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Otepienie (F 00.03) jest zespotem spowodowanym chorobg mézgu, zwykle przewlekta i postepujaca, w ktdrym
dochodzi do licznych zaburzen wyzszych funkcji korowych, takich jak: pamigé, myslenie, orientacja, rozumienie,
liczenie, uczenie sig, jezyk i zdolno$é poréwnywania, osad i dokonywanie racjonalnych wyboréw. Swiadomosé
jest jasna. Uposledzeniu funkcji poznawczych zwykle towarzyszy, a czasami poprzedza osfabienie kontroli nad
reakcjami emocjonalnymi, zachowaniem w grupie spofecznej czy motywacja.

Epidemiologia i podstawy patogenetyczne otepie i MmN i s

Otepienie dotyka $rednio liczac 10% o0sdb, ktére ukonczyty 65 lat. Jak wykazujg badania kliniczno-patologiczne,
45-50% os6b cierpi z powodu choroby Alzheimera (AD). W$rdd przyczyn pierwotnie zwyrodnieniowych
otepienia poza AD wyroznia sig takze:

« otepienie z ciatami Levy’ego (DLB),

o otepienie czofowo-skroniowe (FTD).

Istotng grupe (25%) stanowig tak zwane przypadki mieszane (MIXT), to znaczy, ze w mézgach tych oséb
wystepuje zaréwno degeneracja alzheimerowska, jak i zmiany naczyniopochodne. Otepienie pierwotnie zwy-
rodnieniowe spowodowanie jest toksycznym oddziatywaniem patologicznie konformowanych biafek, takich
jak: B-amyloid, tau i a-synukleina. Otepienie naczyniopochodne (VaD) wydaje si¢ by¢ stosunkowo rzadky
przyczyng otepienia (10-15%) i ma ono charakter wtérny do zmian naczyniowych, najczesciej pochodzenia
miazdzycowego.

Ryc. 1. Obecnosé (-amyloidu, a-synukleiny i biatka tau stanowi przyczyne

choréb pierwotnie zwyrodnieniowych mézgu: AD, DLB, FTD
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Rozpoznanie w:ste e 1IN0 A0

Rozpoznanie wstepne otepienia obejmuje zazwyczaj Krétka Skale Oceny Stanu Psychicznego i Test Rysowania
Zegara, ktore wykonane razem zwigkszajg czutos¢ badania.

Krétka Skala Oceny Stanu Psychicznego (MMSE)

Wynik liczbowy okresla ogéiny poziom mozliwosci poznawczych osoby badanej. Stanowi on sume punktéw
uzyskanych w probach oceniajgcych: orientacje w czasie i w miejscu, zapamietywanie trzech wyrazéw, uwage
i liczenie, swobodne odtwarzanie wczesniej zapamigtanych wyrazéw po krétkim odroczeniu, nazywanie dwoch
przedmiotéw, wykonywanie polecen stownych, pisanie oraz kopiowanie dwoch przecinajacych si¢ pieciokatow
(Folstein i wsp.,1975). Maksimum wynosi 30 punktow. Wynik ponizej 24 punktdw sugeruje obecno$¢ procesu
otepiennego i wskazuje na konieczno$¢ podjecia dalszych badan diagnostycznych. Na ostateczny wynik maja
wptyw wiek i wyksztafcenie chorego.

Test Rysowania Zegara

Test Rysowania Zegara polega na rysowaniu zegara wraz ze wskazdwkami, wskazujacymi okreslong godzine.
Analiza rysunkow umozliwia oceng wszystkich proceséw wzrokowo-przestrzennych, planowania, myslenia
abstrakcyjno-pojeciowego.

Ryc. 2. Pacjent z choroba Alzheimera; wyniki Testu Rysowania Zegara

przeprowadzonego w trzech kolejnych latach
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Ocena kliniczna chorego z otepieniem powinna by¢ wielodyscyplinarna i przeprowadzona pod katem inter-
nistycznym, neurologicznym oraz psychologicznym i psychiatrycznym.

Na wstepnym etapie nalezy wykluczy¢ inne niz pierwotnie zwyrodnieniowe przyczyny demenciji:
o guzy i krwiaki,

« naduzywanie alkoholu,

« obecno$c¢ choroby nowotworowej,

o wplyw lekow,

« niedobor witaminy By,, kwasu foliowego,

« niedoczynnos¢ tarczycy,

« infekcje wirusem HIV.
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Kryteria diagnostyczne MCI

« skargi na uposledzenie pamigci — preferowany obiektywny wywiad,

« obiektywnie stwierdzone pogorszenie pamieci lub uposledzenie innego obszaru poznawczego ponizej
wartosci odpowiednich dla wieku i wyksztatcenia,

« prawidfowe globalne funkcjonowanie poznawcze,

« zasadniczo niezaburzona codzienna aktywno$¢ zyciowa,

« brak otepienia.

MCI ciagle jeszcze stanowi rozpoznanie kontrowersyjne. Cze$¢ 0séb z tym rozpoznaniem moze powréci¢ do
normy, czes¢ pozostanie stabilna, a u czesci wystapi otepienie. Najczesciej jest to AD, lecz i inne choroby
zwyrodnieniowe i naczyniopochodne takze moga by¢ poprzedzone okresem tagodnych, wybidrczych zabu-
rzen poznawczych. Najczestsza postacia zaburzen poznawczych sa deficyty w zakresie pamieci, amnestyczne
i te przechodzg najczesciej z czasem w AD.

Uwaza sig, ze rocznie u 12% 0s6b z rozpoznanym MCI wystapia objawy otepienia, a w grupie osdb zdrowych
nie bedzie to wiecej niz 1,5% przypadkow.

Obraz kliniczny

Istotqg MCI sg skargi na zaburzenia pamieci zgtaszane przez pacjenta albo przez jego opiekuna. Nie zawsze
musza to by¢ jednak wyfacznie skargi na deficyt pamieci. Moga one dotyczyc¢ takze innych funkcji poznaw-
czych, takich jak: procesy postrzegania i jezykowe, pamigé, myslenie, funkcje wzrokowo-przestrzenne i wy-
konawcze, albo moga to by¢ zaburzenia zachowania lub nastroju. Te ostatnie czesciej beda zgtaszane przez
osobe bliska choremu. Podczas badania neuropsychologicznego stwierdza sig obiektywne zaburzenia w za-
kresie jednej lub kilku funkcji poznawczych, ale nie stwierdza sig cech otepienia. Chory taki funkcjonuje bez
zarzutu w zakresie czynno$ci dnia codziennego. Niekiedy moze to by¢ osoba kontynuujaca swoje obowigzki
zawodowe.

Zaburzona jedna funkcja poznawcza, ale nie pamiec¢ FTD, DLB, VD, AD

Zaburzona tylko pamie¢ AD

Zaburzone wiele funkcji poznawczych VD, AD
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Nieprawidfowosci w badaniach pomocniczych

W MCI nie ma uznanych wg EBM (ang. Evidence Based Medicine) odchylen w badaniach dodatkowych.
Wszystkie znane wyniki czynnosciowych badan neuroobrazowych ciagle nie majg jednoznacznej wartosci.
Na pewno badania PET, SPECT lub NMR sg czutymi markerami przechodzenia z fazy MCI do otepienia. Spo-
$rod badan neuroobrazowych strukturalnych tylko analiza objetosci uktadu hipokampalnego moze miec pew-
ne znaczenie. Biomarkery, a wiec najczesciej oznaczanie z ptynu mézgowo-rdzeniowego stezen [3-amyloidu
i patologicznie fosforylowanego biatka tau, réwniez nie sa rekomendowane.

Rozpoznanie réznicowe

Jest bardzo trudne, gféwnie mozliwe w oparciu o powtarzane co roku badanie neuropsychologiczne i czyn-
nosciowe badania neuroobrazowe. Istotne znaczenie na etapie MCI ma wykluczenie depresji duzej, a takze
rozpoznanie zespofu depresyjnego. Najpopularniejszym narzedziem uzywanym w tym celu przez ,niespe-
cjaliste” jest Geriatryczna Skala Oceny Depres;ji.

Leczenie

Nie udowodniono, ze istnieje leczenie skuteczne w MCI w mys| zasad EBM. Jednakze istnieje wiele opu-
blikowanych badar klinicznych dotyczacych inhibitordw acetylocholinesterazy, piracetamu, ginkgo biloba,
estrogendw, selegiliny, witaminy E i C, a takze niesterydowych lekéw przeciwzapalnych.

Charohba Alzh e rr1e i 0000 00000 000 00 0

Definicja

Choroba Alzheimera charakteryzuje sie klinicznie przede wszystkim otgpieniem. Cechy kliniczne otepienia
alzheimerowskiego musza spetniac kryteria dla tej choroby: DSM IV-R, (Amerykanskie Towarzystwo Psy-
chiatryczne) [1994], Miedzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji Choréb i Probleméw Zdrowotnych WHO
(ostatnia rewizja dziesigta ICD-10) oraz kryteriow ustalonych w USA w 1984 r. przez NINCDS-ADRDA
(National Institute of Neurological and Communicative Disorders and Stroke i The Alzheimeris Disease and
Related Disorders Association) [Mc Khan i wsp., 1984].

Kryteria kliniczne rozpoznania choroby Alzheimera NINCDS-ADRDA

I.  Kryteria klinicznego rozpoznania PRAWDOPODOBNEJ choroby Alzheimera:
¢ otepienie ocenione na podstawie badania klinicznego, udokumentowane w takich skalach, jak np.
Krotka Ocena Stanu Psychicznego (MMSE) lub Skala Demencji Blesseda oraz potwierdzone w badaniu
neuropsychologicznym,
¢ deficyty w zakresie co najmniej dwoch funkcji poznawczych,
¢ postepujacy charakter zaburzen pamieci i innych funkcji poznawczych,
» nieobecnos¢ zaburzen swiadomosci,
¢ poczatek zachorowania pomiedzy 40.-90. r.z., najczesciej powyzej 65. r.z.,
¢ nieobecnosc chorob ogolnoustrojowych i innych choréb mézgu.
[’ 'Rozpoznanie prawdopodobnej choroby Alzheimera jest dodatkowo potwierdzone przez:
¢ postepujace zaburzenia wyzszych czynnosci nerwowych (afazja, apraksja i agnozja),
¢ zaburzenie aktywnosci zycia codziennego i zmiana wzorcow zachowania,
+ wystepowanie podobnych zaburzen w rodzinie, szczegélnie, jesli byty potwierdzone badaniem neuro-
patologicznym,
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« badania laboratoryjne: prawidfowy wynik badania ptynu mézgowo-rdzeniowego, zapis EEG prawidiowy
lub zmiany nieswoiste, np. pojawianie si¢ czynnosci wolnej, zanik mézgu w tomografii komputerowej,
z progresjg zmian udokumentowana w kolejnych badaniach.

[J Objawy, ktére moga wystepowa¢ w prawdopodobnej chorobie Alzheimera, po wykluczeniu innych

przyczyn otepienia:

« okres stabilizacji objawow przy postepujacym przebiegu choroby,

« objawy towarzyszace: przygnebienie, bezsennos¢, nietrzymanie afektu, ztudzenia, omamy, urojenia,
mysli katastroficzne, pobudzenie psychoruchowe, zaburzenia seksualne, spadek masy ciafa,

« inne zaburzenia neurologiczne, szczegdlnie u chorych w zaawansowanej postaci choroby: objawy
ruchowe, takie jak: wzrost napiecia migesniowego, mioklonie, zaburzenia chodu,

« napady padaczkowe w zaawansowanym stadium choroby,

« prawidfowy obraz mézgu w badaniu tomografii komputerowe;.

II. Kliniczne rozpoznanie MOZLIWEJ choroby Alzheimera:

« moze by¢ ustalone na podstawie stwierdzenia zespofu otepiennego, przy nieobecnosci innych choréb
neurologicznych, psychicznych i ogdlnoustrojowych, ktore mogtyby by¢ przyczyng otepienia,

» w przypadkach z nietypowym poczatkiem, objawami klinicznymi i przebiegiem choroby moze by¢
przyjete w obecnosci innych choréb mogacych powodowacé otepienie, ktére jednak w tym przypadku
nie sg uwazane za jego przyczyne,

« powinno by¢ zastosowane w pracy naukowej w przypadku stopniowego narastania znacznego deficytu
jednej funkcji poznawczej przy braku innych przyczyn, mozliwych do przyjecia.

[0 Objawy nasuwajace duze watpliwosci, co do rozpoznania PRAWDOPODOBNEJ choroby Alzheimera:

« nagly udarowy poczatek,

« ogniskowe objawy neurologiczne: niedowfad pofowiczy, zaburzenia czucia, ubytki w polu widzenia
i zaburzenia koordynacji, wystepujace we wczesnym stadium choroby,

« napady padaczkowe lub zaburzenia chodu na poczatku lub we wczesnym okresie choroby.

Ill. Kryteria rozpoznania PEWNEJ choroby Alzheimera:
« kliniczne kryteria prawdopodobnej choroby Alzheimera oraz
« typowe zmiany histopatologiczne w materiale z biopsji lub autopsji.

Epidemiologia

Liczbe 0s6b z chorobg Alzheimera na $wiecie ocenia si¢ na 15-21 miliondw. Ekstrapolujac wyniki réznych ba-
dan epidemiologicznych (w tym polskich) szacuje sie, ze w naszym kraju rézne postacie otepienia dotyczg
okofo 500 tys. osdb. Pofowe tej liczby stanowi otepienie typu Alzheimera. Zachorowalno$¢ na AD podwaja sig
mniej wigcej w okresach co 5 lat u os6b pomigdzy 65.—85. r.z. (Ritchie, 2002). Dla ludzi, ktorzy przekroczyli
85. r.z. zasada ta juz nie obowigzuje. W tym przedziale wiekowym odsetek przypadkéw AD zmniejsza sig¢ na
korzy$¢ otepienia naczyniopochodnego.

Bardzo wiele poszukiwan epidemiologicznych na $wiecie dotyczy czynnikéw ryzyka genetycznych i Srodo-
wiskowych predysponujacych do zachorowania na AD. Do tej pory bezspornym i jedynym takim czynnikiem
ryzyka jest wiek (Hofman i wsp., 1991).

Innym dyskutowanym srodowiskowym czynnikiem ryzyka jest poziom wyksztatcenia. Ustalono, ze im wigcej
lat nauki, tym objawy kliniczne rozwijajg sie pézniej, a przebieg choroby bywa fagodniejszy. Samotne zycie,
brak kontaktow towarzyskich i rodzinnych wydaje sie takze sprzyjac rozwojowi AD. Bardzo dyskusyjny i ciagle
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nie rozstrzygniety jest problem wptywu hormonalnej terapii zastepczej (HTZ) na opdznienie pojawiania sig AD.
Wiekszos$¢ metaanaliz dotychczasowych wynikow badan nie potwierdzita takich zaleznosci. Innym sugerowa-
nym i nie potwierdzonym czynnikiem ochronnym byto przyjmowanie niesterydowych lekow przeciwzapalnych
lub antyoksydantow (selegiliny, witamin C i E).

Obraz kliniczny

Na wczesnym etapie przeciw chorobie Alzheimera $wiadczy obecno$¢ objawéw piramidowych, mézdzko-
wych, pozapiramidowych oraz mioklonii i zaburzen zwieraczy.

Szczeg6towy opis objawdw klinicznych i przebiegu choroby zawiera skala GDS (Global Deterioration State),
powszechnie uzywana w celu okreslenia stopnia zaawansowania choroby.

1. Bez zaburzen poznawczych
Bez subiektywnych skarg na osfabienie (uposledzenie) pamigci, bez zaburzer pamigci podczas badania
klinicznego.

2. Bardzo tagodne zaburzenia poznawcze
Subiektywne skargi na zaburzenia pamigci, najczesciej w nastepujacych obszarach:
« zapominanie, gdzie umiescito si¢ dobrze znane rzeczy, zapominanie nazw poprzednio dobrze sobie
znanych,
« bez obiektywnych zaburzen pamigci w badaniu klinicznym,
 bez obiektywnie potwierdzonych trudno$ci w pracy i w kontaktach spotecznych,
« niepokoj chorego proporcjonalny do prezentowanych zaburzen.

3. kagodne zaburzenia poznawcze
Najwczesniejsze wyraznie widoczne deficyty. Objawy dotycza wigcej niz jednego z wymienionych obszar6w:
« chory moze sie zgubi¢ podrézujac do nieznanych sobie miejsc,
« wspofpracownicy zauwazaja, ze chory gorzej spefnia swoje zadania w pracy,
» pojawiajg sie widoczne dla najblizszego otoczenia trudnosci w odnajdywaniu stow i nazwisk,
« chory zapamigtuje relatywnie niewiele informacji z przeczytanego rozdziatu,
« wystepuje trudnos¢ zapamigtania nazwisk osob dopiero co poznanych,
« chory moze zgubi¢ albo odtozy¢ w niewfasciwym miejscu wartosciowe przedmioty,
« pojawiajg sie wychwytywane w testach klinicznych zaburzenia koncentracji.

Obiektywne stwierdzenie zaburzen pamieci mozliwe tylko po bardzo szczegéfowym badaniu.
Gorsze wypefnianie trudnych zadan zawodowych i spofecznych. Pojawia si¢ wypieranie zaburzen. Objawom
towarzyszy fagodny lub umiarkowany lek.

4. Umiarkowane zaburzenia poznawcze
Wyrazny deficyt widoczny w doktadnym badaniu. Zaburzenia te przejawiajq sie nastepujaco:
o pacjent przestaje orientowac sie w aktualnych wydarzeniach,
« zaburzenia dotycza pamigci wydarzen z osobistej historii chorego,
« zaburzenia koncentracji widoczne podczas seryjnego odejmowania,
e pogarsza sie umiejetnos¢ podrézowania i mozliwos¢ zarzadzania wtasnymi finansami.
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Czgsto nie stwierdza sie zaburzen dotyczacych:

« orientacji co do czasu i osoby,

« rozpoznawania znanych choremu miejsc i twarzy,

« podrozowania do znanych miejsc.
Niemoznos¢ wykonywania ztozonych zadan. Wypieranie stanowi podstawowy mechanizm obronny. Obser-
wuje sie blednacy afekt i ucieczke od wyzwan.

5. Srednio gfebokie zaburzenia poznawcze

Chory nie moze zy¢ samodzielnie bez pomocy osoby drugiej. Podczas badania chory nie moze przypo-
mniec sobie nawet bardzo wazacych aspektow jego obecnego zycia, np. znanego od wielu lat adresu lub
numeru telefonu, nazwisk nauczycieli ze szkoly Sredniej. Czasami stwierdza si¢ pewne zaburzenia w ocenie
czasu (daty, dnia tygodnia, pory roku) lub miejsca. Wyksztatcone osoby moga mie¢ trudnosci w odejmowa-
niu wspak od 40 po 4 lub od 20 po 2. Chory na tym etapie cechuje sig jeszcze zachowang wiedzg na temat
wielu kluczowych faktow dotyczacych jego i innych. Niezmiennie zna swoje imig i przewaznie pamigta imiona
wspotmalzonka i dzieci. Nie potrzebuje pomocy w myciu si¢ i jedzeniu, ale moze mie¢ pewne problemy we
wiasciwym doborze ubrania, stosownie do okolicznosci.

6. Giebokie zaburzenia poznawcze

Chory niekiedy moze zapomnie¢ imig¢ wspofmaizonka od ktorego, jako opiekuna, jest juz w petni uzalez-
niony. Nie ma prawie zupetnie rozeznania co do aktualnych wydarzen i nabytych doswiadczen. Pozostaje
sladowa pamiec przesziosci. Praktycznie chory nie posiada wiedzy o otoczeniu, czasie (roku kalendarzo-
wym), porze roku itd. Moze potrzebowac¢ pomocy w czynnos$ciach dnia codziennego, np. moze przesta¢
kontrolowac zwieracze. Potrzebuje opieki podczas podrozy, ale niekiedy moze sam podrézowac do zna-
nych sobie miejsc. Rytm dobowy czesto bywa zaburzony. Prawie zawsze chory przypomina sobie wfasne
imie. Czasami odrdznia znane sobie osoby ze swojego otoczenia od 0s6b sobie nieznanych.

Pojawiajq sie zmiany osobowosci i zaburzenia emocjonalne. Sg one do$¢ zmienne i obejmuja:

» zachowania bedace skutkiem urojen, np. pacjent moze oskarza¢ wspéfmatzonka o oszustwo, moze
rozmawiac z nieistniejacymi postaciami z otoczenia albo z wfasnym odbiciem w lustrze, pojawia sie
zachowanie obsesyjne, np. ciagte mycie rak.

« objawy leku, pobudzenie, niekiedy pojawiajg sie po raz pierwszy nie wystepujace wczesniej zachowania
agresywne, apatia i utrata napedu; chory nie moze skupi¢ mysli wystarczajaco dtugo, by zaplanowac
celowe dziatanie.

7. Bardzo gfebokie zaburzenia poznawcze (ciezkie otepienie)

Wszystkie zdolnosci werbalne znikaja w przebiegu tego etapu. Poczatkowo pozostaje kilka stéw, proste
zdania, ale tylko o przyblizonym znaczeniu. Pdzniej chory wydaje tylko pojedyncze dzwigki. Wystepuje petne
nietrzymanie moczu. Niezbedna jest pomoc w myciu i karmienie. Zanikaja mozliwosci ruchowe, np. chory
przestaje chodzic. Nastepuje catkowite rozprzezenie mozliwosci wykonawczych mozgu. Obecne sg neuro-
logiczne objawy swiadczace o uogdlnionym uszkodzeniu kory mézgowe;.

Dobrym podsumowaniem opisanych objawdw jest podziat na problemy dotyczace trzech sfer zycia chorego;
sg to:

« zaburzenia poznawcze,

« zaburzenia w zakresie czynnosci dnia codziennego,

» zaburzenia psychopatologiczne.
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Nieprawidfowosci w badaniach pomocniczych

Obowiazujace obecnie ustalenia Komitetu Jakosci do Spraw Otepienia Amerykanskiej Akademii Neurologicznej

z 2001 sugeruja, ze podstawa kryteridw rozpoznania choroby Alzheimera sa kryteria NINCDS-ADRDA (Mc Khan

i wsp., 1984).

Podsumowanie wynikéw pracy Komitetu dotyczace rozpoznawania AD sprowadza sie do kilku punktéw

(Chui, 2002) czy (Ritchie, 2002):

« DSM Il R (i identyczne z nim DSM V) powinno by¢ uzywane w celu rozpoznania otepienia,

« albo NINCDS-ADRDA albo DSM 11l R powinny by¢ podstawg rozpoznania klinicznego AD,

«» strukturalne badania neuroobrazowe s wtasciwe w celu dokonania wstepnej oceny chorego z otepieniem,
ale nie moga by¢ uzywane do rozpoznawania AD,

« badania obrazowania czynno$ciowego, oznaczanie w ptynie mézgowo-rdzeniowym znanych biomarkeréw,
polimorfizm APO E i inne genotypowanie, s3 w chwili obecnej niewfasciwe dla rozpoznawania AD,

« 0znaczanie w plynie mézgowo-rdzeniowym biatka 14-3-3 jest przydatne jako dodatkowe narzedzie w roz-
poznawaniu CJD,

» poszukiwanie depresji, niedoboru witaminy B, i niedoczynnosci tarczycy sg istotne przy rozpoznawaniu
otepienia.

Rozpoznanie réznicowe

Obejmuje konieczno$¢ wykluczenia:

« otepienia naczyniopochodnego i mieszanego,
« otepienia z ciatami Levy’ego,

« otepienia czofowo-skroniowego,

« zespofu Hakima,

« choroby Creutzfeldta-Jakoba.

Leczenie

Nie ma leczenia przyczynowego (Doody, 2001). Leczenie objawowe to zaaprobowane zaréwno przez FDA,

jak i EMEA:

« dla wczesnej fazy choroby inhibitory esterazy acetylocholinowej — donepezil (Aricept, Cogiton, Donepex,
Yasnal), riwastigmina (Exelon) i galantamina (Nivalin),

« dla stadium zaawansowanego — memantyna (Axura, Ebixa).

Leczenie to poprawia w pewnym stopniu zaburzenia poznawcze, a takze wptywa na zaburzenia zachowania
i funkcjonowanie chorego w zakresie czynnosci dnia codziennego. Wystepujace w chorobie objawy depre-
sji powinny by¢ leczone inhibitorami zwrotnymi serotoniny, jak rowniez lekami jednoczesnie wptywajacymi
na przekaznictwo noradrenergiczne.

Zaburzenia psychotyczne nalezy leczy¢ neuroleptykami, przy czym wymaga to zachowania ostroznosci ze
wzgledu na mozliwos¢ wystapienia:

« zespofu parkinsonowskiego — w przypadku neuroleptykow klasycznych,

« mozliwosci wystapienia powikfan (udar mézgu, cukrzyca) — w przypadku neuroleptykow drugiej generacii.

Bardzo istotne wydaje sie wspomaganie leczenia farmakologicznego réznymi formami leczenia pozafarmako-
logicznego. W pierwszej fazie choroby jest to trening pamigci, a potem trening codziennego funkcjonowania
chorego, ale przede wszystkim s3 to dziatania edukacyjne i wsparcie dla opiekuna.
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Leczenie przyczynowe (aktualnie w trakcie badan klinicznych):
» szczepionki,

« leki przeciwdziatajace strukturze B-fatdowej biatek,

« leki blokujace patologiczng fosforylacje biatka tau,

« inhibitory B- i a-sekretazy oraz wzmacniacze a-sekretazy.

Otepienie naczyniopochodne (VaD) i mieszane (MIXT) I

Kryteria diagnostyczne VaD

« Nieréwne roztozenie deficytow funkcji poznawczych, z zaoszczedzeniem niektorych. Pamigé moze by¢
znacznie zaburzona, podczas gdy myslenie, intelekt, analiza informacji moze by¢ zaburzona w umiarko-
wanym stopniu.

« Istniejg objawy ogniskowego uszkodzenia mézgu, manifestujace si¢ co najmniej jednym z ponizszych:
« jednostronny niedowfad spastyczny,
« jednostronne wzmozenie odruchéw gtebokich,
« objaw Babinskiego,
 zespot rzekomoopuszkowy.

« Na podstawie wywiadu, badania lub testéw stwierdza sig istotne schorzenie naczyri mézgowych, ktore
moze stanowi¢ podfoze otgpienia.

Kryteria NINDS-AIREN (Roman i wsp., 1993), a takze kryteria DSM 1V, obejmuja objawy neurologiczne, takie
jak: afazja, apraksja, agnozja. Szczeg6towy opis objawdw neurologicznych zawierajq takze kryteria ADDTC
(State of California Alzheimeris Disease Diagnostic and Treatment Centers), ktdre sg trzecimi z obecnie po-
wszechnie uzywanych.

W otepieniu naczyniopochodnym (VaD), analogicznie do AD, wprowadzono podziat na:

« prawdopodobne otepienie naczyniopochodne, ischemiczne.

Obserwuije sie tu relatywnie wczesne pojawianie sie zaburzen zwieraczy i rownowagi, napadéw padaczko-
wych albo afazji czuciowej, bez zmian ogniskowych uszkodzenia w badaniach neuroobrazowych.

« mozliwe otgpienie naczyniopochodne, ischemiczne.

Charakteryzuje sig ono wystepowaniem zaburzen zwieraczy i rownowagi juz na wczesnym etapie choroby.

otepienie zwyrodnieniowe pierwotne
e choroba Alzheimera AD
* otepienie czotowo-skroniowe FTD
* otepienie z ciatami Levy’ego DLB
otepienie
mieszane
MIXT

\./ul""'““ . .
otepienie
naczyniopochodne VaD
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Wiadomo, ze u ok. 40% przypadkéw stwierdzonego klinicznie zespofu otgpiennego stwierdza sig zmiany
spowodowane miazdzyca, jak tez innymi procesami patologicznymi naczyr mafych i duzych. Otepienie naczy-
niopochodne spowodowane moze byc:

« choroba mafych naczyn (angiopatia nadci$nienieniowa, cukrzycowa) w obszarach podkorowych,

« uszkodzeniem istoty biatej mézgu,

« niedotlenieniem globalnym lub poudarowym w obszarach strategicznych.

Préby zdefiniowania przyzyciowego tego procesu na podstawie nowoczesnych metod obrazowania i przepty-
wu w OUN rozpoczat w 1975 roku Hachinski. Wprowadzit on termin otepienie wielozawafowe (Multi-infarct
Dementia). Pewne usystematyzowanie tych zagadnien przyniosfo opublikowanie w 1993 r. raportu wspdlnych
badan komisji ztozonej z ok. 50 badaczy otepienia odnaczyniowego (Roman i wsp., 1993). Ustalono wowczas
obowiazywanie nazwy Vascular Dementia (VaD) i przedstawiono nastepujace kryteria kliniczne i neuropatolo-
giczne, opisujace przyczyny tego réznorodnego zjawiska:

» obecnosc¢ licznych, zupefnych lub niezupefnych martwic w korze i podkorzu, spowodowanych zamknigciem
duzego naczynia, powodujace demencje,

« jeden zawat w obszarze ,strategicznym”, powodujacy otepienie,

« choroby drobnych naczyn mézgowych (np. kolagenozy) przebiegajace z demencja,

« hipoperfuzja — otepienie spowodowane niedostatecznym ukrwieniem, wywofanym przez rézne przyczyny,

» demencja krwotoczna — w przebiegu choréb powodujacych liczne, drobne wynaczynienia,

e inne przyczyny.

Odrebna grupe, oceniang jako przyczyne 25% przypadkéw otepienia wieku podesztego, stanowi tak zwane
otepienie mieszane (MIXT). Sa to chorzy, u ktorych jednoczesnie wystepuja zwyrodnienie alzheimerowskie
i uszkodzenie naczyniopochodne.

Dodatkowo [B-amyloid w przebiegu degeneracji alzheimerowskiej odkfada si¢ w $cianie drobnych, podkoro-
wych naczyn. Niemozliwe jest, aby go odr6zni¢ od zmian polegajacych na szkliwieniu i widknieniu matych
naczyn, opisywanych w nadcisnieniu czy cukrzycy. Z drugiej strony istniejg dowody na to, ze niedokrwienie
(ostre i przewlekte) jest jednym z czynnikdw stymulujacych -amyloidoze mozgu.

Obraz kliniczny

Skala ischemiczna Hachinskiego, 1975

Objaw Punkty
Nagfy poczatek

Skokowe pogarszanie sie
Fluktuacyjny przebieg

Nocne zamacenia

Wzgledne zachowanie osobowosci
Depresja

Skargi somatyczne

Patologiczny smiech lub ptacz
Nadcisnienie tetnicze w wywiadzie
Udar w wywiadzie

Objawy miazdzycy

Ogniskowe objawy podmiotowe
Ogniskowe objawy przedmiotowe
Maksimum: 18 punktow
Rozpoznanie: AD: <4 pkt., VaD: =7 pkt.

RN N —m ey A N = N




Zespoly otepienne 11

Otepienie naczyniopochodne podkorowe wydaje sie by¢ najczestsza forma VaD. W przypadkach, w ktérych
dominuje patologia w obrebie istoty biafej, zwykle nie stwierdza sig objawow korowych. Wystepujg natomiast:
nietrzymanie moczu, odruchy chwytne i zaburzenia ruchowe. Klasycznymi objawami podkorowego otepienia
naczyniopochodnego sa: zespdf parkinsonowski i czotowy, niekiedy z towarzyszacymi objawami mozdzko-
wymi. Najstarszym i najlepiej poznanym przykfadem choroby odnaczyniowej mézgu przebiegajacej z rozla-
nym uszkodzeniem istoty biafej jest choroba Binswangera. Charakteryzuje si¢ ona bogata symptomatologig
neurologiczna, na ktdra skfadaja sie poza zaburzeniami zachowania i otgpieniem: abulia, afazja, objaw zanie-
dbywania, potowicze zespoly piramidowe i zespdt rzekomoopuszkowy. Objawy te poczatkowo sg zmienne,
ale w okresie koncowym ulegajg stabilizacji. Niekiedy towarzyszg im napady padaczkowe.

Nieprawidfowosci w badaniach pomocniczych

Poza wywiadem podejrzenie patologii naczyniopochodnej jako przyczyny otepienia nasuwa nam opis tomo-
grafii komputerowej lub rezonansu magnetycznego. Jednak badanie to cechuje duza czutosc, ale niezbyt
duza specyficzno$é. Niewatpliwie kluczowe znaczenie majg badanie neurologiczne i neuropsychologiczne.
Warto$¢ przesiewowa ma tez klasyczna juz skala Hachinskiego. Oczywiste znaczenie majq takze badania
biochemiczne — lipidogram (stezenie cholesterolu catkowitego i stosunek HDL/LDL) oraz podwyzszone ste-
zenie homocysteiny.

Rozpoznanie réznicowe

Przede wszystkim stwierdzenie we wczesnym okresie otgpienia pofowiczego zespotfu piramidowego, zaburzen
zwieraczy i wspotwystepujacego zespotu rzekomopuszkowego pozwala zwykle wykluczy¢ chorobe Alzheimera.
VaD wymaga jednak réznicowania takze z innymi chorobami pierwotnie zwyrodnieniowymi, tj. z otepieniem
z ciafami Levy’ego i otepieniem czotowo-skroniowym.

Leczenie

Jak dotad ani inhibitory acetylocholinestarazy, ani memantyna nie zostaly uznane przez FDA jako leki wskazane
do leczenia VaD. Nie ma dowodéw EBM potwierdzajacych ich skutecznosc, chociaz opublikowano kilka badan
sugerujacych taka mozliwos¢. Oddzielne zagadnienie stanowi grupa lekéw wptywajacych posrednio na $ciane
naczyn mozgowych, jak statyny (inhibitory reduktazy HMG-CoA) — poprzez obnizenie stezenia cholesterolu,
leki nootropowe i wptywajace na krazenie mézgowe. Przydatno$é tych preparatow i ich wptyw na mozliwosci
poznawcze nie zostaty udowodnione.

Nie ma dziatan profilaktycznych, ktére mogtyby zapobiec VaD. Przestrzeganie ogdlnych zasad diety i sposobu
Zycia, a takze systematyczne leczenie cukrzycy, nadcisnienia tetniczego, monitorowanie i leczenie patologicz-
nych stezert homocysteiny i cholesterolu w surowicy, maja pewne znaczenie.

Otepienie z ciatami Levy’ego (D LB') 1000000

Definicja i patogeneza

Otepienie z ciatami Levy’ego (DLB) stanowi przykfad a-synukleinopatii. Wtrety wewnatrzkomdrkowe — ciata
Levy’ego sq bowiem zbudowane z a-synukleiny. Mozna je stwierdzi¢ zarowno w jadrach pigmentowych,
jak i w neuronach kory hipokampalnej, zakretu obreczy i kory wyspy. Niekiedy wspotwystepuja z nimi ztogi
B-amyloidu i nieliczne do$¢ neurony z cechami zwyrodnienia alzheimerowskiego. Do tej samej grupy patoge-
netycznej naleza: choroba Parkinsona, choroba neuronu ruchowego, choroba Hallevordena-Spatza, a takze
— jak sig uwaza — choroba Alzheimera. Wigkszos$¢ przypadkow otepienia z ciatami Levy’ego rozpoznawana
jest dopiero na podstawie badania neuropatologicznego. Pojawienie sig licznych ciat Levy’ego w korze nowej
zawsze klinicznie przejawia sig otgpieniem.
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Obraz kliniczny
Rok 1996 przynidst uzgodnienia co do rozpoznania DLB, opracowane przez Mc Keith’a i wsp., obowigzujace
klinicystow i morfologéw do dzi$. Ostateczne rozpoznanie jest rozpoznaniem sekcyjnym, podobnie jak w AD.

Kryteria klinicznego rozpoznania DLB (Mc Keith i wsp., 1996)

Podstawowymi objawami niezbednymi dla rozpoznania DLB sg postepujace zaburzenia poznawcze, ktore
istotnie zaburzajg prawidtowe funkcjonowanie spoteczne i zawodowe. Wyrazne i utrzymujace sie zaburze-
nia pamieci nie musza konieczne pojawiac sie we wczesnym stadium choroby, ale zwykle pojawiajg sie wraz
Z jej rozwojem. Szczegolnie widoczne moga by¢ deficyty w badaniach uwagi, funkcji czofowo-podkorowych
i wzrokowo-przestrzennych.
Wystapienie dwoch z nastepujacych objawéw jest niezbedne dla rozpoznania prawdopodobnego DLB,
a obecnos¢ jednego — dla rozpoznania mozliwego DLB:

« falujacy przebieg proceséw poznawczych z wyrazng zmiennoscig uwagi i czuwania,

« powtarzajace sie wyrazne i szczegdtfowe omamy wzrokowe,

o objawy zespotu parkinsonowskiego, ruchowego.
Objawy wspomagajace rozpoznanie to:

o powtarzajace sie upadki,

« omdlenia,

o przemijajace zaburzenia Swiadomosci,

¢ nadwrazliwo$¢ na neuroleptyki,

« usystematyzowane urojenia,

inne omamy.

Dla DLB nie sa charakterystyczne:

o udar mézgu, objawiajacy sie ogniskowymi zmianami neurologicznymi lub w badaniu neuroobrazowania,

o 0becnos$¢ w wywiadzie i badaniu przedmiotowym choroby somatycznej lub innej choroby mézgu,

0 podobnym obrazie klinicznym.

Kryteria te zostaty poddane metaanalizie w oparciu o kilkuletnie doswiadczenia (do roku 2000). Oceniono je
jako lepsze od tych, obowiazujacych od lat dla AD i otepienia naczyniopochodnego, a ich czufo$c¢ i swoisto$¢
uznano za znaczaco wyzszg (Mc Keith i wsp., 2000). Najnowsze kryteria opublikowano w roku 2005.

Objawy psychiatryczne

Bardzo typowa dla DLB jest bogata symptomatologia psychopatologiczna. Najbardziej typowe sg halucyna-
cje wzrokowe, ktore wystepuja u ok. 60% chorych. Do$¢ typowo rozpoznaje sig usystematyzowane urojenia,
zespof btednego rozpoznawania, inne halucynacje, np. sfuchowe. Z punktu widzenia praktycznego istotna jest
konieczno$¢ zachowania szczegdlnej ostroznosci przy stosowaniu klasycznych neuroleptykdw, na ktore
z definicji chory reaguje bardzo Zle.

Objawy neurologiczne

Zgodnie z klinicznymi kryteriami (Mc Keith i wsp., 1996) podstawe rozpoznania stanowi stwierdzenie u chorego
zespotu parkinsonowskiego, do ktérego pdzniej dotacza sie otepienie. Jednak nie moze ono pojawic sig pézniej
niz w okresie 12 miesiecy. Zespdt parkinsonowski jest zazwyczaj stabo lub $rednio zaawansowany i charaktery-
zuje sie obecno$cig przede wszystkim: bradykinezji, zacichania mowy, maskowatej twarzy, zaburzer postawy
i rdwnowagi. Chory Zle odpowiada na leczenie L-Dopa. Jest to zespdt symetryczny, w przeciwienstwie do cho-
roby Parkinsona. Poza objawami zespotu parkinsonowskiego, typowym objawem w DLB sg upadki.
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Stanowig one objaw, ktdry pojawia sie znamiennie czesciej niz w AD. Ich przyczyng w DLB sa:

« parkinsonowskie zaburzenia postawy,

o apraksja,

« zaburzenia autonomiczne,

« nasilone zaburzenia rownowagi.

Innymi bardzo waznymi objawami stwierdzanymi w DLB sg omdlenia i przej$ciowe zaburzenia $wiadomosci.

Objawy poznawcze

Wsréd objawdw poznawczych w DLB dominujg poczatkowo zaburzenia uwagi, funkcji wykonawczych i zabu-
rzenia wzrokowo-przestrzenne. We wstepnym okresie choroby nie stwierdza sie deficytu w zakresie pamigci
krétkoterminowe;.

Nieprawidfowosci w badaniach pomocniczych

Nie ma zadnych dowodéw EBM, ze jakiekolwiek badanie dodatkowe moze zdefiniowa¢ DLB. Znane s3 jednak
doniesienia na temat tego, ze w EEG u chorych na DLB typowe sg zaburzenia fazy REM, a w badaniach PET
(pozytronowej tomografii emisyjnej) stwierdza sie — jak sie wydaje typowe dla DLB — obnizenie stezenia glu-
kozy w pfatach potylicznych i styku ciemieniowym, w przeciwienstwie do obrazu obserwowanego w AD.

Rozpoznanie réznicowe
Ze wzgledu na symptomatologie kliniczng DLB wymaga réznicowania przede wszystkim z AD i chorobg
Parkinsona ze wspofwystepujacym otepieniem (PDD).

Leczenie

Nie ma leczenia uznanego w my$| zasad EBM. Najlepiej przebadanym lekiem jest riwastygmina, ktora byfa
oceniana w randomizowanych badaniach klinicznych pod kontrolg placebo, zaréwno w DLB (McKeith i wsp.,
2000), jak w PDD (Emre i wsp., 2004). FDA w roku 2006 uznafa riwastygming jako lek z wyboru dla
zespofow parkinsonowskich z otepieniem. Znane sg takze pojedyncze doniesienia na temat korzystnego
wptywu memantyny. Wptyw L-Dopy na wystepujacy w DLB zesp6t parkinsowski jest niewielki i dotyczy nie-
licznych przypadkéw. Typowa dla DLB cecha jest zta reakcja na klasyczne neuroleptyki. Ponadto neurolep-
tyki drugiej generacji wydaja sie by¢ przeciwwskazane w grupie osoéb w podeszlym wieku, ze wzgledu na
zagrozenie powikfaniami ze strony ukfadu krazenia.

W leczeniu depresji w DLB obecnie rekomendowane sa leki z grupy SSRI, z ktérych prawdopodobnie naj-
lepsza (ze wzgledu na efekt dopamino-mimetyczny), jest sertralina.

Otepienie czotowo-skroniowe (IFT D) 0000000000000 000000

Definicja i patogeneza

Otepienie czotowo-skroniowe nalezy do grupy tauopatii. Do grupy tej nalezg tez: postepujace porazenie nad-
jadrowe, zanik korowo-podstawny i choroba Alzheimera (Kertesz i wsp., 2000). Nalezy pamigtac, ze jest to
choroba niejednorodna klinicznie, genetycznie i morfologicznie. O ile rodzinnie wystepujace postaci tej cho-
roby pojawiaja si¢ typowo w wieku znacznie mfodszym, to wiekszo$¢ przypadkdw sporadycznych dotyczy
0s6b w wieku powyzej 65. r.z.

Obejmuije klinicznie zespot czofowy i skroniowy, w sktad ktérego wchodzi otepienie semantyczne i postepu-
jaca afazja bez ptynnosci mowy. W okoto 30-50% przypadkdw wystepuje rodzinnie, przewaznie dziedziczac
sie w sposob autosomalny dominujacy. FTD w przeciwienstwie do AD i DLB nie charakteryzuje sie spadkiem
poziomu acetylocholiny, lecz deficyt obserwuje sie gtéwnie w zakresie serotoniny i noradrenaliny.
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Epidemiologia
Otepienie czotowo-skroniowe (FTD) stanowi okoto 20-25% przypadkéw klinicznych otepienia i zajmuje
trzecie miejsce, po AD i DLB (Neary i wsp., 1998). Wystepuje rownie czesto u kobiet i u mezczyzn.

Obraz kliniczny

Choroba Picka

Choroba opisana przez Picka w 1892 roku, cechujaca sie postepujacg afazjq i zaburzeniami osobowosci jako
objawami osiowymi. Od niedawna zostata wiaczona do grupy tauopatii, obok otepienia czofowo-skroniowego.
Poczatek choroby pojawia sie pomiedzy 40.—80. r.z.; trwa 2—17 lat. Choruja kobiety i mezczyzni, niekiedy
obserwuje sie przewage zachorowan u kobiet. Czasami choroba wystepuje rodzinnie. Do$¢ czgsto chorzy ci
cierpig na zespot Kluver-Bucego.

Zaburzenia osobowosci s3 raczej umiarkowane. Zachowanie aspofeczne powoduje, ze chorzy ci czgsto sg
leczeni w zakfadach psychiatrycznych. Bywaja oni apatyczni albo pobudzeni i konfliktowi. W badaniu neuro-
psychologicznym dominuja zaburzenia uczenia sig, niemozno$¢ zapamietywania twarzy i postepujace za-
burzenia osobowosci i intelektu. Zdolnosci wzrokowo-przestrzenne sg raczej zachowane, potem dopiero
narasta otepienie az do mutyzmu. U niektérych chorych zaburzenia jezykowe pojawiaja sie wczesnie — tak
jak w oryginalnym przypadku opisanym przez Picka.

W CT i NMR stwierdza sie obecnosc zaniku w obrebie ptatow czofowych i skroniowych dotyczace bruzdy
Sylwiusza, czasami asymetrycznie, czesciej po lewej stronie; poszerzenie rogoéw przednich i skroniowych
komor bocznych z zachowaniem szerokosci rogow tylnych. Wedtug wiekszosci badaczy polimorfizm Apo E
nie jest czynnikiem ryzyka genetycznego.

W otepieniu czofowo-skroniowym (FTD) wyrézniamy:
1. wariant czofowy
2. wariant skroniowy

a. postepujaca afazje bez ptynnosci mowy,

b. otepienie semantyczne.

1. Wariant czotowy FTD

Choroba trwa przewaznie okoto 10 lat, przebieg jest powoli postepujacy. Poczatkowo pojawiajq sie zmiany
osobowosci, nastroju, napedu i zaburzenia zachowania. Na pierwszy plan nie wysuwajg si¢ zaburzenia pa-
mieci, a raczej zaburzenia zachowania i osobowosci. Pacjenci demonstrujg tak zwany ,zespot czotowy”
— s3 rozhamowani (rowniez seksualnie), pozbawieni dystansu, niekrytyczni, nieodpowiedzialni, wesotkowaci
lub nieadekwatnie depresyjni, miewajq objawy urojeniowe. Charakteryzujg sie¢ hiperoralizmem: poznajg
wszystko przy pomocy ust, jedza niejadalne rzeczy. W badaniu neuropsychologicznym stwierdza sige konkre-
tyzm myslenia, w testach oceniajacych pamig¢ i nazywanie, w poréwnaniu z AD, pacjenci uzyskuja wigcej
punktéw. W badaniu neurologicznym wczesnie pojawiaja si¢ objawy deliberacyjne, objawy zespotu parkin-
sonowskiego i zespofu mozdzkowego.

2. Wariant skroniowy FTD

Dotyczy okofo 20% przypadkow otepienia czofowo-skroniowego i charakteryzuje sie zanikiem w obszarze
przedniej skroni i podstawy pfatéw czotowych. W badaniu SPECT stwierdza sie asymetryczng hipoperfuzje
w wymienionych okolicach. Jezeli zanik dotyczy przede wszystkim lewej skroni, to w obrazie klinicznym do-
minuje afazja, jezeli natomiast prawej — przewazaja zaburzenia zachowania, sztywnos¢, konkretyzm myslenia
i nadwrazliwos$¢ wzrokowa.
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W wariancie skroniowym rozréznia sig klinicznie dwie podjednostki chorobowe. Sg to:

a. postepujaca afazja bez ptynnosci mowy (PPA)

Zanik mozgu jest asymetryczny, obejmuje lewy pfat skroniowy i czofowy. Chorzy z PPA wykazuja brak ptyn-
nosci mowy, przy zachowanym jej dobrym rozumieniu. Ich wypowiedzi sq agramatyczne; pojawiajg si¢
trudnosci w powtarzaniu, czytaniu i pisaniu.

Zaburzenia ekspresji mowy stanowig wczesny objaw i dominuja w przebiegu choroby.
Pozostafe procesy poznawcze moga przebiega¢ prawidtowo lub pozostawaé wzglednie zachowane.

I. Objawy celowe
A.
B. mowa spontaniczna pozbawiona ptynnosci, z co najmniej jednym z nastepujacych objawow: agramatyzm,

powolny poczatek i postepujacy przebieg,

fonetyczne parafazje, anomia.

. Objawy potwierdzajace diagnoze
. mowa i procesy jezykowe:

1. zwolnienie lub apraksja oralna,

2. zaburzenia powtarzania,

3. aleksja, agrafia,

4. wczesne perseweracje znaczenie sfowa,
5. p6zny mutyzm;

. zachowanie:

1. bez zaburzen zachowan spofecznych we wczesnym okresie,
2. objawy fizykalne: pézno wystepujace przeciwstronnie objawy deliberacyjne, spowolnienie ruchowe,
sztywnos$¢ i drzenie;

. badania diagnostyczne:

1. badania neuropsychologiczne: afazja bez ptynnoS$ci stowa, przy braku gfebokich zaburzen pamigci
i zaburzerr wzrokowo-przestrzennych,

2. elektroencefalogram: prawidfowe lub niewielkie asymetryczne spowolnienie czynnosci bioelektrycznej
mozgu,

3. badania neuroobrazowe (strukturalne/czynno$ciowe) asymetryczne zmiany gtéwnie w potkuli dominu-
jacej (zwykle lewe;).

b. otepienie semantyczne (SD)

Zanik obejmuje gfownie przednig cze$ci obu ptatéw skroniowych. W obrazie klinicznym zwracajg uwage gfe-
bokie zaburzenia pamieci semantycznej (nabytej) i utrata pamieci stownej. Jednocze$nie pamie¢ epizodycz-
na (pamie¢ zdarzen z wtasnego zycia), a takze pamie¢ codziennych zdarzen jest zwykle zachowana. Cechg
charakterystyczng jest mowa ptynna z tendencjg do wieloméwnosci i jednoczesnym zubozonym zasobem
sfownictwa o niewielkiej zawartosci informacyjnej (tzw. pusta mowa). Dominujg trudnosci z wyszukiwaniem
nazw, natomiast struktura gramatyczna pozostaje wzglednie poprawna. Zaburzenia zachowania sg podobne
do opisywanych w wariancie czotowym FTD.
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A. Powolny poczatek i postepujacy przebieg.

Zaburzenia jezykowe charakteryzuje ptynna, ale pusta mowa spontaniczna.

B. Utrata znaczenia stow, wyrazajaca sie zaburzeniem nazywania i rozumienia, semantyczne parafrazje i/lub
C. Zaburzenia spostrzegania w postaci:

Prosopagnozji: zaburzenia rozpoznawania znajomych twarzy i/lub

Agnozji asocjacyjnej: zaburzenia rozpoznawania przedmiotow

D. Zachowane rozpoznawanie i odtwarzanie rysunku

E. Zachowane powtarzanie pojedynczych stow

F. Zachowana zdolno$¢ gtosnego czytania i pisania pod dyktando z poprawng ortografig stéw regularnych.

Najczesciej stosowane s3 opublikowane jako pierwsze kryteria Lund and Manchester Groups (1994) dotycza-
ce wariantu czofowego. Dokfadnosc¢ klinicznego rozpoznania FTD zgodnego z tymi kryteriami, potwierdzonego
badaniem neuropatologicznym, ma wysoka (97 %) zaréwno czutos$¢, jak i swoistosc.

Kryteria kliniczne dla otepienia czotowo-skroniowego

wg grupy Lund i Manchester

|. Zaburzenia zachowania » Podstepny poczatek i powoli postepujacy przebieg
« Wczesne objawy zaniedbywania wtasnej osoby
« Weczesne zaburzenia zachowan spotecznych
« Wczesne objawy odhamowania
o Sztywno$¢ poznawcza, brak plastycznosci
« Hiperoralnosc
o Zachowania stereotypowe i perseweracyjne (bfadzenie,
manieryzmy: klaskanie, Spiewanie, tariczenie itp., zachowania
rytualne dotyczace np. toalety czy ubierania)
o Zachowania utylizacyjne (nieodparta potrzeba uzywania
przedmiotéw bedacych w polu widzenia zgodnie z ich
przeznaczeniem, niezaleznie od tego, czy ma to sens)
« Roztargnienie, impulsywnos¢, niecierpliwo$é
Wezesny brak krytycyzmu co do wiasnej choroby

II. Objawy afektywne Depresja, lek, sentymentalizm, mysli samobgjcze, urojenia
(wczesne i przelotne)
Hipochondria (wczesny i przelotny objaw)
Brak emocjonalnego zaangazowania, brak empatii, sympatii, apatia
Amimia (inercja, aspontanicznosc)

I1l. Zaburzenia mowy Postepujace zubozenie mowy
Stereotypie (powtarzanie kilku stéw, zdan lub tematow)
Echolalia i perseweracje
Mutyzm w p6znym stadium

IV. Zachowana orientacja w przestrzeni i praksja
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V. Objawy fizykalne Wcze$nie objawy deliberacyjne
Weczesnie nietrzymanie moczu
P6zno akinezja, sztywnos¢ pozapiramidowa, drzenie
Niskie i chwiejne cisnienie krwi

VI. Badania diagnostyczne « Prawidfowe EEG mimo zaawansowanego otepienia
» Badania neuroobrazowe (strukturalne i/lub czynnosciowe)
zmiany w obrebie pfatow czofowych i/lub w przedniej czesci
ptatéw skroniowych
» Badanie neuropsychologiczne (wyrazne obnizenie wynikow
w testach czotowych przy braku gfebokich zaburzeri pamigci,
zaburzen mowy typu afatycznego i funkcji wzrokowo-
-przestrzennych

VII. Objawy potwierdzajace rozpoznanie e« Poczatek przed 65 r.z.
» Wystepowanie podobnych zaburzen u krewnych
« Objawy opuszkowe, osfabienie i zanik migsni, fascykulacje
w przypadku otepienia w przebiegu choroby neuronu ruchowego

VIll. Objawy wyfaczajace rozpoznanie  « Nagty poczatek

Uraz gtowy zwigzany z poczatkiem choroby

» Woczesne gfebokie zaburzenia pamigci

« Woczesne zaburzenia orientacji przestrzennej, bfadzenie
w otoczeniu

o Woczesna gteboka apraksja

» Mowa logokloniczna, z tatwym gubieniem watku

o Mioklonie

o Objawy opuszkowe

« Ataksja mézdzkowa

« Choreoatetoza

o Wczesne nieprawidtowosci w EEG

» Badania neuroobrazowe (przewaga zmian w tylnej czesci
mozgu, liczne ogniska niedokrwienne)

 Badania laboratoryjne wskazujace na SM, AIDS,
opryszczkowe zapalenie mdzgu itp.

Najnowszymi kryteriami sg kryteria Mc Khann’a z 2001.

Kryteria kliniczne dla FTD (Mc Khann i wsp., 2001)

1. Wystepujace zaburzenia zachowania lub deficyt poznawczy w postaci:
¢ wczesne i postepujace zmiany osobowosci i zachowania w postaci niewtasciwych dziatan i reakcji,
¢ wczesne i postepujace zaburzenia jezykowe w postaci zaburzer ekspresji mowy lub trudno$ci
Z nazywaniem i rozumieniem sfowa.
2. Deficyt ten jest na tyle gteboki, ze zaburza funkcjonowanie spoteczne i aktywnos¢ zawodowg
W porownaniu ze stanem przedchorobowym.




18 Zespoly otepienne

3. Powolny poczatek i postepujacy przebieg.

4. Zaburzenia te nie sg spowodowane inng chorobg ukfadu nerwowego.
5. Zaburzenia nie wystepujq w delirium.

6. Wytaczone jest rozpoznanie chorob psychicznych.

Nieprawidfowosci w badaniach pomocniczych

W badaniach strukturalnych typowy jest mniej lub bardziej symetryczny, wybidrczy zanik przedniej czesci
pfatéw czotowych i/lub skroniowych. W wariancie czotowym FTD znajdywany jest zanik obustronny; w PPA
stwierdza sig lewostronny asymetryczny zanik przedniej czesci ptata skroniowego, a w SD — asymetryczny
zanik przednich czes$ci obu pfatéw skroniowych. Badania SPECT i PET wykazuja hipoperfuzje (SPECT) lub
obnizenie stezenia glukozy (PET) w pfatach czotowych i przedniej czesci ptatow skroniowych.

Rozpoznanie réznicowe
W diagnostyce roznicowej nalezy uwzgledni¢ choroba Alzheimera (AD) oraz posta¢ podkorowg otepienia
naczyniopochodnego (VaD).

Leczenie

Nie ma zadnych metod leczenia przyczynowego w FTD. Podejmowano rézne préby, miedzy innymi z inhibi-
torami cholinesterazy — bez efektu w mys| zasad EBM. Ich podawanie jest nieskuteczne, a niekiedy wrecz
szkodliwe, zwazywszy, ze w otepieniu czotowo-skroniowym nie ma dominujacego deficytu acetylocholiny.
Ostatnio pojawity sie¢ doniesienia na temat ritalinu, leku stosowanego z zespole ADHD. Podejmuije sig tez
proby stosowania lekéw z grupy SSRI (fluwoksaminy, paroksetyny, citalopramu) oraz trazodonu (Lebert,
Pasquier, 1999). Wszystkie te leki moga by¢ pomocne w leczeniu objawowym.

W 2006 roku ukazafo sie¢ opracowanie grupy polskich ekspertow zajmujacych sie otepieniem,
adresowane do specjalistéw zajmujacych sie tym problemem. Jest ono lapidarnym podsumowaniem
obowiazujacych kryteridw i wiedzy dotyczacej rozpoznawania i leczenia otepie.
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