GERONTOLOGIA POLSKA 2023; 31; 36-43 ARTYKUL POGLADOWY / REVIEW PAPER

zgtoszono 16.01.2023 — zaakceptowano 05.02.2023

Wariant behawioralny otepienia czotowo-skroniowego
i jego stadium prodromalne

Behavioral variant of frontotemporal dementia
and its prodromal stage
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Streszczenie

W niniejszym artykule przeanalizowano wariant behawioralny otgpienia czotowo-skroniowego (ang. behavioral variant
of frontotemporal dementia — bvFTD) z uwzglednieniem zaburzer poznawczych oraz behawioralnych. Otgpienie czoto-
wo-skroniowe jest definiowane jako otegpienie o wczesnym poczqtku, jednak okoto jedna czwarta pacjentow zglasza sie
do specjalisty po 65 roku zycia. W artykule zaprezentowano kryteria dla tagodnych zaburzeri behawioralnych oraz opra-
cowany zestaw kryteriow badawczych dla prodromalnego bvFTD, okreslanych jako ,tagodne zaburzenia behawioralne
i/lub poznawcze w bvFTD”. Wyszczegolniono wystgpowanie cech behawioralnych i neuropsychiatrycznych oraz zaburzen
funkcji poznawczych w grupie pacjentow z prodromalng postacig bvFTD. Do rozpoznania prawdopodobnego MBCI-FTD
wymagane sq dowody w postaci badari obrazowych lub biomarkerow albo patogennej mutacji genetycznej. Zrozumienie
roznorodnosci FTD jest kluczowe dla skutecznej diagnozy, leczenia i rozwoju terapii. (Gerontol Pol 2023; 31; 36-43) doi:
10.53139/GP.20233108

Stowa Kkluczowe: ot¢pienie czotowo-skroniowe, zaburzenia poznawcze, tagodne zaburzenia behawioralne
Abstract

This article examines the behavioral variant of frontotemporal dementia, including cognitive and behavioral impairment.
Frontotemporal dementia is defined as dementia of early onset, but about a quarter of patients report symptoms after age
65. The article also presents the criteria for mild behavioral impairment, and a developed set of screening criteria for pro-
dromal bvFTD, referred to as “mild behavioral and/or cognitive impairment in bvFTD” (MBCI-FTD). It lists the occur-
rence of behavioral and neuropsychiatric features and cognitive impairment in a group of patients with prodromal bvFTD.
The diagnosis of probable MBCI-FTD requires evidence in the form of imaging studies or biomarkers or a pathogenic ge-
netic mutation. Understanding the diversity of FTD is crucial for effective diagnosis, treatment and therapy development.
(Gerontol Pol 2023; 31; 36-43) doi: 10.53139/GP.20233108
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Wstep

Objawy neuropsychiatryczne (ang. neuropsychiatric
syndromes — NPS) to pozapoznawcze objawy w otepie-
niu, ktére obejmujg zaburzenia nastroju, percepcji i za-
chowania zwiazane z chorobg neurodegeneracyjng. NPS
w otepieniu wigzg si¢ z wyzszym odsetkiem hospitaliza-
cji, pogorszeniem funkcjonalnosci, gorszg jakoscig zycia
oraz przyspieszong progresja do glebokiego otepienia
[przeglad badain w: 1]. Chociaz NPS czgsto wystepujg
w poczatkowej fazie FTD (ang. frontotemporal demen-

tia — FTD), moga by¢ wczesng manifestacjg réwniez
innych postaci otgpienia [2]. Kryteria diagnostyczne
w przypadku otepienia alzheimerowskiego oraz otg-
pienia z cialami Lewy’ego coraz czesciej uwzgledniajg
réwniez wczesniejsze etapy procesu neurodegeneracji,
wyszczegolniajac stadium MCI (ang. mild cognitive im-
pairment — MCI) [3,4]. Dotychczas nie zostaly jednak
sprecyzowane formalne kryteria dla prodromalnego eta-
pu behawioralnego wariantu otgpienia czotowo-skronio-
wego (ang. prodromal behavioural variant frontotem-
poral dementia — bvFTD). Celem artykutu jest przeglad
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literatury uwzgledniajacej prodromalne stadia FTD oraz
inne wybrane zaburzenia przydatne w praktyce klinicz-
nej.

Otepienie czolowo-skroniowe

Otepienie czotowo-skroniowe stanowi czgs¢ spektrum
zwyrodnienia ptatéw czotowo-skroniowych, obejmu-
jac heterogenne manifestacje schorzenia w postaci: wa-
riantu behawioralnego (ang. behavioral variant of FTD
— bvFTD), semantycznego wariantu pierwotnej afazji
postepujacej (ang. semantic variant of primary progres-
sive aphasia — SVPPA), pierwotnej afazji postgpujacej
z nieptynnoscig mowy / agramatyzmem (ang. non fluent
agrammatic variant of primary progressive aphasia —
Nfv-PPA), zespotu korowo-podstawnego (ang. cortico-
basal syndrome-CBS), postepujacego porazenia ponad-
jadrowego (ang. progressive supranuclear palsy — PSP),
FTD z chorobg neuronu ruchowego (ang. FTD with mo-
tor neuron disease — FTD-MND) [5]. Najmlodsza grupe
pacjentow stanowig osoby z bvFTD (Srednio 58 lat), nie-
znacznie starsi sg pacjenci z SVPPA i Nfv-PPA (nawet
do 80 roku zycia) [6]. Wariant behawioralny FTD jest
najczesciej spotykanym wariantem (50-70% pacjentéw
z FTLD), afazja pierwotna postgpujaca (ang. primary
progressive aphasia — PPA) dotyka okoto 40% pacjen-
tow, natomiast osoby z PSP, CBS, FTD-MND stanowig
mniej niz 5% calego spektrum FTLD. Ote¢pienie czoto-
wo-skroniowe (ang. frontotemporal dementia, FTD) jest
czwartg pod wzgledem czgstosci wystepowania postacig
otepienia o wczesnym poczatku (tj. przed 65 rokiem zy-
cia). Chociaz mediana zachorowarn przypada na szdstg
dekade zycia, to poczatek moze nastgpi¢ juz w trzeciej
dekadzie zycia [7,8]. W badaniach obejmujacych prawie
800 os6b najmiodszy pacjent z potwierdzeniem rozpo-
znania w badaniu autopsyjnym zaczal wykazywac obja-
wy w wieku 21 lat [8], natomiast 31% kohorty kliniczne;j
1 24% ze 104 przypadkow zweryfikowanych w badaniu
autopsyjnym miato poczatek po 65 roku zycia. Dane te
sg poréwnywalne z danymi stwierdzanymi w innych
badaniach. Opisano pewien podtyp z bardzo wczesnym
poczatkiem objawéw tj. przed 30 rokiem zycia (przy
czym miodszy wiek byt zwigzany z bardziej nasilony-
mi zaburzeniami zachowania) [9]. Poczatek po 65 roku
zycia odnotowano u 25%-30% przypadkéw [10]. Uwaza
si¢, ze otgpienie czotowo-skroniowe wystepuje w réw-
nym stopniu u mezczyzn i kobiet, aczkolwiek z przewa-
ga mezezyzn w przypadku wspotwystepowania z choro-
ba neuronu ruchowego (MND) [11].

Czas trwania choroby od najwczesniejszych obja-
woéw do Smierci wynosi zwykle 8-10 lat [12,13], przy
czym przezywalnos¢ jest podobna w bvFTD, SD/svPPA

i nfvPPA, moze jednak wystepowaé duze indywidualne
zréznicowanie (nawet od 2 do ponad 20 lat). Wspdtwy-
stepowanie z chorobg neuronu ruchowego (MND) pro-
wadzi do znacznego skrécenia przebiegu choroby o oko-
to 2-3 lata [12]. Wspétwystepowanie z PSP réwniez
wigze si¢ z krétszym przezyciem [13]. Nalezy podkre-
Sli¢, ze FTD moze czasami postgpowaé bardzo powoli
[14]. FTD z powolng progresjg nalezy odrézni¢ od ,,ze-
spotu fenokopii FTD”, ktéry nie ma charakteru postepu-
jacego [15].

Od 15% do 30% wszystkich przypadkéw FTD ma
charakter autosomalnie dominujgcy. WiekszosS¢ gene-
tycznych postaci FTD jest zwigzana z mutacjg w biatku
tau (MAPT), progranuliny (GRN) i ekspansja powt6-
rzen heksanukleotydowych w chromosomie 9 — C9orf72
(ekspansja powtérzen w otwartej ramce odczytu 72
chromosomu 9) [16,17]. Wariant behawioralny FTD
charakteryzuje si¢ najwigkszg rodzinnoscig, SVPPA naj-
mniejszg, w przypadku nfvPPA 30% pacjentéw ma do-
datni wywiad rodzinny w kierunku otepienia [18,19].
Wariant behawioralny stanowi najczestszy fenotyp kli-
niczny sporadycznego i genetycznego FTD i charak-
teryzuje si¢ zmianami w zachowaniu oraz osobowosci
[20-22].

Profil zaburzen zachowania i innych
zaburzen wariantu behawioralnego otepienia
czolowo-skroniowego

Zmiany w zachowaniu obejmuja rozhamowanie, nie-
odpowiednie zachowania spoleczne, apati¢ i brak tro-
ski emocjonalnej, utratg¢ wspotczucia i empatii, zmiany
dietetyczne, takie jak przejadanie si¢ i zmienione prefe-
rencje zywieniowe do stodkich pokarmdéw oraz powta-
rzalne, stereotypowe zachowania, ktére mogg stanowic
zarOwno proste manieryzmy, jak i ztozone zachowania
rutynowe. Takie zmiany behawioralne byly odnotowy-
wane we wczesnych doniesieniach, nastepnie uznano je
za wartosciowe w odréznianiu FTD od otgpienia alzhe-
imerowskiego i sg one ustalane jako podstawowe cechy
wspoéiczesnych klinicznych kryteriéw diagnostycznych
[19,20].

Zmiany w doznaniach
zmniejszong reakcje na bol (co moze prowadzi¢ do ura-

sensorycznych obejmuja

zO6w 1 oparzen), przesadng reakcj¢ na stabe bodZce, jak
lekki dotyk oraz zmieniong reakcj¢ na ciepto i zimno
(przesadne okrywanie si¢ kocami w temperaturze po-
kojowej) [24]. U niektoérych pacjentéw moze wystgpic
hipochondria oraz reakcje fobiczne [25]. Psychoza nie
jest uwazana za objaw typowy i charakterystyczny dla
bvFTD, a czgstos¢ wystgpowania urojeri, halucynacji
i paranoicznych wyobrazen byta do niedawna zgtaszana
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jako niska, zaréwno w wartosciach bezwzglednych, jak
i w poréwnaniu z otepieniem alzheimerowskim. Nalezy
jednak zaznaczy¢, Ze objawy psychotyczne jak urojenia
przesladowcze (np. przekonanie, ze kto§ zamierza zabic¢
pacjenta) lub o charakterze somatycznym (np. przekona-
nie o porazeniu ciala) mogg stanowi¢ jedng ze znaczg-
cych cech choroby [26]. Mozliwe, ze czgstos¢ wyste-
powania objawow psychotycznych pozostaje w bvFTD
niedoszacowana, poniewaz pacjenci z psychozg mogg
nie by¢ rozpoznawani jako chorzy na FTD [27]. W serii
badari autopsyjnych potwierdzajacych FTD prawie jed-
na trzecia pacjentoéw wykazywata w ciagu zycia objawy
psychotyczne [28]. Co istotne, wielu z tych pacjentéw
zostato poczatkowo btednie zdiagnozowanych jako oso-
by z zaburzeniami neuropsychiatrycznymi, a nie z FTD.

W przypadku sprawnosci poznawczej gléwne zmia-
ny dotycza funkcji wykonawczych (myslenie abstrak-
cyjne, elastyczno$¢ poznawcza, hamowanie reakcji,
planowanie dziatania). W zyciu codziennym pacjenci
prezentuja trudnosci w podejmowaniu decyzji i ocenie
sytuacji [19]. Mowa moze by¢ zredukowana, ponadto
moga wystgpowac echolalie oraz perseweracje stowne.
Umiejetnosci percepcyjne i przestrzenne sg zazwyczaj
wzglednie zachowane, chociaz wyniki w zadaniach per-
cepcyjnych, przestrzennych i konstrukcyjnych moga by¢
wtornie ostabione przez takie czynniki jak staba uwaga,
nietrzymanie si¢ celu zadania, brak dbatosci o doktad-
nos¢, zmniejszona wytrwatos¢ w udzielaniu odpowiedzi
i nadmierna konkretyzacja myslenia. Podobnie, wyniki
testow oceniajgcych pamie¢ mogg by¢ zaburzone wtdr-
nie do dysfunkcji wykonawczych, chociaz u niektérych
0s6b wystepuje prawdziwa amnezja [29,30].

Fenotypy kliniczne i badania neuroobrazowe

Badania neuroobrazowe wskazujg na zmiany zwy-
rodnieniowe w obrebie przednich czgsci mézgu: pta-
tow czotowych i przedniej czgsci ptatow skroniowych
w bvFTD. Réznice w fenotypie znajdujg odzwiercie-
dlenie w réznicach w strukturalnych i funkcjonalnych
danych obrazowych; przyktadowo apatia zostata powia-
zana z wigkszym zanikiem platéw czolowych, w tym
grzbietowo-bocznej kory przedczotowej, oraz hipoper-
fuzja przysrodkowej czgsci kory czotowej i zakretu ob-
reczy, podczas gdy dezynwoltura wspotwystepowata
z zanikiem skroniowym oraz hipoperfuzjg przysrodko-
wej czesci plata czotowego i skroniowego [przeglad ba-
dait w: 19]. W bvFTD zanik jest obustronny, ale moze
wystepowaé przewaga lewej lub prawej strony, przy
czym wigksze zaburzenia kontroli zachowania sg zwig-
zane z bardziej zaznaczonym zanikiem prawostronnym
[31]. Metaanaliza badai neuroobrazowych w bvFTD
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zidentyfikowata sie¢ przednich obszaréw moézgu, kté-
re szczeg6lnie angazowaly prawa potkule, podkreslajac
kluczowg role prawej potkuli w zachowaniu. Otgpienie
semantyczne (SVPPA) jest z kolei najczgsciej zwigza-
ne z lewostronng przewagg atrofii ptatéw skroniowych
[32]. Obecnos¢ prozopagnozji wigze si¢ z atrofig w pra-
wym placie skroniowym. Kliniczna prezentacja prozo-
pagnozji i zmiany zachowania, w potgczeniu z atrofig
prawego ptata skroniowego dajg podstawe do okreslenia
FTD jako ,,wariantu prawego plata skroniowego” [33].
Neuroobrazowanie, zaréwno strukturalne, jak i funkcjo-
nalne, odgrywa kluczowa role w diagnostyce klinicz-
nej. Obecnos¢ ogniskowej atrofii i/lub hipometaboli-
zmu/hipoperfuzji w pétkulach przednich jest uznawana
za ceche wspomagajacg we wszystkich wersjach
Wedtug
najnowszych kryteriow dla bvFTD [20] ogniskowy za-

klinicznych  kryteriow  diagnostycznych.
nik w obrebie plata czotowego i/lub przedniej czesci pla-
ta skroniowego zwigksza prawdopodobieistwo rozpo-
znania z ,,mozliwego” do ,,prawdopodobnego”. Badania
obrazowe moga wykluczy¢ naczyniowe przyczyny ote-
pienia, pomagajg réwniez odrézni¢ bvFTD od ,,zespotu
fenokopii FTD”, ktéry nasladuje bvFTD, ale nie ma cha-
rakteru postepujacego i wigze si¢ z prawidtowym obra-
zem mozgu. U podloza zespotu fenokopii lezg prawdo-
podobnie zaburzenia neuropsychiatryczne, a nie choroba
neurodegeneracyjna [15]. Neuroobrazowanie moze by¢
przydatne w réznicowaniu FTD z innymi schorzeniami
neurodegeneracyjnymi [32].

EFagodne zaburzenia zachowania

Podstawa kryteriow dla fagodnych zaburzeri behawio-
ralnych bylo zalozenie, ze neurodegeneracja moze ma-
nifestowac si¢ zmianami osobowosci, a takze objawami
behawioralnymi lub innymi objawami psychiatrycznymi
przed pogorszeniem sprawnosci poznawczej, w zalez-
nosci od rodzaju i lokalizacji patologii. MBI (ang.mild
behavioral impairment — MBI) ma opisywac zespot,
w ktérym p6Zne wystapienie objawdw psychiatrycz-
nych stanowi wczesng manifestacj¢ choroby neurode-
generacyjnej. Chociaz ogélna koncepcja jest szeroka,
MBI zostat podzielony na pi¢g¢ domen w tym: motywa-
cje, regulacje afektywng, kontrole impulséw, poznanie
spoteczne oraz dotyczacg percepcji / myslenia. Kryteria
ISTAART MBI (Tabela I) rowniez uwzgledniajg opis
zmian behawioralnych dzielagc je na pig¢ podkatego-
rii: motywacja, afekt, kontrola impulséw, adekwatnos¢
spoteczna oraz percepcja/myslenie. Otepienie pozostaje
kryterium wykluczajacym; MCI (ang. mild cognitive im-
pairment — MCI) moze by¢ obecne, ale nie jest wyma-
gane. Kryteria ISTAART MBI wymagaja co najmnie;j
minimalnego uposledzenia funkcjonalnego. Co wazne,
w MBI uposledzenie funkcji spotecznych, zawodowych
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lub interpersonalnych musi by¢ zwigzane z NPS, takimi
jak zmiany w osobowosci i zachowaniu, a nie z zaburze-
niami poznawczymi.

Chociaz celem kryteriow MBI jest ocena symptoma-
tologii psychiatrycznej jako markera poczatkéw choro-
by neurodegeneracyjnej, to nalezy zaznaczy¢, ze u nie-
ktérych pacjentéw czesé objawdw bedzie wystgpowata
w przebiegu zaburzen nastroju, zaburzen lekowych,
zaburzeni psychotycznych oraz zaburzeri adaptacyjnych
i nie bedzie stanowita czesci procesu neurodegeneracyj-
nego. Kryteria MBI okreslaja, ze ,,zmian w zachowaniu
nie mozna przypisa¢ innemu aktualnemu zaburzeniu
psychicznemu” oraz, ze zachowania powinny ,,utrzymy-
wac si¢ co najmniej przez =6 miesigcy”’. Mozliwe row-
niez, ze niektére osoby bedg wykazywac trwate zmiany
osobowosci po 50. roku zycia, ktére nie sg zwigzane
z zaburzeniami psychiatrycznymi lub neurodegeneracyj-
nymi, ale z pewnymi zmianami wynikajacymi z procesu
starzenia si¢ lub zmianami adaptacyjnymi w odpowiedzi
na zmiany w otoczeniu.

Lagodne zaburzenia zachowania i/lub zaburzenia
poznawcze w bvFTD

Dane z badain wskazuja, ze najwczesniejsze objawy
(wystepujg juz w ciggu pierwszych trzech lat choroby)
obejmuja apati¢, rozhamowanie, utrate wspoétczucia lub
empatii oraz zachowania perseweracyjne [34]. Zgla-

szane przez pacjentéw oraz ich bliskich problemy z pa-
miecig réwniez mogg wystepowaé w przedklinicznym
bvFTD, a czes¢ autoréw wskazywala, ze zmiany po-
znawcze moga pojawic si¢ jeszcze przed objawami be-
hawioralnymi [35].

W opracowanych kryteriach diagnostycznych wyko-
rzystano termin ,,}agodne zaburzenia zachowania i/lub
zaburzenia poznawcze w bvFTD” — MBCI-FTD (ang.
mild behavioral/cognitive impairment in bvFTD), aby
pokazaé, ze zaréwno objawy behawioralne/neuropsy-
chiatryczne, jak i zaburzenia poznawcze mogg by¢ obec-
ne w okresie prodromalnym choroby [30]. Podstawowe
cechy obejmuja: apati¢ bez umiarkowanie ci¢zkiej dys-
forii, rozhamowanie behawioralne, drazliwos¢/pobudze-
nie, zmniejszong empatie, powtarzajace si¢ zachowania
(proste i ztozone), jowialnosé, zmiany apetytu / hipero-
ralnos¢. Cechy wspomagajgce rozpoznanie obejmujg
profil neuropsychologiczny z dominujaca dysfunkcja
wykonawczg oraz zaburzeniami w zakresie nazywania,
przy zachowanych funkcjach wzrokowo-przestrzennych.
Wskazuje si¢ réwniez na obnizony wglad w mechanizm
zaburzen poznawczych 1 behawioralnych oraz zaburzone
poznanie spoleczne. Istotne jest, ze kazda cecha wspie-
rajgca MBCI-FTD musi by¢ potaczona z obecnoscig co
najmniej dwoch cech podstawowych. Trzy cechy pod-
stawowe lub dwie cechy podstawowe plus jedna cecha

Tabela I. Kryteria diagnostyczne badan ISTAART dla tagodnych zaburzeri behawioralnych. Opracowanie wtasne na

podstawie pismiennictwa [1]

Table I. ISTAART study diagnostic criteria for mild behavioral impairment. Own elaboration based on the literature [1]

najmniej jeden z nastepujacych elementéw:

jednym z nastepujacych obszaréw:

a. relacje interpersonalne,

b. inne aspekty funkcjonowania spotecznego,
c. zdolnos$¢ do wykonywania pracy zawodowej,
d

wsparciem.

skutkiem dziatania substanciji lub lekow.

z MB

1.Zmiany w zachowaniu lub osobowos$ci obserwowane przez pacjenta, informatora lub klinicyste, rozpoczynajgce sie
w pozniejszym okresie zycia (wiek =50 lat) i utrzymujgce sie przynajmniej z przerwami przez =6 miesiecy. Stanowig
one wyrazng zmiane w stosunku do zwyktego zachowania lub osobowosci danej osoby, o czym $wiadczy co

a. zmniejszona motywacja (np. apatia, aspontanicznosc¢, obojetnosc),

b. dysregulacja afektywna (np. lek, dysforia, zmienno$¢, euforia, drazliwosé),

c. dysregulacja impulséw (np. pobudzenie, dezynwoltura, hazard, obsesyjnosé¢, perseweracja behawioralna),
d

niestosownos¢ spoteczna (np. brak empatii, utrata wgladu, brak taktownego zachowania w sytuacjach
spotecznych, sztywno$¢, wyolbrzymienie poprzednich cech osobowosci),

e. nieprawidtowe postrzeganie lub tre$¢ mysli (np. urojenia, halucynacje).
2. Zachowania majg wystarczajgce nasilenie, aby spowodowaé co najmniej minimalne uposledzenie w co najmniej

pacjent powinien zachowac niezalezno$¢ funkcjonowania w zyciu codziennym, z minimalng pomoca lub

3. Chociaz mogg wystepowa¢ schorzenia towarzyszace, zmiany w zachowaniu lub osobowosci nie sg zwigzane
z innym aktualnym zaburzeniem psychicznym (np. uogélnionym zaburzeniem lekowym, depresja, zaburzeniami
maniakalnymi lub psychotycznymi), przyczynami traumatycznymi, zmianami stanu somatycznego albo ubocznym

4. Pacjent nie spetnia kryteriw zespotu otepiennego (np. choroby Alzheimera, otepienia czotowo-skroniowego,
otepienia z ciatami Lewy’ego, otepienia naczyniowego, innego otepienia). MCl moze by¢ rownolegle diagnozowane

Skréty: ISTAART — International Society to Advance Alzheimer’s Research and Treatment; MBI — mild behavioral impairment — Yagodne zaburzenia
zachowania; MCI — mild cognitive impairment — tagodne zaburzenia poznawcze.
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wspomagajaca sg wymagane do postawienia rozpozna-
nia [1]. Kryteria pokazuje Tabela II z uwzglednieniem
dwdch pozioméw: mozliwego i prawdopodobnego
MBCI-FTD.

Mozliwe MBCI-FTD moze by¢ zdiagnozowane wy-
facznie na podstawie cech behawioralnych i poznaw-
czych, natomiast do rozpoznania prawdopodobnego

MBCI-FTD wymagana jest patogenna mutacja lub
biomarker. Opracowane kryteria diagnostyczne wyka-
zujg podobienistwo do wczesniej opracowanych [20].
W przypadku pacjentéw w najwczesniejszych stadiach
objawowych trudno jest mie¢ pewnos¢, ze dana cecha
byta ,trwata” lub wystgpowata przez pewien okres cza-
su, jak to uwzglednialy poprzednie kryteria. Niemniej

Tabela Il. Propozycja kryteriow dla MBCI-FTD. Opracowanie wtasne na podstawie pismiennictwa [30]
Table Il. Proposed criteria for MBCI-FTD. Own elaboration based on the literature [30]

1. Aby zdiagnozowa¢ MBCI-FTD muszg by¢ obecne:

C. wiek >18 lat.
2. Mozliwe MBCI-FTD

A. Apatia bez umiarkowanie ciezkiej dysforii.
Dezorganizacja zachowania.

Drazliwos¢ lub pobudzenie.

Utrata empatii lub wspotczucia.

Powtarzajgce sie zachowania (albo E1 albo E2):

mo o w

F. Jowialno$¢ lub nadmierna towarzysko$c.
G. Zmiany apetytu/hiperoralno$¢.

MBCI-FTD:

J2. Niska wrazliwos$¢ spoteczno-emocjonalna.
3. Prawdopodobne MBCI-FTD

A. Spetnia kryteria dla ,Mozliwego MBCI-FTD”.

B1. Obecnos¢ znanej mutacji patogennej.
B2. Dowody obrazowe FTD:

4. Kiryteria wykluczajgce dla MBCI-FTD:

Alzheimera niz FTLD.

A. Objawy dotyczace zmian behawioralnych i/lub poznawczych w stosunku do poprzedniego funkcjonowania,
obserwowane przez informatora, klinicyste lub pacjenta.

B. Zachowane zlozone czynno$ci zycia codziennego (chyba, ze zaburzenie jest spowodowane uposledzeniem
fizycznym, np. chorobg neuronu ruchowego lub parkinsonizmem).

Co najmniej trzy z ponizszych cech podstawowych (A-G) sg wystarczajgce i muszg stanowi¢ zmiane w stosunku do
poprzedniego zachowania, aby zdiagnozowaé¢ mozliwe MBCI-FTD.

E1. Proste: Nietypowe zachowania ruchowe lub niepokéj (np. chodzenie, wiercenie sie, stukanie).
E2. Ztozone: Perseweracyjne, kompulsywne lub rytualne zachowania (np. sztywnos$¢, rytuaty, gromadzenie).

Jesli wystepuijg tylko dwie z powyzszych cech podstawowych (A-G), to do postawienia diagnozy ,mozliwe”
wymagana jest obecnosé przynajmniej jednej z ponizszych cech (H lub | lub J)

H. Deficyty neuropsychologiczne w kontekscie nienaruszonej lub wzglednie zachowanej orientacji czasowo-
przestrzennej i umiejetnosci wzrokowo-przestrzennych (jeden z H1-H2 musi by¢ obecny):

H1. Kliniczne uposledzenie lub klinicznie istotny spadek w zadaniach wykonawczych (np. generowanie
stownych wypowiedzi, zmiana nastawienia itp.).

H2. Uposledzenie kliniczne lub klinicznie istotny spadek w testach nazywania.

I.  Zmniejszony wglad w co najmniej jeden aspekt zmiany behawioralnej lub poznawczej.

J. Uposledzenie w standaryzowanych pomiarach poznania spotecznego (musi by¢ obecny jeden deficyt z J1-J2):
J1. Zmniejszone rozumienie lub $wiadomos¢ oczekiwan spotecznych.

Aby zdiagnozowac ,,Prawdopodobne MBCI-FTD” muszg by¢ obecne oba ponizsze wskazniki (A-B):

B. Genetyczne lub biomarkerowe dowody FTLD (musi by¢ obecny co najmniej jeden z B1-B3):

B2.1 Zanik czotowy i/lub przedni skroniowy w badaniu MRI lub CT
B2.2 Hipoperfuzja lub hipometabolizm w czesci czotowej i/lub przedniej skroniowej w badaniu PET lub SPECT.
B3. Inne biomarkery osocza/ptynu mézgowo-rdzeniowego wskazujgce na patologie FTLD.

A. Nagty poczatek lub inne stany chorobowe na tyle powazne, ze moga by¢ przyczyng objawow (np. zaburzenia
naczyniowo-moézgowe, zakazne, toksyczne, zapalne lub metaboliczne, uraz mézgu lub guz mézgu).

B. Biomarkery osocza, ptynu mézgowo-rdzeniowego lub obrazowania molekularnego bardziej zgodne z choroba

C. Spetnia kryteria diagnostyczne dla prawdopodobnego bvFTD.

Skréty: MRI — magnetic resonance imaging — rezonans magnetyczny, CT — computer tomography — tomografia komputerowa
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jednak, cechy powinny by¢ reprezentowane przez wig-
cej niz pojedyncze lub rzadkie zdarzenia, konieczne sg
powtarzalne zachowania o tagodnym nasileniu (wyjatek
stanowi pobudzenie i drazliwos¢, ktére powinny byc
znaczgce lub umiarkowane) [20,30].

Nalezy podkresli¢, ze nie istniejg Scisle okreSlone
ramy poj¢ciowe dla zmian behawioralnych i moga one
uwzglednia¢ cate spektrum zmiennych np. dezynwoltu-
ra moze obejmowaé hazard, lekkomyslne prowadzenie
samochodu, obraZliwe zarty, nieadekwatny str6j. Coraz
czesciej kryteria diagnostyczne odchodza od ,,szero-
kich” definicji w kierunku bardziej szczegétowych oraz
bardziej uzytecznych klinicznie definicji zachowar pa-
tologicznych, co moze by¢ przydatne w diagnostyce
réznicowej (rozhamowanie jako objaw inaczej bedzie
manifestowal si¢ w FTD, a inaczej w chorobie afektyw-
nej dwubiegunowej) [36]. Warto réwniez podkreslic, ze
cechy kliniczne fenotypéw FTLD w znacznym stopniu
pokrywajg si¢, a granice migdzy kategoriami diagno-
stycznymi czgsto si¢ zacieraja. Z tego wzgledu istnie-
je duze prawdopodobienstwo, ze kryteria MBCI-FTD
bedg przydatne w diagnostyce calego spektrum zaburzen
FTLD, a nie wylacznie bvFTD. Wymaga to jednak ko-
lejnych prac 1 weryfikacji empirycznych.

Diagnostyka

W poszukiwaniu prodromalnych objawéw FTD nale-
zy zwracaé uwage na wszelkie zmiany osobowosci pa-
cjenta, zauwazalne przez otoczenie, manifestujace si¢
przed 50. rokiem zycia oraz trwajagce co najmniej ponad
pot roku (m.in. obnizenie motywacji, zaburzenia stanu
afektywnego, trudnosci w kontroli impulséw, nieade-
kwatnos¢ zachowania w sytuacjach spotecznych, nie-
prawidlowosci spostrzegania i myslenia) [1]. Pomocne
moze by¢ opracowanie nowych, specyficznych skal dla

Pismiennictwo/References

MBI. Przydatne mogg by¢ réwniez juz istniejace narze-
dzia jak NPI (ang. Neuropsychiatric Inventory — NPI)
[1].

Rosnaca liczba badari dotyczacych FTD przyczynia
si¢ réwniez do tworzenia coraz bardziej zréznicowa-
nych narzedzi, pozwalajacych na oceng calego spektrum
dysfunkcji w tej chorobie. Jednym z nich jest SET (ang.
Story-based Empathy task — SET) opracowany do oceny
poznania spotecznego, ktére przez kryteria traktowane
jest jako jeden ze wskazZnikow prawidlowego funkcjo-
nowania poznawczego [37]. Test SET sklada si¢ z 18
obrazkéw pozwalajacych na wnioskowanie o intencjach
i emocjach innych os6b. Dane z badari wskazuja, ze test
moze by¢ uzytecznym narzgdziem do badania zaréwno
afektywnych, jak 1 poznawczych aspektéw teorii umystu
w przebiegu zaburzen zachowan spoteczno-emocjonal-
nych takich jak spektrum otepieri czotowo-skroniowych
[38]. Wyniki SET korelujg z danymi z badani neuroobra-
zowania strukturalnego i funkcjonalnego wskazujacymi
na uszkodzenie ptatéw czotowych. SET zostat opraco-
wany dla pacjentéw z bvFTD [39].

Podsumowanie

W ciggu ostatnich czterech dekad nastgpil znaczacy
wzrost wiedzy na temat FTD. Rozpoznanie réznorod-
nych postaci klinicznych oraz ich podtoza patologiczne-
go 1 genetycznego sg kluczowe. Daje to mozliwos¢ po-
prawy wczesnej diagnostyki, postgpowania klinicznego,
a takze rozwoju terapii dostosowanych do konkretnych
pacjentow. Zmiany poznawcze i behawioralne w FTD sg
charakterystyczne i czesto wysoce specyficzne.
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