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Streszczenie |

Otepienie z cialami Lewy’ego (dementia with Lewy bodies, DLB) jest uwazane za druga co do czgstosci, po cho-
robie Alzheimera, przyczyng otepiefi pierwotnie zwyrodnieniowych. Mimo ze w badaniach epidemiologicznych
i kliniczno-neuropatologicznych potwierdzono jego znaczne rozpowszechnienie, pozostaje wzglednie rzadko
rozpoznawane. Najcz¢Sciej mylnie wskazuje sie na choroby Alzheimera lub Parkinsona, rzadziej psychoze (zwy-
kle wigzang z zaawansowanym wiekiem chorych). Nieprawidiowa diagnoza skutkuje leczeniem nieskutecznym,
a z powodu nadwrazliwosci na nawet niewielkie dawki lekow przeciwpsychotycznych u chorych z DLB - czgsto
skrajnie niebezpiecznym. Diagnostyka réznicowa obejmuje w gléwnej mierze réznicowanie z innymi zespotami
pierwotnie zwyrodnieniowymi, w tym z najbardziej zblizonymi fenotypowo — choroba Alzheimera z parkinso-
nizmem i otgpieniem w chorobie Parkinsona. R6znicowanie i ustalenie poprawnego rozpoznania utatwia stoso-
wanie klinicznych kryteriow diagnostycznych oraz badan dodatkowych. Najwazniejsza kwestia pozostaje stwier-
dzenie charakterystycznego obrazu klinicznego psychiatrycznego i neurologicznego oraz sekwencja wystapienia
otepienia i parkinsonizmu. Prawidlowe rozpoznanie i postugiwanie si¢ strategiami terapeutycznymi z pograni-
cza neurologii i psychiatrii pozwala na uzyskanie optymalnych popraw u wigkszosci pacjentéw. Kluczowe pozo-
staje dzi§ zastosowanie inhibitorow cholinesteraz (lekow wptywajacych korzystnie na funkcje poznawcze, ale takze
na niektdre objawy behawioralne, w tym psychotyczne) oraz lewodopy (w celu kontroli objawdw ruchowych). Leki
przeciwpsychotyczne nalezy co do zasady stosowac bardzo ostroznie, a lekiem z wyboru jest obecnie kwetiapina.
Istotny problem stanowi takze terapia wspolistniejacych zaburzefi snu zwigzanych z fazg REM oraz zaburzefi
autonomicznych.

Stowa kluczowe: otepienie, ciala Lewy’ego, kryteria diagnostyczne, kwestionariusz przesiewowy, leczenie

Summary |

Dementia with Lewy bodies is considered to be the second most common, after Alzheimer’s disease, cause of
primarily degenerative dementias. Dementia with Lewy bodies, despite being quite common (according to epide-
miological and clinicopathological studies), is still relatively rarely diagnosed in general practice. Wrong diagno-
ses of Alzheimer’s and Parkinson’s diseases are the commonest diagnostic errors, psychosis (usually attributed
solely to aging process) being an alternative. Incorrect diagnosis results in ineffective treatment, and because
of hypersensitivity to even small doses of antipsychotic drugs in DLB cases, treatment often could be extremely
dangerous. Differential diagnosis includes differentiation with other primarily neurodegenerative dementias, in-
cluding the closest phenotypically — Alzheimer’s disease with parkinsonism and dementia in Parkinson’s dis-
ease. Differentiation and giving of the correct diagnosis facilitates the use of clinical diagnostic criteria and addi-
tional tests. The most important issue is finding the characteristic clinical picture of psychiatric and neurological
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presentation and the sequence of the onset of dementia and parkinsonism. Optimal improvement in majority of
patients is possible with correct diagnosis and the use of strategies from the border of neurology and psychiatry.
Cholinesterase inhibitors are mainstream treatment option for cognitive dysfunction (also some behavioural im-
provement, psychosis included, might be achieved) while levodopa is used for motor symptoms control. Antipsy-
chotics must be used very cautiously and the first-line choice is currently quetiapine. An important issue is the
treatment of coexisting REM-sleep disorder and autonomic dysfunction.

Key words: dementia, Lewy bodies, diagnostic criteria, screening questionnaire, treatment

tepienie z ciatami Lewy’ego (dementia with Lewy
Obodies, DLB) jest uwazane za drugg co do czg-

stoSci neurodegeneracyjna przyczyn¢ otepien,
a szacowane rozpowszechnienie w populacjach klinicz-
nych waha si¢ od 5 do 30%". Rozpoznanie, pomimo
wystandaryzowanych kryteriow rozpoznawczych®, jest
obarczone duzym bigdem. Problemem pozostaje zarow-
no nieuwzglednianie diagnozy DLB jako mozliwej przy-
czyny otepienia (najczestsza biedng diagnoza jest wow-
czas choroba Alzheimera — Alzheimer’s disease, AD),
jak i nieprawidfowa interpretacja dwoch kluczowych ob-
jawow. Sa to objawy parkinsonowskie (btedna diagnoza
choroby Parkinsona i niezauwazanie zaburzefi poznaw-
czych) i fluktuacja nasilenia dysfunkcji poznawczych
(mylnie interpretowana jako argument za naczyniopo-
chodng geneza zaburzefi poznawczych i parkinsoni-
zmu)®4, W artykule omowiono praktyczne aspekty dia-
gnozy klinicznej i réznicowania oraz wynikajace z nich
zalecenia dotyczace postgpowania u chorych z DLB.

DIAGNOZA KLINICZNA DLB

Aktualnie obowigzujace kryteria rozpoznawcze DLB
wprowadzono w 2005 roku. Sg to zrewidowane kryteria
grupy eksperckiej pracujgcej wspdlnie od kilkunastu lat®.
Tak jak w przypadku wszystkich innych zespotow ote-
piennych, podstawowa cechg kliniczng jest postepujacy
deficyt funkcji poznawczych, ktory wptywa niekorzystnie
na codzienne funkcjonowanie. Badania kliniczne wska-
zuja, ze przebieg choroby w zakresie tempa narastania
dysfunkcji poznawczych jest zblizony lub nieco szybszy
niz w przypadku AD®, podobnie wypadaja pordwna-
nia dotyczace czasu przezycia od diagnozy klinicznej™®.
Do typowych (podstawowych) cech klinicznych sugeru-
jacych rozpoznanie DLB zalicza si¢ fluktuacje nasilenia
zaburzen poznawczych (czgsto o bardzo duzej ampli-
tudzie, od ,,prawie zdrowy” do ,trudno nawigzac kon-
takt”), nawracajace, wyrazne omamy (zwykle wzrokowe,
czesto postacie ludzkie lub zwierzgta) oraz parkinso-
nizm (zwykle z przewaga sztywnosci nad drzeniem, czg-
sto o wigkszym nasileniu w koficzynach dolnych niz gor-
nych). Dodatkowe objawy przemawiajace za diagnoza
DLB to obecnos¢ zaburzen snu zwigzanych z fazg REM
(bardzo czgsto pierwszy objaw, moze poprzedzac pelny
obraz kliniczny nawet o wiele lat) oraz nadwrazliwo$¢
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na poneuroleptyczne objawy pozapiramidowe (nasilo-
ny parkinsonizm nawet po lekach atypowych, takze tych,
o ktérych wiadomo, ze wywotuja parkinsonizm rzadko,
takich jak olanzapina, kwetiapina, a nawet klozapina;
mozliwy zfosliwy zespot poneuroleptyczny lub zaburze-
nia zblizone obrazem klinicznym do katatonii). Istnieje
ponadto kilka innych cech klinicznych czg¢sto wystepu-
jacych w DLB, ale o mniejszej specyficznoSci diagno-
stycznej niz wymienione powyzej. Nalezg tu omdle-
nia i upadki, przejSciowe i niewyjasnione krotkotrwale
utraty przytomnosci, dysfunkcja autonomiczna (cz¢sto
dodatnia proba ortostatyczna), omamy inne niz wzro-
kowe, urojenia (zwykle usystematyzowane, cz¢sto zwia-
zane z dysfunkcja poznawcza lub doznaniami omamo-
wymi) oraz depresja. W badaniu neuropsychologicznym
chorzy z DLB wypadaja zwykle Zle w testach oceniaja-
cych gnozje wzrokowo-przestrzenna, praksje konstruk-
cyjna, uwage oraz fluencj¢ sfowng przy relatywnie lepiej
zachowanej pamigci®.

Sposrod badan dodatkowych pomocnych w rozpozna-
waniu DLB warto wymieni¢ neuroobrazowanie metodg
rezonansu magnetycznego (zwykle, w przeciwiefistwie
do AD, wzglednie zachowane struktury skroniowe), scyn-
tygrafie serca z wykorzystaniem metajodobenzyloguani-
dyny (MIBG) znakowanej jodem 123 (niski wychwyt),
EEG (cz¢sto uogodlnione zwolnienie zapisu) oraz obrazo-
wanie funkcjonalne, w tym SPECT (pokazujace zwykle
wyrazng redukcje aktywnoSci w okolicach potylicznych
i ciemieniowych). Do postawienia diagnozy prawdopo-
dobnego DLB konieczne sg dwa objawy podstawowe lub
jeden objaw podstawowy i jeden objaw dodatkowy®. Po-
wyzsze kryteria cechuje wzglednie wysoka specyficzno§¢
przy nizszej czutosci diagnostycznej. Precyzje¢ diagno-
styczng pogarsza tez wspotistnienie innej patologii, np.
naczyniowej*59,

ODROZNIANIE DLB OD AD

Kliniczne odroznienie DLB od AD jest trudne. Wiasci-
wie kazdy objaw opisany jako typowy dla DLB moze
rowniez wystapi¢ u chorych z AD. Ponadto sytuacj¢
pogarsza bardzo pospolite wystgpowanie przypadkow
0 mieszanej patologii, w tym wspolistnienie zmian amy-
loidowych i ciat Lewy’ego, a takze patologii naczynio-
wej. W przypadkach o niewielkim lub umiarkowanym
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nasileniu objawdw najlepszymi indykatorami diagnozy
DLB sa omamy wzrokowe (zwlaszcza typowe) i profil
neuropsychologiczny (dominuja zaburzenia wzrokowo-
-przestrzenne i konstrukcyjne)©-'v.

ODROZNIANIE DLB OD OTEPIENIA
W CHOROBIE PARKINSONA

Przyjeto arbitralnie, ze diagnoz¢ DLB stawia si¢, gdy ob-
jawy podstawowe (parkinsonizm i ot¢gpienie) pojawia-
ja si¢ jednoczes$nie lub najpdzniej w ciagu jednego roku.
Ani profil neuropsychologiczny, ani wyniki badan neu-
roobrazowych nie pozwalaja na odréznienie DLB od
otepienia w chorobie Parkinsona (Parkinson’s disease
dementia, PDD). Typowe dla PD (i PDD) drzenie spo-
czynkowe i poczatkowa asymetria objawOw wystepuja
w DLB rzadko®!?.

PROFIL OBJAWOW BEHAWIORALNYCH/
NEUROPSYCHIATRYCZNYCH®%

Charakterystyczne dla DLB sa omamy wzrokowe. Do-
tycza one w diugoterminowych obserwacjach okoto
80% chorych. NajczeSciej spotyka si¢ omamy wyraziste
ibarwne, zwykle postacie ludzkie, zwierzgta, czgsci ciala,
rzadziej urzadzenia mechaniczne. Stwierdza si¢ rowniez
doznania typowe dla psychozy w chorobie Parkinsona,
cienie, krotkotrwale doznania na skraju pola widzenia,
czgsto znikajace po wiaczeniu Swiatta. Chorzy, inaczej
niz w psychozach endogennych, traktuja swoje doznania
naturalnie, nie przezywaja lgku, dostosowuja swoje dzia-
tania do obecnych doznaf. Urojenia wystepuja u okoto
50% chorych z DLB. Typowe sa paranoiczne urojenia
zwigzane z dysfunkcja poznawcza (podobnie jak w AD),
urojeniowy zespot Capgrasa oraz przezycia typu phan-
tom boarder (poczucie obecnosci innych ludzi w domu).
Zespoly blednego rozpoznawania (w tym urojeniowy
zespot Capgrasa) dotyczg okoto 40% chorych z DLB.
Pospolite s3 ponadto depresja (cz¢sto uporczywa i stabo
reagujaca na leczenie) oraz, typowa takze dla PD/PDD,
apatia. CzgstoS¢ wystgpowania i nasilenie objawow neu-
ropsychiatrycznych w DLB sg tak duze, ze niejednokrot-
nie prowadzg do bledow diagnostycznych (typowe sa
rozpoznania organicznych albo starczych psychoz). Czg-
sto dopiero narastanie dysfunkcji poznawczych i patolo-
giczna nadwrazliwos¢ na leki przeciwpsychotyczne po-
wodujg modyfikacj¢ diagnozy.

FLUKTUACJE POZNAWCZE

Jest to niezwykle specyficzny dla DLB objaw, cho€ czg-
stoS¢ jego wystepowania szacuje si¢ w bardzo szerokich
granicach - 15-80% przypadkow">. Zmiany dotycza
najczesSciej uwagi, poziomu kontaktu (takze wzrokowe-
go), spowolnienia lub pobudzenia (zwykle bez czynni-

310 kow precypitujacych). Sa opisywane przez rodziny jako

nadmierna sennoS¢, stany zagubienia i dezorientacji,
trudnoSci w nawigzaniu kontaktu czy zaburzenia mowy
wystepujace naprzemiennie (czasem nawet kilka razy
w ciggu doby) z okresami przejasnien, dobrego kontaktu
i znacznej poprawy funkcjonowania. Fluktuacje bywaja
tak znaczne, ze w przesiewowym teScie MMSE (Mini-
Mental State Examination) ten sam pacjent w odste-
pie kilku dni (a nawet tego samego dnia) moze uzyskac
wyniki r6znigce si¢ nawet o 10 punktow! Wiarygodne
rozpoznanie fluktuacji jest kluczowe dla diagnozy, dla-
tego opracowano kwestionariusz (Mayo Fluctuations
Questionnaire) do stwierdzenia ich typowych przejawow.
Sa to: ospalo$¢ w ciagu dnia pomimo dobrego snu w nocy,
przesypianie wigcej niz dwoch godzin przed godzing 19.00,
epizody nielogicznych lub zdezorganizowanych wypo-
wiedzi i/lub dziatah oraz incydenty zastygania/wpatry-
wania si¢ przebiegajace z utrudnionym kontaktem z oto-
czeniem®. Obecno$¢ co najmniej trzech z powyzszych
cech ma pozytywng wartoS¢ predykcyjng dla diagnozy
DLB na poziomie powyzej 80%.

ZABURZENIA SNU

Parasomnie, w tym najpowszechniejsza z nich — zabu-
rzenie snu zwigzane z faza REM (REM sleep behavior
disorder, RBD), sa czeste w DLB. Zwykle cechy RBD
pojawiaja si¢ jednoczednie z innymi objawami DLB lub
tuz przed nimi, ale opisywano takze przypadki poprze-
dzajace otgpienie o wiele lat (podobne obserwacje do-
tycza rowniez choroby Parkinsona)”. Klinicznie RBD
cechuje si¢ brakiem fizjologicznej atonii mi¢Sni w trakcie
snu REM, co prowadzi do wokalizacji i ruchoéw koficzyn
(czasem gwaltownych i mogacych powodowac urazy).
Zjawisko wystepuje regularnie w przeciwiefistwie do oka-
zjonalnych zachowan tego typu u ludzi zdrowych.

ZABURZENIA AUTONOMICZNE

Objawy z tej grupy sa podobne jak w chorobie Parkin-
sona. Pospolite s3 zaparcia i biegunki, hipotonia orto-
statyczna (prowadzaca do upadkdéw), nadmierna potli-
wos¢, Slinotok, nadmierne wydzielanie toju (naoliwiona
skora), nietrzymanie moczu (moze dotyczy¢ poczatko-
wych stadiow choroby) oraz impotencja (zaburzenia
wzwodu). Wymienione tu objawy, choC cz¢ste, nie maja
istotnego znaczenia diagnostycznego.

LEWY BODY COMPOSITE RISK SCORE
(LBCRS) — NARZEDZIE WSPOMAGAJACE
DIAGNOZE KLINICZNA

Stosowanie standardowych kryteriow diagnostycznych
dla DLB poprawia swoistos¢ diagnozy. Niestety, z badan
wynika, ze nie ma wystarczajacej czutoSci w warunkach
klinicznych, co oznacza, ze wielu pacjentow nie jest pra-
widtowo zaklasyfikowanych jako chorzy z DLB. Jednym
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ze sposobodw wspomagajacych diagnoze moze by¢ sto-
sowanie krotkich kwestionariuszy, zawierajacych cechy
kliniczne dobrze korelujace z diagnozg neuropatologicz-
ng. LBCRS (patrz tabela 1) zawiera 10 krotkich pytan,
przy zastosowaniu punktu odci¢cia na poziomie trzech
(co najmniej trzy odpowiedzi ,tak” wskazuja na praw-
dopodobng diagnoz¢ DLB) swoisto$¢ narzedzia zostata
oszacowana na 90%, a specyficzno$¢ na 87%%.

POSTEPOWANIE KLINICZNE

Ogolne zasady nie odbiegaja istotnie od zasad obowia-
zujacych dla innych otgpieni. Szczegdlne znaczenie ma
dbalos¢ o ogolny stan somatyczny pacjenta, kontrolo-
wanie Srodowiskowych czynnikow mogacych pogarszac
jego funkcjonowanie, a takze edukacja i dbatos¢ o stan
psychiczny opiekundw. Farmakoterapia jest cz¢sto pro-
blematyczna i lekarze staja zwykle przed trudnymi wy-
borami. Trzy grupy objawow wymagaja zazwyczaj nie-
zaleznego leczenia: zaburzenia funkcji poznawczych,
parkinsonizm i zaburzenia behawioralne, zwtaszcza ob-
jawy psychotyczne. Metafora mlota i kowadta jest w tym
przypadku o tyle mato trafna, ze dobra kontrola w za-
kresie kazdej z tych domen moze pogarszac sytuacje
w jednej lub dwoch pozostatych. Niewatpliwie poste-
powaniem pierwszego wyboru jest wigczenie inhibitora
cholinesterazy (riwastygminy lub donepezilu). Leki te
byly przebadane w populacji chorych z DLB. Potwier-
dzono ich umiarkowang skutecznoS¢ w zakresie wply-
wu na dysfunkcje poznawcze oraz w mniejszym stopniu
na funkcjonowanie. W randomizowanym, kontrolowa-
nym placebo badaniu z riwastygming wykazano, ze sto-
sowanie leku zmniejsza nasilenie niektorych deficytow
poznawczych i wptywa korzystnie na takie objawy be-
hawioralne, jak apatia, I¢k, urojenia i halucynacje®.
Analizy post hoc tego pierwszego badania wykazaty,
ze domenami poznawczymi, w zakresie ktorych mozna

oczekiwac najwickszej poprawy, byly uwaga, tempo pro-
cesow mySlowych, pami¢C operacyjna oraz pami¢C epi-
zodyczna®”, a wplyw na niektdre objawy behawioral-
ne (zwlaszcza apati¢) i poznawcze (uwage) byl wigkszy
u chorych doznajacych omamoéw®. Podobne do powyz-
szych obserwacje poczyniono w badaniach nad done-
pezilem®2. Podsumowujac dane kliniczne dotyczace
inhibitoréw cholinesterazy, nalezy podkreslic korzysci
w zakresie wpltywu na niektore domeny poznawcze i be-
hawioralne oraz mozliwy efekt przeciwpsychotyczny.
Niestety, problematyczne jest cz¢sto dawkowanie leku
7 tej grupy ze wzgledu na mozliwosS¢ nasilenia objawow
parkinsonowskich, zwtaszcza drzenia®*?%2?, Objawy ru-
chowe mozna korygowac lewodopa, cho¢ umocowanie
takiego postepowania w badaniach klinicznych jest ra-
czej stabe. Zaleca si¢ stosowanie niskich dawek lewodo-
py i staranne obserwowanie efektu klinicznego. Oczeki-
wane korzySci obejmuja zmniejszenie nasilenia objawow
pozapiramidowych®*2% i brak niekorzystnego wplywu
na funkcje poznawcze®®. Problematyczne jest, podob-
nie jak w przypadku inhibitoréw cholinesterazy, dawko-
wanie: niskie dawki moga by¢ niewystarczajaco skutecz-
ne w zakresie objawow ruchowych, wyzsze moga nasila¢
doznania omamowe i urojenia. Z powodu ryzyka nasi-
lenia psychozy nie zaleca si¢ stosowania w DLB ago-
nistow dopaminowych, a z powodu ryzyka pogorszenia
funkcji poznawczych przeciwwskazane sa leki antycho-
linergiczne. Pozycja takich lekow, jak amantadyna, in-
hibitory COMT czy inhibitory MAO, jest wobec braku
badan klinicznych niejasna. Najwi¢kszych problemow
klinicznych mozna oczekiwac przy leczeniu objawdw
psychotycznych. Co do zasady leki przeciwpsychotyczne
powinno si¢ stosowac¢ wyltacznie wtedy, gdy omamy
i urojenia utrzymuja si¢ pomimo stosowania inhibitoréw
cholinesterazy. Ze wzgledu na nadwrazliwo$¢ na neuro-
leptyki nalezy unikac klasycznych neuroleptykow, a tak-
ze niektorych lekow przeciwpsychotycznych II generacji,

Prosze oceni¢ ponizsze objawy jako obecne lub nie w ciagu ostatnich 6 miesiecy. Objaw uznaje si¢ za obecny, jesli wystapit w tym czasie co najmniej 3 razy
(zy daje sie u chorego zauwazy¢ spowolnienie w czasie inicjowania lub kontynuowania ruchu lub wahania/przerwy w trakcie ruchow? Tak/Nie
(zy zauwazono sztywnos¢ (typu kota zebatego lub nie) choc w jednej z koriczyn? Tak/Nie
(zy pojawita sie niestabilnos¢ postawy (z upadkami lub bez upadkéw)? Tak/Nie
(zy pojawito sie drzenie choc jednej koriczyny lub gtowy? Tak/Nie
(zy chory jest nadmiernie senny w ciagu dnia lub czy po wybudzeniu jest ospaty przez dtuzszy czas? Tak/Nie
(zy obserwowano epizody nielogicznego myslenia lub wypowiadania niespdjnych, przypadkowych tresci? Tak/Nie
(zy obserwowano epizody zastygania z utrata lub znacznym ostabieniem kontaktu? Tak/Nie
(zy problemy z uwaga, czujnoscia i koncentracja pojawiaja si¢ i znikaja w ciagu dnia, znacznie zmieniajac swoje nasilenie? Tak/Nie
(Czy pojawity sie takie zachowania w czasie snu, jak krzyk przez sen, ruszanie koriczynami, kopanie, uderzanie? Tak/Nie
(zy wystepowaty omamy wzrokowe? Tak/Nie

Tabela 1. Lewy Body Composite Risk Score (LBCRS). Na podstawie™, za zgodq autorow
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takich jak risperidon czy olanzapina. Lekiem z wyboru
(bioragc pod uwage potencjalng skutecznos¢ i bezpie-
czefistwo), podobnie jak w psychozie w chorobie Parkin-
sona, jest kwetiapina®’?®. Alternatywa moze by¢ kloza-
pina, cho¢ w grupie chorych z DLB nie przeprowadzono
dotad kontrolowanych badan klinicznych i stosowanie
tego leku ma charakter wylacznie empiryczny i oparty
na doSwiadczeniach pacjentow z psychoza w chorobie
Parkinsona.

Postgpowanie w przypadku niektorych innych objawow
DLB opiera si¢ gtownie na doSwiadczeniach u osob
z podobng symptomatologia w chorobie Parkinsona.
W leczeniu zaburzen snu zwigzanych z fazag REM (o ile
nie koryguja ich inhibitory cholinesterazy) mozna zasto-
sowac niskie dawki klonazepamu. W leczeniu ortosta-
tycznych spadkéw cisnienia, poza interwencjami beha-
wioralnymi (zwigkszenie iloSci ptyndw i soli, unikanie
gwaltownych zmian pozycji glowy) oraz stosowaniem
ponczoch uciskowych, mozna wykorzysta¢ midodryng
lub, jako lek kolejnego wyboru, fludrokortyzon. Proble-
matyczne jest leczenie nietrzymania moczu. Typowe leki
antycholinergiczne mogg nasili¢ zaburzenia poznawcze.
W ostatnich latach podjeto proby stosowania memanty-
ny w DLB. Wyniki opublikowanego niedawno randomi-
zowanego, kontrolowanego placebo badania klinicznego
wskazuja, ze chorzy z DLB (ale nie z demencjg w choro-
bie Parkinsona!) mogg odnosi¢ korzysci ze stosowania
memantyny w zakresie wplywu na dysfunkcje poznawcze
i niektdre objawy behawioralne®, w tym zwlaszcza za-
burzenia snu zwigzane z fazg REM©?.

OTEPIENIE Z CIALAMI LEWY’EGO:
NIEROZWIAZANE PROBLEMY

Podstawowym, ciagle kontrowersyjnym zagadnieniem
dotyczacym DLB jest pozycja nozologiczna tego typu
otepienia. Neuropatologicznie ,,czysta” posta¢ DLB
wystepuje rzadko, a w seriach autopsyjnych czesciej
obserwuje si¢ albo wspotwystepowanie rozsianych ciat
Lewy’ego (i neurytéw Lewy’ego) oraz patologii typu
alzheimerowskiego, albo patologi¢ typu alzheimerow-
skiego wspotwystepujaca z ograniczong (zwykle do
cial migdatowatych) liczbg ciat i neurytdw Lewy’ego®V.
Sprawe komplikuje dodatkowo wspofistnienie patologii
naczyniowe;j.

Niejasna jest zaleznoS¢ migdzy dystrybucja i liczbg ciat
Lewy’ego a fenotypem klinicznym. Z jednej strony bada-
cze podkreslaja typowa progresj¢ zmian charakterystycz-
nych dla DLB (podobnie do neuropatologicznej gradacji
zmian w chorobie Parkinsona)®?, z drugiej jednak wska-
zuja na relatywnie slabg korelacj¢ miedzy liczbg i loka-
lizacjq ciat i neurytow Lewy’ego a nasileniem demencji,
podkreslajac raczej znaczenie patologii alzheimerow-
skiej i naczyniowej®*3%. Pojawita si¢ wrecz sugestia, ze
ciata Lewy’ego (poza rzadkimi i prawdopodobnie gene-
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sa jedynie odpowiedzialne za pewien ,koloryt” fenotypu,
a nie za nasilenie czy tempo progresji ot¢pienia®?.
Relacja migdzy chorobg Parkinsona, ot¢pieniem w cho-
robie Parkinsona i DLB nie jest dobrze poznana. Poglad,
ze w gruncie rzeczy mamy do czynienia z roOznymi ma-
nifestacjami tego samego procesu chorobowego, sfor-
mufowal McKeith juz kilkanaScie lat temu, wprowadza-
jac termin spektrum choroby z ciatami Lewy’ego®>. Jest
on jednak nadal przedmiotem kontrowersji. Obok bada-
czy, ktorzy uwazaja podobnie jak McKeith, ze mamy do
czynienia z tozsamymi procesami chorobowymi, a mani-
festacje kliniczne wynikaja tylko z dodatkowych czynni-
kow®® istnieja naukowcy wyrazajacy poglad, ze w isto-
cie s to niezalezne jednostki chorobowe, a zblizone
wyktadniki neuropatologiczne wynikaja jedynie z nie-
wielkiej liczby mozliwych zmian obserwowanych w mo-
zgu czlowieka®”.

Wiedza dotyczaca genetycznych postaci DLB jest do-
tychczas skapa. Niektore przypadki rodzinnego DLB
udalo si¢ powigza¢ z mutacjami w tych samych genach,
w ktorych mutacje stwierdzano w rodzinnych posta-
ciach choroby Parkinsona, co mogloby wspiera¢ poglad,
ze DLB i PD to wistocie rozne obrazy kliniczne tego sa-
mego procesu etiopatologicznego®®. Badania genetycz-
ne i molekularne wskazuja jednak rowniez na zwiazki
7z patologia biatkowa typowa dla AD®, a takze na nie-
zwiazane ani z AD, ani z PD mutacje, np. w genie dla
glukocerebrozydazy, faczonym dotad z patogeneza cho-
roby Gauchera“?.

Nie budzi natomiast wigkszych watpliwosci koniecznoS¢
klinicznego rozpoznawania fenotypu zwigzanego z pato-
logig ciat i neurytow Lewy’ego. Blgdna diagnoza (nie-
rozpoznanie fenotypu, ktory dzi§ opisujemy jako DLB)
niesie bowiem ze sobg ryzyko powaznych szkod zdro-
wotnych i postepowania nie tylko nieskutecznego, ale
przede wszystkim niebezpiecznego dla chorych.

PODSUMOWANIE

Mimo iz wspolczesne kryteria rozpoznawcze DLB zosta-
ty sformufowane blisko dekad¢ temu, wiele przypadkow
jest nadal biednie rozpoznawanych jako AD, PD lub, rza-
dziej, psychoza (,starcza”). Prowadzi to do nieskutecz-
nego leczenia i jego licznych powiktaf. Leczenie DLB,
cho¢ trudne i wymagajace wiedzy z pogranicza neuro-
logii 1 psychiatrii, jest mozliwe za pomoca dost¢pnych
obecnie metod (w tym farmakoterapii). Potencjalnie jest
ono co najmniej rownie skuteczne jak leczenie ot¢pienia
alzheimerowskiego i prawdopodobnie skuteczniejsze niz
leczenie otgpienia w chorobie Parkinsona. Wtasciwe, po-
parte wytycznymi i staranng obserwacja indywidualnych
reakcji chorego zastosowanie (w tym dobranie dawek)
inhibitora cholinesterazy, lewodopy i w wybranych przy-
padkach leku przeciwpsychotycznego (najczeSciej kwe-
tiapiny) moze skutkowac¢ uzyskaniem optymalnej popra-
wy u wigkszoSci chorych.
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