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Otepienie — kryteria diagnostyczne
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STRESZCZENIE

W artykule przedstawiono przeglad kryteriow diagnostycznych ote-
pienia oraz schorzen bedacych jego przyczyng. Zwrocono uwage na
przydatnosc kliniczng zasad diagnozowania zaréwno otgpien zwy-
rodnieniowych, jak i naczyniopochodnych. Szczegolny nacisk poto-
Z0no na szersze omowienie otgpien niealzheimerowskich.

Stowa kluczowe: otepienie, kryteria diagnostyczne

Wstep

Réwnolegle ze starzeniem sie spoteczenstw Euro-
py w ostatnim 10-leciu istotnie pogtebita sie wiedza
dotyczaca wykrywania i diagnozowania otepien.
Zwiekszenie liczby chorych oraz wprowadzenie
nowych metod terapii zaowocowaly opracowaniem
precyzyjnych kryteriow klinicznych opisywanych
zaburzen poznawczych. Podstawa dwuetapowego
procesu diagnostycznego oséb z zaburzeniami
funkcji poznawczych poczatkowo jest stwier-
dzenie zespolu objawow spelniajacych kryteria
otepienia, a nastepnie okreslenie jego przyczyny.
W pierwszym etapie celem procesu diagnostyczne-
go jest wykluczenie depresji i zaburzen §wiadomo-
sci jako istotnych przyczyn zaburzen poznawczych.
W drugim etapie kluczowym staje sie identyfika-
cja tak zwanych potencjalnie odwracalnych lub
mozliwych do leczenia przyczyn otepienia. Dopiero
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wykluczenie tych przyczyn uprawnia do diagno-
styki r6znicowej jednostek chorobowych warunku-
jacych otepienie.

Kryteria otepienia

Kliniczna ocena zespotu otepiennego jest do-
meng lekarza, ktéry w przypadkach nietypowych
i we wczesnym okresie choroby moze sie wspoma-
ga¢ pomoca neuropsychologa. W ocenie funkgji po-
znawczych, wyzszych czynnosci nerwowych oraz
zdolnosci pacjenta do wykonywania czynnosci
dnia codziennego nalezy bra¢ pod uwage jego stan
emocjonalny oraz poziom dotychczasowej spraw-
nosci intelektualnej. Podstawg klinicznego rozpo-
znawania otepienia sa kryteria diagnostyczne
— do najczesciej obecnie stosowanych naleza: kry-
teria Miedzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji
Choréb i Probleméw Zdrowotnych, wersja 10 (ICD-
-10, International Statistical Classification of Dise-
ases and Health Related Problems 10" Revision)
(tab. 1) oraz Kryteria Amerykanskiego Stowarzy-
szenia Psychiatréow, wersja IV, opublikowane
w 1994 roku, (DSM-1V, Diagnostic and Statistical
Manual of Mental Disorders, 4" edn.) (tab. 2) [1, 2].
Wedlug ICD-10 otepienie ,,jest zespolem spowodo-
wanym chorobg mézgu, zwykle o charakterze prze-
wleklym lub postepujacym, w ktérym zaburzone
sg takie wyzsze funkcje korowe (funkcje poznaw-
cze), jak: pamie¢, myslenie, orientacja, rozumienie,
liczenie, zdolno$¢ uczenia sie, jezyk i ocena”.
W kryteriach diagnostycznych Amerykanskiego To-
warzystwa Psychiatrycznego (AAP, Association of
Academic Physiatrists), przedstawionych w DSM-IV
oraz zalecanych przez Amerykanska Akademie
Neurologii (AAN, American Academy of Neurology),
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Tabela 1. Kryteria rozpoznania otepienia wedtug International Statistical Classification of Diseases and Health
Related Problems 10t Revision (ICD-10) [1]

Do rozpoznania otepienia konieczne sa:

* obecnos¢:

— zaburzen pamieci (,,najwyrazniejsze w zakresie uczenia sie nowych informacji”)

— zaburzen innych funkgcji poznawczych (osadu, myslenia, planowania, organizowania, ogélnego przetwarzania
informacji), ktére pogorszyty sie w stosunku do wczesniejszego, wyzszego poziomu; w obu przypadkach w stopniu
powodujgcym zaburzenia funkcjonowania w zyciu codziennym; istnienie tych zaburzern udokumentowano w rzetelnym
wywiadzie od osé6b z najblizszego otoczenia chorego i, w miare mozliwosci, w wynikach badania neuropsycholo-
gicznego lub ,ilosciowymi metodami oceny proceséw poznawczych”

e zachowana ,Swiadomos¢ otoczenia”, tj. brak przymglenia swiadomosci (definiowanego jako ,zmniejszona jasnos¢”
rozpoznawania otoczenia, z mniejszg zdolnoscig koncentracji, podtrzymywania i przemieszczania uwagi”), przynaj-
mniej przez czas niezbedny do stwierdzenia zaburzen funkcji poznawczych; ,w przypadku nawarstwienia sie epizo-
dow zaburzen swiadomosci (delirium) rozpoznanie otepienia nalezy odroczyc¢”

* zmniejszenie emocjonalnej kontroli nad motywacja albo zmiana zachowan spofecznych przejawiajaca sie co najmniej
jednym z nastepujacych objawow:

— chwiejnos¢ emocjonalna

— drazliwos¢

— apatia

— prymitywizacja zachowan spotecznych

* wystepowanie zaburzen pamieci oraz innych funkcji poznawczych od co najmniej 6 miesiecy

Dodatkowo rozpoznanie wzmacnia wystepowanie zaburzen innych wyzszych czynnosci korowych w postaci afazji, agnozji,
apraksji

Tabela 2. Kryteria rozpoznania otepienia wedtug Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders, 4t edn.
(DSM-IV) [2]

Rozwoj licznych deficytow poznawczych przejawiajacych sie:
1) zaburzeniami pamieci (zaburzona zdolnos¢ do uczenia sie nowych albo przypominania poprzednio wyuczonych informacji)
2) obecnoscia jednego lub wiekszej liczby z nastepujacych objawow:
* afazja (zaburzenia mowy)
e apraksja (zaburzona zdolnos¢ do wykonywania czynnosci ruchowych mimo zachowanych czynnosci ruchowych)
* agnozja (niezdolnos¢ do rozpoznawania przedmiotéw mimo braku zaburzen czucia, w tym zmystu wzroku, stuchu)
e zaburzenie dziatan wykonawczych (planowanie, organizacja, porzadkowanie, abstrakcyjne myslenie)
Zaburzenia poznawcze, podane w kryteriach 1) i 2), znaczaco ograniczajg funkcjonowanie spoteczne lub zawodowe
i wykazuja cechy wyraznego pogorszenia w poréwnaniu z poprzednim poziomem funkcjonowania
Objawy te nie wystepujg wytacznie w przebiegu majaczenia

Obecnos¢ tych objawéow nie moze by¢ lepiej wyjasniona obecnoscig innej choroby psychicznej (I osi), taka jak duza depresja

czy schizofrenia

nie wyodrebniono osobnej kategorii diagnostyczne;j
»otepienia”, ale warunki jego rozpoznania zawarto w
kryteriach dla r6znych rodzajow tego schorzenia, to
znaczy otepienia typu alzheimerowskiego, otepienia
naczyniopochodnego (VaD, vascular dementia) czy
otepienia w przebiegu innych choréb.
Przedstawione kryteria wskazuja, Ze otepienie
jest zespolem objawow, w ktérym gtéwna role od-

grywaja zaburzenia poznawcze obserwowane w kil-
ku dziedzinach. Zaburzenia te powoduja trudno-
$ci w wykonywaniu codziennych czynnosci, ogra-
niczenie zdolnosci do pracy zawodowej lub kon-
taktéw miedzyludzkich. Obserwuje sie je w diuz-
szym czasie i nie sa zwigzane z zaburzeniami psy-
chicznymi. Oba kryteria diagnostyczne stworzono
pod katem wykrywania otepienia w chorobie
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Tabela 3. Ogoélne kryteria diagnostyczne fagodnych zaburzen poznawczych (MCl, mild cognitive impairment) [3]

Pogorszenie sprawnosci funkcji poznawczych:

sprawnosci poznawczej

Nieprawidtowy stan poznawczy, ale nie otepienie (nie spetnia kryteriow diagnostycznych [DSM-1V, ICD-10] zespotfu otepiennego)

e zgtaszane osobiscie i/lub przez osobe trzecig i widoczne w obiektywnych zadaniach poznawczych i/lub

e stwierdzenie za pomocg obiektywnych testow neuropsychologicznych nasilajagcego sie wraz z uptywem czasu pogarszania

Niezaburzona prosta aktywnosc¢ zyciowa/niewielkie pogorszenie ztozonej, instrumentalnej aktywnosci

DSM-IV — Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders, 4" edn.; ICD-10 — Classification of Diseases and Health Related Problems 10t Revision

Alzheimera (AD, Alzheimer disease), co sprawia,
ze ich czulo$¢ w rozpoznawaniu otepien
w przebiegu innych choréb jest znacznie nizsza.
Drobne réznice w kryteriach rozpoznania (np. wy-
mog 6-miesiecznej obserwacji wg ICD-10) powo-
duja, ze stosowane nieprecyzyjnie moga by¢ przy-
czyna trudnos$ci z ich spelnieniem. Dotyczy to
szczeg6lnie przypadkéw wezesnych otepien i ote-
pien niealzheimerowskich. Stwierdzenie zaburzen
pamieci (wg DSM-IV musza one, niezaleznie od
uposledzenia innych funkcji poznawczych, powo-
dowac istotne zaburzenia funkcjonowania spotecz-
nego lub zawodowego), nieodwracalnego charak-
teru zaburzen funkcji poznawczych i ich postepu-
jacego przebiegu stwarza trudnosci diagnostyczne,
szczeg6lnie we wczesnych przypadkach otepienia
czotowo-skroniowego (FTD, frontotemporal demen-
tia), VaD czy otepienia z ciatami Lewy’ego (DLB,
dementia with Lewy bodies). W zwigzku z trudno-
$ciami ze stosowaniem istniejacych kryteriow ote-
pienia w tych grupach pacjentéw zaproponowano
wprowadzenie terminu ,,upo$ledzenie funkcji po-
znawczych” (cognitive impairment), poprzedzone
okres§leniem rodzaju (przyczyny) zaburzen, na
przyktad ,naczyniopochodne uposledzenie funk-
¢ji poznawczych” (vascular cognitive impairment).

tagodne zaburzenia poznawcze

sLagodne zaburzenia poznawcze” (MCI, mild
cognitive impairment) to termin uzywany do okre-
§lenia stanu przejSciowego miedzy prawidtowym
funkcjonowaniem poznawczym a otepieniem (tab. 3)
[3]. Pacjenci z MCI zgtaszaja istotne pogorszenie
pamieci i/lub innych funkcji poznawczych bez
wplywu na podstawowa aktywno$é codzienna.
Mimo to skarza sie na pogorszenie aktywnosci zto-
zonej i w konsekwencji — obnizenie jakosci zycia.
Wiegkszos¢ badan wskazuje na zwiazek rozpo-
wszechnienia MCI ze starzeniem sie. Definicja MCI
jest najblizsza definicji zaburzen poznawczych bez
otepienia (CIND, cognitive impairment no demen-

Tabela 4. Kryteria diagnostyczne amnestycznego zespotu
tagodnych zaburzen poznawczych [5]

Skargi na uposledzenie pamieci, zwykle potwierdzone
przez informatora

Obiektywnie stwierdzone pogorszenie pamieci

Zasadniczo zachowane globalne funkcjonowanie poznawcze

Brak istotnych zaburzen codziennej aktywnosci zyciowej

Brak otepienia

tia) [4]. Poczatkowo termin ,tagodne zaburzenia
poznawcze” oznaczal stan przed klinicznym roz-
poznaniem otepienia w chorobie Alzheimera. Obec-
nie coraz cze$ciej MCI rozpoznaje sie jako samo-
dzielna jednostke kliniczna, ktdra jest znacznie bar-
dziej ré6znorodna niz przedkliniczna faza AD. Hete-
rogenna etiologia warunkuje wystepowanie wielu
obrazéw klinicznych MCI, w tym postaci o stabil-
nym przebiegu i postaci odwracalnej. Amnestycz-
ne MCI (aMCI, amnestic MCI) przebiega z zaburze-
niem pojedynczej funkcji poznawczej — pamieci,
uogdlnione MCI — z nieznacznie zaburzonymi wie-
loma funkcjami poznawczymi, za§ wybiércze MCI
— z zaburzong pojedyncza funkcja poznawcza, ale
nie pamiecia. Kryteria diagnostyczne amnestyczne-
go MCI zaproponowal w 1999 roku Petersen i wsp.
(tab. 4) [5]. Proponowane kryteria nie zyskaly uzna-
nia jako zasady diagnostyczne i sg raczej traktowa-
ne jako zespot wskazéwek zalecanych w obserwacji
starszych pacjentéw z dyskretnymi objawami ote-
pienia.

Diagnostyka réznicowa otepienia

Rozpoznanie otepienia warunkuje drugi etap
procesu diagnostycznego, w ktérym za pomoca
dokladnej analizy anamnezy, badan dodatkowych
i kryteriow poszczegélnych choréb poszukuje sie
przyczyny wystapienia objawéw zespotu otepien-
nego. Uposledzenie funkcji poznawczych moze
towarzyszy¢ réznym chorobom ,potencjalnie od-
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wracalnym” i to je nalezy wykluczy¢ w pierwszej
kolejnosci. Wykrycie choréb psychiatrycznych,
wodogtowia, guzéw, proceséw zapalnych czy tez
metabolicznych powinno sie wigza¢ z zastosowa-
niem adekwatnego leczenia. W diagnostyce r6zni-
cowej otepienia zwraca sie szczegdlng uwage na
4 podstawowe kliniczne cechy schorzenia: pocza-
tek i sekwencje czasowe pojawiania sie objawéw kli-
nicznych, profil zaburzen poznawczych, zaburze-
nia psychopatologiczne (zespoly psychotyczne
i zaburzenia zachowania) oraz objawy neurologicz-
ne. Elementy te sg zawarte w poszczegolnych kryte-
riach réznicujacych VaD od choréb zwyrodnienio-
wych mézgu. Dokladna analiza kryteriéw AD, DLB,
otepienia w chorobie Parkinsona (PDD, Parkinson'’s
disease with dementia) czy tez zwyrodnienia czolo-
wo-skroniowego (FTLD, frontotemporal lobar dege-
neration) utatwia postawienie wtasciwej diagnozy.

Otepienie naczyniopochodne

Otepienie naczyniopochodne nie jest jednostka
chorobowg o okreslonej etiopatogenezie i obrazie
klinicznym, ale bardzo zr6znicowanym zespotem
objawow powstajacych w wyniku zmian niedo-
krwiennych lub pokrwotocznych w przebiegu réoz-
nych schorzen naczyniowych mozgu, takich jak:
choroba duzych czy matych naczyn, krwotok érod-
modzgowy, zapalenie naczyn mézgowych itd. Wy-
kazanie zwigzku przyczynowego miedzy wystapie-
niem otepienia a naczyniopochodnymi zmianami
w moézgu u oséb w podeszlym wieku, u ktérych
czesto wspolistnieja zmiany o charakterze neuro-
degeneracyjnym, jest sprawa trudng i czesto nie-
jednoznaczng. W praktyce rozpoznania VaD doko-
nuje sie na podstawie jednoczesnej obecnosci ote-
pienia i udokumentowanego naczyniopochodnego
uszkodzenia mézgu oraz przynajmniej czasowego
zwiazku miedzy nimi. Przyzyciowo, w przypadku
wystgpienia otepienia u osoby z neurologicznymi
objawami ogniskowymi i/lub choroba naczyn méz-
gowych potwierdzona w neuroobrazowaniu, szcze-
gblnie w tomografii rezonansu magnetycznego,
mozna postawi¢ diagnoze jedynie ,,prawdopodob-
nego” VaD. Rozpoznanie ,pewnego” VaD wymaga
potwierdzenia histopatologicznego. Obecnos¢ na-
czyniowych czynnikéow ryzyka, takich jak: nad-
ci$nienie tetnicze, cukrzyca, choroby serca itd., bez
klinicznych lub neuroobrazowych dowodéw na
istnienie choroby naczyniowej mézgu, nie moze
by¢ podstawa rozpoznania VaD.

Heterogenno$¢ VaD jest powodem podejmowa-
nia préb jego podziatu na podtypy (postaci) wedtug
roznych kryteriow, zaréwno neuropatologicznych,

etiopatogenetycznych, jak i klinicznych. Najczest-
szymi postaciami VaD, wyodrebnionymi na podsta-
wie kryteriow kliniczno-neuropatologicznych, sa
otepienie podkorowe i otepienie wielozawalowe.
Znacznie rzadziej wystepuje otepienie zwigzane
z zawalem (w miejscu) strategicznym, a ewenemen-
tem jest otepienie zwigzane z genetycznie uwarun-
kowanymi angiopatiami, takimi jak mézgowa auto-
somalnie dominujgca arteriopatia z zawatami pod-
korowymi i leukoencefalopatia (CADASIL, cerebral
autosomal dominant arteriopathy with subcortical
infarcts and leukoencephalopathy) czy dziedziczna
angiopatia amyloidowa. ,,Otepienie poudarowe” to
okreslenie sytuacji klinicznej, w ktorej rozpoznanie
otepienia nastapito w stosunkowo krétkim czasie po
udarze mézgu, bez przesadzania o jego etiopatoge-
nezie. Wedlug opinii wielu ekspertow — w znacz-
nej czesci, a wedlug niektérych — w wiekszosci
przypadkéw otepienie ma charakter mieszany, to
znaczy wspolistniejg zmiany zwyrodnieniowe i na-
czyniopochodne w mézgu, ktére wspolnie odpowia-
daja za wystapienie otepienia.

Obecnie stosuje sie 5 kryteriéw wspomagajacych
diagnoze otepienia naczyniopochodnego. Oznacza
to brak konsensusu i ciaglte poszukiwania najlep-
szego narzedzia diagnostycznego. Pierwsza préba
ujednolicenia zasad rozpoznawania VaD byt ,,wskaz-
nik niedokrwienny” (ischemic score) Hachinskiego
(opublikowano w 1975 roku; tab. 5) [6]. Wskaznik

Tabela 5. Wskaznik ischemiczny Hachinskiego (Hachinski
Ischemic Score, 1975)

Objaw Punkty

Nagty poczatek

Skokowe pogarszanie sie
Fluktuacyjny przebieg

Nocne zmacenie

Wzgledne zachowanie osobowosci
Depresja

Skargi somatyczne

- A A A o N =S N

Patologiczny smiech lub pfacz
(zespot rzekomoopuszkowy)

Nadcisnienie tetnicze w wywiadzie

Udar mézgu w wywiadzie

Objawy miazdzycy

Ogniskowe objawy podmiotowe

N N = N =

Ogniskowe objawy przedmiotowe

Maksimum 18 pkt
Rozpoznanie: choroba Alzheimera ponizej 4 pkt., otepie-

nie naczyniopochodne powyzej 7 pkt.
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Tabela 6. Otepienie naczyniowe (FO1) wedtug kryteriow Classification of Diseases and Health Related Problems

10" Revision (ICD-10)

Otepienie naczyniowe mozna rozpoznad, jesli:

* spetnione s3 kryteria otepienia

nieznacznie uposledzone

pujacych objawodw:

— jednostronny niedowtad spastyczny

— jednostronne wzmozenie odruchéow gtebokich
— objaw Babinskiego

— zespot rzekomoopuszkowy

* sktadowe deficytu poznawczego roztozone sg nierownomiernie, z wyraznym zajeciem pewnych funkgji i wzglednym

zaoszczedzeniem innych, np. przy wyraznie zaburzonej pamieci myslenie czy przetwarzanie informacji moze by¢ tylko

e istnieja kliniczne przestanki, ze nastgpito ogniskowe uszkodzenie moézgu, przejawiajace sie co najmniej jednym z naste-

* wywiad, badanie przedmiotowe lub badania dodatkowe wyraznie wskazujg na istnienie choroby naczyniowej mézgu,

ktdra mozna zasadnie uwazac za powigzang przyczynowo z otepieniem

Tabela 7. Kryteria diagnostyczne otepienia naczyniopo-
chodnego wedtug Diagnostic and Statistical Manual
of Mental Disorders, 4th edn (DSM-IV) [2]

Ogniskowe objawy neurologiczne lub potwierdzone
za pomoca badan pomocniczych ogniskowe uszkodzenie
mozgu

Zaburzenia poznawcze w stopniu istotnie pogarszajgcym
dotychczasowe funkcjonowanie w pracy lub spoteczen-
stwie

Zwigzek miedzy ogniskowymi objawami neurologicznymi
a zaburzeniami poznawczymi

Deficyt niewynikajacy z zaburzen swiadomosci

Ztozony przebieg, z okresami stabilizacji i nagtymi

pogorszeniami stanu klinicznego

ten stanowi sume punktéw przyznanych w przy-
padku obecnosci objaw6éw uwazanych przez autora
za typowe dla otepienia wielozawalowego, trakto-
wanego jako dominujgca posta¢ VaD, a nietypowe
dla otepienia alzheimerowskiego. Z tego powodu
czulos¢ tego narzedzia jest ograniczona do réznico-
wania tylko jednej postaci VaD — otepienia wielo-
zawalowego od otepienia alzheimerowskiego.
Kryteria diagnostyczne VaD zawarte sg w syste-
mach klasyfikacyjnych ICD-10 i DSM-1V (tab. 6, 7).
Do czesto stosowanych, szczegélnie w celach na-
ukowych, nalezg réwniez kryteria klasyfikacyjne
VaD ustanowione przez badaczy kalifornijskich,
zwane w skrécie ADDTC (State of California
Alzheimer’s Disease Diagnostic and Treatment Cen-
ters) (tab. 8) [7] oraz opracowane przez miedzyna-
rodowa grupe robocza, zwane w skrdcie kryteria-

mi NINDS-AIREN (National Institute for Neurolo-
gical Disorders and Stroke with the Association In-
ternationale pour la Recherche et I’Enseignement
en Neurosciences) (tab. 9) [8].

Nalezy wyraznie podkresli¢, ze cytowanych
wyzej kryteriow nie mozna traktowa¢ zamiennie.
U tych samych oséb, wedlug réznych kryteriow,
mozna rozpoznac¢ VaD lub nie. Kryteria DSM-1V sg
mniej restrykcyjne niz ICD-10, a w obu tych syste-
mach rozpoznanie nie wymaga badan neuroobra-
zowych, co kléci sie ze wspdtczesnymi standarda-
mi diagnostycznymi choréb naczyniowych mézgu.
Potwierdzenie istnienia zmian naczyniopochod-
nych w badaniach neuroobrazowych jest elemen-
tem kryteriow NINDS-AIREN i ADDTC, ale r6zne
wymogi w tym wzgledzie powoduja, ze kryteria
ADDTC uznaje sie za bardziej czute, a NINDS-
-AIREN — za bardziej specyficzne. Zadne z nich
nie sg jednak idealne. W poréwnaniu z wynikami
badan neuropatologicznych czuto$é¢ kryteriow
NINDS-AIREN okreslono na 58%, a specyficznosé
— na 80%. Na ich podstawie mozna byto jednak
poprawnie wykluczy¢ ponad 90% chorych z AD.
Znacznie gorsze mozliwosci diagnostyczne tych
kryteriow dotycza przypadkéw mieszanych.

W praktyce klinicznej rozpoznanie VaD wyma-
ga przeprowadzenia doktadnego wywiadu i bada-
nia neurologicznego, uwzgledniajacego wywiad od
opiekuna oraz ocene zaburzen psychicznych i be-
hawioralnych, ocene funkcjonowania spotecznego
i w zakresie czynnosci codziennych. Bardzo przy-
datna jest ocena funkcji poznawczych za pomocy
standardowych testéw lub badania neuropsycho-
logicznego. W procesie diagnozowania konieczne
jest przynajmniej jednorazowe wykonanie badania
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Tabela 8. Kryteria diagnostyczne otepienia naczyniopochodnego wedtug State of California Alzheimer’s Disease
Diagnostic and Treatment Centers (ADDTC) [7]

Otepienie — obnizenie funkgcji intelektualnych:
e w odniesieniu do ich poprzedniego znanego lub prawdopodobnego poziomu, powodujace problemy w zyciu codzien-
nym chorego i niedotyczace tylko jednej, izolowanej czynnosci poznawczej ani niewynikajace z zaburzen swiadomosci
e udokumentowane w wywiadzie chorobowym oraz neurologicznej, testowej ocenie funkcji poznawczych lub za po-
moca doktadniejszego, petnego badania neuropsychologicznego z uzyciem znormalizowanych i powtarzalnych testow

Prawdopodobne otepienie naczyniowe
Rozpoznanie wymaga spetnienia wszystkich podanych nizej kryteriéw:
* obecnos¢ otepienia
e dwa lub wiecej udarow niedokrwiennych, udokumentowanych w wywiadzie, badaniu neurologicznym i/lub radiolo-
gicznym (CT/NMR)
lub
* pojedynczy udar ewidentnie zwigzany czasowo z wystgpieniem otepienia
e obecnos¢ co najmniej jednego ogniska zawatowego poza mézdzkiem stwierdzona w badaniach neuroobrazowych
(CT lub T,-NMR)
Rozpoznanie prawdopodobnego niedokrwiennego otepienia naczyniowego dodatkowo potwierdzane:
e obecnoscia licznych zawatéw moézgu w obszarach odpowiedzialnych za wyzsze czynnosci nerwowe
e licznymi przejsciowymi napadami niedokrwiennymi w wywiadzie
* naczyniowymi czynnikami ryzyka w wywiadzie
* wynikiem w skali niedokrwiennej wg Hachinskiego (wersja oryginalna lub zmodyfikowana)
Objawy kliniczne, ktérych zwigzek z niedokrwiennym otepieniem naczyniowym wymaga jeszcze naukowego potwierdzenia:
* stosunkowo wczesne pojawienie sie zaburzen chodu i nietrzymanie moczu
* zmiany w istocie biatej mézgu wystepujace podkorowo lub okotokomorowo w badaniu NMR, znacznie przekraczajace
norme wiekowa
e ogniskowe zmiany w badaniach neurofizjologicznych (np. EEG, potencjaty wywotane) lub neuroobrazowaniu czynno-
Sciowym (np. SPECT, PET, MRS)
Objawy kliniczne niepotwierdzajace ani nieprzeczace rozpoznaniu prawdopodobnego niedokrwiennego otepienia naczyniowego:
e okresy powolnego narastania objawéow
* wystepowanie ztudzen, omamodw, urojen, psychoz
e obecnosc¢ drgawek
Objawy kliniczne nasuwajace watpliwos¢ co do rozpoznania prawdopodobnego niedokrwiennego otepienia naczyniowego:
e transkortykalna afazja czuciowa, przy braku odpowiadajacego ogniskowego uszkodzenia w badaniach neuroobrazowych
* brak podmiotowych i przedmiotowych osrodkowych objawéw neurologicznych, innych niz zaburzenia poznawcze

Mozliwe niedokrwienne otepienie naczyniowe
Rozpoznania klinicznego mozna dokonag, jesli wystepuje:
* otepienie
i jedno lub wiecej z nastepujacych:
* pojedynczy (ale nie wielokrotny) udar w wywiadzie lub badaniu podmiotowym bez wyraznie udokumentowanego
czasowego zwigzku z poczatkiem otepienia
e zespot Biswangera (bez licznych udaréw) obejmujacy wszystkie wymienione ponizej objawy:
— wczesne wystapienie nietrzymania moczu, bez zwigzku z chorobami neurologicznymi, lub zaburzen chodu (np.
parkinsonowskiego, magnetycznego, apraktycznego lub starczego) niewyjasnione przyczynami obwodowymi
— naczyniowe czynniki ryzyka
— wyrazne zmiany w istocie biatej w neuroobrazowaniu
Pewne niedokrwienne otepienie naczyniowe
Rozpoznanie pewnego niedokrwiennego otepienia naczyniowego wymaga przeprowadzenia badania histopatologicznego
mobzgu oraz obecnosci:
e klinicznych objawéw otepienia
* neuropatologicznego potwierdzenia licznych zawatéw dotyczacych nie tylko moézdzku
Otepienie mieszane:
e obecnosc jednej lub wiekszej liczby choréb systemowych lub mézgu, ktére moga powodowac otepienie
* w rozpoznaniu nalezy sprecyzowac niedokrwienne otepienie naczyniowe jako mozliwe, prawdopodobne, pewne oraz
okreslac inng wspatistniejacg przyczyne otepienia

CT (computed tomography) — tomografia komputerowa; NMR (nuclear magnetic resonance) — jadrowy rezonans magnetyczny; T,-NMR — NMR T,-zalezny;
EEG — badanie elektroencefalograficzne; SPECT (single-photon emission computed tomography) — tomografia emisyjna pojedynczego fotonu; PET (positron
emission tomography) — pozytronowa tomografia emisyjna; MRS (magnetic resonance spectroscopy) — spektroskopia rezonansu magnetycznego
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Tabela 9. Kryteria diagnostyczne otepienia naczyniopochodnego wedtug National Institute for Neurological Disor-
ders and Stroke with the Association Internationale pour la Recherche et I'Enseignement en Neurosciences (NINDS-

-AIREN)

Otepienie:

Prawdopodobne otepienie naczyniopochodne
Obecnos¢ wszystkich ponizszych:

* otepienie
w badaniach neuroobrazowych:
— mnogie zawaty zwigzane z chorobg duzych naczyn
— zawaly strategiczne
— nasilone uszkodzenia okotokomorowe istoty biatej
— powyzsze zmiany obecne w réznych konfiguracjach

Zaleznos¢ miedzy obu chorobami objawiajaca sie:

* nagtym pogorszeniem w zakresie funkcji poznawczych

lub

e zaburzenia chodu

e wczesne zaburzenia czynnosci zwieraczy

*  zespot rzekomoopuszkowy

* braku zmian naczyniopochodnych w neuroobrazowaniu

e obnizenie funkgji intelektualnych w odniesieniu do ich poprzedniego, znanego lub prawdopodobnego, poziomu po-

wodujace problemy w zyciu codziennym chorego, dotyczace pamieci oraz co najmniej dwdch innych czynnosci poznawczych

e choroba naczyn mézgowych objawiajgca sie obecnoscig ogniskowych objawéw neurologicznych, potwierdzona

— liczne zawaty lakunarne w jadrach podstawy i istocie biatej

* poczatkiem otepienia w ciggu 3 mies. od rozpoczecia udaru

* zmiennoscig natezenia objawdw zwigzanych ze stopniowym pogtebianiem sie zaburzen funkcji poznawczych

Inne czeste objawy, ktére moga towarzyszy¢ prawdopodobnemu otepieniu naczyniopochodnemu:

* niespecyficzne zaburzenia rownowagi i czeste, niesprowokowane upadki

e zaburzenia emocjonalne, zachowania i osobowosci (depresja, abulia, nietrzymanie emocji, labilnos¢ emocjonalna itd.)

Rozpoznanie otepienie naczyniopochodnego jest watpliwe w przypadku:
* wczesnego poczatku i narastajagcego przebiegu deficytow poznawczych, zaburzen wyzszych czynnosci nerwowych,
przy braku odpowiadajacych za nie ogniskowych uszkodzen mozgu

* braku ogniskowych objawdéw neurologicznych innych niz zaburzenia poznawcze

neuroobrazowego. Badanie rezonansu magnetycz-

nego (MRI, magnetic resonance) jest znacznie bar-

dziej czute i przydatne w rozpoznaniu VaD w po-

rownaniu z badaniem metoda tomografii kompu-

terowej (CT, computed tomography). Na najbardziej

typowy dla VaD zespét kliniczny sktadajg sie na-

stepujace objawy:

e zaburzenia pamieci;

* zaburzenia funkcji wykonawczych (dysexecuti-
ve syndrome);

e spowolnienie proceséw zwigzanych z opracowy-
waniem informac;ji;

e zmiany w zakresie emocji i osobowosci.
Objawy te sa szczegdlnie patognomiczne dla

uszkodzen podkorowych. U chorych z uszkodze-

niami korowymi wystepuja deficyty charaktery-

styczne dla okreslonych okolic korowych. Ze wzgle-

du na r6zng lokalizacje i rozmiar uszkodzen na-
czyniopochodnych zespét objawoéw i przebieg cho-
roby sg bardzo zr6znicowane.

Choroba Alzheimera

Choroba Alzheimera jest najczesciej stwier-
dzang pierwotnie zwyrodnieniowa choroba mézgu,
spowodowang odktadaniem sie w moézgu zlogow
biatkowych (-amyloidu, biatka tau i ¢-synukleiny)
o patologicznej strukturze, wraz ze wspoélistnieja-
cym zanikiem neuronéw i potaczen miedzyneuro-
nalnych. Klinicznie przejawia sie zaburzeniami
pamieci, zachowania i niemoznos$cia prawidtowe-
go funkcjonowania w warunkach zycia codzienne-
go. Wlasnie mija 100 lat od pierwszych opiséw tego
schorzenia przedstawionych przez dr. Aloisa Alz-
heimera. W tym czasie opracowano wiele kry-
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Tabela 10. Kryteria diagnostyczne otepienia w chorobie Alzheimera wedtug Diagnostic and Statistical Manual of

Mental Disorders, 4th edn. (DSM-1V) [2]

e afazja
e apraksja
* agnozja

e stany spowodowane substancjami toksycznymi

Rozwoj licznych deficytow poznawczych przejawiajacych sie jako:
1) zaburzenia pamieci (ostabiona zdolnos¢ do uczenia sie nowych albo przypominania poprzednio wyuczonych informacji)

2) obecnosc jednego lub wiecej z nastepujacych objawéw:

e zaburzenie dziatan wykonawczych (planowanie, organizacja, abstrakcja)
Zaburzenia poznawcze, podane w kryteriach 1) i 2), w znacznym stopniu utrudniaja funkcjonowanie spoteczne lub zawodo-
we i wykazuja cechy istotnego pogorszenia w poréwnaniu z poprzednim poziomem funkcjonowania
Przebieg charakteryzuje sie powolnym poczatkiem i ciggtym narastaniem zaburzen poznawczych
Zaburzenia poznawcze, podane w kryteriach 1) i 2), nie s3 spowodowane zadng z wymienionych przyczyn:
* inne stany patologiczne osrodkowego uktadu nerwowego, powodujgce deficyt pamieci i poznawania (otepienie
naczyniopochodne, choroba Parkinsona, choroba Huntingtona, krwiak, wodogtowie normotensyjne, guz)
* choroby ukfadowe, o ktérych wiadomo, ze sg przyczyna otepienia (niedoczynnos¢ tarczycy, awitaminoza B,

niedobdr kwasu foliowego, niacyny, hiperkalcemia, kita uktadu nerwowego, HIV)

Deficyty poznawcze nie wystepuja wytacznie z zaburzeniami swiadomosci

HIV (human immunodeficiency virus) — wirus nabytego uposledzenia odpornosci

teriow klinicznych utatwiajacych dokonanie praw-
dopodobnego rozpoznania AD, ktérego weryfika-
cja w badaniu histopatologicznym pozwala na po-
stawienie pewnej diagnozy. Kryteria zawarte
w DSM-1V sa proponowane przez AAN w postepo-
waniu klinicznym ze wzgledu na ich wysoka czu-
fosé (81%) i specyficznosé (70%) (tab. 10) [2, 9].
Kryteria National Institute of Neurologic, Communi-
cative Disorders and Stroke/Alzheimer’s Disease and
Related Disorders Association (NINCDS-ADRDA)
powinny mie¢ charakter uzupelniajacy (tab. 11)
[10]. W Europie stosuje sie kryteria ICD-10 (tab. 12)
[1]. Ogdlne zalozenia rozpoznania otepienia alz-
heimerowskiego sa podstawg do r6znicowania z in-
nymi chorobami zwyrodnieniowymi mézgu. Nale-
zy jednak pamietac, ze patologia charakterystyczna
dla AD wspélwystepuje ze zmianami naczyniopo-
chodnymi i innymi procesami zwyrodnieniowymi,
dajac zlozony obraz klinicznych zespoléw otepien-
nych. Zatem, ze wzgledu na rokowanie i terapie,
kluczowe jest poszukiwanie podstawowego proce-
su wywolujacego otepienie.

Otepienie z ciatami Lewy’ego

Otepienie z ciatami Lewy’ego jest prawdopodob-
nie druga pod wzgledem czestosci po AD przyczyna
otepien. Czestos¢ DLB wiaze sie z wiekiem; choroba
zwykle ujawnia sie p6zno — po 75. roku zycia. Za-
burzeniom poznawczym towarzysza postepujace za-
burzenia psychopatologiczne. Zaburzenia pamieci

nie zawsze sa obecne we wczesnej fazie otepienia.
Zwykle pierwszymi zwiastunami choroby sa draz-
liwosc¢ i chwiejnos$é emocjonalna. P6Zzniej moze sie
pojawi¢ agresywnos$¢. Stopniowo pogarsza sie zdol-
nos$¢ funkcjonowania chorego. W pézniejszych fa-
zach czesto wystepuje apatia. W klinicznych kry-
teriach diagnostycznych jednym z 3 niezbednych
do rozpoznania DLB objawéw sg powtarzajace sie
omamy wzrokowe, ktére sa wyrazne i szczegoto-
we, dotycza zazwyczaj zwierzat i malych postaci
— dzieci, ,krasnoludkéw” (tab. 13) [11]. W trakcie
omamo6w pacjenci zwykle sg bezkrytyczni w sto-
sunku do nich, ale po ustapieniu doznan krytycyzm
moze powr6ci¢. Czasami wystepuje czeSciowy
wglad w nierealne doznania. W etiologii halucy-
nacji i zaburzen swiadomosci typowych dla DLB
nie do konica poznano role lekéw przeciwparkin-
sonowskich. Osiowym objawem DLB sg réwniez
fluktuacje zaburzen funkcji poznawczych, zwlasz-
cza uwagi i czuwania. Moga zmieniac sie gwalttow-
nie (minuty lub godziny) albo powoli. W péZnych
fazach choroby fluktuacja zanika.

W DLB moze wystepowaé réwniez nadmierna
sennos¢, ktora uposledza zdolnosci poznawcze.

Urojenia (zwykle paranoidalne) czesto sa wywo-
fane halucynacjami i innymi zaburzeniami percep-
cji. W konsekwencji ich tres¢ jest usystematyzo-
wana i niejednokrotnie dziwaczna, w przeciwien-
stwie do wystepujacych w AD i zwigzanych gléw-
nie z zaburzeniami pamieci.
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Tabela 11. Kliniczne kryteria rozpoznania choroby Alzheimera wedtug National Institute of Neurologic, Communi-
cative Disorders and Stroke/Alzheimer’s Disease and Related Disorders Association (NINCDS-ADRDA) [10]

Kryteria klinicznego rozpoznania prawdopodobnej choroby Alzheimera:
* stwierdzenie otepienia, ocenionego na podstawie badania klinicznego, udokumentowanego za pomoca takich skal,
jak MMSE lub skala demencji Blesseda
* potwierdzenie deficytu w zakresie co najmniej 2 funkcji poznawczych w badaniu neuropsychologicznym, postepujacy
charakter zaburzen pamieci i innych funkgcji poznawczych
* brak zaburzen swiadomosci
* poczatek zachorowania miedzy 40. a 90. rz., najczesciej > 65. rz.
*  brak choréb ogoélnoustrojowych i innych choréb mézgu
Za rozpoznaniem prawdopodobnej choroby Alzheimera przemawiajg takze:
* postepujace zaburzenia wyzszych czynnosci nerwowych, takich jak afazja, apraksja i agnozja
e zaburzenia aktywnosci zycia codziennego i zmiana wzorcow zachowania
* wystepowanie podobnych zaburzen w rodzinie, szczegdlnie jesli potwierdzono je w badaniu neuropatologicznym
* badania laboratoryjne: prawidtowy wynik badania ptynu mézgowo-rdzeniowego, zapis EEG prawidtowy lub zmiany
nieswoiste, np. pojawianie sie czynnosci wolnej, zanik mézgu w CT, z progresjg zmian udokumentowang w kolejnych
badaniach
Objawy, ktére moga wystepowac w prawdopodobnej chorobie Alzheimera, po wykluczeniu innych przyczyn otepienia:
e okres stabilizacji objawow przy postepujacym przebiegu choroby
* objawy towarzyszace: przygnebienie, bezsennos¢, nietrzymanie afektu, ztudzenia, omamy, urojenia, mysli katastroficz-
ne, pobudzenie psychoruchowe, zaburzenia seksualne, zmniejszenie masy ciata
* inne zaburzenia neurologiczne, szczegdlnie u pacjentéw z zaawansowang postacig choroby, w tym objawy ruchowe,
takie jak: wzrost napiecia miesniowego, mioklonie, zaburzenia chodu, napady padaczkowe w zaawansowanym sta-
dium choroby
e prawidtowy obraz mézgu w CT
Kliniczne rozpoznanie mozliwej choroby Alzheimera:
e stwierdzenie zespotu otepiennego przy braku innych choréb neurologicznych, psychicznych i ogélnoustrojowych,
ktore mogtyby byc przyczyna otepienia, a takze, w przypadkach z nietypowym poczatkiem, objawami klinicznymi
i przebiegiem choroby
* mozliwa obecnos¢ innych chordb przebiegajacych z otepieniem, ktore jednak w tym przypadku nie s uwazane za
jego przyczyne — rozpoznanie to mozna uwzgledni¢ w pracach naukowych, w przypadku stopniowego narastania
znacznego deficytu jednej z funkcji poznawczych, przy braku innych mozliwych do przyjecia przyczyn
Objawy nasuwajace duze watpliwosci co do rozpoznania prawdopodobnej choroby Alzheimera:
* nagty udarowy poczatek
* ogniskowe objawy neurologiczne, takie jak: niedowtad potowiczy, zaburzenia czucia, ubytki w polu widzenia i zabu-
rzenia koordynacji obecne we wczesnym stadium choroby
* napady padaczkowe lub zaburzenia chodu na poczatku lub we wczesnym okresie choroby
Kryteria rozpoznania pewnej choroby Alzheimera:
e kliniczne kryteria prawdopodobnej choroby Alzheimera

* typowe zmiany histopatologiczne w materiale z biopsji lub autopsji

MMSE — Mini-Mental State Examination; EEG — badanie elektroencefalograficzne; CT (computed tomography) — tomografia komputerowa

Tabela 12. Kryteria kliniczne otepienia w chorobie Alzheimera wedtug Classification of Diseases and Health Related
Problems 10t Revision (ICD-10) [1]

Spetnione kryteria zespotu otepiennego oraz:
* podstepny poczatek z powolnym pogarszaniem sie stanu chorego
*  brak objawéw klinicznych i inne wyniki badan wykluczajagce mozliwos¢ wystapienia otepienia jako efektu innych choréb
uktadowych lub choréb mézgu

* brak nagtego, udarowego pojawienia sie objawéw ogniskowego osrodkowego uszkodzenia uktadu nerwowego
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Tabela 13. Poprawione kliniczne kryteria diagnostyczne otepienia z ciatami Lewy’ego (DLB, dementia with Lewy
bodies) opracowane podczas 3. Miedzynarodowego Konsorcjum DLB w Newcastle w 2003 roku, opublikowane
przez McKeitha w 2005 roku [11]

Gioéwne objawy (niezbedne do rozpoznania mozliwego lub prawdopodobnego DLB):

* otepienie definiowane jako postepujace zaburzenia poznawcze, ktdre istotnie zaburzajg prawidtowe funkcjonowanie
spoteczne i zawodowe

* wyrazne i utrzymujace sie zaburzenia pamieci nie musza konieczne wystepowac we wczesnym stadium choroby,
ale zwykle pojawiaja sie wraz z jej rozwojem

e szczegolnie widoczne moga by¢ deficyty w badaniach uwagi, funkgji czotowo-podkorowych i wzrokowo-przestrzennych

Osiowe objawy (wystapienie 2 z nastepujacych objawdw jest niezbedne do rozpoznania prawdopodobnego DLB,

a 1 — do rozpoznania mozliwego DLB):

» falujacy przebieg proceséw poznawczych z wyrazng zmiennoscig uwagi i czuwania

* powtarzajace sig, wyrazne i szczegotowe halucynacje wzrokowe

* objawy zespotu parkinsonowskiego

Objawy sugerujace rozpoznanie (jezeli przynajmniej 1 z nich wystepuje w obecnosci przynajmniej 1 objawu osiowego,
mozna rozpozna¢ prawdopodobne DLB; jesli nie wystepuje zaden z objawdw osiowych, przynajmniej jeden objaw suge-
rujacy jest niezbedny do rozpoznania mozliwego DLB; prawdopodobnego DLB nie powinno sie rozpoznawac na podstawie
obecnosci tylko objawow sugerujacych):

e zaburzenia ruchowe we snie REM (RBD, sleep behavior disorder)

e silna nadwrazliwos¢ na neuroleptyki

e niski wychwyt dopaminy w zwojach podstawy mozgu, widoczny w badaniach SPECT lub PET

Objawy wspomagajace rozpoznanie (zwykle obecne, ale bez udowodnionej specyficznosci diagnostycznej):

* powtarzajace sie upadki i omdlenia

* przemijajace zaburzenia swiadomosci o niejasnej etiologii

* powazne zaburzenia autonomiczne, takie jak: hipotensja ortostatyczna, nietrzymanie moczu

¢ inne halucynacje

* usystematyzowane urojenia

e depresja

e wzglednie zachowane struktury srodkowej czesci ptata skroniowego, widoczne w obrazie CT/MRI

e uogodlniony, niski wychwyt w badaniu perfuzyjnym SPECT/PET, z redukcjg aktywnosci w okolicy potylicznej

* nieprawidtowy wynik scyntygrafii miesnia sercowego z uzyciem MIBG — niski wychwyt

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

Rozpoznanie DLB jest mniej prawdopodobne w przypadku:

e obecnosci choroby naczyniowo-mdzgowej ze zmianami ogniskowymi w badaniu klinicznym lub neuroobrazowym

e obecnosci choroby somatycznej lub innej choroby moézgu, ktéra moze — czesciowo lub catkowicie — odpowiadac
za podobny obraz kliniczny

* pierwszorazowego pojawienia sie parkinsonizmu w ciezkiej fazie otepienia

Czasowa sekwencja objawow:

* DLB powinno sie rozpoznawac w przypadku wystapienia otepienia przed lub réwnoczesnie z parkinsonizmem (jezeli
jest obecny)

* PDD powinno sie rozpoznawac w przypadku otepienia pojawiajacego sie w zaawansowanej chorobie Parkinsona

e w praktyce klinicznej nalezy uzywac terminu, ktory jest najbardziej odpowiedni do obrazu chorobowego — uzyteczne
moze by¢ stosowanie terminow rodzajowych, takich jak ,,choroba ciat Lewy’ego” (LB disease)

e w badaniach naukowych, w ktérych istotne sa odrebnosci miedzy DLB a PDD, zaleca sie przyjecie réznicy roku miedzy
poczatkiem otepienia i parkinsonizmu — adaptowanie innych przedziatéw czasowych moze negatywnie wptywac na
koordynowanie i poréwnywanie badan

e w innych projektach badawczych, ktére moga dotyczy¢ badan kliniczno-patologicznych i préb klinicznych, obydwa
kliniczne fenotypy mozna klasyfikowac razem jako chorobe ciat Lewy’ego albo jako a-synukleinopatie

SPECT (single-photon emission computed tomography) — tomografia emisyjna pojedynczego fotonu; PET (positron emission tomography) — pozytronowa to-
mografia emisyjna; CT (computed tomography) — tomografia komputerowa; MRI (magnetic resonance imaging) —rezonans magnetyczny; MIBG (metaiodoben-
zylguanidine 1123) — metajodobenzyloguanidyna 1123; EEG — badanie elektroencefalograficzne; PDD (Parkinson’s disease with dementia) — otepienie w cho-
robie Parkinsona
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Zespol parkinsonowski, nalezacy do osiowych
objawéw choroby, wystepuje w okoto 70% przy-
padkow. Moze sie pojawia¢ w kazdym jej okresie,
jezeli objawem poczatkowym byly zaburzenia po-
znawcze czy psychotyczne. Natomiast jesli zespot
parkinsonowski jest pierwszym objawem, uwaza
sie, ze w DLB otepienie powinno sie pojawic nie
pozniej niz w ciagu roku od poczatku choroby. Inng
cecha r6znicujaca jest brak lub staba i przejsciowa
odpowiedz na L-dope oraz rzadsze niz w chorobie
Parkinsona (PD, Parkinson disease) wystepowanie
drzenia spoczynkowego. Dominuje sztywnos$é
i spowolnienie. Moze sie uwidacznia¢ z reguly sy-
metryczne drzenie pozycyjne, hipomimia i zabu-
rzenia chodu. U pacjentow z DLB stwierdza sie
nadwrazliwo$¢ na typowe neuroleptyki, przejawia-
jaca sie wystepowaniem w krotkim czasie nasilo-
nych objawéw pozapiramidowych. Zaburzenia
ruchowe w fazie snu REM (RBD, sleep behavior
disorder) moga by¢ pierwszym objawem wyprze-
dzajacym nawet o wiele lat wystapienie objawow
ruchowych czy poznawczych. Wspomniane wyzej
zaburzenia polegaja na braku obniZenia napiecia
mieéniowego obecnego fizjologicznie w czasie tej
fazy snu. W DLB mogg sie réwniez pojawia¢ zabu-
rzenia uktadu autonomicznego. Pewna diagnoze
DLB mozna postawi¢, podobnie jak w przypadku
innych choréb neurodegeneracyjnych, wytacznie
na podstawie charakterystycznego obrazu neuro-
patologicznego. Kluczowa jest obecno$¢ w korze
nowej i limbicznej cial Lewy’ego bedacych depo-
zytami biatka a¢-synukleiny.

Otepienie w chorohie Parkinsona
i innych chorobach pozapiramidowych

Otepienie w chorobie Parkinsona wystepuje
u 20-40% o0s6b [12]. Zaburzenia funkcji poznaw-
czych o charakterze ,,podkorowym” najczesciej
osiggaja fagodny lub umiarkowany stopien nasile-

nia. Dominuja zaburzenia: uwagi, przypominania,
funkcji wykonawczych, wzrokowo-przestrzenne,
fluencji stownej. Pojawia sie takze ograniczenie
zdolnosci planowania i postugiwania sie nabyty-
mi informacjami. Wspétistnieje apatia, obnizenie
inicjatywy, spowolnienie proceséw myslowych.
Ryzyko dotaczenia sie deficytéw poznawczych
wzrasta po pierwszych 3-5 latach trwania choro-
by i jest wyzsze u 0s6b z p6znym poczatkiem PD,
z dominujaca sztywno$cig. Otepienie u 0s6b z cho-
robg Parkinsona wymaga r6znicowania z depresja,
czesto wystepujaca w tej grupie pacjentéw, czy
z dziataniami niepozadanymi stosowanego leczenia.
W PDD objawy psychotyczne wystepuja czesciej
niz w PD. Najczestszymi objawami wytwdérczymi
sa halucynacje (ok. 30%) i urojenia. Charaktery-
styczne dla PDD jest urojeniowe, mylne rozpozna-
wanie oséb (zesp6l Capgrasa). U okolo 25% cho-
rych wystepuja zywe koszmary senne, ktére mogg
zwiastowacé rozwiniecie sie zaburzen Swiadomo-
$ci typu majaczenia. Rozpoznania PPD mozna do-
kona¢, gdy stwierdzi sie trwajaca co najmniej rok
idiopatyczna PD oraz otepienie podkorowe (tab. 14)
[13]. Trzeba jednak zaznaczy¢, ze kryterium roku
jest arbitralnym uzgodnieniem grupy ekspertéw,
nieopartym na systematycznych badaniach, a je-
dynie na doswiadczeniu tych ekspertéw.

Ciezki przebieg otepienia i wspélwystepowanie
elementow otepienia ,korowego” zazwyczaj prze-
mawiaja za dolaczeniem sie procesu alzheimerow-
skiego. Potwierdzono to w badaniach autopsyjnych
mozgow, w ktérych zmiany charakterystyczne dla
AD stwierdza sie u 10-60% chorych z PD. Nalezy
przy tym pamietaé, ze w AD objawy pozapirami-
dowe sa obserwowane u 40% pacjentéw. Sposéréd
innych choréb zwyrodnieniowych z towarzysza-
cymi objawami parkinsonowskimi czy pozapirami-
dowymi zesp6l otepienny moze wystapi¢ w DLB,
zaniku wielosystemowym (MSA, multisystem atro-

Tabela 14. Rozpoznanie otepienia w chorobie Parkinsona (ICD-10, Classification of Diseases and Health Related

Problems 10th Revision) wedtug Starksteina i Merello [13]

1) Obecnos¢ nastepujacych objawow:

)
)
4) Objawy zawarte w punkcie 1) obecne przynajmniej 6 mies.
)
)

* pogorszenie pamieci, szczeg6lnie nabywania nowych informacji, w nasilonych przypadkach takze trudnosci z przypo-
minaniem informacji dawnych, uposledzajace zycie codzienne
* pogorszenie innych funkcji poznawczych — planowania i organizacji wykonania zadan, przetwarzania informacji
2) Brak zaburzen swiadomosci (obecnosé¢ majaczenia wyklucza rozpoznanie otepienia)

3) Zaburzenia emocjonalne i behawioralne — labilnos¢ emocjonalna, drazliwos¢, apatia

5) Ustalone rozpoznanie choroby Parkinsona (co najmniej od roku)

6) Zaburzenia poznawcze niespowodowane stosowaniem lekéw przeciwparkinsonowskich; brak innych przyczyn otepienia
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phy), chorobie Steele’a-Richardsona-Olszewskiego
(PSP, progressive supranuclear palsy) czy zwyrod-
nieniu korowo-podstawnym (CBD, corticobasal
ganglionic degeneration). Te pierwotnie zwyrodnie-
niowe procesy moga sie toczy¢ samodzielnie lub
towarzyszy¢ patologii PD lub AD. Nalezy bra¢ pod
uwage fakt, ze procesy zwyrodnieniowe powoduja
rozlane zmiany w réznych uktadach neuroprzekaz-
nikowych, wywolujac objawy zespotéw neurolo-
gicznych o r6znym nasileniu. Deficyt poznawczy
wiaze sie z zaburzeniami w ukltadzie acetylocholi-
nergicznym, jednak zaburzenia dopaminergiczne,
serotoninergiczne, noradrenergiczne i w uktadzie
GABA — wplywajace na nastréj, naped, czynnosci
wykonawcze oraz objawy psychotyczne — powo-
duja nasilenie otepienia. W molekularno-genetycz-
nym podziale tych proceséw zwyrodnieniowych
wyodrebniono synukleinopatie (PDD, DLB, MSA)
oraz tauopatie, zaliczane do zwyrodnien czotowo-
skroniowych (PSP, CBD, FTD).

Synukleinopatia, w przebiegu ktérej objawom
zespoléw otepiennego i parkinsonowskiego moga
towarzyszy¢ objawy mézdzkowe, piramidowe czy
autonomiczne, jest MSA. Zlogi synukleiny w cyto-
plazmie komorek gleju sa znajdowane w korze, ja-
drach podkorowych, mézdzku, rdzeniu kregowym
i zwojach przykregostupowych pnia wspélczulne-
go. W zalezno$ci od nasilenia nagromadzenia zto-
gow w danej lokalizacji i wynikajacych objawéw
klinicznych mozna wyodrebni¢ 3 postacie MSA:
zwyrodnienie czarno-pragzkowiowe (SND, striato-
nigral degeneration), zespét Shy-Dragera (SDS, Shy-
-Drager syndrome) oraz zanik oliwkowo-mostowo-
-moé6zdzkowy (OPCA, olivopontaocerebellar atrophy).

Postepujace porazenie nadjadrowe — choroba
PSP — nalezy do tauopatii. Kuliste zlogi biatka tau
odkladaja sie w korze przedczolowej, galce blade;j,
istocie czarnej i jadrach podwzgoérza. Charaktery-
styczny zanik nakrywki sr6dmoézgowia towarzyszy
porazeniu ruchow gatek ocznych w pionie. Dodat-
kowo stopniowo narasta sztywno$¢ parkinsonow-
ska, powodujaca zaburzenia postawy i upadki.
U wiekszosci pacjentéw w pdznej fazie choroby do-
faczajg sie zaburzenia funkcji poznawczych zwig-
zanych z lokalizacjg w platach czotowych i podko-
rowo. Czesto obserwuje sie zespdl rzekomoopusz-
kowy, apatie, dysforie i lek.

Polimorfizm biatka tau odgrywa role takze
w powstawaniu zmian charakterystycznych dla
CBD. Glioza i obecno$¢ duzych achromatycznych
neuronéw zlokalizowanych asymetrycznie w ko-
rze czolowej, ciemieniowej oraz jadrach podstawy
jest zwigzana z ograniczonym zanikiem kory. Ob-

raz kliniczny CBD charakteryzuje si¢ jednostron-
nymi lub asymetrycznymi objawami pozapirami-
dowymi (sztywno$¢, mioklonie) i apraksji, ktérym
towarzyszy ograniczony deficyt wyzszych czynno-
$ci nerwowych (agnozja, apraksja, korowe zaburze-
nia czucia).

Zwyrodnienie czotowo-skroniowe

Zwyrodnienie czolowo-skroniowe stanowi nie-
jednolita klinicznie, patologicznie i genetycznie
grupe schorzen neurodegeneracyjnych, w ktérych
proces chorobowy obejmuje mniej lub bardziej asy-
metrycznie platy czotowe i/lub skroniowe. W za-
leznosci od topografii zmian wyréznia sie 3 glow-
ne zespoly kliniczne: otepienie czotowo-skronio-
we z dominujacymi zaburzeniami zachowania,
nazywane réwniez ,,wariantem czotowym” (fvFTD,
frontal variant of frontotemporal dementia), otepie-
nie semantyczne (SD, semantic dementia) z domi-
nujacymi zaburzeniami jezykowymi, nazywane
rowniez ,wariantem skroniowym” (tvFTD, tempo-
ral variant of frontotemporal dementia), i najrza-
dziej wystepujaca postepujgca afazje bez ptynno-
$ci mowy (PA, progressive non-fluent aphasia). Nie-
wielki odsetek przypadkéw stanowi otepienie czo-
lowo-skroniowe z zespotem parkinsonowskim,
sprzezone z chromosomem 17 (fronto-temporal
dementia with parkinsonism linked to chromoso-
me 17) — posta¢ dziedziczna, w ktérej przyczyna
choroby sa stwierdzone mutacje w genie biatka tau.
Do kregu FTD zalicza sie réwniez otepienie towa-
rzyszace chorobie neuronu ruchowego, wystepu-
jace u okolo 20% pacjentéw ze stwardnieniem za-
nikowym bocznym (ALS, amyotrophic lateral scle-
rosis), najczesciej z dominujacymi objawami opusz-
kowymi, a takze CBD.

Najczesciej stosuje sie, opublikowane jako pierw-
sze, kryteria Lund and Manchester Groups dotycza-
ce wariantu czotowego (tab. 15) [14]. W 1998 roku
Neary i wsp. [15] opublikowali kolejne rozszerzo-
ne kryteria wprowadzajac pojecie ,,zwyrodnienia
czolowo-skroniowego”, obejmujacego 3 zespoly
kliniczne: otepienie czotowo-skroniowe, otepienie
semantyczne i afazje postepujaca. Kryteria te sa
bardzo rozbudowane i szczeg6towe, przydatne ra-
czej w badaniach naukowych niZ w codziennej
praktyce (tab. 16). Byly one zalecane przez AAN
jako kryteria opcjonalne ze wzgledu na brak wy-
starczajacych dowodéw na ich skuteczno$c [9].
Kryteria te doczekaty sie préb modyfikacji, polega-
jacych na wyodrebnieniu z afazji semantycznej
prozopagnozji jako osobnego zagadnienia [16].
Najnowszymi zaproponowanymi dla klinicystéw
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Tabela 15. Kryteria kliniczne dla otepienia czotowo-skroniowego wedtug grupy Lund i Manchester [14]

Zaburzenia zachowania:
* podstepny poczatek i powoli postepujacy przebieg
* wczesne objawy zaniedbywania wtasnej osoby
* wczesne zaburzenia zachowan spofecznych
* wczesne objawy odhamowania
e sztywnos¢ poznawcza, brak plastycznosci
* hiperoralnos¢
e zachowania stereotypowe i perseweracyjne (btagdzenie, manieryzmy — klaskanie, Spiewanie, tanczenie itp., zachowa-
nia rytualne, dotyczace np. toalety czy ubierania)
e zachowania utylizacyjne (nieodparta potrzeba uzywania przedmiotow bedacych w polu widzenia zgodnie z ich prze-
znaczeniem, niezaleznie od tego, czy ma to sens)
* roztargnienie, impulsywnos¢, niecierpliwos¢
* wczesny brak krytycyzmu wobec wtasnej choroby
Objawy afektywne:
e depresja, lek, sentymentalizm, mysli samobdjcze, urojenia
* hipochondria (wczesny i przelotny objaw)
* brak emocjonalnego zaangazowania, brak empatii, sympatii, apatia, amimia (inercja, aspontanicznos¢)
Zaburzenia mowy:
* postepujace zubozenie mowy
* stereotypie (powtarzanie kilku stéw, zdan lub tematéw)
* echolalia i perseweracje
*  mutyzm w pdznym stadium
Zachowana orientacja w przestrzeni i apraksja
Objawy przedmiotowe:
e wczesne objawy deliberacyjne
* wczesne nietrzymanie moczu
* pobzna akinezja, sztywnos¢ pozapiramidowa, drzenie
e niskie i chwiejne cisnienie tetnicze
Badania diagnostyczne:
e prawidiowe EEG mimo zaawansowanego otepienia
* badania neuroobrazowe (strukturalne i/lub czynnosciowe) — zmiany w obrebie ptatéw czotowych i/lub w przedniej
czesci ptatow skroniowych
* badanie neuropsychologiczne — wyrazne obnizenie wynikow w testach czotowych przy braku gtebokich zaburzen
pamieci, mowy typu afatycznego i zaburzen funkcji wzrokowo-przestrzennych
Objawy potwierdzajace rozpoznanie:
* poczatek przed 65. rz.
* wystepowanie podobnych zaburzen u krewnych pierwszego stopnia
* objawy opuszkowe, ostabienie i zanik migsni, fascykulacje w przypadku otepienia w przebiegu choroby neuronu ruchowego
Objawy wytaczajace rozpoznanie:
* nagly poczatek
e uraz gfowy zwigzany z poczatkiem choroby
e wczesne gtebokie zaburzenia pamieci
* wczesne zaburzenia orientacji przestrzennej, btgdzenie w otoczeniu
* wczesna gteboka apraksja
* mowa logokloniczna, z fatwym gubieniem watku
* mioklonie
* objawy opuszkowe
e ataksja mozdzkowa
e choreoatetoza
* wczesne nieprawidtowosci w EEG
* przewaga zmian w tylnej czesci mdzgu, liczne ogniska niedokrwienne w badaniach neuroobrazowych

* badania laboratoryjne wskazujace na stwardnienie rozsiane, AIDS, opryszczkowe zapalenie mozgu itp.

EEG — badanie elektroencefalograficzne; AIDS (acquired immune deficiency syndrom) — zesp6t nabytego uposledzenia odpornosci
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Tabela 16. Kryteria kliniczne otepienia czotowo-skroniowego, afazji postepujacej bez ptynnosci mowy i otepienia
semantycznego (wg [15])

Otepienie czofowo-skroniowe:
* zmiany osobowosci i zaburzenia zachowan spotecznych jako objawy wczesne i osiowe
e w petni prawidtowe lub wzglednie dobrze zachowane procesy poznawcze, takie jak spostrzeganie, umiejetnosci
przestrzenne, praksja i pamiec
Objawy osiowe:
* powolny poczatek i postepujacy przebieg
e wczesne zaburzenia zachowan spotfecznych
e wczesne ostabienie kontroli wtasnych zachowan
* wczesne stepienie emocjonalne
e wczesny brak wgladu
Objawy potwierdzajace rozpoznanie:
e zaburzenia zachowania:
— brak dbatosci o wyglad i higiene
— sztywnos¢ poznawcza, brak plastycznosci
— roztargnienie i niecierpliwos¢
— hiperoralnos¢ i zmiana upodoban dietetycznych
— zachowania perseweracyjne i stereotypowe
— zachowania utylizacyjne
*  mowa i jezyk:
— zmiana produktywnosci mowy
— aspontanicznosc i zubozenie mowy
— przymus mowy
— stereotypie
— perseweracje
— echolalia
— mutyzm
* objawy przedmiotowe:
— objawy deliberacyjne
— nietrzymanie moczu
— spowolnienie ruchowe, sztywnosc i drzenie
— niskie i chwiejne cisnienie tetnicze
* badania diagnostyczne:
— badanie neuropsychologiczne — znaczace ostabienie wynikow dotyczacych funkgji ptata czotowego, przy braku
gtebokich zaburzen pamieci, afatycznych i wzrokowo-przestrzennych
— EEG — prawidtowe w konwencjonalnym badaniu EEG, mimo wyraznego otepienia
— badania neuroobrazowe (strukturalne i/lub czynnosciowe) — zmiany w obrebie pfatow czotowych i/lub w przedniej
czesci ptatow skroniowych
Afazja postepujaca bez ptynnosci mowy:
e zaburzenia ekspresji mowy jako wczesny i dominujacy objaw w przebiegu choroby
* pozostate procesy poznawcze prawidiowe lub wzglednie zachowane
Objawy osiowe:
* powolny poczatek i postepujacy przebieg
* mowa spontaniczna pozbawiona ptynnosci, z co najmniej jednym z nastepujacych objawow: agramatyzm, fonetyczne
parafazje, anomia
Objawy potwierdzajace rozpoznanie:
* mowa i procesy jezykowe:
— zacinanie sie lub apraksja oralna

— zaburzenia powtarzania

— aleksja, agrafia cd. -
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Tabela 16. Kryteria kliniczne otepienia czotowo-skroniowego, afazji postepujacej bez ptynnosci mowy i otepienia
semantycznego (wg [15]) (cd.)

— wczesne perseweracje znaczenia stowa

— poézny mutyzm

zachowanie:

— brak zaburzen zachowan spotecznych we wczesnym okresie

— pozno wystepujace zaburzenia zachowania, podobne jak w FTD

objawy przedmiotowe: pdzno wystepujace przeciwstronnie objawy deliberacyjne, spowolnienie ruchowe, sztywnos¢ i drzenie

badania diagnostyczne:

— badanie neuropsychologiczne — afazja nieptynna, przy braku gtebokich zaburzen pamieci i zaburzen wzrokowo-przestrzennych

— zapis EEG prawidtowy lub niewielkie asymetryczne spowolnienie czynnosci bioelektrycznej mozgu

badania neuroobrazowe (strukturalne/czynnosciowe) — asymetryczne zmiany gtéwnie w potkuli dominujacej (zwykle

lewej)

Otepienie semantyczne:

zaburzenia semantyczne (zaburzenia rozumienia stowa i/lub rozpoznawania przedmiotéw) jako objaw dominujacy

i utrzymujacy sie w przebiegu choroby

inne procesy poznawcze, np. pamie¢ epizodyczna — autobiograficzna, relatywnie zachowane lub w petni prawidtowe

Objawy osiowe:

powolny poczatek i postepujacy przebieg

zaburzenia jezykowe: ptynna, ale pusta mowa spontaniczna

— utrata znaczenia stéw wyrazajaca sie zaburzeniem nazywania i rozumienia

— semantyczne parafazje i/lub

zaburzenia spostrzegania w postaci:

— prosopagnozji: zaburzenia rozpoznawania znajomych twarzy i/lub

— agnozji asocjacyjnej: zaburzenia rozpoznawania przedmiotow

zachowane rozpoznawanie i odtwarzanie rysunku

zachowane powtarzanie pojedynczych stow

zachowana zdolnos¢ gfosnego czytania i pisania pod dyktando z poprawng ortografig stow regularnych

Objawy potwierdzajace rozpoznanie:

mowa i procesy jezykowe:

— przymus moéwienia

— uzywanie stéw idiosynkratycznych (specyficznych, dziwacznych)
— brak parafazji fonetycznych

— powierzchniowa dysleksja i dysgrafia

— zachowana kalkulia

zachowanie:

— utrata wspofczucia i empatii

— utrata zainteresowan

— skapstwo

objawy przedmiotowe:

— objawy deliberacyjne nieobecne lub p6zne
— spowolnienie ruchowe, sztywnos¢, drzenie
badania diagnostyczne:

— badanie neuropsychologiczne:

a) gtebokie zaburzenia semantyczne w postaci btednego rozumienia stéw i nazywania i/lub rozpoznawania twarzy

i przedmiotéw

b) zachowane przetwarzanie na poziomie fonologicznym i syntaktycznym oraz elementarnym percepcyjnym,

zachowane umiejetnosci ruchowe i zapamietywanie biezagcych wydarzen
— zapis EEG prawidfowy

— badania neuroobrazowe (strukturalne i/lub czynnosciowe) — zmiany dotycza gtownie przedniej czesci ptatéw

skroniowych (moga by¢ symetryczne lub asymetryczne)

cd. »
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Tabela 16. Kryteria kliniczne otepienia czotowo-skroniowego, afazji postepujacej bez ptynnosci mowy i otepienia
semantycznego (wg [15]) (cd.)

Objawy wspolne dla trzech zespotow klinicznych:
* potwierdzajace rozpoznanie:
— poczatek przed 65. rz.; wystepowanie podobnych zaburzen u krewnych pierwszego stopnia
— zespot opuszkowy, ostabienie i zanik miesni, fascykulacje (zwigzane z choroba neuronu ruchowego, obecng
w nielicznych przypadkach)
* wylaczajace rozpoznanie:
— wywiad i objawy kliniczne:
a) nagty udarowy poczatek
b) uraz gtowy poprzedzajacy poczatek choroby
c) wczesne gtebokie zaburzenia pamieci
d) dezorientacja przestrzenna
e) mowa logokloniczna, z gubieniem watku
f) mioklonie
g) niedowtad piramidowy
h) ataksja moézdzkowa
i) choreotetoza
— badania dodatkowe:
a) w badaniach neuroobrazowych — przewaga zmian w tylnej czesci moézgu, liczne ogniska niedokrwienne w bada-
niu CT lub MRI
b) badania laboratoryjne wykazujace zajecie mézgu przez proces metaboliczny lub infekcyjny, taki jak stwardnienie
rozsiane, kita, AIDS i opryszczkowe zapalenie mozgu
* wzgledne kryteria wykluczajace:
— alkoholizm w wywiadzie
— podejrzenie nadcisnienia tetniczego

— obecnos¢ chorob naczyniowych (np. choroba wiencowa, chromanie przestankowe)

EEG — badanie elektroencefalograficzne; FTD (frontotemporal dementia) — otepienie czotowo-skroniowe; CT (computed tomography) — tomografia komputero-
wa; MRI (magnetic resonance imaging) — rezonans magnetyczny; AIDS (acquired immune deficiency syndrom) — zespét nabytego uposledzenia odpornosci

Tabela 17. Kryteria kliniczne otepienia czotowo-skroniowego [17]

Zaburzenia zachowania lub deficyt poznawczy w postaci wczesnych i postepujacych:
* zmian osobowosci i zachowania — niewfasciwe dziafania i reakcje
e zaburzen jezykowych — zaburzenia ekspresji mowy lub trudnosci z nazywaniem i rozumieniem stowa
Gteboki deficyt — zaburzajacy funkcjonowanie spoteczne i aktywnos¢ zawodowa w poréwnaniu ze stanem przedchorobowym
Powolny poczatek i postepujacy przebieg
Zaburzenia niespowodowane inng chorobg uktadu nerwowego

Zaburzenia niewystepujace w delirium

Wykluczone rozpoznanie choréb psychicznych

wskazowkami diagnostycznymi sa kryteria McKhanna
z 2001 roku (tab. 17) [17].

W badaniu chorego z FTD nalezy zwrdci¢ uwa-
ge na wystepowanie we wczesnym okresie obja-
woéw deliberacyjnych. Z czasem moze sie pojawic
nietrzymanie moczu, a w pézniejszym stadium
— objawy zespotu parkinsonowskiego, ktére u oséb
z pierwotna afazja postepujaca (PPA, primary pro-
gressive aphasia) moga by¢ asymetryczne. Stosun-

kowo wczes$nie wystepujacy zespét pozapiramido-
wy, zwlaszcza u chorych z zaburzeniami mowy,
sugeruje podejrzenie CBD. W wariantach klinicz-
nych z dominujgcymi zaburzeniami mowy badanie
neuropsychologiczne wykazuje specyficzne dla
nich zaburzenia jezykowe. Natomiast w fvFTD cha-
rakterystyczna cecha sg zaburzenia pamieci ope-
racyjnej, fluencji stownej, myslenia abstrakcyjne-
go i funkcji wykonawczych.
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Otepienie czotowo-skroniowe — wariant czolowy

Pierwsze objawy kliniczne zwiazane sg zazwy-
czaj ze zmianami osobowo$ci, nastroju, napedu
i zaburzeniami zachowania. Zajecie czesci oczo-
dotowo-podstawnej kory plata czotowego wiaze sie
z odhamowaniem, brakiem wgladu, dekoncentracja
uwagi i impulsywnoscia, natomiast przedniej cze-
Sci zakretu obreczy i czesci przysrodkowej kory
plata czolowego — z brakiem napedu, prowadza-
cym w zaawansowanym okresie i przy obustron-
nym uszkodzeniu do mutyzmu akinetycznego. Pa-
cjenci moga wiec by¢ albo nadmiernie pobudzeni
ruchowo i stownie, drazliwi, z niekontrolowany-
mi wybuchami zloéci lub nadmiernie sentymen-
talni, euforyczni, albo tez wycofujacy sie, apatycz-
ni i pasywni. Obydwa wzorce zachowan moga
wystepowac naprzemiennie. Najbardziej charakte-
rystyczne zaburzenia zachowania to zachowania
aspoleczne. Typowe sg zachowania stereotypowe,
perseweracyjne i kompulsyjne. Wczesnym obja-
wem jest brak empatii. W wielu przypadkach FTD
w pézniejszym okresie choroby wystepuja, zwia-
zane z zajeciem przednich czesci obu ptatéw skro-
niowych, objawy zespotu Kliivera-Bucy’ego. Cha-
rakterystyczne sa rowniez zachowania utylizacyj-
ne. Zaburzenia mowy polegaja na zubozeniu stow-
nictwa — az do anomii, przy zachowanym rozu-
mieniu mowy i powtarzaniu.

Otepienie semantyczne

Zanik obejmuje gtéwnie przednie czesci obu pta-
téw skroniowych i jest mniej lub bardziej syme-
tryczny; poczatkowo dotyczy przedniej czesci le-
wego plata skroniowego.

W obrazie klinicznym zwracaja uwage gtebokie
zaburzenia pamieci semantycznej (nabytej) i utra-
ta pamieci stownej. Jednocze$nie pamie¢ epizo-
dyczna (pamie¢ zdarzen z wlasnego zycia), a takze
pamie¢ zdarzen codziennych zwykle sa zachowa-
ne. W przypadku zajecia procesem chorobowym
prawej skroni wystepuje prozopagnozja, ktéra moze
dotyczy¢ nie tylko wzroku, ale takze innych zmy-
stéw, na przyktad kojarzenia gltosu z osoba. Cecha
charakterystyczna jest ptynna mowa, z tendencja
do wielom6wnosci, a jednoczesnie zubozonym
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zasobem stownictwa, o niewielkiej warto$ci infor-
macyjnej. Dominuja trudnosci w wyszukiwaniu
nazw, natomiast struktura gramatyczna mowy po-
zostaje wzglednie poprawna. Czesto towarzysza-
cym objawem jest echolalia. Zaburzenia zachowa-
nia sa podobne do opisywanych w fvFTD.

Postepujaca afazja bez plynnosci mowy

Zespo6t o niejednorodne;j etiologii; w okoto 50%
przypadkéw w badaniu neuropatologicznym obec-
ne sa cechy AD. Zanik mdzgu jest asymetryczny
— obejmuje lewy ptat skroniowy i czolowy. Cho-
rzy z PA wykazuja brak ptynnosci mowy, przy za-
chowanym jej dobrym rozumieniu. Wypowiedzi
majg wadliwg strukture gramatyczng, z dominu-
jacymi objawami w postaci opuszczen i niewta-
$ciwego uzywania przyimkéw, parafazjami. Wy-
stepuja trudnosci w powtarzaniu, czytaniu i pisa-
niu. W okresie poczatkowym objawem wiodacym
jest wybiérczy brak gotowosci stowa. Zaburzenia
mowy sg objawem zazwyczaj bardzo diugo izolo-
wanym. W péZnym okresie choroby moga sie po-
jawi¢ zaburzenia zachowania, analogiczne jak
w fvFTD.

Podsumowanie

Uzyteczno$¢ kryteriéw klinicznych zalezy od
doswiadczenia klinicysty w codziennej praktyce
z chorymi z zaburzeniami funkcji poznawczych. Ce-
lem weryfikacji i modyfikacji dotychczas obowig-
zujacych kryteriow diagnostycznych jest zwieksze-
nie ich czulosci i swoistosci. Nadal jednak istniejg
trudnosci w uzyskaniu konsensusu dotyczacego
kryteriéw rozpoznania MCI, VaD czy FTLD. Wraz
zrosngcymi mozliwo$ciami leczenia, takze przyczy-
nowego, podstawg sukcesu w walce z otepieniem
bedzie adekwatne i szybkie postawienie diagnozy.
Nalezy jednocze$nie pamietac, ze mimo szerokiego
dostepu do badan dodatkowych, nie znaleziono bio-
markeréw dla choréb powodujacych otepienie, kt6-
re moga sie wykazac¢ wiekszg czuloscia i swoisto-
$cig niz przedstawione kryteria diagnostyczne.

Opracowanie wlasne na podstawie kryteriow
oryginalnych oraz polskich ttumaczen zawartych
w literaturze przedmiotu.
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