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Wprowadzenie: Diagnoza różnicowa wariantu behawioralnego otępienia czołowo-skroniowego stanowi wyzwanie dla 
neurologów i psychiatrów. Niektóre zaburzenia zachowania, przykładowo apatia, występują bowiem zarówno w tej chorobie, 
jak i w schorzeniach psychicznych, a więc nie są swoiste. Cel: Praca ma na celu przedstawienie diagnostyki różnicowej 
otępienia czołowo-skroniowego i zaburzeń psychicznych. Omówienie: Zaburzenia zachowania obecne w wariancie 
behawioralnym otępienia czołowo-skroniowego pojawiają się też w schorzeniach psychiatrycznych. Objawy psychotyczne, 
apatia i nieadekwatne zachowania są typowe dla schizofrenii, a zaburzenia uwagi oraz impulsywność – dla rozpoznania 
zaburzeń uwagi z nadpobudliwością. Zachowania powtarzane występują w spektrum zaburzeń obsesyjno-kompulsywnych. 
Rozhamowanie obserwuje się w manii w przebiegu choroby afektywnej dwubiegunowej. Wszystkie wymienione rozpoznania 
psychiatryczne muszą zostać uwzględnione w diagnostyce różnicowej wariantu behawioralnego otępienia czołowo- 
-skroniowego. W schorzeniu tym stwierdza się zaburzenia językowe i większe nasilenie trudności w zakresie funkcji 
wykonawczych i poznania społecznego. Obecność objawów neurologicznych – w postaci zaburzeń gałkoruchowych, objawów 
dysfunkcji górnego/dolnego neuronu ruchowego czy bradykinezji – może znacząco ułatwić diagnozę. W badaniach 
kontrolnych odnotowuje się spadek sprawności funkcjonalnej. Wnioski: Diagnostyka różnicowa wymaga integracji danych 
behawioralnych i  oceny neuropsychologicznej z  wynikami badania neurologicznego i  badań neuroobrazowych. 
W przypadkach wątpliwych, przy negatywnych wynikach badania genetycznego, tylko długoterminowa obserwacja może 
pozwolić na potwierdzenie rozpoznania wariantu behawioralnego otępienia czołowo-skroniowego lub zespołu fenokopii 
otępienia czołowo-skroniowego.

Słowa kluczowe: otępienie czołowo-skroniowe, schizofrenia, funkcje wykonawcze, zachowanie, choroba afektywna 
dwubiegunowa

Introduction: Differential diagnosis of behavioural variant frontotemporal dementia remains a challenge for neurologists 
and psychiatrists as some behavioural symptoms of this illness and psychiatric disorders, such as apathy, are not specific. 
Aim: The paper aims at presenting the differential diagnosis of behavioural variant frontotemporal dementia and primary 
psychiatric disorders. Discussion: Behavioural symptoms of behavioural variant frontotemporal dementia overlap with 
symptoms typical for primary psychiatric disorders. Psychotic symptoms, apathy and inappropriate behaviour are prominent 
in schizophrenia. Repetitive behaviours are typical for obsessive-compulsive disorders. Inattention and impulsivity are 
common in attention deficit and hyperactivity disorder. Disinhibition is typical of mania in the context of bipolar disorder. 
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gdyż pojawiają się one zazwyczaj później w toku choroby 
i mają łagodniejszy przebieg. Wyłącznie w przypadku 
chorych z mutacją MAPT mogą być jednym z głównych 
objawów i współwystępować z deficytem semantycznym 
(Snowden et al., 2015).

OBRAZ KLINICZNY bvFTD

Pacjenci z bvFTD rzadko sami zgłaszają się do lekarza, 
nie mają bowiem wglądu w swoje zaburzenia. Początkowo 
objawy poznawcze nie są dominujące, a zmiany w zacho-
waniu często stają się powodem wizyty u psychiatry, psy-
choterapeuty lub seksuologa, zazwyczaj inicjowanej przez 
rodzinę chorego. Łamanie prawa, nieprzestrzeganie zasad 
bezpieczeństwa, naruszanie przepisów ruchu drogowego 
i inne działania stanowiące zagrożenie dla otoczenia rów-
nież są częste. Poza problemami społecznymi pacjenci 
z bvFTD mają znaczne trudności z planowaniem, myśle-
niem i kontrolą zachowania. Nieradzenie sobie ze złożo-
nymi czynnościami przeważnie przypisywane jest przez 
otoczenie otępieniu alzheimerowskiemu lub stresowi 
(Woollacott i Rohrer, 2016). U pacjentów z bvFTD częste 
są także odhamowanie, niestosowne komentarze i zachowa-
nia, infantylne poczucie humoru i żarty. Niektórzy stają się 
apatyczni, abuliczni, aspontaniczni w wypowiedziach, 
inercyjni. Uciążliwe dla otoczenia są zaniedbanie higie-
niczne, zbieractwo czy skąpstwo (Barczak, 2018).
Obraz kliniczny w  dużym stopniu zależy od lokaliza-
cji zmian w  mózgu. Dominujące zaburzenia planowa-
nia i myślenia są charakterystyczne dla dysfunkcji czę-
ści grzbietowo-bocznych okolic przedczołowych, zmiany 
osobowości, zaburzenia zachowania, rozhamowanie 
(disinhibited syndrome) – dla dysfunkcji części przypod-
stawnych i nadoczodołowych płatów czołowych i płata 
skroniowego, a wycofanie i apatia (apathetic syndrome) – 
dla uszkodzenia struktur przyśrodkowych okolic przed-
czołowych mózgu. Wraz z postępem choroby nasilają się 
i uogólniają wszystkie deficyty, co utrudnia diagnozę róż-
nicową (Harciarek et al., 2017).
Przedkliniczne stadium bvFTD, z  powodu braku ewi-
dentnych cech otępienia, zazwyczaj objawia się zmianami 
w zachowaniu, które często przypisywane są innym czyn-
nikom, zwykle reaktywnym lub psychicznym. Pacjenci 
trafiają do specjalisty, kiedy powyższe trudności stają się 

WPROWADZENIE

Zwyrodnienie czołowo-skroniowe (frontotempo-
ral lobar degeneration, FTLD) to bardzo rzadko 
występująca, heterogenna pod względem kli-

nicznym, patologicznym i genetycznym grupa zaburzeń, 
w których proces chorobowy obejmuje w różnym stop-
niu płaty czołowe i/lub skroniowe mózgu. Otępienie czo-
łowo-skroniowe (frontotemporal dementia, FTD), będące 
częścią spektrum FTLD, jest drugą po chorobie Alzheimera 
(Alzheimer’s disease, AD) przyczyną otępienia o wczesnym 
początku, czyli ujawniającego się przed 65. rokiem życia 
(Piguet et al., 2011). Występowanie FTLD szacuje się na 
1,6–4,1/100 tysięcy osób, z czego 50–70% stanowi bvFTD 
(Barczak, 2018). W zależności od dominującego profilu 
objawów klinicznych w ramach FTLD wyodrębnia się dwa 
warianty językowe oraz wariant behawioralny – z dominu-
jącymi zaburzeniami zachowania (behavioural variant fron-
totemporal dementia, bvFTD). Do spektrum klinicznego 
FTLD można zaliczyć również zespoły z dominującymi 
objawami ruchowymi: zespół korowo-podstawny (cortico-
basal syndrome, CBS), postępujące porażenie ponadjądrowe 
(progressive supranuclear palsy, PSP) czy chorobę neuronu 
ruchowego ze współistniejącymi objawami FTD (fronto-
temporal dementia with motor neuron disease, FTD-MND; 
amyotrophic lateral sclerosis – frontotemporal spectrum 
disorder, ALS-FTSD) (Strong et al., 2017).
Celem pracy jest prezentacja obrazu klinicznego bvFTD 
oraz problemów diagnostyki różnicowej bvFTD w obrę-
bie schorzeń psychiatrycznych, ze szczególnym uwzględ-
nieniem specyfiki zaburzeń zachowania, profilu neuro
psychologicznego i zmian w badaniach neuroobrazowych. 
Z uwagi na możliwość występowania w bvFTD izolowa-
nych zaburzeń zachowania, początkowo bez zaburzeń 
poznawczych czy ruchowych, pacjenci nierzadko pozo-
stają przez długi czas niezdiagnozowani. Mimo że w bvFTD 
często już od początku choroby zaburzeniom zachowania 
towarzyszy deficyt wykonawczy, jest to zarazem jedyny 
zespół otępienny, który może zostać rozpoznany u osoby 
z wybiórczymi zaburzeniami zachowania i zmianami oso-
bowościowymi bez pogorszenia funkcji poznawczych 
(Rascovsky et al., 2011).
W niniejszej pracy pominięto całościową charakterystykę 
zaburzeń zachowania w wariantach językowych FTLD, 

Thus, all these psychiatric diagnoses need to be considered in the differential diagnosis of behavioural variant frontotemporal 
dementia. This condition is associated with language deficits and more widespread executive and social cognition deficits. 
Also, the presence of neurological symptoms, such as oculomotor dysfunction, upper/lower motor neuron dysfunction or 
bradykinesia, may facilitate the diagnosis. Functional decline is observed during follow-up in behavioural variant 
frontotemporal dementia, but not in phenocopy syndrome. Conclusions: Differential diagnosis requires integration of 
behavioural and neuropsychological data with the results of neurological assessment and neuroimaging work-up. 
In ambiguous cases, if genetic testing is negative, only longitudinal observation can confirm the diagnosis of behavioural 
variant frontotemporal dementia or phenocopy syndrome.

Keywords: frontotemporal dementia, schizophrenia, executive functions, behavior, bipolar disorder
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bardzo niepokojące lub uciążliwe dla otoczenia albo zagra-
żają bezpieczeństwu chorego i całej rodziny. W poszuki-
waniu najwcześniejszych objawów bvFTD należy zwracać 
uwagę na zmiany osobowości dostrzegane przez bada-
nego, jego otoczenie czy klinicystę, które pojawiły się przed 
50. rokiem życia i trwają co najmniej 6 miesięcy. Mogą się 
one manifestować w postaci obniżenia motywacji, zabu-
rzeń afektu i kontroli impulsów, nieadekwatnych zachowań 
w sytuacjach społecznych, nieprawidłowości spostrzegania 
i myślenia (urojenia, omamy). Powyższe objawy powinny 
powodować zakłócenia w interakcjach personalnych lub 
w życiu zawodowym, ale pacjent powinien zachować samo-
dzielność w codziennym funkcjonowaniu. Konieczne jest 
oczywiście wykluczenie innych przyczyn zmiany zachowania 
(Barczak, 2018).

KRYTERIA DIAGNOSTYCZNE bvFTD

Aktualne kryteria diagnostyczne bvFTD zostały opraco-
wane przez zespół ekspertów Frontotemporal Dementia 
Consortium (FTDC) w roku 2011 (Rascovsky et al., 2011) 
(zob. tab. 1). Wyróżniono trzy poziomy rozpoznania: moż-
liwe, prawdopodobne i pewne. Pięć spośród sześciu cech 
klinicznych bvFTD dotyczy specyfiki zaburzeń zachowa-
nia, a tylko jedna – niekonieczna do rozpoznania – profilu 
neuropsychologicznego. Zgodnie z DSM-5 (Gałecki et al., 
2018), w przeciwieństwie do powyższych kryteriów, roz-
poznanie możliwego, mniej lub bardziej nasilonego, zabu-
rzenia neuropoznawczego w przebiegu bvFTD wymaga 
obecności zaburzeń poznania społecznego (social cogni-
tion; rozumienie swoich i czyichś stanów emocjonalnych) 
i/lub specyficznego profilu neuropsychologicznego, defi-
niowanego analogicznie jak w kryteriach FTDC. Dodat-
kowo, aby spełnić kryteria rozpoznania możliwego bvFTD 
według DSM-5, niezbędna jest obecność co najmniej trzech 
typowych dla FTD zaburzeń zachowania. Kryteria DSM-5 
w porównaniu z kryteriami FTDC kładą większy nacisk 
na ocenę neuropsychologiczną i uznają obecność mutacji 
patogennej typowej dla FTD za potwierdzenie rozpozna-
nia prawdopodobnego, podczas gdy zgodnie z kryteriami 
FTDC mutacja potwierdza pewne rozpoznanie choroby. 
Z uwagi na fakt, iż początkowo w bvFTD deficyt poznaw-
czy nie musi towarzyszyć zaburzeniom poznawczym, kry-
teria DSM-5 nie będą najprawdopodobniej sprzyjać częst-
szemu uwzględnianiu bvFTD w diagnostyce różnicowej 
u  pacjentów z  izolowanymi zaburzeniami zachowania 
(Lanata i Miller, 2016).
Weryfikacja aktualnych kryteriów rozpoznawania bvFTD 
potwierdziła ich wysoką czułość (95%) i swoistość (82%). 
Fałszywie pozytywne rozpoznania są rzadkie, ale mogą 
dotyczyć pacjentów z AD o wczesnym początku (Harris 
et al., 2013). Wykazano również dość wysoką zbieżność 
ocen klinicystów odnośnie do obecności poszczególnych 
objawów, przy czym najniższą (umiarkowaną) zgodność 
stwierdzono w przypadku apatii i profilu neuropsycholo-
gicznego (Lamarre et al., 2013).

Inne typowe dla bvFTD objawy, nieujęte w aktualnych 
kryteriach rozpoznawania, to: brak wglądu (krytycyzmu 
względem objawów), zaburzone poznanie społeczne (pro-
blem w adekwatnym odbiorze bodźców o znaczeniu spo-
łecznym i emocjonalnym, błędne rozpoznawanie emocji, 
brak rozumienia wpływu własnego zachowania na inne 
osoby), zmieniona wrażliwość na bodźce bólowe (nad-
mierne odczuwanie słabych bodźców lub brak odczu-
wania silnych, hipochondria, skupianie się na drobnych 
dolegliwościach fizycznych), zmieniona tolerancja na 
temperaturę (zakładanie ciepłej odzieży w temperaturze 
pokojowej, okrywanie się kocem), występowanie objawów 
psychotycznych – urojeń (somatycznych lub paranoidal-
nych) i omamów (wzrokowych i dotykowych) (Woollacott 
i Rohrer, 2016).

ZRÓŻNICOWANIE OBRAZU 
KLINICZNEGO bvFTD W ZALEŻNOŚCI  

OD TYPU MUTACJI GENETYCZNEJ

Ponad połowa przypadków FTD ma charakter sporadyczny, 
ale do 40% pacjentów ma pozytywny wywiad rodzinny 
w kierunku występowania otępienia, chorób psychicznych 
czy zaburzeń ruchowych. U 10% chorych występuje auto-
somalny dominujący wzorzec dziedziczenia (Olney et al., 
2017). Zidentyfikowano wiele genów, których mutacje są 
związane z wystąpieniem FTD (np. MAPT, PGRN, VCP, 
CHMP2B, TARDBP, FUS, C9orf72). Do najczęstszych, 
wyjaśniających około 80% zachorowań wśród rodzinnych 
przypadków FTD, należą geny MAPT, PGRN i C9orf72. 
Porównanie obrazu klinicznego FTD u  osób z  trzema 
najczęstszymi mutacjami genetycznymi przedstawiono 
w tab. 2. U pacjentów obciążonych mutacją genetyczną bar-
dzo często zaburzeniom zachowania towarzyszą zaburze-
nia językowe (MAPT, GRN), psychotyczne (C9orf72) lub 
ruchowe (C9orf72, GRN, MAPT) (Lanata i Miller, 2016; 
Snowden et al., 2015). Stąd też dane prezentowane w tabeli 
dotyczą nie tylko typowej prezentacji bvFTD z izolowanymi 
zaburzeniami zachowania, ale również chorych ze spek-
trum afazji pierwotnej postępującej i ALS-FTSD. 
Bezwzględnym wskazaniem do wykonania badania gene-
tycznego u pacjenta z bvFTD jest stwierdzenie w wywia-
dzie rodzinnym dwóch lub więcej przypadków otępień 
o wczesnym początku w dwóch różnych pokoleniach. 
Warto jednak rozważyć badanie również wtedy, kiedy 
otępienie o wczesnym początku, chorobę neuronu rucho-
wego albo zaburzenia psychotyczne stwierdzono u jednego 
krewnego pierwszego stopnia (Ducharme et al., 2020).

bvFTD W BADANIACH 
NEUROOBRAZOWYCH

Badania neuroobrazowe znalazły swoje miejsce w kryte-
riach diagnostycznych bvFTD. Zaniki w okolicach czoło-
wych lub przednich okolicach skroniowych w badaniu rezo-
nansu magnetycznego (magnetic resonance imaging, MRI)  
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albo tomografii komputerowej (computed tomography, CT) 
czy hipoperfuzja płatów czołowych lub skroniowych 
w tomografii emisyjnej pojedynczego fotonu i pozytonowej 
tomografii emisyjnej (positron emission tomography – sin-
gle-photon emission computed tomography, PET/SPECT) 
zmieniają stopień pewności co do rozpoznania choroby – 
z możliwego na prawdopodobne bvFTD (Rascovsky et al., 
2011).
W  ocenie neuroobrazowej zaleca  się przede wszyst-
kim MRI w  sekwencjach T1 i  FLAIR, ze szczegól-
nym uwzględnieniem analizy przekrojów wieńcowych 
(coronal). CT można wykorzystać tylko w przypadku 

przeciwwskazań do wykonania MRI lub niedostępności 
MRI. Badanie PET z zastosowaniem 18FDG (fludeoxyglu-
cose) (FDG-PET) jest zalecane w przypadkach wątpliwych, 
gdy w badaniu strukturalnym nie stwierdza się jedno-
znacznych zaników. Badanie SPECT rekomenduje się jedy-
nie w razie niedostępności PET. Obniżenie perfuzji może 
wyprzedzać zaniki korowe istoty szarej widoczne w bada-
niach morfologicznych.
U  66% pacjentów z  pewnym rozpoznaniem bvFTD 
(potwierdzonym w badaniu genetycznym) nie stwierdza się 
charakterystycznego wzorca zaników czołowo-skroniowych 
w MRI, z kolei fałszywie pozytywne wyniki FDG-PET często 

I. Choroba neurozwyrodnieniowa
Aby zostały spełnione kryteria bvFTD, muszą wystąpić następujące objawy:

A. postępujące pogorszenie zachowania i/lub funkcji poznawczych – stwierdzone na podstawie obserwacji lub wywiadu od informatora

II. Możliwe bvFTD
Kryteria są spełnione pod warunkiem obecności trzech spośród poniższych objawów behawioralnych/poznawczych (A–F). Objawy muszą mieć charakter trwały 
i nawracający, nie mogą pojawiać się incydentalnie.

A. �Wczesne* rozhamowanie w zakresie zachowania; konieczna jest obecność przynajmniej jednego z poniższych (A.1–A.3):
A.1. niewłaściwe zachowanie w sytuacjach społecznych
A.2. utrata dobrych manier lub zachowanie niestosowne
A.3. impulsywne, pochopne lub bezmyślne zachowania

B. �Wczesna apatia lub inercja; konieczne jest wystąpienie przynajmniej jednego z poniższych (B.1–B.2):
B.1. apatia
B.2. inercja

C. �Wczesna utrata współczucia lub empatii; konieczne jest wystąpienie przynajmniej jednego z poniższych (C.1–C.2):
C.1. osłabiona reakcja na potrzeby i uczucia innych ludzi
C.2. zmniejszone zainteresowanie otoczeniem społecznym, powiązaniami (relacjami) lub mniejsza serdeczność w kontaktach z ludźmi

D. �Wczesne zachowania perseweracyjne, stereotypowe lub kompulsywne/rytualne; konieczna jest obecność przynajmniej jednego z poniższych (D.1–D.3):
D.1. powtarzające się proste ruchy
D.2. zachowania złożone, kompulsywne lub rytualistyczne 
D.3. stereotypie w mowie

E. �Hiperoralność lub zmiany nawyków żywieniowych; konieczna jest obecność przynajmniej jednego z poniższych (E.1–E.3):
E.1. zmienione upodobania żywieniowe
E.2. napady żarłoczności, zwiększone spożycie alkoholu lub papierosów
E.3. wkładanie do ust lub jedzenie rzeczy niejadalnych

F. �Profil neuropsychologiczny – deficyty funkcji wykonawczych przy stosunkowo dobrze zachowanych funkcjach wzrokowo-przestrzennych i pamięci; konieczne jest 
wystąpienie wszystkich poniższych (F.1–F.3):

F.1. deficyty w zadaniach oceniających funkcje wykonawcze
F.2. względnie dobrze zachowana pamięć epizodyczna
F.3. względnie dobrze zachowane funkcje wzrokowo-przestrzenne

III. Prawdopodobne bvFTD
Wszystkie kryteria (A–C) muszą zostać spełnione:

A. spełnione kryteria możliwego bvFTD
B. �znaczące pogorszenie funkcjonowania – potwierdzone przez opiekuna lub wynikiem skali klinicznej, lub wynikami Clinical Dementia Rating (CDR) albo Functional 

Activities Questionnaire (FAQ)
C. Wyniki neuroobrazowania zgodne z bvFTD [jedno z poniższych (C1–C2) jest konieczne]:

C.1. zanik płatów czołowych i/lub przedniej części płatów skroniowych w MRI lub CT
C.2. profil hipoperfuzji w SPECT lub hipometabolizmu w PET wskazujący na dominujące zmiany w płatach czołowych i/lub przedniej części płatów skroniowych

IV. Wariant behawioralny FTD z potwierdzoną patologią FTLD
Aby spełnione zostały kryteria rozpoznania, muszą wystąpić kryterium A i kryteria B lub C:

A. spełnione kryteria rozpoznania możliwego lub prawdopodobnego bvFTD
B. wynik badania histopatologicznego (biopsja lub badanie post mortem) potwierdzający obecność patologii FTLD
C. stwierdzenie znanej patogennej mutacji

V. Kryteria wykluczające bvFTD
Aby zdiagnozować bvFTD, kryteria A i B muszą być ujemne. Kryterium C może być dodatnie przy rozpoznaniu możliwego bvFTD, ale musi być ujemne dla prawdopodobnego 
bvFTD:

A. występujące zaburzenia lepiej tłumaczy inny proces neurozwyrodnieniowy
B. zaburzenia zachowania lepiej wyjaśnia diagnoza psychiatryczna
C. stwierdzono obecność biomarkerów wskazujących na AD lub inny proces neurodegeneracyjny

* Jako wczesne opisuje się objawy, które wystąpiły w trzech pierwszych latach trwania choroby.

Tab. 1. Kryteria rozpoznania bvFTD (Rascovsky et al., 2011)
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występują u chorych z diagnozą psychiatryczną (Vijverberg 
et al., 2016). Kiedy jedynym odchyleniem w badaniach neu-
roobrazowych jest hipometabolizm w FDG-PET, zaleca się 
rozważenie etiologii psychiatrycznej (Meeter et al., 2017) 
i dalszą obserwację, gdyż zmiany w obrazowaniu molekular-
nym mogą poprzedzać zanik mózgowia świadczący o etiolo-
gii neurozwyrodnieniowej.
W badaniu strukturalnym MRI u osób z bvFTD często 
można zaobserwować zaniki w płatach czołowych mózgu, 
przeważnie symetryczne, niekiedy z asymetrią na nieko-
rzyść prawej strony. Zaniki stwierdza się także w struk-
turach układu limbicznego, w  płatach skroniowych 
w hipokampie i zakręcie przyhipokampowym. U pacjen-
tów z  dominującą apatią (apathetic syndrome) obser-
wuje się zanik powierzchni grzbietowo-bocznej i przy-
środkowej płata czołowego, a u chorych z dominującym 

rozhamowaniem (disinhibited syndrome) – zanik okolicy 
nadoczodołowej i płata skroniowego.
Bardzo obiecującym biomarkerem we wczesnej diagnos
tyce bvFTD jest wzorzec uszkodzenia istoty białej w obra-
zowaniu tensora dyfuzji (diffusion tensor imaging, DTI), 
podobny u wszystkich pacjentów z FTD. Wzorzec ten obej-
muje przednią część spoidła wielkiego, zakręt obręczy obu-
stronnie i jego część zstępującą oraz drogi pęczka haczyko-
watego. U chorych z FTD zaburzenia integralności istoty 
białej obrazowane za pomocą DTI są wcześniejsze od zani-
ków istoty szarej. Mogą więc okazać się przydatne w wykry-
waniu zmian jeszcze przed wystąpieniem objawów, a także 
w późniejszym monitorowaniu efektów farmakoterapii.
U nosicieli mutacji genu C9orf72 w większości badań neu-
roobrazowych obserwuje się zanik zarówno okolic czoło-
wych, skroniowych i wyspy, jak i okolic ciemieniowych, 

MAPT GRN C9orf72

Wiek zachorowania [lata] 48 ± 10 61 ± 9 58 ± 8

Średni czas trwania choroby 
[lata]

9 ± 6 7 ± 3 Bardzo zróżnicowany

Objawy psychotyczne Nie Rzadko Stosunkowo często:
• �urojenia
• �omamy wzrokowe/słuchowe
• �dziwaczne zachowania

Obecność objawów ALS Nie Nie Możliwa (u 1/3 chorych)

Dominujące zaburzenia 
zachowania

Rozhamowanie, rytuały, stereotypie Apatia Apatia

Rozhamowanie > apatia Bardzo często Rzadko Bardzo rzadko

Apatia > rozhamowanie Nigdy Często Bardzo często

Zachowania perseweracyjne, 
obsesyjno-kompulsywne

Zawsze obecne Często Często

Głównie złożone rytuały, perseweracje w mowie

Zmiana nawyków 
żywieniowych

Zawsze Bardzo często Stosunkowo rzadko

Brak serdeczności 
w kontakcie z klinicystą

Często Często Rzadko

Echolalia Rzadko Często Rzadko

Anomia Zawsze Często Często

Zaburzenia semantyczne Zawsze Rzadko Często

Zaburzenia odroczonego 
odtwarzania

Często Rzadko Rzadko

Apraksja Rzadko Często Rzadko

Błędy wykonawcze 
w próbach rysunkowych

Rzadko Bardzo często Często

Progresja zaburzeń 
poznawczych

Szybkie pogorszenie nazywania 
konfrontacyjnego

Progresja zaburzeń uwagi i pamięci Powolna progresja zaburzeń poznawczych

Wzorzec w badaniu MRI Symetryczny zanik przednio-środkowej 
części płata skroniowego; zanik 
skroniowy > czołowy

Asymetryczny zanik płata czołowego, 
dolnej części płata skroniowego i płata 
ciemieniowego; zanik czołowy > 
skroniowy

Symetryczny zanik płata czołowego; często 
również: łagodniejszy zanik przedniej części 
płata skroniowego i płata ciemieniowego; 
rzadko: łagodny zanik móżdżku i wzgórza

Najczęstsze podłoże 
neuropatologiczne 

FTLD-tau TDP-43 typu A lub B Znaczące zróżnicowanie: głównie TDP-43 typu 
A lub B, MND

Tab. 2 �Profile kliniczne charakterystyczne dla trzech najczęstszych mutacji genetycznych w FTLD (na podstawie: Lanata i Miller, 2016; 
Snowden et al., 2015)
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potylicy i  okolic podkorowych, a  nawet móżdżku 
(Yokoyama i Rosen, 2012). Ten rozsiany wzorzec zaników, 
znacznie rzadziej spotykany w innych postaciach genetycz-
nych czy postaci sporadycznej FTD, może być cechą cha-
rakterystyczną ekspansji C9orf72. Istnieją również donie-
sienia, zgodnie z którymi u pacjentów z tą mutacją nie 
odnotowuje się żadnych nieprawidłowości w badaniach 
obrazowych (Boeve i Graff-Radford, 2012).
U chorych z zespołem fenokopii bvFTD (bvFTD pheno-
copy syndrome) badanie obrazowe również nie daje jed-
noznacznych wyników. Do niedawna uważano, że brak 
zaników w badaniach strukturalnych mózgu u osób z obja-
wami bvFTD przemawia za rozpoznaniem zespołu feno-
kopii bvFTD (Kipps et al., 2009). Steketee i wsp. (2016) 
w badaniu funkcjonalnym MRI-ASL (arterial spin label-
ing), ściśle sprzężonym z metabolizmem w mózgu, stwier-
dzili zwiększoną perfuzję, najwyższą w lewym płacie przed-
czołowym w porównaniu z chorymi z bvFTD. Autorzy 
spekulują, że może to być cecha wyróżniająca zespół feno-
kopii. W niektórych badaniach strukturalnych u pacjentów 
z zespołem fenokopii bvFTD stwierdza się też zaniki w pra-
wej okolicy czołowej (Steketee et al., 2016). Warto wspo-
mnieć, że progresja zaników w okolicy czołowo-skroniowej 
potwierdzona w badaniu kontrolnym wyklucza rozpozna-
nie zespołu fenokopii bvFTD.

INNE BIOMARKERY bvFTD

Badanie markerów w płynie mózgowo-rdzeniowym (PMR) 
wykonuje się głównie w celu zweryfikowania obecności 
procesu neurozwyrodnieniowego, co pozwala na różnico-
wanie otępienia i chorób psychiatrycznych. Wyniki sugeru-
jące nieprawidłowe poziomy stężeń białek tau nie są wystar-
czające do rozpoznania bvFTD. Duże nadzieje wiąże się 
z oznaczaniem łańcuchów lekkich neurofilamentu (neu-
rofilament light chain, NFL) w PMR i surowicy krwi. Jako 
marker neurodegeneracji mogą one służyć do różnicowania 
chorób neurozwyrodnieniowych m.in. od chorób psy
chicznych (Al Shweiki et al., 2019).

OCENA PROFILU POZNAWCZEGO W bvFTD

Wyniki uzyskane za pomocą powszechnie znanych metod 
przesiewowych mogą nie sugerować otępienia, ponie-
waż pacjenci z  bvFTD nie mają problemów z  orienta-
cją i pamięcią epizodyczną. W trakcie oceny z wykorzy-
staniem skali Mini-Mental State Examination (MMSE) 
(Folstein et al., 1975) mogą występować zaburzenia pamięci 
operacyjnej w postaci trudności w seryjnym odejmowa-
niu, problemy z  wykonaniem polecenia spowodowane 
nadmierną impulsywnością lub błędy perseweracyjne.  
Wartość diagnostyczną mogą też mieć: brak zaangażowa-
nia w badanie, dodatkowe komentarze pacjenta czy niesto-
sowna treść napisanego zdania. W stadiach początkowych 
bvFTD (wynik MMSE powyżej 24 punktów) zaleca  się 
weryfikację obecności zaburzeń wykonawczych za pomocą 

skali Frontal Assessment Battery (FAB) (Dubois et al., 
2000). W przypadku zaawansowanego procesu pomocna 
może być ocena z użyciem testu CLOX (Royall et al., 1998): 
pacjenci z bvFTD zazwyczaj nie są w stanie samodziel-
nie narysować prawidłowej tarczy zegara, ale bez trudu 
poprawnie ją kopiują (Barczak, 2018).
Przy podejrzeniu bvFTD zawsze należy – o ile pozwalają 
na to stan zaawansowania choroby i współpraca ze strony 
pacjenta – przeprowadzić badanie neuropsychologiczne. 
Najczęściej obserwuje się nasilone deficyty wykonawcze, 
które manifestują się nie tylko obniżeniem wyników testów 
przeznaczonych do pomiaru dysfunkcji wykonawczych, ale 
również wtórnym obniżeniem wyników innych prób (zabu-
rzenia planowania i błędy perseweracyjne w rysunkach czy 
impulsywnie udzielane błędne odpowiedzi w zadaniach 
wymagających obliczeń). Na bardzo wczesnym etapie cho-
roby możliwy jest brak deficytów w badaniu neuropsycho-
logicznym, poza zaburzeniami poznania społecznego, które 
w warunkach polskich nie mogą zostać ocenione w modelu 
psychometrycznym. Wreszcie na zaawansowanym eta-
pie bvFTD ilościowa analiza wyników może nie ukazy-
wać przewagi deficytów wykonawczych. Z powodu słabej 
współpracy, nasilonych zaburzeń inicjowania czynności, 
planowania lub hamowania działań złożonych pacjent 
może błędnie wykonać wiele zadań, także tych oceniających 
dość dobrze zachowane funkcje poznawcze. Przykładowo 
w zadaniu liczenia kropek w skali Addenbrooke’s Cogni-
tive Examination-III (ACE-III) badany może podać odpo-
wiedź „10”, nie podejmując wysiłku liczenia. Na każdym 
etapie choroby bezcenna okazuje się natomiast jakościowa 
ocena wykonania, która może jednoznacznie wskazywać na 
trudności wykonawcze.

DIAGNOSTYKA RÓŻNICOWA bvFTD

Z uwagi na dominację zaburzeń zachowania i zmian oso-
bowościowych w obrazie klinicznym bvFTD różnicuje się 
przede wszystkim z AD o wczesnym początku (Sitek et al., 
2015) i  chorobami psychicznymi. Warto podkreślić, że 
pomimo nazwy „otępienie czołowo-skroniowe” pacjenci 
nie mają cech zespołu otępiennego obserwowanych w AD 
(Barczak, 2018). Poniżej omówiono szerzej problematykę 
różnicowania bvFTD i zaburzeń psychicznych.
W  diagnostyce różnicowej bvFTD kluczowe znacze-
nie mają: wiarygodny wywiad zebrany od osoby znającej 
pacjenta (najlepiej od co najmniej kilkunastu lat), bada-
nia neuropsychologiczne, neuroobrazowe i genetyczne, 
a przede wszystkim długoterminowa obserwacja kliniczna. 
Wczesne pojawienie się objawów neurologicznych, takich 
jak zespół parkinsonowski (często w przypadku mutacji 
MAPT), czy objawów uszkodzenia neuronu ruchowego 
(często w przypadku mutacji C9orf72) (Snowden et al., 
2015) znacząco ułatwia diagnozę.
Zdecydowanie najtrudniejsze w praktyce klinicznej jest 
różnicowanie bvFTD od zespołu fenokopii bvFTD  – 
nierzadko weryfikację rozpoznania umożliwia dopiero 
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długoterminowa obserwacja. W dalszej kolejności obraz 
kliniczny bvFTD może przypominać schizofrenię lub 
zaburzenia afektywne. Stosunkowo najrzadziej w  dia-
gnostyce różnicowej rozważa się zaburzenia osobowości 
i neurorozwojowe zespoły zaburzeń. W niniejszej pracy 
postanowiono omówić również najrzadsze dylematy dia-
gnostyczne, ponieważ w razie braku wiarygodnego infor-
matora, który zna osobę diagnozowaną od co najmniej 
kilkunastu lat, trudno niekiedy jednoznacznie ocenić, czy 
u pacjenta doszło do osłabienia zdolności poznania spo-
łecznego, czy też deficyt ma charakter utrwalony.

Różnicowanie bvFTD  
od zespołu fenokopii bvFTD

W ostatnich latach wyodrębniono grupę pacjentów z nie-
postępującym zespołem objawów klinicznych typowych 
dla bvFTD, opisywanym jako zespół fenokopii bvFTD, 
w którym obserwuje się, zgodne z kryteriami możliwego 
bvFTD, zmiany w zakresie osobowości i zachowania. Przy-
czyna objawów jest nieznana, a pacjenci z zespołem feno-
kopii znacznie lepiej wpisują się w obraz kliniczny bvFTD 
niż jakiejkolwiek innej jednostki chorobowej. Długotermi-
nowa obserwacja nie wykazuje jednak narastania objawów 
i postępującej niesprawności, charakterystycznych dla pro-
cesu neurozwyrodnieniowego. W typowym bvFTD stwier-
dza się zazwyczaj pogorszenie funkcjonowania poznaw-
czego (Kipps et  al., 2008) i  w  zakresie wykonywania 
podstawowych czynności życia codziennego (activities of 
daily living, ADL) (Mioshi i Hodges, 2009).
Chorzy z bvFTD w porównaniu z osobami z zespołem 
fenokopii bvFTD znacznie częściej już w pierwszym bada-
niu ujawniają:
•	 zanik w strukturalnym badaniu MRI mózgu – w płatach 

czołowych i/lub przedniej części płatów skroniowych 
(Kipps et al., 2009);

•	 hipometabolizm w badaniu PET – obejmujący korę 
nadoczodołową, przyśrodkową powierzchnię kory 
przedczołowej i bieguny płatów skroniowych (Kipps 
et al., 2009);

•	 niższą sprawność w ADL i w przesiewowej ocenie funk-
cji poznawczych z użyciem skali ACE (Hornberger et al., 
2009);

•	 w badaniu neuropsychologicznym: większe deficyty 
w zakresie fluencji słownej, hamowania (test Hayling, 
wymagający hamowania dominującej reakcji werbal-
nej – badany musi dokończyć zdanie w sposób bez-
sensowny, co wymaga powstrzymania narzucającej się 
logicznej kontynuacji frazy) i Powtarzania cyfr wspak 
oraz w Teście Łączenia Punktów (Hornberger et al., 
2008).

Zespół fenokopii bvFTD jest częściej rozpoznawany 
u mężczyzn niż u kobiet (Gossink et al., 2016).
Kolejnym czynnikiem przemawiającym za zespołem feno-
kopii bvFTD jest obniżenie nastroju, nietypowe dla kla-
sycznego bvFTD (Kipps et al., 2010).

W badaniach z wykorzystaniem kryteriów diagnostycznych 
Rascovsky i wsp. (2011) stwierdzili, iż u osób z zespołem 
fenokopii bvFTD znacząco częściej niż w prawdopodob-
nym bvFTD w wywiadzie występowały problemy psychia-
tryczne i psychologiczne (odpowiednio 85% i 47% pacjen-
tów) (Gossink et al., 2016). Najczęściej były to możliwe 
reakcje na sytuacje obciążające emocjonalnie (takie jak 
śmierć bliskiej osoby czy utrata pracy) oraz cechy zaburzeń 
osobowości z wiązki C – cechy osobowości zależnej lub 
obsesyjno-kompulsywnej, zgodnie z klasyfikacją DSM-IV. 
U osób z zespołem fenokopii bvFTD bardzo często wystę-
powało kilka czynników psychologicznych/psychiatrycz-
nych, przykładowo zaburzenia nastroju wraz z cechami 
zaburzeń osobowości wiązki C (Gossink et al., 2016).

Różnicowanie bvFTD  
od zaburzeń psychicznych

W przeciwieństwie do powszechnie występujących zabu-
rzeń psychicznych bvFTD jest niezwykle rzadkie, co może 
być przyczyną błędnych rozpoznań. Poszczególne objawy 
bvFTD są zbieżne z objawami różnych jednostek nozo-
logicznych w psychiatrii (Ducharme et al., 2020, 2019). 
Objawy psychiatryczne, w szczególności zaś objawy psy-
chotyczne czy epizody maniakalne, mogą też poprzedzać 
wystąpienie pełnoobjawowego bvFTD (Velakoulis et al., 
2009), najczęściej jednak stwierdza się jednobiegunowe 
zaburzenia nastroju.
Zobojętnienie emocjonalne (96% pacjentów) i formalne 
zaburzenia myślenia (82%) są częste w bvFTD, w odróżnie-
niu od objawów psychotycznych (22%). W bvFTD wyraź-
niej zaznaczają się zaburzenia myślenia abstrakcyjnego 
i myślenie stereotypowe, natomiast u pacjentów z zabu-
rzeniami psychicznymi obserwuje się wyższy poziom lęku, 
napięcia i poczucia winy (Vijverberg et al., 2017).
Bardzo przydatne w różnicowaniu bvFTD i chorób psy-
chicznych mogą być skale do oceny depresji i zaburzeń 
zachowania (Frontal Behavioural Inventory, FBI) (Dols 
et al., 2016). W zaburzeniach psychicznych stwierdza się 
większe nasilenie objawów afektywnych, a w bvFTD – zabu-
rzeń zachowania.
Jako pomoc w diagnostyce różnicowej warto zastosować algo-
rytm zaproponowany przez Ducharme’a i wsp. (2015) oraz 
wskazówki opublikowane przez grupę ekspertów, również 
pod kierownictwem Ducharme’a, w 2020 roku. Różnicowanie 
bvFTD od zaburzeń psychicznych wymaga oceny zabu-
rzeń zachowania według kryteriów Rascovsky i wsp. (2011) 
z wykorzystaniem wywiadu i obserwacji, równoległej oceny 
profilu zaburzeń psychicznych zgodnie z kryteriami DSM-5 
i wykonania badania neurologicznego. Do oceny nasilenia 
zaburzeń zachowania typowych dla bvFTD zaleca się zapro-
jektowaną do tego celu skalę – jako przykład może tu posłu-
żyć FBI (Kertesz et al., 2000; Pąchalska, 2007). Rekomen-
duje się ponadto sformalizowaną ocenę nasilenia stereotypii 
(Stereotypy Rating Inventory, SRI) i nastroju (np. Montgo-
mery–Åsberg Depression Rating Scale, MADRS).
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Badanie neurologiczne powinno być ukierunkowane na 
wykrycie objawów występujących w różnych zespołach 
klinicznych z kręgu FTD:
•	 zespołu parkinsonowskiego (bradykinezji, zaburzeń 

postawy/chodu, sztywności);
•	 objawów uszkodzenia górnego lub/i dolnego neuronu 

ruchowego;
•	 objawów deliberacyjnych i odruchu chwytnego;
•	 zaburzeń gałkoruchowych, głównie w płaszczyźnie pio-

nowej;
•	 specyficznych objawów w postaci jednostronnej dystonii, 

mioklonii, zaburzeń czucia korowego, apraksji ideomoto-
rycznej czy objawu obcej kończyny.

Ocena funkcji poznawczych powinna obejmować ogólne 
i bardziej rozbudowane badanie przesiewowe (np. z uży-
ciem skali ACE-III), a w razie braku odchyleń – uzupeł-
niające badanie funkcji wykonawczych i ocenę pozna-
nia społecznego na podstawie wywiadu od informatora. 
W przypadku wątpliwości zaleca się dodatkowo pełne bada-
nie neuropsychologiczne, oceniające:
•	 uwagę (np. Powtarzanie cyfr wprost, Test Łączenia Punk-

tów – Trail Making Test, TMT, część A);

•	 pamięć operacyjną (Powtarzanie cyfr wspak);
•	 funkcje językowe (zarówno w  zakresie ekspresji, jak 

i rozumienia, ze szczegółową oceną kompetencji seman-
tycznej);

•	 funkcje wzrokowo-przestrzenne (np. Visual Object and 
Space Perception Battery, VOSP);

•	 pamięć (werbalną, niewerbalną);
•	 funkcje wykonawcze (np. ocena fluencji słownej, próby 

sortowania, testy planowania, test Stroopa, TMT – część 
B, test Hayling);

•	 poznanie społeczne.
Autorzy rekomendacji podkreślają, że w  interpretacji 
wyników badania neuropsychologicznego niezbędna jest 
integracja danych ilościowych z jakościowymi.
W diagnostyce różnicowej bvFTD i zaburzeń psychicz-
nych o  późnym początku można również wykorzy-
stać zestaw pytań diagnostycznych opracowany przez 
Ducharme’a i wsp. (2019) (zob. tab. 3). Potwierdzeniem 
rozpoznania zespołu fenokopii FTD jest brak pogorsze-
nia funkcji poznawczych i sprawności w czynnościach 
życia codziennego w  kilkuletniej obserwacji (Power 
i Lawlor, 2020).

TAK NIE

Część A

1. Czy pacjent zgłosił się sam?

2. Czy w wywiadzie są wcześniejsze zaburzenia nastroju, zaburzenia lękowe lub psychotyczne albo zaburzenia osobowości?

3. Czy pacjent odczuwa dyskomfort emocjonalny w związku z aktualną sytuacją (dysforia, niepokój)?

4. Czy pacjent ma tendencję do obwiniania się, nadmierne poczucie winy, myśli samobójcze?

5. Czy głównym problemem zgłaszanym przez bliskich pacjenta jest złość/drażliwość?

6. Czy pacjent zdaje sobie sprawę ze zmian poznawczych lub zmian zachowania i przejmuje się nimi? 

7. Czy objawy poznawcze lub zmiany zachowania wykazują znaczącą zmienność?

8. Czy pacjent chciałby dowiedzieć się więcej o FTD?  

9. Czy pacjent rozumie, czym jest FTD?

10. Czy pacjent zgłasza większą niesprawność, niż można by oczekiwać na podstawie badania klinicznego i oceny funkcji poznawczych?

11. Czy pacjent jest uwikłany w jakieś postępowanie karne lub odszkodowawcze?

12. Czy pacjent i/lub krewni są zmartwieni albo wyrażają wątpliwości (zamiast odczuwać ulgę, cieszyć się), kiedy powie się im,  
że pacjent może nie mieć FTD?

Część B

13. Czy wśród krewnych pierwszego stopnia jest osoba z rozpoznaniem FTD lub stwardnienia zanikowego bocznego?

14. Czy wśród problemów pacjenta są trudności językowe?

15. Czy pacjent ujawnia stereotypie lub proste powtarzane zachowania?

16. Czy doszło do zmiany nawyków żywieniowych?

17. Czy są jakieś nieprawidłowości w podstawowym badaniu neurologicznym (w tym zaburzenia gałkoruchowe, objawy zespołu 
parkinsonowskiego)?

Tab. 3. �Zestaw pytań przydatny w diagnostyce różnicowej bvFTD i zaburzeń zachowania w chorobach psychicznych. Wynik ogólny otrzy-
muje się, sumując wszystkie odpowiedzi NIE w części A i odpowiedzi TAK w części B. Wyniki ≥11 sugerują bvFTD, a wyniki ≤8 – 
zaburzenia psychiczne. Wyniki 9–10 nie pozwalają na wyciągnięcie wniosków diagnostycznych (za: Barczak, 2018)
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Zaburzenia afektywne a bvFTD
Część objawów bvFTD, np. rozhamowanie, przypomina 
epizod maniakalny w przebiegu choroby afektywnej dwu-
biegunowej (ChAD). W przypadku manii lub hipomanii 
obserwuje się jednak narastanie charakterystycznych obja-
wów w ciągu kilku/kilkunastu dni. Są to: nastrój podwyż-
szony, euforyczny lub drażliwy, wzrost energii i aktywności, 
która w miarę narastania objawów jest coraz bardziej zde
zorganizowana, pojawianie się coraz większej liczby pomy-
słów i planów do realizacji, znacznie zmniejszone zapo-
trzebowanie na sen. Często widoczna jest także postawa 
wielkościowa, która może się rozwinąć do poziomu uro-
jeń wielkościowych (poczucie bycia kimś ważnym, wpły-
wowym), co nie występuje w bvFTD. 
W  przebiegu epizodu depresyjnego/subdepresyjnego 
objawy narastają w ciągu kilkunastu tygodni, apatia zaś 
współistnieje z  utrwalonym i  znaczącym obniżeniem 
nastrojem. Rozpoznanie kliniczne epizodu depresyjnego 
wymaga obecności co najmniej pięciu objawów (DSM-5) 
spośród następujących: obniżenie nastroju, anhedonia, 
znaczna zmiana masy ciała, zaburzenia snu, zmiany napędu 
psychoruchowego, utrata energii, obniżona samoocena, 
spadek koncentracji, nawracające myśli o śmierci. Niektóre 
z wymienionych objawów w ogóle nie występują w bvFTD 
(np. obniżona samoocena), natomiast inne nie są obserwo-
wane w istotnym nasileniu. W przeciwieństwie do ChAD 
objawy bvFTD mają charakter stały i uporczywy, bez okre-
sów remisji (Ducharme et al., 2015). W przypadku apatii 
i obniżenia nastroju pomocne w różnicowaniu może być 
badanie neuropsychologiczne, gdyż profil dysfunkcji wyko-
nawczych w depresji jest jakościowo inny od obserwowa-
nego w bvFTD, w którym często zdecydowanie dominuje 
deficyt hamowania.

Zaburzenia obsesyjno-kompulsywne a bvFTD
W  zaburzeniach obsesyjno-kompulsywnych pacjenci 
są w większości krytyczni wobec swoich objawów, mają 
poczucie ich odmienności, nieadekwatności czy niereal-
ności. Próbują je ukrywać, odczuwają wstyd. Wykonywane 
przez chorych rytuały, często rozbudowane, mają obniżać 
poziom lęku, co skutkuje wielokrotnym powtarzaniem. 
Za sprawą psychoterapii kompulsje i/lub myśli natrętne 
tracą na sile lub mogą całkowicie ustąpić. Podobnych prawi-
dłowości nie obserwuje się u osób z bvFTD, które nie mają 
wglądu w zachowania perseweratywne i rytualistyczne – 
są one zgłaszane jako problem jedynie przez opiekunów 
(Ducharme et al., 2015) i ze względu na inną specyfikę 
zaburzenia nie są podatne na odziaływania terapeutyczne.

Zaburzenia neurorozwojowe a bvFTD
Obraz kliniczny bvFTD wykazuje też cechy wspólne z zabu-
rzeniami ze spektrum autyzmu (autism spectrum disor-
der, ASD; m.in. deficyty poznania społecznego, zachowa-
nia kompulsywne i rytualne – stereotypie) oraz z zespołem 
nadpobudliwości psychoruchowej (attention deficit hyper-
activity disorder, ADHD) z  dominacją impulsywności 

(Ducharme et al., 2015). W obu przypadkach obraz kli-
niczny może się zmienić w wieku dorosłym, szczególnie 
pod wpływem oddziaływań terapeutycznych i edukacji, 
a funkcjonowanie pacjenta może się poprawić, ale także 
ulec dekompensacji w związku ze zmianą sytuacji życiowej.  
Jednak zaburzenia neurorozwojowe stwierdza  się już 
w okresie wczesnodziecięcym i mają one swoją specyfikę, 
która wyraźnie utrudnia funkcjonowanie psychospołeczne. 
Sporadycznie zaburzenia neurorozwojowe mogą nie zostać 
prawidłowo rozpoznane na wczesnych etapach rozwoju 
(Pose et al., 2013), dlatego w diagnostyce różnicowej bvFTD 
najbardziej pożądane jest zebranie wywiadu od osoby zna-
jącej pacjenta od dzieciństwa (Ducharme et al., 2015) albo 
od wielu lat.

Zaburzenia osobowości a bvFTD
W różnicowaniu zaburzeń osobowości od pierwszych obja-
wów bvFTD kluczowy jest wywiad kliniczny dotyczący 
typów zachowań i reakcji emocjonalnych, które są obser-
wowane już w dzieciństwie albo w okresie adolescencji, 
a utrwalają się w wieku dorosłym, tworząc konkretne zabu-
rzenie osobowości. Zachowania te nie są wtórne do innych 
zaburzeń, mają charakter rozwojowy (ICD-10). W bvFTD 
natomiast obserwuje  się bardzo szeroki zakres patolo-
gicznych zachowań, które ujawniają się w różnych sytu-
acjach i stanowią bardzo wyraźną zmianę w porównaniu 
z przedchorobowym stylem funkcjonowania danej osoby 
(Ducharme et al., 2015). Zmiana dotychczasowego funk-
cjonowania psychospołecznego w bvFTD jest najważniej-
szą cechą różnicującą oba zaburzenia.

Schizofrenia a bvFTD
W obrazie klinicznym omówionych wyżej zaburzeń psy-
chicznych można stwierdzić nakładanie się objawów innych 
jednostek nozologicznych. Najwięcej wspólnych objawów 
cechuje jednak bvFTD i schizofrenię (tab. 4). Są to zarówno 
objawy negatywne (np. apatia), jak i  objawy wytwór-
cze, występujące w bvFTD u nosicieli mutacji C9orf72 
(Snowden et al., 2015). W przeciwieństwie do schizofre-
nii w bvFTD obserwuje się progresję objawów bez okresów 
remisji. Specyfika schizofrenii jest odmienna od bvFTD. 
Objawy wytwórcze łączą się ze sobą (nie występują samo-
dzielnie), przykładowo omamom słuchowym towarzyszą 
urojenia prześladowcze czy omamy z innych analizatorów: 
smaku, węchu, dotyku. Powodują one znaczną dezorga-
nizację zachowania, mowy i emocji oraz zaburzają kon-
takt z rzeczywistością. Leki przeciwpsychotyczne istotnie 
redukują objawy wytwórcze, co skutkuje pełną lub czę-
ściową remisją objawową i uzyskaniem wglądu w chorobę 
(u różnych pacjentów w różnym czasie pojawia się kryty-
cyzm wobec objawów psychozy, często dzięki zastosowa-
niu metod terapeutycznych i psychoedukacji).
Wywiad dotyczący zaburzeń zachowania typowych 
dla bvFTD warto uzupełnić o  skale ustrukturyzowa-
nego wywiadu ukierunkowane na zaburzenia zachowa-
nia, takie jak FBI i SRI, oraz na ocenę zaburzeń nastroju 
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(Vijverberg et al., 2017). Kwestionariuszowe skale nastroju 
oparte na samoopisie są w  bvFTD niediagnostyczne 
w przypadku osłabienia wglądu lub/i obecności nasilo-
nych tendencji perseweracyjnych.
W badaniu neuropsychologicznym pacjentów z bvFTD, 
u których nie obserwuje się uogólnionego obniżenia wyni-
ków w teście przesiewowym ACE-III, mogą się ujawnić 
deficyty w zadaniach oceniających poznanie społeczne 
(np. rozpoznawanie emocjonalnego wyrazu twarzy) czy 
wybrane aspekty funkcji wykonawczych, w szczególności 
zaś hamowanie i radzenie sobie z organizacją jednoczes
nego wykonania wielu zadań (Piguet et al., 2011).
Profil neuropsychologiczny osób z wczesnym bvFTD 
może być trudny do odróżnienia od profilu typowego 
dla schizofrenii, gdyż w obu chorobach występują zabu-
rzenia w zakresie poznania społecznego, teorii umysłu 
i funkcji wykonawczych (Pose et al., 2013). W nielicznych 
badaniach stwierdzano subtelne różnice między obiema 
grupami klinicznymi. Pacjenci z bvFTD uzyskują zazwy-
czaj niższe od pacjentów ze schizofrenią wyniki w testach 
nazywania i kompetencji semantycznej (Overbeek et al., 
2020). W bvFTD pamięć epizodyczna jest najczęściej 
zachowana nawet do późnych etapów otępienia, z kolei 
w schizofrenii ujawniają się znaczące problemy w zakre-
sie nabywania i  wydobywania nowych informacji.  
U chorych ze schizofrenią deficyty te mogą się pogłę-
biać w trakcie nawrotów psychozy, ale także stabilizować 
w okresach remisji objawowej; za sprawą leczenia może 
też nastąpić znaczna poprawa – do poziomu osób zdro-
wych (Hintze, 2017). W bvFTD zaburzenia poznawcze 

mają charakter progresywny i  nieodwracalny, nie są 
podatne na oddziaływania farmakologiczne i pozafar-
makologiczne.

WNIOSKI

Diagnostyka różnicowa bvFTD wymaga współpracy psy-
chiatry z neuropsychologiem i neurologiem. Najbardziej 
użyteczne w różnicowaniu są: szczegółowy wywiad doty-
czący specyfiki i dynamiki zaburzeń zachowania, badania 
neuropsychologiczne, neuroobrazowe i genetyczne. Wariant 
behawioralny FTD występuje bardzo rzadko, w przeciwień-
stwie do powszechnie obserwowanych schorzeń psychicznych.  
Z  powodu atypowego dla chorób neurodegeneracyj-
nych obrazu klinicznego (zachowana pamięć, zaburzenia 
behawioralne, młody wiek) podejrzenie otępienia nie jest 
nawet brane pod uwagę. Często dopiero brak odpowie-
dzi na leczenie farmakologiczne albo pojawienie się powi-
kłań skłania do poszukiwania przyczyny innej niż psy-
chiatryczna. W przypadkach potwierdzonej (kliniczne lub 
radiologicznie) diagnozy bvFTD również zaleca się wni-
kliwą obserwację, ponieważ obecność objawów psychotycz-
nych u pacjenta z postępującymi zaburzeniami zachowania 
o profilu typowym dla bvFTD sugeruje zasadność badania 
genetycznego w kierunku mutacji C9orf72.

Konflikt interesów
Autorki nie zgłaszają żadnych finansowych ani osobistych powiązań 
z innymi osobami lub organizacjami, które mogłyby negatywnie wpły-
nąć na treść publikacji oraz rościć sobie prawo do tej publikacji.
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bvFTD + + + + + + + + + +

Epizod depresyjny + +/−

Epizod maniakalny + + + + + + +

Schizofrenia +/− + + +

Zaburzenia obsesyjno-kompulsywne 
(obsessive-compulsive disorder, OCD) + +/−

Zespół nadpobudliwości psychoruchowej 
z deficytem uwagi (ADHD) + + + +

Zaburzenia ze spektrum autyzmu (ASD) +/− + + +

Osobowość typu borderline + + +/− +

Osobowość narcystyczna + + +

Osobowość antyspołeczna +/− + + +

Tab. 4. Cechy charakterystyczne bvFTD a objawy zaburzeń osobowości i chorób psychicznych
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