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ZABURZENIA KOMUNIKACJI JEZYKOWEJ
W KLASYCZNEJ POSTACI CHOROBY ALZHEIMERA
ORAZ W JEJ WARIANTACH ATYPOWYCH

WPROWADZENIE

W listopadzie 1906 r. profesor psychiatrii Alois Alzheimer przedsta-
wil na posiedzeniu Towarzystwa Neuropsychiatrii Potudniowo-Zachod-
nich Niemiec w Tybindze przypadek specyficznej choroby kory mézgowe;.
Zaobserwowatl go u swojej pacjentki Auguste Deter. W 1901 r. S1-letnia
Auguste trafila do zaktadu psychiatrycznego we Frankfurcie. Przywiozt ja
tam maz, ktéry zauwazal znaczace zmiany w jej zachowaniu. Malzonka
stala si¢ w ostatnim czasie zazdrosna, nie umiata wykonywac¢ najprost-
szych czynnosci domowych, chowala przedmioty tak, ze nie potrafila ich
znalez¢, czula sie Sledzona i naprzykrzala sie sasiadom. Po Smierci Au-
guste w kwietniu 1906 r. Alzheimer wykonat badanie mikroskopowe jej
mozgu. Wykazalo ono rozlegle zwyrodnienie komorek nerwowych. Alzhei-
mer okreslit przedstawiang przez siebie chorobe jako ,chorobe zapomi-
nania”. Nazwy choroba Alzheimera uzyl po raz pierwszy Emil Kraepelin
w swoim Podreczniku psychiatrii z 1910 r. Oficjalnie nazwa ta zostala
przyjeta na kongresie lekarzy w Lozannie w 1967 r.

Obowiazujaca obecnie Miedzynarodowa Klasyfikacja Chorob ICD-10
w wersji z 2016 r. wyrdznia chorobe Alzheimera o wczesnym poczatku
(G30.0), chorobe Alzheimera o péznym poczatku (G30.1), inne — niewy-
mienione wprost — postacie choroby Alzheimera (G30.8) oraz chorobe
Alzheimera nieokreslona (G30.9). Neuropsychologowie, wspierani przez
neurologopedow, dostrzegaja koniecznos¢ wydzielania — oprocz tzw. wa-
riantu klasycznego AD — co najmniej czterech gléwnych wariantow aty-
powych AD.

PRZYCZYNY CHOROBY ALZHEIMERA

Alzheimer (Alzheimer’s disease — AD) jest najczestszg sposrod chorob
i zespolow otepiennych. Wraz z wiekiem istotnie ro$nie odsetek otepien
o typie alzheimerowskim (por. ryc. 1.).
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Ryc. 1. Odsetek typow choréb i zespolow otepiennych:

(a) przed 65. r.z. [dane za: Sampson, Warren, Rossor 2004];
(b) po 65. r.z. [dane za: Knapp, Prince 2007].

(a)
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W chorobie Alzheimera, schorzeniu pierwotnie zwyrodnieniowym
i postepujacym, dochodzi do stopniowego pogarszania si¢ funkcji po-
znawczych (takich jak: percepcja, uwaga, pamie¢, myslenie, jezyk) oraz
wykonawczych zlokalizowanych w placie czolowym (m.in. takich jak:
inicjowanie i hamowanie czynnosci, samokontrola i kontrola emocjo-
nalna, tworzenie poje¢ i myslenie abstrakcyjne, rozwiazywanie proble-
mow i osad, podejmowanie decyzji w sytuacjach spolecznych [por. np.
MacPherson i in. 2015]).

Przyczyny choroby Alzheimera wciaz sa stabo poznane. Bada-
nia wskazuja, ze bezposrednia przyczyna AD moze by¢ odkladanie sie
w mozgu chorych nieprawidtowo sfaldowanych bialek, ktére formuja nie-
rozpuszczalne ztogi zewnatrz- i wewnatrzkomorkowe. Obecnos¢ oligo-
merow tych biatek jest przyczyna toksycznej martwicy tkanki moézgowej,
co w konsekwencji prowadzi do jej zaniku [Gasiorowski 2003]. Badania
z uzyciem MRI potwierdzaja redukcje rozmiaréow specyficznych obszaréw
mozgu chorych na AD w poréwnaniu ze zdrowymi osobami w podesztym
wieku oraz osobami z tagodnymi zaburzeniami poznawczymi o charak-
terze amnestycznym (amnestic mild cognitive impairment — aMCI), ktore
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stanowig stan przejSciowy pomiedzy prawidlowym procesem starzenia
sie a tagodnym otepieniem (por. ryc. 2.) [por. np. Schuffiin. 2009; Ara-
lasmak i Kocak 2010].

Ryc. 2. Postepujacy zanik przySrodkowych platéw skroniowych,
wzrost objetosci komoér moézgu oraz ubytek istoty szarej:

CN - osoba starsza z prawidlowymi funkcjami poznawczymi,

aMCI - osoba z lagodnymi zaburzeniami poznawczymi o charakterze
amnestycznym (tzw. predemencja), AD - osoba z choroba Alzheimera.

Wraz z uplywem czasu patologiczne biatka degeneruja coraz wicksze
obszary przysrodkowe ptata skroniowego (por. ryc. 3.).

Ryc. 3. Zanik przysrodkowych czesci plata skroniowego.

Zmniejszenie objetosci hipokampu, kory Srodwechowej, jader migdalowatych
udokumentowane w badaniu MRI przeprowadzonym po 18 i 36 miesiacach
od pojawienia si¢ objawoéw klinicznych typowych dla AD.

Diagnoza Po 18 miesigcach Po 36 miesigcach
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Dotychczas ustalono, iz za martwice tkanki nerwowej odpowiedzialne
sa dwa patologiczne biatka — B-amyloid oraz biatko tau. f-amyloid po-
wstaje w wyniku niewlasciwego rozpadu prekursorowego biatka amylo-
idu (B-amyloid precursor protein — 3-APP). U os6b zdrowych rozpad [3-APP
zachodzi pod wplywem dzialania enzymu a-sekretazy. U chorych de-
gradacja B-APP dokonuje sie za posrednictwem patologicznego enzymu
y-sekretazy, a nastepnie B-sekretazy. Powstaja wowczas dwa patolo-
giczne, nierozpuszczalne biatka AP 40 i AP 42, ktore taczac sie w oligo-
mery, stanowia podstawowy budulec blaszek amyloidowych, potocznie
nazywanych blaszkami starczymi (senile plaques) [Glenner, Wong 1984,
885-890].

Drugim - by¢ moze najwazniejszym czynnikiem powodujacym Smierc
neuronu w AD - jest hiperfosforylowane biatko tau. W warunkach pra-
widlowych tau jest budulcem szkieletu komoérki nerwowej. Tymczasem
u chorych dochodzi do hiperfosforylacji tego biatka na skutek dziatania
przede wszystkim enzymu GSK-3p (glycogen synthase kinase-3p3), ale
takze innych enzymoéw, co zaburza budowe szkieletu komoérki nerwo-
wej. Powstaja wowczas splatki neurofibrylarne (neuroribryllary tangles
— NFTs) typu alzheimerowskiego, ktore odkladaja sie¢ w formie wtokienko-
wej w cytoplazmie, uposledzajac metabolizm komoérki, co w konsekwencji
prowadzi do degradacji neuronu [Reddy 2011, 136-148].

FARMAKOTERAPIA EKSPERYMENTALNA
W CHOROBIE ALZHEIMERA

W ostatnich kilku latach prowadzi sie zaawansowane badania kli-
niczne lekow, ktorych celem jest niedopuszczanie do tworzenia sie bla-
szek amyloidowych oraz nici NFT. Najbardziej zaawansowane testy
dotycza inhibitoréw 3-sekretazy (beta secretase cleaving enzyme — BACE)
oraz przeciwcial monoklonalnych (monoclonal antibody — mAD).

Do inhibitoréw 3-sekretazy o obiecujacych wtasciwosciach nalezy ve-
rubecestat (MK-8931) i lanabecestat (AZD3293). Pierwszy zwiazek prze-
szedl pozytywnie badania bezpieczenstwa oraz wykazal dawkozalezne
obnizenie poziomu p-amyloidu w plynie mézgowo-rdzeniowym. Obec-
nie trwaja przygotowania do fazy II/IIl badan klinicznych. Podobnie do
zwiazku MK-8931 wypadl opracowany przez firme Astra-Zeneca inhibi-
tor AZD 3293, ktory obecnie znajduje sie w fazie II/III tych badan.

Przeciwcialo monoklonalne o nazwie aducanumab (BIIBO37) testo-
wano przez rok u 165 pacjentow. Po rozpoczeciu farmakoterapii 40 osob
zostato wykluczonych z badania z powodu odczuwanych skutkéw ubocz-
nych, takich jak béle gtowy. U pozostalych pacjentéow zaobserwowano po
roku redukcje ztogow B-amyloidu w badaniu PET zalezna od dawki leku
(ryc. 4.). Ponadto testy wykazaly pozytywne dzialanie leku na poprawe
zdolnosci kognitywnych pacjentow [Sevigny i in. 2016, 50-56].
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Ryc. 4. Porownawcze skany PET moézgu czworga pacjentéw przyjmujacych
aducanumab. Im wieksza byla dawka leku, tym wiecej ztogow B-amyloidu
(oznaczonych kolorem szarym z jasna obwodka) zostalo usunietych z mézgu.
U pacjenta przyjmujacego placebo nie wida¢ ré6znicy [Sevigny i in. 2016].

Obraz PET przed podaniem leku

6

Placebo Mata dawka Srednia dawka Duza dawka

WARIANTY CHOROBY ALZHEIMERA

Alzheimer nie jest choroba jednorodng. Obraz choroby u réznych
0s6b moze skladac¢ sie z innych objawow, w szczegdlnosci w okresie po-
czatkowym. W pracach z zakresu neuropsychologii mowi sie o spek-
trum zaburzen w AD, w ktéorym moga si¢ pojawia¢ w réznym nasileniu
zaburzenia pamieci epizodycznej, pamieci semantycznej, zaburzenia je-
zykowe, apraktyczne, wizualno-przestrzenne lub behawioralne [por. np.
Snowden i in. 2007, 835-845; Stopford i in. 2008, 185-195; Dubois i in.
2010, 1118-1127].

Na podstawie dominujacego deficytu poznawczego badz wykonaw-
czego w poczatkowym okresie choroby wyrézniono wariant klasyczny
choroby Alzheimera oraz cztery gléwne warianty atypowe: jezykowy (logo-
penic variant of Alzheimer’s disease — LvAD), wzrokowy (visual variant of
Alzheimer’s disease — VVAD), apraktyczny (apraxic variant of Alzheimer’s
disease — AvAD) i czolowy (frontal variant of Alzheimer’s disease — FVAD)
[por. np. Warreniin. 2012, 451-464; Barczak 2016, 12; Barczak 2017, 12;
Martyniuk-Geca i in. 2016, 130-133].

Deficyty poznawcze lub wykonawcze powigzane sa bezposrednio
ze zmianami neurodegeneracyjnymi, do ktorych dochodzi w okreslo-
nych rejonach mozgowia. Te z kolei wywolywane sa przez zlokalizowane
w danym obszarze moézgu nieprawidlowo sfaldowane biatka. Przykla-
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dowo: u chorych z zaburzeniami zachowania w poczatkowym stadium
AD odnaleziono w badaniu histopatologicznym depozyty amyloidu glow-
nie w regionach czolowych, a liczba ktebkow ufosforylowanego biatka tau
w tych okolicach byta ponad 10-krotnie wieksza niz w korze Srodwecho-
wej i innych regionach (por. ryc. 5.) [Johnson i in. 2009, 1233-1239].

Ryc. 5. W badaniach post mortem u pacjenta z wariantem czolowym AD
stwierdzono 10-krotnie wiecej splatkow neurofibrylarnych

w platach czolowych w poréwnaniu z pacjentem z typowa postacia AD
[Johnson i in. 2009].

Wariant czotowy AD  Wariant klasyczny AD

Splatki neurofibrylarne Splatki neurofibrylarne
w korze przedczotowej w korze srodwechowej

B-amyloid
w korze przedczotowej
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ZABURZENIA KOMUNIKACJI JEZYKOWEJ
W WARIANCIE KLASYCZNYM AD

Wariant klasyczny AD to wariant amnestyczny (amnestic variant of
Alzheimer’s disease) o poznym poczatku (late-onset Alzheimer’s disease —
loAD), w ktérym pierwszymi i gléwnymi objawami sa zaburzenia pamiegci.
Wczesne objawy amnestycznego AD zwigzane sg z ubytkami pamieci epi-
zodycznej. Chory ma trudnosci z przypominaniem sobie niedawno zapa-
mietanych zdarzen czy nazwisk i nie moze zapamieta¢ nowych informacji
na dluzej [Arnaiz, Almkvist 2003, 34-41]. Spowodowane jest to tym, ze
w najwiekszym stopniu degeneracji ulegaja poczatkowo struktury przy-
srodkowe plata skroniowego, a szczegoélnie hipokampy i okoliczna kora
srodwechowa, ktore odgrywaja wazna role w przenoszeniu informacji
z pamieci krotkotrwatej do pamieci dtugotrwatej. Wraz z uplywem czasu
patologiczne biatka degeneruja coraz wicksze obszary kory moézgowej,
co wywoluje oslabienie w zakresie innych procesow, ktére prowadza do
obecnosci mniej lub bardziej specyficznych objawow, takich jak: afazja
(zaburzenia mowy i jezyka),! agnozja (niezdolnos¢ rozpoznawania przed-
miotow mimo braku zaburzen czucia, wzroku, stuchu itp.), apraksja
(zaburzenie zdolnosci wykonywania precyzyjnych czynnosci ruchowych
przy braku np. niedowtadoéw czy porazen miesni) oraz zaburzenia funk-
cji wykonawczych (niezdolnos¢ planowania, organizacji, porzadkowania
czynnosci, zaburzenia mys$lenia abstrakcyjnego).

Zaburzenia funkcji mownych poglebiaja sie — podobnie jak i innych
funkcji poznawczych — w kolejnych trzech stadiach choroby Alzheimera:
wczesnym, umiarkowanym (posrednim) i zaawansowanym (ciezkim).
W etapie wczesnym AD, ktory trwa od dwoéch do pieciu lat, trudnosci je-
zykowe zdarzaja sie w malym odsetku przypadkow. Jesli sie pojawiaja,
chory ma zazwyczaj klopoty z plynnoscia mowy, objawiajace sie trud-
nosciami z doborem odpowiednich stéw. Zubozeniu ulega rowniez jezyk
pisany [Taler, Phillips 2008, 501-556]. Rzadko zdarzaja sie u pacjenta
parafazje semantyczne, tj. zastepowanie wlasciwych stow innymi, np.
chory, widzac tyzke, méwi widelec. Na tym etapie choroby pacjent nie ma
tez problemoéw z adekwatnym komunikowaniem swoich podstawowych
mysli. Rozumie takze, nawet ztozone, komunikaty kierowane do niego.

1 Do opisu uposledzenia funkcji jezykowych w chorobach otepiennych,
w tym AD, przeniesiono w literaturze medycznej i neuropsychologicznej paradyg-
mat i nomenklature zaburzen afatycznych. Afazja jest tez jednym z wazniejszych
kryteriow diagnostycznych chorob i zespolow otepiennych (por. np. kryteria dia-
gnostyczne otepienia wg DSM-1V). Nalezy jednak pamietac, iz zaburzenia mowy
i jezyka towarzyszace otepieniom maja charakter ,afazjopodobny”, poniewaz
w odréznieniu od afazji, w ktorej mamy do czynienia zazwyczaj z uszkodzeniami
o charakterze ogniskowym, w otepieniu uszkodzenia dotycza rozlegltych obsza-
row mozgu.
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W etapie umiarkowanym AD, ktéry moze trwac¢ od dwoch do nawet
dwunastu lat, objawy jezykowe, poczatkowo dyskretne, staja sie coraz
wyrazniejsze. Przede wszystkim u chorego pojawiaja sie regularne ktopoty
z nazywaniem (anomia). Skutkuje to quasi-nominacja, czyli zastepowa-
niem rzeczownikéw zaimkami, tworzeniem peryfraz, czyli opisywaniem
przedmiotu, ktorego pacjent nie moze nazwac (np. zamiast krzesto mowi
no ten... to... no... do siedzenia), przeniesieniem nazwy wskutek podo-
bienstwa relacji semantycznych (np. posadzié poduszke zamiast polozyé
poduszke), przeniesieniem nazwy wskutek podobienstwa badz stycz-
nosci nazw (np. zdemaskowany zamiast zdewastowany, operowana
zamiast zaaferowana), a takze blednym uzyciem zwigzkow frazeologicz-
nych lub tzw. defrazeologizacja (np. usmiech od buzi do buzi zamiast od
ucha do ucha). Rozregulowaniu ulega nie tylko podsystem leksykalno-
-semantyczny, lecz takze inne systemowe sprawnosci jezykowe. Na po-
ziomie fleksyjnym przejawia sie to m.in. problemami z kategoria aspektu
(np. formy typu: wyleczajq sie) czy ztym doborem koncowek rzeczow-
nika, na poziomie stowotworczym — niezgodnymi z norma konstrukcjami
typu: wnuczeczek, dobrzod, pitki (w znaczeniu ‘napoje’), cieptosé, podkli-
nadé, a na poziomie skltadniowym — zaburzeniami struktur polaczen wy-
razowych [Domagata 2000, 297-311; Domagala 2007, 193-245; Jodzio,
Nyka 2008, 14-22; Marczewska, Osiejuk 1994; Nocon 2009, 15-18; Pa-
nasiuk 2015, 955-992; Szepietowska, Daniluk 2000, 117-135]. Wraz
z uplywem czasu w stadium tym wypowiedzi chorych staja sie coraz
bardziej fragmentaryczne, urywane. Pacjenci czesto gubia watek i po-
wtarzaja fragmenty zdan. Jesli chodzi o zakres tematyczny wypowiedzi,
to chorzy zazwyczaj przejawiaja sklonnosci do mowienia o przesztosci
(z uwagi na lepiej zachowana pamiec¢ dtugoterminowa) badz o sprawach
btahych.

W etapie umiarkowanym AD pojawiajg sie rowniez zaburzenia rozu-
mienia mowy przy wzglednie zachowanej zdolnosci powtarzania. Zabu-
rzenia rozumienia moga takze dotyczy¢ komunikatéw przekazywanych
droga pozawerbalna (np. gestami). Daje to kliniczny obraz tzw. transko-
rowej afazji sensorycznej. Zaburzenia rozumienia sa bowiem skutkiem
uszkodzen korowych ptatow skroniowych. W tej fazie choroby progre-
sywnie tracone sa takze umiejetnosci pisania (agrafia) i czytania (aleksja)
[Frank 1994, 417-423|. Zaburzenia rozumienia czytanego tekstu wska-
zuja na uszkodzenie dolnej czesci ptata ciemieniowego i okolicy zakretu
katowego.

W ostatnim, trzecim stadium AD, ktore trwa od roku do trzech lat,
z powodu glebokich zaburzen pamieci zniesiona jest zdolnos¢ nazywa-
nia czy wrecz werbalizowania wlasnych mysli. Chory zazwyczaj nie jest
juz w stanie skonstruowac najprostszej wypowiedzi badz tez jego wypo-
wiedzi sa pozbawione znaczenia. Jezyk pacjenta ulega redukcji do kilku
pojedynczych zwrotow badz stow. Nierzadko te szczatkowe wypowiedzi
ograniczone sa do echolalii — bezwiednego powtarzania uslyszanych stow
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i zwrotow (bez zrozumienia). Zaburzeniu ulega takze komunikacja na po-
ziomie niewerbalnym. Chory przejawia trudnosci z wyrazaniem swoich
mysli za pomoca mowy ciala, gestow, mimiki czy kontaktu wzrokowego.
U niektérych chorych zachowane zostaje rozumienie sygnatow emocjo-
nalnych [Frank 1994, 417-423; Foérstl, Kurz 1999, 288-290].

Wariant klasyczny AD nalezy wyraznie odro6zni¢ od choroby Alzhei-
mera o wczesnym poczatku (early-onset Alzheimer’s disease — eoAD)
[por. Harvey i in. 1998]. Schorzenie to jest stosunkowo rzadkie, sta-
nowi bowiem mniej niz 10% wszystkich przypadkéow AD. Pacjenci z eoAD
w wiekszosci nie majg dominujacych zaburzen pamieci w poczatkowym
okresie choroby. Dominujg przede wszystkim znacznie bardziej nasilone
niz w loAD dysfunkcje wykonawcze, glownie w zakresie kontroli zacho-
wania. Mlodsi pacjenci przejawiaja z kolei nasilone zaburzenia praks;ji.
Ponadto eoAD towarzysza silne zaburzenia psychiczne [Sitek, Barczak,
Harciarek 2015, 265-279]. Podtypem w obrebie eoAD jest rodzinna po-
sta¢ choroby Alzheimera (familial Alzheimer’s disease — FAD). Choroba
ta ujawnia sie juz ok. 40. roku zycia, przebiega szybciej i gwaltowniej niz
eoAD, wczesniej tez pojawia sie szerokie spektrum objawow neurologicz-
nych i psychicznych [Barczak 2016, 10].

ZABURZENIA KOMUNIKACJI JEZYKOWEJ
W WARIANTACH ATYPOWYCH AD

W polskim piSmiennictwie wyréznia sie zasadniczo cztery atypowe
warianty AD: jezykowy, wzrokowy, apraktyczny i czolowy [Barczak 2016,
12; Barczak 2017, 12; Martyniuk-Geca i in. 2016, 130-133]. Poréowna-
nia najwazniejszych objawow wtasciwych dla wariantu klasycznego i wa-
riantéw atypowych AD dokonata Anna Barczak [2016, 30] (por. tab. 1.).

Jezykowy wariant choroby Alzheimera to wariant logopeniczny afazji
pierwotnej postepujacej? (logopenic variant of primary progressive apha-
sia — LvPPA), potaczony z patologia alzheimerowska.3 Dotyczy pacjentéw,
u ktorych pierwszymi objawami w obrazie klinicznym sa deficyty jezy-
kowe. Pacjenci maja dobrze zachowane funkcje wzrokowo-przestrzenne
oraz pamiec¢ wzrokowa. Nie stwierdza sie u nich rowniez istotnych zabu-
rzen zachowania. Po uplywie dwoch lat nastepuje ogdlne pogorszenie sie
wszystkich funkcji poznawczych, choc¢ deficyt jezykowy dominuje i po-
glebia sie znacznie szybciej od pozostatych.

2 Afazja pierwotna postepujaca zostala po raz pierwszy opisana w 1982 r.
przez M.M. Mesulama [1982, 592-598].

3 Wyniki badan neurohistopatologicznych dowodza, iz w wiekszosci wypad-
kéw zmiany zwyrodnieniowe w mozgu pacjentow z LvPPA sa typowe dla oséb
z choroba Alzheimera [Rabinovici i in. 2008].
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Tabela 1. Porownanie wariantu klasycznego oraz wariantéw atypowych AD
[Barczak 2016, 30]

Poréwnanie wariantéw AD
Amne-
styczny Wzrokowy | Jezykowy | Czolowy | Apraktyczny
zacho-
Dominujacy |pamiec funkcje funkcje wanie, apraksja
. wzrokowo- |jezykowe, funkcje Nl
deficyt na epizo- . funkcje
-prze- powtarzanie, | wykonaw-
poczatku dyczna - przestrzenne
strzenne nazywanie cze, pa-
miec
wczesnie zachowana s
. zacho- .. wczesnie zabu-
Samodziel- . zaburzona |do péznych |zacho-
i wana az rzona z powodu
nosc z powodu |(faz, z ogra- |wana do L
. do . . . iy apraks;ji i funk-
funkcjono- - zaburzen |niczeniem poéznych o
. poznych N cji przestrzen-
wania f przestrzen- | komunikacji |faz
az : nych
nych werbalnej
Rozpe enic Ejégéo rzadki rzadki rzadki | bardzo rzadki
Wiek zacho- iy -
rowania pozny wczesny wezesny pozZny wczesny
. . wczesne
Objawy ... |mozliwe .

w poznej w poznej zaburze- P
psycho- fazie omamy fazie nia zacho- | WV POZNe;] fazie
patologiczne wzrokowe .

wania

Obecnosc¢ \Ei/gzl;lng(J:wa wczesne objawy
objawow W poznej ataksja afazja w poznej | pozapirami-
neuro- fazie wzrokowa fazie dowe, zespot
logicznych apraksja obcej konczyny
Dynamika relatywnie
i powolna |szybka szgbka powolna |szybka

obu- . obu-

zanik lewego
stronny obustronny stronny
- . obszaru .
Zmi zanik zanik pla- o zanik .
miany hi - ciemie- hi jednostronny
- ipo- tow poty- . B - ipo- X B

neuro K . i h niowo-skro Kk . zanik czotowo
obrazowe ampow, | 1CZNych niowego ampow, -ciemieniowy

uogol- i ciemienio- VL zanik pla-

. zanik hipo- -
niona wych K . tow czolo-
atrofia ampow wych

Chorzy z wariantem jezykowym AD maja przede wszystkim problemy
z aktualizacja stow. W odréznieniu od oséb z wariantem semantycznym
afazji pierwotnej postepujacej (semantic variant of primary progressive
aphasia — SvPPA) nie maja trudnosci z rozumieniem pojedynczych wyra-
z6w. Z kolei w przeciwienstwie do oséb z wariantem z zaburzona ptynno-
Scia mowy afazji pierwotnej postepujacej (non-fluent variant of primary
progressive aphasia — NfvPPA) moéwig poprawnie pod wzgledem grama-
tycznym. Artykulacja i prozodia nie budza takze wiekszych zastrzezen.
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Pauzy, ktore czesto pojawiaja sie w ich wypowiedziach, wynikaja nie
z problemo6w z motoryka mowy, lecz kltopotow z aktualizacja stow. Dodat-
kowo maja trudnosci z powtarzaniem i rozumieniem dtugich wypowiedzi,
co wynika z zaburzen pamieci krotkotrwatej [Sitek i in. 2008, 183-187;
Sitek i in. 2014, 23-33; Sitek i in. 2015, 239-244].

Rozpoznania klinicznego wariantu jezykowego AD mozna dokonac,
gdy obecne sa zaburzenia w wyszukiwaniu stow w mowie spontanicznej
i w préobach nazywania oraz zaburzenia powtarzania zdan lub fraz. Do-
datkowo musza by¢ obecne co najmniej trzy z nastepujacych cech:

— btledy fonologiczne w mowie spontanicznej i w nazywaniu,

— zachowane rozumienie pojedynczych wyrazow oraz wiedza o obiek-
tach,

— brak motorycznych zaburzen mowy,

— brak wyraznych agramatyzmoéw.

Dodatkowym aspektem wzmacniajacym rozpoznanie kliniczne jest
wystepowanie zaniku w tylnej czesci okolicy bruzdy Sylwiusza oraz
w placie ciemieniowym, w zakrecie nadbrzeznym i katowym, widoczne
w badaniu MRI, a takze hipoperfuzja w powyzszych okolicach stwier-
dzona w badaniu PET i/lub SPECT [Grossman 2010, 88-97; Gorno-
-Tempini i in. 2011, 1006-1014].

Kolejny atypowy wariant AD to wariant wzrokowy, nazywanym takze
zanikiem korowym tylnym* (posterior cortical atrophy — PCA). W obrazie
klinicznym dominuja poczatkowo zaburzenia wzrokowo-przestrzenne.
Zaburzenia pamieci wystepuja u okoto 70% pacjentow, ale nie maja cha-
rakteru dominujacego [Kas i in. 2011; Borruat 2013]. Chorzy najcze-
Sciej zglaszaja sie z pierwszymi objawami do okulisty, skarzac sie na
trudnosci z czytaniem, pisaniem, rozpoznawaniem twarzy i orientacja
w terenie. Deficyty moga poczatkowo dotyczy¢ jedynie przestrzeni lub
wzrokowego rozpoznawania obiektow (agnozja wzrokowa). Nastepnie po-
jawia sie niezdolnos¢ do rownoczesnego dostrzegania wiecej niz jednego
obiektu badz jednego elementu danego obiektu (symultanagnozja). Do-
datkowo wystepuje agrafia, akalkulia, aleksja, agnozja palcow oraz za-
burzenia orientacji w zakresie stron (prawa-lewa). W p6zniejszym okresie
do objawow wzrokowo-przestrzennych dotaczaja objawy psychotyczne,
a w koncowym etapie wystepuje zespol otepienny z gtebokimi deficytami
poznawczymi zaburzajacymi codzienne funkcjonowanie [Sitek i in. 2013;
Barczak iin. 2014, 215-218].

W wariancie wzrokowym AD wystepuja takze zaburzenia jezykowe.
Obejmuja deficyty w zakresie analizy shuchowej, powtarzania, rozumie-
nia i przypominania st6w oraz wyrazne spowolnienie tempa wypowiedzi.
Najwieksze trudnosci dotycza jednak aktualizacji wyrazow (podobnie jak
w amnestycznym AD) [Crutch i in. 2013, 463-465].

4 Zanik korowy tylny opisany zostat po raz pierwszy w 1988 r. przez Franka
Bensona i in. [Benson i in. 1988, 789-793].
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W wariancie apraktycznym AD pojawienie sie zaburzen pamieci oraz
innych zaburzen poznawczych wyprzedzaja zaburzenia praksji. Pacjent
ma trudnosci z wykonywaniem wyuczonych ruchéw, przy jednoczesnym
rozumieniu polecenia, checi jego wykonania, braku zaburzenia koordy-
nacji ruchowej oraz ostabienia czucia i sily miesniowej. Najczesciej dia-
gnozowana jest apraksja wyobrazeniowo-ruchowa (ideomotoryczna).
Pacjent wie, jak wykonac¢ dana czynnos¢, a mimo to proces ten jest zabu-
rzony. Ruchy chorego sa niezgrabne i oporne, a on sam sprawia wraze-
nie, jakby zapomnial, jak dana czynnos¢ wykonac. Na przyktad nogawki
spodni traktuje jak rekaw koszuli i probuje zalozy¢ spodnie na rece albo
odwrotnie — wklada noge w rekaw koszuli [Pedretti i in. 1996, 231-239].
Znacznie rzadziej diagnozuje sie w tym wariancie AD apraksje chodu
(gait apraxia) badz apraksje mowy (apraxia of speach). W tym pierw-
szym podtypie pacjent chodzi powoli, stawia nieregularne kroki i unika
przeszkod na swojej drodze [Mayer i Barron 1960, 261-284]. W drugim
podtypie u pacjentow wystepuja trudnosci w inicjowaniu i wykonywaniu
ruchow potrzebnych do artykulacji, mimo ze nie ma fizycznych przeciw-
wskazan do moéwienia. Pojawiaja si¢ powtarzajace sie proby wymawiania
poszczegblnych stow, chory czesto opuszcza poczatkowa lub koncowa
sylabe wyrazu [Croot i in. 2000, 277-309].

W wariancie czolowym AD pierwszymi i dominujacymi w obrazie kli-
nicznym objawami sa zaburzenia funkcji wykonawczych oraz zaburzenia
zachowania (odhamowanie, tzw. blados¢ emocjonalna, stereotypowe wy-
powiedzi) [Larner 2006, 705-708]. Wiek, pte¢ oraz czas trwania choroby
sa takie same jak w klasycznym AD [Johnson i in. 1999, 1233-1239].

PODSUMOWANIE

Diagnostyka roznicowa chorob i zespotow otepiennych, w tym otepien
w typie alzheimerowskim, jest niezwykle trudna. Badania neuroobra-
zowe, histopatologiczne czy genetyczne nie zawsze pozwalaja postawic
jednoznaczng diagnoze. Z jednej strony typowe agregaty amyloidowe
stwierdza sie u wielu os6b po 70. roku zycia, u ktérych nie wystepuja
typowe objawy otepienia, z drugiej zas wielu chorych, u ktérych w bada-
niu neuroobrazowym nie stwierdzono znacznych ubytkow istoty szarej,
wykazuje nieproporcjonalne do tego stanu kliniczne objawy otepienne
[por. Fagan 2007, 343-345; Lansbury, Lashuel 2006, 774-779]. Prak-
tyka dowodzi, iz najczulszym narzedziem diagnostycznym sa szczegotowe
testy neuropsychologiczne. Pozwalaja one ujawnic¢ lagodne zaburzenia
sfery poznawczej do osmiu lat przed spelnieniem przez pacjenta klinicz-
nych kryteriow umozliwiajacych rozpoznanie AD [Backman i in. 2004,
195-204]. Niestety, czesci testow lub skal odnoszacych sie do sfery jezy-
kowo-komunikacyjnej, ktore sa stosowane w Polsce, pozostawiaja wiele
do zyczenia. Nie zostaly one bowiem zaadaptowane pod wzgledem kul-
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turowym ani systemowo-jezykowym. W zaden sposob nie uwzgledniaja
one tez wieku i wyksztalcenia pacjenta.

Zgodnie z literaturg przedmiotu i powszechnym przekonaniem dia-
gnostyczna przydatnosc¢ testéw neuropsychologicznych zalezy w znacz-
nym stopniu od czynnikow kulturowych oraz systemowo-jezykowych.
Z praktyki wynika, ze szczeg6lnych trudnosci przysparza adaptacja te-
stow do cech systemowych danego jezyka. Wymaga ona specjalistycznej
wiedzy jezykoznawczej, co niejednokrotnie stanowi powazny problem.
W procedurze adaptacji lingwistycznej narzedzie powinno bowiem
uwzglednia¢ wiele aspektow, m.in. strukture wyrazéw, ich znaczenie
i dhugose¢, a takze — w odniesieniu do testu fluencji stownej — liczbe wyra-
zow z danej kategorii zaczynajacych sie na okreslong litere [por. Ponich-
tera-Kasprzykowska i Sobow 2014, 179].

Narzedzi tego typu na gruncie polskim nie opracowano. Stanowig one
wiec nie lada wyzwanie dla neurologopedéw i gerontologopedéw. W wy-
padku wykorzystywania testow powstatych w obcej tradycji kulturowo-
-jezykowej prace nad tego typu narzedziem powinny obejmowac:

— adaptacje kulturowa, czyli adaptacje skryptow kulturowych (wzorcow
zachowan), ktére wpltywaja na ksztatt i dynamike komunikacji;

— adaptacje lingwistyczna, uwzgledniajaca wlasciwosci systemowe je-
zyka polskiego;

— normalizacje, pozwalajaca ustali¢ zaleznosci miedzy wynikami uzyska-
nymi za pomoca narzedzia a wynikami Srednimi w danej populacji;

— badania konfirmacyjne, uwzgledniajace wybrane zmienne, takie jak
pte¢, wiek czy wyksztalcenie badanych.

Kompetencje lingwistyczne moga sie okaza¢ przydatne takze pod-
czas opracowywania testow czy skal poswieconych innym niz jezykowe
funkcjom poznawczym badz wykonawczym. Niewlasciwie sformutowane
polecenia moga — w wypadku pacjentéw z zaburzeniami jezykowymi —
wplywac na znaczaco gorsze wyniki w sferach niezwiazanych bezposred-
nio z funkcjami werbalnymi.

Niedoskonate narzedzia diagnostyczne pogtebiaja trudnosci w usta-
leniu szybkiego rozpoznania, a w konsekwencji op6zniaja wiaczenie
leczenia ogélnodostepnego badz eksperymentalnego. Tymczasem wcze-
sne rozpoznanie choroby Alzheimera wplywa korzystnie na postepo-
wanie medyczne. Wiele badan klinicznych dowodzi, iz leczenie jeszcze
w okresie predemencyjnym moze op6zni¢ rozwoj otepienia typu alzhe-
imerowskiego. Opodznienie pojawienia sie objawow klinicznych choroby
Alzheimera o 5 lat moze ograniczy¢ liczbe os6b z AD o 50%, a opdznienie
0 10 lat — o0 75% [Winblad i in. 2001a,b; Winblad i in. 2003].
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Language communication disorders in the classical
form of Alzheimer’s disease and in its atypical variants

Summary

This paper provides detailed characteristics of language communication
disorders in the classical, i.e. amnestic variant of Alzheimer’s disease — late-onset,
and the main contemporarily distinguished atypical variants of AD, such as: the
logopenic variant of Alzheimer’s disease (LvAD), the visual variant of Alzheimer’s
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disease (VVAD), the apraxic variant of Alzheimer’s disease (AvAD), and the frontal
variant of Alzheimer’s disease (FVAD). It also points to the lack of appropriate
standardised scales useful for assessing linguistic and communicative functions
in Polish-speaking patients. A postulate for a proper adaptation of such tools was
made with respect to texts created in a foreign cultural and linguistic tradition.
The adaptation would include: 1) cultural adaptation, that is adaptation of
cultural scripts (behaviour patterns), which influence the shape and dynamics of
communication; 2) linguistic adaptation, which allows for the system properties
of the Polish language; 3) normalisation, which permits the identification of
the relations between the results obtained with the use of the tool and the
average results in a given population; 4) confirmation research, which provides
for selected variables, such as gender, age or education of the subjects.

Trans. Monika Czarnecka





