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STRESZCZENIE
W zespotach parkinsonowskich objawom ruchowym czesto
towarzysza zaburzenia poznawcze i emocjonalne. Rozwijajg sig
one przed wystapieniem pierwszych objawow ruchowych lub po
ich wystapieniu, a ich nasilenie moze by¢ fagodne badz znaczne.
Ocena tych zaburzen ma szczegolne znaczenie dla ustalenia
rozpoznania, rokowania i planowania dalszego postgpowania.
W artykule przedstawiono problematyke rozpoznawania
i roznicowania zaburzen poznawczych w atypowych zespotach
parkinsonowskich, takich jak postepujace porazenie ponadja-
drowe, zespot korowo-podstawny, otepienie czotowo-skroniowe
z parkinsonizmem sprzgzone z chromosomem 17, otepienie
z ciatami Lewy’ego oraz zanik wieloukfadowy. Omowiono ogoing
charakterystyke tych zaburzen, cechy roznicujace poszczegolne
choroby, a takze zagadnienia doboru metod do oceny przesiewo-
wej i badania neuropsychologicznego.
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Wprowadzenie

Idiopatyczna choroba Parkinsona (PD, Parkinson’s
disease) charakteryzuje sie spowolnieniem rucho-
wym, sztywno$cig mieéni, drzeniem spoczynko-
wym i zaburzeniami postawy. Rozpoznanie PD
potwierdzaja dobra i dlugotrwata odpowiedz na
leczenie dopaminergiczne oraz pojawienie sie dy-
skinez plasawiczych w przebiegu farmakoterapii
preparatami lewodopy. Choroba Parkinsona jest
najczestszg postacig parkinsonizmu, ktéry jest
pojeciem szerszym — zwigzanym na przyklad
z zatruciami, dziataniem lekéw, uszkodzeniem
naczyniowym oraz schorzeniami zwyrodnienio-
wymi (parkinsonizm plus lub atypowy). Parkin-
sonizmy atypowe charakteryzujg sie cechami
klinicznymi PD oraz (plus) innymi objawami,
na przyktad mézdzkowymi, gatkoruchowymi
czy piramidowymi. Wszystkie atypowe zespoly
parkinsonowskie (nazywane tez zespolami ,,par-
kinsonizm plus”), charakteryzuja takze brak lub
slaba odpowiedzZ na leczenie dopaminergiczne
oraz nieobecnos$¢ dyskinez. W zwigzku z brakiem
skutecznego leczenia w tych zespotach dochodzi
do znacznie szybszej utraty niezaleznosci przez
chorych w poréwnaniu z PD [1]. W obrazie kli-
nicznym atypowych zespoléw parkinsonowskich
dynamika narastania objawdéw jest znacznie
szybsza niz w PD, a wiele rozwijajacych sie
poézno w przebiegu PD objawéw w atypowych
zespolach parkinsonowskich pojawia sig juz
w pierwszych latach choroby (np. upadki, zabu-
rzenia postawy) [2].
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Do atypowych zespoléw parkinsonowskich
o podltozu neurozwyrodnieniowym zalicza sie
przede wszystkim: otepienie z cialami Lewy’ego
(DLB, dementia with Lewy bodies), zanik wielo-
ukladowy (MSA, multiple system atrophy), zwy-
rodnienie korowo-podstawne (CBD, corticobasal
degeneration), postepujace porazenie ponadjadro-
we (PSP, progressive supranuclear palsy), otepienie
czolowo-skroniowe z zespotem parkinsonowskim
sprzezone z chromosomem 17 (FTDP-17, fronto-
temporal dementia with parkinsonism linked to
chromosome 17) (patrz tab. 1). Zwieksza sie jednak
liczba doniesienn o nowych zespotach o podtozu
genetycznym, w ktérych wystepuja cechy typowe
dla PSP czy MSA [2].

W chorobach przebiegajacych z zespolem
parkinsonowskim, obok objawéw ruchowych,
moga wystepowacé takze objawy pozaruchowe.
Sa to gléwnie zaburzenia neuropsychiatryczne
i autonomiczne, ktére mogg mie¢ istotne znacze-
nie we wczesnej diagnostyce réznicowej, a takze
w postepowaniu terapeutycznym. W PD niektoére
objawy pozaruchowe (np. depresja) moga wyste-
powaé nawet na etapie prodromalnym, jednak
w umiarkowanie zaawansowanym stadium choro-
by, w przypadku dobrej kontroli farmakologicznej
objaw6w ruchowych, objawy pozaruchowe czesto
wysuwaja sie na pierwszy plan [3]. W atypowych
zespotach parkinsonowskich objawy pozarucho-
we typowe dla zaawansowanej PD pojawiajg sig na
bardzo wczesnym etapie choroby (np. zaburzenia
autonomiczne w MSA czy apatia lub znaczace
zaburzenia funkcji wykonawczych w PSP). Dla-
tego ocena tych objawéw stanowi wazny element
r6znicowania PD i atypowych zespoléw parkin-
sonowskich [1, 4]. Nasilenie zaburzen poznaw-
czych, emocjonalnych i zaburzeni zachowania
w atypowych zespolach parkinsonowskich jest
zréznicowane. Objawy poznawcze w MSA czy
zespole korowo-podstawnym (CBS, corticobasal
syndrome) mogg mie¢ tagodne nasilenie, nato-
miast w DLB, PSP czy FTDP-17 juz na wczesnym
etapie choroby sg one na tyle znaczace, Ze mozna
rozpoznac otepienie. Neuropsychologiczny profil
zaburzen ma szczegélne znaczenie w diagnostyce
r6znicowej DLB, PSP i CBS (patrz tab. 2).

Sprawno$¢ funkcjonowania pamieci epizo-
dycznej (zdolnoSci zapamietywania nowych
informacji, zdarzen) jest wlasciwie podobna we
wszystkich zespotach parkinsonowskich. U cho-
rych obserwuje sie spowolnienie procesu uczenia
sig i trudnosci ze spontanicznym wydobywaniem
informacji z pamieci, ale nie majg oni trudnos$ci

amnestycznych, o czym Swiadczy zachowana
mozliwo$é¢ wydobycia informacji z pamieci po
zastosowaniu podpowiedzi badZ préby rozpozna-
wania z wielokrotnym wyborem. Podobnie apatia
i zaburzenia afektywne, wystepujace w obrazie
neuropsychiatrycznym wszystkich zespolow
parkinsonowskich, nie sg szczegblnie uzyteczne
w diagnozie réznicowej. Natomiast pozostate
aspekty funkcjonowania poznawczego, objawy
psychotyczne i zaburzenia snu w poszczegdlnych
atypowych zespolach parkinsonowskich cechuje
odrebna od PD specyfika i dynamika [5, 6].

Otepienie podkorowe

Terminu ,,otgpienie podkorowe” po raz pierwszy
uzyl von Stockert w kontekscie §pigczkowego zapa-
lenia mézgu w 1932 roku [7], jednak wspétczesnie
uzywa sig go w innym znaczeniu. Dychotomie
,otepienie podkorowe” versus ,otepienie korowe”
wprowadzono w latach 70. XX wieku, aby zréz-
nicowac profil zaburzen poznawczych w PSP
(a p6zniej tez w innych parkinsonizmach) i w cho-
robie Alzheimera (AD, Alzheimer’s disease) [8].
Tak rozumiane otepienie podkorowe opisano jako
charakteryzujace sie spowolnieniem proceséw
myslowych, trudnosciami ze spontanicznym wydo-
bywaniem informacji z pamieci (przy braku amnez;ji
nastepczej), zmianami w zakresie osobowosci i/lub
funkcjonowania emocjonalnego oraz nieobecnoscia
tak zwanych objaw6éw korowych, takich jak afazja,
agnozja i apraksja [5, 8, 9]. Jednak dzieki technikom
neuroobrazowym w ostatnich latach wykazano, ze
tak zwane objawy korowe mogg wystepowaé po
wybiérczych uszkodzeniach struktur podkorowych
(np. afazja wzgoérzowa czy prazkowiowo-torebko-
wa), a zanik korowy obserwuje sig¢ dos¢ wczesnie
w przebiegu otepien ,,podkorowych”, takich jak PSP
[10] czy choroba Huntingtona [11].

Termin ,,otgpienie podkorowe” jest zbyt malo
specyficzny, aby mogt by¢ efektywnie stosowany
w praktyce klinicznej i obecnie ma znaczenie
historyczne. Zdaniem Alberta [9] wyodrebnienie
tego typu otepienia zwrdcito uwage badaczy row-
niez na parametry czasowe (tempo) przetwarzania
informacji oraz dynamike proceséw poznawczych,
tj. ich inicjowanie, hamowanie, podtrzymywanie
i przelaczanie, a tym samym sprzyjato rozwojowi
badan nad innymi niz AD otepieniami.

Atypowe zespotfy parkinsonowskie
a otepienie czotowo-skroniowe

Albert i wsp. w publikacji, w ktérej opisali pro-
fil otepienia podkorowego [8], zwrécili uwage na
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podobienistwo objawéw choréb pozapiramido-
wych z objawami uszkodzenia ptatéw czotowych.
Wspétczesnie w jeszcze wigkszym stopniu zwraca
sig uwage na te podobienistwa. Do spektrum zwy-
rodnienia czolowo-skroniowego (FTLD, fronto-
-temporal lobar degeneration) zalicza sie nie tylko
behawioralny wariant otepienia czolowo-skronio-
wego (bvFTD, behavioral variant of fronto-temporal
dementia) oraz afazje pierwotna postepujaca (PPA,
primary progressive aphasia), ale réwniez FTDP-
-17, CBS oraz PSP. Trzy ostatnie z wymienionych
choréb zwykle sg klasyfikowane jako zespoly po-
zapiramidowe, jednak wlaczenie ich do spektrum
FTLD ma uzasadnienie kliniczne, neuroobrazowe,
genetyczne oraz neuropatologiczne [12, 13].

U pacjentéw z FTLD dominuja zaburzenia za-
chowania (w bvFTD) [14] i/lub zaburzenia jezyko-
we z dominujgcym deficytem syntaktycznym i/lub
apraksja mowy (w afazji pierwotnej postepujacej
z zaburzong ptynnoscig mowy [nfvPPA, nonfluent
variant primary progressive aphasia]) lub zabu-
rzenia semantyczne (w semantycznym wariancie
PPA [svPPA, semantic variant primary progressive
aphasial) [15, 16]. W obrazie klinicznym FTDP-17,
PSP oraz CBD wystepuja zaburzenia zachowania
charakterystyczne dla bvFTD, takie jak na przy-
ktad rozhamowanie czy apatia. W PSP oraz CBD
moze réwniez wystepowac afazja nieptynna lub/i
apraksja mowy [17]. Elementem r6znicujagcym PSP
i CBD od PPA jest obecno$¢ zespotu parkinso-
nowskiego. W badaniach przeplywu mézgowego
w PSP obserwuje sig hipoperfuzje w ptatach czo-
lowych [18], obserwowang réwniez w bvFTD [14].
Z kolei w CBD w badaniach neuroobrazowych
stwierdza sig asymetrie zaniku mézgu. U cho-
rych wystepuje nasilenie objawéw ruchowych
wieksze po stronie przeciwnej do pétkuli mézgu,
w ktorej jest obserwowany wigkszy zanik. Zanik
prawostronny wiaze sie tez z wystgpowaniem
dodatkowych objawéw pomijania lewostronnego,
za$ zanik lewej pétkuli — objawéw afatycznych
[19]. Tego rodzaju asymetrie obserwuje sie réw-
niez w FTLD, z lewopéltkulowa dominacjg zaniku
w wiekszosci przypadkéw PPA [15, 16] oraz,
rzadsza, asymetrie prawopé6tkulowa w otepieniu
semantycznym (SD, semantic dementia) z prozo-
pagnozja [20]. Badania Kertesza i wsp. [21-23]
wskazuja, ze obraz kliniczny pacjenta z FTLD
moze ewoluowaé od dominujgcych zaburzen je-
zykowych do zaburzen ruchowych lub/i zaburzen
zachowania lub odwrotnie, dlatego rozpoznanie
kliniczne u tego samego pacjenta badanego na
réznych etapach choroby by¢ inne.

Atypowe zespoty parkinsonowskie

Z punktu widzenia neuropsychologa
i neuropsychiatry

Otepienie z ciatami Lewy’ego

W DLB zesp6l parkinsonowski pojawia sig
rownolegle lub po pewnym czasie od wystgpie-
nia objawéw neuropsychiatrycznych [24]. Tym-
czasem w PD sytuacja jest odwrotna — zesp6t
parkinsonowski znacznie (zwykle o > 5 lat) po-
przedza wystapienie objawéw neuropsychiatrycz-
nych. W rozpoznawaniu PD z otepieniem (PD-D,
Parkinson’s disease with dementia) przyjmuje sie
odstep co najmniej jednego roku miedzy wystg-
pieniem objawéw ruchowych i poznawczych,
cho¢ jest to kryterium arbitralne, niepoparte
w badaniach [25, 26]. Kryterium czasu jest naj-
wazniejszym kryterium réznicujacym PD-D oraz
DLB. O ile zaburzenia zachowania w fazie snu
REM (RBD, REM sleep behaviour disorder) moga
poprzedza¢ zaréwno objawy kliniczne DLB, jak
i PD [27], o tyle juz wcze$nie w przebiegu DLB
wystepujag omamy wzrokowe. Réwnie wczes-
nie w DLB uwidaczniaja sie fluktuacje stanu
poznawczego na tle wzglednie stabilnego stanu
ruchowego chorego lub w ogdle przy braku ob-
jawoéw zespolu parkinsonowskiego w stadium
poczatkowym. W PD fluktuacje sa typowe dla
p6zniejszych faz choroby i wystepuja rownolegle
do fluktuacji stanu ruchowego i emocjonalnego
pacjenta (on/off).

W obrazie neuropsychologicznym DLB domi-
nuja zaburzenia uwagi, funkcji wykonawczych
i wzrokowo-przestrzennych [28, 29]. Wigksze
nasilenie zaburzen wzrokowo-przestrzennych
w DLB na poczatku choroby wiaze sie z wiekszym
prawdopodobienstwem wystgpienia omamoéw
wzrokowych w pézniejszych fazach [30]. W DLB
czesciej niz w innych chorobach neurozwyrod-
nieniowych obserwuje sie ,,zespoly blednego
rozpoznawania” (ang. misidentification syndromes),
w szczegdlnosci zespdt Capgrasa, ktéry polega na
urojeniowym przeswiadczeniu, ze bliskg osobe za-
stapit sobowtor. Jest to zwigzane z zaburzeniem roz-
poznawania 0os6b na poziomie emocjonalnym [31].

W réznicowaniu DLB i AD kluczows role
odgrywa analiza jakosciowa. W DLB obserwuje
sie wieksze nasilenie zaburzen uwagi i proce-
séw wzrokowo-przestrzennych, podatnosé¢ na
dystrakcje (szczegélnie wzrokowa), trudnosci
z inicjowaniem czynno$ci i zmiang nastawie-
nia poznawczego, niespéjnosci w wypowie-
dziach, tendencji perseweracyjnych oraz intruzji
w poréwnaniu z AD. Ponadto typowe dla DLB sg
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intruzje (wtracenia) wynikajace z zaburzen uwagi
wzrokowej i funkcji wykonawczych [32].

Postepujace porazenie ponadjadrowe

Pojeciem PSP wspolczesnie obejmuje sie zaréw-
no zespol Richardsona (PSP-RS, PSP-Richardson
syndrome) — klasyczna postacé tej choroby opisang
przez Steele’a, Richardsona oraz Olszewskiego
w 1963 roku [33], jak i PSP z parkinsonizmem
(PSP-P), czystg akinezje z przymrozeniami chodu
(PAGE, pure akinesia with gait freezing), wariant
z afazja z zaburzong pltynnoscig mowy (PSP-PNFA,
PSP-progressive nonfluent aphasia,) oraz mieszany
zesp6t PSP-CBS. Niektorzy autorzy wyrdzniajg tez
warianty z FTD, ataksjg mé6zdzkowgq oraz chorobg
neuronu ruchowego [34]. W zwigzku z opisaniem
nowych wariantéw PSP trwajg prace nad rewi-
zja dotychczasowych kryteriow rozpoznawania
choroby [35].

Choroba zwykle rozpoczyna sie po 40. roku
zycia — od upadkoéw i/lub zaburzen zachowania.
Zespo6t parkinsonowski cechuje pewna odmien-
nos$¢ od PD — sztywnos$¢ dotyczy gldwnie tak
zwanych miesni osiowych (czyli ksobnych, nie zag
dystalnych, jak w PD), co powoduje nadmiernie
wyprostowang sylwetke i sztywnos$¢ miesni karku.
Patognomoniczng (cho¢ nie zawsze pojawiajaca
sig wczesnie) cecha PSP jest porazenie pionowych
ruchéw gatek ocznych, co dodatkowo nasila zabu-
rzenia réwnowagi, zwieksza ryzyko upadkéw oraz
utrudnia komunikacje z otoczeniem i czytanie.
Typowe cechy w badaniach obrazowych (rezonans
magnetyczny [MRI, magnetic resonance imaging]),
takie jak zmniejszenie przednio-tylnego wymiaru
sr6dmézgowia z tak zwanym objawem kolibra, czy
scienczenie konaru gérnego mézdzku, niestety, po-
jawiajg sie tylko u niektérych chorych i zazwyczaj
nie wystepuja na samym poczatku choroby [36].

Objawy ruchowe w PSP mogg by¢ poprzedzone
wystgpieniem zaburzen zachowania i wykonaw-
czych [37], ktére charakterem i nasileniem moga
przypomina¢ bvFTD [13, 38-40]. Pacjenci z PSP
maja trudnoéci z inicjowaniem, kontrolg i hamo-
waniem wlasnej aktywnosci oraz z elastycznoscia
poznawczg [5, 41, 42]. Czesto impulsywnie po-
dejmuja nieprzemyslane i ryzykowne dzialania,
majac obnizony wglad w objawy choroby [43].
Przejawiajg trudnosci ze zmiang raz przyjetego na-
stawienia, sposobu mys$lenia czy strategii dziatania
oraz z hamowaniem dzialania (np. objaw wiewiérki
[ang. squirrel sign] — wkladanie do ust zbyt duzej
ilosci pokarmu bez uprzedniego przetkniecia jego
poprzedniej porcji). Ich zachowanie charakteryzuje

zalezno$¢ od otoczenia (ang. environmental depen-
dency), miedzy innymi echolalia, echopraksja czy
zachowanie uzytkownika [44]. Nierzadko obser-
wuje sig tez tendencje perseweracyjne w ruchach
(wykorzystane w tzw. tedcie klaskania; patrz nizej),
a w mowie — palilalie (mimowolne powtarzanie
wypowiadanych przez siebie sléw). W niewielkim
odsetku zachorowan opisywano takze afazje z za-
burzong plynnoscig mowy (nfvPPA) [45].

W PSP moze wystapi¢ réwniez apraksja ideo-
motoryczna, lecz jest mniej nasilona niz w CBS,
a obserwowane trudnosci dotycza obu rgk i prze-
jawiaja sie przede wszystkim w czynno$ciach
sekwencyjnych [46, 47]. W PSP-P w poczatkowych
etapach choroby dominuje zespét parkinsonow-
ski, za$ objawy typowe dla klasycznej postaci PSP-
-RS dolaczajq sie pdzniej. Zaburzenia zachowania
oraz zaburzenia poznawcze w PSP-P majg tez
zwykle lagodniejszy przebieg niz w PSP-RS [48].

Poczatkowo opisywano tez ,test trzech klas-
nie¢” jako prosty test do potwierdzania diagnozy
PSP. W tescie tym chory jest proszony o 3-krotne
klasniecie w dlonie po demonstracji tej czynno-
$ci przez badajacego. Poczatkowo uwazano, ze
wylacznie w PSP obserwuje sig objaw aplauzu,
tj. chorzy uderzaja w dlonie znacznie wiecej razy
[49]. Wspolczesne badania wskazujg jednak na
matlg uzytecznos$é tej préby w ocenie réznicowej,
poniewaz objaw aplauzu ujawnia sie takze u pew-
nego odsetka chorych z PD [50], innymi atypowy-
mi parkinsonizmami [51], jak réwniez z AD [52]
iFTD [53]. Opisano takze objaw aplauzu u chorego
z obustronnym udarem jader podkorowych [54].

Zespot korowo-podstawny/
/zwyrodnienie korowo-podstawne

Wspétczesnie pojecie zespotu korowo-podstaw-
nego (CBS) ma charakter objawowy, w odréznieniu
od okreélenia ,,zwyrodnienie korowo-podstawne”
(CBD), ktére jest terminem neuropatologicznym.
Do spektrum CBS mozna zaliczy¢ zaréwno kla-
syczna posta¢ choroby — CBD, jak i wariant z afa-
zja z zaburzong plynnosciag mowy (CBS-PNFA),
wariant z zaburzeniami funkcji wykonawczych,
zachowania i dysfunkcjami przestrzennymi
(FBSS, frontal behavioral spatial syndrome), mie-
szany zesp6t CBS-PSP [55] oraz mieszany zespot
CBS-AD [56]. Podtypy CBS opisali niedawno
w piSmiennictwie polskim Golgb-Janowska i No-
wacki [19].

Objawy ruchowe tego zespotu sa bardzo zréz-
nicowane. Charakterystyczng cecha jest wybitna
jednostronno$¢ objawéw na poczatku choroby
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(doé¢ dtugo utrzymujaca sie), co moze by¢ zréd-
fem mylenia go z PD (odr6znienie bradykinezji
i apraksji na poczatkowym etapie moze by¢ trud-
ne). Do spektrum objawéw naleza takze: dystonia
konczyny gornej (zgieciowa, niekiedy z bardzo
duzym napieciem miesni), mioklonie spontanicz-
ne i prowokowane dotykiem, korowe zaburzenia
czucia (trudnoéci w identyfikacji ksztaltow ryso-
wanych na skérze) oraz zjawisko obcej konczyny
(ang. alien limb phenomenon), ktére niekiedy
manifestuje sie jej lewitacja. Chorzy méwiag nie-
kiedy, Ze jest ona autonomiczna, niezalezna; nie
majq nad nig kontroli [57]. W badaniu MRI zanik
korowo-podkorowy czolowo-skroniowy jest kon-
tralateralny do strony wystepowania objawéw; na
wczesnym etapie bardziej przydatne moze by¢ ba-
danie metoda tomografii emisyjnej pojedynczego
fotonu (SPECT, single-photon emission computed
tomography). Typowy jest catkowity brak reakcji
na podawanie lekéw dopaminergicznych [58].

Do typowych objawéw CBS, ktére dominujq
w badaniu neuropsychologicznym, nalezg aprak-
sja, zaburzenia mowy, funkcji wykonawczych
i wzrokowo-przestrzennych [59, 60]. Stosunkowo
czesto stwierdza sie réwniez akalkulie i zaburze-
nia czucia korowego [48]. W poczatkowym etapie
CBS jest rozpoznawana apraksja kinetyczna kon-
czyn (ang. limb-kinetic apraxia), p6zniej apraksja
ideomotoryczna (ang. ideomotor apraxia) [61],
a niekiedy — w zaawansowanym okresie choro-
by — apraksja ideacyjna (ang. ideational apraxia)
[62, 63]. Pacjenci z klasyczng postacia CBD nie
maja wiekszych trudnosci z odwzorowaniem
przestrzennego uktadu ulozenia konczyny gorne;j
wzgledem wlasnego ciala, problemy sprawia im
natomiast nasladowanie uktadu palcéw demon-
strowanego przez badajacego (tzw. praksja pozy),
co jest efektem ogélniejszych trudnosci ze swo-
bodnym ulozeniem koniczyn [61, 64]. Zdolnos$é
demonstracji gestow symbolicznych (np. grozenie,
przywolanie, machanie na pozegnanie) oraz uzy-
cia realnych przedmiotéw sg w tym przypadku
lepiej zachowane niz zdolno§é¢ demonstracji
wyobrazonego uzycia przedmiotéw (np. nasla-
dowanie czynnosci czesania, wbijania gwozdzia)
[48, 65]. Podczas badania praksji pacjent moze
podejmowaé préby ulozenia palcéw konczyny
niesprawnej za pomoca kofnczyny sprawnej,
moga u niego wystepowac synkinezy (takie jak
ruchy lustrzane) w koniczynie pozostajacej akurat
w spoczynku badz objaw ,,obcej reki”.

U pacjentéw z prawostronnymi objawami ru-
chowymi nierzadko obserwuje sig apraksje mowy

i/lub cechy afazji z zaburzona ptynnoscig mowy
[60, 66]. W przypadku lewostronnych objawéw
ruchowych czesto wystepuja cechy zespotu
pomijania stronnego [67] w sferach wzrokowe;j,
czuciowej i motorycznej. Pacjenci majg trudnodci
z ukierunkowaniem uwagi i dziatania na pomijang
strone wlasnego ciala i otaczajacej przestrzeni.
Czesto obserwuje sie wygaszanie (ang. extinction)
w prébach obustronnej stymulacji, szczegélnie
czuciowej, tj. pacjent przy stymulacji jednostron-
nej (prawo- v. lewostronnej) jest w stanie prawid-
towo rozpozna¢, ktéra strona jest stymulowana,
za$ przy stymulacji obustronnej identyfikuje
bodziec dotykowy tylko po jednej stronie [60].
Réznicujac CBD, nalezy réwniez uwzglednic
AD, w ktérej wéréd wariantéw choroby o wezes-
nym poczatku wyréznia sie wariant apraktyczny
[64]. Aktualne kryteria rozpoznawania CBD na
poziomie klinicznym nie pozwalajg na rozréznie-
nie CBS w przebiegu patologii CBD oraz typowej
dla AD [55, 68]. Najnowsze badania wskazuja
jednak, Zze diagnostyka réznicowa na poziomie
klinicznym jest mozliwa. U oséb z CBS, u kté-
rych stwierdza sie obecno$é¢ AD, potwierdzong
w badaniu neuropatologicznym lub za pomoca
obrazowania beta-amyloidu, wyraZznie zaznaczajq
sie zaburzenia percepcji przestrzennej. Chorzy ci
maja trudnosci w wykonywaniu zdan wymaga-
jacych wizualizacji ksztaltéw tréjwymiarowych,
takich jak préba analizy szeScianéw z Baterii Te-
stow Percepcji Wzrokowej Obiektéw i Przestrzeni
(VOSP, Visual Object and Space Perception Battery)
[69, 70], a popelniane przez nich bledy w prébach
praksji majg charakter przestrzenny. U oséb z CBS
w przebiegu AD obserwuje sig réwniez glebsze
deficyty pamieci epizodycznej [71] oraz pamieci
bezposredniej [69] niz u pacjentéw z CBD.

Otepienie czolowo-skroniowe z zespotem
parkinsonowskim sprze¢zone z chromosomem 17

Obraz kliniczny FTDP-17 [72, 73] odpowiada
kryteriom bvFTD [14]. W przebiegu choroby do
zaburzen funkcji wykonawczych i zachowania
dotaczajg sig zaburzenia funkcji jezykowych [74].
Moga wystepowaé takze typowe objawy opisy-
wane w innych chorobach ze spektrum FTLD,
takie jak afazja z zaburzong plynnosciag mowy,
pomijanie stronne (typowe dla CBS) [75, 76] czy
zaburzenia gatkoruchowe (typowe dla PSP), jak
réwniez objawy charakterystyczne dla innych
zespoléw parkinsonowskich, takie jak dysauto-
nomia (typowa dla MSA) [77]. Obraz kliniczny
FTDP-17 jest bardzo zré6znicowany, co wynika
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miedzy innymi z heterogennych uwarunkowan
genetycznych [78]. W jednej rodzinie moga by¢
chorzy z dominujacymi objawami ruchowymi
(zespot parkinsonowski) lub neuropsychiatrycz-
nymi. Pomocne w rozpoznaniu moze by¢ badanie
MRI mézgu ukazujace wzorzec zaniku podobny do
obserwowanego w innych otepieniach czotowo-
-skroniowych [73, 74].

Zanik wielouktadowy
— wariant z zespolem parkinsonowskim

Zanik wielouktadowy charakteryzuje nakta-
danie sie objawéw zespolu parkinsonowskiego
(podobnego do PD, z wyjatkiem drzenia, ktére
w MSA jest nieregularne i okreslane niekie-
dy jako poliminimioklonie palcéw reki) oraz
dysautonomii (nietrzymanie moczu, hipotonia
ortostatyczna, zaparcia) i zespolu mézdzkowego.
W przypadku dominujgcego zespolu parkinso-
nowskiego rozpoznaje sie MSA-P (multiple system
atrophy—parkinsonism), a w przypadku dominacji
zaburzen mézdzkowych — MSA-C (multiple
system atrophy—cerebellar predominant). W po-
czatkowym okresie u 25% chorych obserwuje sie
dobra reakcje na podawanie lewodopy. W badaniu
MRI (niestety nie we wczesnym etapie) widoczne
sq: odkladanie zelaza w gatkach bladych (sygnat
hipointensywny), z ragbkiem gliozy do boku od
skorupy (niekiedy objaw tzw. peknietej skorupy),
glioza w ksztalcie krzyza na przekrojach poprzecz-
nych mostu (tzw. objaw krzyza lub kajzerki),
scieficzenie konara §rodkowego mézdzku, zanik
mozdzku (gléwnie w MSA-C) [79].

Neuropsychologiczny obraz kliniczny MSA-
-P jest znacznie blizszy PD niz w przypadku
innych atypowych zespoléw parkinsonowskich.
Zaburzenia poznawcze maja zazwyczaj tagodne
nasilenie, a poziom wykonania testéw neuro-
psychologicznych w duzym stopniu zalezy od
czynnikéw emocjonalnych [80], jako ze czesto
jedynymi objawami neuropsychiatrycznymi
w MSA jest obnizenie nastroju lub podwyzszony
poziom niepokoju. Obserwuje sig spowolnienie
przetwarzania informacji, zaburzenia pamieci
operacyjnej i funkcji wykonawczych [81-84],
znacznie mniej nasilone niz w PSP [83]. Nie
stwierdza sie zaburzen jezykowych (ktére moga
wystapi¢ w CBS, PSP i FTDP-17) czy zaburzen
wzrokowo-przestrzennych (ktére moga wystapic
w DLB), aczkolwiek poziom wykonania zadan
konstrukcyjnych jest obnizony [81]. Przez diugi
czas w MSA nie rozpoznawano otgpienia; obecnie
stwierdza sie je u kilkunastu procent chorych [85,

86]. W rozumieniu klasyfikacji Diagnostic and
Statistical Manual of Mental Disorders, Fourth
Edition (DSM-IV) jednak otepienie jest nietypowe
dla MSA [87].

Pis$miennictwo dotyczgce poréwnania zaburzen
poznawczych w MSA-P i MSA-C jest bardzo ogra-
niczone. W jednym badaniu nie zaobserwowano
réznic w zakresie funkcjonowania poznawczego
miedzy osobami z MSA-C i MSA-P [84], w drugim
badaniu z kolei stwierdzono niewielka réznice
w zakresie prob fluencji stownej na niekorzysé
0s6b z MSA-P [81]. Niestety, w zadnym z tych
badan nie dokonano kompleksowej oceny neuro-
psychologicznej, a jedynie por6wnywano wybrane
aspekty funkcjonowania poznawczego.

Diagnoza neuropsychologiczna

Dobér narzedzi diagnostycznych podczas
badania chorych z zespotem parkinsonowskim
wymaga uwzglednienia wystepujacych objawéw
ruchowych. W atypowych zespotach parkinso-
nowskich moga znalez¢ zastosowanie metody
badania neuropsychologicznego przedstawione
niedawno w kontekécie PD [4]. Ponizej omo6wio-
no gtéwnie aspekty oceny funkcji poznawczych
uzyteczne w diagnostyce réznicowej.

Przesiewowa ocena funkcji poznawczych

W przesiewowej diagnostyce réznicowej atypo-
wych zespoléw parkinsonowskich nie zaleca sie
stosowania jako jedynego narzedzia Krétkiej Skali
Oceny Funkcji Poznawczych (MMSE, Mini-Mental
State Examination) [88]. Stabo réznicuje ono za-
burzenia poznawcze w poszczegdlnych chorobach
innych niz AD i ma niewystarczajaca czulo$c.
Wskazane jest uzupelnienie wyniku badania
zuzyciem MMSE o rezultaty badan za pomoca do-
datkowych skal do oceny funkcji wykonawczych,
takich jak na przyktad Frontal Assessment Battery
(FAB) [89], badz zastapienie jej doktadniejszymi
narzedziami, takimi jak Addenbrooke’s Cognitive
Examination III (ACE-III) czy Skala Demencji
Mattisa (DRS-2, Mattis Dementia Rating Scale)
[90, 91]. W PSP i FTD obserwuje sie znacznie
nizsze wyniki uzyskane w FAB niz w PD przy
wzglednie wysokiej punktacji w MMSE [92, 93].
Wyniki w ACE III w PSP sg obnizone w podskali
fluencji stownej, za§ w DRS — w skali do oceny
inicjowania i perseweracji [90, 91]. W CBS [90]
i DLB [94] wyraZnie obniZone sa wyniki podskal
do oceny oceny sprawnosci konstrukcyjne;j.

Ponadto w przesiewowej diagnostyce réznico-
wej DLB i AD mozna wykorzysta¢ Test Rysowania
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Zegara i kopig szescianu. Osoby z DLB ujawniajg
trudnosci w rysowaniu tarczy zegara oraz szescia-
nu, przy znacznie lepiej niz w AD zachowanym
odtwarzaniu trzech stéw po dystrakcji [94]. Wszyst-
kie te kluczowe zadania zawiera skala ACE-III [95].
W MMSE pacjenci z DLB w poréwnaniu z osobami
z AD majg réwniez znacznie wieksze problemy
z przerysowaniem naktadajacych sie pieciokgtow
i seryjnym odejmowaniem siédemek [96].

Ocena uwagi

Najprostsza proba stuzaca do oceny uwagi jest
préba wymieniania miesigcy wprost i wspak.
O zaburzeniach uwagi §wiadczy wydluzony czas
wykonania oraz btedy [97]. We wszystkich aty-
powych zespotach parkinsonowskich obserwuje
sig trudnosci w prébach powtarzania cyfr wspak,
cho¢ sg one bardziej wyrazne w DLB i PSP. Proby
przeszukiwania pola widzenia, takie jak testy
wykreélania czy Test Laczenia Punktow (TMT,
Trail Making Test) [98], sa najgorzej wykonywane
przez osoby z DLB, u ktérych dominujg zaburze-
nia uwagi, a mogg by¢ niemozliwe do wykona-
nia przez pacjentéw z PSP z powodu zaburzen
gatkoruchowych oraz chorych z CBS z powodu
pomijania stronnego.

Dysfunkcje uwagi moga sie takze uwidocznié
w przebiegu krzywej uczenia sig uzyskiwanej
w probach uczenia sie listy stéw. W takim przy-
padku krzywa zamiast rosna¢, bedzie fluktuowac
i przybierze ksztalt ,pity” (wyniki bedg raz wy-
sokie, raz niskie) i/lub po poczatkowym wzroécie
wystapi spadek koncowych wynikéw.

Ocena funkcji jezykowych

We wszystkich atypowych zespotach parkinso-
nowskich moga wystapi¢ trudnosci z aktualizacjg
stéw, przy czym najbardziej widoczne sg w PSP,
CBS oraz FTDP-17 [99], w ktérych mogg wystapic
cechy nieptynnej afazji. W badaniu funkgji jezyko-
wych szczegdlnie uzyteczne sg proby nazywania
konfrontacyjnego oraz mowy opowiesciowej. Prob
fluencji stownej nie nalezy traktowac jako meto-
dy oceny wylacznie funkcji jezykowych. Chorzy
z zespolami parkinsonowskimi zwykle maja
wiecej trudnosci w prébach fluencji stownej niz
w prébach nazywania konfrontacyjnego. Wynika
to z faktu, ze poziom wykonania préb fluencji
stownej zalezy od efektywnosci wytworzenia
i zdolno$ci zmiany strategii przeszukiwania zaso-
béw pamieci, a wiec od funkcji wykonawczych.
W szczegblnosci bardzo niskie wyniki préb fluen-
cji fonemicznej (literowej; < 7 stéw), przy lepiej

zachowanej fluencji semantycznej, $§wiadcza
o dysfunkcjach wykonawczych [48].

Ocena funkcji wzrokowo-przestrzennych

W réznicowaniu atypowych zespotéw parkin-
sonowskich znaczaca role odgrywa ocena funkcji
wzrokowo-przestrzennych, przy czym typowe
zadania konstrukcyjne (np. rysowanie, uktadanie
konstrukcji z klockéw) nie moga by¢ stosowane
jako jedyne metody oceny funkcji przestrzen-
nych. Kompleksowa ocena funkcji wzrokowo-
-przestrzennych wymaga zastosowania réwniez
prob rozpoznawania obiektéw, percepcji relacji
przestrzennych i przeszukiwania pola widzenia.
Zaburzenia elementarnej gnozji wzrokowej (per-
cepcji ksztattéw i obiektéw) obserwuje sig jedynie
w DLB [28, 32]. Trudnoéci z percepcja relacji prze-
strzennych wystepujg natomiast zaréwno w DLB,
jak i w PD oraz CBS. Zaburzenia przeszukiwania
pola widzenia stwierdza sie w DLB, CBS oraz PSP.
Pomijanie stronne natomiast opisywano jedynie
w CBS [100] i FTDP-17 [75, 76].

Ocena praksji

W badaniu praksji, obok oceny obu konczyn
gérnych, zaleca sie takze oceneg sprawnosci konczyn
dolnych oraz twarzy. W ocenie praksji powinno sie
uwzglednia¢ nastepujacy profil btedéw: a) bltedy
przestrzenne (typowe dla CBS na tle AD, ale nie dla
CBD); b) trudnosci z dowolnym utoZeniem palcéw
dloni (w CBD); ¢) trudnosci z sekwencyjng organiza-
cja ruchéw (typowe dla wszystkich choréb z uszko-
dzeniem zwojéw podstawy, najbardziej zaznaczone
w PSP i FTDP-17) [47]; d) trudnosci w prébach
wyobrazonego uzycia przedmiotéow wynikajace
z konkretyzacji mys$lenia (gléwnie w FTDP-17);
e) obecno$¢ asymetrii apraksji (w CBS oraz PSP-CBS);
f) apraksje zamykania/otwierania powiek (w PSP);
g) apraksje mowy (w CBS oraz PSP; oceniang w toku
badania mowy i funkcji jezykowych).

Ocena pamieci

Zaburzenia pamieci proceduralnej (uczenia sie
nowych procedur motorycznych) oraz zaburzenia
pamieci operacyjnej obserwuje sie we wszystkich
dysfunkcjach jader podstawy — zaréwno w PD,
jak i innych zespotach parkinsonowskich. Oce-
na pamieci epizodycznej jest niezbedna przede
wszystkim w celu wykluczenia zespolu amne-
stycznego, nietypowego w zespotach parkinso-
nowskich, a typowego dla klasycznej postaci AD.

W DLB obserwuje sie glebsze zaburzenia pamie-
ci epizodycznej niz w innych atypowych zespotach
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parkinsonowskich, a w prébach odroczonego roz-
poznania stwierdza sig znaczaco podwyzszong liczbe
falszywie pozytywnych rozpoznan, co moze wynikac
z zaburzen kontroli poznawczej. Typowa jest rowniez
tendencja do kontaminacji sladow pamieciowych
[32]. Ponadto w DLB zaznaczajg sie rowniez dominu-
jace zaburzenia pamieci wzrokowej, ktére sg wtérne
do zaburzen percepcji wzrokowej [28].

Lagodnie nasilone zaburzenia semantyczne
moga wystgpowa¢ w DLB czy FTDP-17, nie sa
natomiast typowe dla innych atypowych zespoléw
parkinsonowskich [5].

Ocena funkcji wykonawcezych

Najgtebsze zaburzenia funkcji wykonawczych
obserwuje sie¢ w PSP i FTDP-17, natomiast
w mniejszym nasileniu wystepuja one réwniez
w DLB, CBS czy MSA. We wszystkich atypo-
wych zespotach parkinsonowskich zaznaczajg
sie trudnoéci z inicjowaniem lub efektywnos$cig
przeszukiwania zasob6w poznawczych oraz z ini-
cjowaniem aktywnosci behawioralnej. Nasilone
trudnosci ze zmiang raz przyjetego nastawienia
(sztywno$¢ myslenia) i hamowaniem dziatania sg
natomiast szczeg6lnie typowe dla PSP i FTDP-17.

W ocenie funkcji wykonawczych wykorzystuje
sie narzedzia, ktére nie wymagaja szczegdlnego
zaangazowania ruchowego oraz ktérych wynik
nie zalezy od czasu. Szczeg6lnie uzyteczne moga
by¢ préby sortowania klockéw Weigla, ukladanie
historyjek obrazkowych oraz préby Go/noGo.
W przypadku zaburzeni o lagodnym nasileniu
zasadne moze by¢ wykorzystanie metod bardziej
ztozonych, na przyklad Testu Sortowania Kart
z Wisconsin (WCST, Wisconsin Card Sorting
Test) czy nieco krétszego i nieobcigzajacego nad-
miernie pamieci operacyjnej The Brixton Spatial
Anticipation Test (Test Antycypacji Przestrzenne;j
Brixton). Oba wymienione testy pozwalaja ocenic¢
zdolno$¢ uczenia sie na wtasnych btedach i zmia-
ny nastawienia. Kolejne testy to stuzacy do oceny
planowania Test Wiezy Londynskiej (ang. Tower
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