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STRESZCZENIE
Ustalenie rozpoznania klinicznego otepienia z ciatami Lewy’ego
(DLB, dementia with Lewy bodlies) wymaga wspotpracy neurologa
Z psychiatra, neuropsychologiem, neuroradiologiem i specjalista
medycyny nuklearnej. W DLB objawy psychotyczne i zaburze-
nia poznawcze zazwyczaj poprzedzajg wystapienie objawow
zespotu parkinsonowskiego, cho¢ mozliwe jest rownoczesne
wystapienie wszystkich charakterystycznych objawow. Wsrod
objawow neuropsychiatrycznych dominuja omamy wzrokowe.
Czesciej niz w innych chorobach w DLB wystepuja objawy zespotu
btednego rozpoznawania (pacjent prowadzi rozmowe z lustrem,
telewizorem, nie rozpoznaje bliskich 0sab itp.) oraz zaburzenia
zachowania w fazie snu REM. W obrazie neuropsychologicznym
choroby obserwuije sig fluktuacije stanu poznawczego, zaburzenia
wzrokowo-przestrzenne, deficyty uwagi i funkcji wykonawczych.
Zespot parkinsonowski, ktdry moze sig pojawi¢ pdzno w przebiegu
choroby, charakteryzuje sie przede wszystkim spowolnieniem
ruchowym, zaburzeniami postawy i sztywno$cig migsniowa.
Ewentualne drzenie ma charakter symetryczny i pozycyijny. Lecze-
nie objawow psychotycznych wymaga szczegolnej ostroznosci ze
wzgledu na nadwrazliwo$¢ na leki neuroleptyczne.
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Wprowadzenie

Otepienie z ciatami Lewy’ego (DLB, demen-
tia with Lewy bodies) jest chorobg pierwotnie
neurozwyrodnieniowa, nalezacg do grupy sy-
nukleinopatii. Charakteryzuje sie obecnos$cig
w cytoplazmie komérek nerwowych — tak zwa-
nych ciat Lewy’ego, czyli eozynofilnych wtretow
ztozonych gtéwnie z bialka alfa-synukleiny [1].
Rozpowszechnienie DLB nie jest do kofica znane;
w wielu opracowaniach wymienia sig je jako drugg
pod wzgledem czestosci, po chorobie Alzheimera
(AD, Alzheimer’s disease), przyczyne otepienia
u 0s6b po 65. roku zycia. Jednak DLB jest rzadko
rozpoznawane przez neurologéw i psychiatrow [2].

Podstawa rozpoznania DLB w praktyce klinicz-
nej sg kryteria diagnostyczne opracowanych przez
miedzynarodowy zespol ekspertéw (Consortium
on Dementia with Lewy Bodies) [3]. Na obraz
kliniczny tej choroby sklada sig triada objawéw:
1) zaburzenia proceséw poznawczych, 2) objawy
neuropsychiatryczne oraz 3) objawy pozapira-
midowe (patrz tab. 1). Stwierdzenie zaburzen
poznawczych istotnie utrudniajacych prawidlowe
funkcjonowanie spoteczne jest warunkiem ko-
niecznym do rozpoznania mozliwego lub prawdo-
podobnego DLB (patrz tab. 2). Deficyty poznawcze
dotyczg gltéwnie uwagi, proceséw wzrokowo-
-przestrzennych oraz funkcji wykonawczych.
Zaburzenia pamieci rzadko wystepuja w poczat-
kowej fazie choroby. Najbardziej specyficznag
cechg DLB sg wczesne omamy wzrokowe oraz
fluktuacje funkcji poznawczych. Fluktuacje te
niekiedy wystepuja w bardzo krétkich odstgpach
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Tabela 1. Kryteria diagnostyczne otepienia z ciatami
Lewy’ego (DLB, dementia with Lewy bodies) wedtug
Consortium on Dementia with Lewy Bodies (zrodto [3])

Objawy podstawowe (A)

Postepujace zaburzenia poznawcze w stopniu zaburzajacym
zycie spofeczne i zawodowe; znaczace i stafe zaburzenia
pamieci niekoniecznie wystepujg w poczatkowym stadium,
ale wykazuja tendencje do pogarszania sie — szczegdlnie
nasilone sg zaburzenia uwagi, funkcje wykonawcze

i wzrokowo-przestrzenne

Objawy osiowe (B)

Fluktuacyjny charakter zaburzen poznawczych z przewaga
zaburzen uwagi i jej zmienng czujnoscig

Nawracajagce omamy wzrokowe

Zespot parkinsonowski

Objawy sugerujace rozpoznanie DLB (C)

Zaburzenia zachowania w fazie snu REM
Nadwrazliwos¢ na leki neuroleptyczne

Objawy dodatkowe

Powtarzajace sie upadki i omdlenia

Przejsciowe zaburzenia Swiadomosci

Znaczace zaburzenia autonomiczne: hipotensja ortostatyczna,
nietrzymanie moczu

Omamy inne niz wzrokowe

Usystematyzowane urojenia

Depresja

Objawy wykluczajace

Choroba naczyniowa manifestujgca sie neurologicznymi
objawami ogniskowymi lub stwierdzona w badaniach
obrazowych

Obecnos¢ innych choréb (w tym osrodkowego uktadu
nerwowego) wyjasniajacych stwierdzone objawy
Wystapienie parkinsonizmu w zaawansowanych
stadiach otepienia

REM (rapid eye movement) — z szybkimi ruchami gatek ocznych

czasu i moga przebiega¢ gwaltownie lub stop-
niowo. Réwnolegle do tych objawéw lub nieco
péZniej pojawia sie zespdl parkinsonowski
(m.in.: bradykinezja, sztywno$¢ mie$niowa oraz
zaburzenia postawy). Zespél parkinsonowski
moze nie wystepowa¢ w poczatkowym okresie,
au 25% chorych nie rozwija sie w trakcie choroby.
Dla rozpoznania kluczowe znaczenie ma kryte-
rium czasowe wystgpienia otepienia w stosunku
do zespotu parkinsonowskiego. W przypadku DLB

otepienie powinno poprzedzaé zesp6t parkinso-
nowski lub rozwing¢ sie w ciggu roku od jego
pojawienia sie. P6zniejsze wystgpienie zespolu
otepiennego moze sugerowac chorobe Parkinsona
z otepieniem (PD-D, Parkinson’s disease with de-
mentia). Szczegblnie w poczatkowym okresie DLB
moze by¢ zr6znicowane klinicznie i przebiegaé
z dominujgcymi halucynacjami wzrokowymi i za-
burzeniami percepcji wzrokowej oraz nasilonymi
objawami zespolu parkinsonowskiego [4].

Trudnosci w rozpoznaniu DLB wynikajg z nie-
zbyt precyzyjnych narzedzi i kryteriow diagno-
stycznych. Istotny problem stanowi ustalenie,
jaki byt pierwszy objaw choroby. Dla wielu opie-
kunéw poczatek zaburzen poznawczych moze
pozosta¢ niezauwazony i jako pierwsze podajg
oni zaburzenia ruchowe. Kryterium jednego roku
(faczne pojawienie sig zespotu parkinsonowskie-
go i otepienia) jest krytykowane, poniewaz jego
podstawg nie sg dane z badan, a jedynie arbitralne
uzgodnienie grupy ekspertéow. Fluktuacje zabu-
rzen poznawczych utrudniajg ustalenie poczatku
otegpienia. Wsréd objawéw ruchowych zwykle nie
stwierdza sie drzenia, ktére dla obserwatoréw jest
oczywistym objawem chorobowym. Takie objawy,
jak spowolnienie ruchowe, sztywno$¢, niezgrab-
no$¢ ruchdéw, czesto sg przypisywane wiekowi
chorych, ktéry w momencie zachorowania moze
by¢ wyzszy w DLB niz w PD. Z tego powodu
dtugo moga pozosta¢ niezauwazone. Te cechy
obrazu klinicznego mogg by¢ powodem niskiej
rozpoznawalno$ci DLB. Ustalenie rozpoznania
jest istotne, choéby ze wzgledu na nadwrazliwoéé
na leki neuroleptyczne, ktéra moze by¢ przyczyna
skrécenia przezycia chorych. Problemem przy roz-
poznaniu moze by¢ takze bariera ,,specjalnosci”.
Jesli chory trafia do psychiatry jako pierwszego
lekarza, to objawy ruchowe moga by¢ przeoczone,
z kolei neurolog moze nie oceni¢ wlasciwie stanu
psychicznego pacjenta.

Celem pracy jest przedstawienie obrazu kli-
nicznego DLB, ze szczeg6lnym uwzglednieniem
profilu zaburzen poznawczych, a takze metod
diagnostycznych stosowanych w neuropsycholo-

Tabela 2. Kryteria rozpoznania otepienia prawdopodobnego i mozliwego w otepieniu z ciatami Lewy'ego wedtug Con-

sortium on Dementia with Lewy Bodies (zrédto [3])

Otepienie prawdopodobne

Otepienie mozliwe

Objawy z grupy A + konieczne dwa objawy z grupy B

> 1 objawéw z grupy C + > 1 objawéw z grupy B

lub

objawy z grupy A + konieczny 1 objaw z grupy B

> 1 objawéw z grupy C
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gicznej ocenie deficytéw poznawczych typowych
dla DLB.

Diagnostyka DLB
Wywiad

Pierwszymi objawami DLB sa czesto omamy
wzrokowe, epizody dezorientacji w ciggu dnia
oraz zaburzenia snu. Halucynacje (omamy) wzro-
kowe sg objawem osiowym w DLB [3] i sg to naj-
czestsze objawy psychotyczne (78%) obok zespo-
16w btednego rozpoznawania (np. zespét Capgra-
sa, objaw telewizora) (56%) i urojen (25%) [5].
Tre$cig tych wyraznych i szczegélowych doznan
omamowych sg zwykle barwne, tr6jwymiarowe
obrazy zwierzat i dzieci pojawiajgce sie w domu
pacjenta [6]. Czesto sg to obrazy postrzegane jako
niezagrazajace, a niekiedy ich widok moze by¢
nawet dla chorego przyjemny. Pacjenci moga mie¢
réwniez ztudzenie ruchu nieruchomych obiektow
[7]. Omamy wzrokowe przebiegajg z catkowitym
brakiem wgladu i krytycyzmu w zaburzeniach
spostrzegania, bez leku, mimo poczucia realnosci
dostrzeganych obiektéw [8]. W miare postepu
choroby halucynacje dotycza takze innych modal-
noésci. Urojeniowe przekonania nigdy nie sg w DLB
izolowane, ale zawsze powigzane z omamami.

W przypadku zespolu Capgrasa, ktéry wyste-
puje w DLB znacznie czesciej niz w AD [9], osoba
chora jest przekonana, Ze jej bliska osobe (np.
malZzonka) zastapil sobowtér (dubler). Niekiedy
pacjent przez wieksza cze$¢ dnia zachowuje sie
wobec tej osoby w podobny sposéb jak dotych-
czas, a jedyna réznica polega na tym, ze zwraca
sig do osoby bliskiej per ,pan(i)”. Wieczorem moze
jednak prébowaé¢ wyrzuci¢ ,dublera” z 16zka,
a nawet z mieszkania. Czasem chory moze by¢
rowniez przekonany, ze ,,dubler” zrobil krzywde
jego bliskiej osobie, co wywotuje u niego lek
przed ,dublerem” i moze prowadzi¢ do zachowan
agresywnych.

Objawy psychotyczne sg znacznie czestsze
w DLB niz w innych otepieniach; pojawiajg sie
wczeSnie w przebiegu choroby oraz stanowiag
wigksze niz w innych schorzeniach neurozwy-
rodnieniowych obcigzenie dla opiekunéw [10]. Ze
wzgledu na obecno$¢ objawéw psychotycznych
(szczegblnie omamoéw wzrokowych) w poczat-
kowej fazie choroby pacjenci z DLB zazwyczaj
zgltaszaja sie do lekarzy psychiatrow. Jesli na tym
etapie objawom tym nie towarzyszg wyrazne
objawy ruchowe, to istnieje ryzyko ustalenia
nieprawidlowego rozpoznania zaburzen psycho-
tycznych o innej etiologii, a nastepnie wdrozenia

leczenia neuroleptycznego w dawkach rutynowo
stosowanych w innych zaburzeniach psycho-
tycznych, ktére sg jednak niebezpieczne dla oséb
z DLB.

Epizody dezorientacji moga by¢ pierwszym
przejawem fluktuacji funkcjonowania poznaw-
czego. U chorego mogg nagle wystgpi¢ trudnosci
z orientacjg w przestrzeni lub problemy z podtrzy-
maniem watku rozmowy. Zazwyczaj wystapienie
zaburzen orientacji w terenie w ciggu dnia jest
poprzedzone trudnosciami wystepujacymi po wy-
budzeniu w nocy. Pacjenci lub ich rodziny skarzg
sig takze na zaburzenia zachowania w czasie fazy
snu REM (RBD, REM sleep behavior disorder).
Objawy te wystepuja cze$ciej u mezczyzn i sg
zwigzane z brakiem fizjologicznego zwiotczenia
mieéni w tej fazie snu. Pacjenci walcza z posta-
ciami wystepujagcymi w ich koszmarach, ranigc
siebie i osoby towarzyszace. W ciggu dnia nato-
miast pojawia sig nadmierna senno$¢. U chorych
z DLB, ze wzgledu na towarzyszace zaburzenia
funkcji uktadu autonomicznego, moga réwniez
wystepowac ortostatyczne spadki cisnienia, prob-
lemy z autoregulacjg temperatury i nadmierne
pocenie sie.

Badanie neurologiczne

W badaniu neurologicznym czesto stwierdza
sie objawy zespolu parkinsonowskiego, ktéry
w przypadku DLB ma charakter symetryczne;j
sztywno$ci i bradykinezji. Ewentualne drzenie
— symetryczne, typu pozycyjnego — wystepuje
znacznie rzadziej niz u oséb z PD. W DLB wczes-
nie wystepuja natomiast zaburzenia odruchéw
postawnych i zwigzane z nimi upadki. Mylace
i rozpoznane jako sztywno$¢ parkinsonowska
w badaniu neurologicznym moze by¢ czynne
przeciwstawianie sie badajagcemu przez chorego
z otgpieniem (niem. Gegenhalten lub paratonia) [2].

Badania neuroobrazowe

Badaniem wykorzystywanym w diagnostyce
DLB (cechy sugerujgce — suggestive features;
patrz tab. 3 [11]) jest badanie uktadu transpor-
tujacego dopamine w jadrach podstawnych me-
todg tomografii emisyjnej pojedynczego fotonu
(SPECT, single photon emission computed tomo-
graphy) lub pozytonowej tomografii emisyjnej
(PET, positron emission tomography). W DLB,
wraz z utratg komoérek dopaminergicznych, do-
chodzi do zmniejszenia wychwytu znacznika
dla uktadu transportujacego dopamine w czesci
presynaptycznej. W badaniach receptorowych

www.ppn.viamedica.pl

109



Polski Przeglad Neurologiczny, 2015, tom 11, nr 3

Tabela 3. Badania dodatkowe uwzglednione w kryteriach diagnostycznych otepienia z ciatami Lewy’ego (DLB, dementia

with Lewy bodies) (zroédto [11])

Objawy sugerujace rozpoznanie DLB (suggestive features)

Wystapienie > 1 objawéw z tej grupy oraz > 1 objawéw osiowych oznacza rozpoznanie prawdopodobnego DLB. W przypadku braku
objawow osiowych obecnos¢ > 1 objawdw z tej grupy wystarcza do rozpoznania mozliwego DLB:
* niski wychwyt znacznika dla uktadu transportujgcego dopamine w zwojach podstawy mézgu widoczny w badaniach SPECT lub PET

Objawy dodatkowe (supportive features)

* Zwykle obecne, ale bez udowodnionej specyficznosci diagnostycznej:

 zachowanie struktury srodkowego ptata skroniowego w obrazie TK/MR

* uogolniony, niski wychwyt znacznika w badaniu perfuzyjnym SPECT/PET z redukcja aktywnosci w okolicy potylicznej
* nieprawidtowy wychwyt MIBG w scyntygrafii miesnia sercowego

» widoczna aktywnos¢ fal wolnych w badaniu EEG, z falami ostrymi z ptata skroniowego

SPECT (single photon emission computed tomography) — tomografia emisyjna pojedynczego fotonu; PET (positron emission tomography) — pozytonowa tomografia
emisyjna; TK — tomografia komputerowa; MR (magnetic resonance) — rezonans magnetyczny; MIBG (m-iodobenzylguanidine) — m-jodobenzyloguanidyna;

EEG — elektroencefalograficzne

za pomoca analogéw kokainy, stuzacych ocenie
systemu transportujacego dopamine, wykazano
znacznie mniejszy wychwyt znacznika w jadrze
ogoniastym i skorupie w DLB w poréwnaniu z AD
[12, 13]. Podobne wyniki uzyskano w badaniu
PET z uzyciem "8F-fluorodopy [14]. Nalezy jednak
pamietaé, ze w innych zespotach otepiennych czy
parkinsonowskich przebiegajgcych z uszkodze-
niem ukladu nigrostriatalnego wychwyt znacz-
nika dla transportu dopaminy réwniez bedzie
zaburzony, dlatego ta metoda nie jest mozliwe
r6znicowanie DLB z innymi atypowymi parkinso-
nizmami, takimi jak: zanik wielouktadowy (MSA,
multiple system atrophy), postepujace porazenie
ponadjadrowe (PSP, progressive supranuclear
palsy), zwyrodnienie korowo-podstawne (CBD,
corticobasal degeneration) i otepienie czotowo-
-skroniowe (FTD, frontotemporal dementia) z par-
kinsonizmem.

Niestety, w badaniach wolumetrycznych —
zarbwno w AD, jak i w DLB — stwierdzono
podobny stopien powigkszenia ukladu komoro-
wego czy zanikéw maézgu. Potwierdzono jedynie
wzglednie zachowanie przysrodkowej czesci plata
skroniowego, hipokampa i ciala migdatowatego
u pacjentéw z DLB w poréwnaniu z AD [11].
Nastepne badanie, ujete jako dodatkowe w kryte-
riach diagnostycznych dotyczacych rozpoznania
DLB, to niski wychwyt znacznika w badaniu
perfuzyjnym SPECT czy hipometabolizm w PET
w okolicy potylicznej. Objaw ten opisuje sie jako
charakterystyczny dla DLB, chociaz nie zawsze
sie to potwierdza w uzyskanych wynikach [15,
16]. Hipoperfuzja w okolicy potylicznej w DLB
moze sie wigza¢ z wystepowaniem halucynacji
w tej grupie pacjentow [17]. Badanie poza-
czaszkowe, figurujace jako kryterium dodatkowe

w rozpoznaniu DLB, to scyntygrafia unerwienia
wspo6iczulnego miesnia sercowego za pomoca fi-
zjologicznego analogu noradrenaliny — '#3[-MIBG
(m-jodobenzylguanidyna). Ciata Lewy’ego, oprécz
moézgowia, wystepuja rowniez pozaczaszkowo
w obwodowym ukladzie nerwowym, na przyktad
w splocie sercowym. W scyntygrafii unerwienia
wspoblczulnego miesnia sercowego w DLB ob-
serwuje sie znacznie obnizony wychwyt MIBG
w poréwnaniu z AD.

Badanie neuropsychologiczne

Rolg neuropsychologa w diagnozie DLB jest
ocena funkcji poznawczych z okresleniem domi-
nujacego rodzaju tych dysfunkcji oraz stopnia ich
nasilenia (otepienie v. brak otepienia). W obrazie
neuropsychologicznym DLB dominuja zaburzenia
proceséw wzrokowo-przestrzennych, uwagi oraz
funkcji wykonawczych [1, 18, 19], do ktérych
w miare nasilania sie choroby dolgczajg sie za-
burzenia pamieci epizodycznej. Zaburzone sg
procesy wzrokowo-przestrzenne umozliwiajace
rozpoznawanie obiektow (tj. zdolnosé wyodreb-
niania ich z tta i syntezy elementéw bodzca),
dostrzeganie potozenia obiektéw w przestrzeni
iwzgledem innych bodZcow, a takze wyobrazenie
sobie tréjwymiarowosci przedmiotéw. U pacjen-
téw z DLB, u ktérych wystepuja halucynacje
wzrokowe, obserwuje sie réwniez znacznie bar-
dziej nasilone zaburzenia wzrokowo-przestrzenne
[20, 21]. Obecnosé nasilonych zaburzen konstruk-
cyjnych w poczatkowej fazie u tych oséb sugeruje
szybsza progresje choroby [21].

Widocznym objawem zaburzen uwagi, ktéry
jest objawem osiowym (core feature) w kryte-
riach diagnostycznych DLB, sg fluktuacje stanu
poznawczego. Doubleday i wsp. [22] wskazujg na
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obnizong czujnosc, a takze zwiekszong podatnoséé
na dystraktory — przede wszystkim wzrokowe
(np. pacjent nagle podczas badania odczytuje tres¢
napisu z kartki umieszczonej na tablicy przy biur-
ku lekarza). Zaburzenia uwagi u pacjentéw z DLB
nie wigzg sie z sytuacja i nie wynikajg z zakt6cenn
zewnetrznych, ale raczej z zaburzen pobudliwos-
ci, trwajg niekiedy bardzo krétko i przejawiajg sie
miedzy innymi utratg watku wypowiedzi podczas
moéwienia.

Zaburzenia funkcji wykonawczych, ktére sg
uznawane za jeden z najwazniejszych aspektow
funkcjonowania w codziennym zyciu, mogg pro-
wadzi¢ do utraty samodzielnego i niezaleznego
funkcjonowania. U oséb z DLB zaburzenia funkcji
wykonawczych polegaja gtéwnie na problemach
z planowaniem i podejmowaniem dzialania,
»przetaczaniem sie” miedzy zadaniami oraz
strategiami wykonywania danego zadania oraz
niemozno$ci hamowania rozpoczetego dziatania.

W zakresie pamieci epizodycznej na poczatku
choroby pacjenci z DLB mogg nie wykazywac
zadnych odchylen od normy. W trakcie trwania
choroby nasilenie trudnosci ze spontanicznym
przypominaniem informacji po odroczeniu moze
by¢ podobne jak w AD, przy czym trudnosci po-
jawiajg sie juz na etapie bezposredniego odtwa-
rzania. Osoby z DLB ujawniajg wieksze trudnosci
w zapamietywaniu informacji wzrokowych niz
stfownych, co jest prawdopodobnie wtérne do
zaburzen percepcji wzrokowej [19, 23]. Ponadto
chorych tych cechuje silniejsza tendencja do kon-
taminacji sladéw pamieciowych [22].

W zakresie funkcji jezykowych w DLB proble-
my w tworzeniu zlozonych wypowiedzi (dyskurs
narracyjny) wynikaja prawdopodobnie z dysfunk-
cji wykonawczych [24, 25]. Mimo zuboZonego
dyskursu nie obserwuje sig deficytow w zakresie
poprawnosci gramatycznej i syntaktycznej [25].
Zaburzenia nazywania konfrontacyjnego u oséb
z DLB moga wynika¢ z nasilonych zaburzen
spostrzegania wzrokowego. Rozumienie dlugich
wypowiedzi jest niekiedy utrudnione z powodu
zaburzen uwagi.

Neuropsychologiczna diagnostyka réznicowa

Profil neuropsychologiczny DLB jest rozpatry-
wany przede wszystkim w kontekscie ré6znicowa-
nia z AD (wariantami klasycznym i wzrokowym
schorzenia) i PD-D. Niekiedy badanie neuropsy-
chologiczne jest uzyteczne takze w diagnostyce
r6znicowej DLB z postacia zaniku wielouktadowe-
go z dominujacymi objawami parkinsonowskimi

(MSA-P, multiple system atrophy with parkinsonism)
(patrz tab. 4).

Ze wzgledu na zblizone spektrum zaburzen
poznawczych wéréd chorych z pelnoobjawowymi
AD i DLB trwaja prace nad wskazaniem objawéw
réznicujacych te choroby na ich wczesnym eta-
pie. Wskazuje sig, ze wystepowanie deficytow
wzrokowo-przestrzennych gléwnie w zakresie
konstrukcyjnym jest, obok halucynacji wzroko-
wych, najlepszym predyktorem w réznicowaniu
DLB i AD na wczesnych etapach choroby. Najbar-
dziej charakterystyczne w DLB sg nasilone zabu-
rzenia uwagi, gléwnie w zakresie jej aktywacji
i podtrzymania, funkcji wykonawczych i funkcji
wzrokowo-przestrzennych, natomiast w AD ob-
serwuje sie dominujgce na poczatkowym etapie
schorzenia zaburzenia pamieci epizodyczne;j.
Zaburzenia pamieci epizodycznej w DLB wynikajg
z zaburzen uczenia sie, trudnosci w zastosowaniu
odpowiedniej strategii pamieciowej, natomiast
w AD — z niemoznosci utrwaleniu §ladu pamie-
ciowego (braku konsolidacji) [26, 27]. Autorzy cze-
$ci badan [27-29] wskazujg na r6znice w zakresie
fluencji stownej — w DLB bardziej zaburzona jest
fluencja fonemiczna, natomiast w AD widoczne
sa przede wszystkim trudnosci w zakresie fluencji
semantycznej. Jest to prawdopodobnie wynik bar-
dziej nasilonego deficytu wykonawczego u oséb
z DLB, wystepujacego juz na poczatkowych eta-
pach schorzenia, w odréznieniu od AD, w prze-
biegu ktérej zaburzenia wykonawcze pojawiajg
sie w p6zZniejszych fazach choroby.

Warto réwniez zwréci¢ uwage na réznicowanie
DLB od wariantu wzrokowego AD, czyli zaniku
korowego tylnego (PCA, posterior cortical atrophy).
Zaburzenia wzrokowo-przestrzenne w PCA,
oprocz zaburzen spostrzegania wzrokowego, obej-
muja takze zesp6! Balinta (agnozja symultatywna,
ataksja optyczna, apraksja spojrzenia) oraz Gerst-
manna (agrafia, akalkulia, zaburzenia orientacji
prawa/lewa, agnozja palcéw), ktére nie sg typowe
dla wczesnych etapoéw DLB. U pacjentéw z PCA
obserwuje sie wigcej objawow ogniskowych, na
przyklad agnozje wzrokowa, agnozje koloréw czy
niedowidzenie potowicze. U os6b z DLB halucy-
nacje wzrokowe sg wczesnym objawem, natomiast
u pacjentéw z PCA wystepujg dopiero w p6zniej-
szych fazach schorzenia. Brakuje réwniez typo-
wych dla DLB fluktuacji stanu poznawczego [30].

Z licznych badan wynika, ze profil neuro-
psychologiczny pacjentéw z DLB oraz PD-D jest
bardzo zblizony, gdyz oba te schorzenia odzwier-
ciedlajg to samo spektrum zaburzen wynikajgcych
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Tabela 4. Wybrane aspekty neuropsychiatrycznej i neuropsychologicznej diagnostyki réznicowej otepienia z ciatami

Lewy'ego (DLB, dementia with Lewy bodies)

Oceniany parametr DLB AD PCA PD-D MSA
Swiadomosé¢ Zachowana, ale Zachowana Zachowana Zachowana Zachowana
okresowo mogg sie
pojawiac zaburze-
nia $wiadomosci
Objawy Omamy wzrokowe  Rzadkie Moga wystepowac¢  Wystepujg na Raczej nie
psychotyczne jako objaw osiowy  na poczatkowym halucynacje zaawansowanym wystepuja
etapie wzrokowe, ale etapie choroby,
nie na poczatku ale nie stanowig
choroby objawu osiowego
Tempo Bardzo znaczace Prawidtowe Prawidtowe Spowolnienie tagodnie
przetwarzania spowolnienie przy proceséw poznaw-  spowolnione
informacji stabilnym spowol- czych ulega fluktu-
nieniu ruchowym acjom réwnolegle
do fluktuacji stanu
ruchowego
Uwaga Gteboko zaburzona Ostabiona, zaburze- Zaburzona gtéwnie Zaburzona tagodnie
nia narastajg wraz ~ w zakresie zaburzona
Z postepem modalnosci
choroby wzrokowej
Funkcje Wzglednie zacho- Anomia Wzglednie dobrze Wzglednie dobrze Dobrze
jezykowe wane nazywanie, zachowane zachowane (mozli-  zachowane
zaburzona fluencja; wa fagodna anomia
zaburzenia dys- i trudnosci z rozu-
kursu w przebiegu mieniem dtugich
zaburzen pamieci polecen wtérne do
operacyjnej zaburzen pamieci
operacyjnej)
Funkcje Gteboko zaburzone Nieznacznie ob- Bardzo gteboko Ostabione, wtérnie  Zachowane
wzrokowo- w zakresie rozpo- nizone na poczatku nasilone do deficytow
-przestrzenne znawania obiektéw  choroby poznawczych
i percepdji relacji
przestrzennych
Pamiec tagodne trudnosci  Dominujace Na poczatku cho- Zaburzenia pamieci  Dyskretne trudnosci
i uczenie sie ze swobodnym zaburzenia pamieci  roby dobrze zacho-  wtérne do dysfunk- o profilu
przypominaniem; epizodycznej wana pamie¢ mate- ¢ji wykonawczych;  podobnym jak
tendencja (obnizone zaréwno  riatu stownego poprawa w PD, ale mniej
do kontaminagji swobodne odtwa- w prébach przy- nasilone
sladow rzanie, jak i roz- pominania
pamieciowych poznawanie) Z pomocya/roz-
poznawania
Funkcje wykonawcze Umiarkowane Nieznaczne Zachowane na Umiarkowane defi- tagodne deficyty
deficyty zaburzenia poczatkowym cyty
na wczesnym etapie choroby
etapie choroby

AD (Alzheimer's disease) — choroba Alzheimera (wariant klasyczny); PCA (posterior cortical atrophy) — zanik korowy tylny (wariant wzrokowy AD); PD-D (Parkinson’s
disease with dementia) — choroba Parkinsona z otepieniem; MSA (multiple system atrophy) — zanik wielouktadowy

z obecnosci cial Lewy’ego [31, 32]. Podstawa
réznicowania DLB z PD-D jest wiec kryterium
czasowe. Wystapienie zespolu otepiennego po
okresie dluzszym niz rok od pojawienia sie ze-
spolu parkinsonowskiego przemawia za rozpo-
znaniem PD-D.

Przesiewowa ocena funkcjonowania poznawczego
Powszechnie stosowana skalg przesiewowa do

oceny funkcjonowania poznawczego jest Mini-

-Mental State Examination (MMSE) [33]. Analiza

jakosciowa wynikéw testu, szczegblnie zadan po-
legajacych na przerysowaniu pieciokatéw (funkcje
wzrokowo-przestrzenne) [34, 35] i odejmowaniu
sibdemek (pamieé operacyjna), jest szczegdlnie
przydatna w diagnozie ré6znicowej DLB i innych
rodzajow otepieni [36]. Niezwykle uzyteczny jest
rowniez czesto wykorzystywany Test Rysowania
Zegara (TRZ). Zadania w nim zawarte wymagaja
zaangazowania proceséw opartych na funkcjach
wzrokowo-przestrzennych i wykonawczych, czyli
aspektach funkcjonowania poznawczego najbar-
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dziej zaburzonych w DLB. U o0séb z tym schorze-
niem bardziej nasilone sg trudnosci w kopiowaniu
rysunku zegara niz w rysowaniu go na polecenie,
co wskazuje na wspétwystepowanie deficytéw
wzrokowo-przestrzennych i wykonawczych. Test
Rysowania Zegara to stosunkowo prosta metoda
diagnostyczna; czas na jego wykonanie jest krétki,
nie wymaga zadnych dodatkowych materialéw
oraz pomocy i jest rekomendowany jako narzedzie
uzupelniajagce MMSE w diagnostyce wszystkich
proceséw otepiennych. Jesli badany otrzymu-
je w teScie MMSE wynik w granicach 21-27
punktéw oraz ma trudnosci z wykonaniem TRZ,
a takze nie potrafi skopiowac szescianu, to nalezy
przeprowadzi¢ poglebione badania w kierunku
DLB zgodnie z wytycznymi migdzynarodowego
zespotu ekspertow.

We wstepnej wieloaspektowej ocenie funkcjo-
nowania poznawczego bardziej uzyteczna niz
MMSE jest skala Addenbrooke’s Cognitive Exami-
nation III (ACE-III) [37] umozliwiajaca oceng glo-
balna, jak réwniez ocene poszczegdlnych funkcji
poznawczych: uwagi, funkcji przestrzennych,
wykonawczych, jezykowych i pamieci. Skala ta
zawiera réwniez TRZ. Zadania do oceny funkcji
wzrokowo-przestrzennych, ktére nie wymagaja
zaangazowania funkcji konstrukcyjnych (tj. li-
czenie kropek i rozpoznawanie zdegradowanych
liter), s zazwyczaj nieprawidtowo wykonywane
przez pacjentéw z DLB. Bardziej nasilone niz
w DLB trudno$ci z wykonaniem tych zadan obser-
wuje sig jedynie w PCA. W przypadku pacjentéw
z innymi chorobami neurozwyrodnieniowymi sg
to najprostsze zadania w calym tescie.

Metody badania neuropsychologicznego

Celem badania neuropsychologicznego w DLB
jest okreslenie funkcjonowania osoby w konkret-
nych obszarach poznawczych, w tym: uwagi, pa-
mieci operacyjnej, funkcji wzrokowo-przestrzen-
nych, funkcji jezykowych, pamieci epizodycznej
i funkcji wykonawczych. Warto wybrac te metode
diagnostyczna, ktéra zawiera wskazniki popraw-
no$ci niezalezne od czasu wykonania zadania.
Ze wzgledu na zaburzenia pamieci operacyjnej
szczegblng uwage nalezy zwr6ci¢ na przedsta-
wienie w mozliwie zwiezly sposéb instrukcji do
wykonywanych zadan.

W badaniu neuropsychologicznym chorego
z DLB zwykle dominujg spowolnienie psychoru-
chowe i zmienno$¢ wykonywania zadan w czasie.
Uzasadnia to dwuetapowe wykonanie badania,
szczegblnie jesli jest mozliwe dwukrotne spot-

kanie sie z pacjentem o r6znych porach dnia.
Ponadto kluczowa jest obserwacja jakoSciowych
zaburzen wykonywania zadan, takich jak: trud-
nosci z podejmowaniem dzialan (tzw. wejSciem
w zadanie), zmiana nastawienia poznawczego
(ang. mental set-shifting), dystrakcyjno$é¢ wzro-
kowa (rozproszenie uwagi wzrokowej), tendencja
do perseweracji i kontaminacji (nieprawidtowego
taczenia) sladéw pamieciowych [22].

Do najbardziej czutych w badaniu zaburzen
poznawczych w DLB nalezg préby stuzace ocenie
funkcji wzrokowo-przestrzennych, uwagi, pamieci
operacyjnej i epizodycznej oraz funkcji wykonaw-
czych. Do oceny funkcji wzrokowo-przestrzennych
warto zastosowac metody, ktére nie angazujq istot-
nie funkcji ruchowych. Pozwala to uzyska¢ dane
niezalezne od sprawnos$ci motorycznej badanego,
a takze umozliwia wnioskowanie o procesach per-
cepcyjnych bez angazowania proces6w konstruk-
cyjnych, tj. rysowania czy ukladania elementéw.
Nie sa, niestety, dostepne narzedzia znormalizo-
wane dla populacji polskiej. Szczeg6lnie przydatne
moga by¢ wybrane podtesty Baterii Testéw Per-
cepcji Wzrokowej Obiektéw i Przestrzeni (VOSP,
Visual Object and Space Perception Test Battery)
[38]. W czesci do oceny rozpoznawania obiektow
najbardziej przydatny jest podtest Rozpoznawania
niekompletnych liter (Incomplete letters). Pacjenci
z DLB nie tylko majg trudnosci z dokonaniem synte-
zy wzrokowej elementéw i rozpoznaniem litery, ale
mogg réwniez btednie rozpoznawac elementy jako
czesci sktadowe innego obiektu (np. liczby, posta-
ci). W czesci baterii stuzacej ocenie percepcji relacji
przestrzennych uzyteczne sa wszystkie podtesty,
ale najwiekszg warto$¢ diagnostyczng ma podtest
do oceny mozliwoéci wizualizacji obiektéw tréjwy-
miarowych — analiza sze$cian6éw (cube analysis).
W podtescie tym pacjenci z DLB nie tylko popel-
niaja btedy w trudniejszych pozycjach testowych,
ale moga mie¢ rowniez uogélniony problem z wy-
obrazeniem sobie nawet najprostszych konstrukcji
trojwymiarowych zobrazowanych na ptaszczyznie.

Stosujac proby nazywania konfrontacyjnego,
takie jak na przyklad Bostonski Test Nazywania
(Boston Naming Test) [39] czy proby z ACE-III
w ocenie zdolnosci aktualizacji stéw u pacjentow
z DLB nalezy uwzgledni¢ odsetek bted6w percep-
cyjnych i mozliwos¢ aktualizacji nazwy po pod-
powiedziach semantycznych. Zaburzenia uwagi
powoduja, ze utrudnione badz zmienne w czasie
jest rozumienie dlugich polecen. Jednoczesnie
osoby z DLB nie wykazujg zaburzen w zakresie
rozumienia konstrukcji sktadniowych.
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Do najbardziej przydatnych metod oceny pa-
mieci operacyjnej nalezg Test Laczenia Punktow
(TMT, Trail Making Test) [40] czy Kolorowy Test
Potaczen (CTT, Color Trail Test) [41]. Jednak, ze
wzgledu na spowolnienie psychoruchowe i trud-
noéci z przeszukiwaniem wzrokowym u oséb
z DLB, czesto ocena r6znicy wykonania czesci
A i1 B ma charakter jedynie jakoSciowy lub tez
wykonanie czesci B jest niemozliwe. W skrajnych
przypadkach pacjenci ujawniajg trudnosci z prze-
szukiwaniem wzrokowym juz na etapie przyktadu
do czesci A. Jesli chodzi o préby niewymagajace
przeszukiwania wzrokowego, to uzyteczne moga
byé: wymienianie miesiecy wprost i wspak, se-
ryjne odejmowanie siédemek, literowanie wspak,
powtarzanie cyfr wprost i wspak.

Przy ocenie pamieci epizodycznej w celu ogra-
niczenia wplywu spowolnienia ruchowego i za-
burzeni uwagi warto kolejne stowa z listy badz
opowiadanie przedstawi¢ na pismie. W takich
warunkach tempo prezentacji materiatu jest dosto-
sowane do tempa przetwarzania informacji przez
pacjenta. Na rynku polskim nie ma, niestety, znor-
malizowanych testéw z taka procedura badania.
Jedynym znormalizowanym w Polsce testem ucze-
nia sie jest California Verbal Learning Test (CVLT)
[42]. Ze wzgledu na mozliwos¢ oceny interferencji
miedzy dwiema zapamietywanymi listami test
ten moze znalezé zastosowanie w diagnostyce
pacjentéw na bardzo wczesnym etapie choroby.
Podobny efekt mozna zaobserwowac, stosujac
prébe zapamietywania dwéch prezentowanych
na piémie opowiadan [43], co pozwala réwniez
na ocene kontaminacji. W neuropsychologicznym
diagnozowaniu i ocenie dynamicznej pacjentéw
z zaawansowang chorobg sg przydatniejsze proby
uczenia sig listy 15, 12 czy 10 stéw [40].

Na poczatku choroby w testach uczenia sie
materialu stownego moga by¢ zachowane wzno-
szgca (cho¢ nieco obnizona) krzywa uczenia
sie oraz swobodne odtwarzanie po odroczeniu.
Ponadto przy probach przypominania z pomoca
oraz przy rozpoznawaniu nastepuje znaczaca
poprawa. Warto réwniez zwroci¢ uwage na profil
jakosciowy wykonanego zadania — u 0s6b z DLB
charakterystyczne beda intruzje, kontaminacje
stowne (nieprawidlowe polaczenie dwéch lub
wiecej stow, zwykle o pokrewnym znaczeniu),
perseweracje i intruzje, czyli bledy wynikajace
z dysfunkcji wykonawczych [22]. Ze wzgledu
na znaczace zaburzenia wzrokowo-przestrzenne
ocena pamieci przestrzennej jest niediagnostycz-
na. Zaréwno w odtwarzaniu bezposrednim, jak

i odroczonym pamie¢ przestrzenna jest bardziej
zaburzona niz pamie¢ materiatu stownego.

Z powodu zaburzen uwagi i deficytéw wzro-
kowo-przestrzennych przy ocenie funkcji wyko-
nawczych warto zastosowaé metody o stosunkowo
prostej strukturze, tak by nie obcigzaé znaczaco
innych funkcji. W tym celu warto skorzystac
z takich narzedzi, jak Klocki Weigla (Weigl’s Test;
Color Form Sorting Test; Weigl-Goldstein-Scheerer
Color Form Sorting Test) [40]. Test szukania klu-
cza z Behavioural Assessment of the Dysexecutive
Syndrome (BADS) [44] czy ukladanie historyjek
obrazkowych. Nawet w tych zadaniach trudnosci
wzrokowo-przestrzenne moga sig naktada¢ na
problemy wykonawcze. Ponadto warto zastoso-
wacé analize jakoSciowa wykonania testu zegara,
0 czym wspomniano powyzej. Miarodajnym
wskaznikiem jest r6wniez poré6wnanie wynikéw
uzyskanych przez badanego w prébach fluencji
slownej i w probach nazywania konfrontacyjnego.
W DLB w prébach fluencji stownej, zwlaszcza fo-
nemicznej, wyniki sg obnizone gtéwnie z powodu
zaburzen funkcji wykonawczych i spowolnienia,
natomiast w prébach nazywania konfrontacyjnego
wynikaja raczej z btedéw percepcyjnych. W ocenie
fluencji mowy zaburzenia funkcji wykonawczych
wplywaja takze na trudnosci w ,przetaczaniu”
miedzy poszczegdlnymi kategoriami stownymi.

Trudnos$cig, ktérg nalezy bra¢ pod uwage
zaré6wno w procesie diagnostycznym, jak i inter-
pretacji uzyskanych wynikéw stanowig fluktuacje
poznawcze. Jednoczes$nie nalezy pamietaé, ze
wystepowanie zmiennego nasilenia zaburzen
poznawczych stanowi jeden z objawéw osiowych
w diagnostyce mozliwego badZ prawdopodobnego
DLB. Bardzo istotne jest zwrécenie uwagi na profil
jakosciowy wykonywanych zadan. Jak wczeéniej
wspomniano, warto sie przyjrze¢ zaburzeniom
gnozji wzrokowej i uwagi, a zwlaszcza podatnosci
na dystrakcje wzrokowa, trudno$ciami z zaini-
cjowaniem zadania czy tez zmiang nastawienia
poznawczego oraz niespdjnosci wypowiedzi.

Przedkliniczna diagnostyka DLB

Badacze [45] postuluja mozliwos¢é wczesnej
diagnostyki DLB, przed wystapieniem pelnego
obrazu klinicznego choroby. Wéréd wczesnych
markeréw DLB wymienia sig: RBD, dysfunkcje
autonomiczng, zaburzenia wechu, pozytywny
wynik scyntygrafii serca, pozytywny wynik badan
neuroobrazowych i biopsji skory pod katem obec-
nosci alfa-synukleiny w obwodowych nerwach
autonomicznych [45]. Wiekszos¢ tych objawéw
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jest jednak mato specyficzna dla DLB i wystepuje
w wiekszoéci choréb z zespotem parkinsonow-
skim (np. RBD czy zaburzenia wechu) lub tez jest
wspélna dla MSA i DLB (np. dysfunkcja uktadu
autonomicznego). Dlatego obecnie propozycje
diagnostyki przedklinicznej DLB majq zastosowa-
nie jedynie w badaniach naukowych.

Leczenie DLB

Postepowanie w DLB obejmuje zar6wno le-
czenie objawow ruchowych i poznawczych, jak
i psychotycznych. W leczeniu zaburzen rucho-
wych zaleca sie stosowanie lewodopy (ostrozne,
zwykle w mniejszych dawkach niz w PD). Nie
nalezy podawaé¢ agonistow dopaminy (spadki
ci$nienia, zaburzenia psychotyczne), lekéw prze-
ciwcholinergicznych ani amantadyny (zaburzenia
psychotyczne i nasilenie zaburzeni poznawczych).
W leczeniu zaburzen poznawczych stosuje sie te
same leki co w AD (riwastygmina, donepezil);
memantyna wykazywata wplyw na zaburzenia
zachowania [46].

W leczeniu zaburzen psychotycznych zaleca
sie bardzo ostrozne postepowanie ze wzgledu na
ryzyko pogorszenia sprawno$ci ruchowej. Nasi-
lenie objaw6éw ruchowych w wyniku stosowania
klasycznych neuroleptykéw stwierdza sie u okoto
50% chorych z DLB, co 2-3-krotnie zwieksza
$miertelno$¢ w tej grupie os6b. Reakcja moze by¢
ostra (nawet po pierwszych dawkach) i podostra
(np. po zwigkszeniu dawki). Atypowe neuro-
leptyki (zalecane kwetiapina, klozapina) nalezy
takze stosowacé z ostroznoscig (mozliwo$¢ po-
dobnych dziatan niepozadanych) oraz w matych
dawkach. Risperidon i wigksze dawki olanzapiny
mogg tez nasila¢ sztywno$¢ migsniowa u chorych
z DLB. Nagle pogorszenie sprawnosci rucho-
wej ze sztywnosScig oraz splatanie po podaniu
neuroleptyku u osoby starszej zawsze powinno
nasuwac¢ podejrzenie DLB [47]. W leczeniu za-
burzen nastroju skuteczne moga by¢ leki z grupy
selektywnych inhibitoréw zwrotnego wychwytu
serotoniny (SSRI, selective serotonin reuptake
inhibitors), natomiast w przypadku zaburzen
zachowania — leki przeciwpadaczkowe, takie
jak karbamazepina, okskarbazepina, walproinian
sodu i wspomniana wcze$niej memantyna [48].

Podsumowanie

Kliniczne rozpoznanie DLB wymaga wspotpra-
cy neurologa z psychiatra, neuropsychologiem,
neuroradiologiem i specjalista medycyny nu-
klearnej. Wczesne rozpoznanie tej choroby jest

bardzo wazne, poniewaz moze ustrzec pacjenta
przed powiklaniami, wynikajacych na przyklad
z nadwrazliwosci na leki neuroleptyczne.

Podziekowania

W trakcie przygotowywania manuskryptu EJS
otrzymywala stypendium MNiSW dla wybitnych
mlodych naukowcéow.
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