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Pierwotna afazja postepujgca

Primary Progressive Aphasia

Streszczenie

Opracowanie zawiera przeglad badari nad pierwotna afazja postepujaca. Dyskutowane sa
trzy istotne kwestie: Czy pierwotna afazja postgpujaca jest samodzielnym przejawem, czy
tez wspolwystepuje w kontekscie zaburzed dementywnych (np. w chorobie Alzheimera lub
Picka)? Czy zaburzenia jezykowe w tej formie afazji maja charakter jednorodny czy hete-
rogeniczny? Jakie sg kryteria diagnozy réznicowe;j?

W podsumowaniu przeprowadzono oceng stanu badai w $wietle ich znaczenia dla teorii
neuropsychologicznych (wyjasniajacych zwiazek dysfunkcji mézgowych z charakterem za-
burzen jezykowych) i dla diagnozy oraz prognozy zachowania pacjenta. Postulowana jest
kontynuacja badai w kierunku bardziej systemowego opisu pierwotnej afazji postepujacej.

Summary

The review studies of primary progressive aphasia (PPA) are presented. Three main
questions are discussed: [s PPA an isolated symptom or does it coexist with dementia disorders
(e.g. Alzheimer’s and Pick’s disease)? Are language deficits in PPA homogenic or heterogenic?
What are the differential diagnosis criteria?

In the conclusion the present state of knowledge in that field is analised. The implications
for the development of neuropsychological concepts, diagnosis and prognosis are formulated.
It is argued that PPA is still in need of systematic explanation.

Systematyczne analizy nad wolno postepujaca afazjg pierwotng rozpoczely
sig w latach osiemdziesigtych XX w. 1 wiaza sig z rosngcym zainteresowa-
niem badaczy konsekwencjami degeneratywnych schorzen mézgu w demen-
cjach typu Alzheimera, Picka lub Parkinsona. Choroby te stanowia wazny
problem spoteczny z powodu rosnacej liczby zachorowari; przewidywany
jest dalszy intensywny wzrost liczby pacjentéw w przysztoéci [por. dane
epidemiologiczne 1 prognozy w: Luczywek 1996]. Pacjenci ze schorzeniami
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neurodegeneratywnymi wymagaja specjalistycznej pomocy nie tylko medy-
cznej, ale takze psychologicznej, logopedycznej, pedagogicznej, dlatego po-
znanie charakteru i natury zaburzeri zwiazanych z degeneracyjnymi zmianami
w moézgu staje sie wazne ze wzgledéw diagnostycznych i terapeutycznych.

Rozwéj nowych technik badania mézgu (przede wszystkim metod neuro-
obrazowania) umozliwia coraz bardziej precyzyjne ustalenie zwiazku migdzy
rodzajem schorzenia mézgu a charakterystycznymi cechami przejawow wy-
stepujacych w danym rodzaju patologii mézgowej. Wyodrebniono co naj-
mniej dwa rodzaje neuropatologii mézgowej: rozsiana (dyfuzyjna) degene-
racje tkanki mézgowej i zlokalizowane (ogniskowe) zmiany o tym samym
charakterze. W pierwszym przypadku mozna zaobserwowaé uogdlniong de-
terioracje poznawcza (w kontekécie ktérej wystepuja rézne formy zaburzen
jezykowych); w drugim — selektywne zmiany poszczegélnych funkceji
poznawczych przy zachowanych innych czynnosciach. Do tej wtasnie kate-
gorii nalezy pierwotna afazja postepujaca (PAP), znana w literaturze anglo-
jezycznej pod nazwami:

— Primary Progressive Aphasia — PPA (pierwotna afazja post¢pujaca),

— Slowly Progressive Aphasia — SPA (afazja wolno narastajaca),

— Semantic Dementia (demencja semantyczna),

— Semantic Amnesia (amnezja semantyczna).

Stosowanie zastepczo nazw: afazja, demencja i amnezja (majacych trady-
cyjnie odmienne konotacje nozologiczne w klinicznych zespotach neuropsy-
chologicznych) odzwierciedla z jednej strony watpliwosci badaczy dotyczace
wyodrebnienia spéjnego obrazu klinicznego przejaw6w charakterystycznych
dla tej kategorii zaburzen jezykowych, z drugiej natomiast moze sugerowac
istnienie wzajemnych relacji migdzy zaburzeniami proceséw jezykowych,
intelektualnych i pamigciowych.

Mimo kontrowersji i sporéw wzrosla znacznie w ostatnich latach liczba
doniesieni opisujacych — rzadko kiedy$ rejestrowane — zjawisko wybior-
czych deficytéw jezykowych o charakterze postgpujacym bez objawow
zgeneralizowanej demencji (przynajmniej w poczatkowych, a nawet w p6z-
niejszych fazach przebiegu zaburzefi [por. Turner (i inni) 1996]). Opraco-
wania w tym zakresie koncentruja si¢ na nastgpujacych problemach:

1) wyodrebnienie objawéw afazji postepujacej jako samodzielnego, pier-
wotnego zespotu zaburzen jezykowych oraz analiza ich charakteru, czyli
jednorodnodci versus réznorodnosci (rozstrzygnigcie pytania, czy symptomy
PAP tworza jednostke nozologiczna);

2) préby okre§lenia specyficznych mechanizméw mézgowych bedacych
podstawa ksztaltowania sie objawéw afazji postgpujacej;

3) ustalenie kryteriéw diagnozy réznicowej w zakresie selektywnosci (sa-
modzielnosci) versus wspélwystepowania objawdw afazji postepujacej z za-
burzeniami innych czynno$ci poznawczych (préba odpowiedzi na pytanie:
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czy afazja postgpujaca jest czescia globalnych zmian typu demencji lub jej
zwiastunem, czy tez stanowi wzglednie izolowany zespét ograniczony do
funkcji jezykowych?).

I. MECHANIZMY MOZGOWE I OBRAZ KLINICZNY ZABURZEN
JEZYKOWYCH W PIERWOTNEJ AFAZJI POSTEPUJACE]

Narastajace trudnosci jezykowe typu afazji w przypadkach korowych ze-
spoléw dementywnych, takich jak np. choroba Picka lub Alzheimera, naleza
do typowych, bardzo czgsto rejestrowanych przejaw6éw zaburzed. W demen-
cji afazja stanowi cze$¢ globalnych zaburzen innych funkcji poznawczych,
a jej stopienl i przebieg zaleza od glebokoSci obnizenia funkcji intelektual-
nych [por. buczywek 1996; Marczewska, Osiejuk 1994].

Natomiast nieproporcjonalnie mniej doniesiefi dotyczy postgpujacych za-
burzeri afatycznych o charakterze wybiérczym, bez uogdlnionych zmian
dementywnych. Moze nie wystepuja one tak rzadko, ale badacze przypusz-
czaja, ze cze§¢ tego rodzaju deficytéw — szczegblnie w péZniejszych sta-
diach schorzenia — byta i jest traktowana jako globalne zmiany dementywne.

W historii i ewolucji badai nad PAP mozna wyodrebnié dwa okresy.
W pierwszym (chronologicznie obejmujacym okres przetomu wiekéw XIX
i XX) rejestrowano incydentalnie przypadki selektywnych zaburzen jezyko-
wych, giéwnie trudnosci w nazywaniu, wolno narastajace. Zwykle interpre-
towano je jako trudno$ci pamigciowe i opisywano w kategoriach amnezji.
Ten spos6b interpretacji dominowat w badaniach neuropsychologicznych
przez bardzo wicle lat [por. Warrington 1975]. Dopiero praca Mesulama
z 1982 r. (ktéra zapoczatkowata drugi, wspélczesny okres badan) zmienita
tradycyjne poglady na wolno narastajace, izolowane zaburzenia mowy, wzbu-
dzajac bardzo duze zainteresowanie neuropsychologéw tym zagadnieniem.
Podjeto systemowe opisy w kategoriach zaburzeri afatycznych; prowadzone
sa precyzyjne analizy poréwnawcze oraz reinterpretacje wynikéw dawnych
badan w Swietle wspéiczesnej wiedzy neuropsychologicznej na temat zwiaz-
ku: mézg—jezyk.

Nadal jednak dane majg charakter opisu przypadkéw, co utrudnia wery-
fikacje zatozen i obniza warto$¢ wnioskowania. Mimo watpliwosci i sporéw
teoretycznych oraz metodologicznych (a moze dzieki nim?) w ostatniej de-
kadzie nastapil bardzo dynamiczny rozwéj badarn i powstalo wiele opracowar
na nowo podejmujacych ,stara” problematyke dotyczaca natury zaburzen
neurodegeneratywnych (selektywne versus zgeneralizowane).
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1. Weczesny okres badar nad pierwotna afazja postepujaca

Pierwszy przypadek izolowanych zaburzeni jezykowych o charakterze
transkorowej afazji czuciowej (trudnosci w rozumieniu mowy przy zacho-
wanym powtarzaniu ze shichu) u pacjenta w wieku 69 lat opisal Pick
w 1892 r.; potem kolejno: Sérieux (1893) — 47-letnia pacjentke z czysta
gluchotg stéw, Rosenfeld (1909) — 54-letniego pacjenta z afazja amne-
styczna, Mingazzini (1914) — 57-letniego pacjenta z transkorowa afazja
czuciowa, Stertz (1926) — 57-letnia pacjentke z afazja Wernickego, Mala-
mud i Boyd (1940) — 54-letnia pacjentke z afazja amnestyczna i Wernickego
[za: Poeck, Luzzatti 1988]. W prezentowanych przypadkach objawy afaty-
czne — wzglednie izolowane — narastaty w okresie 2-8 lat. Autopsja mozgu
wykazata atrofig korowa w réznych obszarach: skroniowych, ciemieniowych
i czotowych.

Przyktadem typowym dla éwczesnych prezentacji wolno narastajacych
zaburzen jezykowych jest artykul Rosenfelda opublikowany w 1909 r., za-
wierajacy opis dwéch przypadkéw czesciowej/wybidrezej atrofii mézgu, ob-
serwowanych w przeciagu kilku lat [za: Luzzatti, Poeck 1991]. Jeden z opi-
sywanych pacjentéw (agent ubezpieczeniowy w wieku 62 lat) zglosit sie do
szpitala ze skargami na zapominanie stéw narastajace od 8 lat. Dalej jednak
pracowal zawodowo i prowadzil normalne zycie. Pojawialy si¢ natomiast
incydenty dziwacznych zachowari (np. pisal prosby do wtadz miasta o zmiany
nazw ulic). Zachowane zostaly: orientacja w czasie i miejscu; pamig¢ bio-
graficzna; czytanie; pisanie spontaniczne, pod dyktando i kopiowanie; ro-
zumienie; mowa spontaniczna i powtarzanie. Nie zaobserwowano wyraznych
trudnosci pamigciowych i konfabulacji. Rosenfeld okreslit te deficyty mia-
nem ,,amnezji werbalnej” (czyli trudnosci w nazywaniu przedmiotéw). Na
przyktad pacjent nazywal poprawnie 7 wsréd 30 przedmiotow. Zamiast
nazwy stosowal mniej lub bardziej poprawne oméwienia (np. do czego stuzy
przedmiot), w innych przypadkach podawat tylko nazwe materiatu, z ktérego
wykonany byt przedmiot. Wystgpowaly takze parafazje semantyczne. Nazy-
wanie nie poprawiato si¢ przy wskazéwkach dotykowych i stluchowych.
Bardzo rzadko nastgpowalo uczenie si¢ nazw po ich powtdrzeniu przez
badacza. Pacjent pamigtal, ze dany przedmiot byl juz eksponowany w po-
przednim badaniu, ale nadal nie potrafit poda¢ jego nazwy. Oprocz anomii
Rosenfeld nie zarejestrowal innych deficytéw neuropsychologicznych. Po
trzech latach nasility si¢ trudno$ci w przypominaniu stéw, nadal bez innych
znaczacych zaburzed. Pacjent nie rozpoznawat bledéw ortograficznych i nie
mégt odtworzyé tresci przeczytanego tekstu. Pamigé zdarzen poprzednich
byla niepetna, z bledami lokalizacji epizodéw w czasie. Badany potrafit
opisaé tre§¢ obrazkéw, nawet po kilku minutach od ich ekspozycji, nadal
jednak nie powtarzal krétkich wierszy, opowiadan lub izolowanych stow.
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Wykonywal dziatania dodawania i odejmowania, ale nie dzielenia. Zmart
rok péZniej w wieku 66 lat. Autopsja nie wykazata dyfuzyjnej atrofii mézgu,
tylko zlokalizowany zanik tkanki korowej w lewym placie skroniowym
w obszarze drugiego i trzeciego zakretu. Nie zaobserwowano zmian po
wylewach lub niedokrwieniu tkanki. W zakretach atroficznych stwierdzono
redukcje neuronéw oraz ich polaczeri. W niektérych skupiskach komérek
zaobserwowano otaczajaca je granulowata mase. Rosenfeld okreslit uszko-
dzenia jako ,.czeSciowa atrofie lewego ptata skroniowego”. W dynamice
zaburzefi wystapily na etapie wstepnym trudnoSci w nazywaniu, nasilajace
si¢ (w nastepnych etapach) w kierunku znacznej afazji amnestycznej z do-
minacja zaburzen semantyczno-leksykalnych. Zaburzenia poglebiaty sie —
od trudno$ci w uzywaniu stéw-nazw przez semantyczne parafazje, zaburzenia
rozumienia az do rozpadu funkcji jezykowych. U drugiego pacjenta zaob-
serwowano selektywne, wolno narastajace trudno$ci w rozpoznawaniu wzro-
kowym (przy obustronnej atrofii ptatéw potylicznych), co zwrécito uwage
badaczy na fakt, ze izolowane zaburzenia o charakterze neurodegeneratyw-
nym nie ograniczaja si¢ tylko do proceséw jezykowych.

We wspélczesnych reinterpretacjach wezesnych opiséw afazji postepujacej
[por. Mesulam 1982; Poeck, Luzzatti 1988; Tyrrell (i inni) 1990] podkresla
sie nastepujace kwestie:

1. Wolno postepujace zaburzenia jgzykowe moga tworzyé izolowany,
autonomiczny przejaw schorzenia neurodegeneratywnego, odmienny od tzw.
typowych zespotéw globalnej demencji.

2. Nie mozna wykluczyé hipotezy, ze zaburzenia jezykowe sg objawami
zwiastunowymi, poprzedzajacymi pojawienie si¢ globalnej demencji lub tez
Ze stanowia jej wariant (np. w niektérych formach choroby Picka zaburzenia
jezykowe stanowig objaw dominujacy).

3. Charakter zaburzen jezykowych przybiera zréznicowane formy zespo-
téw afatycznych (np. afazji Wernickego lub transkorowej afazji czuciowej),
chociaz dominuja trudnodci w rozumieniu, czyli postaé tzw. afazji plynnej
(fluent).

4. Zréznicowany jest okres ksztaltowania si¢ zaburzen jezykowych jako
samodzielnego symptomu (od 2 do 8 lat). W koficowych stadiach schorzenia
moze wystapi¢ globalna demencja.

5. Degeneratywne zmiany w mézgu maja charakter zlokalizowanej (ale
w réznych obszarach) atrofii o blizej nie ustalonych cechach histologicznych.
Zdaniem Mesulama [1982] brak opisu cech histologicznych specyficznych
dla poszczegélnych rodzajéw demencji (np. Alzheimera lub Picka) moze
nie réznicowac opiséw afazji progresywnej od zgeneralizowanej deterioracji
poznawczej.

Powyzsze kwestie staty si¢ punktem wyjscia podjecia systemowych badari
nad problemem pierwotnej afazji postepujace;j.
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2. Wspdélczesny stan badan

Mesulam w opracowaniu z 1982 r. po raz pierwszy wprowadzit — ogodlnie
potem zaakceptowany — termin ,pierwotna afazja postgpujaca” (primary
progressive aphasia lub slowly progressive aphasia without generalized
dementia — wolno postepujaca afazja bez uogdlnionej demencji). Termin
ten, oznaczajacy ,,wolno narastajace zaburzenia afatyczne bez innych ano-
malii w zachowaniu” [Mesulam 1982 s. 592], zostat zweryfikowany w ba-
daniach 6 pacjentéw spetniajacych — zdaniem Mesulama — warunki po-
wyzszej definicji. Autor twierdzi, ze PAP tworzy zesp6t zaburzeni jezyko-
wych odmienny niz afazja obserwowana w zgeneralizowanych demencjach
(typu choroby Alzheimera lub Picka). W przypadku pierwszym afazja po-
zostaje jedynym zaburzeniem przez okres co najmniej kilku lat, w drugim
— wystepuje réwnolegle z narastajaca demencja i pojawia si¢ w p6Zniejszym
etapie choroby. ‘

Rozpoznanie PAP wymaga spetnienia kilku warunkéw w postgpowaniu
badawczym. Po pierwsze, wyklucza sie przypadki schorzen niedegeneratyw-
nych (np. urazéw glowy, schorzefi naczyniowych moézgu, guzdéw, zatruc
i zapalef). Po drugie, okres obecnosci izolowanych zaburzen jezykowych
powinien wynosi¢ co najmniej kilka lat. Po trzecie, wiek pacjentéw powinien
byé zréznicowany, tj. nalezy uwzgledniaé osoby milodsze i starsze (wtedy
mozliwa staje si¢ kontrola wplywu wieku na obraz zaburzeil). Pacjenci
opisywani przez Mesulama speiniaja powyzsze warunki. W badaniach neuro-
logicznych nie stwierdzono schorzeii niedegeneratywnych mézgu; izolowane
zaburzenia jezykowe ksztattowaly sie w przedziale 5-11 lat, wiek pacjentow
wynosil kolejno: 17, 48, 54, 57, 61 i 69 lat.

Mesulam [1982; 1987] nastgpujaco podsumowuje wyniki otrzymanych
badan: |

1. Afazja progresywna rozpoczynata si¢ zwykle przed okresem starzenia
(poza jednym pacjentem w wieku 69 lat). W trzech przypadkach wstepne
trudnosci jezykowe miaty charakter nieznaczny i niezauwazalny przez oto-
czenie, jedynie sami pacjenci zglaszali skargi na trudnoSci w mowieniu.
Pelny obraz kliniczny selektywnych zaburzedi afatycznych rozwijat sig
w przedziale 5-11 lat. Z czasem zaczynaly pojawiac si¢ wybidrczo deficyty
innych funkcji lub zgeneralizowana demencja (np. u jednego z pacjentow
po 6 latach trwania choroby rozwinat si¢ stan akinezy; dwaj inni demon-
strowali trudnodci w liczeniu; jeszcze u dwéch innych po 7 latach wystapita
zgeneralizowana demencja). Pierwotne deficyty neurologiczne mialy stopieri
nieznaczny.

2. W formach zaburzen jezykowych w afazji progresywnej dominowata
anomia, charakteryzujaca si¢ trudno§ciami w znajdowaniu potrzebnych stéw,
raczej bez zaburzefi w powtarzaniu i rozumieniu mowy styszanej (dotyczyto
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to wstepnego etapu zaburzen). Tylko w jednym przypadku wystapita czysta
gtuchota stéw. Trudnosci w pisaniu i czytaniu pojawiaty si¢ w pdZniejszych
stadiach, przyjmujac ostateczna postac agrafii i dysleksji. Dwéch pacjentéw
demonstrowato trudnodci w rozumieniu mowy ze shuchu. U czterech oséb
zaobserwowano spowolnienie tempa méwienia i zredukowanie wypowiedzi.
Mesulam okreéla ten rodzaj zaburzen jako forme afazji nieptynnej (non-
fluent).

3. Wigkszos$¢ pacjentdw ujawniata nastroje depresyjne, byla §wiadoma
zaburzer.

4. Dane z badan EEG, tomografii komputerowej i metody stuchowych
potencjatéw wywotanych, u wszystkich badanych pacjentéw, sugeruja dys-
funkcje wokol bruzdy Sylwiusza w lewej p6tkuli. Dodatkowo przeprowa-
dzona biopsja tkanki z okolicy skroniowej u jednego pacjenta nie wykazata
zmian zwiazanych z choroba Picka, Alzheimera fub ze stanem zapalnym.
Oznaka patologii byta obecno$é lipofuscyny w komérkach piramidowych.

5. Sposéb progresji objawéw afatycznych (wolno stale rosngca) wskazuje
na patologi¢ degeneracyjna, przede wszystkim w obszarze wokét bruzdy
Sylwiusza w lewej pétkuli.

Mesulam powotuje si¢ na inne, chronologicznie wczesniejsze doniesienia,
ktérych wyniki — jego zdaniem — sa zgodne z otrzymanymi przez niego.
Interesujace dane zgromadzit Cole [1979 — za: Mesulam 1982], opisujac
rodzing, w ktérej w trzech generacjach obserwowano przypadki afazji pro-
gresywnej. Wiek wystapienia objawdw zawieral si¢ w przedziale: 52-72 lata,
a czas ich progresji: 3-13 lat. U trzech pacjentéw afazja byla zwiastunowym
(samodzielnym 1 dlugotrwalym) objawem przed wystapieniem demencji;
u dwéch innych nie zaobserwowano demencji. Badanie histologiczne wy-
kazato u czterech pacjentéw przerosty gleju i ubytki neuronéw w warstwach
IT 1 III. Nie zaobserwowano zmian charakterystycznych dla choroby Picka
i Alzheimera.

Opracowanie Mesulama zainspirowato innych badaczy do podjecia badan
i na przelomie lat osiemdziesiatych i dziewigédziesiatych powstato wiele
doniesieni, w ktorych dyskutowano nad: 1) specyficzno$cia zaburzefi jezy-
kowych w PAP, 2) charakterem mechanizméw moézgowych oraz 3) réznicami
i podobieristwami symptoméw w PAP, w amnezji semantycznej, demencji
semantycznej, chorobie Picka, Alzheimera, Creutzfelda-Jacoba [por. Mandell
(i inn1) 1989; Marczewska, Osiejuk 1994; Pantel 1995; Scheltens (i inni)
1990].

Przede wszystkim podjeto weryfikacje — sformutowanych wstepnie przez
Mesulama — klinicznych kryteriéw klasyfikacji przypadkdéw pierwotnej afa-
zji postgpujacej. Weintraub i wspdétautorzy [1990] wymieniaja:

— wystgpienic objawéw przed okresem starzenia,

— przynajmniej 2-letni okres postepujacych zaburzed jezykowych,
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— dominujace deficyty jezykowe z normalnymi lub prawie normalnymi
innymi procesami poznawczymi,

— niezalezno§¢ w aktywnosci w zyciu codziennym.

Wedtug Turnera i wspétautoréw [1996] w klasyfikacji nalezy uwzglednic
nastgpujace czynniki:

— r6zny wiek poczatku pojawienia si¢ zaburzen (okres przed starzeniem
si¢, ale takze i poZniej),

— deficyty jezykowe nieznacznego stopnia o nagtlym poczatku,

— wolno postgpujaca progresja zaburzen,

— dlugotrwaty przebieg zaburzefi,

— brak zgeneralizowanych deficytéw poznawczych w pierwszych (a na-
wet nastepnych) latach choroby; uogélniona deterioracja pojawia si¢ w kofi-
cowym okresie trwania choroby, czesto na krétko przed zgonem pacjenta.

Wymienione kryteria, w zasadzie podobne do ustalonych przez Mesulama
(poza wiekiem rozpoczgcia zaburzei — pierwsze objawy moga pojawiaé
si¢ i w starszym wieku, a nie tylko w przedstarczym, jak twierdzi Mesulam),
zostaly powszechnie zaakceptowane i nastgpnie podjeto analizy nad profilem
zaburzeri jezykowych w PAP. Chociaz dane z badan nie s3 jednoznaczne,
to autorzy prébuja ustalié ogélne cechy jezykowego profilu w PAP na
podstawie wynikéw baterii jezykowych opisujacych réine aspekty funkcjo-
nowania jezykowego. Dane jezykowe ujmowane sa w kontekscie innych
proceséw poznawczych — w ten sposéb tworzy si¢ caloSciowy obraz za-
chowania pacjenta z czynnoSciami zaburzonymi i nie zaburzonymi. Dane
behawioralne poréwnuje si¢ z lokalizacja i rodzajem zmian patologicznych
w mozgu.

Ponizej zostana oméwione przyklady badari, reprezentatywne dla wspoi-
czesnego kierunku badan nad afazja progresywna.

Basso i wspélautorzy [1988] opisuja pacjenta w wieku 68 lat z 5-letnia
historia narastania trudnosci w nazywaniu 1 rozumieniu ze stuchu. Trudnosci
w nazywaniu miaty charakter selektywny, tzn. dotyczyly tylko niektérych
kategorii semantycznych — przede wszystkim nazw koloréw i obiektow,
ktérych dzwicki pacjent styszal (np. dZwigk telefonu i rysunek telefonu).
Zaburzenia rozumienia wystapity w réznych kategoriach znaczeniowych,
szczegblnie glebokie w nazwach zwierzat, owocow i warzyw, z jednoczesna
utrata wiedzy jezykowej o fizycznych atrybutach pojeé korespondujacych
z nazwami i jej zachowaniem w stosunku do atrybutéw funkcjonalnych.

W historii choroby pacjent najpierw mial trudnosci ze znalezieniem po-
trzebnych nazw; po dwéch latach pojawily sie trudno$ci przy zakupach
jedzenia, nie potrafil zaméwié positku w lokalu. Nastepnie wystapity trud-
nosci w rozumieniu znaczenia nazw. Badanie technika tomografii kompute-
rowe]j wykazato: éredniego stopnia rozsiang atrofi¢ (odpowiadajaca wieckowi),
asymetryczne poszerzenie lewej komory bocznej, szczegblnie w obszarze
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rogu skroniowego, i poszerzenie w lewej bruZdzie Sylwiusza w zakrecie
wieczka skroniowego.

W neuropsychologicznych badaniach pamigci, sprawnosci wzrokowo-per-
cepcyjnych oraz inteligencji nie znaleziono zaburzeid. Ekspresja jezykowa
pozostawala w zasadzie plynna, bez trudnoéci artykulacyjnych (chociaz
z trudnoSciami w poszukiwaniu stéw); zachowane zostaly takze: rozumienie
pojedynczych stéw i prostych zdari ze stuchu, powtarzanie, gloéne czytanie,
pisanie pod dyktando. Po 7 miesiacach wyniki badari nie zmienily si¢ w spo-
séb istotny.

Zaburzenia mowy dotyczyly proceséw nazywania i rozumienia, chociaz
trudno$ci nie mialy charakteru zgeneralizowanego, a dotyczyly tylko nie-
ktérych kategorii znaczeniowych. Na przyktad w kategorii ,,zwierzeta” pa-
cjent nie nazwal zadnego z 10 eksponowanych rysunkéw; w kategorii ,,owo-
ce, warzywa” podal dwie prawidlowe nazwy (takZze na 10 mozliwych),
w kategoriach ,,Srodki transportu” i ,,czg¢$ci ciata” podal 7 poprawnych nazw.
Analogiczny efekt kategorii semantycznej wystapit w prébie rozumienia ze
stuchu oraz w zadaniu fluencji.

Poniewaz wybidrcze trudno$ci w rozumieniu kategorii semantycznych
dominowaly w klinicznym obrazie deficytéw jezykowych, autorzy — chcac
poznaé lepiej strukturg zaburzefi — zastosowali bardziej szczegétowe préby,
obejmujace badanie rozumienia jezykowego na réznych poziomach repre-
zentacji semantycznej. Pacjent miat rozwiazaé nastepujace zadania: 1) ziden-
tyfikowaé nazwg klasy obiektu, odpowiadajac na pytanie: ,,czy obiekt nalezy
do zwierzat czy kwiatéw?”; 2) znalezé podklase, do ktérej nalezy przedmiot:
»Czy to jest ptak czy ryba?”; 3) okresli¢ atrybuty funkcjonalne: ,czy zZyje
na pustyni czy w wodzie?’; 4) rozpozna¢ atrybuty fizyczne: ,,czy pokryty
jest skora czy tuska?” Pacjent lepiej rozwiazywat zadanie znalezienia nazwy
ogdlnej klasy niz podklasy. Cechy funkcjonalne rozpoznawane byly przez
niego w 90%, a fizyczne (sensoryczne) — w 72%. W przeciwieristwie do
btedéw w probach jezykowych badany poprawnie przeprowadzat wzrokowa
klasyfikacje przedmiotéw na rysunkach (bez podawania nazw kategorii
semantycznych).

Konicowe wnioski sformutowane przez Basso i wspétautoréw [tamze]
dotycza:

1) charakterystycznych cech zaburzed,K jezyko-
wych w PAP. Profil zaburzeri charakteryzuja izolowane, selektywne
trudnos$ci leksykalno-semantyczne w postaci deficytéw w rozumieniu i na-
zywaniu w wybranych kategoriach (rozumienie i nazywanie kategorii ,,owo-
ce” 1 ,zwierzeta” jest znacznie gorsze niz kategorii ,$rodki transportu”
i ,czgsci ciala”). Wiedza o elementach nalezacych do réznych kategorii
moze by¢ zréznicowana w zakresie atrybutéw funkcjonalnych i fizycznych.
Pacjent w przypadku niemozno$ci nazwania rysunku demonstrowat zacho-
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wana sprawno$¢ w opisie atrybutéw funkcjonalnych oraz w podaniu nazwy
klasy ogdlnej nie nazwanego elementu i zaburzenia w opisie atrybutow
fizycznych, co oznacza dysocjacje miedzy opisem cech funkcjonalnych i fizycz-
nych (poniewaz w kategoryzacji wzrokowej pacjent osiaga lepsze wyniki,
trudnosci semantyczne ograniczaja sie tylko do modalnosci jezykowej);

2) dynamiki w przebiegu zaburzeid. Ewolucja zaburzer
jest powolna i nie zaobserwowano znaczacej réznicy w przeciagu 7 miesi¢cy
poza nieznacznym obniZeniem sprawno$ci jgzykowych;

3) calo§ci obrazu klinicznego. Pacjent prezentuje objawy
progresywnych zaburzen jezykowych bez demencji o charakterze degeneratyw-
nym, a takze bez zaburzen proceséw percepcyjnych (brak agnozji wzrokowej);

4) mechanizméw mdzgowych. Badania technika tomografii
komputerowej (CT) wykazuja atrofic w przedniej czgSci obszaru bruzdy
Sylwiusza w lewej poétkuli.

W innych opracowaniach [por. Cappa (i inni) 1996; Chiaccho (i inni)
1993; Freedman (i inni) 1991; Karbe (i inni) 1993; Kempler (i inni) 1990;
Kertesz (i inni) 1994: Turner 1996; Tyrrell (i inni) 1991] podkreSla sig
wariantywno$¢ klinicznego obrazu zaburzefi jezykowych w PAP, przy jed-
noczesnych wspélnych cechach, takich jak selektywnos$¢ deficytéw jezyko-
wych, przebieg schorzenia i lokalizacja zmian neurodegeneratywnych (czyli
mimo zréznicowania manifestacji symptoméw podstawowe kryteria klasy-
fikacji PAP sa zachowane).

Na przykiad Kempler i wspétautorzy [1990] analizujac przebieg, przejawy
i mechanizmy PAP, zamierzali: 1) udokumentowaé obecno§¢ progresywnych
deficytéw jezykowych przez seri¢ specjalnie opracowanych prob neuro-
psychologicznych, 2) poréwnaé zaburzenia jezykowe ze stanem innych fun-
kcji poznawczych, 3) oceni¢ — za pomoca technik neuroobrazowania —
strukturalne i metaboliczne podstawy takich zaburzen.

Analizowano przebieg wolno postepujacej afazji (w okresie 3, 51 15 lat
od poczatku choroby) u trzech pacjentéw w wieku 51, 71 i 63 lat. W kazdym
przypadku zastosowano badania funkcji jezykowych bateria afatyczna WAB
(Western Aphasia Battery), badania innych proceséw poznawczych (pamigci,
percepcji i motoryki) oraz techniki neuroobrazowania.

WAB zawiera préby badajace: wypowiedzi spontaniczne (fluencja i wy-
powiedzi kontekstowe), rozumienie ze stuchu (odpowiedzi ,tak/nie” i pole-
cenia sekwencyjne), powtarzanie, nazywanie, czytanie i pisanie; badane sa
réwniez: praksja, rysowanie i kalkulia (wyniki ocenia si¢ na 10-punktowej
skali: 0 — najglebsze zaburzenia, 10 — norma).

Zastosowano takze serie préb neuropsychologicznych oceniajacych inne
procesy poznawcze (np. zapamigtywanie i odtwarzanie figur geometrycz-
nych, Test Kolorowych Matryc Ravena, zapamigtywanie i odpoznawanie
twarzy znanych osobistoéci, réznicowanie rytméw, zapamigtywanie i roézni-
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cowanie symboli wzrokowych, rozpoznawanie stuchowe dZwiekéw niewer-
balnych z otoczenia, rekonstrukcja wzoréw z kropek).

Z technik neuroobrazowania zastosowano tomografi¢ komputerowa (CT)
i tomografi¢ pozytronowa emisyjna (PET).

Na podstawie danych z badaii Kempler i wspétpracownicy [tamze] for-
mutuja nastgpujace wnioski:

1. Opisane przypadki sugeruja, ze afazja progresywna nie stanowi jedno-
litego zespotu zaburzen. Chociaz u wszystkich pacjentéw zaobserwowano
anomig, to inne przejawy zaburzen jezykowych byly zréinicowane, np.
mowa plynna w jednym, a nieptynna/dyzartryczna w drugim przypadku,
analogicznie zaburzone versus zachowane powtarzanie. W WAB zdiagno-
zowano trzy formy afazji (odmienna u kazdego z pacjentéw): anomig, afazje
Broca i afazje przewodzenia.

2. Zréznicowane sg takze obraz kliniczny i dynamika zaburzesi. W jednym
przypadku progresywne deficyty jezyka i pamieci werbalnej oraz wzrokowe;j
— bez zaburzen inteligencji niewerbalnej] — rozwijaly si¢ bardzo wolno,
w przeciagu 15 lat (pacjent caly czas byt aktywny zawodowo). U drugiego
pacjenta zaobserwowano 3-letnia progresj¢ zaburzefi o charakterze anomii
i dyzartrii (w koficowym stadium pojawil si¢ mutyzm) oraz niewerbalnych
trudnosci we wnioskowaniu logicznym. W trzecim przypadku wystapita
5-letnia progresja typu anomii z deficytami kalkulii, percepcji rytméw przy
wzglednie nie zaburzonych innych czynnoS$ciach.

3. Oproécz afazji we wszystkich przypadkach zaobserwowano narastajace
deficyty innych funkcji poznawczych, chociaz rodzaj i stopien zaburzefi byty
bardzo zréznicowane. Wystapily przede wszystkim apraksja i akalkulia —
charakterystyczne dla klasycznych postaci afazji niedegeneratywnej. Z kolei
niewerbalne funkcje (wnioskowanie w TeScie Matryc Ravena) pozostaja
normalne lub nieznacznie zaburzone (co takze stanowi specyficzno§¢ afazji
nieprogresywnej).

4. Zréznicowanie obrazu klinicznego kontrastuje z dosy¢ jednoznacznymi
zmianami patologicznymi w strukturze mézgowej, co potwierdzaja wyniki
metod neuroobrazowania. Zarejestrowano brak wyraZnych zmian patolo-
gicznych w CT oprécz nieznacznego stopnia atrofii (co moze by¢ zwiazane
ze zmianami wiekowymi, a nie patologicznymi) oraz obnizonego metabo-
lizmu w PET, ograniczonego w zasadzie do obszaréw skroniowych w lewe;j
p6tkuli (czyli zmian o charakterze asymetrycznym). Jednakze zakres zmian
metabolicznych byt juz zréznicowany. W jednym przypadku zaburzenia me-
tabolizmu obejmowaly okolice Broca, Wernickego oraz czg§é obszaru cie-
mieniowego. U drugiego pacjenta zapis mial cechy choroby Parkinsona —
znaczace obnizenie metabolizmu wystapito w obszarach czotowych, przed-
nich skroniowych, dolnych ciemieniowych i okolicach podkorowych (obszar
wzgorza). W przypadku trzecim zakres dysfunkcji metabolicznych byt bar-
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dziej rozlany i miat cechy specyficzne dla choroby Alzheimera (obecne
sploty neurofibrylarne i plaki).

W konicowej konkluzji autorzy [tamze] twierdza, ze: 1) zesp6i afazji
progresywnej nie ma charakteru jednorodnego, a raczej stanowi zréznico-
wany obraz kliniczny; 2) nie rozwija sig w kontekscie zespotu dementyw-
nego; 3) progresja objawdéw jest zmienna w réznych przypadkach; 4) prze-
jawy afazji progresywnej rozwijaja si¢ czgsto bez patologii struktury moz-
gowej; 5) wiazg si¢ natomiast z anormalnym metabolizmem lewej okolicy
skroniowej (wyniki PET) — chociaz zmiany moga mie¢ zréZnicowany zakres
(bardziej zlokalizowane lub rozlane); 6) moga byé obecne zmiany histolo-
giczne charakterystyczne dla choroby Alzheimera.

Problematyke podjeta przez Kemplera i zesp6t kontynuuja Karbe i wsp6t-
autorzy [1993] w opisie 10 pacjentéw spetniajacych kryteria klasyfikacyjne
PAP. W badaniach — analogicznie do oméwionych przez nas poprzednio
— zastosowano WAP, skale do oceny demencji (Mattis Dementia Rating
Scale — DRS) i technike rezonansu magnetycznego (MRI) do oceny zmian
neuropatologicznych. Kazda z metod zastosowano co najmniej dwukrotnie
w przedziale od roku do 5 lat. U dwéch pacjentéw przeprowadzono autopsje
mézgu. Czas progresji izolowanych zaburzen jezykowych wynosit 2-7 lat.
Po tym okresie rozwijaly si¢ zaburzenia innych proceséw poznawczych az
do pelnej demencji. Pacjenci w wieku 55-81 lat, bez historii zaburzen neu-
rologicznych przed wystapieniem zaburzed jezykowych, mieli wzglednie
zachowane mozliwo$ci porozumiewania si¢ podczas pierwszego badania
i normalnie funkcjonowali w Zyciu codziennym. Zaobserwowano deficyty
w ekspresji jezykowej ze zredukowana fluencjg (mowa spowolniala, z wa-
haniami i pauzami, czasami agramatyczna oraz trudno$ci w nazywaniu), ale
z zachowanym rozumieniem oraz niewerbalnymi procesami poznawczymi.
W nastepnym badaniu stwierdzono poglebianie sig, czgsto szybkie, zaburzen
jezykowych (az do petnego mutyzmu), podczas gdy czynnosci niewerbalne
pozostawaly normalne przez dluzszy okres.

W skali demencji préby niejezykowe pacjenci wykonywali poprawnie,
otrzymujac obnizone wyniki tylko w testach jezykowych.

Anomia ze wspéiwystgpujacym agramatyzmem i zaburzona fluencja su-
geruje dysfunkcje przednich obszaréw pétkuli, dominujacej w regulacji fun-
kcji jezykowych. Powyzsza sugesti¢ potwierdzaja wyniki metod neuroobra-
zowania. Zmiany maja charakter degeneracyjny, postgpujacy i nie ograni-
czaja si¢ do jednej okolicy. Zmiany histopatologiczne maja charakter badz
niespecyficzny, badZ tez zblizony do demencji Picka (czgsciej) lub do de-
mencji Alzheimera (rzadziej).

Rézne warianty nieptynnej afazji progresywnej opisuja takze Cappa i inni
[1996] oraz Turner ze wspétpracownikami [1996]. W badaniach Cappy,
w ktérych zastosowano seri¢ prob neuropsychologicznych i techniki neuro-
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obrazowania (CT, MRI, PET), czterech pacjentéw demonstrowato kolejno:
gleboka transkorowa afazje ruchowa i demencje czotowa (jeden pacjent),
zaburzenia ekspresji werbalnej i apraksje oralna (jeden pacjent) oraz ruchowa
afazje transkorowa Sredniego stopnia (dwéch pacjentéw). Objawy behawio-
ralne odpowiadaly wynikom technik neuroobrazowania; ostatnie wskazywaty
na patologi¢ przednich obszaréw lewej pétkuli. Ewolucja obrazu klinicznego
zaburzen miata charakter heterogeniczny od wzglednie jasnej postaci trans-
korowej afazji ruchowej do glebokiej formy zespolu czotowego. Autorzy
[por. Cappa (i inni) 1996] konkluduja, ze objawy progresywnej afazji nie-
plynnej sa rzetelnym wskaZnikiem lokalizacji procesu patologicznego, ale
watpliwosci budzi rodzaj zmian histopatologicznych (niespecyficzne, ale
takze charakterystyczne dla choroby Picka lub Alzheimera).

Takze praca Turnera i wspétpracownikéw [1996] zawiera opis cech beha-
wioralnych 1 neuropatologicznych w progresywnej afazji nieptynnej. Diugo-
trwale obserwacje trzech pacjentéw wykazaty: postepujacy telegraficzny styl
w mowie i czytaniu, nastgpnie stopniowa deterioracj¢ w rozumieniu zdan i na
koniec mutyzm oraz demencj¢ (objawy bezposrednio przed nastapieniem zgo-
nu). W MRI zarejestrowano korowa atrofie obszaréw przednich w lewej pétkuli,
w PET — zredukowana aktywno$¢é w obszarach czolowych i ciemieniowych
tej samej poétkuli). Podobnie do wynikéw poprzednich badaii, w autopsji tkanki
moézgowej znaleziono zmiany patologiczne o charakterze niespecyficznym.
Analogiczne dane i zblizony sposéb interpretacji proponuja réwniez: Poeck
i Luzzatti [1988], Tyrrell (i inni) [1990; 1991], Kartsounis (i inni) [1991],
Fukuyama i wspétpracownicy [1990], Scheltens (i inni) [1994].

Zasygnalizowane badania dotyczyly réznorodnoSci obrazu klinicznego za-
burzeri jezykowych w nieptynnej formie afazji postepujacej. Powstaty réw-
niez opracowania analizujace objawy charakterystyczne dla afazji ptynnej
(chociaz jest ich niewiele, poniewaz tego rodzaju zaburzenia jezykowe tra-
dycyjnie opisywano w kategoriach amnezji lub demencji). Do reprezenta-
tywnych naleza doniesienia DeRenziego i wspétpracownikéw [1987] oraz
Hodgesa 1 zespotu [1992].

DeRenzi opisuje pacjentke, u ktérej zaobserwowano dezintegracje systemu
semantycznego jezyka we wszystkich modalno$ciach, z zachowanym rozu-
mieniem zasad gramatycznych, tj. z mozliwoscia wykrywania bledéw gra-
matycznych i syntaktycznych. Badania szeroka bateria préb neuropsycho-
logicznych wykazaly dysocjacje zaburzonych versus zachowanych funkcji
poznawczych. Zostaly zaburzone nastepujace funkcje:

— wiedza o znaczeniu stéw i atrybutach stéw oraz obiektéw,

— rozumienie wypowiedzi innych osdb,

— rozpoznawanie twarzy i w mniejszym stopniu miejsc i przedmiotéw,

-—— wiedza o faktach i znanych osobach w przeszto$ci i teraZniejszosci,

— uczenie si¢ materiatu wzrokowego i werbalnego.
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Natomiast zachowane byly:

— znajomo$¢ zasad organizacji jezyka,

— wykonywanie zajgé rutynowych nie wymagajacych zapamigtania se-
kwencji wykonania czynnodci,

— pamig¢é autobiograficzna,

— uczenie si¢ przestrzenne.

Technika CT stwierdzono atrofi¢ tkanki w rogu skroniowym lewej p6tkuli.
Deficyty semantyczne przejawialy si¢ w réznych funkcjach: mowy, pamigci,
percepcji, jednoczes$nie bez globalnej deterioracji zachowania (pacjentka caty
czas pracowata zawodowo jako sekretarka w szkole). Zdaniem autoréow
podstawa zaburzeri sa zaklGcenia w sferze pamigci semantycznej przy za-
chowanej pamieci epizodyczne;j.

Hodges [Hodges (i inni) 1992] opisuje pigciu pacjentow z typowymi cechami
charakterystycznymi dla afazji ptynnej z gleboka anomia, zredukowanym stow-
nikiem i zaburzeniami w rozumieniu pojedynczych stéw, postepujacej w kie-
runku petnej dyssolucji semantycznych aspektéw jezyka. Znaczaca redukcja
mozliwoéci generowania przyktadéw dla danej kategorii klasy semantycznej
moze wystapié juz we wczesnych etapach schorzenia, co sugeruje znaczne
zaburzenia wiedzy semantycznej. Zachowane zostaty fonologia i gramatyka
jezyka méwionego oraz rozumienie petnych zdaniowych instrukcji. W czytaniu
wystapily objawy dysleksji powierzchniowej. Pamig¢ autobiograficzna i epizo-
dyczna, pamig¢ niewerbalna, funkcje percepcyjne i wzrokowo-przestrzenne po-
zostaty nie zaburzone. U wszystkich pacjentéw stwierdzono znaczng atrofie
zlokalizowana w placie skroniowym lewej pétkuli.

3. Podsumowanie

1. Badania nad pierwotna afazja postepujaca wykazaly, ze moézgowe zespoly
degeneracyjne moga przybiera¢ wybibrcza, selektywna forme zaburzefi po-
szczegSlnych czynnosei, a nie maja charakteru wylacznie globalnej deterioracji
poznawczej. Zaburzenia nie ograniczaja si¢ do funkcji jezykowych, ale obejmuja
inne procesy poznawcze, co udowadnia Caselli [1992] w badaniach wtasnych,
lokaliznjac PAP w szerszym kontekscie asymetrycznego mozgowego zespotu
degeneratywnego (asymmetric cerebral degeneration syndrome — ACDS). Ter-
min ten obejmuje zaburzenia, ktérych obraz kliniczny jest zdominowany przez
zesp6t o charakterze wybidrezych deficytéw jednej z funkeji poznawczych (np.
funkcji jezykowych, percepcyjnych, motorycznych 1 specyficznych zmian
osobowosci), ale w profilu neuropsychologicznym mozna znaleZé niepro-
porcjonalnie stabszego stopnia zaktécenia innych funkcji poznawczych. Rosnaca
liczba danych o rozpoznaniu ACDS stanowi wazny wstepny etap w przysziych
badaniach nad poznaniem zwiazku migdzy wskaznikami behawioralnymi
a neurofizjologicznymi w schorzeniach degeneracyjnych [por. opis progre-
sywnej amuzji i aprozodii — Confavreux (i inni) 1992].
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2. Przejawy PAP maja charakter zroZznicowany, opisywany co najmnigj
w dwdch kategoriach. Po pierwsze, wyodrgbnia sig dwie podstawowe formy
afazji: nieplynna (nonfluent) i ptynna (fluent). Po drugie, w kazdej z wy-
mienionych form wystgpuja odmienne zespoly zaburzert (np. afazja Broca
lub transkorowa afazja ruchowa w formie nieptynnej albo afazja Wernickego
lub transkorowa afazja czuciowa w formie ptynnej). Jednocze$nie wspdélnym
symptomem w obu formach sa narastajace trudno$ci w nazywaniu (anomia).

3. Lokalizacja proceséw degeneracyjnych w mdzgu w przypadku PAP
ma charakter zlokalizowany — ograniczony do obszar6w wokél bruzdy
Sylwiusza w lewej pétkuli, natomiast rézne sg cechy histopatologiczne (np.
zmiany niespecyficzne, ale tez charakterystyczne dla choroby Alzheimera
lub Picka).

II. PROBLEMY DIAGNOZY ROZNICOWE]

W badaniach nad problematyka diagnozy réznicowej PAP formulowane
sa dwa podstawowe problemy [por. Grossman (i inni) 1996; Karbe (i inni)
1993: Kirshner 1995; Mandell (i inni) 1989; Mesulam 1987; Pantel 1995;
Turner (i inni) 1996]:

1. Czy PAP jest zaburzeniem degeneracyjnym obejmujacym tylko jezyk,
czy tez jest zwiastunowym objawem globalnej demencji?

2. Czy rodzaj i profil zaburzen jezykowych w PAP maja tylko dla siebie
specyficzne cechy i czy sa odmienne od zaburzen afatycznych o pochodzeniu
niedegeneracyjnym i od afazji w réznych rodzajach demencji?

Pytania powyzsze nie zostaly rozstrzygniete jednoznacznie, chociaz coraz
wiecej danych potwierdza samodzielno$¢ i specyficzno$é pierwotnej afazji
postepujacej. Z drugiej jednak strony izolowane deficyty jezykowe o po-
dobnym obrazie klinicznym wystgpuja w réznych formach demencji.

Zrédtem niejednoznacznych opinii i pogladéw moze by¢ ciagle jeszcze
niepetna wiedza o zlokalizowanych schorzeniach degeneracyjnych mimo
rozwoju technik diagnostycznych. Nadal duze trudno$ci sprawia ustalenie
nozologicznych odmiennosci (i podobieristw) migdzy réznymi jednostkami
schorzen neurodegeneracyjnych, co odzwierciedla si¢ w stalej i nieprecy-
zyjnej tendencji do traktowania demencji jako ,rozsianych (dyfuzyjnych)”
zaburzefi poznawczych o charakterze homogenicznym. Dlatego pacjenci
z nietypowymi asymetrycznymi deficytami poznawczymi, takimi jak afazja
progresywna, sa zaliczani do grupy pacjentéw z deficytami rozsianymi —
czyli do grupy pacjentéw z demencja [por. Caselli 1992].

Odmienny poglad wyraza Mesulam [1982; 1987], ktérego zdaniem od-
rebno$é przejawdéw zaburzeri jezykowych w PAP i w demencji jest raczej
oczywista. Chociaz w obu przypadkach w obrazie klinicznym dominuje
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anomia, to afazja w demencji nie stanowi izolowanych samodzielnych prze-
jawéw (jak w przypadku PAP), lecz wspétwystepuje z deficytami intelektu,
osobowoéci i pamigci. Odmienne sa takze cechy zaburzeri osobowosci. U pa-
cjentéw z demencja wystepuje apatia lub podwyzszony nastréj, u pacjentéw
z PAP — reakcja depresyjna. Trudniejsza diagnostycznie kwestia pozostaje
ocena zmian histopatologicznych w tkance mézgowej, ktére w przypadku
PAP maja czgsto bardzo zréznicowany charakter [por. Turner (i inni) 1996].
Dlatego niektérzy autorzy traktuja postgpujace, ale izolowane deficyty jezy-
kowe jako warianty choroby Alzheimera, Picka lub Creutzfelda-Jacoba [por.
Kirshner 1995; Mandell (i inni) 1989; Scheltens (1 inni) 1990].

Mimo wyrazanych watpliwosci badacze probuja opracowad kliniczne kry-
teria réznicujace miedzy obrazem klinicznym PAP a rozmaitymi formami
demencji [por. Mesulam 1982; Karbe 1993; Grossman (i inni) 1996; Turner
(i inni) 1996]. Wérdd istotnych kryteridow wymienia si¢ nastgpujace:

— PAP zwykle rozpoczyna si¢ w wieku przedstarczym, podczas gdy
w demencji zaburzenia jezykowe pojawiaja si¢ w pGéZnym wieku. Stwier-
dzono jednak, ze PAP moze wystapi¢ takze w okresie starzenia sie.

— Przebieg PAP jest raczej lagodny, objawy deficytéw jezykowych na-
rastaja wolno, inne procesy poznawcze sa zachowane. W demencji obserwuje
si¢ wspotwystepowanie probleméw jezykowych w kontek$cie globalnej de-
terioracji poznawczej.

— W PAP atrofia mézgowa ma charakter zlokalizowany, asymetryczny
i obejmuje degeneracj¢ obszaru wokoét bruzdy Sylwiusza w lewej potkull.
W demencji zmiany patologiczne w tkance mézgowej sa zwykle rozsiane
symetrycznie w obu pétkulach.

Zaobserwowano takze réznice w profilach zaburzen jgzykowych miedzy
PAP a demencjg (przede wszystkim Alzheimera — DA) [za: Karbe (i inni)
1993].

— W PAP zaburzenia jezykowe wystepuja samodzielnie, w DA glebokos¢
objawdéw afatycznych jest zgodna z narastaniem objawéw dementywnych.

— W PAP dominuja trudno$ci ekspresyjne w méwieniu, w DA najglebiej
zaburzone sg rozumienie i pisanie.

— Afazja w DA przypomina najbardziej postaé transkorowe) afazji czu-
ciowej, w PAP czeéciej obserwuje si¢ ruchowe zaburzenia mowy, ale takze
moga pojawiaé si¢ deficyty w rozumieniu jezykowym.

— Afazje w DA charakteryzuja fluencja parafatyczna i zaburzenia rozu-
mienia stuchowego, stosunkowo rzadko obserwowane w PAP.

-— Mowa spontaniczna w DA jest w peini zachowana, z poprawna gra-
matyka, normalna dtugoscia fraz oraz intonacja; w PAP obserwuje si¢ znacz-
ne zaburzenia wypowiedzi, przechodzace w koricowych stadiach w mutyzm.

— Chociaz anomia stanowi centralny objaw zaburzeri w obu przypadkach,
to towarzyszace jej inne deficyty jezykowe maja w zasadzie odmienny
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charakter. W przypadku PAP symptomy czgéciej tworza forme afazji nie-
ptynnej, w demencji — afazji ptynnej.

Badacze [por. Grossman (i inni) 1996; Turner (i inni) 1996] podkreSlaja
jednak, ze Kryteria réznicujace nalezy traktowaé z duza ostroznoscia. Nie
rozstrzygnigto jednoznacznie, czy PAP nie stanowi szczegdlnego wariantu
demencji réznego typu. Chociaz przebieg i obraz kliniczny zaburzed jezy-
kowych w PAP i demencji sugeruja odrebno$¢ obu zespoléw degeneracyj-
nych, to bardziej wyraZne réznice rejestruje si¢ we wczesnych stadiach
schorzenia; na etapach p6Zniejszych odmiennoéci symptoméw zacieraja sig,
nie sa tak oczywiste. Zatem zmienna czasu trwania choroby moze mied
istotne znaczenie w analizach poréwnawczych.

Badania nad PAP, by¢ moze, pozwola na nowo spojrze¢ na problemy
~typowych” przejawéw afazji, tzn. przejawéw ujmowanych jako wyizolo-
wane zaburzenia proceséw jezykowych z zachowanym normalnym przebie-
giem innych funkcji poznawczych. Bardzo czesto jednak kliniczny obraz
afazji nie jest tak klarowny i wiele obserwacji wskazuje na ,uwiklanie”
zaburzefi jezykowych w patologie proceséw poznawczych i percepcyjnych
[por. Kadzielawa — w druku], co zmienia obraz tzw. klasycznych zespoléw
afazji [por. Kadzielawa 1996], szczegélnie w przypadku znacznego lub gle-
bokiego stopnia deficytow jezykowych. Analizy nad przebiegiem afazji po-
stepujacej wykazaly, ze do pewnego etapu deficyty jezykowe maja charakter
izolowany, ale w konicowych stadiach nastgpuje generalizacja zaburzen, cho-
ciaz nie we wszystkich procesach poznawczych réwnomiernie. By¢é moze
pordwnania przebiegu zaburzen jezykowych w schorzeniach degeneratyw-
nych i naglych, wycofujacych si¢ dostarcza nowych informacji na temat
natury zaburzen jezykowych w afazji.

Badania nad PAP maja takze istotna warto$¢ prognostyczng w przypadkach
dhlugookresowej oceny mozliwoéci pacjentéw ze schorzeniami neurodegene-
ratywnymi, co ma duze znaczenie w planowaniu postgpowania terapeutycznego
i udzielaniu pomocy psychologicznej pacjentom oraz ich bliskim. Pacjenci
z PAP przez bardzo dlugi czas zachowuja normalne sprawnos$ci w zyciu co-
dziennym, nie wymagaja opieki, czasami nawet kontynuuja prace zawodowa
(mimo giebokich zaburzeri w sferze jezykowej). Pomoc w opanowaniu nowych
strategii porozumiewania sig¢, kompensujacych trudnosci jezykowe pacjentéw,
umozliwia im samodzielne funkcjonowanie w zyciu. W przypadku schorzer
dementywnych nastgpuja globalna deterioracja funkcji intelektualnych oraz
zaburzenia emocjonalne, dramatycznie zmieniajace mozliwosci pacjenta
w kierowaniu wlasnym zyciem, co wymaga stalej opieki innych 0séb.




58 Anna Herzyk

Poniewaz badania nad PAP staly si¢ integralna cz¢$cia problematyki ba-
dawczej we wspélczesnej neuropsychologii, badacze postuluja kontynuacje
refleksji teoretycznej i metodologicznej w kierunku bardziej precyzyjnego
opisu zmiennych dotyczacych mechanizméw mézgowych, przebiegu, obrazu
klinicznego i symptomatyki zaburzen jezykowych.
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