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STRESZCZENIE
Celem pracy jest prezentacja aktualnych kryteriow diagnostycz-
nych afazji pierwotnej postepujacej (PPA, primary progressive
aphasia) oraz wskazanie na mozliwo$¢ ich zastosowania
w praktyce Klinicznej. Zgodnie z nowymi kryteriami w PPA wyr6znia
sig trzy warianty: z zaburzong ptynno$cia mowy/agramatyzmem,
semantyczny oraz logopeniczny. Dwa pierwsze warianty wpisujg
sig w spektrum otepienia czotowo-skroniowego (FTD, fronto-
-temporal dementia) czy tez zespofu Picka, natomiast wariant
logopeniczny wigze sie zazwyczaj z chorobg Alzheimera (AD,
Alzheimer’s disease). U pacjentow z PPA przez pierwsze 2 lata
choroby obserwuie sig wzglednie wybiorcze problemy jezykowe,
natomiast po tym okresie do zaburzen jezykowych moga dofa-
czy¢ sie inne deficyty. Zgodnie z nowymi kryteriami rozpoznanie
PPA mozna ustali¢ na poziomie klinicznym (1), z potwierdzeniem
w badaniu neuroobrazowym (Il) oraz z potwierdzeniem w badaniu
genetycznym lub histopatologicznym (1ll). Jako ilustracjg klinicz-
na przedstawiono opis przypadku pacjentki z PPA z zaburzong
ptynnoscig mowy.
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Afazja pierwotna postepujaca

Pierwszy opis postepujacych zaburzen jezy-
kowych spowodowanych procesem neurodege-
neracyjnym, obejmujacym obszary lewej potkuli
odpowiedzialne za mowe i funkcje jezykowe,
sporzadzil w 1892 roku Arnold Pick. Objawy kli-
niczne u tego 71-letniego pacjenta Pick opisat jako
~ghuchote slowng”, przypominajaca transkorowsq
afazje czuciows. Ze wzgledu na fakt, ze jedynie
w niewielkiej grupie chorych z takim obrazem
klinicznym w badaniu histopatologicznym stwier-
dzano tak zwane ciatka i komérki Picka (por. [1]),
problem rozpoznania afazji postepujacej zostat na
wiele lat zmarginalizowany. W 1982 roku Marsel
Mesulam ponownie zwrdcit uwage na to, ze afazja
moze stanowi¢ pierwszy i wzglednie wybiérczy
objaw choroby neurozwyrodnieniowej. Tym
samym badacz ten wyr6znit afazje pierwotng po-
stepujaca (PPA, primary progressive aphasia) jako
odrebny od choroby Alzheimera (AD, Alzheimer’s
disease) zespol zaburzen jezykowych [2, 3] charak-
teryzujacy sie stopniowgq utratg plynnosci mowy
i nasilajacym sig agramatyzmem (trudno$ciami
z uzyciem form gramatycznych, z tworzeniem
zdan), przy jednoczesnie dobrze zachowanym
rozumieniu mowy. W latach 80. XX wieku opisano
chorych z tak zwanym otepieniem semantycz-
nym (SD, semantic dementia), z postepujacymi
trudnosciami w rozumieniu znaczenia stéw, przy
zachowanej poprawnosci gramatycznej i artykula-
cyjnej [4, 5]. W ostatnich latach zwrécono jednak
uwage, ze mowe niektérych chorych z PPA charak-
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teryzuje poczatkowo jedynie logopenia (zubozenie
wypowiedzi), ktérej nie towarzysza zaburzenia
gramatyczne czy wybiércza utrata wiedzy seman-
tycznej. Zaproponowano wéwczas wyodrebnienie
tak zwanego logopenicznego wariantu PPA (IvPPA,
logopenic variant PPA), z dominujacymi zabu-
rzeniami aktualizacji sléw i trudnosciami w po-
wtarzaniu [6, 7]. Stworzono jednoczes$nie nowy
podzial PPA i ujednolicono terminologie. Osta-
tecznie wyodrebniono trzy warianty PPA: 1) wa-
riant z zaburzona plynnosciag mowy/agramaty-
zmem (nfvPPA, non-fluent variant PPA), 2) wariant
semantyczny (svPPA, semantic variant PPA) oraz
3) wspomniany wariant logopeniczny. Aktualne
kryteria diagnostyczne PPA, przedstawione w ni-
niejszym opracowaniu, przygotowat zespot eks-
pertéw z udzialem miedzy innymi Gorno-Tempini,
Kertesza, Hodgesa, Mesulama i Grossmana [8].
W diagnostyce r6znicowej wariantéw PPA pod-
stawowym wyzwaniem jest réznicowanie nfvPPA
od 1vPPA, poniewaz warianty te maja wiele cech
wspolnych, odrebnych od svPPA.

Ze wzgledu na fakt, ze najnowsze kryteria
PPA opracowano dopiero w roku 2011, a wariant
IvPPA wyodrebniono w roku 2004, brakuje da-
nych epidemiologicznych dotyczacych czestosci
wystepowania poszczeg6lnych wariantéw PPA.

Podloze neuropatologiczne PPA jest bardzo zr6z-
nicowane. Warianty nfvPPA oraz svPPA zalicza sie
do grupy zwyrodnien czotowo-skroniowych (FTLD,
frontotemporal lobar degeneration). W badaniu
histopatologicznym w nfvPPA stwierdza sie naj-
czesciej ciatka Picka, cechy zwyrodnienia korowo-
-podstawnego z patologia biatka tau lub wirety
ubikwityno-dodatnie (FTLD-U, pathology with
ubiquitin-positive, tau-negative inclusions). W svPPA
zazwyczaj stwierdza sie patologie FTLD-U, a w lvPPA
— zwyrodnienie alzheimerowskie lub FTLD-U.

Badania genetyczne w nfvPPA w przypadkach
z pozytywnym wywiadem rodzinnym wykazujg
niekiedy mutacje w genie dla biatka tau (MAPT,
microtubule-associated protein tau) lub w genie
dla progranuliny (PGRN, progranulin). Stwierdza-
no réwniez mutacje LRRK2 (leucine-rich repeat
kinase 2) zwigzana z parkinsonizmem. U pacjen-
téw z rodzinnym wywiadem w kierunku svPPA
stwierdza sie niekiedy mutacje MAPT lub PGRN.
W przypadkach IvPPA niekiedy opisywano réw-
niez mutacje PGRN (za: [1]).

Rozpoznanie PPA na poziomie |
W PPA obserwuje sie dominujace w obrazie
klinicznym zaburzenia jezykowe. Problemy

Tabela 1. Wstepne kryteria rozpoznania afazji pierwotnej
postepujacej (PPA) (zrodto [8])

Muszg by¢ spetnione kryteria 1.-3.

1. Trudnosci jezykowe sg gtéwng cecha obrazu klinicznego

2. Trudnosci jezykowe sg gtéwna przyczyng niesprawnosci
W zyciu codziennym

3. Afazja stanowi najistotniejsze zaburzenie w poczatkowym
okresie choroby

Wykluczenie rozpoznania — odpowiedzi na pytania
o cechy 1.-4. musza by¢ negatywne, aby mozliwe byto
rozpoznanie PPA

1. Obecne objawy bardziej odpowiadaja innym schorzeniom
neurozwyrodnieniowym lub somatycznym

2. Zaburzenia poznawcze s3 zwigzane z zaburzeniami
psychicznymi

3. Zaburzenia pamieci epizodycznej, pamieci wzrokowej
oraz wzrokowo-przestrzenne (percepcyjne) wystepuja
na poczatku choroby

4. Istotne zaburzenia zachowania wystepuja na poczatku
choroby

w funkcjonowaniu pacjentéw we wczesnym okre-
sie choroby powinny wynikaé jedynie z trudnosci
jezykowych. Pacjenci majg dobrze zachowane
funkcje wzrokowo-przestrzenne oraz pamiec
wzrokowa. Nie stwierdza sie réwniez istotnych
zaburzen zachowania, chociaz moga sig one poja-
wi¢ w tagodnej postaci juz w pierwszych 2 latach
trwania choroby (patrz réwniez tab. 1).

Wstepna diagnostyka PPA obejmuje przede
wszystkim wykluczenie innych schorzenn mo-
gacych leze¢ u podloza stwierdzanych objawow
— ogniskowych uszkodzen osrodkowego uktadu
nerwowego (OUN) (zazwyczaj o etiologii naczy-
niowej lub rozrostowej) oraz choréb psychicznych
(np. depresji, schizofrenii). Podczas wstepnej
diagnostyki PPA nalezy przeprowadzi¢ rutynowe
badania wykonywane w zespolach otepiennych
(neurologiczne i neuropsychologiczne) oraz pod-
stawowa diagnostyke neuroobrazowsg i bioche-
miczng w celu wykluczenia innych choréb, ktére
moga by¢ przyczyng tych zaburzen. U wszystkich
chorych z PPA we wstepnym badaniu obrazowym
obserwuje sie zanik wokél bruzdy Sylwiusza.
Moze on by¢ najbardziej wyrazony w placie czoto-
wym, ciemieniowym badz skroniowym, zaleznie
od wariantu [8].

W trakcie choroby do zaburzen jgzykowych
moga dolgczy¢ inne objawy, takie jak apraksja
— czesta w nfvPPA [9], zaburzenia zachowania
— szczegblnie w svPPA [10] — czy tez zaburze-
nia pamieci epizodycznej obserwowane w lvPPA
[11]. Dwa pierwsze warianty PPA, nfvPPA oraz
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svPPA, z powodu obrazu klinicznego i przebiegu
(wspdtwystepujacych zaburzen praksji, zaburzen
zachowania lub uogélnionych zaburzen seman-
tycznych), charakteru zmian w neuroobrazo-
waniu oraz przede wszystkim typowych zmian
neuropatologicznych wpisujg sie w spektrum
otepienia czotowo-skroniowego (FTD, frontotem-
poral dementia)/zespotu Picka (Pick complex) [12].
Na podstawie podobnych przestanek IvPPA jest
zwykle zwigzany z AD [8, 11].

Diagnostyka zaburzen jezykowych

Rozpoznanie PPA wymaga przeprowadzenia
pelnej diagnostyki neuropsychologicznej, by
wykluczyé zaburzenia poznawcze specyficzne
dla innych choréb neurozwyrodnieniowych.
Ponadto, w celu rozpoznania jednego z trzech wa-
riantéw PPA, niezbedna jest diagnostyka funkcji
jezykowych wykonana przez (neuro)psychologa
lub (neuro)logopede. Do ustalenia rozpoznania
specyficznego wariantu PPA zaleca sie oceng mo-
wy spontanicznej (pod wzgledem poprawnosci
syntaktycznej/gramatycznej oraz artykulacyjnej),
nazywania konfrontacyjnego (obiektéw prezen-
towanych wzrokowo), powtarzania, rozumienia
sléw oraz zdan (dtugich oraz zlozonych skiadnio-
wo, np. podrzednie zloZzonych), wiedzy seman-
tycznej oraz czytania. Ocena czytania jest istotna
dla planowania oddziatywan terapeutycznych.

W ocenie funkgji jezykowych mozna wykorzy-
sta¢ narzedzia diagnostyczne przeznaczone do
badania chorych z afazja poudarowa. Niestety,
w Polsce nie poddano oficjalnej standaryzacji
i normalizacji Zadnej znanej baterii do oceny
afazji (np. Bostonskiego Testu do Diagnozy Afazji
[BDAE, Boston Diagnostic Aphasia Examination),
Zachodniej Baterii do Diagnozy Afazji [WAB, We-
stern Aphasia Battery) [13]. Do dyspozycji pozostaja
wybrane proby z baterii BDAE w opracowaniu
Ulatowskiej, Sadowskiej i Kadzielawy (wersja
eksperymentalna) oraz z WAB w opracowaniu Pa-
chalskiej i MacQueena. Ocena iloSciowa zaburzen
jezykowych jest szczegdlnie istotna w przypadku
badan kontrolnych. Z powodu braku norm polskich
dla testéw stuzacych ocenie funkcji jezykowych
u os6b dorostych diagnostyke réznicowg PPA
mozna przeprowadzi¢, wykorzystujac podejécie
kliniczno-eksperymentalne zorientowane na
procesy neuropsychologiczne (process-oriented
approach to neuropsychological evaluation). W pol-
skim pismiennictwie sg one przedstawiane jako
podejscie mieszane, bardziej zindywidualizowane
niz podejScie psychometryczne (patrz [14]).

Diagnostyka réznicowa wariantéow PPA

W diagnostyce roznicowej PPA mozna wykorzy-
sta¢ metody opracowane dla pacjentéw z afazjq
z ogniskowym uszkodzeniem mézgu lub zadania
opracowane do potrzeb badan oséb z PPA. Przy-
ktadem drugiej kategorii zadan jest Progressive
Aphasia Language Scale (PALS). Jest to krotki,
przyjazny dla pacjenta zestaw zadan z uzyciem
rzeczywistych przedmiotéw (narzedzi oraz reali-
stycznych figurek zwierzat), na podstawie ktérych
klinicysta ocenia mowe spontaniczng, nazywanie,
rozumienie pojedynczych stéw/zdan oraz po-
wtarzanie pojedynczych stéw/zdan. Z wykorzy-
staniem prostej oceny rozumienia pojedynczych
sléw, poprawnosci artykulacyjnej/gramatycznej
oraz powtarzania zdan mozliwa jest prawidlowa
ocena wariantu PPA w 96% przypadkow. Wyniki
badania za pomocg PALS silnie korelujg zaréwno
z wynikami uzyskanymi na podstawie komplekso-
wego badania neuropsychologicznego, jak i z wy-
nikami badania pozytonowej tomografii emisyj-
nej (PET, positron emission tomography) [15]. Na
podstawie uzyskanych danych opracowano przej-
rzysty algorytm diagnostyczny przedstawiony na
rycinie 1.

Wariant z zahurzong ptynnoscia
mowy/agramatyzmem

U chorych z nfvPPA jednym z pierwszych ob-
jawéw moga by¢ trudnosci z aktualizacja stow,
podobnie jak w pozostalych wariantach PPA.
Anomia nie ma jednak kluczowego znaczenia
w diagnostyce ré6znicowej afazji. Zaburzenia
aktualizacji stéw sa objawem niespecyficznym,
wystepujacym we wszystkich typach afazji.

Pierwszym objawem nfvPPA moga by¢ trud-
nos$ci w komunikacji w $§rodowisku pracy,
w urzedach, podczas spotkan towarzyskich

y Zaburzone Zachowa

—{ Rozumienie pojedynczych stow
ne

Apraksja mowy Apraksja mowy
lub agramatyzm lub agramatyzm

Nie{ yTak Nie | yTak

Powtarzanie
zdan

svPPA nfvPPA

Zaburzone ¢ L Zachowane

| weea | |2 ]

Rycina 1. Algorytm diagnostyczny rozpoznawania wariantu afazji
pierwotnej postepujacej opracowany przez Leytona i wsp. [15]
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czy rozmow telefonicznych. Po pewnym czasie
sprawiajg one problemy w codziennym funkcjo-
nowaniu i komunikacji stownej, takze z jednym
rozméwcea. W diagnostyce réznicowej z innymi
wariantami PPA istotne jest stwierdzenie btedéw
gramatycznych oraz trudnosci artykulacyjnych.
Problemy z tworzeniem wypowiedzi zlozonych
przejawiajg sie skréceniem frazy oraz zuboze-
niem stosowanych struktur gramatycznych (np.
przewaga krétkich zdan pojedynczych, nastepnie
postugiwanie sig pojedynczymi wyrazami, czesto
zaczerpnigtymi z pytania rozméwcy). Bledy gra-
matyczne w jezyku polskim obejmuja zazwyczaj
nieprawidiowy szyk zdania, trudnosci ze stosowa-
niem czaséw i trybow (przewaga czasu terazniej-
szego i trybu oznajmujgcego w wypowiedziach)
oraz btedne uzycie koncéwek fleksyjnych. Druga
charakterystyczna cecha mowy chorych z nfvPPA
jest tak zwana apraksja mowy (apraxia of speech).
Termin ten obejmuje trudnosci z szybka zmiang
ulozenia narzadéw artykulacyjnych (apraksje
oralng), ale réwniez zmieniony akcent i intona-
cje (aprozodie). Trudnosci z konstrukcja zdania
w wypowiedziach pacjenta zazwyczaj wigza sie
z przewaga rzeczownikéow nad czasownikami.
Czesto zdarza sie, ze zaburzenia mowy poprzedza-
ja wystapienie zaburzen czytania i pisania [16],
dlatego w komunikacji z chorym pomocne moga
by¢ listy uporzadkowanych tematycznie stéw
w formie stownika przygotowanego specjalnie
dla danego pacjenta. W nfvPPA nie obserwuje
sie trudnosci z rozumieniem stéw i zachowan
sugerujacych obecno$¢ zaburzen semantycznych
(np. trudnosci w uzyciu réznych przedmiotow).
Zaburzenia rozumienia zdan sg zwigzane z ich
zlozonoscig gramatyczng, nie wynikajg natomiast
z samej dtugosci komunikatu oraz deficytu rozu-
mienia pojedynczych stéw. Pacjent z nfvPPA moze
miec¢ trudno$ci ze zrozumieniem zdania ,,Zanim
zrobisz zakupy, zadzwon do mnie”, w ktérym jest
wymagane zrozumienie odwréconej relacji czaso-
wej (1. telefon, 2. zakupy), zrozumiatby natomiast
komunikat por6wnywalnej dtugosci ,,Zadzwon do
mnie, a potem zréb zakupy”. Kryteria diagnostycz-
ne nfvPPA przedstawiono w tabeli 2.

W nfvPPA wyodrebnia sig¢ dwie podgrupy cho-
rych: z dominujacym deficytem syntaktycznym
(stad tez druga nazwa tego wariantu PPA — agra-
matyczny: agrammatic variant) oraz z dominujaca
apraksjag mowy.

Pacjenci z nfvPPA najbardziej ze wszystkich
chorych z PPA odczuwajg problem zwigzany
z upo$ledzeniem komunikacji werbalnej i zazwy-

Tabela 2. Kryteria diagnostyczne wariantu afazji pierwotnej
postepujacej z zaburzong ptynnoscia mowy/agramaty-
zmem (zrédto [8])

Poziom | — rozpoznanie kliniczne

1. Obecny co najmniej 1 objaw osiowy:
* agramatyzm w wypowiedziach stownych
* mowa nieptynna, wymagajgca wysitku, zmienne btedy
w wymowie/znieksztatcenia artykulacyjne (apraksja mowy)
2. Obecne co najmniej 2 z 3 ponizszych objawow:

* zaburzenia rozumienia wypowiedzi ztozonych pod wzgle-
dem sktadniowym

* zachowane rozumienie pojedynczych stéw
* zachowana wiedza semantyczna o obiektach

Poziom Il — rozpoznanie potwierdzone w wynikach
badan neuroobrazowych

Muszg by¢ spetnione kryterial. i 2.

1. Kliniczne rozpoznanie wariantu z zaburzong ptynnoscia
mowy/agramatyzmem

2. W badaniach neuroobrazowych jest spetnione co najmniej
jedno z ponizszych kryteriéw:

* dominujacy zanik lewej tylnej okolicy czotowej na pograni-
czu z wyspag w MR

* dominujaca hipoperfuzja/hipometabolizm w SPECT/PET
w ww. okolicy

Poziom Ill — rozpoznanie potwierdzone patologicznie

Rozpoznanie kliniczne (poziom I) oraz kryterium 2. lub 3.:
1. Kliniczne rozpoznanie wariantu z zaburzona ptynnoscia
mowy/agramatyzmem

2. Wyniki badania histopatologicznego wskazujace
na konkretng patologie neurozwyrodnieniowg
(np. FTLD-tau, FTLD-TDP, AD, in.)

3. Obecnos¢ znanej patologicznej mutacji

AD (Alzheimer’s disease) — choroba Alzheimera; FTDL-tau (frontotemporal lobar
degeneration tau) — zwyrodnienie czotowo-skroniowe z patologig biatka tau;
FTLD-TDP (frontotemporal lobar degeneration-transactive response DNA binding
protein) — zwyrodnienie czotowo-skroniowe z patologig biatka TDP; MR (mag-
netic resonance) — rezonans magnetyczny; PET (positron emission tomography)
— pozytonowa tomografia emisyjna; SPECT (single-photon emission computed
tomography) — tomografia emisyjna pojedynczego fotonu

czaj zauwazaja te trudnosci wczesniej niz otocze-
nie. Fakt ten moze potwierdzac¢ szczegdlnie czeste
wystepowanie depresji, apatii i drazliwo$ci u tych
0s6b [17], chociaz tego typu reakcja emocjonalna
moze by¢ takze niezaleznym objawem uszkodze-
nia przedniej czesci lewej pétkuli mézgu [18].
Na poczatku wzorzec zaburzen jezykowych jest
u tych pacjentéw najblizszy motorycznej afazji
transkorowej. Na pézniejszych etapach choroby
bardziej przypomina afazje Broca (ruchowsg).
W konicowym okresie choroby wystepuje mutyzm,
przy czym w tym stadium pacjenci rozumieja po-
jedyncze stowa oraz maja wzglednie zachowang
wiedze semantyczng. W nfvPPA w p6zniejszych
stadiach choroby czesto wystepuje apraksja
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ideomotoryczna. Pierwsze objawy nfvPPA naj-
cze$ciej pojawiaja sie w 60.—65. roku zycia [19].
Progresja nfvPPA jest zazwyczaj do$¢ powolna;
$redni czas przezycia wynosi 8-10 lat [20]. Wa-
riant ten z podobng czestoscig wystepuje u kobiet
i mezczyzn ([19]; patrz [1, 8]).

Wariant semantyczny

Wariant semantyczny (svPPA), nazywany
rowniez wariantem skroniowym FTD (temporal
variant FTD), otepieniem semantycznym (SD),
a w piSmiennictwie japonskim afazjg Gogi (Gogi
aphasia), charakteryzuje sie stopniowsq utratg
wiedzy semantycznej przejawiajaca sie na po-
czatku gléwnie zubozeniem stownictwa (zaréwno
slownika czynnego, jak i biernego). Stopniowo
deficyt semantyczny obejmuje wszystkie mo-
dalnosci (rozpoznawanie wzrokiem, stuchem,
dotykiem, wechem i smakiem) i pacjent traci
nie tylko mozliwo$é nazwania poszczegélnych
obiektéw, ale i rozpoznania ich specyficznych
cech [21]. Przykladowo, osoba z svPPA ma nie
tylko trudnosci z nazwaniem konkretnego obiek-
tu ,kanarkiem”, ale traci takze wiedze o tym, ze
kanarek jest zolty, ze Spiewa, czy ze — podobnie
jak papuga — nalezy do grupy ptakéw, ktére sg ho-
dowane w niewoli. W przeciwienistwie do chorego
z svPPA inni pacjenci z PPA, mimo nasilajacej sie
anomii, nie wykazujg probleméw w rozpoznaniu
cech kanarka czy wskazaniem go wéréd innych
ptakéw, czyli aktualizacja wiedzy semantycznej
na jego temat. Pacjenci z zaawansowang nfvPPA
mieliby trudnoéci z podaniem nazwy ,kanarek”,
natomiast utrata ,stowa” nie wigzalaby sie w tych
przypadkach z utratg ,,znaczenia”, jak sig dzieje
jedynie w svPPA.

Pacjenci z svPPA zachowujg kompetencje fo-
nologiczng i syntaktyczna. Ich mowa jest ptynna,
poprawna gramatycznie, bez parafazji gtoskowych
(np. ,ubieram” zamiast ,,obieram”), natomiast ich
wypowiedzi sg zubozone treSciowo, poniewaz
brakuje w nich rzeczownikow. W przeciwienistwie
do 0séb z nfvPPA w wypowiedziach os6b z svPPA
dominuja czasowniki, a takze czesto pojawiajg
sig parafazje semantyczne (np. ,kot” zamiast
»tygrys”). Ponadto pacjenci zastepujg stowa,
ktérych nie moga zaktualizowaé, terminami nad-
rzednymi (z nadrzednej kategorii semantycznej),
nazwami obiektow prototypowych lub pozna-
nych najwczesniej w toku rozwoju osobniczego
przedstawicieli danej kategorii. Odwotujac sie
do przykladu ,kanarka”, pacjent z svPPA mdg-
Iby go nazwac ,ptakiem” (kategoria nadrzedna),

,wroblem/golebiem” (nazwy przedstawicieli
kategorii ptakéw, ktére w Polsce mozna uznac za
prototypowe) lub tez ,.kura” (jesli pacjent wycho-
wywal sie na wsi i kura byta pierwszym ptakiem,
z ktérym miat kontakt). W toku choroby mowa
ulega postepujacemu zubozeniu tresciowemu.
Pacjenci postuguja sie ,,zargonem semantycznym”,
odpowiadaja na pytania w sposéb rozwlekly
i dziwaczny. Rozméwca czesto nie dostrzega po-
wigzania tresci odpowiedzi z zadanym pacjentowi
pytaniem. Pacjenci ujawniajg przy tym zaburzenia
podczas rozmowy przejawiajgce sig problemami
z organizacjg wypowiedzi, czestymi persewe-
racjami i nieuwzglednianiem punktu widzenia
stuchacza. Co wiecej, jest to jedyna grupa chorych,
ktéra pyta rozméwcéw o znaczenie niektérych
stow, zazwyczaj rzeczownikéw, pojawiajgcych
sie w kierowanych do nich wypowiedziach (np.
»Podaj mi durszlak” — ,Durszlak? A co to jest
durszlak?”) [22]. Kryteria diagnostyczne svPPA
przedstawiono w tabeli 3.

Pacjenci z svPPA, podobnie jak z wariantem
behawioralnym FTD (bvFTD, behavioral variant
FTD), ujawniaja zaburzenia zachowania i zmiany
osobowosci. W svPPA dominuje jednak deficyt
semantyczny, a zaburzenia zachowania mogg
sie sta¢ dominujaca cechg kliniczng w miare
postepu choroby. Obserwuje sie rozhamowa-
ne oraz tak zwane zachowanie uzytkownika,
bedace przejawem zalezno$ci pacjenta od
bodZcéw z otoczenia odbieranych za pomoca
wzroku (environmental dependency). Pacjent
automatycznie sigga po przedmiot znajdujacy
sie w polu widzenia i prébuje go uzy¢ zgodnie
z przeznaczeniem, mimo ze nie wynika to z jego
aktualnych zamiaréw lub potrzeb (np. widzac
na stole dtugopis, zaczyna pisac, siega po cudza
szklanke i zaczyna pi¢, widzac grzebien, zaczyna
sie czesac, prébuje rozlozy¢ parasol w gabinecie,
kiedy styszy, ze za oknem zaczat padac deszcz).
Zdarza sie réwniez, ze chorzy kompulsywnie
powtarzaja niektére czynnosci. Przykladowo,
mogg godzinami uktadaé¢ puzzle [23]. Podobnie
jak w bvFTD pacjenci z svPPA moga ujawniaé
zmiane preferencji zywieniowych oraz obsesje
na punkcie niektérych produktéw (ang. food
fads). Zmiany te sa nawet czestsze niz w bvFTD
i moga obejmowac réwniez préby spozywania
produktéw niejadalnych [24].

Objawy svPPA zazwyczaj pojawiaja sie mie-
dzy 55. a 70. rokiem zycia, nieznacznie czesciej
u kobiet, a $redni czas przezycia chorych wynosi
7-9 lat [1, 8, 25].
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Tabela 3. Kryteria diagnostyczne wariantu semantycznego
afazji pierwotnej postepujacej (svPPA, semantic variant
primary progressive aphasia) (zrédto [8])

Tabela 4. Kryteria diagnostyczne wariantu logopenicznego
PPA (IvPPA, logopenic variant primary progressive aphasia)
(zrédto [8])

Poziom | — rozpoznanie kliniczne

Poziom | — rozpoznanie kliniczne

1. Musza by¢ spetnione ponizsze kryteria:
* zaburzone nazywanie konfrontacyjne
* zaburzone rozumienie pojedynczych stéw

2. Wymagane jest spetnienie co najmniej 3 z ponizszych
kryteriow:

e zaburzona wiedza o przedmiotach, w szczegdlnosci rzadko
stosowanych lub mato znanych

* powierzchniowa dysleksja lub dysgrafia*
* zachowane powtarzanie

* zachowana ekspresja stowna (gramatyka, artykulacja)

Poziom Il — rozpoznanie potwierdzone w wynikach
badan neuroobrazowych

Oba ponizsze kryteria muszg by¢ spetnione
1. Kliniczne rozpoznanie wariantu semantycznego

2. Badania neuroobrazowe wykazujg jedno lub wiecej
z ponizszych:

* dominujacy zanik przedniej czesci ptata skroniowego (MR)

* dominujaca hipoperfuzja/hipometabolizm w SPECT/PET
w ww. okolicy

Poziom Ill — rozpoznanie potwierdzone patologicznie

Rozpoznanie kliniczne (poziom 1) oraz kryterium 2. lub 3.
1. Kliniczne rozpoznanie wariantu semantycznego

2. Wyniki badania histopatologicznego wskazujgce na kon-
kretng patologie neurozwyrodnieniowg (np. FTLD-tau,
FTLD-TDP, AD, in.)

3. Obecnos¢ znanej patologicznej mutagji

*Ang. surface dyslexia or dysgraphia — objaw o niewielkim znaczeniu diagno-
stycznym w jezyku polskim (patrz Aneks na koncu artykutu); AD (Alzheimer’s
disease) — choroba Alzheimera; FTDL-tau (frontotemporal lobar degeneration
tau) — zwyrodnienie czotowo-skroniowe z patologig biatka tau; FTLD-TDP
(frontotemporal lobar degeneration-transactive response DNA binding protein)
— zwyrodnienie czotowo-skroniowe z patologig biatka TDP; MR (magnetic
resonance) — rezonans magnetyczny; PET (positron emission tomography)

— pozytonowa tomografia emisyjna; SPECT (single-photon emission computed
tomography) — tomografia emisyjna pojedynczego fotonu

Wariant logopeniczny

Wariant logopeniczny PPA (IvPPA) jest niekiedy
nazywany jezykowym wariantem choroby Alzhei-
mera, z powodu obserwowanych w nim zabu-
rzen pamieci krétkotrwalej oraz tempa progresji
zaburzen poznawczych. U niektérych chorych
z IvPPA stwierdza sie patologie alzheimerowska,
ale u okolo 40% oséb opisuje sig jednak FTLD.
W przebiegu choroby u wielu pacjentow z IvPPA
nastepuje pogorszenie pamieci epizodycznej,
typowe dla AD. Progresja zaburzeni poznawczych
w IvPPA jest szybsza niz w svPPA [11].

Pacjenci z IvPPA, podobnie jak chorzy z svPPA
— cho¢ w mniejszym stopniu — majg proble-

1. Musza by¢ obecne oba objawy osiowe:

* zaburzone wyszukiwanie stbw w mowie spontanicznej
i w probach nazywania

* zaburzone powtarzanie zdan lub fraz
2. Obecne co najmniej 3 z ponizszych objawow:
* btedy fonologiczne w mowie spontanicznej i w nazywaniu

* zachowane rozumienie pojedynczych stéw oraz wiedza
o obiektach

¢ brak motorycznych zaburzen mowy
* brak cech wyraznego agramatyzmu

Poziom Il — rozpoznanie potwierdzone w wynikach ba-
dan neuroobrazowych

Musza by¢ spetnione oba ponizsze kryteria
1. Kliniczne rozpoznanie wariantu logopenicznego

2. W badaniach neuroobrazowe jest spetnione jedno lub
wiecej z ponizszych kryteriow:

» dominujacy zanik okolicy czesci tylnej bruzdy Sylwiusza po
lewej stronie lub zanik w okolicy ciemieniowej (MR)

* dominujaca hipoperfuzja/hipometabolizm w SPECT/PET
w ww. okolicy

Poziom Il — rozpoznanie potwierdzone patologicznie

Rozpoznanie kliniczne (poziom ) oraz kryterium 2. lub 3.
1. Kliniczne rozpoznanie wariantu logopenicznego

2. Wyniki badania histopatologicznego wskazujacego na
konkretna patologie neurozwyrodnieniowg (np. FTLD-tau,
FTLD-TDP, AD, in.)

3. Obecnos¢ znanej patologicznej mutacji

AD (Alzheimer’s disease) — choroba Alzheimera; FTDL-tau (frontotemporal lobar
degeneration tau) — zwyrodnienie czotowo-skroniowe z patologig biatka tau;
FTLD-TDP (frontotemporal lobar degeneration-transactive response DNA binding
protein) — zwyrodnienie czotowo-skroniowe z patologig biatka TDP; MR (mag-
netic resonance) — rezonans magnetyczny; PET (positron emission tomography)
— pozytonowa tomografia emisyjna; SPECT (single-photon emission computed
tomography) — tomografia emisyjna pojedynczego fotonu

my z aktualizacjg stéw. W odréznieniu od oséb
z svPPA nie maja trudnosci z rozumieniem poje-
dynczych stéw. Pacjenci z lvPPA, w przeciwien-
stwie do 0s6b z nfvPPA, méwia poprawnie pod
wzgledem gramatycznym, prozodycznym oraz
artykulacyjnym. W ich wypowiedziach czesto
pojawiaja sie pauzy wynikajace z probleméw
z aktualizacja stéw. Dodatkowo majg trudnosci
z powtarzaniem i rozumieniem dlugich wypowie-
dzi, co wynika z zaburzen pamieci krétkotrwalej
[7]. Kryteria diagnostyczne lvPPA przedstawiono
w tabeli 4.

Objawy 1IvPPA pojawiajg sie w podobnym wieku
jak objawy AD, nieco cze$ciej u kobiet. Ze wzgle-
du na niedawne wprowadzenie pojecia lvPPA do
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nazewnictwa medycznego brakuje danych epide-
miologicznych na temat tego wariantu.

Rozpoznanie PPA na poziomie Il
(tj. potwierdzone w hadaniu neuroohrazowym)
Poziom II rozpoznania PPA wymaga stwier-
dzenia wzglednie specyficznych dla danego
wariantu PPA zmian zanikowych w struktural-
nym badaniu rezonansu magnetycznego (MR,
magnetic resonance) lub zmian funkcjonalnych
w badaniach PET czy tomografii emisyjnej poje-
dynczego fotonu (SPECT, single-photon emission
computed tomography). W obu badaniach SPECT
i PET wykorzystuje sie radioaktywne znaczniki:
18F-2-fluoro-2-doeksy-D-glukoze (FDG) — marker
metabolizmu glukozy w mézgu oceniany w PET
i 99m-Te-hexamethylpropylen — znacznik stuzacy
ocenie przeplywu mézgowego w SPECT. Nasilenie
zaburzen metabolizmu widoczne w FDG-PET jest
znacznie bardziej wyrazone niz zaburzenie perfu-
zji ocenione w SPECT i czyni to badanie bardziej
czulym. Jednak mniejsze wymogi techniczne
i nizszy koszt badania SPECT sprawiaja, ze jest
ono bardziej dostepne w praktyce klinicznej. Wzo-
rzec atrofii oraz hipoperfuzji/hipometabolizmu
w poszczegélnych wariantach PPA przedstawiono
w tabelach 2-4.

Rozpoznanie PPA na poziomie Il

Oprdcz analizy wynikéw badania histopatolo-
gicznego, potwierdzenie rozpoznania na poziomie
IIT mozna uzyska¢ przyzyciowo na podstawie
wyniku badania genetycznego, w ktérym jest
stwierdzona obecno$¢ mutacji sprawczej, gtéwnie
MAPT lub PGRN.

Ocena zmian nasilenia zaburzen
jezykowych i poznawczych

W przypadku badan kontrolnych pacjentéw
z PPA mozna zastosowa¢ badanie metodami
stosowanymi w diagnostyce réznicowej (o ile
ich powtérzenie jest mozliwe ze wzgledu na stan
chorego) lub oceneg z uzyciem Progressive Aphasia
Severity Scale (PASS) [26, 27]. Skala ta umozliwia
oceng punktows takich aspektéw, jak: artykula-
cja, plynnosé mowy, kompetencja syntaktyczna,
zdolno$¢ aktualizacji stéw, rozumienie ze stuchu,
rozumienie pojedynczych stéw, czytanie, pisanie
oraz sprawno$¢ komunikacyjna w naturalnym
zyciu codziennym. Metoda ta nie zawiera kon-
kretnych préb diagnostycznych, pozostawiajac
dowolno$¢ wyboru badajacemu. Z tego powodu
trafno$¢ oceny z uzyciem PASS zalezy od wie-

dzy i do$wiadczenia osoby przeprowadzajgcej
badanie. Ocena psychometryczna zaburzen jezy-
kowych za pomoca skali WAB jest bardziej czuta
niz za pomoca skali PASS i u poszczegélnych
chorych stwierdza sie pogorszenie wynikéw po
uplywie roku [28].

W ocenie zaburzen poznawczych w przypadku
podejrzenia PPA nie jest wskazane sugerowanie
sig wynikami w skali Mini-Mental State Examina-
tion (MMSE), w ktérej 29 sposréd 30 mozliwych
do zdobycia punktéw zalezy od reakcji stowne;j
pacjenta. W praktyce nie ma skali przesiewowej
do oceny funkcji poznawczych, ktéra bytaby
catkowicie niezalezna od funkcji stownych.
Nawet Test Rysowania Zegara z instrukcjg typu
,dziesie¢ po jedenastej” moze zosta¢ zle wyko-
nany z powodu zaburzen rozumienia. Zaleca
sie jednak stosowanie skal, ktére obejmujg wiele
préb niewerbalnych. Oceneg nasilenia zaburzen
poznawczych u pacjenta z PPA we wczesnym
etapie choroby mozna wykonaé¢ z uzyciem skali
Addenbrooke’s Cognitive Examination III [29, 30]
lub Skali Demencji Mattisa (DRS, Mattis Dementia
Rating Scale) [10]. W przypadku oceny nasilenia
objawéw otepienia w nfvPPA oraz svPPA warto
wykorzysta¢ Frontotemporal Dementia Rating
Scale (FDRS) [29, 30].

Opis przypadku
Wywiad i obserwacja

U pacjentki B.L., praworecznej emerytowanej
ksiegowej, w wieku okoto 70 lat, pojawily sie depre-
syjny nastréj oraz nieplynno$é¢ mowy wraz z obnizo-
na gotowoscia stowa. Nieplynnoé¢ mowy istotnie sie
nasilita w 73. roku zycia. Chora zglosita sie wtedy do
poradni neurologicznej, gdzie rozpoznano fagodne
zaburzenia funkcji poznawczych (26 pkt. w MMSE).
W 75. roku zycia chorg skierowano do poradni
zaburzen pamieci, gdzie przeprowadzono dalszg
diagnostyke neurologiczna, neuropsychologiczna,
neuroradiologiczng oraz genetyczna.

Badania neurologiczne

Wyniki kolejnych badan neurologicznych
(2008-2011) byty prawidtowe. Podczas obserwacji
chorej nie pojawily sie objawy deliberacyjne.

Badania neuropsychologiczne

W badaniu neuropsychologicznym oceniano
funkcje jezykowe i poznawcze. Wyniki iloéciowe
wybranych préb przedstawiono w tabeli 5, nato-
miast prébki dyskursu narracyjnego zamieszczono
w aneksie.
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Tabela 5. Wybrane wyniki badania funkgcji jezykowych i poznawczych w toku 5-letniej obserwacji pacjentki B.L.

prawidtowych, WSt.

09.2008 09.2009 09.2010 08.2011 09.2012
Ocena funkgji jezykowych
Mowa spontaniczna
Maksymalna dtugosc¢ frazy (liczba stow) 10 11 5 4 4
Fluencja semantyczna
Zwierzeta/rosliny (60 s) 6/6 2/5 6/2 2/2 2/3
Fluencja fonemiczna
.K/,P" (60 s) 3/1 5/2 0/2 2/1 2/1
Nazywanie
BNT skrécony (maks. 15) 8 10 10 9 8
BDAE — nazywanie w odpowiedzi na pytania (maks. 30) 24 24 24 22 19
Rozumienie mowy
BDAE — wskazywanie (maks. 72) 72 71 68,5 68 65,5
BDAE — polecenia (maks. 15) 13 14 12 12 9
Test Zetonéw — wersja skrocona (maks. 163) - 128 130 134 95
Przestrzen (maks. 10)* 10 10 10 10 5
Konstrukcje fleksyjne (maks. 10)* 8 7 5 7 3
Potwierdzanie i zaprzeczanie ( maks. 10)* - - 10 10
Powtarzanie
BDAE — powtarzanie wypowiedzen:
czeste (maks. 8) 7 7 6
rzadkie (maks. 8) 7 6
Ocena funkcji poznawczych
Przesiewowa ocena funkcji poznawczych
MMSE 24 22 21 18 17
Test Rysowania Zegara 1-1-1 0-1-0 0-0-0 = =
Funkcje wzrokowo-przestrzenne
Klocki z WAIS-R, WP 8 8 11 6 =
TFZ Reya/Taylor — kopia (maks. 36) 21,5 30 33 26,5 23,5
VOSP — niekompletne litery (maks. 20) - 18 18 18 18
VOSP — lokalizacja cyfr (maks. 10) - 7 6 9 5
Pamiec przestrzenna
% odtworzenia kopii TFZ Reya/Taylor — pkt. po 3 min 14% 55% 48% 34% 34%
Planowanie
Tower of London DX 2nd edition — taczna liczba 88 70 98 98 116

*Proby z Zestawu do Badania Proceséw Poznawczych u Pacjentow z Uszkodzeniami Mézgu; BNT (Boston Naming Test) — Bostonski Test Nazywania; BDAE (Boston
Diagnostic Aphasia Examination) — Bostonski Test do Diagnozy Afazji; MMSE — Mini Mental State Examination; TFZ — Test Figury Ztozonej; VOSP — Visual Object and
Space Perception Test; WAIS-R (Wechsler Adult Intelligence Scale-Revised) — Skala Inteligencji dla Dorostych Wechslera, wersja zrewidowana (patrz [13]); WP — wynik

przeliczony; WSt. — wynik standaryzowany

Wyniki badan neuropsychologicznych potwier-
dzity dominacje zaburzen jezykowych w obrazie
klinicznym oraz profil zaburzen charakterystyczny
dla nfvPPA, z dominujgcym agramatyzmem (patrz
tab. 2). Od poczatku choroby gléwna cechg obrazu
klinicznego byta zaburzona ptynno$¢ mowy oraz
trudnosci z budowaniem wypowiedzi ztozonych,
przy nieco mniej nasilonej anomii (patrz pro-
by mowy spontanicznej w aneksie oraz wyniki

umieszczone w tab. 5). W toku obserwacji nasilit
sie agramatyzm oraz pojawila sie apraksja mowy.

Badania neuroobrazowe

W celu ustalenia rozpoznania PPA na poziomie
IT wykonano badania neuroobrazowe — MR oraz
SPECT. Wyniki badania SPECT byly specyficzne
dla nfvPPA (hipoperfuzja czesci tylnej lewego
plata czolowego oraz pogranicza czotowo-ciemie-
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Rycina 2. Obraz kory na podstawie badania tomografii emisyjnej pojedynczego fotonu w 78. roku zycia na podstawie danych statystycz-
nych — w lewej potkuli widoczne typowe zmiany dla afazji pierwotnie postepujgcej z zaburzong ptynnos$cig mowy/agramatyzmem. Dzigki
uprzejmosci Zaktadu Medycyny Nuklearnej Gdanskiego Uniwersytetu Medycznego

niowego; patrz ryc. 2), natomiast wyniki badania
MR bardziej wskazywaly na IvPPA (symetryczne
poszerzenie rowkow w okolicy bruzdy centralnej,
nieco bardziej po lewej stronie, i zanik obu ptatow
ciemieniowych; patrz ryc. 3). Wyniki badania
SPECT umozliwity ustalenie rozpoznania na po-
ziomie II. Niemozliwe byto rozpoznanie nfvPPA
na poziomie III. W badaniu genetycznym nie
stwierdzono obecno$ci znanej mutacji, natomiast
wykonanie badania histopatologicznego nie byto
mozliwe przezyciowo.

Przebieg choroby i postepowanie terapeutyczne

Pacjentka w okresie obserwacji (75.-79. rz.)
samodzielnie prowadzita gospodarstwo domowe
mimo znaczgcego pogorszenia plynnoéci mowy
oraz zdolnosci rozumienia zlozonych wypowie-
dzi. Do 79. roku zycia korzystata z terapii funkcji
jezykowych w wymiarze 1 godziny tygodniowo
u neuropsychologa oraz 1 godziny u neurolo-
gopedy. W zwigzku z nasileniem zaburzen je-
zykowych i depresji w 2012 roku zrezygnowata
z leczenia.

W czerwcu 2008 roku rozpoznano epizod
depresyjny i zalecono stosowanie escitalopramu
(20 mg rano). W zwigzku z postepem choroby
oraz w celu zapobiezenia szybkiemu nasileniu
sie zaburzen poznawczych w maju 2011 roku
do leczenia wlgczono riwastygmine w plastrach
(poczatkowo 4,6 mg, nastepnie 9,6 mg), chociaz
w przypadku nfvPPA rzadko wystepuje patologia
alzheimerowska i stosowanie tego typu leczenia
jest dyskusyjne. Nie zaobserwowano poprawy po
tym leczeniu.

W pi§miennictwie polskim mozna znalezZé
niewiele prac opisujacych chorych z PPA (m.in.
[31-33]). Mimo wydania monografii na temat
PPA [34], kilku polskojezycznych prac pogla-
dowych [35-37] oraz upowszechniania wiedzy
przez Polskie Towarzystwo Alzheimerowskie [38]

Rycina 3. Obraz rezonansu magnetycznego w 78. roku zycia.
Dzieki uprzejmosci Zaktadu Radiologii Gdanskiego Uniwersytetu
Medycznego

rozpoznania PPA sg bardzo rzadkie w praktyce
kliniczne;j.

Podsumowanie

Do rozpoznania wariantu PPA na poziomie
klinicznym konieczne jest przeprowadzenie
badan neuropsychologicznego lub neurologope-
dycznego. Wykazanie zmian perfuzji mézgowe;j
specyficznych dla danego wariantu PPA wydaje
sie bardziej czule niz jakoSciowa ocena zaniku
w badaniu strukturalnym. Dlatego badanie SPECT
moze by¢ bardziej uzyteczng metoda niz MR
w rozpoznawaniu wariantu PPA na poziomie II,
potwierdzonym w wynikach badan neuroobra-
zowych.
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EJS oraz MH w trakcie przygotowywania ma-
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Aneks

Préby dyskursu narracyjnego w kolejnych badaniach — opis obrazka ,,Podkradanie ciasteczek”
(Cookie theft) z Boston Diagnostic Aphasia Examination (BDAE) (patrz np. http://expressiveaphasia.
blogspot.com/2008/04/8-days-after-stroke.html)

W nawiasach kwadratowych podano wtracenia badajgcej (EJS).

Badanie I (2008)

»,Matka miata dwoje dzieci... i ten wlazl... uhm... na krze...selko i $cigga cos... owoce jakies...
ciasteczka, ciasteczka. A... a... dziewczynka wyciaga reke po ciasteczka. A matka wyciera talerze.
[tak] A woda leci, (1 min) [uhm] woda leci z kranu. To wszystko”. (1 min 22 s)

Badanie II (2009)

,Chlopiec... yy... ciasteczka... eh... stawia ... ciasteczka... §ciaga [uhml]... Sciaga ciasteczka,

a dziewczynka stoi i... wyciaga reke... po ciasteczko. [tak, bardzo dobrze; i co jeszcze?] Stolek sie
wykrzywia [tak] i (1 min) on spadnie. [uhm] Mama wyciera naczynie... naczynia i myje naczynia.
[tak] Zalewa jg woda”. (1 min 23 s)

Badanie III (2010)

,Chlopiec Sciaga ciasteczka. [tak] Dziewczynka wycigga raczke do chlopca. Stotek wywrdcit sie. Pani
wyciera talerze. Zapomniata wode odkrecié¢ i woda leci. (1 min) Firanki w oknach. [uhm] Na stole,
na... kwiaty. [czy cos jeszcze sie dzieje tutaj?] Kubki stojq [tak], talerz. (2 min 5 s)

Badanie IV (2011)

,Ciastka... w ciastkarni. [uhm| Chtopiec przyszed! [uhm] ojeju. [dobrze wychodzi, Pani X] Krzeselko
sie chyli. [uhm, tak] Dziewczynka rozmawia przez telefon... (1 min) Chiopak kupuje ciastka.

[i co jeszcze sie dzieje tutaj?’]. Mama otwiera... ojeju [powolutku, nie musi sie Pani spieszyc] talerze,
wyciera talerze [zgadza sie]. Leci woda. (2 min 20 s)

Badanie V (2012)

,Ciastka... [uhm... powoli, tak] Prze-wré-cit sie*. Talerze myje. (1 min) [tak, a co sie tu jeszcze
dzieje?] Woda puszczana. [a co oni tutaj robiq? czy co chcq zrobic?] ... [i co z tymi ciastkami, to juz
Pani mowila, ale gdyby Pani cos wiecej mogla jeszcze dopowiedzieé?] Dziewczynka prosi o ciastko.
[i co chiopczyk robi?] Daje to ciastko. [bardzo dobrze; cos jeszcze chce Pani dodacé?] Firanki

w oknach. (2 min 30 s)

*Pacjentka sylabizuje

* Kk %

Dysleksja powierzchniowa (surface dyslexia) — zaburzenie polegajace na odczytywaniu stéw nieregularnych z btedami
regularyzacji, tzn. zgodnie z og6lnie przyjetymi dla danego jezyka regutami konwersji grafem-fonem, mimo ze dane stowo
nalezy do wyjatkéw, np. pacjent odczytuje stowo ,pinceta” jako [pinceta], a nie [peseta]; pacjent z dysleksja powierzchniowg
rozpoznaje prawidlowo litery i jest w stanie przyporzadkowa¢ im dzwigki mowy zgodnie z ogélnymi regutami dla danego je-
zyka, nie rozpoznaje natomiast obrazéw catych stéw; objaw ten nie ma szczegélnej wartosci diagnostycznej w jezyku
polskim, gdyz w przypadku jezyka polskiego wyjatki dotyczg stéw obcojezycznych, o niskiej lub bardzo niskiej czestosci
uzycia i btedy tego rodzaju mogg zaleze¢ od wyksztalcenia. Na przyklad w jezyku angielskim btedne odczytanie stowa ,pint”
z bledem regularyzacji ma duza warto$¢ diagnostyczna, gdyz jest to stowo czesto uzywane

Dysgrafia powierzchniowa (surface dysgraphia) — analogicznie to dysleksji powierzchniowej zaburzenie polegajace na
zapisywaniu wyrazow nieregularnych z btedami regularyzacji, zgodnie z ogélnie przyjetymi dla danego jezyka regutami

konwersji fonem—-grafem, np. pacjent, styszac stowo ,loggia”, zapisuje je zgodnie z ustyszang strukturg fonetyczna [lodzia]
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