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Streszczenie

Kliniczne rozpoznanie otepienia czoltowo-skroniowego
(ang. frontotemporal dementia, FTD) i jego rzadkich wa-
riantéw z dominujgcym deficytem jezykowym (otepienia
semantycznego i pierwotnej postepujgcej afazji) ma istot-
ne znaczenie ze wzgledu na odrebne, zwlaszcza w poréw-
naniu z otepieniem w chorobie Alzheimera, postepowanie
terapeutyczne (inhibitory cholinesterazy sa w FTD nie-
skuteczne, a memantyna nie byta badana). W réznicowa-
niu FTD, poza badaniem neurologicznym i psychiatrycz-
nym oraz neuroobrazowaniem, istotng role pelni ocena
neuropsychologiczna. W pracy przedstawiono charakte-
rystyke obserwowanych w FTD deficytéw funkeji po-
znawczych, takich jak uwaga, pamieé, funkcje jezykowe
1 wzrokowo-przestrzenne oraz opisano najczesciej stoso-
wane narzedzia (testy) do ich oceny. Zwrdcono uwage na
mozliwosci wykorzystania diagnostyki neuropsycholo-
gicznej w réznicowaniu FTD z chorobg Alzheimera, ote-
pieniem naczyniopochodnym oraz innymi otgpieniami.

Slowa kluczowe: otepienie czotowo-skroniowe, diagnosty-
ka, réznicowanie, testy neuropsychologiczne.

Abstract

Clinical diagnosis of fronto-temporal dementia (FTD)
and its rare variants (semantic dementia and primary
progressive aphasia) represents a special challenge
bearing in mind its difficulties and is important due to
with the
Alzheimer’s dementia. Of note, cholinesterase inhibitors

therapeutic differences most common
commonly prescribed in Alzheimer’s disease are not
effective in FTD and a novel drug, memantine, has not
been evaluated as yet. Neuropsychological evaluation is
an important add-on to neurological, psychiatric and
neuroimaging assessments in the clinical diagnosis of
FTD. In this paper, we have described characteristics of
neuropsychological deficits observed in FTD (such as
attention, language, visuospatial and memory
impairments) as well as tools used (tests) in clinical
practice. Special attention is paid to the utility of
neuropsychological examination in the differential
diagnosis of FTD versus Alzheimer’s disease, vascular

dementia and other, less common forms of dementia.
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Diagnostyka neuropsychologiczna otgpienia czofowo-skroniowego

Zalaczniki 1—4 sa dostepne na stronie internetowej czasopisma: www.neurologia.termedia.pl

Wstep

Badanie neuropsychologiczne pelni istotna role
w diagnostyce otepien, gdyz poprzez wlasciwg ocene
wybiérezych deficytéw poznawcezych moze przyczyniaé
si¢ do wykrycia choroby w bardzo wezesnej fazie, a po-
przez ocene wzorca zaburzen poznawczych pozwala
réwniez wnioskowac o mozliwej przyczynie otepienia.

W ocenie chorych z podejrzeniem otepienia czoto-
wo-skroniowego (FTD) istotna role petnig testy do
szczegGtowego badania funkgji plata czotowego, pozwa-
lajace na ocen¢ zdolnosci do myslenia abstrakeyjnego,
planowania oraz rozwigzywania probleméw, sprawnosci
pamieci operacyjnej i funkcji wykonawczych, ktére sa
z kolei podstawa proceséw zwigzanych z plastycznoscia
psychiczng. Procesy te pozwalajg na sprawng analiz¢ sy-
tuacji i oceny znaczenia biezgcych informacji, zmiang
kryteriéw reakcji, gdy zachodzi taka potrzeba, sg takze
najwazniejszymi funkcjami umozliwiajgcymi adaptacje
do zmieniajacych si¢ warunkéw otoczenia. U chorych
z podejrzeniem FTD konieczna jest réwniez doktadna
ocena uwagi, zwlaszcza takich jej cech jak przerzutnosd,
podzielnos¢ i selektywnosé.

Chorych z FTLD (ang. frontotemporal lobar degene-
ration) mozna zakwalifikowa¢ do jednego z trzech pod-
stawowych podtypéw klinicznych, w ktérych dominuja
odrebne deficyty poznawcze: 1) FTD, 2) postepujgca
afazja z utratg plynnosci mowy (ang. progressive nonfluent
aphasia) oraz 3) otgplenie semantyczne.

Otepienie czotowo-skroniowe

Rozpoznanie jest czgsto mozliwe juz na podstawie
wywiadu: u chorych tych za charakterystyczne uwaza
sie wczeSniejsze wystepowanie zmian charakterolo-
gicznych i emocjonalnych oraz obserwowanych zabu-
rzen zachowania niz deficytéw poznawczych (zwlasz-
cza w zakresie pamigci), obecnosci typowych zmian
w badaniach neuroobrazowych 1 specyficznych wyni-
kéw testéw neuropsychologicznych.

Wyniki w testach do globalnej oceny funkgji poznaw-
czych, takich jak skala inteligencii Wechslera (WAIS-R)
czy skala przesiewowa otgpienia (Mini Mental State Exa-
mination, MMSE) s3 zwykle we wczesnych fazach
FTD prawidfowe, pomimo widocznych zmian w za-
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chowaniu 1 funkcjonowaniu chorych [1,2]. Uwazana
za typowg dla choroby Alzheimera rznica w wynikach
WALIS 1Q w podskali stownej i bezstownej (wykona-
niowej), u chorych z FTD nie jest obserwowana [3].
Wedlug niektérych badaczy optymalnym globalnym
narzedziem dla oceny chorych z FTD jest skala oceny
nasilenia otgpienia Mattisa (Mattis Dementia Rating Sca-
le, MDRS), ktéra uwzglednia zaburzenia poznawcze
zwigzane w uszkodzeniem struktur podkorowych [2].

We wezesnych fazach FTD nie stwierdza si¢ zabu-
rzen dotyczacych orientacji w czasie 1 miejscu, nieza-
burzona pozostaje takze pamie¢ autobiograficzna. Na
wynik testéw badajacych pamie¢ wplywa korzystnie
stosowanie podpowiedzi i testéw opartych na zasadzie
alternatywnych odpowiedzi wielokrotnego wyboru
oraz pytan skonkretyzowanych [2]; obserwuje si¢ za-
burzenia wydobywania informacji z magazynéw pa-
mieci oraz jej organizacji, planowania i strategii roz-
wigzywania zadan, a nie odtwarzania informacji, jak
w AD. Ponadto wykonanie zadan jest w znacznym
stopniu zwigzane z zaburzeniami uwagi, ktére decy-
duja o zmienno$ci wynikéw w testach do oceny pamie-
¢l u tego samego pacjenta [2,4].

Typowe dla FTD zaburzenia jezykowe mozna
stwierdzi¢ juz we wezesnych stadiach choroby; obser-
wuje si¢ redukcje mowy spontanicznej, subtelne prze-
jawy afazji (zwykle semantycznej), stereotypowe wtra-
canie zbednych i nieniosacych informacji stow, zabu-
rzenia rozumienia mowy dotyczace skomplikowanych
syntaktycznie zdaf oraz zaburzenia fluencji stowne;.
Inne funkcje jezykowe, takie jak nazywanie czy czyta-
nie pozostaja zwykle niezaburzone [3,5].

W poczatkowych etapach rozwoju FTD nie obser-
wuje si¢ istotnych klinicznie zaburzen rozpoznawania
wzrokowego 1 podstawowych proceséw wzrokowo-
-przestrzennych. Typowe sg natomiast trudnosci przy
zadaniach polegajacych na kopiowaniu figur geome-
trycznych (np. test zlozonej figury ztozonej Osterrietha-
-Reya) czy ukladaniu wzoréw z klockéw. Prawdopo-
dobnie trudnosci te sg spowodowane deficytami w za-
kresie funkcji wykonawczych odpowiedzialnych za
zdolno$ci organizacji 1 planowania, a nie uszkodze-
niem proceséw wzrokowo-przestrzennych. Niektdrzy
autorzy zwracajg uwage na mozliwos¢ jednoczesnego
wystepowania zaburzen werbalnych oraz uposledzenia
myS$lenia wzrokowo-przestrzennego i pamieci wzroko-
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wej, ktére to dysfunkcje sa wynikiem niemoznosci ko-
ordynacji zlozonych proceséw poznawczych [6]. Za-
burzenia funkcji wykonawczych i uwagi znajduja od-
zwierciedlenie w stabszym wykonywaniu klasycznych
testow czotowych (zest Stroopa czy Test F.gczenia Punk-
t0w), choé mogg one wypas¢ zaskakujgco dobrze we
wezesnych stadiach FTD. W tej fazie choroby testem
w ktérym zauwaza si¢ znaczne odchylenia od normy
jest 1ést Sortowania Kart Wisconsin (ang. Wisconsin Card
Sorting Tést, WCST), ktérego wykonanie przekracza
mozliwosci chorych z bardziej zaawansowana chorobg.

Otepienie semantyczne

W otepieniu semantycznym najwczesniej wyste-
pujacym deficytem sa semantyczne zaburzenia jezy-
ka, prowadzace do afazji z zachowang ptynnoscia mo-
wy (tzw. pustej mowy). Chorzy majg trudnosci nie tyl-
ko z rozumieniem znaczenia stéw 1 ich prawidlowym
uzywaniem, ale takze blednie przypisujg nazwy real-
nym obiektom lub ich obrazom. Jest to spowodowa-
ne rozdzieleniem znaczen stéw od obiektéw i zjawisk
opisywanych przez slowa. Zachowana poprawna
plynno$¢ mowy powoduje, ze wypowiedzi chorych,
w ktérych wlaczane sa przypadkowe stowa, sprawiajg
wrazenie wypowiedzi bezsensownych okreslanych
mianem mowy pustej. We wezesnych etapach choroby
typowy jest natomiast brak istotnych zaburzen pa-
miegci, praksji czy proceséw wzrokowo-przestrzen-
nych. Inne zaburzenia jezyka takie jak parafazje,
a takze zaburzenia percepcji wzrokowej bez innych
zaburzen wzrokowo-przestrzennych (wyrazajace si¢
np. w nierozpoznawaniu znanych twarzy) wystepuja
w pozniejszych stadiach choroby [7,8]. Krytycyzm
jest zwykle zachowany.

Pierwotna postepujqca afazja
(postepujqca afazja
z utratq ptynnosci mowy)

Zaburzenia plynnosci mowy 1 parafazje fonemicz-
ne sg wezesnymi objawami tego podtypu FTLD. Inne
niz jezykowe zaburzenia poznawcze (dotyczace licze-
nia lub praksji) spotyka si¢ rzadko i mogg by¢ one
przej$ciowe. Prawdopodobienstwo prawidlowego roz-
poznania przyzyciowego tego zespolu jest wieksze, gdy
izolowany deficyt w zakresie funkcji jezykowych
utrzymuje si¢ dtuzej niz 2 lata. Krytycyzm jest zwykle
zachowany, co moze powodowaé nawet nadmierne
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skupianie sie chorego na trudnosciach z méwieniem.
Moze to ponadto wptywaé niekorzystnie na wyniki ba-
dan testowych oraz jest cz¢sto przyczyna pogorszenia
codziennego funkcjonowania.

Ocena neuropsychologiczna chorych
z dysfunkcjq ptata czotowego

W poczgtkowej fazie FTD wazna jest ocena stop-
nia upo$ledzenia pamieci operacyjnej (ang. working
memory) 1 funkcji wykonawczych, sprawnosci te bo-
wiem ulegajg oslabieniu najwczesniej 1 w znacznym
stopniu pogarszajg mozliwo$ci wykonania innych te-
stéw neuropsychologicznych; sa one réwniez bezpo-
$rednio zwiazane z wystgpieniem niektérych zaburzen
behawioralnych, takich jak sztywno$¢ zachowan, per-
seweracje 1 brak mozliwosci dostosowania zachowania
do sytuacji. Ponadto pami¢¢ operacyjna stanowi istot-
ny element calego systemu pamieci, co sprawia, ze za-
burzenia pamigci operacyjnej maja daleko idace konse-
kwencje dla calego systemu pamigci. Goldman-Rakic
(2003) przedstawila model organizacyjny pamieci,
w ktérym zasadnicza role odgrywa pamie¢ operacyjna,
koordynujaca dzialanie calego systemu [9]. Pamigé
operacyjna, dzieki jej funkcjonalnemu komponentowi,
jakim sg procesy online, umozliwia wlaczanie istotnych
w danej chwili informacji, co jest niezbedne dla wydo-
bywania informacji z pamieci dtugotrwalej, rozwiazy-
wania probleméw, czy planowania. Jest réwniez po-
przez to SciSle zwiazana z pamiecig epizodyczng (auto-
biograficzng). Mechanizm neuronalny pamieci epizo-
dycznej wymaga wspoldziatania osrodkéw korowych
(gtéwnie kory przedczotowej) oraz hipokampa [9,10].

Korzystne jest wigc przeprowadzenie u chorych
z podejrzeniem FTD badania testem WCST, ktérego
wykonanie polega na sortowaniu kart wzgledem kart
wzorcowych, zgodnie z przyjetym przez komputer
kryterium. Osobie badanej prezentuje si¢ cztery karty
wzorcowe, na ktérych znajduje si¢ jeden czerwony
trojkat, dwie zielone gwiazdki, trzy zétte krzyze oraz
cztery niebieskie kofa. Nastepnie u dotu ekranu poja-
wiajg sie karty (maksymalnie 128 kart), ktére badany
musi roztozyé wg trzech mozliwych kryteriéw: koloru,
ksztattu lub liczby elementéw. Rozktadania kart osoba
badana dokonuje poprzez dotknigcie na monitorze
komputera wlasciwej karty wzorcowej za pomoca pid-
ra $wietlnego. Komputer informuje badanego czy do-
brze, czy tez zle utozyt dang karte. Zadanie to wymaga
utrzymania w pamieci bezposredniej informacji na te-
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mat aktualnie przyjetego kryterium, potencjalnie moz-
liwych wyboréw oraz wykonania planu rozwigzania za-
dania. W przypadku poprawnego rozpoznania kryte-
rium reakcji osobie badanej pozwala si¢ na poprawne
ulozenie kilku kart, po czym nast¢puje zmiana zasady
rozktadania kart, bez uprzedniej informacji. Po utoze-
niu wszystkich 6 kategorii lub wykorzystaniu wszyst-
kich 128 kart nastepuje zakonczenie badania. Zadanie
nie moze by¢ poprawnie wykonane, jesli badany nie
potrafi oceni¢ znaczenia nowych informacji, czy wycia-
gaé wnioskow z reakeji blednych. Podobnie tendencja
do perseweracji uniemozliwia zmiane zasady reagowa-
nia, nawet, gdy osoba badana widzi takg potrzebe.
Brak mozliwosci oceny informacji biezacych oraz ich
usystematyzowania wplywa z kolei na zdolno$¢ do za-
planowania kolejnych reakcji w tym tescie.

Osoby z weczesnym etapem FTD prezentuja juz
powazne zaburzenia funkcji  wykonawczych.
W WCST najczesciej obserwuje si¢ u nich znaczne
podwyzszenie liczby bledéw perseweracyjnych, a takze
nieperseweracyjnych (wynikajacych z zaburzen uwagi
i podatnosci chorego na dystrakcje), zmniejszenie licz-
by poprawnie ulozonych kategorii (rzadko chorzy
uktadajg wiecej niz 2-3 kategorie). Stwierdza si¢ réw-
niez znacznie obnizony wskaznik odpowiedzi zgod-
nych z koncepcjg logiczng (w granicach 20% przy nor-
mie powyzej 75%), natomiast wskaznik uczenia jest
z reguly niemozliwy do oznaczenia. Wskazuje to na
uszkodzenie funkcji grzbietowo-bocznych czesci plata
czolowego powodujgce ciezkie zaburzenia funkcji wy-
konawczych. W' bardziej zaawansowanych stadiach
choroby wykonanie WCST nie jest juz mozliwe.

We wczesnej fazie choroby mozna réwniez prze-
prowadzi¢ badanie wzrokowej pamieci operacyjnej ze-
stem N-back. Test polega na szybkiej prezentacji bodz-
céw wzrokowych (liter; cyfr), po czym osoba badana
musi rozpoznaé, czy widziata dany sygnat w poprzednie;
kolejce (2-back) lub trzy kolejki przedtem (3-back).
Chorzy z wezesnym otepieniem majg powazne trudno-
$ci w rozpoznaniu bodZcdw w wersji 2-back, natomiast
wersja 3-back jest niewykonalna. Chorzy z bardziej
nasilonymi zmianami w zakresie struktur podkoro-
wych nie sg zdolni do wykonania testu z uwagi na sil-
ne spowolnienie reakcji, a takze zaburzenia uwagi.
Czesto podczas prezentacji bodzcow okazuje sie, ze
chory zadnych bodzcéw nie zauwazyt.

Kolejnym testem wymagajgcym sprawnej pamieci
operacyjnej 1 funkcji wykonawczych jest Test Lgczenia
Punktdw. Stuzy on do oceny szybkosci psychomoto-
rycznej (cze$¢ A: jak najszybsze polgczenie linig ciagly
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punktéw oznaczonych cyframi od 1 do 25, w kolejno-
$ci numerycznej) 1 do oceny wzrokowo-przestrzennej
pamieci operacyjnej (cze$¢ B jak najszybsze potaczenie
linig ciggla naprzemiennie cyfry z kolejnymi literami al-
fabetu, w porzadku 1-A-2-B-3-C-4-D itd.). Rozwigza-
niem testu jest czas mierzony w sekundach, uzyskany
przez osobe badang w fazie A, czas uzyskany w fazie B
oraz réznica czaséw B-A. Chorzy z FTD nie sg w sta-
nie poprawnie wykonac czesci B testu, ze wzgledu na
niemozno$¢ przemiennego wprowadzania i stosowania
kryterium. Chorzy z wigkszym stopniem uszkodzenia
osrodkéw podkorowych majg wyrazne trudnosei juz
w pierwszej czesci testu, w ktdrej uzyskujg czasy znacz-
nie przekraczajace normy (powyzej 3 min przy nor-
mach wykonania dla oséb starszych 45—60 sekund).
Tést Stroopa (Stroop Color Word Interference Iést) stuzy
badaniu werbalnej pamieci operacyjnej. Sktada si¢ on
z dwéch czeSci: RCNb (reading color names in black)
1 NCWd (naming color of word-dijfferent). W fazie pierw-
szej zadaniem osoby badanej jest jak najszybsze przeczy-
tanie 10 rz¢déw po 5 stéw oznaczajacych nazwy koloréw
napisanych czarnym drukiem na bialej kartce. W dru-
giej czescl osoba badana musi, najszybciej jak potrafi, na-
zwaé kolory druku poszczegdlnych stoéw, przy czym ko-
lor druku stowa nie pokrywa sie z kolorem, ktérego jest
desygnatem. Wytwarza si¢ tu specyficzng sytuacje prowo-
kacji perseweracyi, jaka jest wyuczenie jednego kryterium
dziatania i konieczno$¢ przestawienia si¢ na inne, pod-
czas gdy poprzednie kryterium nadal jest przypominane.
Rozwigzaniem testu jest czas uzyskany w fazie pierwszej
i fazie drugiej oraz liczba bleddw perseweracyjnych w fa-
zie drugiej testu. Chorzy z FTD z reguly nie majg pro-
bleméw z przeczytaniem nazw kolordéw w pierwszej cze-
Sci testu. W zaleznosci jednak od profilu zmian, wyko-
nujg to zadanie w réznym czasie. Chorzy z zaburzenia-
mi zachowania o typie odhamowania wykonujg test szyb-
ko i mniej doktadnie (np. skracajg stowa, czytaja jednym
ciggiem nie robigc przerw, czasami w jednej intonacji).
Druga cze$¢ testu jest najczesciej wykonana szybko 1 nie-
poprawnie, najczesciej jest to czytanie nazw, a nie nazy-
wanie koloréw, a préby korekty przez badajacego nie
przynosza efektéw. Osoby ze znacznymi zmianami pod-
korowymi wykonuja zadanie RCNb poprawnie, cho¢
wolno, natomiast maja trudno$ci z wykonaniem drugiej
czescl testu, gdzie nie moga przestawic si¢ na nowa zasa-
de reakcji. Widoczne sg u nich préby kontroli wykona-
nia zadania, a korekta osoby badajacej (przypomnienie,
1z chory ma nazywac kolory druku stéw) poprawia wyni-
ki. Natomiast chorzy z postepujaca afazja z utrata ptyn-
no$ci mowy obie czeSci testu wykonujg niepoprawnie,
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przy czym lepiej sobie radzg z czeScig pierwsza. W wy-
konaniu drugiej czesci testu, obok typowych dla wszyst-
kich chorych bledéw polegajacych na czytaniu nazw,
a nie nazywaniu koloru druku stéw, chorzy ci majg kto-
pot z wlasciwym nazwaniem koloru, staraja si¢ go opisac,
pojawiajg sie intruzje stowne.

Inne metody stosowane do oceny funkcji czolowych
to 1ést Wieze Londysiskie (ang. Towers of London), czy
prosty test powtarzania cyfr wspak (lub literowania sto-
wa wspak), wymagajacy utrzymania w pamieci opera-
cyjnej ciagu cyfr oraz dokonania na nich operacji umy-
stowych angazujgcych funkcje wykonawcze. Do bada-
nia funkcji czolowych mozna tez uzy¢ testéw naslado-
wania ciaggdw ruchéw. Wymaga to od osoby badanej za-
pamigtania kolejnych ruchdéw, nastepnie skonstruowa-
nie tzw. wyobrazeniowego planu wykonania zadania
i w kolejnej fazie zastosowania planu wyobrazeniowego
w realnej sytuacji. Takie zadania mozliwe sg do wyko-
nania dzigki sprawnym funkcjom wykonawczym.

W badaniu funkeji czotowych uzywa si¢ réwniez te-
stow badajacych rozumienie norm spolecznych. Przy
uszkodzeniach grzbietowo-bocznych czesci plata czoto-
wego typowe jest nierozumienie norm, natomiast przy
uszkodzeniach brzuszno-przysrodkowych czesci plata
czolowego obserwuje sie poprawne rozumienie norm
spolecznych, pozostajace jednakze w sprzecznosci z ob-
serwowanymi asocjalnymi zachowaniami chorych.

Zaburzenia uwagi

Rekomendowanym testem do badania proceséw
uwagi jest Test Cigglego Wykonywania (ang. Continuous
Performance Tést, CPT), szczegdlnie jego wersja kompu-
terowa A-X. Stuzy on do badania ciggtosci i selektywno-
$ci uwagi oraz czujnosci. Ocenia sie tu zdolnosci osoby
badanej do reakeji na istotne bodzce eksperymentalne
lub na sekwencje takich bodZcéw 1 jednoczesna umiejet-
no$¢ ignorowania bodzcéw uprzednio okreslonych jako
nieistotne. BodZcami moga by¢ pojedyncze okreslone
bodzce (np. litera A), sekwencja bodzcéw (np. cyfry od
3 do 7) lub ten sam bodziec pojawiajacy si¢ dwukrotnie
po sobie w biezacej sekwencji [11]. Procesy uwagi moz-
na réwniez ocenia¢ w prostych probach, np. prezentujac
pojedyncze bodzce wzrokowe (lub stuchowe) z pomia-
rem czasu reakcji chorego. Zdolno$¢ réznicowania
bodzcéw istotnych od nieistotnych, czyli selektywnosé
uwagi mozna mierzy¢ wprowadzajac dwa bodzce, z kt6-
rych jeden musi by¢ ignorowany przez osobe badang.
Na podstawie poréwnania czasu reakcji na bodziec po-
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jedynczy, z czasem reakcji w zadaniu z dwoma bodzca-
mi oraz analizujac liczbe reakcji nieprawidfowych moz-
na oceni¢ zaréwno selektywno$¢ uwagi, jak tez wrazli-
wos¢ na dystraktory. Podatno$¢ na dystrakcje mozna tez
sprawdzi¢ poréwnujac wykonanie jakiejkolwiek prostej
czynno$ci (np. czytania, liczenia) w sytuacji bez
i z wprowadzeniem bodzcéw zaktéeajacych.

Wigkszos$¢ chorych z FTD wykonuje testy uwagi
nieprawidfowo, w szczegdlnosci stwierdza si¢ ostabienie
reakcji na bodzce eksperymentalne i trudnosci w rézni-
cowaniu bodzcédw. Zaburzeniu ulegajg rowniez czasy re-
akcji, ktére w przypadkach zespotu z apatia s kilka-
krotnie wydtuzone, a czasami chorzy ci nie sa w stanie
zauwazy¢ prezentowanego bodZca, dlatego obserwuje
si¢ u nich znaczny procent nierozpoznanych bodzcéw.

Zaburzenia pamieci

Uszkodzenie $rodkowej czesci plata skroniowego
wigze si¢ z wystgpieniem zaburzen pamieci deklara-
tywnej. W afazji semantycznej zaburzenia funkeji wer-
balnych oraz zaburzenia pamigci semantycznej sg pod-
stawowym objawem chorobowym, natomiast w FTD
sg one stabiej wyrazone. Wraz z rozwojem choroby po-
jawiajg si¢ najpierw zaburzenia pamigci operacyjnej
(zwigzane z uszkodzeniem czolowym), nastepnie za-
burzenia pamigci deklaratywnej, zaréwno semantycz-
nej, jak tez epizodycznej. U czesci chorych ze znacz-
nie upo$ledzong pamiecig operacyjng, zaburzenia pa-
migci epizodycznej moga by¢ silniej wyrazone.

Do badania proceséw pamieci stosuje si¢ rozne te-
sty oceniajace pami¢¢ deklaratywng (epizodyczng i se-
mantyczng), testy oceniajace pamie¢ niedeklaratywng
(proceduralna, konceptualng i percepcyjng), stosujac
zaréwno proby werbalne (pamied stéw, cyfr), jak i nie-
werbalne (pamigé wzrokowa figur, przestrzeni, topo-
grafii, czy pamie¢ stuchowa dzwiekdw, rytméw, muzy-
ki). Bada si¢ procesy zapamigtywania, zakres (pojem-
no$¢) pamieci, odtwarzanie bezposrednie 1 odroczone.
Istotne jest réwniez badanie wptywu bodZcow zaktdca-
jacych uwage (dystraktor6w) na sprawno$¢ poszcze-
g6lnych rodzajéw pamieci.

Testem czgsto stosowanym do oceny dysfunkeji pa-
migci deklaratywnej (werbalnej) jest Zész 15 Stow Reya
(ang. Auditory Verbal Learning Tést). Osobie badanej pre-
zentuje sie¢ liste 15 stéw (lista A), ktérych uczy sie ona
w trakcie pieciu oddzielnych préb. Badajgey czyta stowa
z listy, po czym osoba badana jest proszona o powtdrze-
nie wszystkich stéw, ktére zapamietata w kazdej probie

Neurologia i Neurochirurgia Polska 2005; 39, 6



uczenia (odtwarzanie bezposrednie). Po zakonczeniu
pieciu préb uczenia stéw nastepuje prezentacja nowej li-
sty 15 stéw (B). Osoba badana proszona jest nastepnie
o odtworzenie zapamietanych stéw z uprzednio prezen-
towanej listy A (odtwarzanie bezposrednie po dystrak-
¢ji). Po uplywie 20 min nastepuje ponowne odtwarzanie
stow z listy A (odtwarzanie odroczone). Dodatkows
proba jest rozpoznawanie wcze$niej uczonych stow
wsréd 40 roznych stow.

W testach badajacych pamiec chorzy z FTD pre-
zentujg wieksze zaburzenia w zakresie pamieci wzro-
kowo-przestrzennej, zwlaszcza relacji pomiedzy
obiektami oraz w zadaniach wymagajacych planowania
(jak np. w figurze ztozonej Reya), podczas gdy chorzy
z otgpieniem semantycznym gléwnie wykazuja zabu-
rzenia pamieci werbalnej, zar6wno bezposredniej, jak
i odroczonej. Uposledzenie pamieci epizodycznej
u chorych z otgpieniem semantycznym jest wczeSniej
obserwowane gtéwnie dlatego, ze pamieé epizodyczna
bazuje na pojeciach tworzonych za pomoca stéow. Nie
oznacza to, ze u chorych z FTD zaburzenia te nie wy-
stepuja. W procesach pamieci epizodycznej bowiem
wazng role odgrywa pamig¢ operacyjna, gdyz to za jej
przyczyng nastepuje prawidlowa organizacja calego
systemu pamieci epizodycznej, z zachowaniem zwiaz-
kéw czasowych i emocjonalnych dotyczacych przezy-
tych wydarzen. U chorych tych narastajace z czasem
znaczne dysfunkcje pamieci epizodycznej skorelowane
sg ze stopniem zaburzen pamieci operacyjne;.

Zaburzenia pamieci operacyjnej (zwigzanej z dys-
funkcja czotowa) i deklaratywnej (zwigzanej z uszko-
dzeniem okolic skroniowych modzgu) sa gléwnymi
dysfunkcjami u chorych z FTD, natomiast nie obser-
wuje sie praktycznie zaburzen pamieci proceduralne;
(zwiazanej gléwnie z okolicg przedruchows i platami
clemieniowymi).

Zaburzenia funkcji werbalnych
(jezykowe)

U chorych z FTD we wczesnej fazie choroby, obok
czolowych zaburzen zachowania i zaburzen funkcji wyko-
nawczych mozna stwierdzi¢ zaburzenia jezykowe. Po-
czatkowo sg one dyskretne, gléwnie mowa staje si¢ mniej
spontaniczna, pacjent ma klopoty z wypowiadaniem o4
siebie. W wypowiedziach mogg pojawial sie intruzje
stowne, ktére polegaja na przypadkowym wtracaniu stow
niezwigzanych z kontekstem wypowiedzi, a zaburzenia
te nasilajg sie w wypowiedziach bardziej zlozonych, wy-
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magajacych analizy 1 przetwarzania informacji. U cho-
rych z objawem spowolnienia i apatii cz¢sciej obserwuje
sie¢ trudno$ci z rozpoczeciem wypowiedzi, mowa jest
czesto spowolniata i zubozata. Natomiast u chorych
z dominujacym odhamowaniem mowa moze by¢ przy-
spieszona, a brak dyscypliny jezykowej powoduje, ze in-
truzje stowne sa u nich czesciej obserwowane. Zaburzo-
na jest réwniez fluencja stowna, u chorych z apatig jest
ona wyraznie obnizona, natomiast u niektérych chorych
z pobudzeniem stwierdza si¢ zwickszenie liczby stow
persewerowanych lub intruzji, wystepuja tez stowa bez-
sensowne. U chorych tych czytanie tekstu i nazywanie
przedmiotéw jest zazwyczaj prawidlowe [3,5]. Odréz-
nia to chorych z FTD od chorych z pierwotng postepu-
jaca afazja lub otepieniem semantycznym, u ktérych jest
réwniez zaburzone nazywanie przedmiotéw oraz znacz-
nie ostabiona fluencja stowna [12,13].

Testem najbardziej przydatnym do badania funkcji
jezykowych w FTD jest test fluencji sfownej. Stosuje sie
najczesciej dwa rodzaje testow: test fluencji kategorialne;
oraz test z przyjeciem kryterium formalnego. W tescie
kategorii mozna osobe badang poprosi¢ o podanie jak
najwickszej liczby nazw réznych zwierzat, owocéw i wa-
rzyw w czasie minuty na kazda kategori¢. Przykladem
testu z przyjeciem kryterium formalnego jest test litero-
wy. Zadaniem osoby badane;j jest wypowiedzenie jak naj-
wickszej liczby stéw rozpoczynajacych si¢ na podana li-
tere alfabetu (K A, S), w czasie minuty na kazdg litere.
Wynikiem badania jest liczba stéw wypowiedziana w cia-
gu 3 min w kazdym tescie, liczba powtdrzen (persewera-
¢ji) oraz liczba intruzji (stéw wtraconych, nienalezgcych
do danej kategorii), ktore sg wskaznikami dysfunkcji
platéw czotowego 1 skroniowego kory mézgowej. Warto
zwréci¢ uwage, ze stosowane w tescie litery (K A, S) sa
reprezentatywne dla amerykanskiej wersji jezyka angiel-
skiego, dlatego bezposrednie przenoszenie ich na wa-
runki polskie moze by¢ mylgce i prawdopodobnie wska-
zana bylaby adaptacja lingwistyczna tego testu.

U chorych z FTD w tym teScie najczesciej, obok
obnizonej liczby wypowiedzianych stéw obserwuje sie
podwyzszenie liczby stéw wtraconych, nienalezacej do
danej kategorii (co jest odzwierciedleniem uposledze-
nia proceséw wlaczania online) oraz zwigkszona tenden-
cje do persewerowania stéw. Kolejnym testem do bada-
nia funkcji werbalnych moze by¢ Bostoriski Test Nazywa-
nia (Boston Naming Iést), ktéry polega na nazywaniu 60
rysunkéw. Ocenia sie tu liczbe spontanicznie popraw-
nie rozpoznanych obiektéw, liczbe obiektéw rozpozna-
nych po naprowadzeniu chorego (np. gdy rysunek
grzybka zostal rozpoznany jako parasol, badajacy pod-
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powiada, ze jest to co$ do jedzenia), liczbe podpowiedzi
fonemicznych (np. podpowiada si¢ pierwsza sylabe,
gdy chory przekroczy czas odpowiedzi spontanicznej),
a takze liczb¢ poprawnych i niepoprawnych reakcji oso-
by badanej po wskazéwkach fonemicznych. W tym te-
Scie chorzy z FTD w poczatkowej fazie choroby uzy-
skuja wyniki poprawne lub nieznacznie obnizone,
w przeciwienstwie do chorych z otepieniem semantycz-
nym, ktérzy uzyskuja wyniki bardzo niskie i nie kory-
gujg reakeji po podpowiedziach fonemicznych [13].

Zaburzenia funkcji
wzrokowo-przestrzennych

Zaburzenia funkcji wzrokowo-przestrzennych
u chorych z FTD pojawiajg si¢ znacznie pézniej niz
objawy deficytu czotowego. Te, ktdre sa stwierdzane we
wezesne] fazie choroby najczesciej wiazg sie z uposle-
dzeniem funkcji wykonawczych. U chorych nie stwier-
dza si¢ ostabienia reagowania na bodZce proste, czy za-
burzen odbioru informacji wzrokowo-przestrzennych.
Deficyty za$ dotycza gtdéwnie takich sprawnosci, ktére
wymagaja wspotdziatania wielu funkcji poznawczych
lub integracji ztozonych proceséw. Najwiecej proble-
mow pojawia si¢ wiec w zadaniach wymagajacych pla-
nowania, podjecia decyzji na podstawie informacji, kto-
rym nalezy weze$niej nadad odpowiednig range, czy tez
w sytuacjach niejasnych np. rozpoznania bodzcéw ma-
skowanych lub orientacji na mapie [7,8,13]. Chorzy
z FTD z dominujgca apatig i spowolnieniem psychoru-
chowym wykonujg z reguly tego rodzaju testy wolniej,
a juz w czeSci A Testu Lgczenia Punktdw prezentujg
znaczne wydluzenie czasu wykonania zadania, cho¢ sa-
mo wykonanie testu jest poprawne.

Do badania funkeji wzrokowo-przestrzennych
uzywa si¢ testu rysowania zegara, gdzie osoba badana
musi narysowac tarcze zegara 1 nanie$¢ na nig wszyst-
kie cyfry oznaczajace godziny, nastepnie proszona jest
o zaznaczenie okreslonej godziny. Chorzy na chorobe
Alzheimera w wiekszosci juz we wezesnej fazie choro-
by wykonujg ten test nieprawidfowo, znacznie gorzej
niz chorzy z FTD. W rysowaniu figury Reya nato-
miast chorzy z FTD majg powazne trudnosci juz w fa-
zie kopiowania figury, a wyniki przez nich uzyskiwane
sg podobne, a nawet w niektérych przypadkach gorsze
niz w chorobie Alzheimera.

Do badania funkeji wzrokowo-ruchowych stosowa-
nych jest wiele innych testow, jak np. test rozpoznawa-
nia twarzy, testy badajace czas reakcji na bodzce wzro-
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kowe, test uktadania klockéw czy testy labiryntéw. Na
uwage zastuguje test labiryntéw skonstruowany przez
Gallhofera do badania funkcji wzrokowo-przestrzen-
nych (labirynty proste) oraz funkcji czotowych (tzw.
frontal mazes). Stuzy on do oceny koordynacji wzroko-
wo-ruchowej (labirynty proste) 1 do oceny funkeji wy-
konawczych (labirynty zlozone, tzw. czotowe). Umoz-
liwia tez ocene funkcjonowania polaczen nerwowych
miedzy kora mézgowa a strukturami podkorowymi,
ktére u chorych z FTD funkcjonuja nieprawidtowo.
Zadaniem osoby badanej jest jak najszybsze i jak
najdoktadniejsze przemieszczenie kursora poprzez
wyznaczone drogi w labiryntach, prezentowanych na
monitorze komputera, za pomoca komputerowego
pidra $wietlnego. Kolejno wyswietlane labirynty sa co-
raz bardziej skomplikowane (np. wprowadza sie
dzwigkowa sygnalizacj¢ bleddw, Sciany labiryntu przy-
lepiajg punkt, wprowadza si¢ odwrotno$¢ ruchéw
punktu i reki itp.) Dla wykonania zadania niezb¢dne
jest prawidlowe spostrzeganie przestrzenne, wytwo-
rzenie wyobrazeniowej reprezentacji ruchu (reka
w trakcie badania znajduje si¢ poza kontrola wzroku),
zdolno$¢ planowania drogi oraz umiejetnos$¢ korzysta-
nia z popelnionych bledéw. Z naszych wlasnych obser-
wacji wynika, ze chorzy z FTD juz w prostych testach
popelniajg bledy wynikajace z niemoznos$ci wzrokowej
kontroli reki. Chorzy z odhamowaniem test wykonuja
szybko, ale niepoprawnie, natomiast chorzy z dominu-
jacg apatia prezentujg bardzo dtugi czas wykonania juz
w labiryntach prostych, natomiast w wigkszosci labi-
rynty czofowe s dla nich niemozliwe do wykonania.

Réznicowanie otepienia
czotowo-skroniowego
i choroby Alzheimera

W wielu pracach podjeto probe opracowania stan-
dardowego zestawu testow neuropsychologicznych, kté-
re pozwalalyby na odréznianie FTD od choroby Alzhe-
imera [14]. Poczatkowo zwrdcono uwage na wystepo-
wanie typowego deficytu funkcji wykonawczych przy re-
latywnie niezaburzonej pamieci [3,15]. W badaniu po-
réwnawczym oceniajacym rdzne rodzaje pamieci stwier-
dzono, ze chorzy z FTD wypadaja lepiej niz dobrani do
nich pod wzgledem zaawansowania otgpienia chorzy na
chorobe Alzheimera w testach oceniajgcych pamiec dhu-
goterminowa, zaréwno deklaratywna, jak i niedeklara-
tywna (proceduralng, percepcyjna). Pamie¢ deklaratyw-
ng oceniano w zadaniach wymagajacych odtwarzania
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wyuczonego materiatu, rozpoznawania stéw czy odtwa-
rzania z odroczeniem (zwlaszcza przy dostepnosci pod-
powiedzi, np. semantycznych). Pamie¢ niedeklaratywna
oceniano na podstawie zadan oceniajgcych priming w te-
stach werbalnych 1 percepcyjnych, gdzie wezesniejsze in-
formacje w sposob niekontrolowany i niezamierzony
moga wplywa na poprawe wynikéw w testach rozpo-
znawania pamieciowego. Nie obserwowano natomiast
réznic w testach do badania pamieci operacyjnej (np. po-
wtarzania cyfr) czy fluencji stownej, ktdre to sprawnosci
w obu grupach znajdowaly si¢ na podobnym poziomie,
ale w granicach znacznego uposledzenia. Chorzy z FTD
wypadali natomiast gorzej w testach badajacych uwage,
a takze w klasycznych testach czolowych, takich jak zest
Stroopa czy Test Fgczenia Punktow [5]. Ci sami autorzy
(Florence Pasquier 1 wsp.) stwierdzili ponadto, ze me-
chanizm zaburzen proceséw pamieciowych u chorych
z FTD i w chorobie Alzheimera jest odrebny, na co
wskazujg réznice wynikéw testéw neuropsychologicz-
nych badajacych poszczegdlne aspekty pamieci [4,5].
Badacze oceniali pamig¢ krétkoterminows za pomocy te-
stu powtarzania cyfr i testu Corsiego, niedeklaratywna
pamie¢ werbalng testem Grobera i Buschkego, deklara-
tywng pamie¢ werbalna i priming — testem fragmenta-
rycznych obrazkéw. Okazalo sie, ze pamiec krétkotermi-
nowa i odtwarzanie bezposrednie jest w obu grupach po-
dobnie uszkodzone, natomiast podpowiedzi znaczaco
poprawiajg wyniki u chorych z FTD; czego nie stwier-
dzono u chorych na chorobe Alzheimera. Kodowanie in-
formacji oraz ich odtwarzanie jest gorsze w chorobie Al-
zheimera, chorzy ci szybciej tez zapominaja wyuczone
informacje, niz chorzy z FTD, podobnie gorszy jest
u nich priming, niz u chorych z FTD. Chorzy na choro-
be Alzheimera, u ktérych w badaniach neuroobrazo-
wych stwierdzono znaczne uszkodzenie w obrebie pla-
tow czolowych uzyskiwali wyniki istotnie gorsze we
wszystkich testach pamieci, niz chorzy z FTD i chorzy
na chorobe Alzheimera bez znaczacego uszkodzenia pla-
téw czotowych [4,5,16]. Podobne wyniki uzyskali auto-
rzy amerykanscy, ktérzy poréwnywali funkcje pamieci
u chorych z FTD z przewaga zaburzen funkeji wyko-
nawczych 1 zachowania, chorych z FTD z dominujgcy-
mi zaburzeniami j¢zykowymi 1 chorych na chorobe Al-
zheimera. Chorzy z F'TD uzyskali lepsze wyniki w od-
twarzaniu informacji, przypominaniu z podpowiedzig
oraz w rozpoznawaniu bodzcéw. Badane grupy nie rdz-
nily si¢ pod wzgledem semantycznych strategii uczenia,
chociaz chorzy z F'TD stosowali czgsciej strategie ucze-
nia seryjnego [17]. W innym badaniu poréwnawczym
stwierdzono obecno$¢ istotnych statystycznie réznic
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w testach oceniajacych rézne funkcje poznawcze, m.in.
pamie¢ niewerbalng (oceniang na podstawie odtwarzania
figury Reya oraz podskali pamieci logicznej wyodrebnio-
nej ze Skali Pamigci Wechslera), fluencie stowng czy funk-
cje wykonawcze (test Stroopa); autorzy zwrécili ponadto
uwage na przydatno$¢ uwzglednienia hierarchii nasilenia
wystepujacych zaburzen poznawczych w réznicowaniu
FTD z chorobg Alzheimera [18].

W neuropsychologicznym réznicowaniu FTD
i choroby Alzheimera podkresla si¢ ostatnio uzyteczno$é
jednoczesnej oceny wynikéw w testach (z uwzglednie-
niem jakosci ich wykonania) i charakterystyki behawio-
ralnej chorych (szczegdlnie w zadaniach przypominajg-
cych realne sytuacje). Trudnosci w dostosowaniu si¢ do
zmieniajacych si¢ warunkéw otoczenia, nieadekwatnos¢
emocjonalna, famanie regut zadania oraz brak wgladu
moga wskazywaé na F'TD raczej niz na chorobe Alzhei-
mera [19]. W opisywanym badaniu duza bateria testéw
neuropsychologicznych pozwalata na prawidtowe zakla-
syfikowanie 90% przypadkdw, podczas gdy doktadnosé
réznicujgca obserwacji zachowania i emocji wynosita az
97%. Nieco nizsze wyniki (na poziomie okoto 80% traf-
nych klasyfikacji) przyniosty badania z uzyciem inwen-
tarza neuropsychiatrycznego (ang. Newropsychiatric
Inventory — NPI) [20,21]. Podjeto ponadto préby opra-
cowania krotkich (przylizkowych) baterii testéw do roz-
poznawania EF'TD. Jedng z nich byta bateria obejmuyja-
ca wystepowanie odruchéw deliberacyjnych, rozpozna-
wanie probleméw etycznych w krétkim opowiadaniu
oraz badanie fluencji sfownej i perserweracji [22]. Po-
mimo teoretycznego uzasadnienia wyboru zmiennych
bateria ta nie okazata si¢ by¢ skuteczna w réznicowaniu
FTD. Inne podejscie zastosowali badacze brytyjscy ze
szpitala Addenbrooke w Cambridge. W opracowanej
przez nich baterii testéw (Addenbrooke’s Cognitive Fxa-
mination) ocenie poddawanych jest 6 domen poznaw-
czych (orientacja, uwaga, pamied, fluencja stowna, jezyk
1 zdolnosci wzrokowo-przestrzenne). Test ten, ktérego
wynik oblicza sie ze wzoru uzyskanego metodg regresji
liniowej, cechuje sie wysoka swoistoscia dla FTD w po-
réwnaniu z chorobg Alzheimera (97%), jest jednak nie-
wystarczajaco czuly (58%), aby rekomendowa¢ go do
praktyki klinicznej [23].

Pomimo znacznego postepu diagnostyki neuropsy-
chologicznej, wickszo$¢ badaczy podkresla jednak, ze
nawet rozpoznanie typowe] dysfunkcji czolowej, potwier-
dzonej za pomocg precyzyjnych narzedzi neuropsy-
chologicznych 1 relatywnie zachowane inne funkcje
poznawcze nie upowazniajg do stawiania diagnozy
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FTD, a wyniki badan psychometrycznych i testow
neuropsychologicznych nalezy zawsze interpretowac
w kontekscie badania klinicznego (zwlaszcza szczegd-
towego wywiadu) oraz neuroobrazowania; nawet bo-
wiem przy tak ostroznej postawie diagnostycznej czesé
przypadkéw klinicznie zakwalifikowanych jako FTD
okazuje si¢ w badaniu posmiertnym spelnia¢ neuropa-
tologiczne kryteria choroby Alzheimera lub odpowia-
da¢ wariantowi tej choroby z dominujaca czotowo-
-skroniowg lokalizacjg blaszek amyloidowych i NF'T.

Réznicowanie FTD
i otepienia naczyniopochodnego

Opublikowano zastanawiajgco niewiele prac po-
$wieconych profilowi zaburzen poznawczych i bada-
niom neuropsychologicznym w otepieniach naczynio-
pochodnych (ang. Vascular dementia, VaD); po czeSci
zjawisko to mozna wyja$ni¢ znaczng heterogennoscia
tej grupy chorych. Deficyty czotowe sg jednymi z naj-
powszechniej stwierdzanych w VaD, zwlaszcza jego
podkorowym wariancie, stad konieczno$¢ jego rézni-
cowania z FTD, niemniej jednak literatura przedmio-
tu jest uboga, a zalecane jest przede wszystkim r6zni-
cowanie oparte na obrazie klinicznym, zwlaszcza zabu-
rzenia zachowania [24] i wyniki diagnostyki obrazo-
wej [4]. Zwraca si¢ uwage na lepsze wykonywanie
przez chorych z FTD testow do oceny praksji kon-
strukcyjnej oraz wzrokowo-przestrzennej, a gorsze je-
zykowych (zwlaszcza fluencji stownej) 1 oceniajacych
zdolno$¢ myslenia abstrakcyjnego [25,26].

Réznicowanie FTD z innymi,
rzadszymi zespotami z dominujgcym
deficytem czotowym

Objawy dysfunkeji kory czotowe;j sa obecne w prak-
tycznie wszystkich otepieniach przebiegajacych z uszko-
dzeniem platéw czotowych i w opisach klinicznych po-
daje sie je jako typowe, m.in. w chorobie Picka, zwyrod-
nieniu korowo-podstawnym (CBD) czy postepujgcym
porazeniu ponadjgdrowym (PSP), zadne jednak ze sto-
sowanych obecnie testéw neuropsychologicznych nie
pozwalaja na réznicowanie F'TD z ktérymkolwiek z po-
wyzszych zespotéw [27,28]. Z drugiej strony wczesne
wykrycie cech dysfunkcji kory czotowej, zwlaszcza
w zakresie funkcji wykonawczych, moze mie¢ znaczenie
w réznicowaniu zespoléw przebiegajgcych z parkinsoni-
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zmem, a nawet w ich presymptomatycznej diagnostyce
[29-31]. Niektére badania wskazuja wreszcie na moz-
liwe znaczenie diagnostyki neuropsychologicznej w od-
roznianiu przypadkéw CBD 1 PSP, niemniej jednak
opisywane réznice maja wylacznie ilosciowy charakter
(np. bardziej nasilone zaburzenia funkcji wykonaw-
czych i wigksza liczba perseweracyjnych bledéw w tescie
sortowania kart u chorych z CBD), co w znacznym
stopniu ogranicza ich uzyteczno$¢ kliniczng [32].
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