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Streszczenie

Abstract

Cel: W pracy przedstawiono wyniki dlugoterminowej obserwacji czworga pacjentdw z rozpoznaniem wariantu logopenicznego
afazji pierwotnej postepujacej (logopenic variant of primary progressive aphasia, vPPA). Material i metoda: U czterech oséb
z IVPPA (trzech kobiet i jednego mezczyzny) dostepne byty wyniki 3-4 ocen kompetencji jezykowej i funkcji poznawczych.
Dtugoé¢ obserwacji mieécila si¢ w przedziale od 2 do 4 lat. W ocenie kompetencji jezykowej uwzgledniono badanie mowy
opowieéciowej, nazywania, rozumienia stéw i zdan, powtarzania, czytania i pisania. W badaniu neuropsychologicznym, jesli
bylo to mozliwe, oceniano sprawnos¢ wzrokowo-przestrzenng, praksje, pamie¢ i funkcje wykonawcze. Wyniki: W momencie
rozpoznania IvPPA anomia nie byla objawem izolowanym. U pacjentéw obserwowano szybkie pogorszenie w zakresie
komunikacji zaréwno ustnej, jak i pisemnej. Sposrod roznych sprawnosci jezykowych stosunkowo najdiuzej wzglednie dobrze
zachowane byly glosne czytanie i rozumienie stéw o wysokiej czgstosci uzycia. W ocenie mowy opowiesciowej stwierdzano
postepujace zubozenie zawartosci informacyjnej wypowiedzi, ktére ujawnialo si¢ gtéwnie poprzez redukcje uzycia rzeczownikéw
i czasownikow oraz wzrost uzycia zaimkéw. Na zaawansowanym etapie choroby zawarto$¢ informacyjna wypowiedzi byta
bardzo niska. U wszystkich pacjentéw obserwowano réwniez znaczgce pogorszenie w zakresie funkcji wzrokowo-przestrzennych,
praksji i pamieci epizodycznej oraz konwersje do pelnoobjawowego otepienia. Wnioski: Progresja objawdéw jezykowych
i poznawczych w IvPPA, mimo pewnej roznorodnosci, jest wzglednie szybka. Pacjenci osiggaja stadium otgpienia w ciggu 1-2 lat
od diagnozy, niekiedy nawet przed uptywem 2 lat od deklarowanego poczatku objawdéw. Planujac dlugoterminows opieke nad
osobami z IvPPA, powinno si¢ uwzgledni¢ tempo postepu choroby i doé¢ szybka progresje do pelnoobjawowego otepienia.

Stowa kluczowe: afazja pierwotna postepujaca, choroba Alzheimera, jezyk, otepienie

Aim: The paper presents longitudinal observation of four patients diagnosed with the logopenic variant of primary
progressive aphasia (lVPPA). Materials and methods: The results of 3-4 language and cognitive assessments were available
for four individuals (three women, one man) with IvPPA. The length of the observation period was 2-4 years. Language
evaluation was comprehensive and addressed narrative speech, naming, word and sentence comprehension, repetition,
reading and writing. Neuropsychological examination, whenever feasible, assessed visuospatial function, praxis, memory
and executive functions. Results: Anomia was not an isolated symptom at the time of IvPPA diagnosis. Rapid deterioration
of both spoken and written communication was observed. Reading aloud single words and high-frequency word
comprehension were preserved longer than other linguistic competences. The narrative speech was progressively
impoverished in terms of idea density, manifested by a reduced use of nouns and verbs in particular and an increased use
of pronouns. At the advanced stage of the disease, the idea density was very low. There was marked deterioration of
visuospatial functions, praxis and episodic memory in all patients. Progression to full-blown dementia was observed in all

© Medical Communications Sp. z o.0. This is an open-access article distributed under the terms of the Creative Commons Attribution-NonCommercial-NoDerivatives
License (CC BY-NC-ND). Reproduction is permitted for personal, educational, non-commercial use, provided that the original article is in whole, unmodified, and properly cited.

125



126

Klaudia Kluj-Koztowska, Emilia J. Sitek, Agnieszka Skrzypkowska, Ewa Narozariska, Bogna Brockhuis, Jarostaw Stawek,
Aneta Domagata, Stanistaw Milewski

patients. Conclusions: The progression of linguistic and cognitive symptoms in IvPPA, albeit slightly heterogeneous,
is relatively fast. The patients usually reach dementia stage within 1-2 years of the diagnosis and sometimes even earlier than
2 years of the declared symptom onset. When planning long-term management of IvPPA cases, rapid deterioration and

progression to full-blown dementia within a relatively short time should be considered.

Keywords: aphasia, primary progressive, Alzheimer’s disease, language, dementia

WARIANT LOGOPENICZNY AFAZJI
PIERWOTNEJ POSTEPUJACEJ -
OBRAZ KLINICZNY

bjawy afatyczne moga by¢ pierwsza manifestacja aty-
Opowego procesu neurozwyrodnieniowego. Afazja

pierwotna postepujaca (primary progressive apha-
sia, PPA) to zespol postepujacych zaburzen jezykowych, kto-
re sa spowodowane chorobg neurozwyrodnieniowa, najcze-
$ciej zwyrodnieniem czotowo-skroniowym (frontotemporal
lobar degeneration, FTLD) lub chorobg Alzheimera (Alzheim-
er’s disease, AD). W spektrum PPA zgodnie z aktualnie obo-
wigzujacymi kryteriami (Gorno-Tempini et al., 2011) wyréznia
si¢ trzy warianty: 1) z zaburzona ptynnoscia mowy (z domi-
nujacg apraksja mowy lub agramatyzmem; non-fluent variant
PPA, nfvPPA), 2) semantyczny (semantic variant PPA, svPPA)
oraz 3) logopeniczny (logopenic variant PPA, IvPPA). Dwa
pierwsze warianty PPA s3 zazwyczaj skutkiem FTLD.
Wariant logopeniczny PPA, wlaczony do spektrum PPA
w roku 2011 (Gorno-Tempini et al., 2011; Sitek et al., 2014a;
Vandenberghe, 2016), najczesciej jest atypowa manifesta-
cja AD, dlatego tez wczeéniej wzorzec zaburzen typowy dla

IvPPA byl opisywany jako jezykowy lub afatyczny wariant AD
(Sitek, 2018). Poza wariantem logopenicznym/jezykowym/
afatycznym w spektrum atypowych manifestacji AD mozna
wyrdzni¢ warianty: tylny (wzrokowy, zanik korowy tylny),
apraktyczny (ciemieniowy, obupotkulowy) i czotowy/beha-
wioralny/wykonawczy (Dubois et al., 2014) (ryc. 1). W obrazie
klinicznym kazdego z wariantéw atypowych na plan pierw-
szy wysuwa sie deficyt inny niz amnestyczny, jednak zaburze-
nia pamieci, charakterystyczne przede wszystkim dla typowej
postaci AD, pojawiaja si¢ w ciggu pierwszych kilku lat choro-
by i wykazuja wlasciwa dla AD progresje.

U pacjentéw z IvPPA spowodowanym AD obserwuje si¢
bardziej uogélnione deficyty jezykowe (Teichmann et al.,
2013). Za obecnoscig patologii alzheimerowskiej u wigkszo-
$ci pacjentow z IvPPA przemawiajg badania obrazowe, ktore
pozwalaja na oznaczenie zlogow beta-amyloidu (Bergeron
et al., 2018), natomiast najbardziej wiarygodnym marke-
rem patologii alzheimerowskiej w badaniu funkeji jezy-
kowych jest deficyt petli fonologicznej w teScie Powtarza-
nia cyfr wprost (Giannini et al., 2017). Niektorzy pacjenci
z PPA spowodowanym AD ujawniajg mieszang posta¢ PPA
(Louwersheimer et al., 2016).
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Uwaga: schemat ma charakter uproszczony, nie umieszczono na nim wszystkich postaci klinicznych AD i FTLD. Postacie IvPPA i mieszane PPA odpowiadajg facznie jezykowemu

wariantowi AD.

Ryc. 1. Miejsce logopenicznego wariantu afazji pierwotnej postepujgcej w spektrum choréb neurozwyrodnieniowych
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Na plan pierwszy w obrazie klinicznym lvPPA wysuwa-
ja si¢ anomia i deficyt fonologiczny (Leyton et al., 2014).
Na etapie diagnozy zaburzenia fonologiczne s3 zazwyczaj
nasilone i obejmuja trudnosci z powtarzaniem zdan oraz
serii stow. W prébie powtarzania trzech stéw z Mini-Mental
State Examination (MMSE) lub innego testu przesiewowe-
go pacjent czesto powtarza tylko jedno slowo, a niekiedy
zamiast stow nieodtworzonych pojawiaja si¢ neologizmy.
W prébach powtarzania zdan badany nie tylko pomija po-
szczegllne wyrazy, ale przede wszystkim znieksztalca je pod
wzgledem fonologicznym. W prébach nazywania obecne
sa bledy wskazujace na deficyt fonologiczny, czyli parafa-
zje fonemiczne, a na bardziej zaawansowanym etapie cho-
roby - réwniez kontaminacje, omdwienia parafatyczno-zar-
gonowe i neologizmy. W przypadku parafazji fonemicznych
obserwuje si¢ bledy substytucji, dodania lub pominiecia bez
towarzyszacych znieksztalcen artykulacyjnych, charakte-
rystycznych dla wariantu nieptynnego (Leyton i Hodges,
2013). Podpowiedzi fonemiczne, wlasnie z powodu deficytu
fonologicznego, nie sg skuteczne i moga prowokowa¢ neo-
logizmy czy inne znieksztalcenia (przyktadowo: prébujac
zaktualizowac stowo ,,paleta” po podpowiedzi ,,pa’, pacjent
podaje odpowiedz ,patela”) (Kluj-Kozlowska et al., 2017).
Wyniki préb fluencji fonemicznej moga by¢ w IvPPA bar-
dzo obnizone, ale czasami s3 poréwnywalne do wynikéw
0s6b z klasyczng postacig AD (Sitek et al., 2015a).
Dyskretny deficyt fonologiczny moze skutkowa¢ trud-
no$ciami z przetwarzaniem pseudostéw - ich powtarza-
niem, ale tez odczytywaniem (Meyer et al., 2015) — i roz-
nicowaniem pojedynczych fonemdw (Johnson et al., 2020).
Przewage deficytu fonologicznego nad leksykalno-seman-
tycznym ujawnia takze wzorzec wykonania prob fluencji
stownej, w ktérym dominuje obnizenie fluencji fonemicz-
nej. Proby aktualizacji stow na podstawie definicji lub zada-
nego pytania bywaja dla pacjenta trudniejsze od préb na-
zywania konfrontacyjnego, gdyz wymagaja przetwarzania
materialu bodZcowego w petli fonologiczne;.

Zubozenie mowy spontanicznej wigze si¢ po pierwsze
z zaburzeniami pamieci krétkotrwatej materiatu stownego,
ktére uniemozliwiaja planowanie i realizacje¢ dtuzszych wy-
powiedzi. Po drugie pauzy w mowie spontanicznej u pacjenta
z IvPPA pojawiaja sie z powodu trudnosci z aktualizacjg stow,
najczesciej rzeczownikow (Mack et al., 2015). W mowie opiso-
wej u0sob z IVPPA obserwuje si¢ rzadsze uzywanie rzeczowni-
kow i czestsze stosowanie zaimkow (Sitek et al., 2015b).
Grupa pacjentéw z IvPPA nie jest jednorodna. U niektorych
chorych anomia ma poczatkowo charakter wzglednie izolo-
wany, u innych za$ stosunkowo wczesnie pojawiaja si¢ trud-
nosci z rozumieniem czy powtarzaniem pojedynczych stow
o zlozonej strukturze fonologicznej (Leyton et al., 2015).
Osoby z IvPPA ujawniaja wigksze trudno$ci z orientacja
(Flanagan et al., 2014), glebsze zaburzenia pamieci epizo-
dycznej (Butts et al., 2015) i operacyjnej (Butts et al., 2015)
oraz bardziej nasilone zaburzenia przetwarzania materiatu
wzrokowo-przestrzennego (Watson et al., 2018) niz osoby
z innymi wariantami PPA.
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Zaburzenia pamieci epizodycznej, typowe dla AD, wyste-
puja réwniez u 0s6b z IvPPA, cho¢ poczatkowo sg niekie-
dy ograniczone do pamieci materialu werbalnego. Ocena
pamieci epizodycznej u osoby z zaburzeniami komunika-
cji stownej nie moze ograniczac si¢ do testow przesiewo-
wych, w ktorych dominujg zadania werbalne. W przypadku
podejrzenia PPA obok oceny profilu zaburzen jezykowych
jednym z gtéwnych celéw badania neuropsychologiczne-
go jest ocena pamieci epizodycznej. Z uwagi na wplyw
zaburzen jezykowych na wykonanie testow pamieci stownej
szczegoblnie przydatna w neuropsychologicznej diagnosty-
ce roznicowej wariantu logopenicznego i nieptynnego jest
ocena pamieci materialu wzrokowo-przestrzennego z uzy-
ciem Testu Figury Ztozonej Reya (Ramanan et al., 2016).
W IvPPA obserwuje si¢ nie tylko glebsze trudnosci z od-
twarzaniem materialu po odroczeniu, ale tez wieksze nasi-
lenie zaburzen pamieci bezposredniej stownej i wzrokowe;j
(Harris et al., 2019).

Zaburzenia pamieci operacyjnej w IvVPPA poczatkowo do-
tycza gtéwnie zadan wymagajacych przetwarzania materia-
tu stownego (Foxe et al., 2013). W pordwnaniu z pacjentami
z typowa postacig AD osoby z IvPPA majg wigksze zabu-
rzenia pamieci operacyjnej (materialu stownego) (Magnin
et al., 2013; Mendez et al., 2019), natomiast zaburzenia pamie-
ci dlugotrwalej s3 w podobnym stopniu nasilone w réznych
wariantach AD o wczesnym poczatku (Mendez et al., 2019).
Zgodnie z wynikami najnowszej metaanalizy w IvVPPA na-
silenie zaburzen uwagi, kalkulii, pamieci wzrokowo-prze-
strzennej i funkcji wykonawczych jest zblizone do nasile-
nia zaburzen jezykowych (Kamath et al., 2020).

PROGRESJA ZABURZEN JEZYKOWYCH
W IvPPA

W IvPPA zaburzenia nazywania nie tylko sg bardziej nasi-
lone niz w nfvPPA w momencie diagnozy, ale rowniez wy-
kazuja szybsza progresje (Leyton et al., 2019). Na zaawan-
sowanym etapie choroby moze si¢ pojawi¢ zargon afatyczny
(Funayama et al., 2019) czy logoklonia (Nakagawa et al.,
2019). W pismiennictwie dominujg opisy progresji choroby
w badaniu kontrolnym po okolo 12 miesigcach, niekiedy po
24 miesigcach (Rogalski et al., 2011), ale opisano tez przy-
padek z 46-miesieczng obserwacja (Etcheverry et al., 2012).
W jednym z badan obserwacja trwata do 6 lat (Ferrari
et al., 2019), lecz nie opisywano doktadnie poszczegélnych
aspektow funkcji jezykowych.

W trakcie trwania choroby wypowiedzi pacjentéw ulegaja
stopniowemu zubozeniu, a do trudnoéci z wyszukiwaniem
stéw dolaczaja sie problemy z rozumieniem dlugich komu-
nikatéw, czytaniem i pisaniem.

PROGRESJA ZABURZEN POZNAWCZYCH
W IvPPA

U chorych z IvPPA na etapie rozpoznania zaburzenia po-
znawcze sg czgsto bardziej nasilone niz u chorych z nfvPPA
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(Kluj-Koztowska et al., 2018). Progresja zaburzen jest w IvPPA
szybsza niz w pozostatych wariantach PPA (Harciarek
et al., 2014; Matias-Guiu et al., 2015). Nasilenie zabu-
rzen poznawczych mierzone skalg Addenbrooke’s Cog-
nitive Examination (ACE) zazwyczaj jest powigzane
z poziomem niesprawnoéci w ztozonych czynnosciach zycia
codziennego (Jang et al., 2012). W poréwnaniu z klasycz-
ng postacig AD w IvPPA dochodzi réwniez do szybszej pro-
gresji zaburzen poznawczych mierzonych skala ACE (Hsieh
et al., 2012). Wedlug jednego z badan zaburzenia pozajezy-
kowe pojawiajg sie u pacjentéw z IvPPA $rednio po okoto
26 tygodniach od poczatku zaburzen jezykowych (Matias-
-Guiu et al., 2015), w innym otepienie tagodne stwierdza-
no srednio po 4 latach (Funayama et al., 2019). Wiekszosé¢
chorych - co jest spdjne z obserwacjami z praktyki klinicz-
nej - spelnia kryterium otepienia juz w ciaggu 12 miesiecy
od wystapienia deficytu jezykowego (Leyton et al., 2013).
Warto zauwazyé¢, iz nie jest to zgodne z ogolnymi kryteriami
PPA (Gorno-Tempini ef al., 2011), co moze wynika¢ z faktu,
ze ogolne kryteria oparto na wskazéwkach Mesulama sfor-
mulowanych na podstawie obserwacji pacjentow z afazja
gltéwnie w przebiegu FTLD. Trudno oceni¢, jaki wplyw na
postep IvPPA w zakresie funkcji poznawczych ma czesto
stosowane w omawianej grupie chorych leczenie inhibito-
rami acetylocholinesterazy (Ferrari et al., 2019).

PACJENCI

Ponizej przedstawiono dane czworga pacjentéw z IvPPA,
zdiagnozowanych w latach 2007-2015, spetniajacych
(w momencie badania lub na podstawie oceny retrospek-
tywnej) kryteria diagnostyczne tego wariantu PPA we-
dlug Gorno-Tempini i wsp. (2011), u ktérych dostepne
byly wyniki minimum trzech badan neuropsychologicz-
nych wykonanych w ciggu 2-3 lat, co pozwala na prze-
§ledzenie progresji zaburzen jezykowych i poznawczych
na materiale polskojezycznym. Poczatkowy i najbardziej
nasilony objaw stanowita u wszystkich chorych anomia.
W zadnym z opisanych przypadkéw nie byly dostepne
badania biomarkerowe z plynu mézgowo-rdzeniowego.
U kazdego z chorych wykonano badania neuroobrazo-
we z uzyciem rezonansu magnetycznego i tomografii
emisyjnej pojedynczego fotonu (single-photon emission
computed tomography, SPECT), w ktérych stwierdzo-
no dominacje zmian lewopdtkulowych. Rozpoznanie
IvPPA ustalono jednak na poziomie I, gdyz hipoperfu-
zja w badaniu SPECT obejmowata wiekszy obszar pét-
kuli lewej, niz wskazano to w kryteriach diagnostycz-
nych dla rozpoznania na poziomie II. Wyniki pacjentéw
nr 1-3 nie byly wczesniej opisywane. Wyniki pierwsze-
go badania pacjentki nr 4 opublikowano wczesniej (Sitek
et al., 2014b, 2008), ale bez obserwacji dtugoterminowej,
ktora jest przedmiotem niniejszej pracy. Pacjenci nr 1-3
uczestniczyli w toku obserwacji w indywidualnej terapii
funkcji jezykowych, prowadzonej z rézng intensywno-
$cig i czestotliwoscia.

DOI: 10.15557/AN.2020.0016

Pacjentka nr 1

U pacjentki nr 1 pierwsze badanie neuropsychologiczne
wykonano po okolo 3 latach od wystapienia poczatkowych
objawow choroby, kiedy do anomii dotaczyty sie istotne kli-
nicznie zaburzenia pamieci stownej. Na tym etapie bada-
na potrzebowala wsparcia osoby bliskiej w wykonywaniu
jedynie wybranych ztozonych czynno$ci zycia codzienne-
go (activities of daily living, ADL), ktorych nie wykony-
wala na co dzien (np. pieczenie ciasta). W ciagu kolejnego
roku przestala gotowa¢, poniewaz mylita przyprawy, a poz-
niej nie byla juz w stanie samodzielnie funkcjonowac poza
domem. Nie potrafila skorzysta¢ z domofonu, by wejs¢ do
mieszkania. Pod koniec okresu obserwacji poziom funkcjo-
nowania chorej odpowiadal pograniczu otepienia w stop-
niu fagodnym i umiarkowanym. W zakresie objawéw neu-
ropsychiatrycznych zaznaczal si¢ szczegélnie lek, ktoremu
nastepnie zaczela towarzyszy¢ apatia. W badaniu neurolo-
gicznym w okresie 2-letniej obserwacji, poza zaburzeniami
afatycznymi, nie stwierdzono nieprawidlowosci.

Pacjentka nr 2

U pagjentki nr 2 wywiad od meza wskazywal, iz zaburze-
nia komunikacji stownej pojawily si¢ rok przed pierwszym
badaniem neuropsychologicznym, jednak wobec cato-
ksztaltu danych klinicznych wydaje sie, ze mogly wystapi¢
wezeéniej. Na poczatku obserwacji poziom funkcjonowa-
nia badanej w zyciu codziennym odpowiadat fagodnym za-
burzeniom poznawczym (mild cognitive impairment, MCI),
a po 3 latach obserwacji — otepieniu w stopniu umiarko-
wanym. Deficytom jezykowym i poznawczym towarzyszyly
zaburzenia zachowania, nadmierna koncentracja na sobie
i cechy rozhamowania. Pacjentka nie potrafila juz postugi-
wac sie przedmiotami codziennego uzytku, samodzielnie
si¢ umy¢ ani ubraé. Wystepowaly problemy z jedzeniem
i polykaniem - chora wktadata wszystko na raz do ust i nie
mogla pogryz¢ ani przetkna¢ pokarmu (sugeruje to zaréw-
no dysfagie, jak i problemy wykonawcze), ktory w rezultacie
trzeba bylo miksowa¢. Pojawily si¢ zachowania uzytkow-
nika. W badaniu neurologicznym stwierdzono zywsze od-
ruchy glebokie z konczyn prawych i wzmozone plastycznie
napigcie miesniowe w prawej koficzynie gornej, co wska-
zywalo na objawy piramidowe prawostronne i zesp6t par-
kinsonowski.

Pacjentnr3

U pacjenta nr 3 nasilone trudnosci w zakresie komuni-
kacji jezykowej zaobserwowano po chemioterapii. Do za-
burzen aktualizacji stéw szybko dotaczyly sie: znacza-
ce skrocenie wypowiadanej frazy, nieplynnos¢ mowy
i logoklonia. Na samym poczatku obserwacji chory byt
catkowicie sprawny w ADL, m.in. zajmowal si¢ bar-
dzo rozbudowanym ogrédkiem dziatkowym. U pacjen-
ta wystepowal nasilony niepokéj, w pézniejszym okresie
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Progresja zaburzent jezykowych i poznawczych u pacjentéw z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postepujacej — seria przypadkéw

Pacjentka nr 1 Pacjentka nr2 Pacjent nr3 Pacjentka nr 4
\[Il\giteelﬁpojawienia sie zaburzen jezykowych 68 62 66 74
Wiek w momencie badania [lata/miesiace] | 71/6 | 72/9 | 73/9 | 63/4 | 64/9 | 66/6 | 68/3 69/3 | 70/8 | 71/6 | 76/2 | 78/2 | 79/2
Nazywanie i kompetengja semantyazna
BNT/30 5 0 0 - - - 5/15 5M5 | 2115 | 315 | 115 - -
Nazywanie w odpowiedzi na pytania
2 BDAE/30 12 8 0 - - - 25 16 7 4 8 0 -
Sydney Language Battery:
Nazywanie/Wskazywanie/Skojarzenia/30 | 5/19/22 | 0/16/10 | -/8/- | 7/25/22| 0/16/13 | -/6/3 | -/217 | /21114 | - - - - -
PALS:
- zwierzeta: nazywanie; wskazywanie/10 | 3;8 1;6 1;2 2,10 0;9 - 3;10 39 2;8 0;4 - - -
« narzedzia: nazywanie; wskazywanie/10 3;9 0;9 0;7 6;10 | 0;10 - 8,10 510 |31 1,9 - - -
Nazywanie z ACE-1l/12 2 2 - 2 0 - 4 - - - - - -
PALPA: rzeczowniki/12 - - - 8 2 0 - - - - - - -
PALPA: czasowniki/12 - - - 8 1 - - - - - - - -
Proby fluengji stownej:
« semantyczna: zwierzeta (60 sekund) 3 1 ! 7 0 - 6 4 1 2 - - -
- fonemiczna: K/P/M (60 sekund) 3/1/4 | 1/0/0 | -/1/0 | 3/-/- | 1/-/- - 3/-/- 1-1- | -I-I- 1 - - -
Rozumienie mowy
Polecenia z BDAE/15 8 6 0 8 3 2 11 5 4 2 10 3 2
Powtarzanie
Powtarzanie zdan z BDAE: czeste; rzadkie/8 | 0;0 | Przer- 4;2 1;0 - 53 1,2 - - 2,0 1,0 | Przer-

wano wano

Pisanie
Dyktando elementarne z BDAE/15 14 13 7 13 6 2 14 15 1 - 9 5 0
Pisanie wyrazéw pod dyktando z BDAE/10 6 3 - 9 2 5 2 - 4 4 -
Pisanie przy pokazywaniu desygnatéw/10 6 2 - 8 1 2 1 - 7 0 -
Czytanie
Czytanie stdw z BDAE/30 30 29 21 27 21 2 27 25 2 7 29 12 0
(zytanie zdari z BDAE/10 9 8 4 8 1 9 6 - - 8 - -
' Badany nie rozumie instrukgi.
2 Iniesiona zdoIno$¢ czytania i pisania.
BDAE — Boston Diagnostic Aphasia Examination; BNT — Boston Naming Test; PALPA — Psycholinguistic Assessment of Language Processing in Aphasia; PALS — Progressive
Aphasia Language Scale.

Tab. 1. Progresja zaburzeti jezykowych u czworga pacjentéw z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postepujgcej

z towarzyszacg apatig. W 4. roku obserwacji pojawily sie
problemy z chodzeniem po schodach spowodowane aprak-
sja — pacjent nie wiedzial, jak ma ustawi¢ nogi. Nie potrafit
takze uzywac sztu¢cow ani wlozy¢ przygotowanego ubrania.
Nie rozpoznawal swojej klatki schodowe;j i nie wiedzial, jak
do niej wejs¢. Wystepowaly zaburzenia orientacji w terenie.
Pojawily si¢ objawy piramidowe prawostronne pod posta-
cig wygdrowanych odruchdéw gtebokich, a nastepnie cechy
zespolu parkinsonowskiego pod postacig wzmozonego pla-
stycznie napiecia miesniowego i zaburzen chodu.

Pacjentka nr 4

Pacjentka nr 4 z wlasnej inicjatywy poszukiwala wyjasnie-
nia swoich trudnosci jezykowych, trwajacych mniej wiecej
2 lata. Na etapie pierwszego badania byta w pelni samo-
dzielna w ADL, z wyjatkiem sytuacji wymagajacych spraw-
noéci komunikacyjnej. W trakcie obserwacji przez wiele
miesiecy przebywala za granicg, z jezykiem polskim mia-
ta kontakt jedynie przez kilka godzin w ciggu dnia. Po po-
wrocie wymagala calodziennej opieki i ujawniata nasilone
pobudzenie psychoruchowe. W badaniu neurologicznym
obecne byly drzenie pozycyjne i kinetyczne konczyn gor-
nych oraz dodatni objaw z gladzizny czota.
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METODY

W badaniu funkcji jezykowych wykorzystano wybrane proby
z Bostoniskiego Testu do Badania Afazji [Boston Diagnostic Apha-
sia Examination, BDAE: ocene dyskursu narracyjnego z uzyciem
obrazka ,,Podkradanie ciasteczek’, probe Nazywanie w odpowie-
dzi na pytania (Responsive naming), Polecenia (Commands),
Powtarzanie zdan, proby czytania i pisma], Bostoniski Test Nazy-
wania (Boston Naming Test, BNT), proby fluencji semantycznej
i fonemicznej oraz proby oceniajace kompetencje leksykalno-se-
mantyczng [z Sydney Language Battery (SYDBAT), Psycholin-
guistic Assessments of Language Processing in Aphasia (PALPA),
Progressive Aphasia Language Scale (PALS)].

W analizie dyskursu narracyjnego na uzytek niniejszej pracy
oceniono wybrane parametry mowy, ze szczegdlnym uwzgled-
nieniem tych, ktére odnoszg si¢ do struktury leksykalnej wy-
powiedzi. Wzieto pod uwage: catkowitg dtugo$¢ wypowiedzi,
procent rzeczownikéw, czasownikow i zaimkow w pierwszej mi-
nucie wypowiedzi, procent wyrazéw autosemantycznych nazy-
wajacych (rzeczownikéw, czasownikéw i przymiotnikéw) oraz
wskaznik bogactwa leksykalnego (type to token ratio, TTR).
Zakres badania funkcji poznawczych zalezat od stanu klinicz-
nego i sprawnosci komunikacyjnej pacjenta, gdyz w przy-
padku nasilonych zaburzen rozumienia mowy wykonanie
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Ryc. 2. Profil wykonania testu Addenbrookes Cognitive Examination III u trzech pacjentéw z wariantem logopenicznym afazji pierwot-
nej postepujgcej w badaniu pierwszym. Wyniki podano w procentach dla kazdej podskali z uwagi na zréznicowang rozpigtos¢ wy-

nikéw w kazdej podskali

niektorych prob nie bylo mozliwe. Ogolny stan kliniczny oce-
niano z uzyciem Klinicznej Skali Oceny Otepienia (Clinical
Dementia Rating, CDR), a globalny stan funkcji poznaw-
czych - z wykorzystaniem skal MMSE i/lub ACE-IIIL Do po-
miaru funkcji wzrokowo-przestrzennych uzyto wybranych
podtestéw Visual Object and Space Perception (VOSP) oraz
kopii z Testu Figury Zlozonej (TFZ) Reya. Praksje oceniono za
pomocg Interlocking Fingers Test. Do pomiaru pamieci epizo-
dycznej postuzyly préba uczenia 10 stéw i odroczone odtwo-
rzenie z TFZ Reya.

WYNIKI OCENY FUNKCJI JEZYKOWYCH

U wszystkich pacjentéw w badaniu pierwszym stwierdzo-
no znaczace nasilenie anomii i zaburzen powtarzania zdan
(tab. 1). Trudnosci te nie mialy jednak w momencie roz-
poznania charakteru izolowanego (ryc. 2). Ocena zdolno-
$ci przeszukiwania zasobow leksykalnych nie byta podczas
niektérych badan mozliwa z uwagi na duze nasilenie zabu-
rzen mowy, niepozwalajace na zrozumienie istoty zadania.
W toku obserwacji stwierdzano narastanie zaburzen w za-
kresie komunikacji ustnej i pisemnej, przy czym niekiedy
zdolnos¢ glo$nego czytania pojedynczych stow byla zacho-
wana diuzej niz zdolnos¢ pisania. Rozumienie pojedyn-
czych wysokofrekwencyjnych stéw bylo czg¢sciowo zacho-
wane nawet na zaawansowanym etapie choroby.

W toku obserwacji znaczgco pogarszala si¢ informatywnosé¢
wypowiedzi narracyjnych. W mowie pacjentéw redukcji
ulegalo uzycie rzeczownikdéw (ryc. 3), czasownikow (ryc. 4)
i wyrazéw autosemantycznych nazywajacych (ryc. 5).
Jednoczesnie obserwowano wzrost uzycia zaimkow (ryc. 6).
Wypowiedzi na bardziej zaawansowanym etapie choroby
cechowata niska réznorodnos¢ leksykalna (ryc. 7).
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WYNIKI OCENY FUNKCJI POZNAWCZYCH

U wszystkich pacjentéw w przebiegu choroby doszto do
znaczacego pogorszenia w zakresie funkcji wzrokowo-
-przestrzennych, praksji i pamieci epizodycznej (tab. 2 i 3).
Wykonana w badaniu pierwszym u trojga pacjentéw oce-
na pamieci stownej wskazuje na glebokie zaburzenia pa-
mieci bezposredniej i splaszczong krzywg uczenia (tab. 4).
U dwoch oséb trudnosciom w odtwarzaniu prezentowane-
go materiatu towarzyszyly problemy z selekcja $ladow pa-
mieciowych od skojarzen pod postaciag wtracen w probach
odtwarzania lub falszywie pozytywnych rozpoznan.

OMOWIENIE

U pacjentéw z IvPPA zaburzenia jezykowe i poznawcze
majg charakter bardziej uogélniony niz w pozostatych ty-
pach PPA (Kamath et al., 2020) i cechujq si¢ szybszg pro-
gresja. W badaniu wlasnym w ciagu okoto 3 lat obserwacji
stan chorych pogarszal sie znaczgco, az do otepienia w stop-
niu umiarkowanym. W pismiennictwie brakuje prac doku-
mentujacych profil progresji zaburzen w IvPPA. Poza pra-
cg opisujacg dlugoterminowa obserwacje tréjki chorych
(Etcheverry et al., 2012) dominujg doniesienia z obserwacji
kroétkoterminowej albo dane z badan przesiewowych.
Wyniki uzyskane w naszym badaniu wskazuja na to, ze pro-
gresji zaburzen jezykowych towarzyszy postepujaca dete-
rioracja w zakresie funkcjonowania poznawczego. Na row-
nolegle nasilanie si¢ deficytu jezykowego i poznawczego
wskazywaly juz wczesniej analizy Machuldy i wsp. (2013).
U wszystkich pacjentéw z IvPPA w toku obserwacji stwier-
dzono progresje zaburzen leksykalnych, ktéra w wypowie-
dziach narracyjnych manifestowata si¢ czegstszym uzyciem

AKTUALN NEUROL 2020, 20 (3), p. 125-135




Progresja zaburzent jezykowych i poznawczych u pacjentéw z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postepujacej — seria przypadkéw

35

Osoba nr 1 Osoba nr 2

30

25

20

15

10

Osobanr3 Osobanr4

Ryc. 3. Procent uzycia rzeczownikoéw w pierwszej minucie wypowiedzi narracyjnej dotyczgcej obrazka ,Podkradanie ciasteczek” u czworga
pacjentow z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postepujgcej w trzech kolejnych badaniach
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Ryc. 4. Procent uzycia czasownikow w pierwszej minucie wypowiedzi narracyjnej dotyczqcej obrazka ,,Podkradanie ciasteczek” u czworga
pacjentéw z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postepujgcej w trzech kolejnych badaniach

zaimkow i redukeja uzycia wyrazow autosemantycznych na-
zywajacych. Etcheverry i wsp. (2012) wykonali jedynie global-
ng ocene mowy spontanicznej, bez szczegotowej charaktery-
styki leksykalnej wypowiedzi, co uniemozliwia poréwnanie
wzorca progresji zaburzen w tym zakresie. Spadek informa-
tywnosci wypowiedzi i mowa zaimkowa sg typowe dla bardziej
zaawansowanych stadiow klasycznej postaci AD. Zubozenie
leksykalne wypowiedzi jest zwigzane z nasileniem zaburzen
poznawczych u oséb z AD (Kavé i Dassa, 2018), a ocena mowy
wigzanej moze by¢ wykorzystywana jako wiarygodny marker
zaawansowania choroby (Ahmed et al., 2013). U jednego z na-
szych pacjentow zubozeniu wypowiedzi towarzyszyla logoklo-
nia, opisywana wczesniej w IvPPA (Nakagawa et al., 2019).
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U chorego z lvPPA czesto juz pierwsza ocena psychome-
tryczna ujawnia problemy z pamiecig epizodyczna, co jest
wyraznie widocznie w przedstawionym tu materiale kli-
nicznym. Profil i nasilenie zaburzen poznawczych sg bliskie
obserwowanym w klasycznej postaci AD. U 0séb z IvPPA
zaburzenia wzrokowo-przestrzenne stwierdzano zaréwno
w zadaniach wzrokowo-konstrukeyjnych, jak i wzrokowo-per-
cepcyjnych, co jest spojne z danymi z piSmiennictwa (Watson
et al., 2018). W badaniu wlasnym u trojga pacjentéw mie-
dzy pierwszym a drugim badaniem stwierdzono bardzo zna-
czace pogorszenie w podtescie Niekompletne litery z bate-
rii VOSP. Warto zauwazy¢, ze podtest ten bywa szczegdlnie
trudny nie tyle z uwagi na zaburzenia gnozji wzrokowej, ile
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Ryc. 6. Procent uzycia zaimkéw w pierwszej minucie wypowiedzi narracyjnej dotyczgcej obrazka ,Podkradanie ciasteczek” u czworga pa-
cjentow z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postepujgcej w trzech kolejnych badaniach

na koniecznos¢ aktualizacji nazwy litery, co wykazano w pro-
bie eksperymentalnej u pacjentki nr 1. Chora mimo braku
mozliwoéci nazwania liter potrafila je wskaza¢ na tablicy
z alfabetem. Taki wzorzec trudnoéci sugeruje, iz przyczyna
porazki we wspomnianym zadaniu, wykonywanym zgodnie
ze standardowg procedura, moze by¢ takze deficyt jezykowy.
U naszych pacjentow, tak jak w doniesieniu Etcheverry
iwsp. (2012), wystapita apraksja. Niestety niemozliwe byto
wykazanie obecno$ci zaburzen uwagi, gdyz wszystkie testy
uwagi wystandaryzowane dla populacji polskiej wymagaja
przetwarzania materiatu stownego.

W naszym badaniu tylko u jednej z czterech os6b udato si¢
uwidoczni¢ - opisywang niekiedy jako typowa cecha IvPPA —
dysocjacje miedzy pamieciag materialu werbalnego
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a pamiecig materialu wzrokowego (Magnin ef al., 2013).
U dwoch 0s6b ocena pamigci wzrokowej z uzyciem stan-
dardowych narzedzi nie byla mozliwa — u jednej z powo-
du zaburzen rozumienia mowy, a u drugiej z powodu nasi-
lonych deficytéw wzrokowo-konstrukceyjnych. U pacjentek
nr 1inr 2 miedzy pierwszym a drugim badaniem nie
stwierdzono progresji zaburzen pamieci wzrokowej.

U trojga chorych obserwowano nasilony niepokdj, co jest spjne
z danymi francuskimi (Magnin et al., 2013). U ostatniej pacjent-
ki pobudzenie psychoruchowe obserwowane w badaniu trze-
cim réwniez byto najprawdopodobniej zwigzane z niepokojem.
Machulda i wsp. (2013) zaproponowali wyodrebnienie trzech
postaci IvPPA: 1) fagodnej afazji z krétkim czasem trwania
choroby (fagodne typowe IvPPA), 2) fagodnej afazji z dtugim
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Ryc. 7. Wskaznik bogactwa leksykalnego na podstawie pierwszej minuty wypowiedzi narracyjnej dotyczqgcej obrazka ,,Podkradanie ciaste-
czek” u czworga pacjentow z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postgpujgcej w trzech kolejnych badaniach

Pacjentka nr 1 Pacjentka nr 2 Pacjent nr3 Pacjentka nr4
Wiek [lata/miesiace] 76 | 72/9 | 73/9 | 63/4 | 64/9 | 66/6 | 68/3 70/8 | 71/6 | 76/2 78/2 | 7912
Czas trwania wypowiedzi w sekundach | 81 17 195 52 81 97 154 130 152 121 108 106
Liczba stow w ciagu pierwszej minuty 72 4 60 M 28 15 34 52 31 61 69 75

Tab. 2. Parametry czasowe wypowiedzi narracyjnych pacjentow z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postepujgcej w trzech badaniach

Pacjentka nr1 Pacjentka nr2 Pacjentnr3 Pacjentka nr4
Wiek pojawienia sie zaburzen jezykowych [lata] 68 62 66 74
Wyksztatcenie Srednie Srednie Zawodowe Srednie
Wiek [lata/miesiace] 71/6 72/9 73/9 | 63/4 | 64/9 | 66/6 | 68/3 | 69/3 | 70/8 | 71/6 | 76/2 | 78/2 79/2
(DR 0,5/1 1 172 | 05 1 2 (051 1 2 2 0,5 2 2
Przesiewowa ocena funkgji poznawczych:
« ACE-Ill/100 31 19 - 33 - - 2 - - - - - -
« MMSE/30 - - - - - - 15 6 - - - - -
Funkcje wzrokowo-przestrzenne:
« VOSP — Niekompletne litery/20 18 | Niemozliwe? | - 17 - 17 9 - - - - -
« VOSP — Liczenie punktéw/10 10 10 6 10 - - 9 5 - - - -
« VOSP — Analiza szescianw/10 10 10 - 3 - 8 2 - - - -
« TFZ Reya/Taylor/36 35 33,5 30 30 28 - - - 32 29 | Przerwano
Praksja
Interlocking Fingers Test/4 3 4 1 - 1 0 - - 0 0 - - -
Pamie¢ epizodyczna
TFZ Reya/Taylor po odroczeniu/36 10 15,5 -! 6 7 - - - - - - - -
' Badany nie rozumie instrukgji.
ZPacjentka byfa w stanie dobrac 19 liter niekompletnych do kompletnych wzorcéw, nazywanie liter nie byto mozliwe.
ACE-111 - Addenbrooke’s Cognitive Examination I1l; CDR — Clinical Dementia Rating; MMSE — Mini-Mental State Examination; TFZ —Test Figury Ztozonej; VOSP — Visual Object
and Space Perception Test.

Tab. 3. Progresja zaburzen poznawczych u czworga pacjentéw z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postgpujgcej

Kmywaucenia | e | foomin Rozpoztane odrocone sorygonane
Pacjentkanr 1 1-0-2-1-3 1 2[0] 0[8/11]
Pacjentka nr 2 1-2-2-3-3 - 1(0] 71[7/0]
Pacjent nr3 1-1-3-4-4 3 2(0] 91[9/0]

Tab. 4. Wyniki prob uczenia 10 stow prezentowanych pacjentom na pismie (na pojedynczych kartach) w badaniu pierwszym
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czasem trwania choroby (fagodne atypowe IvPPA) oraz
3) nasilonej afazji z dlugim czasem trwania choroby (nasilo-
ne typowe IvPPA). Bezposrednie poréwnanie nasilenia za-
burzen afatycznych naszych pacjentéw do gradacji nasile-
nia opisanej w przywolanej wyzej pracy nie jest mozliwe ze
wzgledu na odmienno$¢ metodyki badania zaburzen jezy-
kowych. W badaniu Machuldy i wsp. w grupie z nasilong
afazjg byly osoby chorujace od 3-5 lat, u naszych badanych
ostatnig ocene funkgji jezykowych przeprowadzano po 4-5
latach od momentu pojawienia si¢ pierwszych objawéw, tak
wiec grupy mozna uzna¢ za wzglednie poréwnywalne pod
katem dlugosci trwania choroby. U wszystkich naszych pa-
cjentéw, podobnie jak w badaniu z Rochester, obserwowa-
no znaczgce nasilenie zaburzen jezykowych i poznawczych.
Dodatkowo nasze wyniki — z uwagi na prospektywny charak-
ter oceny — wskazujg bezposrednio na szybkie tempo progresji
zaréwno deficytow jezykowych, jak i deficytéw poznawczych.
Podsumowujgc: coraz wiecej prac sugeruje, iz wariant lvPPA
nie do korica wpisuje si¢ w kryteria ogolne rozpoznawa-
nia PPA, zgodnie z ktérymi deficyty poznawcze powinny
sie pojawia¢ znacznie pdzniej niz jezykowe i nie mogg sta-
nowic¢ znaczgcej przyczyny niesprawnosci pacjenta w ciggu
2 pierwszych lat choroby.

Diagnostyka roznicowa wariantu PPA jest istotna nie tyl-
ko ze wzgledu na postepowanie niefarmakologiczne,
ale réwniez w zwigzku z planowaniem farmakoterapii.
U pacjentow z nasilona postacia IvPPA, u ktérych podej-
rzewa si¢ AD, mozliwe jest zastosowanie inhibitorow ace-
tylocholinesterazy i memantyny - lekéw rekomendowanych
w otepieniu w AD.

WNIOSKI

Wariant logopeniczny PPA charakteryzuje si¢ szybka pro-
gresja zaburzen jezykowych i poznawczych. W zakresie
funkgji jezykowych juz na wezesnym etapie choroby ulega
redukcji informatywno$¢ wypowiedzi i dochodzi do uogdl-
nionego pogorszenia kompetencji jezykowej. Deficytom je-
zykowym towarzysza narastajace zaburzenia pamieci ope-
racyjnej i epizodycznej, na pozniejszym etapie wyrazne sg
tez zaburzenia funkcji wzrokowo-przestrzennych i praksji.
Na zaawansowanym etapie choroby profil zaburzen po-
znawczych jest podobny jak w klasycznej postaci AD.

W planowaniu dtugoterminowej opieki nad pacjentem
z IvPPA warto uwzgledni¢ szybka progresje objawow i ry-
zyko konwersji do pelnoobjawowego otepienia w ciggu kil-
kunastu miesi¢cy od rozpoznania.
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