowo-skroniowego z rozhamowaniem
behawioralnym jest wynikiem jednoczesnego wciagniecia w proces neurodegene-
racyjny okolic oczodotowo-czotowych kory i prawej przedniej okolicy skroniowe;j.
Zgodnie z takim sformulowaniem problemu, kolejne badania PET oraz MRI (vo-
xel-based morphometry) w grupie pacjentéw z objawami rozhamowania behawio-
ralnego w przebiegu otepienia czotowo-skroniowego wskazuja na wzajemne po-
faczenia, poczawszy od rejonu uszkodzenia prawej pétkuli, poprzez tylne okolice
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oczodotowo-czolowe, kolana zakretu obreczy, az do przedniej okolicy skroniowej
(Johnson i wsp., 2005; Peters i wsp., 2006; Snowden i wsp., 2001; Rosen i wsp., 2005;
Le Ber i wsp., 2006). Ten obszar moze by¢ umiejscowiony bardziej z tylu w sto-
sunku do obszaru odpowiedzialnego za wystapienie apatii-abulii, jednak potrzeba
wiekszej liczby badan, by wyjasni¢ te réznice.

UTRATA WGLADU | KRYTYCYZMU

Juz we wczesnej fazie otepienia czolowo-skroniowego nastepuje utrata Swia-
domosci swojej niesprawnos$ci, prawidlowej oceny stanu lub/i konsekwencji swo-
ich zachowan. Zanim utrata wgladu i krytycyzmu zostaly wlaczone do kryteriéw
diagnostycznych otepienia czotowo-skroniowego (Neary i wsp., 1998; Diehl, Kurz,
2002; Bathgate i wsp., 2001; Gustafson, 1993; Kertesz, 2000), istnialo wiele do-
niesienn klinicznych na temat tych objawéw w otepieniu czolowo-skroniowym.
Badajac 53 pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym, Mendez i Perryman
(2003) opisali utrate wgladu u 58,5 % badanych w poczatkowym stadium choroby
i u 100% pacjentéw po 2 latach. Podobnie Passant i wsp. (2005) donosza o braku
wgladu u wszystkich 19 zbadanych pacjentéw o neuropatologicznie potwierdzo-
nym wystepowaniu otepienia czolowo-skroniowego. Perrine i wsp. (2007) wykazali
utrate wgladu, zwigzana z brakiem mozliwosci przyjecia perspektywy obserwatora
w otepieniu czotowo-skroniowym. W ostatnich latach, Evers i wsp. (2007) stwier-
dzili brak wgladu u 5 z 8 chorych na otepienie czotowo-skroniowe, sugerujac, ze
jest on zwiazany raczej z pierwotna utrata ,wgladu emocjonalnego’, wynikajaca
z neurodegeneracji czofowo-skroniowej, anizeli deficytem ,wgladu poznawczego”
Ta utrata ,wgladu emocjonalnego” (emocjonalnej czujno$ci, wnikliwoéci, rozpo-
znawania emocji) przypomina w wiekszym stopniu anosodiaforie badz obojetno$¢
wobec objawéw chorobowych, nie prawdziwa anosognozje lub nieznajomos$¢, brak
poczucia objawéw (Mendez i wsp., 2005).

W badaniach poréwnawczych zauwaza sie, ze utrata wgladu lub samos$wiado-
mos$ci sa bardziej nasilone w otepieniu czolowo-skroniowym niz w innych zespo-
fach otepiennych. Eslinger i wsp. (2005) uzyli Kwestionariusza Funkcji Adapta-
cyjnych Brocka i Skali Oceny Apatii, aby oceni¢ stan 27 pacjentéw z otepieniem
czolowo-skroniowym, 11 pacjentéw z chorobg Alzheimera i 11 oséb zdrowych.
U wszystkich pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym uwidocznil sie zna-
miennie, w poréwnaniu do pozostatych badanych, ograniczony wglad we wlasne
zachowanie i emocje, ograniczona samo$wiadomos¢. Pijnenburg i wsp. (2004)
w badaniach retrospektywnych oceniali objawy psychopatologiczne u 46 pa-
cjentéw z rozpoznaniem podtypu czolowego otepienia czolowo-skroniowego
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(fvFTD), u 21 z rozpoznaniem otepienia czolowo-skroniowego. W przeciwien-
stwie do innych pacjentéw, wiekszo$¢ pacjentéw z diagnoza otepienia czolowo-
-skroniowego nie manifestowata braku lub ograniczenia krytycyzmu wobec obja-
wow choroby. Moretti i wsp. (2005) poréwnywal objawy psychopatologiczne u oséb
z otepieniem czolowo-skroniowym i naczyniowym (podkorowym). W badanej
przez niego prébie pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym charakteryzo-
wala catkowita utrata wgladu, podczas gdy w grupie z otepieniem naczyniowym ta
funkcja psychiczna zostata w duzej mierze zachowana. W kolejnej pracy O’Keefte
i wsp. (2007) sledzili brak wgladu u 14 pacjentéw z otepieniem czolowo-skronio-
wym i 11 pacjentéw ze zwyrodnieniem korowo-podstawnym oraz u 10 chorych na
postepujace porazenie nadjadrowe. Chociaz we wszystkich zbadanych podgrupach
zauwazalne bylo ograniczenie wgladu, w podgrupie pacjentéw z otepieniem czoto-
wo-skroniowym wglad byl najbardziej zaburzony.

Utrata wgladu jest w przypadku otepienia czotowo-skroniowego czescia spek-
trum objawdéw utraty samooceny zachowan i emocji, takich jak samo$wiadomos¢,
percepcja wlasnych uczué i zachowania, stabilny, trwaly obraz siebie, samokryty-
cyzm i zdolno$¢ do autorefleksji, §wiadomos¢ zmian osobowo$ci badz §wiadomo$é
wtlasnych reakeji (Rankin i wsp., 2005; Perrine i wsp., 2007; Evers i wsp., 2007; Men-
dez i wsp., 2005; Eslinger i wsp., 2005). Snowden i wsp., (2005) okredlili pacjen-
téw z otepieniem czotowo-skroniowym jako nieposiadajacych wgladu we wlasne
emocje, a Bathgate i wsp. (2001) twierdzili, ze mozna nazywad te grupe pacjentéw
egoistycznymi. Uzywajac testéw pamieci autobiograficznej, Piolino i wsp. (2003)
stwierdzili u 15 pacjentéw z fvFTD deficyty wgladu w reguly wlasnego postepowa-
nia (autopercepcji).

W unikatowym raporcie Miller i wsp. (2001) wykazali, Ze stabilny obraz wta-
snej osoby, przekonan religijnych i politycznych zmienia sie wraz z rozwojem ote-
pienia. Rankin i wsp. (2005) uzyli Skali Przymiotnikéw Interpersonalnych (Inter-
personal Adjective Scale), by poréwna¢ §wiadomo$é wlasnej osobowosci i zmian
w niej nastepujacych i osobowosci 12 pacjentéw z fvFTD, 10 pacjentéw z choroba
Alzheimera i 11 w grupie kontrolnej. Pacjenci z otepieniem czolowo-skroniowym
przeceniali aspekty pozytywne i minimalizowali wady, bedac ogélnie nie§wiadomi
zmian zachodzacych w ich osobowo$ci (Rankin i wsp., 2005; Eslinger i wsp., 2005).
Sturm i wsp. (2006) zbadali reakcje 30 pacjentéw z otepieniem czotowo-skronio-
wym i 23 w grupie kontrolnej bez zaburzen poznawczych na gloény, nieoczekiwany
i zaskakujacy bodziec akustyczny (wybuch o natezeniu 115 decybeli). Wyniki bada-
nia wykazaly, ze pacjenci z otgpieniem czolowo-skroniowym i osoby w grupie kon-
trolnej zareagowaly podobnie na bodZce, wylaczywszy znaczaco mniej intensywna
reakcje mimiczng przestrachu lub zaklopotania lub tez ograniczong $wiadomo$¢
wlasnych emoc;ji i reakcji wérdd pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym.
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Stan utraty wgladu i krytycyzmu koreluje z uszkodzeniem prawostronnym pla-
tow czotowych w otepieniu czolowo-skroniowym. W neuroobrazowaniu SPECT
utrata wgladu wiaze sie z hypoperfuzja w prawej pétkuli, zwlaszcza w okolicy pla-
téw czolowych (Mc Murtray i wsp., 2006; Mendez i wsp., 2005). Ponadto byta ona
znacznie czestsza w przypadku wystepowania zanikéw korowych w obrebie prawe-
go (54,6%) w poréwnaniu z lewym ptatem skroniowym (13,9%) (Thompson i wsp.,
2003) jakkolwiek zmiany w obrebie lewego plata skroniowego moga réwniez powo-
dowa¢ anosognozje i w konsekwencji uposledzenie funkcjonowania spotecznego.
Wnioski z badania Sturma i wsp. (2006) sa zgodne z dotychczas posiadang wiedza na
temat zanikéw neuronalnych w obszarze przy$rodkowej kory przedczolowej, moga
one odgrywa¢ wazna role w zachowaniu §wiadomosci wlasnych odczué i emocji,
poniewaz samo$wiadomo$¢ zwiazana jest z funkcjonowaniem przysrodkowej kory
przedczolowej w czasie aktywnego przypominania sobie wlasnej przeszlosci oraz
biernej autorefleksji. Niedawno prowadzone badania wieloo§rodkowe nad utratg
wgladu w otepieniu czotowo-skroniowym w poréwnaniu z choroba Alzheimera
prowadza do wniosku, ze istotne znaczenie dla wystepowania tego objawu ma sto-
pien zaniku okolicy przysrodkowej platéw czolowych (Salmon i wsp., 2008).

SPLYCENIE EMOCJONALNE | OGRANICZENIE ODCZUWANIA EMPATII

W otepieniu czotowo-skroniowym nastepuje sptycenie emocjonalne, chorzy
sprawiaja wrazenie obojetnych i nieczulych (Snowden i wsp., 2001; Miller i wsp.,
1993; Werner i wsp., 2007; Basun i wsp., 1997; Bru, 1993). W serii duzych badar Le
Ber i wsp. (2006) udokumentowali zaburzenia afektu i emocji rozwijajace si¢ w mo-
mencie trwania otgpienia czolowo-skroniowego, natomiast Snowden i wsp. (2005)
stwierdzili, ze stabnaca reaktywno$¢ emocjonalna dotyczaca redukcji odpowiedzi
na bdl przewaza wérdd pacjentéw z ta postacia otepienia. Lough i wsp. (2006) po-
twierdzili, iZ w otepieniu czolowo-skroniowym pojawia sie¢ brak empatii i przyj-
mowania postawy obserwatora, natomiast Eslinger i wsp. (2007) — upo$ledzenie
wgladu i empatycznego przezywania. Deficyty emocjonalne w otepieniu czotowo-
-skroniowym nie obejmuja rozpoznawania zadowolenia i szcze$cia, zaburzone jest
rozpoznawanie emocji negatywnych, takich jak smutek, lek, zaklopotanie i wstyd
(Perrine i wsp., 2007; Werner i wsp., 2007). Stepienie emocjonalne i utrata empatii
sa bardziej nasilone w otepieniu czolowo-skroniowym, anizeli w chorobie Alzhe-
imera i otepieniu naczyniowym. W grupie 30 pacjentéw z otepieniem czolowo-
-skroniowym i 30 oséb z chorobg Alzheimera, Miller i wsp. (1997) zauwazyli, Ze
wiecej pacjentéw wykazywalo splycenie emocjonalne w grupie z otepieniem czo-
towo-skroniowym (N = 24, 80,0%) w poréwnaniu z grupa z chorobg Alzheimera
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(N = 6, 20,0%) (Miller i wsp., 1997). Barber i wsp. (1995) stwierdzili ostabienie
odpowiedzi emocjonalnej na niepetnosprawno$¢ u 18 badanych z potwierdzonym
otepieniem czotowo-skroniowym, dzieki informacjom uzyskanym w retrospek-
tywnym kwestionariuszu w stosunku do 20 osé6b z choroba Alzheimera. Podob-
nie, poréwnujac 30 pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym, 75 z choroba
Alzheimera i 34 z otgpieniem naczyniowym, Bathgate i wsp. (2001) odnotowali
znamienne oslabienie odpowiedzi emocjonalnej wéréd pacjentéw z otepieniem
czolowo-skroniowym.

Dwa inne badania, w ktérych zastosowano Skale Interaktywnosci Spolecznej (In-
terpersonal Reactivity Index = IRI), zarejestrowaly wyzsze wskazniki stepienia emo-
cjonalnego w otepieniu czotowo-skroniowym niz w chorobie Alzheimera (Boone
i wsp., 2003). Kolejne badania z zastosowaniem tej skali pokazuja znamiennie czest-
sze wystepowanie zaburzen poznawczych (przyjmowanie perspektywy obserwato-
ra) i emocji (kontakt emocjonalny), skladajacych sie na przezywanie empatyczne,
w otepieniu czolowo-skroniowym, w poréwnaniu z innymi grupami otepieni (Rankin
i wsp., 2005; 2006).

W otepieniu czolowo-skroniowym zaburzona empatia zwigzana jest z uszko-
dzeniem prawego plata skroniowego. Opisy kazuistyczne oraz liczne badania nad
wariantem skroniowym otepienia czolowo-skroniowego tvFTD, potwierdzaja upo-
§ledzenie empatii przejawiajace si¢ nieadekwatna do sytuacji ekspresja mimiczna,
dystansem emocjonalnym i splyceniem uczuciowosci, szczegdlnie w przypadku
prawostronnego podtypu choroby (Seeley i wsp., 2005; Edwards-Lee i wsp., 1997;
Perry i wsp., 2001; Gorno-Tempini i wsp., 2004), réwniez mowa pacjentéw ze skro-
niowym uszkodzeniem prawostronnym charakteryzuje sie rzadszym uzywaniem
sformulowan o tadunku emocjonalnym, w stosunku do pacjentéw z uszkodzeniem
lewostronnym (Tallberg i wsp., 2002). W badaniach wykorzystujacych skale — In-
terpersonal Adjectives Scale oraz Interpersonal Reactivity Index, Rankin i wsp.
(2005) stwierdzili, ze pacjenci z tvFTD w poréwnaniu z pacjentami z fvFTD byli
szczegblnie podatni na zaburzenia emocjonalne, stepienie uczuciowe, byli w gor-
szym kontakcie emocjonalnym, a ich odpowiedz na sytuacje stresujace byta stabsza
(Rankin i wsp., 2005).

W neurobrazowaniu morfometrycznym MRI (voxel-based morphometry),
poziom empatii korelowal ze stanem polaczenn w prawej okolicy przysrodkowej
czolowo-skroniowej, zalezno$¢ ta byla najsilniej wyrazona dla empatii i uszko-
dzen w obrebie prawej brzuszno-przys$rodkowej okolicy skroniowej (Rankin i wsp.,
2005; 2006). Mendez i Perryman (2003) prowadzac ciekawe badania pacjentéw
— artystéw z dominujacymi zmianami neurozwyrodnieniowymi w prawej okoli-
cy skroniowej zauwazyli, ze zmiany i splycenie emocjonalne odzwierciedlaly ry-
sowane przez nich karykatury, zwlaszcza nowe znieksztalcenia wygladu i wyrazu
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twarzy rysowanych oséb. Mendez i Lim (2004) wykazali, ze pacjenci z otepieniem
czotowo-skroniowym z przewazajacym uszkodzeniem strony prawej, dotknieci sa
szczegOlnie brakiem $wiadomoéci emocji i empatii.

NARUSZANIE NORM SPOLECZNYCH | MORALNYCH

Pacjenci z otepieniem czotowo-skroniowym maja zaburzone postrzeganie norm
spotecznych i zasad moralnych. Zmiany zachowan spolecznych pacjentéw, najcze-
§ciej obejmuja niedostosowane spoleczne, nietaktowne i przykre postepowanie,
maniery i sposéb bycia, w tym przekraczanie granic zwyklego kontaktu fizycznego
lub niegrzeczny sposéb wyrazania si¢ (Neary i wsp., 1998; Mendez i wsp., 2002;
Galante i wsp., 1999; Lindau i wsp., 2000; Rankin i wsp., 2004). Retrospektywne
badanie 19 zweryfikowanych histopatologicznie przypadkéw otepienia czolowo-
-skroniowego, przeprowadzone przez Passant i wsp. (2005) doprowadzito do sfor-
mulowania tezy o zaburzeniu i oslabieniu relacji spolecznych u tych pacjentéw,
obejmujacym uzywanie obraZliwego, agresywnego jezyka (10 z pacjentéw), agre-
sji fizycznej (8 pacjentéw) i wielu wykroczeri drogowych. Mychack i wsp. (2001)
stwierdzili, ze u 11 z 12 pacjentéw ze zmianami zlokalizowanymi prawostronnie
iu2z 19 pacjentéw ze zmianami w lokalizacji lewostronnej wystapil jak wzrost
przestepczos$ci i zachowania dewiacyjne, jako wczesny objaw otepienia czolowo-
skroniowego. Pacjenci z otgpieniem czolowo-skroniowym moga dopuszczaé sie
drobnych kradziezy, kradziezy sklepowych, naruszenia zasad bezpiecznego ruchu
drogowego (Gustafson i wsp., 1993; Diehl i wsp., 2006) doprowadzaé¢ do gwaltéw
(Frisoni i wsp., 1995), naduzy¢ seksualnych (Miller i wsp., 1993; Gustafson i wsp.,
1987; Mendez i wsp., 2000) i przemocy (Gustafson i wsp., 1993). Miller i wsp. (1997)
obserwowali wystepowanie zachowan antyspotecznych u prawie 50% pacjentéw
z otgpieniem czolowo-skroniowym; obejmowaly one kradzieze, wypadki drogowe
(zderzenia pojazddw i ucieczki z miejsca wypadku), napas¢ fizyczng, obnazanie sie,
molestowanie seksualne, oddawanie moczu w miejscach publicznych. Edwards-
-Lee (1997) opisali kradzieze przedmiotéw o malej wartosci w 6 z 10 przypadkéw
pacjentéw tvFTD. Badania poréwnawcze wskazuja, ze zmiana zachowar spolecz-
nych i nieprzestrzeganie norm moralnych moze by¢ objawem réznicujacym ote-
pienie czolowo-skroniowe od innych typéw otepieni. Bozeat i wsp. (2000) ustalili,
ze utrata $wiadomos$ci zasad funkcjonowania spolecznego jest pomocna w odréz-
nieniu otepienia czotowo-skroniowego od choroby Alzheimera, réwniez Shinaga-
wa i wsp. (2006) stwierdzili, ze zaburzone zachowania spoteczne byly powszechniej
wystepujacym poczatkowym objawem otepienia czotowo-skroniowego, niz choroby
Alzheimera lub otepienia semantycznego. Poréwnanie 21 pacjentéw z otepieniem
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czotowo-skroniowym z 11 pacjentami z otepieniem naczyniowym z dominujacym
w obrazie chorobowym zespotem czolowym wykazalo znaczaco wieksze deficyty
funkcjonowania spotecznego w grupie pacjentéw z otepieniem czotowo-skronio-
wym. Zachowania socjopatyczne sa takze bardziej specyficzne dla otepienia czoto-
wo-skroniowego w poréwnaniu z choroba Alzheimer lub innymi chorobami ote-
piennymi (Miller i wsp., 1997; Diehliwsp., 2006; Mendez i wsp., 2000). W badaniach
Mendez i wsp. (2005) 16 pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym (57%) po-
réwnaniu i tylko 2 pacjentéw z chorobg Alzheimera (7%) wykazywato zachowania
socjopatyczne, a badanie Diehl i wsp. (2006) donosi o wykroczeniach i stosowaniu
przemocy u 15 pacjentéw z FTD (50%), w poréwnaniu z 1 pacjentem z rozpozna-
niem choroby Alzheimera (3%). W dalszych badaniach Mendez i wsp. (2005) uzyli
kwestionariusza znajomos$ci zasad i dylematéw moralnych w grupie 26 pacjentéw
zwariantem czolowym FTD iw 26-osobowych grupach pacjentéw z chorobg Alzhei-
mera i grupie kontrolnej (Mendez i wsp. 2006). Pomimo, ze we wszystkie grupach
badani posiadali znajomo$¢ regul moralnego zachowania, tylko pacjenci z otepie-
niem czolowo-skroniowym byli pozbawieni zdolno$ci szybkiej, opartej na spon-
tanicznej reakcji emocjonalnej oceny etycznej. W otepieniu czolowo-skroniowym
zaburzenia zachowan spotecznych koreluja z uszkodzeniem brzuszno-przysrodko-
wym, oczodotowo-czolowym jadra migdalowatego po stronie prawej. Miller i wsp.
(2003) sugerujg, ze gtéwnie prawa pétkula kontroluje postepowanie w sytuacjach
spolecznych, a liczne prace wskazuja na zalezno$¢ miedzy nasileniem zaburzen
zachowania tego rodzaju i stopniem uszkodzenia prawostronnego okolicy czoto-
wo-skroniowej (Miller i wsp., 1997; Engelborghs i wsp., 2005; Bathgate i wsp., 2001;
Eslinger i wsp., 2005; Perry i wsp., 2001; Gorno-Tempini i wsp., 2004; Mendez i wsp.,
2005; 2004; Keane i wsp., 2002; Lough i wsp., 2001). Sarazin i wsp. (2003) poddali
badaniu PET 32 pacjentéw ze zmianami patologicznymi w obrebie ptatéw czoto-
wych, wykazali hypometabolizm, przede wszystkim w obszarze zmian czotowo-
-skroniowych po stronie prawej, korespondujacy z zaburzong oceng moralna.
Problemy dostosowawcze, okres$lone na podstawie NEO - Five Factor Inventory
(NEO - Skali Piecioczynnikowej) w otepieniu czotowo-skroniowym, réwniez ko-
reluja z prawostronnymi zmianami neurozwyrodnieniowymi (Rankin i wsp., 2004).
Ostatnio Nakano i wsp. (2006) powiagzal zachowania antyspoleczne w otepieniu
czolowo-skroniowym ze zmniejszonym przeplywem krwi w korze oczodolowo-
-czolowej.

Podsumowujac, otepienie czolowo-skroniowe wplywa na spoleczne dostoso-
wanie pacjenta poprzez obecno$¢ zmian neurodegeneracyjnych w okolicy brzusz-
no-przy$rodkowej prawej, ktéra odpowiada za ocene sytuacji spotecznej i dosto-
sowanie do norm moralnych, oparte na przezywanych emocjach (przypominanie
sobie i ponowne do$wiadczanie wyuczonych zachowann w nowej sytuacji) oraz
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oddzialywania z rejonu kory oczodolowo-czotowej, ktéra reguluje funkcje pope-
dowe i odpowiada za kontrole zachowan impulsywnych, a takze jadra migdatowa-
tego, bioracego udzial w tworzeniu wyuczonych zachowan adaptacyjnych, w tym
reakcji dostosowanych do norm spolecznych i moralnych (Perrine i wsp., 2007;
Luugh i wsp., 2006; Mendez i wsp., 2006).

ZMIANY DIETY | NAWYKOW ZYWIENIOWYCH

Woczeénie pojawiajace sie¢ zmiany dietetyczne i nawykéw zywieniowych czesto
sg jednymi z pierwszych objawéw otepienia czolowo-skroniowego i dotycza spek-
trum zmieniajacych sie w czasie trwania choroby upodoban dietetycznych pacjen-
ta, rowniez umieszczania przedmiotéw niejadalnych w ustach (hyperorality) (Gu-
stafson i wsp., 1992; Mendez i wsp., 1997). Obserwuje sie zarloczno$é, wzmozone
taknienie weglowodanéw, przyrost masy ciala, obsesje zwiazane z niektérymi po-
sitlkami oraz sporadycznie alkoholizm. Zmiany zachowan zywieniowych wystepuja
u prawie 80% chorych (Diehl-Schmid i wsp., 2002). Miller i wsp., (1991) przypusz-
czajg, ze wzrost dziwnych zachowan oralnych (tzw. hiperoralno$¢ = hyperorality)
jest jednym z gléwnych czynnikéw klinicznych wyrézniajacych otepienie czotowo-
-skroniowe we wczesnych badaniach psychopatologicznych. Dla potwierdzenia tej
hipotezy, Mendez i wsp. (1993) opisali dziwne zachowania oralne w 19 przypad-
kach potwierdzonego neuropatologicznie otepienia czotowo-skroniowego, Passant
i wsp. (2005) potwierdzili u 14 pacjentéw zmiany dietetyczne lub pojawienie sie
dziwnych zachowan oralnych, w tym 2 sposréd badanych zaczelo naduzywacé al-
koholu. Sporo opiséw dotyczy, zarloczno$ci (Pasquier i wsp., 1999), objadania sie
wszystkimi dostepnymi produktami (Snowden i wsp., 2001; Bathgate i wsp., 2001;
Lough i wsp., 2002), wzrostu spozycia stodyczy (Bathgate i wsp., 2001; Lough i wsp.,
2002) i zmian w nawykach zywieniowych (Jenner i wsp., 2006; Bozeat i wsp., 2000).
Snowden i wsp. (2001) ustalili, ze zarloczno$é, objadanie sie wszelkimi dostepnymi
artykulami i wzrost spozycia stodyczy nalezaly do najbardziej charakterystycznych
wyr6znikéw tego schorzenia (Thompson i wsp., 2003; Ikeda i wsp., 2002). Zespét
Kliiver-Bucy’ego z uogdlnionymi i potencjalnie $miertelnymi dziwnymi zachowa-
niami oralnymi, jest odmienng patologig, a do jego pojawienia sie dochodzi jedynie
w niewielkiej liczbie przypadkéw z zaawansowanymi zmianami czolowo-skronio-
wymi z obustronnym zajeciem platéw skroniowych (Snowden i wsp., 2001; Mendez
i wsp., 1997). Badania poréwnawcze wykazaly, ze pacjenci z otepieniem czolowo-
-skroniowym czeéciej, niz pacjenci z chorobg Alzheimera lub otgpieniem naczy-
niowym, ujawniaja objawy zaburzen odzywiania. Miller i wsp. (1995) poréwnywat
doswiadczenia opiekunéw 14 pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym i 14
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pacjentéw z choroba Alzheimera dotyczace wzrostu masy ciata ich podopiecznych
i taknienia weglowodandw. Wzrost wagi ciala odnotowano u 64% pacjentéw z ote-
pieniem czolowo-skroniowym, zwiekszone taknienie stodyczy u 79% tych pacjen-
téw, w poréwnaniu odpowiednio z 7% i 0% z choroba Alzheimera. Ikeda i wsp.
(2002) obserwowali — w kwestionariuszu dla opiekuna, uwzgledniajacym zmiany
preferencji zywieniowych — czesto$¢ wystepowania zaburzen odzywiania u pacjen-
téw z czolowym wariantem otepienia fvFTD (N = 23), demencja semantyczng (N
= 25) i pacjentéw z chorobg Alzheimera (N = 43). Potwierdzono istotnie wiek-
sza czesto$¢é wystepowania tych objawéw we wszystkich domenach (z wyjatkiem
probleméw z przelykaniem), w fvFTD anizeli w chorobie Alzheimera i otepienia
semantycznego. Srikanth i wsp. (2005) poréwnujac 23 pacjentéw z otepieniem czo-
fowo-skroniowym i 44 chorych z AD i 31 z otgpieniem naczyniowym — wykaza-
li znamienne wyzsza warto$¢ wynikéw w domenie apetyt/zywienie, mogaca by¢
istotnym wskaznikiem w diagnostyce réznicowej otepienia czotowo-skroniowego.
W otepieniu czotowo-skroniowym zmiana diety i nawykéw zywieniowych koreluje
z uszkodzeniem obejmujacym boczng okolice kory oczodotowo-czolowej. Dotyczy
to zwlaszcza zmian neurodegeneracyjnych prawostronnych i przylegajacych struk-
tur, szczegélnie wyspy. Liu i wsp. (2004) sadza, ze wystepowanie zaburzen jedze-
nia bylo zwigzane z zajeciem procesem chorobowym platéw czotowych, natomiast
Short i wsp. (2005) wykazali, Ze incydenty objadania si¢ i Zarfoczno$¢ byly czest-
sze u pacjentéw z prawostronng, anizeli lewostronna lokalizacja zmian zwyrod-
nieniowych, badanie przeprowadzono w grupie 59 pacjentéw z otepieniem czolo-
wo-skroniowym. Zaburzenia odzywiania sg specyficzne dla zmian wystepujacych
w okolicy bocznej kory oczodotowo-czotowej, brzuszno-przedniej korze obreczy
i przylegajacym zakrecie przedczolowym oraz glowie jadra ogoniastego, brzusz-
nym rejonie prazkowia i w wyspie. Whitwell i wsp. (2007) przeprowadzili badania
stuzace réznicowaniu objawéw zwiekszonego taknienia stodyczy i objadania sie,
badanie przeprowadzono z zastosowaniem technik pomiaru morfometrycznego
MRI (voxel-based morphometry) w grupie 16 pacjentéw z otepieniem czolowo-
-skroniowym, ktérg poréwnywano z 9-osobowa grupa kontrolna. Rozwéj patolo-
gicznego apetytu na stodycze wigzal sie z zanikami istoty szarej tylno-bocznej ko-
rze oczodolowo-czotowej (pole Brodmanna 12/47) i w obszarze prawym przednim
wyspy, podczas gdy za rozwdj hyperfagii byla odpowiedzialna utrata istoty sza-
rej w przednio-bocznej okolicy oczodotowo-czolowej kory (pole Brodmanna 11).
Seeley i wsp. (2005) sugerujg, Ze zmienione preferencje zywieniowe sg skutkiem
dysregulacji oczodotowo-czolowego osrodka taknienia lub sygnatéw dotyczacych
rozpoznawania smakéw z wyspy.
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POWTARZANIE ZACHOWAN

Wzrost czestosci wystepowania powtarzalnych zachowan w otepieniu czolowo-
-skroniowym, zostal udokumentowany w szeregu badaniach (Gustafson i wsp., 1992;
Miller i wsp., 1993; Miller i wsp., 1995; Ames i wsp., 1994; Mendez i wsp., 1997;
Tonkonogy i wsp., 1994). Obejmuja one proste powtarzanie czynnosci oraz stereo-
typie ruchowe lub jezykowe, takie jak mlaskanie, pocieranie dioni lub klaskanie, li-
czenie na glos i pojekiwania. Powtarzanie zachowan moze réwniez dotyczy¢ czyn-
nosci zlozonych, wykonywanych nawykowo. Naleza do nich kompulsywne liczenie,
sprawdzanie, sprzgtanie, przemierzanie okre§lonego $cisle dystansu, powtarzajace
sig, wielokrotne wizyty w lazience, toalecie, zbieranie i gromadzenie przedmiotéw,
patologiczny hazard i rytualne dotykanie i chwytanie oraz przymusowe zachowania
rytualne wynikajace z przesadéw (Miller i wsp., 1991; Miller i wsp., 2003; Mendez
i wsp., 1997; Tonkonogy i wsp., 1994; Snowden i wsp., 1992). Stereotypowe lub kom-
pulsywne czynno$ci sg czesto najwczesniejszymi i dominujacymi objawami otepie-
nia czolowo-skroniowego, moga powodowa¢ powazne uposledzenie funkcjonowa-
nia (Mendez i wsp., 2002; Shinagawa i wsp., 2006; Miller i wsp., 1993; Miller i wsp.,
1995). Podobnie, jak zmiany upodoban dietetycznych i dziwaczne nawyki zywienio-
we, objawy powyzsze pojawiaja sie u okoto 80% pacjentéw z otepieniem czotowo-
-skroniowym (Ames i wsp., 1994) i sg czestsze niz w innych typach otepieri. Miller
i wsp. (1991) uwazaja, ze objawami klinicznymi najbardziej pomocnymi w rozpo-
znaniu réznicowym otepienia czotowo-skroniowego sa stereotypowe i przymusowe
zachowania wystepujace wspdlnie z dziwnymi nawykami zywieniowymi i zaniedby-
waniem higieny osobistej. Gustafson i wsp. (1992) dokonali przegladu kilkuset zwe-
ryfikowanych klinicznie i histopatologicznie przypadkéw, wnioskujac, ze otepienie
czolowo-skroniowe jest postepujaca choroba, charakteryzujaca sie¢ wystepowaniem
powtarzalnych, przymusowych zachowari. Mendez i wsp. (1997) szacowali czesto$é
zachowan przymusowych u 29 pacjentéw z otgpieniem czolowo-skroniowym w po-
réwnaniu z 48 pacjentami z choroba Alzheimera. Przymusowe, powtarzalne czynno-
$ci wystapily u 11 pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym (38%) i 5 pacjentéw
z chorobg Alzheimera (10%).

Inne zachowania przymusowe wystepujace w otepieniu czotowo-skroniowym to
gromadzenie przedmiotéw, patologiczny hazard oraz zachowania autodestrukcyjne,
takie jak trichotillomania, skubanie i obgryzanie paznokci, az do powstania ran (Pas-
sant i wsp., 2005; Mendez i wsp., 1997). Dotychczas wykonano niewiele badari nad
zachowaniami kompulsywnymi w otepieniu czotowo-skroniowym z wykorzystaniem
specyficznych narzedzi psychometrycznych (Kertesz i wsp., 2003; Ikeda i wsp., 2000;
Bathgate i wsp., 2001; Gregory i wsp., 1999). Shigenobu i wsp. (2002) udoskonalili
i uzyli Skale Stereotypii (Stereotypy Rating Inventory) oceniajaca charakter czynnosci
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zwigzanych z przygotowaniem i spozywaniem positkéw, podrézowaniem, méwieniem,
poruszaniem sie, rytmami dobowymi. Badaniu poddano 26 pacjentéw z wariantem
czolowym otepienia czotowo-skroniowego fvFTD, 46 z choroba Alzheimera i 26 z ote-
pieniem naczyniowym oraz 40 os6b zdrowych. Grupa z czolowym wariantem otepie-
nia czolowo-skroniowego fvFTD uzyskata najwyzsze wyniki w punktacji skali.

Nyatsanza i wsp. (2003) korzystajac z Podskali Zachowan Stereotypowych i Rytaul-
nych (Stereotypy and Ritualistic Behaviour Subscale), dodatku do Inwentarza Obja-
woéw Neuropsychiatrycznych, zbadali 18 oséb z fvFTD, 13 z demencja semantyczng 28
pacjentéw z choroba Alzheimera. Zaréwno w grupie pacjentéw z fvETD, jak i depresja
semantyczng zdobyli znacznie wigcej punktéw w tym tescie niz pacjenci z chorobg
Alzheimera. Mendez i wsp. (2005) uzyli podskali stereotypii, by okresli¢ wystepowanie
objawdéw u 18 pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym i 18 pacjentéw z choroba
Alzheimera. W grupie z otepieniem czotowo-skroniowym 8 wykazywato objawy kom-
pulsji (44.4%), takie, jak czeste pocieranie dloni i akty autoagresji, w grupie z choroba
Alzheimera u tylko 1 stwierdzono zachowania przymusowe (5,6%). Ponadto u wszyst-
kich pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym, u ktérych wystepowaly stereotypie
ruchowe, stwierdzono takze zachowania podobne do kompulsji, co sugeruje podobna
patofizjologiczna przyczyne zachowan przymusowych w otepieniu czolowo-skronio-
wym i zaburzeniach obsesyjno-kompulsywnych.

Przy zmianach neurodegeneracyjnych w okolicy czolowo-skroniowej, proste ste-
reotypie koreluja z uszkodzeniem zlokalizowanym w prawej okolicy czolowej, a zto-
zone stereotypie z uszkodzeniem ptatéw skroniowych. Wystepowanie stereotypii ko-
reluje z hypometabolizmem w prawej okolicy czolowo-skroniowej, obszarem, ktéry
reguluje wzmacnianie bodZcéw, zwigzanych z uczeniem sie nawykowych czynnosci
motorycznych. Rosen i wsp. (2005) stwierdzili takze, ze prawa boczna kora oczodoto-
wo-skroniowa, grzbietowa przednia kora obreczy i wyspa, wraz z sasiadujacymi pola-
mi ruchowymi, uczestniczy w planowaniu ruchu w otepieniu czotowo-skroniowym.
Zgodnie z tym odkryciem, McMurtray i wsp. (2006) donosi, ze hypoperfuzja w prawej
okolicy czotowej widoczna w badaniu SPECT powoduje wzrost prawdopodobieristwa
wystapienia objaw6w stereotypii w otepieniu czolowo-skroniowym.

W przeciwienistwie do 0s6b z prostymi stereotypiami jezykowymi i motorycznymi,
u pacjentéw z potwierdzonymi zlozonymi natretnymi, przymusowymi czynno$ciami
lub zamierzonymi i dziwacznymi, powtarzajacymi sie zachowaniami, zmiany neuro-
zwyrodnieniowe zlokalizowane sa w placie skroniowym (Snowden i wsp., 2001). Rosso
i wsp. (2001) wykazal wystepowanie ztozonych kompulsji u 18 z 90 pacjentéw z otepie-
niem czolowo-skroniowym (21%), u ktérych stwierdzono réwniez neurodegeneracje
w obrebie ptatéw skroniowych. Istnieje wiele innych badan, dowodzacych zaleznosci
pomiedzy pojawieniem sie ztozonych, sztywnych, przymusowych zachowan, a zmiana-
mi w okolicy skroniowej (Seeley i wsp., 2005; Thompson i wsp., 2003). Z drugiej strony
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pewne zlozone zachowania kompulsywne, np. patologiczny hazard, moga wymagaé
dalszej diagnostyki i zbadania funkcji sasiadujacych okolic oczodotowo-skroniowych
(Lo Coco i wsp., 2004).

OBJAWY PSYCHOTYCZNE

Otepienie czolowo-skroniowe moze zostaé pomylone ze schizofrenig lub aty-
powa psychoza, szczegdlnie jezeli wystepuje w mtodym wieku (Stone i wsp., 2003;
Lamote i wsp., 1998; Salmon i wsp., 1996; Goldstein i wsp., 1937). Objawy deluzyj-
ne i halucynacje sg rzadka manifestacja otepienia czolowo-skroniowego, zwlaszcza
w poréwnaniu z choroba Alzheimera (Mendez, 2003). Przeglad literatury doku-
mentuje 18 przypadkéw, w ktérych wystapily halucynacje i urojenia (Neary i wsp.,
1988; Waddington i wsp., 1995; Kitabayashi i wsp., 2005; Dell i wsp., 2002; Van-
derzypen i wsp., 2003; Kerssens i wsp., 2006) ale jedynie w 2 nich potwierdzono
zwigzek tych objawéw z typem otepienia.

Miller i wsp. (1993) i Edwards-Lee i wsp. (1997) opisuja 56-letnia pacjent-
ke, u ktérej wystapily urojenia hipochondryczne. Pacjentka ta twierdzila,
ze zarazila si¢ wirusem HIV od meza, stala sie tez depresyjna, a badania neuroobra-
zowe ujawnily znacznego stopnia hipoperfuzje w obrebie prawego ptata czolowego
i skroniowego oraz tagodna hipoperfuzje w lewej okolicy czotowo-skroniowej. Dal-
szy przebieg choroby sugerowal otgpienie czotowo-skroniowe, jednak nieznane sg
wyniki badania histopatologicznego.

Reischle i wsp. (2003) opisujg 53-letniego mezczyzne z omamami stuchowymi
i dziwacznymi halucynacjami wzrokowymi oraz euforia i nadmiernym pobudze-
niem, jako znamienny przyklad psychozy w przebiegu otepienia czotowo-skronio-
wego. Ustepujace objawy psychotyczne ujawnity obraz kliniczny gwaltownie po-
stepujacego otepienia czotowo-skroniowego, ze zmianami uwidocznionymi w MRI
i PET, ale bez potwierdzenia histopatologicznego. Wprawdzie obraz otepienia czo-
towo-skroniowego moze przypominaé schizofrenie (Diehl i wsp. 2002), opracowa-
nia naukowe sugeruja, ze przebieg pseudopsychotyczny otepienia jest stosunkowo
rzadki.

Badania w grupie 68 pacjentéw z wariantem czotowym fvFTD wykazaty u 5%
wystapienie ztudzen, a 2% mialo halucynacje (Le Ber i wsp., 2006). Gregory i wsp.
(1999) nie stwierdzili objawéw psychotycznych u 15 badanych pacjentéw z fvFTD.
Pomimo, ze Gregory i Hodges (1996) nie znaleZli objawéw psychozy w prospek-
tywnej ocenie tej grupy 15 pacjentéw, w badaniu retrospektywnym, obejmuja-
cym 12 z tych pacjentéw, w przesztosci u jednego z nich rozpoznano schizofrenie.
Potwierdzajac czeste bledne diagnozy, Passant i wsp. (2005) wykazali, ze wéréd
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19 pacjentéw o zweryfikowanym przez autopsje rozpoznaniu otepienia czotowo-
-skroniowego mialo poczatkowo objawy psychotyczne, u 4 rozpoznano psycho-
ze schizofreniczng, lecz w péZniejszych badaniach, nie stwierdzano objawéw psy-
chotycznych u zadnego z pacjentéw w badanej grupie. Objawy wytwdrcze czesciej
opisywane sa w chorobie Alzheimera, niz otgpieniu czotowo-skroniowym. Levy
i wsp. (1996) poslugujac sie Inwentarzem Objawéw Neuropsychiatrycznych u 5
z 22 przypadkéw otepienia czolowo-skroniowego (23%) i 10 z 30 pacjentéw z cho-
roba Alzheimera (33%) opisywali wystepowanie ztudzen, a Liu i wsp. (2004) stwier-
dzili wystepowanie ztudzen u 5 z 23 pacjentéw z fvEFTD (22%) i 5 z 26 pacjentéw
tvFTD (19%). Levy i wsp. (1996) nie wykazali wystepowania halucynacji u zadnego
z badanych pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym i 2 pacjentéw z choroba
Alzheimera (7%), natomiast Liu i wsp. (2004) potwierdzili wystepowanie halucyna-
cji u 3 pacjentéw z fvFTD (13%) oraz brak tych zaburzen u pacjentéw z wariantem
tvFTD.

Uzywajac Inwentarza Objawéw Neuropsychiatrycznych, Lopez i wsp. (1996)
réwniez stwierdzil czestsze wystepowanie urojerr w chorobie Alzheimera niz w ote-
pieniu czotowo-skroniowym, podobnie Hirono i wsp. (1999) donosza o czestszym
wystepowaniu ztudzen w chorobie Alzheimera niz otgpieniu czotowo-skroniowym.
Mourik i wsp. (2004) stwierdzili ztudzenia u 8 z 63 pacjentéw z otepieniem czo-
fowo-skroniowym (12,7%), a halucynacje u 4 oséb (6,3%), jednakze w powtérnym
badaniu nie potwierdzono tych objawéw u zadnego z nich.

W badaniu Liscic i wsp. (2007) w grupie 48 pacjentéw z otepieniem czolowo-
skroniowym i choroba Alzheimera u zadnego nie rozpoznano wystgpowania halu-
cynacji w poréwnaniu 27 pacjentami z AD (0 vs 15%). Dodajmy, ze chociaz badania
wskazuja stosunkowo rzadkie wystepowanie objawéw wytwdrczych w otepieniu
czolowo-skroniowym, niski poziom witaminy B12 moze u os6b z FTD predestyno-
wac do wystapienia zaburzen spostrzegania (Engelborghs i wsp., 2005; 2006).

ZABURZENIA NASTROJU

Zaburzenia depresyjne moga wystepowac w przebiegu otepienia czolowo-skro-
niowego. Gustafson (1987) przeprowadzil badania 20 pacjentéw z otepieniem czo-
fowo-skroniowym i stwierdzil wystepowanie krétkich reakceji depresyjnych, a Mil-
ler i wsp. (1991) wykazali, ze u 2 z 8 pacjentéw z FTD (25%) w trakcie badania
wystepowaly zaburzenia depresyjne. W doniesieniu Gustafsona (1993) obejmuja-
cym 30 przypadkéw potwierdzonych autopsyjnie otepienia czolowo-skroniowe-
go, epizody depresyjne ze sporadycznymi my$lami samobédjczymi i pobudzeniem
wystapily u wszystkich badanych, natomiast w badaniach Mendeza i wsp. (1993)

255

OTEPIENIE NOWE.indb 255 2012-03-01 13:45:11



Aleksandra Zawadzka, Krzysztof Zabtocki, Jerzy Leszek

epizody te wystapily u 2 z 21 pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym. Sto-
sujac Skale Por6wnawczg Objawéw Psychiatrycznych (Comprehensive Psychiatric
Rating Scale), Gregory i wsp. (1999) ocenili pojawienie si¢ objawéw depresji u 3
z 15 pacjentéw z fvFTD, jednak tylko w jednym przypadku spetnione zostaly §cisle
kryteria DSM-IV dla duzego epizodu depresyjnego (MD). Wéréd 63 pacjentéw
z otepieniem czolowo-skroniowym, u ktérych wystepowanie zaburzen psychicz-
nych oceniano przy uzyciu Inwentarza Objawéw Neuropsychiatrycznych, Mourik
i wsp. (2004) potwierdzili depresje w 10 przypadkach (16%).

W niektérych sytuacjach depresja moze by¢ prodromalng manifestacja otepie-
nia czotowo-skroniowego i moze by¢ tez uwarunkowana predyspozycjami rodzin-
nymi do reakcji depresyjnych (Gregory i wsp., 1996; Dell i wsp., 2002, Snowden
i wsp., 1996; Luaute i wsp., 1994; Suzuki i wsp., 1999; Chow i wsp., 1999). Zaburze-
nia depresyjne w otepieniu czolowo-skroniowym przebiegaja w sposéb atypowy.

Lopez i wsp. (1996) w prospektywnym badaniu z wykorzystaniem struktura-
lizowanego wywiadu klinicznego, opartego na kryteriach diagnostycznych DSM
—III-R, poréwnali wyniki uzyskane w grupie 20 pacjentéw z otepieniem czolo-
wo-skroniowym (6 przypadkéw potwierdzonych histopatologicznie) i w grupie
40 pacjentéw z choroba Alzheimera.

Pacjenci z otepieniem czolowo-skroniowym uzyskali wiecej punktéw w Skali De-
presji Hamiltona i prezentowali czesciej objawy duzego epizodu depresyjnego, roz-
poznanego zgodnie z kryteriami DSM-III-IV (N = 5, 25%), niz pacjenci z choroba
Alzheimera (N = 2,5%). Jednak w badaniach z udzialem pacjentéw z otepieniem czo-
fowo-skroniowym tylko 40% ujawnia spontanicznie nastréj depresyjny, 30% skarzy sie
na zaburzenia snu, 25% na zmiane taknienia, a 10% podaje niska samoocene; natomiast
dysforie i zwiekszong drazliwo$¢ stwierdzono u 80% z pacjentéw, anergie u 75%, wy-
padniecie z rél spotecznych u 70%, spowolnienie psychomotoryczne u 35%, zas§ mysli
samobdjcze u 20%.

Swartz i wsp. (1997) w retrospektywnej ocenie grupy pacjentéw, wykazali, iz
pojawiajace sie na poczatku trwania choroby, objawy chwiejno$ci emocjonalne;j,
smutek, anhedonia, wzrost apetytu, ograniczenie dotychczasowych zainteresowarn,
a w dalszej kolejnosci zaburzenia funkcjonowania spolecznego, byly charaktery-
styczne dla 19 pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym, natomiast uczucie
beznadziejnosci i mysli samobdéjcze wystapily mniej niz u potowy badanych.

Wzgledna przewaga wystepowania depresji w otepieniu czotowo-skroniowym
lub chorobie Alzheimera moze by¢ zalezna od tego, jak szacowane jest wystepo-
wanie zaburzen depresyjnych oraz jakie sa uwzglednianie kryteria diagnostyczne.
Uzywajac kwestionariusza dla opiekuna, Bozeat i wsp. (2000) wykazali, ze nastréj
depresyjny wystepuje z jednakowa czesto$cia w otepieniu czolowo-skroniowym
i chorobie Alzheimera, odpowiednio do zaawansowania procesu chorobowego.
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Inni badacze, przy uzyciu odmiennych narzedzi psychometrycznych, stwierdzili
mniejsza czestotliwo$¢ zaburzen depresyjnych, zas wigksza wystepowania nastroju
euforycznego w otepieniu czotowo-skroniowym w poréwnaniu z choroba Alzhei-
mera lub innymi typami otepienia (Levy i wsp., 1996; Baber i wsp., 1995; Snowden
i wsp., 1996; Mendez i wsp., 1998; Pfeffer i wsp., 1999; Levy i wsp., 1998).

W oparciu o wywiad kliniczny i kwestionariusz oceny dla opiekunéw, Barber
iwsp. (1995) ujawnili, Ze u 20 pacjentéw z chorobg Alzheimera zaburzenia nastroju
byly znamiennie czestsze niz u 18 badanych z otepieniem czolowo-skroniowym.
Snowden i wsp. (1996) poréwnujac do$wiadczenia opiekunéw u 200 pacjentéw
z otgpieniem czotowo-skroniowym (40 przypadkéw potwierdzonych przez autop-
sje) i 400 pacjentéw z otepieniem alzheimerowskim doszli do wniosku, ze objawy
depresyjne rzadziej wystepuja w otepieniu czolowo-skroniowym.

Mendez i wsp. (1998) wykazali pozytywna korelacje miedzy wynikami uzyska-
nymi w podskali zaburzen afektywnych ocenianych w Skali Zaburzen Zachowania
w Chorobie Alzheimera (Behavioural Pathology in Alzheimer Disease = BEHAVE
— D) a rozpoznaniem choroby podstawowej (otepienia) w 25% z 29 przypadkéw
otepienia czotowo-skroniowego w poréwnaniu z 38% z 29 pacjentéw z choroba Al-
zheimera, natomiast Chiu i wsp. (2006), nie zauwazyli znamiennych réznic w wy-
nikach badan opartych na podobnej metodologii, a obejmujacym grupy pacjentéw
z otepieniem czolowo-skroniowym, choroba Alzheimera, otepieniem naczynio-
wym i otepieniem z cialami Lewy’ego.

W dwéch badaniach z uzyciem Inwentarza Objawéw Neuropsychiatrycznych
(154 pacjentéw) Levy i wsp. (1996; 1998) sugeruja, ze pacjenci z otepieniem czo-
fowo-skroniowym wykazywali nizszy poziom depresyjnosci lub dysforii (39%) niz
pacjenci z choroba Alzheimera (43%), chorobg Parkinsona (55%) i choroba Hun-
tingtona (71%), ale stosunkowo wyzszy niz w postepujacym porazeniu nadjadro-
wym (18%). Ponadto w badaniu neuropsychologicznym 40 pacjentéw z otepieniem
czolowo-skroniowym i 40 z podkorowym otepieniem naczyniowym, stwierdzono
tagodniejsze objawy depresyjne w otepieniu czotowo-skroniowym w poréwnaniu
z pacjentami z otepieniem naczyniowym (Moretti i wsp., 2005).

Oprécz depresji, réwniez podwyzszony nastréj, objawy hipomanii, chwiejno$¢ emo-
cjonalna, infantylne zachowania, nadmierne podekscytowanie, postepujaca ekstrawer-
tywno$¢, moga pojawic sie w kontekscie otepienia czolowo-skroniowego i nasladowac
objawy zaburzenia afektywnego dwubiegunowego (Mendez i wsp., 1993; Miller i wsp.,
1991; Miller i wsp., 1997; Miller i wsp., 1993; Mendez i wsp., 2006). W kolejnych bada-
niach longitudinalnych 20 pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym (107) euforia
wystapita w 35% przypadkdéw, wahajac sie w granicach miedzy 30% i 36%, postuzono
sie w nich Inwentarzem Objawéw Neuropsychiatrycznych (Levy i wsp., 1996; Mourik
i wsp., 2004). Levy i wsp. (1996) stwierdzili, ze euforia wystepuje czesciej w otepieniu
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czolowo-skroniowym (36% z 22 pacjentéw) w poréwnaniu do pacjentéw z choroba
Alzheimera (7% z 30 pacjent6w).

Pomimo ze pelnoobjawowa mania nie zostala jeszcze udokumentowana w otepie-
niu czolowo-skroniowym, McMurtray i wsp. (2006) donosza o zachowaniach zblizo-
nych do hipomanii w grupie pacjentéw z wariantem skroniowym otepienia czolowo-
-skroniowego tvFTD. Thompson i wsp. (2003) obserwowali hipomani¢ w badaniach
retrospektywnych w 2,8 % z 36 pacjentéw z tvFTD lokalizacjg lewostronng i 9,1% z 11
pacjentéw z prawostronnie asymetrycznym wariantem tvFTD. Nadmierna i niestabil-
na emocjonalno$¢ moze charakteryzowal pacjentéw z otepieniem czolowo-skronio-
wym (Neary i wsp., 1998; Gustafson, 1993; Swartz i wsp., 1997). Puerylizm, infantylizm,
wesolkowatos$¢ sa zachowaniami zwigzanymi gtéwnie z uszkodzeniem prawego plata
skroniowego oraz prawdopodobnie sgsiadujacych okolic oczodolowo-skroniowych
(Mendez i wsp., 2006), ktére moga tez powodowaé wystapienie objawéw moriatycz-
nych (Mendez, 2005).

Depresja koreluje z cigzkim otepieniem z lewostronnymi asymetrycznymi zmia-
nami, szczeg6lnie w obrebie okolicy skroniowej, podczas gdy inne objawy zaburzen
emocji wynikajg z prawostronnego uszkodzenia obszaru skroniowego. W badaniach
Bozeat i wsp. (2000) depresja byta obecna u 45% pacjentéw z tvFTD, ale tylko u 7%
pacjentéw z fvFTD. Podobnie Chow i Mendez (2002) rozpoznali depresje u 19% z 16
pacjentédw z otepieniem czolowo-skroniowym, w poréwnaniu z 44% z 9 pacjentéw
z demencja semantyczna. W grupie pacjentéw z tvFTD, Edwards-Lee i wsp. (1997)
stwierdzili zaburzenie depresyjne o typowym obrazie (anhedonia, poczucie bezwarto-
$ciowodci, placzliwoéé) w 2 z 5 przypadkéw ze zlokalizowanym lewostronnie warian-
tem skroniowym otepienia czotowo-skroniowego tvFTD i u zadnego z 5 pacjentéw
z prawostronnym tvFTD. W kontrascie do tych wynikéw McMurtray i wsp. (2006)
w grupie Mendez (2005) pacjentéw wykazali wystepowanie objawéw hipomanii zwig-
zanych ze skroniowa hipoperfuzja uwidoczniona w SPECT, a Mendez i wsp. (2006)
stwierdzili lek i dystymie, zwiazane z prawostronng skroniowa hipoperfuzja.

NIEPOKOJ, DRAZLIWOSC | AGRESJA

Objawy lekowe, zazwyczaj oceniane na podstawie Inwentarza Objawéw Neurop-
sychiatrycznych, moga w rzeczywistoséci wystepowac czesciej w otepieniu czotowo-
-skroniowym. W badaniu Lopez i wsp. (1996) 45% z 20 pacjentéw z otepieniem czo-
fowo-skroniowym wykazywato objawy lekowe w poréwnaniu do 10% pacjentéw z 40
badanych z choroba Alzheimera. Inwentarz Objawéw Neuropsychiatrycznych ujaw-
nia wiecej objawéw lekowych w grupie pacjentéw z czotowym wariantem fvFTD,
anizeli z skroniowym tvFTD lub chorobg Alzheimera (Mourik i wsp., 2004; Liu
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i wsp., 2004). Porter i wsp. (2003) ocenia czesto$§¢ wystepowania leku w grupie 115
pacjentow z choroba Alzheimera, 33 pacjentéw z otepieniem czolowo-skroniowym,
43 pacjentami z otgpieniem naczyniowym i 40 osobami w grupie kontrolnej. Obja-
wy lekowe znamiennie czesciej stwierdzano w grupach z otepieniem czotowo-skro-
niowym i otepieniem naczyniowym, niz w grupie pacjentéw z choroba Alzheimera.
Ostatnio Le Ber i wsp. (2006) przebadali 68 pacjentéw z otepieniem czotowo-skro-
niowym i zdiagnozowali zaburzenia lekowe u 15% z nich.

W przypadku otepienia czolowo-skroniowego obecnos¢ objawéw lekowych ko-
relowala z hypoperfujza oraz zanikiem neuronalnym w prawej okolicy skroniowej
i wysokimi wskaZnikami neurotyzmu, a takze trudno$ciami w radzeniu sobie ze
stresem (McMurtray i wsp., 2006; Gorno-Tempini i wsp., 2004). Ponadto w kilku-
nastu artykulach odnotowano obecno$¢ licznych skarg hipochondrycznych zgta-
szanych przez badanych z otepieniem czotowo-skroniowym (Neary i wsp., 1998;
Gustafson i wsp., 1992; Miller i wsp., 1993; Gustafson, 1993; Gregory i wsp., 1999).
Drazliwo$¢ i agresja jako cze$¢ obrazu klinicznego otepienia czotowo-skroniowego
sa opisane wylacznie w kilku publikacjach (Grochmal-Bach i wsp., 2009; Pachal-
ska i wsp., 2011). Mendez (1998) stosujac Skale Zaburzert Zachowania w Chorobie
Alzheimera (Behavioral Pathology in Alzheimer Disease) ocenil, ze zto$¢, wybuchy
gniewu i agresja sa czeste w przebiegu otepienia czolowo-skroniowego w poréw-
naniu z choroba Alzheimera. Lopez i wsp. (1996) stwierdzili wiekszg drazliwo$¢
i agitacje w FTD w poréwnaniu z AD. Passant i wsp. (2005) opisuja agresje fizyczna
i stowna u 8 z 19 pacjentéw z potwierdzonym neuropatologicznie rozpoznaniem
otepienia czotowo-skroniowego. Edwards-Lee i wsp. (1997) uwazaja, ze drazliwo$¢
i zachowania agresywne sa w szczegdlny sposéb zalezne od obecnosci zmian neu-
rozwyrodnieniowych w prawej okolicy czolowej. Jednak Thompson (2003) wska-
zuje powszechnie wystepujacy zwigzek niepokoju i drazliwoéci z asymetrycznym,
lewostronnym wariantem skroniowym tvFTD.

POSTEPOWANIE TERAPEUTYCZNE

Niewiele prac poswigconych jest tematyce skuteczno$ci leczenia otepienia czo-
fowo-skroniowego (Litvan i wsp., 2001). Pomimo Zze nie istnieje specyficzny lek
na otepienie czolowo-skroniowe i wynikajace z procesu neurozwyrodnieniowego
objawy kliniczne, terapia objawowa moze okaza¢ sie bardzo pomocna. W otepieniu
czotowo-skroniowym wiazanie serotoniny jest zmniejszone, w zwiazku z czym po-
dawanie inhibitoréw zwrotnego wychwytu serotoniny (SSRIs) (Huey i wsp., 2006)
moze prowadzié do redukcji objawéw neuropsychiatrycznych w otepieniu czolowo-
-skroniowym (Chow i wsp., 2002). Rozhamowanie-impulsywno$¢é, wystepowanie
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objawéw depresyjnych, taknienie slodyczy i zachowania przymusowe moga od-
powiada¢ na leczenie SSRIs, takimi jak sertralina, paroksetyna lub fluoksetyna
(Swartz i wsp. 1997) i trazodon (Lebert i wsp., 2004). W jednym z badan u wigk-
szo$ci z pacjentéw nastapilto ztagodzenie stereotypii ruchowych po wprowadzeniu
sertraliny (Mendez i wsp., 2005). Inne badanie opisuje przypadki 4 z 5 pacjentéw
z otepieniem czotowo-skroniowym, u ktérych rozwinely sie objawy depresyjne,
leczonych fluoksetynag, sertraling lub paroksetyna przez minimum 3 miesiace do
wystapienia poprawy (Swartz i wsp., 1997). Stosowanie lekéw z grupy SSRI, moze
niestety doprowadzi¢ do pojawienia si¢ objawéw ubocznych i dziatan niepozada-
nych (Chow, 2003). Jako przyklad podano studium przypadku 61-letniego mez-
czyzny z FTD z napadami przymusowego $§miechu, leczenie SSRI spowodowato
przerywane, rytmiczne mioklonie, bez watpienia wywotane niezaleznie przez flu-
oksetyne lub trazodon (Lauterbach, 1994). W kolejnym przykladzie uzycie parok-
setyny w FTD bylo zwigzane z pogorszeniem wynikéw w testach kojarzeniowych,
faczenia przedmiotéw w pary, odwzorowywania figur odwréconych i opéznienia
rozpoznawania przedmiotéw (Deakin i wsp., 2004). U dwéch pacjentéw, u ktérych
zawiodlo leczenie depresji przy zastosowaniu SSRI, istnieja przekonujace dowody
ze skuteczne moze okazaé sie jednoczesne podawanie litu (Mendez i wsp. 2005).
Natomiast fluwoksamina moze okaza¢ sie pomocna u pacjentéw z objawami na-
trectw (Ikeda i wsp., 2004).

Otepienie czotowo-skroniowe zwiazane jest réwniez z zaburzeniami uktadu do-
paminergicznego. Badania sugeruja, ze znaczenie terapeutyczne moga mie¢ dotad
nie brane pod uwage preparaty, selegilina i amantadyna (Huey i wsp., 2006). Znaczne
rozhamowanie behawioralne, agresywne zachowania, moga by¢ kontrolowane dzigki
niewielkim dawkom lekéw antypsychotycznych, takimi jak risperidon, olanzapina,
kwetiapina czy aripiprazol. Podczas stosowania neuroleptykéw doradzana jest szcze-
gdblna ostrozno$¢, poniewaz podobnie jak w przypadku otepienia z cialami Levy’ego,
pacjenciz FTD moga wykazywaé nadwrazliwo$¢ na te leki, co prowadzi do ztosliwego
zespolu neurolpetycznego (Mendez i wsp., 2001). Teoretycznie karbamazepina, wal-
proiniany powinny tagodzi¢ objawy, jednak nie istnieje wystarczajaca ilo§¢ doniesien
literaturowych na ten temat. Jedno z badan potwierdzilo skutecznos$¢ pojedynczej 40
mg dawki metylfenidatu w poprawie funkcji wykonawczych, podejmowaniu decyzji
i dokonywaniu wyboréw w trakcie zadan neuropsychologicznych o charakterze gier,
nie dokonano jednak zadnych obiektywnych pomiaréw zmian funkcji poznawczych
lub wykonawczych (Rahman i wsp., 2006). Rola lekéw stosowanych w chorobie Al-
zheimera i w leczeniu otepienia czotowo-skroniowego nie jest wyjasniona.

W przeciwienstwie do choroby Alzheimera, w otepieniu czolowo-skronio-
wym funkcjonowanie ukladu cholinergicznego pozostaje niezaburzone. Kwestio-
nuje sie korzysci plynace z wykorzystywania w farmakoterapii FTD inhibitoréw
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acetylocholinoesterazy, takich jak donepezil, riwastygmina lub galantamina, moga
one zaostrzaé objawy rozhamowania-impulsywnos$ci i kompulsje (Huey i wsp., 2006).
Badania potwierdzajace ich skuteczno$¢ sa prawdopodobnie blednie skonstruowane
pod wzgledem metodologicznym, przypuszczalnie w grupie pacjentéw z otepieniem
czolowo-skroniowym znajduje si¢ wiele blednie zdiagnozowanych przypadkéw cho-
roby Alzheimera (Mendez i wsp., 2001; Procter i wsp., 1999; Moretti i wsp., 2004;
Proctor i wsp., 1999). Przeciwutleniacze jako suplement diety np. witamina E, moga
prawdopodobnie spowalniaé progresje otepienia czotowo-skroniowego, a potencjal-
na rola memantyny w otepieniu czolowo-skroniowym jest stale poddawana bada-
niom. Istnieja pewne racjonalne przestanki, mogace potwierdzaé korzystny wplyw
neuroprotekcyjny tych czynnikéw na obraz kliniczny FTD.

Niefarmakologiczne leczenie pacjentéw z otgpieniem czotowo-skroniowym
obejmuje edukacje i psychoterapie behawioralng. Lekarz powinien poméc zro-
zumie¢ opiekunom, ze objawy neuropsychologiczne maja podioze neurologiczne
oraz dazy¢ do tego, by wspdlnie tworzy¢ skuteczne strategie postepowania (Chow
i wsp., 2002; Perry i wsp., 2001). Pewne zaburzenia zachowania takie, jak funkcjo-
nowania spolecznego i stereotypie, moga odpowiada¢ na oddzialywania psycho-
terapeutyczne i rehabilitacje oraz psychoedukacje poprzez trening pamieci pro-
ceduralnej (Ikeda i wsp., 1995; Robinson i wsp., 2001). W sytuacji, gdy obecne sg
nieprawidlowe zachowania oralne (hiperoralno$¢), wlasciwie dobrana dieta oraz
stosowane ograniczenia Zywieniowe moga zapobiega¢ nadmiernemu przyborowi
masy ciala lub niebezpiecznemu w skutkach umieszczaniu przedmiotéw niejadal-
nych w ustach (Mendez i wsp., 1997). Podobnie specyficzne dziatania interwencyj-
ne powinny by¢ stosowane, gdy obecne s3 inne objawy neuropsychologiczne.

Podsumowujac, otepienie czolowo-skroniowe jest trudnym i obciazajacym wy-
zwaniem dla lekarzy i opiekunéw, w zwigzku z tym konieczne jest stale wspieranie
wysilkéw rodziny, podobnie jak wlasciwe postepowanie terapeutyczne i poradnic-
two. Depresja, niepokdj, lek, rozhamowanie, apatia, agitacja i objawy psychotyczne
powinny by¢ wczesnie rozpoznane, zwlaszcza ze stanowia one réwniez przyczyne
duzego niepokoju opiekunéw (Mourik i wsp., 2004; de Vugt i wsp., 2006).

DYSKUSJA

Aktualnie dostepne wyniki badan wskazuja, ze otepienie czolowo-skroniowe
moze prowadzi¢ do rozwoju wielu objawéw neuropsychiatrycznych. Najczesciej
wystepujacym i wczesnym markerem otepienia czotowo-skroniowego jest po-
czatkowo lagodna apatia, abulia oraz zmniejszenie zainteresowania codziennymi
czynno$ciami i dotychczasowymi aktywnosciami pacjenta. Druga duza podgrupa
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charakterystycznych zachowarn jest rozhamowanie i impulsywno$¢. Niektérzy ba-
dacze uwazaja, ze te dwie podgrupy zachowan tworzg gtéwne podtypy behawio-
ralne otgpienia czotowo-skroniowego (Kertesz, 2002; Snowden i wsp., 2001; Perry
i wsp., 2006). Innym typowym objawem FTD jest wczesne upoéledzenie oceny wla-
snych zachowan, poczawszy od utraty wgladu i $wiadomosci choroby az do utraty
zdolnoéci do przyjmowania perspektywy obserwatora swoich zachowan. Pacjen-
ci nie potrafia rozpoznawac emocji, uczué, postaw i nastawienia innych. Uczucia
i emocje sa splycone, pacjenci traca empatie, stajg si¢ niewrazliwi na potrzeby i opi-
nie bliskich oraz rodziny, jesli nie sg one zgodne z ich punktem widzenia.

By¢ moze najbardziej uderzajace w otepieniu czotowo-skroniowym sg zmiany
funkcjonowania spotecznego, obejmujace niedostosowanie spoteczne i uposledze-
nie zachowan spotecznych oraz zachowania socjopatyczne. Nastepuja liczne zmia-
ny diety i nawykéw zywieniowych, takie jak brak wymagan dietetycznych i spozy-
wanie wszelkich dostepnych produktéw, a takze laknienie slodyczy (sweet tooth)
lub kaprysy zywieniowe. Pacjenci z otepieniem czotowo-skroniowym zwykle ma-
nifestujg wiele powtarzalnych, przymusowych zachowan; proste stereotypie moto-
ryczne lub zlozone kompulsje. Innym objawem neuropsychiatrycznym otepienia
czolowo-skroniowego sa wystepujace z réznym nasileniem u jednego na 3 chorych
zaburzenia nastroju, euforia, chwiejno$¢é emocjonalna, dysforia i depresyjnos¢, jako
objawy prodromalne FTD oraz niepokdj, drazliwos$¢, agresja. Zludzenia i omamy
sa stosunkowo rzadkie. Objawy neuropsychiatryczne wystepujace w otepieniu czo-
fowo-skroniowym zalezg od lokalizacji zmian neurozwyrodnieniowych, zwlaszcza
poczatkowej lokalizacji (McMurtray i wsp., 2006; Mendez i wsp., 2006).

We wczesnej fazie otepienia zwigzane sg one przede wszystkim z istnieniem asy-
metrii zmian w obrebie pétkul mézgu, jak réwniez z réznym stopniem uszkodzenia
czotowych lub przednich skroniowych okolic kory (McKhann i wsp., 2001). Kon-
sekwencja zlokalizowania zmian neurozwyrodnieniowych, uwidocznionego w bada-
niu neuroobrazowym sa specyficzne objawy, pozwalajace okre$li¢ miejsce dotknigte
procesem neurodegeneracyjnym. U pacjentéw z obustronnym wariantem czoto-
wym fvFTD wystepuja objawy apatii-abulii, utraty zainteresowan, aspontanicznos¢
(Rankin i wsp., 2003; Liu i wsp., 2004), natomiast z wariantem skroniowym tvFTD
zaburzenia emocjonalne, zlozone kompulsje, niepokdj, lek lub zachowania hipoma-
niakalne (McMurtray i wsp., 2006; Rankin i wsp., 2003; Rosen i wsp., 2002). Osoby
z prawostronnym czolowym uszkodzeniem kory moga dopuszczaé sie naruszenia
norm spotecznych i moralnych, demonstrowa¢ rozhamowanie-impulsywnos¢, brak
wgladu, stereotypie oraz zmiany nawykéw zywieniowych (Liu i wsp., 2004; Miller
i wsp., 1993; Frisoni i wsp., 1995; Edwards-Lee i wsp., 1997; Razani i wsp., 2001).

Pacjenci ze zmianami umiejscowionymi w prawej okolicy skroniowej tvETD wy-
kazuja objawy stepienia emocjonalnego, utraty empatii, zbledniecia afektywnego
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w kontaktach interpersonalnych. Zalezno$ci objawéw neuropsychiatrycznych
i wynikéw badan neuroobrazowych sg przydatne we wczesnej diagnostyce FTD.
Otepienie czotowo-skroniowe stanowi postepujacy, destruktywny proces neuro-
zwyrodnieniowy; szybkie rozpoznanie jest istotne dla ustalenia odpowiedniej stra-
tegii postepowania i dzialan interwencyjnych.

W pierwszych latach trwania choroby, objawy neuropsychiatryczne moga ma-
skowaé lub wplywaé na zaburzenia funkeji poznawczych (Mendez i wsp., 1993; Mil-
ler i wsp., 1991; Psquier, Petit, 1997; Edwards-Lee i wsp., 1997). Jednak, w zwigzku
z brakiem biomarkerédw otepienie czotowo-skroniowe pozostaje schorzeniem trud-
nym do rozpoznania i moze by¢ blednie diagnozowane (Mendez i wsp., 1993; 2002;
Fujihara i wsp., 2004; Litvan i wsp., 1997; Roberson i wsp., 2005). W ciggu 2 lat od
wystapienia objawéw poczatkowych, pacjent moze by¢ badany przez lekarzy wielu
specjalnosci i by¢ poddawany licznym testom diagnostycznym, opdZniajacym posta-
wienie prawidtowej diagnozy o okres 3—4 kolejnych lat (McKhann i wsp., 2001; Pas-
sant i wsp., 2005; Roberson i wsp., 2005). Wtasciwe rozpoznanie stawiane jest w 30—
—71% przypadkéw FTD. Nawet w specjalistycznych osrodkach klinicznych diagnoza
otepienia czolowo-skroniowego obejmuje tylko 80—85% przypadkow z po$miertnie
potwierdzonym FTD (Mendez i wsp., 1993; Ratnavalli i wsp., 2002; Hodges i wsp.,
2004; Forman i wsp., 2006; Fujihara i wsp., 2004; Litvan i wsp., 1997). Z tego powodu
znajomos$¢ obrazu klinicznego otepienia czotowo-skroniowego ma kluczowe znacze-
nie (Forman i wsp., 2006; Knopman i wsp., 2004; Lopez i wsp., 1999).

Tabela. 1. Postepowanie terapeutyczne w otepieniu czofowo-skroniowym

Leczenie farmakologiczne

Objawy neuropsychiatryczne, takie jak rozhamowanie-impulsywno$¢, zaburzenia depresyjne, taknie-
nie stodyczy i zachowania przymusowe moga by¢ skutecznie leczone inhibitorami zwrotnego wy-
chwytu serotoniny (SSRIs), takimi jak sertralina, paroksetyna lub fluoksetyna, a fluwoksamina moze
by¢ stosowana w przypadku kompulsji.

Jednoczesne podawanie litu i SSRIs moze przynosi¢ sukcesy w leczeniu depresji albo innych
zaburzen.

Nasilone rozhamowanie-impulsywnos¢, agresja, zachowania niszczycielskie moga odpowiadac na
mate dawki atypowych neuroleptykdw: risperidon, olanzapina, kwetiapina, aripiprazol.
Karbamazepina, walproiniany lub lamotrygina moga redukowac dtugotrwate wahania nastroju.

Leki o dziataniu psychostymulujacym lub modafinil s pomocne w farmakoterapii apatii-abulii, jednak
jest zbyt mato danych na temat ich dziatania.

Inhibitory acetylocholinoesterazy (donepezil, riwastygmina, galantamina) wykazuja niejasny wptyw na
objawy otepienia czotowo-skroniowego, moga nasila¢ objawy rozhamowania-impulsywnosci.
Przeciwutleniacze, np. witamina E w dawkach 400-2000 Ul, prawdopodobnie zapobiega szybkiej
progresji otepienia czotowo-skroniowego.

Memantyna moze mie¢ znaczenie neuroprotekcyjne dla pacjentéw z FTD.

Trwaja badania nad rolg lekéw, takich jak selegilina i amantadyna w terapii objawowej otepienia
czotowo-skroniowego.

Leki nasenne moga pomdéc w regulacji rytmu dobowego i kontroli zaburzen snu.
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Leczenie niefarmakologiczne

. Wyjasnianie i edukacja dotyczace natury zaburzen i neurologicznego podtoza objawéw neuropsy-
chiatrycznych, wyttumaczenie, ze zachowania pacjenta nie maja ,zamierzonego” charakteru.

. Psychoterapia behawioralna i wtasciwe dziatania interwencyjne moga by¢ skuteczne w zaburzeniach
zachowania, takich jak niedostosowanie spoteczne i stereotypie, dzieki ponownemu uczeniu sie utra-
conych umiejetnosci, treningowi i powtarzaniu.

. Szczegdlne srodki bezpieczenstwa — pewne zachowania wymagajg dokonania zmian w otoczeniu
pacjenta lub innych sposobdéw ograniczenia zagrozenia zwigzanego z zaburzonym zachowaniem,
np.: dziwnymi zachowaniami oralnymi (hyperoralno$¢), przymusem wedrowniczym, kompulsjami.
Zwiaszcza pacjenci z brakiem wgladu i uposledzonym krytycyzmem potrzebuja pewnego rodzaju
kontroli zachowan i podejmowanych decyzji.

. Poprawa funkcji psychofizycznych wptywajacych na jakos¢ zycia pacjenta — np.: nastroj, istniejace
relacje spoteczne, zdolnos¢ porozumiewania sig, aktywnos¢ fizyczna, nawyki zywieniowe.

. Rozwijanie i usprawnianie umiejetnosci pacjenta - codzienne funkcjonowanie pacjenta, warunki do-
mowe i bezpieczenstwo srodowiska chorego, transport i prowadzenie pojazdéw, poziom niezalezno-
$ci albo wprowadzenie zmian w sytuacji zyciowej pacjenta, tworzenie zabezpieczen np. bransoletka
z danymi osobowymi.

. Zapewnienie pacjentowi statej opieki przez lekarza pierwszego kontaktu.

. Ograniczenie codziennych stresujacych sytuacji (probleméw finansowych, prawnych) lub ustalenie
kuratora.

. Okreslenie, czy istnieje potrzeba badania genetycznego - jesli inni cztonkowie rodziny tez sg dotknie-
ci otepieniem czotowo-skroniowym.

. Konsultacje psychologiczne przeznaczone dla cztonkdw rodziny i opiekundw pacjenta.

. Programy wsparcia dla opiekunéw - grupy wsparcia, czasowa zmiana opiekuna albo zapewnienie
pomocy ze strony innych cztonkéw rodziny, opiekunéw spotecznych np. Familly Caregiver Alliance
from AD Caregivers Resource Centem, www.caregiver.org (1-800-445-8106) i Association for Fronto-
temporal Dementias, www.ftd-picks.org.
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RozDzIAL 13.

NEUROPSYCHOLOGICZNO-SADOWA EKSPERTYZA W OPINIOWANIU
0SOB Z OTEPIENIEM CZOtOWO-SKRONIOWYM

FORENSIC NEUROPSYCHOLOGICAL EVALUATION IN FRONTO-
-TEMPORAL DEMENTIA

BeaTA LEDWOCH
Instytut Psychologii, UMCS, Lublin

Key words: neuropsychological deficits, forensic neuropsychologist (legal experts),
jurisprudence system, legal-neuropsychological evaluation, criminal
law, civil law

Stowa kluczowe: orzecznictwo, ekspertyza neuropsychologiczno-sqdowa,
deficyty neuropsychologiczne, rola biegtego sqdowego, stopieri
niepetnosprawnosci, prawo cywilne, prawo karne

SUMMARY

This chapter presents a basic review of forensic neuropsychological assessment of
brain-behaviour relationships in FTD. This presentation will concern the influence
of FTD on the dysregulation of brain functions resulting in personal difficulties and
problems during a legal trial. The legal-neuropsychological assessment has developed
within a medical and legal context. The evaluation of competency in persons with
FTD: fiduciary competency, testamentary competency, ability to live independently,
ability to make decisions regarding medical disposition, testimonies, criteria and in-
dicators of credibility from the legal and neuropsychological point of view.
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STRESZCZENIE

W rozdziale przedstawiona zostala problematyka opiniowania sadowego zachodza-
cego w przypadku os6b z otepieniem czotowo-skroniowym. Zaprezentowano prze-
stanki prawne powolywania ekspertyz sadowych ze zwrdceniem uwagi na szczegélny
rodzaj opinii neuropsychologiczno-sadowej. Cel i zakres tego typu ekspertyzy wig-
ze z rodzajami deficytéw neuropsychologicznych do$wiadczanych przez osobe do-
tknieta przedmiotowym schorzeniem. Status prawny i neuropsychologiczny chorego
z otepieniem czolowo-skroniowym, bedacego jednoczesnie osobg niepelnosprawna
zostal przeanalizowany zaréwno w orzecznictwie dotyczgcym stopni niepelnospraw-
nosci, jak i na gruncie prawa cywilnego oraz karnego. Podkre$lona zostala takze rola
bieglego sadowego, jego neuropsychologicznej wiedzy i odpowiedzialnosci etycznej
podczas czynno$ci opiniowania pacjentéw z otepieniem czotowo-skroniowym.
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WSTEP

Sporzadzanie ekspertyzy neuropsychologiczno-sadowej jest czynnoscia biegte-
go i moze ono przebiega¢ zaréwno w plaszczyzZnie prawa karnego, jak i cywilnego.
Czynno$¢ ta posiada szczegdlny charakter, gdyz jest wywolywana przez sad lub
prokurature tylko wtedy, gdy istnieje konieczno$¢ zasiegniecia tzw. wiadomosci
specjalnych. Wiadomo$ci te sa potrzebne do stwierdzenia okoliczno$ci majacych
istotne znaczenie dla rozstrzygniecia sprawy (art. 193 par. 1 kk, art. 278 par. 1
kc). Na temat charakteru wiedzy specjalnej oraz faktu, ktére osoby ja posiada-
ja, odpowiedZ przynosi literatura przedmiotu, wskazujac na takich specjalistéw,
jak psychiatrzy, neurolodzy i psycholodzy (Gaberle, 2007; Gierowski, Jaskiewicz-
Obydziniska, Najda, 2008; Paprzycki, 2006). W stosunku do biegtych specjalistéw
formuluje si¢ takze oczekiwania dotyczace posiadania wysokich kwalifikacji, za-
réwno teoretycznych, jak i praktycznych. Stanowisko to wydaje si¢ zrozumiale,
biorac pod uwage znaczenie, jakie ekspertyzy i opinie maja dla regulacji loséw ludz-
kich. Tym bardziej zasadne wydaje sie, aby w specjalistycznych przedmiotowych
rozstrzygnieciach sagdowych opiniowali specjali$ci, moze nawet z waskozakresowej
dziedziny wiedzy, takiej jak np. neuropsychologia. Gaberle (2007) twierdzi nawet,
iz z punktu widzenia wymagan procesowych o mozliwosciach zastosowania wie-
dzy bieglego nie decyduje specjalnos¢, ale zakres jego merytorycznych kwalifika-
cji. Im bardziej ztozone merytorycznie sa pytania lub tezy dowodowe sadu, tym
bardziej potrzebna jest ztozona wiedza specjalistyczna bieglego. Znany pozostaje
takze poglad, z ktérym ,,Powotywanie bieglych o bardzo wysokich kwalifikacjach,
ktérych mozliwosci szybkiego reagowania na potrzeby praktyki wymiaru sprawie-
dliwo$ci bywaja ograniczone ze wzgledu na ich zaangazowanie na réznych polach
aktywnosci, powinno nastepowac tylko wtedy, gdy jest to rzeczywiscie niezbedne”
(Gaberle, 2007:166).

PRZEDMIOT | ZAKRES EKSPERTYZY
SADOWO-NEUROPSYCHOLOGICZNE)J

Jednym z wariantéw specjalistycznego opiniowania jest na pewno sporzadza-
nie ekspertyzy neuropsychologicznej. Jej przedmiotem w znaczeniu ogélnym
bedzie pozostawal ocena zwigzku mézg — zachowanie, a w znaczeniu klinicznym
— ocena dysfunkcji mézgowych w relacji do zaburzonego zachowania (por. Klim-
kowski, Herzyk, 1987; Herzyk, 2006; Pachalska, 2008). Ekspertyza neuropsycho-
logiczna nie moze by¢ utozsamiana z ekspertyza neurologiczna. Zdarza sie nawet,
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ze ich konkluzje sie nie pokrywajg. Oznacza to, iz dla bieglego neuropsychologa
brak stwierdzenia uszkodzenia mézgu (np. w badaniu neuroobrazowania) nie
przesadza jeszcze o braku oslabienia funkcji percepcyjnych, poznawczych, jezy-
kowych. Z praktyki sadowej wynika réwniez, iz opinie psychologiczno-sadowe
nie spetniaja czesto standardéw szczegdlowej oceny neuropsychologicznej, ktéra
bytaby trafna i wyczerpujaca dla stawianych przez Sad lub Prokurature pytan
(Horton, Hartlage, 2005).

SPECYFIKA OPINIOWANIA W OTEPIENIU CZOtOWO-SKRONIOWYM

Przykladem szczegétowych czynnosci sadowych potaczonych z braniem udziatu
w czynno$ciach procesowych, przeprowadzeniem badan specjalistycznych oraz na-
pisaniem ekspertyzy i przeprowadzeniem z niej dowodu jest opiniowanie os6b z ote-
pieniem czotowo-skroniowym. Struktura, specyfika oraz dynamika tego typu zabu-
rzen bedzie obecna we wszystkich rodzajach spraw toczacych sie na gruncie prawa
karnego, cywilnego, rodzinnego i opiekuriczego. Literatura przedmiotu wyréznia dwa
warianty otepienia czotowo-skroniowego: jezykowy i behawioralny (Olszewski, 2008,
Pachalska, 2008). Deficyty tworzace wariant jezykowy, takie jak otepienie seman-
tyczne bedace plynng postacig afazji i zaburzona organizacja wiedzy oraz deficyty
wariantu behawioralnego, do ktérych nalezg zaburzenia w abstrahowaniu, kategory-
zowaniu, plynno$ci myslenia, zaburzenia uwagi, pamieci krétkotrwatlej i prospek-
tywnej, zaburzenia w inicjowaniu czynno$ci, a takze w sferze popedowo-emocjonal-
no-motywacyjnej generujg réznorodne problemy prawne i w zwigzku z tym musza
sta¢ sie¢ przedmiotem specjalistycznych opinii sadowych. Przede wszystkim nalezy
zauwazy¢, iz nasilajace si¢ z czasem zaburzenia czynia osobe niesprawna do kiero-
wania wlasnym zyciem oraz do zarzadzania wlasnymi sprawami osobistymi. W tym
przypadku chodzié bedzie takze o niemozno$¢ zdobywania srodkéw do zycia, zarza-
dzania nimi w sposéb planowy i racjonalny. Ocenie neuropsychologicznej moze wiec
podlegac stopienl niepelnosprawnosci i zaradnosci zyciowej.

Znaczne deficyty neuropsychologiczne o typie otepienia semantycznego
utrudniajace proces porozumiewania sie beda rodzié takze watpliwos$ci rozstrzy-
gane na drodze postepowania sadowego odno$nie oceny zdolnosci do czynnosci
prawnych, czy tez mozliwo$ci udzialu opiniowanego w procesie. Zdolno$¢ ta wy-
maga bowiem rozumienia tre$ci pytan, roszczen, zarzutéw, mozliwo$ci odpowia-
dania na nie. Uczestnictwo w procesie lub w innych czynnosciach prawnych im-
plikuje takze konieczno$¢ porozumiewania si¢ ze swoim prawnikiem. Trudno$ci
w kontroli zachowania i w adekwatnym przystosowaniu sie do otoczenia rodzg
tez problemy natury rodzinnej i karnej. Oczywiscie nie mozna wczeéniej zatozyd¢,
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wylgcznie na podstawie rozpoznania nozologicznego, iz bedziemy w kazdym
przypadku stwierdzonego otepienia czolowo-skroniowego mieli do czynienia
z osoba pretendujaca na przyklad do ubezwlasnowolnienia czy tez niepoczytal-
noéci lub okreslenia jej jako niewiarygodnej neuropsychologicznie w charakte-
rze $§wiadka zdarzenia czy §wiadka pokrzywdzonego. Odpowiedzi na tezy sadu
udzielamy w oparciu o wyniki badania neuropsychologicznego, ktére z kolei po-
réwnujemy ze ztozono$cia materialu dowodowego (Ledwoch, 2007, 2008). W za-
leznosci od zakresu i gltebokosci deficytéw, problemy zyciowe ludzi cierpiacych
na otepienie czotowo-skroniowe regulowane sg przez wiodace przepisy prawne,
takie jak ustawa z dnia 27 sierpnia 1997 r. o rehabilitacji zawodowej i spotecznej
oraz zatrudnianiu os6b niepelnosprawnych (Dz.U. Nr 123, poz. 776 z péZn. zm.),
a takze ustawa o ochronie zdrowia psychicznego z dnia 19 sierpnia 1994 r. (Da-
browski, Pietrzykowski, 1997).

Zagadnienia szczegdlowe wykraczajace poza ramy ustawowe, a zwiazane z po-
stepowaniem procesowym, sa z kolei reprezentowane w odpowiednich dzialach
prawa cywilnego i karnego, z ktérych perspektywy sad rozpatruje poszczegéblne
rodzaje przedmiotowych kwestii spornych oméwionych w niniejszym artykule.

OSOBA Z OTEPIENIEM CZOLOWO-SKRONIOWYM
A ORZEKANIE O NIEPELNOSPRAWNOSCI

W $wietle obowiazujacych przepiséw prawnych chorzy z réznorodnymi typami
otepien, czy tez innych schorzert mézgowych, nie stanowia specyficznie wyodreb-
nionej kategorii. Moga oni by¢ traktowani jako osoby niepelnosprawne lub jako
osoby wykazujace inne niz choroba psychiczna lub uposledzenie umyslowe zaklé-
cenia czynno$ci psychicznych. W znaczeniu ustawowym osoba niepelnosprawna
jest osoba:

1. ktérej stan fizyczny, psychiczny lub umystowy trwale lub okresowo utrudnia,
ogranicza badZ uniemozliwia wypelnianie rél spotecznych, a w szczegdlnosci
wykonywanie pracy zawodowej

oraz

2. ktéra uzyskata orzeczenie o:

a. zakwalifikowaniu przez organy orzekajace do jednego z trzech stopni

niepelnosprawnosci;
lub
b. calkowitej lub czg$ciowej niezdolnosci do pracy na podstawie odreb-
nych przepiséw;
albo
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c. rodzaju i stopniu niepelnosprawnos$ci na podstawie odrebnych prze-
piséw, jezeli osoba ta nie ukonczyta 16 roku zycia. (Artykul 1 Ustawy
z 1997 r.).

Ustawa z 1997 r. (Artykut 3) przewiduje trzy stopnie niepelnosprawnosci: lekki,
umiarkowany, znaczny (Zdziennicka-Kaczocha, 2000).

Lekki stopiefi niepelnosprawnos$ci polega na tym, Ze osoba niepelnosprawna
o naruszonej sprawnosci organizmu jest zdolna do wykonywania zatrudnienia oraz
nie wymaga pomocy innej osoby przy zaspokajaniu potrzeb zyciowych.

Do umiarkowanego stopnia niepelnosprawnosci zalicza sie¢ osoby o naruszone;j
sprawno$ci organizmu, zdolne do wykonywania zatrudnienia na stanowisku pracy
przystosowanym do potrzeb i mozliwo$ci wynikajacych z niepetnosprawnosci oraz
wymagajace cze$ciowo lub catkowicie pomocy innej osoby w zwiazku z ograni-
czona mozliwo$cia samodzielnej egzystencji. Ta ograniczona mozliwo$¢ polega na
tym, iz osoba niepelnosprawna nie moze bez pomocy innych zaspokaja¢ podsta-
wowych potrzeb zyciowych, takich jak mycie, ubieranie, przyjmowanie pokarméw,
zatatwianie czynnodci fizjologicznych, poruszanie si¢, komunikacja.

Znaczny stopien niepelnosprawnosci dotyczy natomiast osoby, ktdrej spraw-
no$¢ organizmu zostala tak naruszona, iz uniemozliwia to podjecie zatrudnienia,
albo osobe ktdra jest zdolna do podjecia zatrudnienia w szczegélnosci w zakltadzie
pracy chronionej lub zakladzie aktywnos$ci zawodowej i wymaga statej lub diu-
gotrwalej opieki lub pomocy innej osoby w zwiazku z ograniczona mozliwo$cig
samodzielnej egzystenc;ji.

Wydaje sie, ze zastgpienie dotychczasowego pojecia ,inwalidztwo” pojeciem
»niezdolno$¢ do pracy” (ktéra moze by¢ przeciez okresowa), jak réwniez wprowa-
dzenie w ustawie trzech stopni niepelnosprawnosci bardziej odpowiada zrdéznico-
wanemu i dynamicznemu obrazowi zaburzen neurologicznych.

Z kolei ustawa o ochronie zdrowia psychicznego (Dabrowski, Pietrzykowski,
1997) precyzuje pojecie osoby wykazujacej inne niz choroba psychiczna lub upo-
§ledzenie umystowe zaklécenia czynnos$ci psychicznych. Osoba taka moze by¢
uznana za osobe¢ z zaburzeniami psychicznymi nie tylko, gdy wykazuje zakléce-
nia, ktére zgodnie ze stanem wiedzy medycznej zaliczane sa do zaburzen psy-
chicznych, lecz gdy ze wzgledu na stopien tych zaklécenn wymaga jednoczesnie
$wiadczen zdrowotnych lub innych form pomocy i opieki niezbednych do zycia
w $rodowisku rodzinnym lub spolecznym. Zakres tego pojecia jest bardzo szero-
ki. Zaliczamy tu miedzy innymi zaburzenia niepsychotyczne zwigzane ze zmia-
nami organicznymi o$rodkowego uktadu nerwowego, np. zesp6t pourazowy, czy
tez zespoly otepienne, dla ktérych typowa jest kombinacja deficytéw fizycznych,
poznawczych i psychospotecznych. Zdaniem wielu badaczy (Bond, 1975; Bond
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i Brooks, 1997; Heiden i in., 1979; Broe i in., 1981; Lezak, 1978, za: Walsh, 2001)
deficyty poznawcze, takie jak ostabienie pamieci §wiezej, obnizenie inteligencji
oraz neuropsychologiczne deficyty psychospoleczne obejmujace ograniczenie
wgladu we wlasne reakcje emocjonalne, zdolno$ci formutowania sadéw, zaburze-
nia organizacji mys$lenia, apatie bardziej zmniejszaja przystosowanie spoleczne
niz dolegliwosci fizyczne i somatyczne (por. tez Pachalska i wsp., 2011).

Wynikajace z doswiadczanych deficytéw, problemy ludzi niepelnosprawnych
w ich $rodowisku rodzinnym, spotecznym i zawodowym znajduja swoje odzwier-
ciedlenie w unormowaniach prawa cywilnego i karnego, niezaleznie od regulacji
ustawowych.

NIEPELNOSPRAWNOSC NA GRUNCIE PRAWA CYWILNEGO

Osoby niepelnosprawne moga na réwni z innymi uczestniczy¢ w stosunkach
cywilnoprawnych o charakterze majatkowym i niemajatkowym, dokonywaé waz-
nych czynno$ci prawnych i podejmowaé inne dziatania przewidziane przepisami
prawa cywilnego. Wyjatek stanowia osoby o niepelnej sprawnosci psychicznej, wo-
bec ktérych sadownie orzeczone zostalo ubezwlasnowolnienie.

Ubezwtlasnowolnienie jest pozbawieniem zdolnos$ci do czynnosci prawnych,
a przeslankami do niego sa niemozno$¢ kierowania swoim postepowaniem lub
potrzeba pomocy do prowadzenia spraw (Lubinski, 1979).

Niemozno$¢ kierowania swoim postepowaniem nie posiada w tym przypadku
znaczenia na gruncie prawa karnego (Art. 31, Kodeks Karny, 2006), lecz cywilno-
prawne (Art. 13; Art. 16, Kodeks Cywilny, 2006) i odnosi si¢ do sfery prawnej (ro-
dzinnej, prawa pracy itd.) i pozaprawnej. Pomoc do prowadzenia spraw dotyczy na-
tomiast problemdéw osobistych (np. konieczno$¢ leczenia), majgtkowych (ochrona
zarobkéw, mienia) oraz $cisle prawnych. Ubezwlasnowolnienie moze mie¢ postac
catkowita (Art. 13, Kodeks Cywilny, 2006) lub czesciowa (art. 16, Kodeks Cywilny,
2006). Konsekwencja ubezwlasnowolnienia calkowitego jest zmiana dotychczasowe-
go statusu prawnego osoby, ktéra praktycznie nie moze samodzielnie podja¢ zadnej
decyzji oraz rozsadnie rozporzadza¢ swoim mieniem. Przestanka orzeczenia tego
typu ubezwlasnowolnienia powinno by¢ stwierdzenie niemoznos$ci kierowania wta-
snym postepowaniem, ktéra to niemoznos$¢ musi istnie¢ w dniu orzekania sagdowego,
a nie posiadaé charakter hipotetycznego wystapienia w przysztoéci. Z kolei osoba
ubezwlasnowolniona cze$ciowo moze podejmowac czynnosci prawne, ale kazdora-
zowo musi uzyskaé zgode swego prawnego opiekuna (kuratora) lub potwierdzenie
przez niego dokonanej czynno$ci. Przestanka zastosowania cze$ciowego ubezwla-
snowolnienia powinno by¢ stwierdzenie koniecznosci pomocy w prowadzeniu spraw
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opiniowanego. Kotakowski (1996a) uwaza, iz Srodek ten zabezpiecza interesy pacjen-
tow z przewleklymi i postepujacymi zaburzeniami, ktérzy posiadaja odpowiedni ma-
jatek, prowadza dziatalno$¢ gospodarcza lub dalej chca ja prowadzié, ale podejmuja
nietrafne decyzje, zawieraja niekorzystne umowy, dokonuja chybionych transakcji.
Tego typu trudnosci zyciowych moga doswiadczaé zaréwno osoby ze zmianami ote-
piennymi, jak i z pourazowymi zespolami czotowymi.

Zasadne jest jednak stwierdzenie, ze w kazdym takim przypadku opinia biegte-
go powinna by¢ dopelniona wnikliwg analiza uwzgledniajaca oprécz stopnia kryty-
cyzmu myslenia takze §rodowisko rodzinne pacjenta, sposéb radzenia sobie przez
niego w codziennych sprawach zyciowych (nie tylko zawodowych).

Jednym z istotnych skutkéw prawnych ubezwlasnowolnienia moze by¢ orzeczo-
na niewazno$¢ o$wiadczenia woli (sporzadzanie testamentu, podpisywanie uméw).
Orzeczenie takie w swej intencji ma chronié interesy osoby niepelnosprawnej, kté-
ra z jakichkolwiek powodéw znajdowata si¢ w stanie wylaczajacym §wiadome albo
swobodne podjecie decyzji i wyrazenie woli. Dotyczy to w szczegdlnos$ci choroby
psychicznej, niedorozwoju umyslowego albo innego, chociazby nawet przemijaja-
cego, zaburzenia czynnos$ci psychicznych. (Art. 82, Kodeks Cywilny, 1998).

Prawne okre$lenie sposobu uzewnetrznienia woli jest korzystne dla ludzi z réz-
norodnymi zaburzeniami motorycznymi, sensorycznymi i jezykowymi, poniewaz
moze ono by¢ nie tylko bezposrednie (pisemne, ustne), ale réwniez dorozumiane
gestem i mimika. Kategoryczno$ci nabiera natomiast sformutowanie pelnej psy-
chicznej mozliwoéci zlozenia waznego o$wiadczenia woli. Mozna stwierdzié, ze
albo jest pelna, albo jej nie ma. W zwigzku z tym wséréd bieglych reprezentowane
sa dwa skrajne stanowiska. Przez jednych badaczy juz niewielkie zaburzenia psy-
chiczne traktowane sg jako dyskwalifikujace wazno$¢ o§wiadczenia woli. Inni za$
za przestanke uniewazniajaca dopuszczaja dopiero bardzo gleboki stopien zabu-
rzen.

Wedlug Kotakowskiego (1996b), obydwa poglady sa nieuprawnione, gdyz psy-
chiczng zdolno$¢ o$wiadczenia woli nalezy ocenia¢ kazdorazowo w odniesieniu do
konkretnej czynno$ci prawnej. Podpisanie prostej, nieskomplikowanej umowy, np.
kupna, sprzedazy, darowizny, dzierzawy, zamiany, wynajmu nie wymaga funkcjo-
nowania sprawnosci psychicznej bez zaklécen. Jej rygorystyczna ocena jest z kolei
konieczna, gdy umowa staje si¢ zlozona w swej tresci. Zawiera na przyktad sze-
reg punktéw i warunkéw. Podczas badania neuropsychologicznego nalezy wrecz
utworzy¢ stownik wyrazéw kluczowych dla zrozumienia istoty dokumentu. Ponad-
to zawsze nalezy stwierdzi¢, czy badany zdaje sobie sprawe ze skutkéw podpisania
owej umowy dla siebie i dla swoich bliskich. Kolejnym problemem jest okreslenie
tych wplywéw otoczenia, nad ktérymi opiniowany nie mégl w pelni zapanowad,
np. presja czlonkéw rodziny.
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Diagnozujac motywacje¢ do podjecia danej decyzji nalezy ustali¢ nie tylko wzgle-
dy racjonalne, ale takze i emocjonalne. Stan funkcjonowania emocjonalnego nie
musi korelowa¢ z funkcjonowaniem poznawczym. W opiniowaniu o uniewaznie-
nie umowy zachodzi konieczno$¢ oceny stanu psychicznego osoby w dniu doko-
nania przez nig tej czynnosci prawnej, dlatego tez warto przeanalizowa¢ wnikliwie
akta sadowe i zawarta w nich dokumentacje medyczna poprzedzajaca zobowiaza-
nia umowne.

Mozna tam znalezé uwagi lekarza wskazujace na to, jaki jest stosunek pacjenta
do swojej choroby, czy systematyczne sg jego wizyty kontrolne oraz sposéb przyj-
mowania lekéw, czy wspélpracuje z lekarzem. Rozumienie wlasnej sytuacji zdro-
wotnej oraz motywacja do leczenia stanowia takze istotne wskazniki oceny kry-
tycznego myslenia.

Przepisy prawa cywilnego reguluja réwniez interesy osoby, ktéra doznala uszko-
dzenia ciata lub rozstroju zdrowia psychicznego i fizycznego. Poszkodowany, oprécz
naprawienia szkody, moze tez zada¢ sumy potrzebnej na koszty leczenia, koszty
przygotowania do innego zawodu, a takze odpowiedniej renty lub zado$¢éuczynie-
nia pienieznego. (Art. 444 i 445, Kodeks Cywilny, 2006). W opiniowaniu cywilno-
odszkodowawczym okresla sie jednak tzw. przyczynienie sie, czyli w jakim zakresie
rozmiary nastepstw wypadku zalezaly réwniez od poszkodowanego. Uwzglednia sie
tutaj niewlasciwe zachowanie samego poszkodowanego (zaniedbania, nieprzestrze-
ganie przepiséw BHP oraz drogowych, niewlasciwe prowadzenie samochodu, wtar-
gniecie na jezdnie osoby bedacej pod wplywem alkoholu). W takich przypadkach
sad szacuje udzial kazdej ze stron dla powstalej szkody i orzeka o cze$ciowym jej
wyréwnaniu przez strone przeciwng (Glowacki, Marek, 2000).

Osoby niepelnosprawne podlegaja takze ochronie prawnej w rodzinie na réwni
ze sprawnymi jej cztonkami. Moga one zaklada¢ rodzine i zy¢ w niej (Patyk, 1999).
Ograniczenia moga wynika¢ z braku zdolno$ci do czynnosci prawnych spowodowa-
nych ubezwlasnowolnieniem calkowitym. Ograniczenia te spotykamy przy instytu-
cji malzenistwa, ustalenia ojcostwa, wladzy rodzicielskiej, przysposobienia. Ponadto
osoba niepelnosprawna moze skorzysta¢ z pomocy w zawarciu matzenstwa. Jezeli na
przyktad przejawia ona trudnosci w komunikowaniu, moze wyrazi¢ swoja wole za
pomoca jezyka migowego, w obecnosci tlumacza lub biegtego albo na pi$mie.

Ze wzgledu na stopien niepelnosprawnosci fizycznej cztowiek niepelnosprawny
moze tez zawrze¢ zwiazek malzeniski poza lokalem urzedu stanu cywilnego. Moze
réwniez za zgoda sadu zlozy¢ o$wiadczenie o wstgpieniu w zwigzek malzeriski za
poérednictwem swojego pelnomocnika.

Niestety w ustawodawstwie mieszkaniowym sprawy niepetnosprawnych w dal-
szym ciaggu traktowane sg marginalnie. Zrezygnowano z dotychczasowych roz-
wigzan preferujacych tych ludzi w otrzymywaniu mieszkania, jak i korzystania
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z niego. Przepisy prawne ksztaltuja natomiast zasady dokonywania zmian adapta-
cyjnych w budynku mieszkalnym, mieszkaniu i jego wyposazeniu dla potrzeb oséb
niepelnosprawnych, mozliwoéci odliczenia tego rodzaju wydatkéw od podstawy
opodatkowania lub przeznaczenia na ten cel §rodkéw zaktadowego funduszu re-
habilitacji i sSrodkéw pomocy spotecznej. Regulacje te nie rozwigzujg jednak pro-
bleméw mieszkaniowych oséb niepelnosprawnych. Zmiany prawne powinny i§¢
w kierunku udzielania im preferencji w otrzymywaniu mieszkania gminnego oraz
udzielania dodatkéw do czynszéw mieszkaniowych.

NIEPELNOSPRAWNOSC NA GRUNCIE PRAWA KARNEGO

Podobnie jak w prawie cywilnym, tak i w prawie karnym osoby niepelnosprawne
psychicznie lub fizycznie podlegaja odpowiedzialnosci na réwni z innymi i mozna
wobec nich stosowac¢ wszystkie kary oraz inne $rodki przewidziane przepisami.

Obowiazuja jednak pewne wyjatki. Niepelnosprawno$¢ psychiczna moze wply-
naé na wylaczenie odpowiedzialno$ci karnej (niepoczytalnos¢), za$ niepetnospraw-
nos$¢ psychiczna i fizyczna na wylaczenie kary oraz na wykonanie innych srodkéw.
W postepowaniu wykonawczym niepetnosprawno$¢ moze by¢ podstawa zawiesze-
nia, odroczenia lub udzielenia przerwy w wykonywaniu kary.

O ile opiniowanie w sprawach niepoczytalnosci na podstawie stwierdzonej cho-
roby psychicznej nie budzi watpliwosci, o tyle opiniowanie w sprawach poczytal-
noéci ograniczonej badz tez niepoczytalno$¢ na podstawie istnienia tzw. ,Innego
zakldcenia czynno$ci psychicznej” (Art. 31, Kodeks Karny, 2006) jest ztozona czyn-
no$cia diagnostyczna. ,Inne zaklécenia psychiczne’, ktére moga uniemozliwiaé
rozpoznanie znaczenia czynu lub kierowanie wlasnym postepowaniem, to najcze-
$ciej zaburzenia zachowania spowodowane wrodzonymi badZ nabytymi uszkodze-
niami mézgu. Juz w 1985 r., na IV Swiatowym Kongresie Psychiatrii Biologicznej
przedstawiono raport z badan informujacy, ze 90% wszystkich nadmiernie agre-
sywnych przestepcéw ma defekty mézgu (Mosciskier, 2001).

W grupie tej spotykamy najczesciej takie rodzaje przestepstw, jak znecanie sie fi-
zyczne i psychiczne nad cztonkami rodziny, zaklécanie porzadku publicznego, znie-
slawienia, zabdjstwa oraz gwalty przebiegajace ze szczegdlnym okrucieristwem.

Wykazanie zwigzku miedzy uszkodzeniem mézgu a zachowaniem przestep-
czym nie moze sie jednak opieraé wylacznie na badaniach laboratoryjnych i neu-
ropsychologicznych, ale musi by¢ poprzedzone dokiadna ocena akt sadowych,
w tym takze ekspertyz kryminalistycznych i danych zgromadzonych jeszcze na eta-
pie $ledztwa $wiadczacych o tzw. modus operandi (spos6b dzialania sprawcy). Tak
przeprowadzona analiza moze dopiero by¢ wskazdéwka do udzielenia odpowiedzi na
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pytanie, jaki jest udzial czynnika neurobiologicznego w powstaniu impulsywnego,
nasyconego brakiem autokontroli zachowania przestepczego. Czynnikiem utrud-
niajacym sformulowanie spéjnych wnioskéw jest istnienie rozbiezno$ci w zgroma-
dzonym materiale dowodowym, na przyklad wyniki badan oraz sposéb dziatania
sprawcy wskazuja na znaczna impulsywno$¢ i tendencje do utraty autokontro-
li, natomiast w zeznaniach $wiadkéw znajdujemy informacje sugerujace, iz jego
zachowanie charakteryzuje na ogdél duzy stopien krytycyzmu i odpornosci psy-
chicznej w sytuacjach trudnych. Trzeba réwniez pamietaé o rygorach procedury
karnej. Mianowicie w opiniach dla postepowania karnego zwigzek przyczynowo-
-skutkowy (w tym przypadku zwigzek miedzy urazem mézgu a zachowaniem prze-
stepczym) musi by¢ jednoznacznie pewny. Jezeli natomiast zwigzek ten jest watpli-
wy, tzn. mégl by¢ spowodowany czym innym lub w innych okoliczno$ciach, to trzeba
uznad, ze takiego zwigzku nie bylo (Gtowacki, Marek, 2000).

ZAKONCZENIE

Niepelnosprawno$¢ fizyczna i psychiczng oséb w wymiarze prawnym spoty-
kamy najczeséciej w przypadkach urazéw czaszkowo-mézgowych i réznych form
otepien. Schorzenia te generuja réznorodne typy problemoéw, ktére musza by¢ roz-
patrywane w postgpowaniu orzeczniczym, a takze sadowym. Ze wzgledu na de-
ficyty do$wiadczane w sferze jezykowej, poznawczej, emocjonalno-motywacyjnej
pacjenci ci wchodza w przestrzen konfliktéw, sporéw, roszczen, ktére beda wy-
magaly rozstrzygnieé usytuowanych w przepisach postepowania cywilnego, admi-
nistracyjnego i karnego. Dla pacjentéw tych prawo przewiduje, a wigc dostepne
moze by¢ uczestnictwo w réznych rolach przewidzianych procedurg. Dochodzac
swoich praw, ale réwniez ponoszac odpowiedzialno$¢ przed prawem moga wyste-
powad wiec jako: powdd, uczestnik, §wiadek, pozwany, oskarzony. Dla skutecznego
zabezpieczenia przebiegu proceséw, w ktérych przyjdzie im stang¢ oraz w celu za-
gwarantowania swoich praw pacjenci ci wymagaja profesjonalnej, specjalistycznej
i bezstronnej ekspertyzy neuropsychologiczno-sadowej, w ktérej ocena glebokosci
deficytéw nie bedzie pozbawiona jednocze$nie oceny zlozono$ci materii prawnej
bedacej przedmiotem rozstrzygniec. Przepisy prawne oraz standardy etyczne opi-
niowania sagdowego powinny sktania¢ bieglych niebedacych neuropsychologami,
a wystepujacych w specjalistycznych, waskich przedmiotach, do refleksji, czy sa
w stanie sprosta¢ wymaganiom stawianym i odzwierciedlanym w tezach dowodo-
wych Sadéw. Biegly oczywiscie nie ponosi odpowiedzialnosci za ostateczne Orze-
czenie Sadu, ale ponosi odpowiedzialno$¢ za wlasng wiedze, na podstawie ktérej
decyduje sie pomodc Sadowi w ostatecznych rozstrzygnieciach.
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RozDzIAL 14.

Pomoc RODZINIE CHOREGO Z OTEPIENIEM
CZOLOWO-SKRONIOWYM
HELP FOR THE FAMILY OF A FRONTO-TEMPORAL DEMENTIA PATIENT

MaRrioLA BipzaN, ANNA RAasmus,
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Instytut Psychologii, Uniwersytet Gdanski, Gdarnsk

Key words: systems’ theory, cognitive disorders, emotional disorders, behaviour,
family functioning, burn-out syndrome

Stowa kluczowe: teoria systemowa, zaburzenia poznawcze, zaburzenia emocjonalne,
zachowanie, funkcjonowanie rodziny, zespdt wypalenia sit

SUMMARY

Basing themselves on the family systems’ theory, the authors assume that Fronto-
Temporal Dementia, a chronic and progressing disease, is connected not only with
physical consequences (the disease symptoms), but also many psychological ones,
which affect both the patient and their family. In this article the most significant fea-
tures of the family situation of a Fronto-Temporal Dementia patient were presented,
including the impact of specific cognitive, emotional and neurobehavioural disorders,
which impair the functioning of a patient in different fields and affect, mostly nega-
tively, the functioning of the whole family. The specificity of the family situation of
a Fronto-Temporal Dementia patient caretaker was presented, including the phases
of the development of caretaker syndrome and the burn-out syndrome related to it.
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The paper concludes with a description of the concrete forms of support which could
be and should be directed to the families of Fronto-Temporal Dementia patients.

STRESZCZENIE

Autorki, opierajac si¢ na teorii systemowej rodzin, zakladaja, ze otepienie czotowo-
-skroniowe, jako choroba przewlekla i postepujaca zwigzane jest nie tylko z konse-
kwencjami fizycznymi (objawami choroby), ale tez z wieloma nastepstwami psycho-
logicznymi, ktére dotykaja nie tylko chorego, ale i jego rodzine. W artykule przybli-
zono szczegdlne cechy sytuacji rodziny chorego z otepieniem czotowo-skroniowym,
w tym wplyw specyficznych zaburzen poznawczych, emocjonalnych oraz neurobe-
hawioralnych, uposledzajacych funkcjonowanie chorego w réznych sferach, ale za-
razem wplywajacych, przewaznie w negatywny sposéb, na funkcjonowanie rodziny.
Przedstawiono swoisto$¢ sytuacji opiekuna chorego z otepieniem czolowo-skronio-
wym w rodzinie, w tym fazy powstawania zespotu opiekuna i zwigzany z tym zespét
wypalania sil. Artykul koniczy opis konkretnych form pomocy, jakie moga i powinny
by¢ kierowane do rodzin chorych z otepieniem czolowo-skroniowym.
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WSTEP

Wspétczesnie w psychologii podkreslana jest konieczno$¢ ujmowania funkcjono-
wania osoby chorej zaréwno w kontek$cie rodzinnym, jak i szerzej, w spotecznym. Jak
podkresla wielu badaczy, m.in. Kadzielawa (2007), czy Pachalska (2007, 2008) nowe
nurty w neuropsychologii obejmuja badania w ujeciu ekologicznym, ktére podkre-
§laja wzajemne wplywy czlowieka i Srodowiska w wymiarze fizyczno-przestrzennym
oraz spolecznym (rodzinnym, zawodowym, towarzyskim), ze szczegélnym uwzgled-
nieniem probleméw czlowieka chorego, obejmujacych m.in. stresujace wydarzenia
zycia codziennego, ktére moga by¢ zwiazane z chorobag, jak i niezalezne od nie;j.

SPECYFIKA SYTUACJI RODZINNEJ CHOREGO
Z OTEPIENIEM CZOtOWO-SKRONIOWYM

Rodzina, niezaleznie od liczby jej cztonkéw, w ujeciu teorii systemoéw, rozumiana
jest jako zlozony system, skladajacy sie z podsystemdw i granic, ktéry nalezy ujmo-
wac jako dynamiczny uktad obiektéw (oséb) i sil (relacji i interakeji) zachodzacych
pomiedzy obiektami (Fajkowska-Stanik, 2001; Prochaska, Norcross, 2006a).

Co prawda, jak podkre$la Pachalska (2008), uwaza sig, ze szczegdlnie wazna cecha
kazdego systemu, w tym rodzinnego, jest jego stabilnos$¢ (kiedy obiekty i sily sg w tak
doskonalej réwnowadze, Ze pomiedzy nimi nie zachodzg zadne zmiany), niemniej
jednak tak perfekcyjny system rodzinny chyba nie jest mozliwy do znalezienia, gdyz
nawet bez ingerenc;ji sit zewnetrznych podlega on ciaglym zmianom, w wyniku:

1. oddzialywania na niego si zewnetrznych o wystarczajgcej mocy, by go zdez-
organizowac, a nawet zniszczy¢ (przykladem moze by¢ $miertelna choroba
jednego z cztonkéw rodziny, zdrada malzeriska, rozwéd, katastrofa);

2. wzrostu sit wewnetrznych w systemie tak, ze system dostownie lub w przeno-
$ni wybucha (np. kumulacja negatywnych emocji, dotad niemajacych ujscia);

3. utraty energii (co nazywa sie w jezyku teorii systeméw entropia), gdy system
przestaje dziataé (tamze).

Czabata (1988:31) zauwaza, ze ,,...ten sam system nie moze dziataé bez réwnocze-
snej zmiany samego siebie”. Zmiany w systemie rodzinnym moga wywiera¢ wplyw
ujemny, dodatni, obojetny badZ mieszany na caly system i przez to na kazdy ele-
ment tego systemu indywidualnie. Czasem zmiany te sa niewielkie, czasem zas$,
jak w przypadku przewleklej choroby, zmiany sa silne, nawet wrecz katastroficz-
ne. Z badan wynika, ze nie wszystkie obiekty zachowuja sie identycznie w obliczu
zmian, niektdre obiekty sa stabilniejsze, inne zas podlegaja pewnym rytmom badz
sa chaotyczne (Hall i in., 1994, za: Pachalska, 2007b; Pachalska i wsp., 2011).
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Ryc. 1. Zmiany w systemie rodzinnym w wyniku pojawienia sie choroby.
Zrédto: opracowanie wiasne.

Wynika to z tego, ze choroba, zwlaszcza przewlekla i postepujaca, a do takich
nalezy otepienie czotowo-skroniowe (FTD, Fronto-Temporal Dementia), zwigzana
jest nie tylko z konsekwencjami fizycznymi (objawami choroby), ale tez z wieloma
konsekwencjami psychologicznymi, ktére dotykaja nie tylko chorego, ale i rodzine.
Stad uwaza sie, ze FTD jest choroba nie tylko osoby dotknietej schorzeniem, ale
chorobg calego systemu rodzinnego.

Wplyw na to ma przede wszystkim fakt, ze u chorych z otepieniem czotowo-
-skroniowym dochodzi do specyficznych zaburzen poznawczych, emocjonalnych
oraz neurobehawioralnych, uposledzajacych funkcjonowanie chorego w réznych
sferach, ale zarazem wplywajacych, przewaznie w negatywny sposdb, na funkcjo-
nowanie rodziny. Ocenia sig, Ze najtrudniejszymi dla rodziny sg takie objawy FTD,
jak impulsywno$¢, rozhamowanie popedéw, zaburzenia tozsamo$ci, osobowoéci,
np. wybuchy zlosci, egocentryzm, brak wrazliwos$ci spolecznej. Zachowania te nie
tylko powoduja wzrost napiecia, niepokoju, konfliktowo$ci w rodzinie, ale pocia-
gaja tez poczucie wstydu za niestosowne zachowanie, izolacje od innych, np. sasia-
déw, przyjaciél, co skutkuje brakiem wsparcia z tej strony, a co za tym idzie w sy-
tuacji tak trudnej, na dodatek ciagle pogarszajacej sie, rodzina przezywa trudno$c¢
z radzeniem sobie i jest zdana zazwyczaj tylko na siebie (Pachalska, Lukaszewska,
2011). To, na zasadzie btednego kota, moze prowadzi¢ do wzrostu konfliktéw w ro-
dzinie.
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Trzeba pamietaé, zZe zaburzenia u chorych z otepieniem czolowo-skroniowym
maja charakter trwaly i postepujacy, co wymaga ciggltego dostosowywania sie do
trudnosci.

Z tego powodu, ze pierwsze objawy kliniczne FTD na ogét pojawiajg sie przed
osiggnieciem 65. roku zycia, a znane sg przypadki wystapienia FTD nawet przed
30. rokiem zycia, osoba dotknigta ta choroba znajduje sie jeszcze w okresie pet-
nej aktywnos$ci spotecznej i nierzadko zawodowej (Willert i in., 2000, za: Pa-
chalska, 2008). Otepienie czolowo-skroniowe charakteryzuje si¢ podstepnym
poczatkiem, powolnym przebiegiem oraz sekwencyjnym pojawianiem si¢ kolej-
nych objawéw klinicznych (Lund and Manchester Groups, 1994; Talerico, Evans,
2001; Ratnavalli i in., 2002; Olszewski, 2008). Zaréwno ilo$ciowy, jak i jako$cio-
wy wymiar procesu chorobowego FTD stanowi zdarzenie o charakterze kryzysu
psychologicznego, w ktérym poczucie zagrozenia dla stabilizacji catego systemu
rodzinnego jest bardzo realne. Kiedy za$ system traci stabilno$¢, jednoczesnie
traci mozliwos$ci przystosowania sie na biezaco do wcigz zmieniajacych si¢ wa-
runkéw zycia, co moze prowadzi¢ do reakcji katastroficznej, czyli takich zacho-
wan obiektéw systemu, kiedy zupelnie nie radzg sobie z sytuacja, w ktérej sie
znalezli (Pachalska, 2008).

Faza prodromalna FTD obejmuje nastepujace objawy kliniczne:
= subtelne zmiany charakterologiczne, polegajace na swobodniejszym traktowa-

niu norm spofecznych,
= utrate tzw. ,dobrych manier’,

* nietypowe dla przedchorobowej osobowosci zachowania nacechowane labil-
noscia emocjonalng, impulsywnoscia, uporem,

= pogorszenie elastycznosci poznawczej (tj. upo$ledzenie zdolno$ci przystoso-
wywania sie do wymogoéw nowych sytuacji, funkcjonowanie wedtug przyjetych
schematéw, od ktérych odstepstwa wywoluja rozdraznienie i agresje),

= utrate krytycyzmu w stosunku do choroby.

W poczatkowym rozwoju choroby obserwuje sie tez:

= blado$¢ afektywna (tzw. tepy afekt),

* nastawienie hipochondryczne, skutkujgce licznymi konsultacjami u lekarzy
roznych specjalnosci.

Ponadto wystepuja zaburzenia afektywne, gtéwnie stany depresyjne i zaburze-
nia lekowe pod postacia leku uogdlnionego, napadéw leku panicznego oraz prze-

mijajgce zaburzenia tre$ci my$lenia (tj. urojenia wykazujace tendencje spadkowa
w miare postepu choroby). Zaburzenia te zwykle poprzedzaja o kilka/kilkanascie
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miesiecy wystepowanie innych objawéw oraz sa oporne na standardowe leczenie

(Cztonkowska, Cztonkowski, 2004; Olszewski, 2008).

W fazie posredniej choroby wczesne objawy afektywne i lekowe czesto ustepuja,
natomiast na plan pierwszy wysuwaja sie zaburzenia zachowania obejmujace:

* nieprzestrzeganie norm spolecznych,

= utrate empatii,

* rozhamowanie (m.in. w postaci: niepokoju ruchowego, grubianiskich dowcipéw,
hiperseksualnosci),

= zachowania utylizacyjne, polegajace na nieopanowanym uzywaniu przedmio-
téw znajdujacych sie w otoczeniu chorego zgodnie z ich zastosowaniem,

= zachowania stereotypowe ruchowe oraz jezykowe zwiazane z wykonywaniem
czynnosci rytualnych (np. klaskanie, powtarzanie pewnych sformutowan pod-
czas ubierania si¢ czy tez korzystania z toalety),

= nieprzestrzeganie zasad higieny osobistej, w tym utrata dbatosci o ubiér — ubra-
nia sg czesto brudne i niewlasciwie dobrane do okazji czy pogody,

= utrata dbalosci o wyglad — czesto niestaranny, wyzywajacy makijaz, zaniedby-
wanie czystosci wloséw i paznokci,

* zmiany nawykéw zywieniowych — zaré6wno w zakresie ,kultury jedzenia’, jak
i iloéci (nadmierna aktywno$¢ oralna) i jako$ci, powszechne jest stereotypowe
przyjmowanie tylko niektdérych typéw pozywienia, np. stodyczy, czy wysoko-
sfodzonych napojéw, towarzyszy temu czesto nadmierne spozywanie alkoholu,
niestusznie uznawane za przyczyne wystapienia objawéw.

Poczatkowe, niefrasobliwe/nieodpowiedzialne formy zachowania chorego w trak-
cie postepujacego procesu otepiennego charakteryzuje narastajaca apatia oraz brak
inicjatywy. Obok zaburzeri zachowania, w fazie posredniej choroby obserwuje sie:
= zaburzenia snu o charakterze bezsennosci,
= stopniowy rozwdj deficytu jezykowego (redukcja mowy spontanicznej, perse-

weracje, stereotypie, czasem neologizmy),

* zaburzenia funkcji wykonawczych,

= wystepowanie objawéw neurologicznych — zwykle pojawienie sie objawéw
deliberacyjnych np. objawu Marinesco-Radovici i innych odruchéw prymi-
tywnych, np. ssanie, nietrzymanie moczu, rzadziej stolca (Liberski, Wszotek,

2005,0l1szewski, 2008).

W tej fazie chorzy zaczynajg skarzy¢ sie na zaburzenia pamieci w formalnym ba-
daniu odpowiadajace raczej zaburzeniom uwagi, tempa procesowania informacji,
abstrahowania i fluencji niz typowej amnezji. Rzadziej stwierdza si¢ tez zaburzenia
orientacji auto- i allopsychicznej, czy zaburzenia przechowywania §ladu pamiecio-
wego (Walsh, Darby, 2008).
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W okresie w pelni rozwinietej postaci FTD obserwuje si¢ typowy obraz otepie-
nia czotowo-skroniowego, w ktérym dominuja:

1. zaburzenia zachowania — rozhamowanie, drazliwo$¢, labilno$¢ emocjonalna,
zachowania utylizacyjne, stereotypie, rzadziej zespél apatyczno-abuliczny,

2. zlozony deficyt poznawczy, sktadajacy si¢ gltéwnie z zaburzen: jezykowych,
funkcji wykonawczych, abstrahowania i planowania, natomiast w mniejszym
stopniu z zaburzen pamieci, funkcji wzrokowo-przestrzennych i ruchowych,
objawéw apraksji oraz zaburzen percepcji.

W zaawansowanej fazie choroby zwykle wystepuja tez objawy neurologiczne

obejmujace:

= sztywno$¢, czasem nawet akinezje (czyli brak ruchéw lub ich znaczne uposle-
dzenie wywolane uszkodzeniem obwodowego narzadu ruchu), rzadziej drzenie
(gtéwnie posturalne, czyli pojawiajace sie¢ w pewnej pozycji),

* odruchy prymitywne (chwytny, ssania, ryjkowy, ktéry polega na zwracaniu glo-
wy w strone podraznienia, otwieraniu ust i uktadaniu jezyka w ksztalcie rynienki
w przypadku pobudzania skéry policzka po dotknieciu jakim§ przedmiotem),

* nietrzymanie moczu i stolca.

Stosunkowo rzadko obserwuje sie znaczna utrate masy mie$niowej oraz prze-
jawy dysregulacji ukladu autonomicznego — najczeéciej labilne lub niskie ci$nienie
tetnicze i ortostatyczne spadki ci$nienia (czyli nagte spadki ci$nienia u oséb z pra-
widlowym ci$nieniem lub nawet nadci$nieniem tetniczym, wystepujace po szyb-
kim przejéciu z pozycji lezacej czy siedzacej do stojacej) (Lund and Manchester
Groups, 1994,Liberski, Wszotek, 2005,0l1szewski, 2008).

Analiza obrazu klinicznego FTD pozwala na rozpoznanie, zgodnie z ktérym
rozwdj schorzenia ma charakter wielowymiarowy — kolejne objawy pojawiaja sie
sekwencyjnie:

1. od zaburzen emocjonalnych i osadu w fazie wczesnej,
2. poprzez zaburzenia zachowania, jezykowe i zmienne objawy neurologiczne

w fazie poéredniej,

3. do symptoméw wyraznego deficytu pamieci oraz innych stosunkowo rzadko
wystepujacych ogniskowych deficytéw poznawczych w fazie w pelni rozwinie-

tej choroby (Bilikiewicz i in., 1999).

Réwnolegle wystepuja zaburzenia mowy polegajace poczatkowo na ogranicze-
niu wypowiedzi stownych, nastgpnie pojawiaja sie wyrazy oraz zdania stereoty-

powe, objawy echolalii, za§ w koficowym etapie — mutyzm oraz amimia (tamze;
Gustafson, Brun, 1997, za: Olszewski, 2008).
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Postepujacy charakter procesu chorobowego, a w szczegdlnosci opisane po-
krétce powyzej pierwszoplanowe objawy kliniczne FTD w postaci zmian charakte-
rologicznych i zaburzen zachowania chorego, staja sie Zrédtem nowej, trudnej nie
tylko emocjonalnie sytuacji dla pozostalych czlonkéw rodziny.

Jak wynika z badan, cecha kazdego systemu rodzinnego jest dazenie do:
= zachowania homeostazy, czyli podtrzymywania ustalonej réwnowagi we-

wnatrz rodziny, przywracania utraconej réwnowagi lub tez zapewnienia rodzi-

nie wzglednie stabilnego srodowiska,
= rozwoju spdjnosci (Fajkowska-Stanik, 2001), rozumianej jako ,wiezy emo-
cjonalne miedzy cztonkami rodziny i stopient indywidualnej autonomii, jakiej

doswiadcza dana osoba w systemie rodziny” (Olson i wsp., 1979:5).

W tym ujeciu kontinuum spéjnosci obejmuje: superidentyfikacje z rodzina tj.
silne wiezy i ograniczong autonomie; zréwnowazony poziom spéjnosci; brak zwia-
zania wyrazajaca sie stabymi wiezami i silna niezalezno$cia od rodziny.

Oczywiscie choroba, jaka jest FTD, moze te dazenia utrudniaé lub w ogdle unie-
mozliwiaé. Podejmowany przez wszystkich czltonkéw rodziny wysilek zmierzaja-
cy do rozwoju spdjnosci systemowej moze wiec przyjmowacé bardziej lub mniej
przystosowawcze formy obronne (Oddy, Herbert, 2003). Przyktadowo, czestym
mechanizmem obronnym stosowanym przez rodzine chorego z FTD jest mecha-
nizm zaprzeczania, polegajacy na informowaniu otoczenia o znacznej poprawie
chorego, ktdra jednak nie jest stwierdzona obiektywnie, co moze stanowi¢ zaréwno
reakcje sytuacyjng, jak i dtugotrwalg strategie radzenia sobie ze stresem (Bolewska,
2008). Jednocze$nie chory moze nie zaprzeczaé, a subiektywna ocene mie¢ lep-
sz3 od obiektywnej, co wynika np. ze zmniejszonego samokrytycyzmu zwigzanego
z objawami choroby, ale tez z mniejszych wymagan, innych poréwnar. Brak zgod-
nosci w ocenie objawéw chorobowych miedzy rodzing chorego a samym pacjen-
tem z FTD jest takze Zrédtem naruszenia réwnowagi systemu rodzinnego. Poréw-
nanie tych ocen nie jest tozsame, gtéwnie z powodu stygmatyzujacego charakteru
choroby oraz przyczyn lezacych po stronie chorego, takich jak zmniejszajacy sie
krytycyzm i wglad, narastajace zaburzenia proceséw poznawczych, a po stronie
rodziny — silnych emocji, uniemozliwiajacych prawidtowa ocene sytuacji oraz nie-
dojrzalych i neurotycznych mechanizméw obronnych.

Badania obejmujace inne grupy rodzin pacjentéw z chorobami cigezkimi i prze-
wlektymi, np. gdy jeden z partneréw cierpial na chorobe onkologiczng wskazuja,
ze na og6l malzonkowie i inni czlonkowie rodziny s zgodni z pacjentami w ocenie
obiektywnych oznak choroby, ktére sa dla nich obserwowalne, jak np. sprawnos¢
w samoobstudze. Natomiast nie sg zgodni w ocenie subiektywnych aspektéw funk-
cjonowania pacjenta, np. depresji, leku o przyszto$é, wiary w powodzenie leczenia,
a takze jakosci zwigzku malzeniskiego. Prawie bez wyjatku opiekujacy sie chorym
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partnerzy oceniali funkcjonowanie pacjenta w tych aspektach jako bardziej negatyw-
ne niz miato to miejsce w ocenie samych chorych. Z kolei pacjenci oceniali jako$¢
zwigzku malzeniskiego nizej niz ich partnerzy (Clipp, Georgie, 1992).

Badania dynamiki malzeristw po udarze niedokrwiennym mézgu przeprowa-
dzone przez Lapkiewicz i in. (2008) wskazuja, ze zmiany w relacjach matzeriskich,
w ktérych partner doswiadczyl afazji, sa glebsze i dotycza wielu aspektéw relacji
malzeniskiej, w tym: spadku zgodno$ci, satysfakeji, spéjnosci i ekspresji emocjo-
nalnej, jak réwniez ogdlnej oceny jakosci zwigzku malzenskiego. Zdaniem tych
autoréw, w parach nie dotknietych zaburzeniami sfery jezykowej zmianom ulega
jedynie ogdlna miara jakosci zwiazku i zgodno$é matzeriska.

Takze inne badania obejmujace partneréw oséb dotknietych na skutek udaru
mozgu zaburzeniami mowy wskazuja, ze czesciej doswiadczaja wyczerpania niz
partnerzy oséb bez zaburzen sfery jezykowej. Malzonkowie os6b wylacznie z defi-
cytami sensoryczno-motorycznymi maja bardziej optymistyczny obraz przyszlosci
niz partnerzy oséb z zaburzeniami sfery motorycznej, sensorycznej i poznawczej
(Forsberg-Warleby, 2001, za: Draper, Blockheurst, 2007).

Niektérzy badacze wskazuja na role plci i wieku matzonka osoby dotknietej ura-
zem moézgu w zmianach funkcjonowania nie tylko malzeristwa, ale i calego syste-
mu rodzinnego.

I tak, badania odnoszace si¢ do wptywu plci potwierdzaja, ze wieksze konsekwen-
cje doznanego udaru malzonka ponoszg partnerzy plci zenskiej (Larson, Franzen-
Dahling i in., 2008). Natomiast wyniki badari uwzgledniajacych konsekwencje urazu
moézgu dla malzenistwa w zalezno$ci od wieku wskazujg, ze w wieku péznej starosci
réznica w pelnionych rolach matzenskich na sutek urazu mézgu nie ulega az tak du-
zej dysproporcji, gléwnie dlatego, ze nie ma az tylu zobowigzan co do innych czton-
kéw rodziny (Goldstain, za: Draper, Blockheurst, 2007; Pachalska, 2007).

Zmiany w systemie rodzinnym chorego z FTD sg duze. Na szczegéing uwa-
ge zastuguje fakt matego wktadu chorego w funkcjonowanie tego systemu co jest
zwiazane z procesem chorobowym.

Co prawda, niektére teorie socjologiczne (np. Parson, 1969 za: Heszen, Sek,
2007) wpisuja w role chorego przywilej (korzy$¢) zwiazany ze zwolnieniem od do-
tychczasowych obowiazkéw, to jednak trudno w przypadku otepienia skroniowo-
czolowego skorzysta¢ z tego przywileju. Niewatpliwie jednak ograniczenia zwia-
zane z rolg chorego upoéledzaja mozliwo$ci pelnienia waznych rél spotecznych
— rodzinnej i zawodowej. Ma to szczegdlne znaczenie w poczatkowym okresie
choroby, w tym okresie bowiem pojawia si¢ wiele sytuacji trudnych, ktére wywo-
tuja negatywne emocje obnizaja samoocene chorego. Chociaz nie jest to regula,
choroba moze by¢ albo czynnikiem integrujacym, albo przyczyna tego, ze wie-
zi w rodzinie zanikaja. W przypadku FTD czesto obecna jest ta druga sytuacja,
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szczegblnie w odniesieniu do wiezi, jakie tacza chorego oraz jego partnera. Z badan
przeprowadzonych wczesniej przez nasz zespét (Pachalska i wsp., 2009) wynika, Ze
milo$¢ matzonkéw, z ktérych jeden doznal urazu mézgu, jest uczuciem ,trudnym’,
a wielowymiarowe nastepstwa urazu mézgu wiaza sie z trudno$ciami w zaspokoje-
niu potrzeb oraz z utratg szeregu warto$ci. Przede wszystkim ewoluuja relacje mat-
zenskie, ktére cechuje duza dynamika zmian, szczegdlnie w sytuacjach budzacych
nadzieje (np. rozpoczecie intensywnej, stacjonarnej rehabilitacji) lub w sytuacjach
utraty nadziei (np. powazna choroba wybitnego specjalisty leczacego chorego, roz-
poznanie zanikéw mézgu u pacjenta).
Ewoluowanie wiezi matzenskich szczegdlnie dotyczy wiezi emocjonalnej i sek-

sualnej, co z czasem czesto powoduje rozpad wiezi komunikacyjnych, rodzinnych
i spolecznych (tamze).

PO s,
A
Bra

namietnosci

Rozpad
zaangazowania
w zwiqgzek

Brak intymnosci 00

Ryc. 2. Ewoluowanie wiezi matzeriskich.
Zrédto: Pgchalska, Bidzan, Pufal 2009.

Na skutek choroby pacjenta zwigzanej ze zmiang zachowania i osobowosci,
wnikajacej gleboko w jego tozsamo$é, ale tez w tozsamos¢ bliskich cztonkéw rodzi-
ny, np. malzonka (,,to nie jest ten sam cztowiek, za ktérego wysztam za maz/z kté-
ra ozenilem si¢”), zmian w relacjach z innymi, a takze gorszego wygladu (nie tak
atrakcyjnego, jak dotad) oraz przemeczenia opiekuna moga pojawic sie u partnera
chorego (i dzieje sie to czesto) zaburzenia seksualne (Pachalska, 2007). Jak stwier-
dziliémy w naszych badaniach (Pachalska i wsp., 2009) ewoluowanie wiezi nastepu-
je wraz z fazami powstawania i narastania objawéw chorobowych.

I tak, w pierwszej fazie, szoku, najczestsze myslenie partnera oscyluje wokét
tego, ze ,to nie moglo sie zdarzy¢ NAM” Sytuacja rodzinna si¢ zmienia, na plan
pierwszy wysuwa sie troska o wyzdrowienie i/lub przezycie partnera.
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Nastepnie pojawia sie nadzieja — ,,wszystko wréci do normy”, a wraz z nia — wal-
ka o powrét partnera do funkcjonowania na podobnym poziomie, jak przed ura-
zem. Dlugotrwale leczenie i rehabilitacja, jak réwniez konieczna w coraz wiekszym
zakresie pielegnacja meza/zony w domu sprawia, ze zdrowemu partnerowi, a za-
razem opiekunowi chorego z FTD, brakuje czasu nie tylko dla siebie, ale i dla dzie-
ci, rodzicéw, ewentualnie wnukéw, co sprawia, ze wlasne potrzeby, jak i potrzeby
bliskich, poza wieloma (ale nie wszystkimi) potrzebami chorego, sa zaniedbywane.
Moze to prowadzi¢ do zalamania i poczucia beznadziejnosci.

Zalamanie zdrowia czlonka rodziny czesto przyréwnywane jest do sytuacji
zaloby po stracie kogo$/czego$ o szczegdlnym dla nas znaczeniu emocjonalnym.
Przy czym w przypadku otepienia czolowo-skroniowego, dla zwigzku matzen-
skiego choroba ta czesto jest réwnoznaczna z utratg partnera, nawet wtedy, jesli
nie dochodzi do rozwodu czy separacji. Jednak utrata w tym przypadku ozna-
cza, ze mimo fizycznej obecnos$ci, partner nie jest tg sama osoba, z ktéra do tej
pory malzonek dzielil swoje zycie, gdyz tak bardzo zmienila go choroba. Z roli
malzonka chory wchodzi w role pacjenta, zdrowy partner za§ — w role opieku-
na. Sporym utrudnieniem jest to, ze nie ma realnych szans na przezycie zaloby
po stracie, gdyz partner zyje. A utrata dotyczy przede wszystkim zdrowia, do-
tychczasowej osobowosci, zachowania, a nawet tozsamos$ci, jak réwniez marzen
o wspdolnym dalszym zyciu. Proces utraty dotyczy oczywiscie nie tylko zwigzku
malzeniskiego, ale calego systemu rodzinnego, czyli dzieci, rodzenstwa, rodzicéow
i innych bliskich, ktérzy traca osobe dotad im znang (Pachalska i wsp., 2011).

Nierozwigzany proces zaloby, tzw. ,ruchome oplakiwanie’, wynika z niepew-
nosci dotyczacej powrotu do zdrowia chorego, roztozonej w czasie, co w konse-
kwencji utrudnia, a niekiedy uniemozliwia przepracowanie straty (Oddy, Herbert,
2003).

Obciazenie psychiczne i powstajace w zwiazku z nim reakcje emocjonalne sg
przewaznie silne, zabarwione z jednej strony lekiem, z drugiej za$ zloécia.

Ciezar odpowiedzialnosci za osobe chora z FTD albo ponosi partner, albo
dziecko, albo inna osoba z rodziny, albo tez osoba obca, opiekujaca sie¢ stale lub
przez czeé¢ dnia czy tygodnia chorym.

Na skutek objawéw choroby, ale takze silnej stygmatyzacji, wstydu, zycie towa-
rzyskie rodzin, w ktérych zyje chory z FTD, jest na ogét ostabione. Czlowiek, dotad
dobrze funkcjonujacy w réznych rolach i dobrze radzacy sobie, izoluje sie badz jest
izolowany od naturalnego $rodowiska, tryb jego zycia ulega zmianie. Zmienia sie
pozycja nie tylko spoleczna, ale i towarzyska. Na fakt izolacji spotecznej na skutek
FTD nakladajg si¢ nowe problemy, w tym natury finansowe;j.

Oczywiscie, system rodzinny, jak wspomniano powyzej, dazy do zachowania
homeostazy i spdjnosci. Stad poszczegélni cztonkowie rodziny na skutek zmian
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u chorego z FTD, w mniej lub bardziej swiadomy sposéb prébuja przystosowac sie
do nowej sytuacji.

choroba

. . opiekun-pacjent
partner-partner

d
n .
zycie przed choroba System Chron.‘zacja
Urods; nowa jakos¢ zycia
w trakcie rozwoju choroby

Ryc. 3. Ewolucja relacji w obrebie systemu rodzinnego (zmiana petnionych rél, ostabienie wiezi).
Zrédto: opracowanie wiasne.

Wyznacznikiem efektywno$ci procesu readaptacji poszczegdlnych cztonkéw
rodziny jest m.in. przedchorobowa spéjno$¢ catego systemu (Olson i in., 1983).
Uwaza sie, ze plastyczno$é przystosowawcza systemu wymaga réwnoczesnego
istnienia struktury i umiejetnosci zmiany tej struktury (Beavers i in., 1983). Za-
réwno skrajnie od§rodkowy (brak zwigzania czlonkéw rodziny), jak i dosrodkowy
(nadmierne zwiazanie cztonkéw rodziny) rodzaj interakcji w rodzinie prowadzi
do wadliwego funkcjonowania systemu (tamze). Z takim podejsciem korespon-
duja badania, ktére dowodzg, Ze zaburzenia emocjonalno-osobowos$ciowe cho-
rego koreluja z zaburzeniami rodziny (Voogt i in., 1998). Wyniki innych badan,
otrzymane po 7 latach od momentu wystapienia choroby neurodegeneracyjnej
wskazuja, ze 40% badanych rodzin ulegla rozbiciu, pozostaje w separacji lub od-
znacza sie innymi powaznymi zaburzeniami (Gosling, Oddy, 1999).

Z polskich badan wynika, ze zréwnowazony poziom spdjnosci systemu rodzin-
nego moze stanowi¢ adaptacyjna odpowiedZ na objawy kliniczne prezentowane
przez chorego juz w fazie prodromalnej FTD. Szczegélnie dotyczy to zachowan
niezgodnych z obowigzujacymi normami spotecznymiinieadekwatnych do ,,przed-
chorobowego” systemu warto$ci, w tym zachowan aspotecznych np. wandalizm,
kradzieze w sklepach, zalatwianie potrzeb fizjologicznych w miejscach publicznych
(Liberski, Wszotek, 2005).

Kluczowe znaczenie dla funkcjonowania systemu rodzinnego, obok wymiaru
spéjnosci, ma zdolno$é do zmiany, rozumianej jako umiejetno$é przystosowy-
wania sig, rozwoju, czy tez wprowadzania innowacji, co szczegdlnie wazne wy-
daje si¢ wlasnie w FTD, czy innych chorobach neurodegeneracyjnych. W modelu
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teoretycznym Olsona i in. (1979) pojecie to oznacza ,zdolno$é¢ systemu malzen-
skiego lub rodzinnego do zmiany swojej struktury wladzy, rél i zasad relacji w wy-
niku reakcji na stres sytuacyjny lub rozwojowy” (tamze, s.12). Krafice kontinuum
przystosowywania sie okre$laja tendencje: do utrzymania stalosci (morfostaza)
oraz do zmiany (morfogeneza). Innymi slowy, dobrze funkcjonujacy system po-
zwala czlonkowi rodziny na zréwnowazony wybé6r miedzy niezalezno$cia a zwia-
zaniem z pozostalymi cztonkami rodziny w sposéb dynamiczny i adekwatny do
zmieniajacej sie sytuacji wewnetrznej i zewnetrznej (Czabala, 1988).

Sam fakt pojawienia si¢ FTD oraz postepujacy charakter tej choroby wpro-
wadza zmiany w funkcjonowaniu calego systemu rodzinnego. Jak wspomniano
wczesniej, w przebiegu FTD dochodzi do naruszenia stosunkéw interpersonal-
nych droga zachowan niewla$ciwych, nierzadko zachowan agresywnych wobec
najblizszych cztonkéw rodziny (Liberski, Wszotek, 2005).

Bardzo charakterystyczny dla FTD tzw. zesp6t rozhamowania przejawia sie na
réznych plaszczyznach zycia rodzinnego m.in. niepohamowanymi zachowaniami
seksualnymi oraz niezdolno$cig do opanowania emocji zar6wno negatywnych,
jak i pozytywnych (sktonno$¢ do wybuchéw gniewu, krzyku, ztosci, nieopano-
wany $miech w nieadekwatnych sytuacjach) (Michalak i in., 2006). Stosunkowo
czesto towarzysza temu przejéciowe objawy psychopatologiczne w postaci prze-
mijajacych urojen oraz zaburzenia nastroju (Cztonkowska, Cztonkowski, 2004).

Naprzemienne objawy wzmozonego napedu (pobudzenie) oraz depresji po-
przedzaja na ogdl wystapienie stanu apatii. W konsekwencji chory staje si¢ obo-
jetny w stosunku do oséb z otoczenia, niezdolny do wspétodczuwania z innymi
(empatii) i sympatii (Lund and Manchester Groups, 1994). Dodatkowo, objawy
apatii wspotwystepuja czesto z zaburzeniami snu o charakterze bezsenno$ci.
W nastepnej kolejnosci zaznacza sie obnizenie sprawno$ci umystowej typowe dla
pelnego obrazu chorobowego (Michalak i in., 2006).

DESTABILIZACJA SYSTEMU RODZINNEGO

Spowodowana symptomami FTD destabilizacja systemu rodzinnego wymaga
wprowadzenia zmian, odnoszacych sie do pelnionych rdl, struktury wladzy, zasad
relacji do aktualnych mozliwo$ci intra- i interpersonalnych poszczegélnych czton-
kéw systemu rodzinnego (Dell, 1982). Ze wzgledu na tzw. ,,sztywno$é poznawczg”
chorego, wyrazajaca si¢ narastajacymi trudnos$ciami w przyswajaniu nowych wia-
domodci i przystosowywaniu sie do nowych sytuacji, niewspétmiernie wiekszy cie-
zar wysitku adaptacyjnego spoczywa na cztonkach rodziny, pelnigcych w niej obok
innych rél, takze funkcje opiekuricze.
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W sytuacji, gdy choc¢by u jednego z cztonkéw rodziny rozwija si¢ FTD, dotych-
czasowa komunikacja pomiedzy partnerami oraz wszystkimi czlonkami rodziny
zostaje zaburzona.

Dotychczas realizowany typ relacji zakladajacy réwno$¢ partneréw interakcji,
ktérzy w spos6b komplementarny odpowiadaja na komunikat (czyli np. zadawanie
pytan pocigga otrzymywanie odpowiedzi, reakcja na dawanie jest branie), zostaje
zastapiony nieré6wno$cia partneréw komunikacji (Bateson, 1996).

Z badan wynika, ze prawidtowa komunikacja interpersonalna w rodzinie pomaga
we wprowadzaniu zmian w zakresie sp6jnosci i przystosowywania sie do zmienione-
go choroba systemu rodzinnego (Watzlawick i in., 1967; Olson i in., 1983).

W sytuacji choroby duze znaczenie dla skutecznego radzenia sobie ze zmieniajg-
cymi sie potrzebami jej czlonkéw w zakresie spéjnosci i przystosowywania sie maja:
= empatia,

* umiejetno$¢ stuchania,
= przekazy wspierajace.

Przeciwnie, komunikaty niesp6jne’, dyskwalifikujace (,nic dla mnie nie znaczysz”,
»mam z toba same klopoty”) oraz podwdjnie wigzace® utrudniajg proces adaptacji do
FTD calego systemu rodzinnego (Berne, 1961; Bateson, 1972; Grzesiuk, 1983; Prasz-
kier, 1983; Praszkier, 1992; Rogoll, 1995; Barbaro, 1999).

Zgodnie z pogladami Lederer i Jackson (1968, za: Czabala, 1988), procesowi
przystosowania sie do zmienionej choroba sytuacji rodzinnej sprzyjaja réwniez re-
lacje réwnolegtle, ktére umozliwiaja przechodzenie od interakcji symetrycznych do
komplementarnych, zaleznie od zmieniajacych si¢ okolicznosci.

Interakcjami w kazdej rodzinie, niezaleznie od tego, czy znajduje sie¢ w niej
osoba z FTD, kierujg najczesciej nieSwiadome i niezwerbalizowane zasady, tzw.
transakcjonalne wzorce zachowan (Jackson, 1977). Okreslaja one strukture sys-
temu rodzinnego oraz wynikaja z uniwersalnych norm okreslajacych organizacje
rodziny i wzajemnych oczekiwan poszczegélnych czlonkéw rodziny (Minuchin,
1974). Pojawienie si¢ choroby w systemie zwigksza rozpieto$¢ zréznicowania za-
chowan poszczegélnych cztonkéw rodziny i tym samym stanowi zagrozenie dla
stalo$ci ich zachowan. Aby temu zapobiec, konieczne jest dokonanie zmiany zasad

! Przyktadem niespéjnego komunikatu jest sarkazm — kiedy czlowiek formuluje w wypowiedzi sad dodatni,
np. ,jak pieknie dzisiaj wygladasz”, ale z intonacji (negatywny ton glosu) czy wyrazu twarzy (np. grymas)
wynika, ze mysli inaczej — lub przeciwienistwo sarkazmu (np. méwimy co$ negatywnego, np. ,ty gtupku’, ale
zaréwno z tonu glosu, jak i calego przekazu niewerbalnego wynika, Ze komunikat ten jest interpretowany jako
pozytywna, zartobliwa akceptacja).

2 Na tyle duza sprzecznos$¢ w przekazie informacji przez nadawce, zZe uniemozliwia wybér wlasciwej reakcji
przez odbiorce — prowadzi to do tego, ze bez wzgledu na realizacje jednego z wymagan, zawsze bedzie sie
ono wiazalo z nieprzyjemnymi sankcjami, poniewaz realizujgc jedno, nie realizujemy drugiego wymagania,
np. polecenia: ,,idZ odpoczaé, bo jestes§ zmeczony” i: ,,chce, zebys sie wyspal’, zamiast: ,,odejdZ, bo juz mnie
zmeczyles”.
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wyznaczajacych dotychczasowg powtarzalno$é specyficznych zachowan czlonkéw
rodziny m.in. droga modyfikacji wzajemnych oczekiwan.

Badacze systemu rodzinnego wskazujg, ze obok wypracowanych wzorcéw inte-
rakcji charakteryzujacych rodzine jako calo$é, kazda osobe, wchodzaca w jej sktad,
okreslaja role, czyli wzorce wynikajace z formalnego statusu czlonka rodziny. Wy-
razaja one oczekiwane, dozwolone vs niedozwolone zachowania osoby pelnigcej
dana role np. ojca, matki, meza, zony itp. (Jackson, 1977). Powszechnie uwaza sig,
ze status czlonka rodziny wyznaczony przez role réwnoznaczny jest z przyjeciem
okreslonego zakresu odpowiedzialno$ci wynikajacego z danej roli, np. partnera,
matki, dziecka i podporzadkowania jednych czlonkéw rodziny drugim (Wexler,
Mishler, 1978). Jednak dla funkcjonowania calego systemu nie jest konieczne, aby
wszystkie role byly pelnione (Jackson, 1977). Specyfika poszczegdlnych rél spo-
tecznych, podzial kompetencji, wylaczno$¢ badz wymiennoéé funkeji wynikaja-
cych z roli wyznaczane sg rodzajem realizowanego celu (Czabala, 1988). Oznacza
to, zZe osigganie celéw rodziny jako calo$ci wymaga funkcjonalnego dopasowania
celéw indywidualnych droga negocjacji poprzez wzajemne przekazywanie infor-
macji o relacjach miedzy elementami systemu rodzinnego (Dell, 1982).

W obliczu kazdej przewleklej choroby, w tym FTD, zachodzi reorganizacja in-
dywidualnie uporzadkowanej rzeczywistosci, tj. pogladéw o otoczeniu, w tym réw-
niez o sobie, o pozostalych cztonkach rodziny oraz celach rodziny. Reorganizacja
ta okresla jako$¢ mechanizmdéw adaptacyjnych calego systemu rodzinnego. Stad
wydaje sig, ze aby przynajmniej cze$ciowo zaadaptowac sie do zmienionej choroba
rzeczywistosci, konieczne jest podjecie pewnego rodzaju negocjacji dotyczacych
spostrzegania podobienstw i réznic miedzy czlonkami rodziny. Z badan wynika,
ze nie wybdr, a nawet nie jako$¢ potrzeb indywidualnych decyduje o mozliwosci
ich zaspokojenia, ale wlasnie efektywno$¢ proceséw uzgadniania wewnatrz rodzi-
ny (Czabala, 1988).

W wyniku procesu negocjacji cztonkowie rodziny moga nie tylko dotychcza-
sowe cele jednostkowe uznaé za wspélne, ale takze majg mozliwo$¢ uzgodnienia
§rodkéw niezbednych do realizacji tych celéw. W tym ujeciu rodzina chorego
z FTD staje przed wyzwaniem ponownego okreslenia rodzaju struktury wyzna-
czajacej nowy, dostosowany do sytuacji choroby jednego z jej cztonkéw, podziat
rél w rodzinie, dostosowania sposobéw realizacji celéw do mozliwosci indywidu-
alnych cztonkéw rodziny oraz warunkéw zewnetrznych, w ktérych funkcjonuje
np. warunkéw materialnych, prawnych, kulturowych. Innymi stowy, problemowe
zachowania czlonkéw rodziny w sytuacji choroby sa podtrzymywane sprzezeniem
zwrotnym zwiazanym z wzorcami interakcyjnymi, struktura lub tez ze sposobem
widzenia §wiata — nieadekwatnymi do wymagan wewnetrznych/zewnetrznych sys-
temu (tamze). Przyktadowo, oczekiwane przez czlonkéw rodziny typy wzajemnych
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relacji — niezmodyfikowane wymaganiami zwigzanymi z choroba — moga stanowi¢
zrédlo wielu konfliktéw, poniewaz sa ze sobg sprzeczne, nierealistyczne lub zagra-
zajace. Stad tez o efektywnosci osiagnigcia celéw rodziny decyduje udzial wszyst-
kich jej cztonkéw w procesie uzgadniania wspélnych potrzeb i zadan spolecznych,
dostosowanych do rodzaju, roli i mozliwosci poszczegdlnych elementéw systemu
(Czabata, 1988).

Wynika z tego, ze zmiana systemu rodzinnego w sytuacji kryzysu spowodo-
wanego choroba zwyrodnieniowa mdzgu wymaga procesualnego przeksztalcenia
calej struktury rodziny. Dzigeki komplementarnym procesom, polegajacym na da-
zeniu do stabilizacji wlasnej struktury (tendencja do utrzymywania stato$ci wo-
bec zmieniajacego sie Srodowiska) i dazeniu do zmiany tej struktury (tendencja do
zmiany zwigzanej z przystosowaniem sie do zmian zachodzacych w $rodowisku),
mozliwe jest réwnoczesne zachowanie tozsamosci i ciagtego rozwoju systemu ro-
dzinnego (Wertheim, 1973; Czabata, 1988). Dokonane procesy korekcyjne sprzyjaja
utrzymaniu stabilnosci systemu, wynikajacego ze zré6wnowazonego podziatu wia-
dzy w rodzinie i jego akceptacji przez cztonkéw rodziny (tzw. morfostaza uzgod-
niona, inaczej stabilno$é prawdziwa) lub czesciej — ze wzgledu na emocjonalno-
-poznawcze trudnoéci opiekunéw w sytuacji choroby — z niezréznicowanego po-
dziatu wladzy wewnatrzrodzinnej, nieuzgodnionej z cztonkami rodziny (tzw. mor-
fostaza narzucona, inaczej stabilno$¢ pozorna). Wydaje sie jednak, ze najbardziej
pozadany rozwdj systemu — szczegdlnie w obliczu choroby — obejmuje naturalna,
adaptacyjna zmiane w odpowiedzi na wymagania wewnatrz i zewnatrzsystemowe
(tzw. morfogeneza spontaniczna).

SYSTEM WSPARCIA RODZINY

Duzy wplyw dla procesu zmian w strukturze rodziny ma system wsparcia
spotecznego (sformalizowanego vs niesformalizowanego) w postaci rehabilitacji
neuropsychologicznej, psychoterapii indywidualnej czy grupowej, grupy wspar-
cia z udziatem rodzin pacjentéw, doradztwa, programéw edukacyjnych, wsparcia
emocjonalnego dla rodziny itp. (Klonoff, 1997; Voogt i in., 1998; Prigatano, 1999;
Komajda, Seniéw, 2000; Oddy, Herbert, 2003; Ranieri, 2005; Jaracz, Kozubski,
2006; Sarajuuri, Koskinen, 2006; Pachalska, 2007; Pachalska, 2008). Wyznaczni-
kiem efektywno$ci tego typu oddziatlywan jest zdolno$¢é rodziny do zmiany przy-
stosowawczej w wyniku reakcji na pozytywna, zewnatrzsystemowa interwencje
(tzw. morfogeneza wywotana).

Warto zwrdécié uwage na to, ze funkcjonalno§¢ mechanizméw regulacyjnych,
zwiazana z osiaganiem celéw wynikajacych z potrzeb systemu rodzinnego, okresla
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stopien dostosowania struktury rodziny do nowych warunkéw wynikajacych z za-
chorowania na FTD, np. w zakresie zmiany rél w rodzinie z powodu zwiekszonej
odpowiedzialno$ci zdrowego partnera, czy tez zmiany relacji matzeniskiej w rela-
cje rodzicielska. Jednoczesnie, reakcja adaptacyjna na sytuacje stresowa zalezy od
zasadniczej struktury rodziny (Czabata, 1988). Okazuje sie, ze zaréwno zbytnie
usztywnienie, jak i rozluznienie granic miedzy podsystemami, utrudnia realizacje
zadan, zaburza relacje funkcjonalne w ramach podsysteméw i w konsekwenc;ji za-
burza funkcjonowanie catego systemu rodzinnego (Minuchin, 1974). Tym samym
ograniczeniu ulega zdolno$¢ czlonkéw rodziny do adekwatnego reagowania emo-
cjonalno-poznawczego oraz mozliwo$é wzajemnego wsparcia w sytuacji trudnej
spowodowanej choroba.

Zgodnie z cybernetycznym modelem zaleznosci, w systemie rodzinnym cho-
rego z FTD mozna zaobserwowaé proces eskalacji zachowan w postaci samo-
wzmacniajacych sie cykli zachowan oséb pozostajacych ze soba w okreslonych
interakcjach (Bateson, 1996). Postepujaca, neurodegeneracyjna choroba czlonka
rodziny nierzadko wyzwala badZ wzmacnia wadliwe cykle zachowan w systemie.
Moga one prowadzi¢ albo do rozbicia systemu, albo do samostabilizacji, gdy syme-
trycznie wzmacniajace si¢ relacje zamieniane sa w relacje komplementarne, albo
tez do transformacji systemu, polegajacej na wprowadzeniu nowych zasad i tym
samym pojawieniu si¢ nowej jako$ci w jego funkcjonowaniu (tamze). Ponadto, jak
wynika z wielu badan odnoszacych sie niekoniecznie do rodzin chorych z FTD, dla
jakosci funkcjonowania rodziny istotne znaczenie ma subiektywne spostrzeganie
przez cztonkéw rodziny poziomu spéjnosci i zdolno$ci przystosowania sie systemu
(Olson i in., 1983). W tym ujeciu, wyznacznikiem adekwatno$ci funkcjonowania
rodziny chorego z FTD jest stopieri zgodno$ci miedzy spostrzeganym i idealnym
obrazem systemu rodzinnego. Wynika z tego adaptacyjna potrzeba dostosowa-
nia posiadanych schematéw poznawczych do zmienionej choroba rzeczywistosci
z uwzglednieniem specyfiki sp6jnosci zachowania poszczegélnych cztonkéw rodzi-
ny. Oznacza to, ze jednocze$nie kazda zmiana jest §cisle zwigzana z utrzymaniem
stalosci definiowanej jako wewnetrzna spéjnosé systemu; prowadzi do rozwoju
stalo$ci na innym poziomie, umozliwiajacym lepsze dopelnienie elementéw syste-
mu, a niekiedy transformacje systemu prowadzaca do jako$ciowo nowej zgodnosci
systemowej (Dell, 1982).

Zmiana spowodowana chorobg cztonka rodziny wymaga nowego dopasowania
w systemie, a zatem tworzy nowy poziom spdjnosci o réznym stopniu ,uporzad-
kowania”. W tym ujeciu, nizszy stopieri sp6jnosci (dopasowania) zachowan miedzy
cztonkami rodziny wyznacza dysfunkcjonalny charakter calego systemu (Czabala,
1988). Z kolei, spdjnos¢ zachowan systemu wynika ze spéjnoéci podsystemoéw, tj.
wlasciwosci poszczegélnych czltonkéw rodziny (tamze). Funkcjonowanie rodziny
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jako systemu wieloosobowego w duzej mierze zalezy od tego, kto ja tworzy i jaki-
mi cechami sie charakteryzuje. Stad duze znaczenie, zaré6wno dla do§wiadczanego
poziomu dystresu spowodowanego choroba neurodegeneracyjna cztonka rodziny,
jak i w determinowaniu zachowan zdrowotnych poszczegélnych elementéw syste-
mu, posiada plastyczno$¢ adaptacyjna tych czlonkéw rodziny, ktérzy pelnia w niej
funkcje opiekuricze.

SPECYFIKA SYTUACJI OPIEKUNA CHOREGO
Z OTEPIENIEM CZOtOWO-SKRONIOWYM W RODZINIE

Czynnikiem ryzyka dla spéjnosci systemu interakcyjnego w rodzinie sg btedy
opiekunéw popelniane zaréwno w stosunku do siebie, jak i chorego czlonka ro-
dziny. Polegaja one m.in. na: unikaniu zaakceptowania zmienionej choroba rze-
czywisto$ci oraz prébach kontrolowania pozostatych elementéw systemu zgodnie
z wlasnymi oczekiwaniami (Czabata, 1988). Ze wzgledu na ogromny stres wywola-
ny szokiem oraz niezwykle trudna prace zwigzang ze sprawowaniem opieki nad pa-
cjentem niezdolnym do samodzielnej egzystencji, czesto z powaznymi zaburzenia-
mi poznawczymi i emocjonalnymi, ciezar pracy spadajacej na opiekuna jest prawie
nie do zniesienia. Powstaje wtedy tzw. ,zespét opiekuna’, cechujacy si¢ szeregiem
objawéw psychosomatycznych, ogélna nadpobudliwoécig, nerwowymi ruchami,
charakterystyczng intonacja (glos lekko $ciszony, czasem z maniera pretensji, przy-
spieszone tempo mowy), nasilonych ,btednym kotem” przewleklego stresu i zanie-
dbywania wlasnych potrzeb i probleméw (Pachalska, 2008).

Wiekszos$¢ opiekunéw dotknietych tym zespolem odczuwa przewlekle zme-
czenie zwigzane z nieustanng praca przy chorym, zaprzataniem mysli sytuacja
chorego, brakiem wystarczajacej ilo$ci snu. Wedlug danych opublikowanych
przez Polskie Stowarzyszenie Pomocy Osobom z Chorobg Alzheimera, czas opie-
ki w pierwszym roku od ujawnienia si¢ objawéw otepienia (niezaleznie od typu
otepienia) wynosi $rednio okolo 2 godziny, w drugim — 4, w piatym — okoto 9,
w siédmym — okoto 14, a w dziesiatym — prawie cala dobe. Srednio (wedlug wy-
nikéw badania EX-ON) opiekun po$wieca choremu z otepieniem 7 godzin i 20
minut w ciaggu doby (Klich-Raczka, 2009).

Duzo czasu spedzanego przy chorym sprawia, ze opiekunowie zaniedbuja za-
réwno wlasne zdrowie, jak i potrzeby, odczuwaja wrecz niecheé¢ do zajmowania sie
wlasnym zdrowiem i sobg, nie moga odprezy¢ sie nawet na chwile, majac poczucie
wszechogarniajacego obowiazku wobec chorego, czesto polaczone z poczuciem
winy. Wiekszo$¢ opiekunéw uwaza, ze poswiecenie czasu samemu sobie w za-
istnialtej sytuacji byloby niedopuszczalne i ztosci sie na sama sugestie, ze dobrze
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byloby odpoczywac lub zrobié co$ dla siebie. ,Tkwig wiernie” przy pacjencie, co
przejawia sie np. tym, Ze w czasie rehabilitacji chorego, nawet wtedy, gdy wykonuje
on ¢wiczenia pod nadzorem terapeuty, czekaja na korytarzu, zamiast np. zregene-
rowac swoje sily, idac na spacer. W wiekszo$ci sytuacji wykazuja obojetno$¢ wobec
obowigzkéw niezwigzanych z chorym, przezywajac jednoczesnie silne poczucie
winy (lub krzywdy), jeéli robia co$ dla siebie. Stad nie tylko sa przemeczeni, ale od-
czuwajg przewlekly lek, zaniedbuja wlasny wyglad. Obserwacje kliniczne wskazuja,
ze opiekunowie czesto przejawiaja agresywna postawe wobec personelu medycz-
nego, wytykaja bledy w leczeniu i opiece, raczej nastawieni sa na pesymistyczna
interpretacje zdarzen. Mimo préb pomocy ze strony innych, w tym bardzo bliskich
0s6b, maja poczucie zostawienia samemu sobie, niezrozumienia. To wszystko pro-
wadzi do zubozenia, a nawet utraty kontaktéw spolecznych. Tym samym opiekun
pozbawia si¢ naturalnego wsparcia, tak potrzebnego w sytuacji, w ktérej sie znalazl
(Pachalska, 2008; Bidzan, Rasmus, 2010).

ciezar pracy (i

poczucie, e nie btedne koto” zaniedbania

wtasnych
potrzeb i
problemdw

brak wsparcia

ma korica pracy przewlektego
spadajacejna stresu
opiekuna)

spotecznego

Ryc. 4. Powstanie ,zespotu opiekuna”
Zrédto: opracowanie wiasne, na podstawie Grochmal-Bach, Pqchalska 2003.

Grochmal-Bach i Pachalska (2003), przedstawiajgc etiologie ,,zespotu opiekuna’,

zwracaja uwage na takie czynniki prowadzace do jego powstania, jak:

= frustracja (zwigzana z zalezno$cia od personelu medycznego i terapeutycznego),

* przewlekle zmeczenie (zwigzane z permanentna opieka nad chorym),

* lek i depresja (wynikajace przede wszystkim z niepewnej przysztosci zar6wno
osoby chorej, jak i opiekuna),

* dolegliwosci psychosomatyczne (nadci$nienie itp.),

* uzalanie si¢ nad wlasnym losem,

= stresujace poczucie braku czasu zaréwno dla siebie, jak i dla rodziny, przyja-
cidl, a nawet dla chorego,
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= zdenerwowanie zwiazane z rozwigzaniem waznych spraw pacjenta,

= konieczno$¢ zaniedbania wlasnych spraw i potrzeb,

= zaburzenia emocjonalne (wybuchy agresywnosci, zalamanie sig),

= problemy finansowe (zwiazane z rozlicznymi potrzebami pacjenta),

= utrata kontaktu ze §rodowiskiem, prowadzaca do samotnosci i poczucia izolacji.

Co ciekawe, nastepstwa ,zespolu opiekuna” dotyczg takze tych sfer, ktére sg
zaburzone u chorych, a ktére przejawiaja sie¢ w formie:
= zaburzen proceséw poznawczych (pamieci, koncentracji uwagi, zdolno$ci roz-

wiazywania probleméw),

* zaburzeri emocjonalnych (obnizony nastrdj, apatia, poczucie bezwarto$ciowo-
$ci),

= zaburzen wegetatywnych (zaburzenia snu, przewlekle zmeczenie, utrata apetytu).
Gdy do tego obrazu dotacza si¢ powiktania spowodowane zaburzeniami poro-

zumiewania sie oraz zaburzeniami zachowania pacjenta, ,Zesp6t opiekuna” staje

sie czesto powaznym zagrozeniem dla zdrowia, a nawet niekiedy dla zycia opieku-
na, co z kolei ma daleko idace nastepstwa dla dlugoterminowej opieki sprawowanej
nad pacjentem.

W opiece chorych z FTD gléwnym problemem nie jest kalectwo w zwyktym
sensie tego stowa, lecz zmiany osobowos$ci i tozsamosci, jak réwniez zaburzenia
poznawcze i emocjonalne, z ktérymi o wiele trudniej mozna sobie radzi¢ na co
dzien.

Warto zauwazy¢, ze pojecie ,,Zespolu opiekuna” jest zblizone do pojecia syn-
dromu wypalenia (Fengler, 2000,Pilecka, 2004,Sek, 2000). Zgodnie z wielowymia-
rowym modelem wypalenia, wyczerpanie emocjonalne prowadzi do depersonalizo-
wania relacji interpersonalnych i w nastepstwie do obnizonego poczucia dokonan
osobistych (Maslach, Jackson, 1981).

W relacji opiekuna z chorym, kryzys wypalenia wyraza sie:

* poczuciem nadmiernego zmeczenia, wyczerpaniem emocjonalnym zasobdw,
zwigkszong drazliwoécia, impulsywno$cia (wymiar wyczerpania emocjonalne-
g0),

* negatywng, obojetna postawg, przyjeciem nadmiernego dystansu (wymiar de-
personalizacji),

= zgeneralizowanym przekonaniem, ze juz niewiele mozna zrobi¢ w zakresie
opieki (wymiar poczucia wlasnej kompetencji).

Nierzadko u opiekuna dochodzi do reifikacji, (czyli do uprzedmiotowienia,
traktowania jak przedmiotu) chorego, stanowiacej forme obronnej dehumaniza-
cji w procesie chronienia siebie przed obezwladniajacymi emocjami. W formie
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poronnej syndromu wypalenia bliscy chorego stopniowo przyzwyczajaja sie do
jego cierpienia i staja sie wobec niego obojetni (Pilecka, 2004). Efektem koricowym
moze by¢ erozja zaangazowania emocjonalnego w opieke nad chorym czlonkiem
rodziny, czyli wypalenie emocjonalne.

Poniewaz opiekunem chorego z FTD czesto jest matzonek chorego, warto zwré-
ci¢ uwage na to, ze na ogdé! w funkcjonowanie zwigzku matzeriskiego wpisana jest
relacja zalezno$ci miedzy chorym a zdrowym partnerem. W praktyce, relacja ta
wyznacza wzajemne oczekiwania malzonkéw w zwigzku obejmujace:
= u osoby chorej — oczekiwanie pomocy, wsparcia i opieki, podporzadkowania

sig, zgody na kontrolowanie wtasnych zachowan,

* uosoby zdrowej — przewagi oraz kierowania partnerem.

Niepowodzenia w realizacji potrzeb i zadan uczestnikéw relacji (czyli opiekuna
i chorego, ktérym sie¢ opiekuje), prowadza do naruszenia ukladu zaleznosci (Cza-
bata, 1988). W konsekwencji, u opiekuna moze si¢ pojawi¢ tendencja do przerzu-
cania odpowiedzialno$ci za niepowodzenia w réznych sferach zycia na chorego
czlonka rodziny, co wyzwala pretensje i konflikty, natomiast u chorego niespetnio-
ne oczekiwania rodzg uczucia zalu i agresji. W tym ujeciu, zachowania agresywne
chorego czlonka rodziny mozna rozpatrywacé nie tylko jako symptom choroby, ale
réwniez jako wynik utraty pozycji w rodzinie (Oddy, Herbert, 2003). Na glebszym,
psychologicznym poziomie, tak rozumiany mechanizm zachowan agresywnych
moze faczy¢ zaréwno chorego, jak i jego opiekuna.

Podobnie, dla dorostego dziecka bedacego opiekunem zaburzenia otepienne
o podlozu degeneracyjnym prezentowane przez rodzica stanowia nie tylko wielka
prébe miltosci i solidarno$ci rodzinnej, ale takze Zrédto silnego poczucia odpowie-
dzialno$ci. Nastepuje odwrdcenie rél w systemie rodzinnym, kosztem zaniedbania
partnera zyciowego i wspélnie posiadanej rodziny (Pachalska, 2007). Patologizuja-
ce dzialanie realizowanego przez doroste dziecko wzorca opieki moze obejmowac
réwniez destabilizacje i rozpad jego zwigzku matlzeriskiego. U dorostego dziecka
bedacego opiekunem czesto pojawia sie tez obcigzenie w postaci leku przed za-
chorowaniem na FTD, co z kolei nasila istniejace objawy w kazdej sferze, zaréwno
somatycznej, jak i emocjonalnej oraz poznawczej.

Wynika z tego, Ze postepujaca, neurodegeneracyjna choroba w rodzinie, subiek-
tywnie do§wiadczana najczesciej jako wydarzenie wysoce krytyczne, niesie ze soba
podwyzszone ryzyko patologii nie tylko dla chorego, ale dla wszystkich elementéw
systemu, przede wszystkim opiekuna. Stopien ryzyka zalezy m.in. od:
= doswiadczania choroby jako wydarzenia uszkadzajacego (uraz fizyczny/psy-

chiczny, utrata wysoko cenionych warto$ci/oséb znaczacych/ §rodkéw do zy-

cia),
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= zakresu sfer zycia, ktérych wydarzenie dotyczy (zycie osobiste, rodzinne, towa-
rzyskie, zawodowe itp.),
= poziomu kompetencji zaradczych jednostki (zaradno$¢ — bezradnos¢, nadzieja

— beznadziejno$¢).

Czynnikami réznicujacymi subiektywnie odczuwany ciezar sprawowania
opieki sg m.in. ple¢ opiekuna, przebieg choroby, zwiazek, jaki laczyl opiekuna
z chorym (Ybema i in., 2002). Z badan wynika, ze wieksze koszty psychologiczne
ponosza opiekunowie plci zeriskiej. Wedlug najnowszych danych (raport z bada-
nia EX ON, 2005) gléwnym opiekunem chorego w Polsce jest najczesciej cztonek
rodziny (85%), przede wszystkim dziecko (39%, w tym 29% — cérka i 10% — syn)
lub wspéimalzonek (36%). Rzadko jest to sasiad lub znajomy, a jedynie w przy-
padku 4% chorych role te pelni opiekun instytucjonalny. Sredni wiek opieku-
na chorego z choroba neurodegeneracyjna wynosi 57,5 roku, a 20% opiekunéw
jest w wieku powyzej 70 lat, co przy uwzglednieniu uciazliwo$ci opieki stwarza
kolejne, bardzo istotne problemy medyczne, psychologiczne i spoteczne (Klich-
Raczka, 2009).

Etapy kryzysu, przez ktére moze przechodzi¢ opiekun chorego, obejmuja kolejno:
= dominacje mechanizmu zaprzeczenia w zakresie diagnozy/prognozy choroby

(czasem bardziej oporng na zmiane niz u chorego),
= gniew skierowany na podopiecznego w zwiazku z jego chorobg i mozliwym

odej$ciem/ lekarzy ze wzgledu na skutecznos¢ leczenia, forme i zawarto$¢ prze-

kazu informacji na temat choroby/ Boga za , przyzwolenie” na doznawanie cier-
pienia,

= targowanie si¢ z Bogiem, polegajace na skladaniu obietnic w zamian za zdrowie
bliskiej osoby,

= poczucie winy za zaniedbania wspélwystepujace z pragnieniem wynagrodzenia
ich,

= przygotowanie do zaloby, adaptacje poznawcza i emocjonalna do mysli zwigza-
nych z mozliwym odej$ciem bliskiego (Pilecka, 2004).

Nierzadko, Zrédtem kryzysu egzystencjalnego staje si¢ aktywizacja mysli, wyni-
kajacych z obaw o zdrowie/ zycie chorego — na temat wlasnej $mierci i przemijania
(tamze).

We wspdlczesnym paradygmacie zdrowia gtéwnym mediatorem mechanizmu
zmagania si¢ ze stresem, takze zwigzanym z opieka nad chorym z FTD, jest poczu-
cie wlasnej skutecznosci (Schwarzer, 1997; Juczynski, 1998; Schwarzer i Taubert,
1999; Doliniska-Zygmunt, 2000; Bandura, 2001; Pasikowski, Sek, 2006; Heszen,
Sek, 2007; Oginska-Bulik, Juczynski, 2008). W kontekscie analizy sytuacji opiekuna
chorego z FTD nalezy zaznaczy¢, ze powtarzajace sie w warunkach przewleklego
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stresu do§wiadczenie braku skuteczno$ci uniemozliwia rozwéj zasobéw odporno-
$ciowych i tym samym czesto prowadzi do zgeneralizowanego poczucia bezrad-
nosci. Stad tez stosunkowo czesto odnotowuje si¢ zaburzenia psychiczne, w tym
depresje, oraz wysoka umieralno$é opiekundéw. Jednoczeénie chorzy oceniajg sami
siebie znacznie lepiej niz ich opiekunowie (Bolewska, 2008).

Jako Ze samoskuteczno$¢ wplywa na ocene wlasnych kompetencji i ocene pier-
wotna w toku powtérnych ocen sytuacji stresowej (Lazarus, 1966, 1980), odwotu-
jac sie do wynikéw badan przeprowadzonych przez Jerusalem (1990, za: Sek, 2000)
mozna stwierdzié, ze przekonanie opiekuna o niskiej wlasnej kompetencji wiaze
sie z tendencja przede wszystkim do oceny stresoréw w kategoriach zagrozenia/
straty, rzadziej w kategoriach wyzwania. Wskutek niepowodzenia w zmaganiu sie
ze stresem nastepuje u niego istotnie wiekszy spadek poczucia wyzwania oraz sil-
niejszy wzrost poczucia straty (poziom zagrozenia pozostaje na pierwotnie wyso-
kim poziomie).

Stad tez przypuszczalnie dla wielu opiekunéw chorych bardziej adaptacyjne sa
strategie zadaniowe, ukierunkowane na rozwigzanie problemu, niz strategie nastawio-
ne na emocje i mechanizmy obronne unikania (Sek, 2000). Nalezy jednak zaznaczy¢,
Ze orientacja problemowa w zmaganiu si¢ ze stresem zmniejsza koszty emocjonalne
opiekuna tylko wtedy, gdy postrzega on zmieniona choroba sytuacje jako podlegajaca
wlasnej kontroli, co w przypadku chorych FTD jest trudne, a czasem ze wzgledu na
symptomy wrecz niemozliwe.

Podsumowujac, opiekun zdolny do autonomicznej konfrontacji z wlasnymi trud-
nos$ciami prezentuje raczej przekonania realistyczne, racjonalne i refleksyjne. Poste-
pujac wedlug nich, zmniejsza prawdopodobieristwo niepowodzenia i doznawania
negatywnych uczué na rzecz tendencji do pozytywnego warto$ciowania zdarzen.
Z drugiej strony, niski stan zasobéw charakterystyczny dla oséb sprawujacych dlugo-
trwala opieke — zgodnie z pogladami Hobfolla (1989, 1998, 2001, za: Pasikowski, Sek,
2006) — sprzyja raczej rozwijaniu strategii defensywnych nakierowanych na ochrone
posiadanych zasobéw w celu utrzymania rezerwy i zabezpieczenia przed ryzykiem/
kosztami ich inwestowania.

W procesie zmagania sie ze stresem, takze wyplywajacym z przewlektej neurodege-
neracyjnej choroby w rodzinie, istotne znaczenie przypisuje si¢ mechanizmom wspar-
cia spotecznego (Doliriska-Zygmunt, 2000; Kubacka-Jasiecka, Ostrowski, 2005; Sek,
Cieslak, 2005; Luszczyniska i wsp., 2006; Heszen, Sek, 2007; Schwarzer i Knoll, 2007;
Oginiska-Bulik, Juczyniski, 2008). W swietle badari empirycznych, powstawaniu i nasila-
niu sie proceséw wypaleniowych zapobiega spostrzegane dostepne wsparcie spoteczne
(Etzion, 1984, za: Sek, 2000 ). Wynika ono z wiedzy/przekonan cztowieka o tym, gdzie
i od kogo moze uzyska¢ pomoc, na kogo moze liczy¢ w trudnej sytuacji. Tak rozumia-
na ocena poznawcza dostepno$ci pomocy ze strony innych wpltywa bezposrednio na
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zdrowie i dobrostan czlowieka, niezaleznie od czynnikéw sytuacyjnych (Sek, Cieslak,
2006; Heszen, Sek, 2007). Analiza funkcjonalna tego rodzaju wsparcia spotecznego po-
kazuje, ze stanowi on predyktor zachowan zdrowotnych, w tym czestszego stosowania
strategii samoregulacyjnych (Luszczynska i in., 2006).

Oznacza to, ze dzieki wsparciu poznawczemu opiekun chorego dysponuje moz-
liwoécia poszerzenia wgladu we wlasne mozliwoéci, co w rezultacie prowadzi do
zmiany oceny wlasnych kompetencji, wzrostu poczucia zaradno$ci i tym samym
zmiany oceny wtérnej na taka, ktéra decyduje o skutecznym radzeniu sobie w wa-
runkach dlugotrwatego stresu. Z pogladami tymi koresponduja badania, wedtug
ktérych wysoki poziom spostrzeganego wsparcia spolecznego pozostaje w zwiazku
z wyzszg jako$cia zycia i nizszym poziomem depresji (Luszczynska i in., 2006).
Innymi stowy, spostrzegane wsparcie spoteczne wspétuczestniczy w zdobywaniu
$rodkéw do samodzielnego radzenia sobie, co moze wyrazac¢ sie np. formutowa-
niem planéw dotyczacych zdrowego trybu zycia (Sek, Cieslak, 2006).

W $wietle teorii Hobfolla (1989, 1998, 2001, za: Pasikowski, Sek, 2006), sktonno$é
do inwestowania zasobdw inicjuje cykl efektywnego radzenia sobie i czyni taka oso-
be mniej wrazliwa na ich utrate, czyli na doswiadczanie stresu. Z tego powodu, ze
percepcja dostepnosci pomocy ze strony innych jest efektem dziatania sieci wspiera-
jacych i zdobywania do$wiadczen w relacjach spotecznych, istotne znaczenie dla roz-
woju i ochrony zdrowia opiekuna posiada zaréwno obecnos$¢ dostepnej naturalnej/
profesjonalnej sieci wsparcia, jak i poziom jego kompetencji spotecznych. Natomiast
o efektywnos$ci interakcji wsparcia spotecznego — w sytuacji stresowej — wspétde-
cyduje gotowo$¢ opiekuna do korzystania z szeroko rozumianej pomocy ze strony
innych (Sek, Cieslak, 2006) Z kolei tendencja do korzystania ze wsparcia spolecznego
pozostaje w zwigzku z poziomem jego akceptacji (tamze).

Zatem dynamika radzenia sobie ze stresem, wynikajagcym ze sprawowania
opieki nad chorym z FTD, stanowi nie tylko wypadkowa wymogoéw sytuacyjnych,
ale zlozong interakcje danych kontekstu i czynnikéw podmiotowych. Skutecz-
no$¢ stosowanych strategii zaradczych wplywa na indywidualng i systemows ja-
ko$¢ zycia w rodzinie oraz na przebieg procesu rehabilitacji neuropsychologicz-
nej zaréwno chorego, jak i calej rodziny.

POMOC RODZINIE CHOREGO

Proponowany przez nas program pomocy choremu z FTD oraz jego rodzinie
uwzglednia podejécie holistyczne, oparte na teorii mikrogenetycznej oraz tradycji
Polskiej Szkoly Rehabilitacji (por. Pachalska, 2008; Bidzan i in., 2009; Bidzan, Ra-
smus, 2010).
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Z tego powodu, ze przewleklym charakterem choroby FTD dotkniety jest caly
system rodzinny pacjenta, program rehabilitacji neuropsychologicznej uwzgledniaé
powinien zaréwno oddzialywanie na chorego, jak i jego rodzineg. Biorac pod uwage
specyfike zaburzenia FTD pomoc rodzinie mozna ujaé w nastepujace trzy grupy:

1. prace indywidualng z chorym,
2. prace indywidualng z opiekunem,
3. wspélng terapie grupowa.
Rodzaje pomocy udzielanej choremu i jego rodzinie przedstawiono w tabeli 1.

Tabela 1. Rodzaje pomocy udzielanej choremu z FTD i jego rodzinie.

Terapia indywidualna chorego Terapia Terapia indywidualna
zFTD grupowa opiekuna

Funkcje poznawcze . Funkcjonowanie w grupie . Psychoterapia

Uwaga . Trening funkgji . Szkolenie na temat urazu,

Funkcje wykonawcze wykonawczych mozliwosci pomocy

Terapia zachowania . Trening zachowania choremu
Wsparcie . Radzenie sobie w sytuacji
Trening funkcjonowania trudnej
w zyciu codziennym . Terapia systemowa
Radzenie sobie w sytuacjach | « Treningi relaksacyjne
trudnych

Zrédfto: opracowanie wiasne.

Rehabilitacja indywidualna skierowana jest na redukcje zaburzen wynikajacych
z FTD (Pachalska, rozdz. 7 w tym tomie).

W postepowaniu rehabilitacyjnym przyjmuje si¢ zalozenie, Ze nie nalezy izolo-
wac terapii poznawczej od terapii psychicznej czy fizycznej. Indywidualna terapia
chorego ukierunkowana jest na trening zaburzonych funkcji poznawczych, w tym
uwagi i pamieci, a takze na trening zachowania. Warto zaznaczy¢, ze programy
terapii poznawczej sa wysoce zindywidualizowane, zawieraja ¢wiczenia ustruktu-
rowane: od proceséw nizszych do proceséw bardziej zlozonych (Pachalska, 2008).

Jako terapie wspierajaca indywidualna prace dobrze jest wprowadzi¢ pacjenta do
terapii grupowej. W terapii tej rowniez powinni uczestniczy¢ opiekunowie. Wspélna
praca w grupie pod okiem specjalistéw przynosi dodatkowe korzysci, opiekun moze
np. zobaczy¢, ze chory potrafi samodzielnie wykonywa¢ szereg czynnoéci, ktérych
nie robi w domu. Bywa tak, ze chory w domu nie chce pracowaé i ¢wiczy¢, natomiast
na zajeciach, gdzie obserwuje innych, wzrasta u niego motywacja do pracy. Opiekun
we wspélnej terapii grupowej ma szanse na odreagowanie emocjonalne zwiazane
z opieka nad chorym, dostaje praktyczne wskazéwki odnoénie do przebiegu choro-
by, uczy sie¢ zachowan chorego, ma okazje zobaczy¢, ze np. agresywne i antysocjalne
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zachowania nie sa skierowane wyltacznie przeciw niemu, ze zachowanie okreslane
jako ,zloéliwe” nie ma takiego charakteru, jako ze jest to tylko jeden z licznych obja-
woéw FTD. Opiekun chorego z FTD uczestniczacy w terapii grupowej uczy sie takze
od opiekunéw innych chorych, m.in. tego, jak mozna radzi¢ sobie w trudnych sytu-
acjach zwigzanych ze specyfika FTD. Opiekun ma réwniez mozliwo$¢ korzystania
z porad prawnych, informacji na temat srodkéw pielegnacyjnych i sprzetu rehabili-
tacyjnego (Klich-Raczka, 2009; Bidzan, Rasmus, 2010).

Oprécz wspdlnej terapii grupowej chorych oraz opiekundéw w miare potrzeb
powinna odbywac sie takze terapia grupowa skierowana wylacznie do opiekunéw
chorych z FTD, grupa wsparcia oraz trening radzenia sobie w trudnych sytuacjach.
W przypadku pracy z rodzing, program opracowany przez nasz zespot zaktada 6-10
spotkan psychoedukacyjnych, §rednio raz w miesiacu, o charakterze grupy wsparcia
(3—4 rodziny tworza wspdlnote terapeutyczna). Uczestnicy spotkan otrzymuja ksia-
zeczke ze wskazaniami dla bliskich chorego (rodziny, przyjaciél, znajomych). Zawie-
ra ona podstawowe informacje o chorobie/objawach oraz zalecenia typu:

Nie ZMUSZA] chorego do terapii. Nie ZMUSZA] chorego do spotykania sie z ludz-
mi. Nie stawiaj pacjentowi wymagan, ktorym nie moze sprostac. Nie odrywaj chorego od
czynnosci, ktére Tobie wydajg sig bez znaczenia. Nie oczekuj od chorego podzigkowarn za
uwage, ktorg mu poswiecasz.

Jak sie okazuje, niezbedny jest tez trening udzielania wsparcia choremu. Z ob-
serwacji klinicznej oraz badan przeprowadzonych przez nasz zespét wynika, ze
nieumiejetne udzielanie wsparcia moze tworzy¢ szereg barier, ktére skutecznie
utrudniajg codzienne zycie rodziny z chorym oraz funkcjonowanie chorego w da-
nej rodzinie. Przy udzielaniu wsparcia nalezy pamieta¢ o zatozeniu, sygnalizowa-
nym m.in. przez Sek i Cieslaka (2005), iz ,,Nie kazda pomoc, nie w kazdej sytuacji
i nie dla kazdej osoby jest korzystna”. Zatem przy udzielaniu wsparcia trzeba wzig¢
pod uwage specyficzna sytuacje, w ktérej znalaz! sie chory i jego rodzina, zwiazana
z samym urazem modzgu, postepujacym charakterem choroby, zachowaniami wsty-
dliwymi, silna stygmatyzacja itp.

Wsparcie udzielane przez opiekuna choremu moze by¢ pozytywne, jak na przy-
klad przebywanie z pacjentem, jak czlowiek z drugim czlowiekiem, gdy chory nie
chce by¢ sam, brak zahamowari w rozmowie o tym, co jest dla niego (i dla nas)
bolesne, rozumienie bez wynoszenia sie.

Czesto zdarza sie jednak, ze opiekun udziela wsparcia negatywnego, np. po-
przez wyreczanie (nie pozwalamy pacjentowi robi¢ czegokolwiek dla siebie i wokét
siebie), lito§¢ (uzalamy sie nad osobg, nad ktéra mamy wladze), narzucanie sie (nie
pozwalamy pacjentowi przebywaé w milczeniu i osamotnieniu, kiedy chce). Takie
zachowania zwigzane z negatywnym wsparciem zwiazane sg z naruszaniem gra-
nic psychologicznych, co niewatpliwie jeszcze bardziej sprzyja narastaniu emocji
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negatywnych i izolacji chorego, nawet we wlasnej rodzinie, pelnej wsparcia, jednak

nieadekwatnego do faktycznych potrzeb (Pachalska, 2008).

Z badan przeprowadzonych przez Pachalska i Urbanika (2009) w odczuciu pa-

cjentéw w czasie udzielanego wsparcia istnieje szereg barier komunikacyjnych.

Nalezy tu przede wszystkim:

osadzanie (krytykowanie, obrazanie, orzekanie, a nawet chwalenie potaczone

Z oceny),

decydowanie za innych (tu miesci sie: rozkazywanie, grozenie, moralizowanie,
nadmierne wypytywanie),

uciekanie od cudzych probleméw (doradzanie, zmienianie tematu, logiczne
argumentowanie, pocieszanie).

Z naszych obserwacji klinicznych oraz z badan wielu autoréw wynika, Ze zajecia

grupowe przywracaja poczucie bezpieczeristwa, pomagaja odbudowywaé wzajem-

ne relacje, a takze zmniejszaja izolacje spoleczng (Badura-Madej, Dobrzynska-Me-

sterhazy, 2000). Terapia grupowa ma tez pozytywny wplyw na odbudowe wlasnego

wizerunku osoby opiekujacej si¢ chorym, wplywa na zmniejszenie poczucia winy,

poszerza wiedze o procedurach prawnych, mozliwosciach uzyskania pomocy so-

cjalnej, medycznej i psychologiczne;j.

Wazne jest, by w program spotkarn grupowych wpisa¢ takze zajecia czysto inte-

gracyjne, takie jak np. grill w plenerze, czy wspdlne wyjscie do kawiarni lub klubu

itp. Tego typu zajecia sg czesto jedyna mozliwoscia rozrywki zaréwno dla opieku-

néw, jak i samych chorych. Wspdlne przezywanie takich radosnych chwil wpty-

wa pozytywnie na efekty terapii, szczegélnie w zakresie reintegracji ze spoteczen-

stwem. Jest tez okazja do nawigzywania nowych, prawdziwych przyjazni.

Jak wyzej wspomniano, oprécz terapii grupowej niezbedne jest wprowadzenie in-

dywidualnej pracy z opiekunem. W $wietle szeregu badan (np. Bidzan, Rasmus, 2010)

nie tylko u chorych, ale i u opiekunéw stwierdza sie zaburzenia poznawcze, szczegélnie

w zakresie uwagi i pamieci, a takze rozwigzywania probleméw, zaburzenia wegetatyw-

ne w zakresie snu, spozywania pokarméw oraz zaburzenia emocjonalne.

W przypadku pojawienia si¢ opisanego wczesniej ,zespotu opiekuna” rehabili-

tacja neuropsychologiczna opiekuna powinna obejmowac:

przeksztalcanie poznawczego obrazu sytuacji (co mozna zrobié dla pacjenta,
a z czym nalezy sie pogodzic),

odbudowe wiezi komunikacyjnych z pacjentem (jak méwic¢, kiedy méwié, cze-
go mozna, a czego nie mozna oczekiwad),

analize wlasnego polozenia i wybér wlasciwych strategii zachowania,
przyjecie strategii radzenia sobie, ktéra daje si¢ utrzymac przez nastepne lata
(Pachalska 2008).

319

OTEPIENIE NOWE.indb 319 2012-03-01

13:45:17



Mariola Bidzan, Anna Rasmus, Katarzyna Guziriska

WskazZnikami efektywnoSci terapii sa:

1. poziom funkcji neuropsychologicznych chorego z FTD oraz opiekuna, podda-
nych badaniu przed rozpoczeciem i po zakoniczeniu programu,

2. stan funkcjonalny chorego oraz jego opiekuna okreélany w celu ustalenia po-
ziomu gotowosci dotyczacej powrotu do w miare normalnego zycia w domu,

3. subiektywna ocena chorego oraz jego opiekuna w zakresie efektywnosci reha-
bilitacji oraz poziomu zadowolenia z osiaggnieé (ocena jako$ci zycia uwarunko-
wanej stanem zdrowia, Health Related Quality of Life, HRQL).

Szczegdlnie ocena jako$ci zycia uwarunkowanej stanem zdrowia stanowi jedna
z lepszych miar skutecznosci rehabilitacji neuropsychologicznej, poniewaz trudno
uznad, ze pacjent czy jego opiekun, ktéry ma niskie wyniki w globalnej skali HRQL,
odnidst sukces w rehabilitacji lub tez, ze pacjent i/lub jego opiekun, ktéry podaje
wysoka ocene wlasnej jako$ci zycia uwarunkowanej stanem zdrowia, poniést w re-
habilitacji porazke (Pachalska, 2008; Bidzan i in., 2009).

Mimo czasem wielkich trudno$ci, jakie stwarza opieka nad chorym z FTD, pacjent
powinien przebywaé we wlasnym domu tak dlugo, jak to jest mozliwe. W przypad-
ku, gdy opieka domowa staje si¢ niemozliwa, konieczne jest umieszczenie chorego
w instytucji opiekuniczej. Chorzy z otepieniem moga korzysta¢ z pomocy péistacjo-
narnej (domy pobytu dziennego) lub stacjonarnej (gtéwnie domy pomocy spolecznej,
ale takze zaklady opiekuriczo-lecznicze, zaklady pielegnacyjno-opiekuricze). Placéwki
opiekuricze sa takze prowadzone przez instytucje pozarzadowe (Kosciél, fundacje, sto-
warzyszenia, zwiazki wyznaniowe), jak réwniez przez osoby prywatne (Klich-Raczka,
2009).
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