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Pierwotna afazja postepujgca
— opis przypadku

Anna Barczak
Oddziat Alzheimerowski Kliniki Neurologii CSK MSWIA w Warszawie

STRESZCZENIE

Pierwotna afazja postepujaca (PPA, primary progressive aphasia)
to jedna z trzech klinicznych postaci zwyrodnienia czotowo-skro-
niowego (FTLD, fronto-temporal lobar degeneration), obok otgpie-
nia czotowo-skroniowego (FTL, fronto-temporal dementia) i demen-
cji semantycznej (SD, semantic dementia). Jest to schorzenie neu-
rodegeneracyijne, charakteryzujgce sie wybiorczymi postepujgcymi
zaburzeniami jezykowymi o dominujgcym charakterze, do ktorych
w pdzniejszym okresie dotacza sie otepienie. Wyniki badan neuro-
obrazowych u chorych z PPA wykazujg zanik struktur lewej potkuli
mozgu, a zwtaszcza obszaréw odpowiedzialnych za regulacije pro-
cesow jezykowych.

W artykule przedstawiono przypadek 83-letniej kobiety skarzacej
sig od 6 lat na trudnosci w przypominaniu nazw. Badania przesie-
wowe sugerowaty wystepowanie fagodnych zaburzen poznaw-
czych. W badaniu neurologicznym zaobserwowano dodatnig pro-
be Romberga, natomiast w badaniu psychiatrycznym nie stwier-
dzono zaburzen. Tomografia komputerowa wykazata uogdlniony
miernego stopnia zanik korowo-podkorowy, bez cech ogniskowe-
g0 uszkodzenia mozgu. W badaniu neuropsychologicznym zaob-
serwowano trudnosci w zakresie aktualizacji stow i nazywaniu,
bez zaburzen dyskursu. Uwaga i pamie¢ epizodyczna byty w nie-
znacznie zaburzone. Orientacja w czasie, miejscu i co do wiasnej
osoby, rozumienie, abstrahowanie, funkcje wykonawcze, praksja
oraz gnozja wzrokowa i funkcjonowanie socjalne byty prawidfo-
we. W kolejnym badaniu po uptywie roku wyniki skal przesiewo-
wych nie zmienity sig. Badanie neuropsychologiczne ujawnito
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wybidrcze pogorszenie pamigci semantycznej oraz fluencji wer-
balnej. Wyniki ostatniego badania wskazujg na dalsze pogtebianie
sie deficytu w zakresie aktualizacji stow, brak kompensacii braku-
jacych stow w wypowiedziach, narastajgce zaburzenia nazywania
i pamieci stfownej, bez zaburzen artykulacyjnych i prozodycznych,
z dyskretnym pogorszeniem pozostatych procesow poznawczych,
ale bez trudnosci w zakresie aktywnosci dnia codziennego.
Stowa kluczowe: pierwotna afazja postepujaca, otepienie
semantyczne, badanie neuropsychologiczne, deficyt jezykowy

Wprowadzenie

Pierwotna afazja postepujgca (PPA, primary pro-
gressive aphasia) to nabyty w wyniku pierwotnego
procesu zwyrodnieniowego mézgu wybidrczy de-
ficyt jezykowy, ktéremu nie towarzysza uogélnio-
ne zaburzenia funkcji poznawczych [1].

Pierwotna afazja postepujaca jest jednym z trzech
klinicznych podtypéw zwyrodnienia czotowo-skro-
niowego (FTLD, fronto-temporal lobar degeneration),
obok otepienia czotowo-skroniowego (FTD, fronto-
-temporal dementia) i demencji semantycznej (SD,
semantic dementia). Jest to schorzenie neurodege-
neracyjne, charakteryzujace sie wybiérczymi poste-
pujacymi zaburzeniami jezykowymi, do ktérych
w pdzniejszym okresie dotacza sie otepienie, ale na-
dal dominuje deficyt jezykowy [2]. Niekiedy stosu-
je sie okreslenie ,,zespot Mesulama” (Mesulam syn-
drome) lub ,,afazja postepujaca bez ptynnosci mowy”
(PNFA, progressive non-fluent aphasia).

Afazja z zachowana ptynnoscia mowy jest typo-
wa dla SD, w ktérej dominuja zaburzenia rozumie-
nia, anomia, utrata pamieci semantycznej i opera-
cyjnej [3], z tendencja do nadmiernego uogolnia-
nia nazw, parafazji werbalnych przy braku zabu-
rzen artykulacyjnych i gramatycznych [4] oraz
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z wystepujacymi czesciej niz w PNFA zaburzenia-
mi zachowania [5].

Kryteria rozpoznania
Pierwsze kryteria ustalone przez Mesulama [1]

obejmowaty: wolno postepujacy przebieg utrzymu-

jacy sie przez kilka lat, ze stopniowymi i selektyw-
nymi zaburzeniami proceséw jezykowych, o nie-
zauwazalnym dla otoczenia poczatku, ogniskowe
zmiany zwyrodnieniowe mézgu w dominujgcej dla
mowy poétkuli, zlokalizowane w okolicach bruzdy

Sylwiusza, przy braku zmian neuropatologicznych

typowych dla choroby Alzheimera (AD, Alzheimer

disease) i FTD, oraz prawidtowym lub zblizonym
do normy stanie neurologicznym. Zachowane sa
swiadomos$¢ zaburzen mowy i krytycyzm. Moze
wystepowac obnizony nastréj.

Nowsze kryteria diagnostyczne dla PPA [6]
wskazujg na:

* niezauwazalny poczatek i stopniowa progresje
trudnosci w znajdywaniu stéw, nazywaniu
obiektéw i rozumieniu stéw, objawiajgce sie
w spontanicznej rozmowie lub ujawnione pod-
czas badania neuropsychologicznego;

e ograniczenia w codziennym funkcjonowaniu,
ktére moga wynika¢ z zaburzen jezykowych
przez pierwsze 2 lata przebiegu choroby;

e brak zaburzen jezykowych w okresie przed cho-
robg (poza dysleksja rozwojowa);

* brak apatii, odhamowania, trudnosci w zapamie-
tywaniu biezgcych wydarzen, zaburzen wzroko-
wo-przestrzennych, zaburzen rozpoznawania
wzrokowego (agnozji) oraz dysfunkcji czucio-
wo-ruchowych w pierwszych 2 latach choroby;
dane mozna zebra¢ na podstawie wywiadu, ob-
serwacji codziennej aktywnosci lub formalnego
badania neuropsychologicznego;

* obecnos¢ akalkulii i apraksji ideomotorycznej,
ktére moga wystepowaé nawet w ciagu pierw-
szych lat trwania choroby; nieznaczne zaburze-
nia konstrukcyjne i tendencja do perseweracji
nie wykluczajg rozpoznania do momentu, w kto-
rym nie stanowig ani powaznych zaburzen wzro-
kowo-przestrzennych, ani odhamowania, wpty-
wajacych na codzienne czynnosci;

e zaburzenia w obrebie pozostalych obszaréw po-
znawczych, ktére moga sie pojawi¢ po uplywie
2 pierwszych lat; wiodagcym objawem pozostaje
deficyt jezykowy, poglebiajacy sie szybciej niz
pozostate zaburzenia;

* brak,specyficznych” przyczyn objawéw, takich
jak udar lub guz mézgu, potwierdzonych w ba-
daniu neuroradiologicznym.

Kryteria por6wnawcze dla otepienia czolowo-
skroniowego, pierwotnej afazji postepujacej i ote-
pienia semantycznego podaja Neary i wsp. [7] oraz
Pfeffer i Kloszewska [8].

Neuroobrazowanie w PPA

U wielu pacjentéw z PPA obecne sa zmiany
w obrebie mézgu, o charakterze zar6wno struktu-
ralnym, jak i funkcjonalnym. Obserwuje sie atrofie
mozgu, zwolnienie rytmu w badaniu elektroencefa-
lograficznym (EEG), obnizenie przeptywu krwi (mie-
rzone w badaniu metoda tomografii emisyjnej poje-
dynczego fotonu [SPECT, single-photon emission
computed tomographyl) oraz wchlaniania glukozy
(stwierdzane za pomoca pozytronowej tomografii
emisyjnej [PET, positron emission tomographyl])
w obszarach mowy w dominujgcej potkuli mézgu.
Metabolizm w przeciwstronnej pétkuli mézgu moze
pozostawac bez zmian, zwlaszcza w poczatkowym
okresie choroby. U pacjentéw z nieplynna afazja bez
zaburzen rozumienia uszkodzenie dotyczy gtéwnie
obszaréw zlokalizowanych do przodu od bruzdy
Sylwiusza i w gérnej czesci plata skroniowego do-
minujacej (lewej) pétkuli mézgu. Dysfunkcje meta-
bolizmu i zanik mézgu u 0séb z ptynna afazja i za-
burzeniami rozumienia sg zlokalizowane do tytu od
bruzdy Sylwiusza lub w érodkowych, dolnych i bie-
gunowych obszarach ptatow skroniowych. Najbar-
dziej réznicujaca, cho¢ obecna nie u wszystkich
pacjentéw z PPA, cecha stwierdzang w badaniu neu-
roradiologicznym jest asymetryczny, lewostronny
zanik wokdt bruzdy Sylwiusza lub w przedniej cze-
$ci ptata skroniowego [9]. Badania sugeruja, ze réw-
niez obszary kory czotowej w lewej pétkuli mézgu
petnig kluczowa role w pojawieniu sie deficytéw
jezykowych w PPA [3]. W okolo 50% przypadkdéw
PPA w badaniu neuropatologicznym obserwuje sie
zmiany typowe dla AD [8, 10].

Deficyt jezykowy w PPA

7, uwagi na rzadkie wystepowanie PPA podstawg
dostepnych doniesien sg studia przypadkéw. Ob-
serwacje kliniczne potwierdzaja zmieniajacy sie
w czasie obraz zaburzen jezykowych [4].

W przypadku podejrzenia PPA badanie neuro-
psychologiczne powinno obejmowac cato$¢ funk-
cjonowania poznawczego. Celem jest wykluczenie
obecnoéci nasilonych deficytéw w zakresie innych
niz jezykowe proceséw poznawczych. Dokladna
ocena przebiegu funkcji jezykowych pozwala okre-
sli¢ posta¢ PPA.

Dla PPA typowe sa zaburzenia ekspresji stownej
pod postacia: nieptynnosci, mowy telegraficznej,
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nadmiernego wysitku przy produkcji mowy, nie-
mozno$ci wypowiedzenia zdania poprawnego gra-
matycznie, zaburzen artykulacji. Pojawiaja sie
opuszczenia lub niepoprawne kontekstowo uzycia
stéow i czesci mowy. Sama mowa jest czesto okre-
§lana jako ,,pusta”; pojedyncze stowa sa rozumia-
ne, ale zrozumienie dtuzszych wypowiedzi spra-
wia trudnosci. Typowa jest anomia (zaburzenia
nazywania) i parafazje semantyczne. Zachowane
sg pamiec i pozajezykowe aspekty mowy, réwniez
w sytuacjach spotecznych.

W nieplynnej postaci afazji postepujacej dodat-
kowo zachowane sg rozumienie oraz ogélna wie-
dza semantyczna i leksykalna. Pojawiajg sie trud-
no$ci w znajdywaniu wtasciwych stéw, parafazje
fonemiczne (gtoskowe), przestawienia liter i opusz-
czenia glosek w slowach. Czas miedzy wypowia-
daniem kolejnych stéw jest wydluzony, moze wy-
stepowac dyzartria.

Plynna forma afazji postepujacej (demencja seman-
tyczna) przejawia sie réwniez w postaci ,pustej”
mowy, zaburzen rozumienia pojedynczych stéw,
anomii, parafazji semantycznych, z zachowaniem
plynnosci mowy w powtarzaniu ciagu sylab lub se-
kwencji automatycznych. Zachowana jest prawidlo-
wa dlugosé frazy. Pamie¢ pozostaje niezaburzona,
podobnie jak zdolno$¢ do wykonywania czynnosci
dnia codziennego. Dodatkowo zwraca sie uwage na
idiosynkratyczne uzywanie stow, dysleksje i dysgra-
fie powierzchniowg. Zachowane sa umiejetnosc czy-
tania i pisania najczesciej uzywanych skrétow, licze-
nia oraz stosowania skréotéw [3, 11, 12].

Leczenie chorych z PPA

Celem rehabilitacji w PPA jest poprawienie zdol-
nosci komunikacyjnych. Rehabilitacji poddaje sie
specyficzne deficyty, w zaleznos$ci od indywidual-
nych potrzeb pacjenta. Nacisk jest ktadziony na
tworzenie strategii kompensacyjnych w porozumie-
waniu sie. Z uwagi na fakt, ze rehabilitacja wyma-
ga zachowanych zdolno$ci poznawczych, motywa-
cji i wspotpracy ze strony pacjenta, jest zalecana
we wczesniejszych fazach choroby.

Tradycyjna terapia mowy skupia sie na podtrzy-
mywaniu zachowanych umiejetnosci jezykowych,
umiejetnosci konstruowania wypowiedzi, korzysta-
nia ze wskazowek i podpowiedzi stownych. Alter-
natywne sposoby to uzywanie gestéw, rysowanie,
postugiwanie sie stownikiem obrazkowym, korzy-
stanie z pomocy komputeréw oraz komunikatorow
elektronicznych. Niezwykle wazne jest zaangazo-
wanie w proces terapii rodziny chorego. Wsp6tpra-
ca i zrozumienie ze strony najblizszych zmniejsza

stres pacjenta i pozwala na efektywniejsze skorzysta-
nie z zastepczych metod porozumiewania sie. Nale-
zy podkresli¢, ze z uwagi na postepujacy charakter
schorzenia terapia nie powstrzyma poglebiajacych sie
deficytéw jezykowych, ale w znaczacy sposéb popra-
wi komunikowanie sie chorego oraz jakos¢ zycia za-
rowno samego pacjenta, jak i jego rodziny [13].

Opis przypadku

Przedstawiono przypadek 83-letniej praworecz-
nej kobiety, z wyzszym wyksztatceniem (chemik),
skarzacej sie od 6 lat na niemozno$¢ przypominania
nazw. W momencie zgloszenia sie do poradni bada-
na nie pracowata zawodowo, bedac od kilkunastu lat
na emeryturze, natomiast czynnie udzielata sie spo-
lecznie i rodzinnie. Mieszkata sama; towarzyszace jej
podczas badania corki nie zauwazyty trudnosci w za-
kresie czynnos$ci dnia codziennego.

Poczatek zaburzen byt niezauwazalny; wyraz-
ne trudnosci pojawity sie okolo 78. roku zycia. Pa-
cjentka zgtaszala problemy gléwnie w przypomi-
naniu stéw, zwlaszcza nazwisk, nazw ulic i przed-
miotéw. Starala sie kompensowac¢ deficyty, sto-
sujac omo6wienia w przypadku braku wtasciwego
stowa, umieszczajac w réznych miejscach kartecz-
ki z potrzebnymi stowami czy proszac osoby z oto-
czenia o podpowiedz brakujacego stowa. Czesto
zapisywalta w notesie trudniejsze slowa, jakie so-
bie przypomniata lub zostatly jej podpowiedziane
podczas rozmowy, by potem postuzy¢ sie nimi
w przypadku trudnosci w aktualizowaniu stow.
Mimo tych zaburzen pacjentka zachowata prawi-
dlowy dyskurs, nie ujawniata zaburzen prozodycz-
nych i cechowata ja wieloméwnoscé.

Badania przeprowadzono kilka razy w ciggu 3 lat.
Wyniki badan przesiewowych, jakim poddano pa-
cjentke, sugerujg wystepowanie tagodnych zabu-
rzen poznawczych. Wynik w skali Mini-Mental Sta-
te Examination (MMSE) nie zmienit sie w okresie
obserwacji i wynosit 29 punktéw, ocena w Ogdél-
nej Skali Deterioracji (GDS, Global Deterioration
Scale) w obu badaniach byta réwna 3, rysunek ze-
gara pozostawal niezmiennie prawidlowy (Test
Rysowania Zegara [TRZ] = 10), a Kliniczng Ocene
Otepienia (CDR, Clinical Dementia Rating) okre-
§lono na 0,5. Wyniki przedstawiono na rycinie 1.

Tomografia komputerowa (CT, computed to-
mography) (ryc. 2) ujawnila uogélniony, miernego
stopnia zanik korowo-podkorowy moézgu, bez ogni-
skowego uszkodzenia moézgu, charakterystyczne
dla szeroko rozumianej normy wiekowej.

Ostatnio w badaniu psychiatrycznym nie stwier-
dzono zaburzen nastroju, w badaniu neurologicz-
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30

25 H
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. |

MMSE TRZ GDS CDR
M 2000 29 10 3 0,5
[2002 29 10 3 0,5

Rycina 1. Wyniki skal przesiewowych (wyniki surowe); MMSE —
Mini-Mental State Examination; TRZ — Test Rysowania Zegara; GDS
(Global Deterioration Scale) — Ogolna Skala Deterioracji; CDR —
Kliniczna Ocena Otepienia (Clinical Dementic Rating)

Rycina 2. Obraz tomografii komputerowej mézgu pacjentki

nym natomiast zaobserwowano dodatnig prébe
Romberga. Wyniki tych badan nie zmienity sie
w kolejnych ocenach.

Badanie neuropsychologiczne

Badanie neuropsychologiczne przeprowadzo-
no z wykorzystaniem zestawu testow neuropsy-
chologicznych w adaptacji E. Luczywek. W jego
sktad wchodza kliniczne modyfikacje nastepu-
jacych testéw: Skali Informacji, Pamieci i Kon-
centracji Uwagi Blesseda, podtestéw Podobien-
stwa, Powtarzania Cyfr Wprost i Powtarzania
Cyfr Wspak ze Skali Inteligencji Wechslera dla
Dorosltych (WAIS-R, Revised Wechsler Adult In-
telligence Scale), oraz Testu Figury Zlozonej Reya
— kopiowanie i reprodukcja z pamieci, fluencja

stowna 60-sekundowa w 4 kategoriach (zwierze-
ta, slowa rozpoczynajace sie na litere ,,K”, przed-
mioty ostre oraz imiona meskie) (Fluencja), stu-
chowe uczenie sie 8 stow w pierwszej probie oraz
ostatniej, wraz z przypomnieniem po dystrakcji,
nazywanie 20 obrazkéw (Nazywanie), sekwen-
cyjne odejmowanie siédemek od stu (100-7),
Testu Laczenia Punktéow A i B (TLP A i TLP B),
gnozja wzrokowa (17 zamaskowanych i naklada-
jacych sie na siebie figur) [14].

W pierwszym badaniu neuropsychologicznym
stwierdzono dominujgce zaburzenia w zakresie
aktualizacji stéw i nazywaniu, bez trudnosci w za-
kresie dyskursu narracyjnego. Pamie¢ epizodycz-
na i procesy uwagi byly w nieznacznym stopniu
ostabione. Orientacja dotyczaca czasu, miejsca oraz
wlasnej osoby pozostata prawidtowa. Procesy ro-
zumienia, abstrahowanie, funkcje wykonawcze,
praksje oraz gnozja wzrokowa i funkcjonowanie
socjalne przebiegaly prawidlowo.

W kolejnym badaniu po uptywie roku wyniki
skal przesiewowych pozostawaly stabilne, nato-
miast badanie neuropsychologiczne ujawnito po-
gorszenie pamieci semantycznej (Nazywanie, Po-
dobienstwa) oraz fluencji werbalnej w stosunku
do poprzedniego badania i pozostatych funkcji.
Nadal zachowana byta prawidtowa i pelna orien-
tacja. Spostrzeganie wzrokowe oraz procesy
przestrzenne (Kopia Figury Zlozonej Reya),
a takze funkcje wykonawcze (TLP A i TEP B) nie
ulegly pogorszeniu. Nastapilo oslabienie w za-
kresie pamieci odroczonej, zaréwno slownej
(Uczenie sie i Pamiec¢ 8 stow), jak i niewerbalnej
(Reprodukcja Figury Ztozonej Reya), oraz stow-
nej pamieci operacyjnej (100-7). Zaobserwowa-
no poprawe pamieci bezposredniej (Powtarzanie
Cyfr Wprost).

Wyniki ostatniego z badan wskazuja na dalsze
pogtebianie sie deficytu w zakresie aktualizacji
stéw, brak kompensacji brakujacych stow w wy-
powiedziach, narastajace zaburzenia nazywania
i pamieci stownej. Nie zaobserwowano zaburzen
artykulacyjnych i prozodycznych. Pojawilo sie nie-
znaczne pogorszenie w zakresie organizacji i pa-
mieci proces6w wzrokowo-przestrzennych (Figu-
ra Ztozona Reya). Bardziej nasilone zmiany doty-
czyly procesu uczenia sie i pamieci stownej (Ucze-
nie sie i Pamie¢ 8 slow), a zwlaszcza procesow jezy-
kowych (Fluencja, Nazywanie, Podobienstwa).
W zakresie pozostatych proceséw poznawczych nie
zaobserwowano pogorszenia. Funkcjonowanie socjal-
ne pozostawalo na prawidlowym poziomie, co po-
twierdzity rowniez corki badanej. W okresie 3-letniej
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Rycina 3. Wyniki oceny procesow jezykowych i uczenia si¢ oraz
pamieci stownej (w %)
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Cyfr Wprost ~ Cyfr Wspak — kopia — reprodukcja
Il 2000 85 100 100 66
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Figura Reya

Rycina 4. Wyniki podtestu Powtarzania Cyfr i Testu Figury Ztozo-
nej Reya (kopiowanie i reprodukcja; w %)

obserwacji u pacjentki nie stwierdzono otepienia.
Wyniki przedstawiono na rycinach 3-5.

W ciagu 3 kolejnych lat wyniki pacjentki w zakre-
sie funkcji wykonawczych, pamieci bezposredniej,
pamieci operacyjnej, proceséw wzrokowo-przestrzen-
nych oraz uwagi nie zmienily sie istotnie (ryc. 4, 5).
Wyniki dotyczace pamieci stownej oraz abstraho-

Rycina 5. Wyniki Testu tgczenia Punktéw, Seryjnego Odejmowa-
nia oraz podtestu Podobienstw (w %); TLP A — Test tgczenia
Punktéw A; TLP B — Test tgczenia Punktow B

wania w te$cie Podobienstw ulegly obnizeniu
w spos6b wtérny do narastajacych trudnosci ekspre-
sji jezykowych (ryc. 3). Zwraca uwage prawidlowy
poziom pamieci w pierwszym badaniu i obserwo-
wana dopiero w latach p6zniejszych jej degrada-
cja. Procesy wzrokowo-przestrzenne, szczegblnie
w aspekcie pamieciowym, ulegly pogorszeniu, co
moze $wiadczy¢ o postepujacym procesie choro-
bowym i trudnosci w wydobywaniu informacji
z magazynu pamieci. Organizowanie i planowanie
tychze proceséw nie jest zaburzone. Funkcje jezy-
kowe byly znaczaco zaburzone juz w pierwszej
ocenie, a dynamika ich deterioracji jest istotnie
bardziej nasilona niz dynamika deficyt6w pamieci
stownej oraz abstrahowania (ryc. 3). Sugeruje to
obecnos¢ dysfunkcji w obrebie ptatéw skroniowe-
go i czotowego lewej potkuli mézgu.
Przedstawione wyzej wyniki wskazujg na wy-
stepowanie zaburzen jezykowych o typie afazji
pierwotnej postepujacej z zaburzona plynnoscia
mowy (PNFA, progressive nonfluent aphasia),
o czym $wiadczy wyrazna dominacja deficytu jezy-
kowego, z zaburzeniami proceséw mnestycznych,
ktore wystapity dopiero w p6zniejszej fazie choro-
by. Szczegdélna uwage zwraca wybidérczos$¢ progre-
sji ekspresyjnych zaburzen mowy z zachowanym
prawidlowym rozumieniem. O niezwyklosci tego
przypadku decyduje réwniez zdolnosé tworzenia
metod kompensacji trudnosci jezykowych, a takze
symetryczno$¢ niewielkiego stopnia zaniku mézgu,
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przy wyraznej asymetrii funkcjonalnej proceséw
poznawczych i braku uogélnionych zamian po-
znawczych.

Nie udato sie przeprowadzi¢ dalszych badan
i obserwacji z powodu utraty kontaktu z pacjentka.

Podsumowanie

Rozpoznanie PPA wsréd innych choréb neuro-
degeneracyjnych stwarza duze trudnosci z uwagi
na niejednorodny obraz kliniczny i czesty brak
potwierdzenia w obrazie neuroradiologicznym,
a takze skutecznych metod rehabilitacji zaburzen
jezykowych. Schorzenie to, niezwykle rzadkie, cze-
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