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Czy istnieje potrzeba rozpoznawania zespotow otepiennych
pochodzenia czolowego?

Is there a need for diagnosing dementia of the frontal type (DFT)?

SEAWOMIRA KOTAPKA-MINC
Z Il Kliniki Psychiatrycznej IPiN w Warszawie

STRESZCZENIE. W pracy oméwiono wyniki ba-
dar neuropatologicznych oraz przedstawiono ob-
raz kliniczny i neuropsychologiczny znamienny dla
zespotu otgpiennego pochodzenia czolowego. Pod-
kreslono, ze jest to odmienna postaé zespotu oteg-
piennego pierwotnie zwyrodnieniowego, ktérq na-
lezy odréznial od procesu otepiennego typu alz-
heimerowskiego.

SUMMARY. The paper presents results of neuro-
pathological examination as well as clinical and
neuropsychological features typical of dementia of
the frontal type (DFT). It is emphasized that DFT is
a separate form of the primary degenerative demen-
ting disorder, and that it should be differentiated
Jfrom the dementing process in Alzheimer’s disease.

Stowa kluczowe: zespét otgpienny pochodzenia czolowego / obraz neuropsychologiczn
Key words: dementia of the frontal type (DFT) / neuropsychological features

Znamy juz dostatecznie duzo przeslanek
pozwalajacych przypuszczaé, ze zespoly ote-
pienne pochodzenia czolowego stanowia od-
rebng grupe otgpien pierwotnie zwyrodnienio-
wych. Przedstawienie obrazu klinicznego czo-
fowych zespoléw otepiennych jest zadaniem o
tyle trudnym, ze do tej pory nie zostaly opra-
cowane ogdlnie przyjete kryteria diagnostycz-
ne umozliwiajace rozpoznanie tego typu ze-
spotu otgpiennego, a literatura po§wiecona te-
mu problemowi jest ciagle jeszcze niezbyt
obszerna [1].

W Polsce - o ile si¢ orientuj¢ - rozpoznanie
zespolu otgpiennego pierwotnie zwyrodnie-
niowego pochodzenia czolowego stawiane jest
niezwykle rzadko, jeSli w ogble. Ale czy rze-
czywiScie otepienie czolowe jest zjawiskiem
na tyle sporadycznym, by nie uwzgledniaé go
w procesie diagnostycznym?

Powszechnie uwaza sie, ze choroba Alzhei-
mera jest najczestsza forma zespotu otepienne-
go pierwotnie zwyrodnieniowego [9]. Ostatnio
okazatlo si¢ jednak, Ze istnieje grupa chorych

diagnozowanych klinicznie jako nietypowa
postal choroby Alzheimera, u ktérych w ba-
daniu biopsyjnym lub autopsyjnym nie stwier-
dzono charakterystycznych dla tej choroby
zmian neuropatologicznych w postaci plytek
starczych i zwyrodnienia widkienkowego neu-
ronéw. Obserwowano natomiast zaniki mézgu
w obrebie platéw czolowych i/lub skronio-
wych z lub bez balonowatych komérek zawie-
rajacych ciatka Picka [2,3,4,5,6,8,17,18]. Te
wlasnie grupe zaburzefi nazwano roboczo "ze-
spolami otepiennymi pochodzenia czolowe-
go" (frontal lobe dementia). Wspblna im
wszystkim dysfunkcja ptatéw czotowych po-
twierdzona zostata ostatnio dzigki zastosowa-
niu najnowszych metod obrazowania mébzgu,
tj. dzigki tomografii komputerowej emisji po-
jedynczego neuronu (SPECT) i tomografii po-
zytronowej (PET) [10,13,14,19,21].

Ostatnie lata - rdwniez dzieki zaawanso-
wanym metodom badania neuropatologiczne-
go - daty mozliwos¢ wyrdznienia 3 podtypdw
tworzacych wspélnie grupe otgpien czoto-
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Rysunek 1. Czesto$¢ wystepowania zespotow otgpiennych (za Ulrich, w: Meier-Ruge [9]).

wych [12]. Sa to: (1) choroba Picka, (2)
postepujaca podkorowa glioza, (3) zespdt ote-
pienny czolowy typu nie-alzheimerowskiego.
Réznice migdzy nimi dotycza zmian neuro-
patologicznych [12].

W chorobie Picka stwierdza si¢ zanik méz-
gu w obregbie platdow czolowych i skronio-
wych - zwlaszcza ich zakretéw dolnych. Po-
nadto obserwuje si¢ atrofie wyspy i kory ob-
reczy. Cecha charakterystyczng sa obrzeknie-
te, balonowate komorki zawierajgce ciatka
Picka. Powszechnym znaleziskiem jest atrofia
Jjader podstawy, zwlaszcza za$ jadra ogonia-
stego.

Postepujgca glioza podkorowa charakte-
ryzuje si¢ atrofia ptatéw czolowych i skronio-
wych, bez obecnosci komérek zawierajacych
ciatka Picka, poczatkowo obejmujaca zakret
czotowy Srodkowy i gbrny. Stwierdza si¢ glio-
zg w warstwie I oraz w glebszych warstwach
kory -np. w warstwie VIb, w obrgbie substan-
cji biatej, w jadrach podstawy, wzgorzu, pniu
mozgu, ciele migdatowatym i rdzeniu przed-
luzonym, W wigkszoSci przypadkéw stwier-
dza si¢ poszerzenie komoér bocznych i zmniej-
szenie masy mébzgu. Bardzo rzadko obserwuje
si¢ zmiany gabczaste.

Zespot otgpienny czotowy typu nie-alz-
heimerowskiego charakteryzuje sie atrofia w

obrgbie platdw czotowych, zwlaszeza zakretu
czolowego Srodkowego i gérnego, oraz znacz-
nym poszerzeniem komoér bocznych. Obser-
wuje si¢ glioze widoczng najbardziej w II war-
stwie kory. Bardzo czgsto natomiast wystepuja
zmiany gabczaste.

Nie dysponujemy jeszcze szczegbdlowymi
danymi epidemiologicznymi. Wiemy jedynie,
ze §redni wiek zachorowania w przypadku
czolowych zespoléw otgpiennych jest w po-
roOwnaniu z chorobg Alzheimera nizszy i wy-
nosi 55 lat. Choroba Picka wystepuje naj-
czelciej miedzy 45 a 55 rokiem Zycia. W
postepujacej podkorowej gliozie Sredni wiek
zachorowania waha sie¢ miedzy 30 a 60 r.z.,
a w zespole otepiennym czolowym typu nie-
alzheimerowskiego - migdzy 45 a 70 r.z. [13].

Obraz kliniczny tych trzech podtypéw ote-
pieii czolowych - przynajmniej na tym etapie
wiedzy - jest trudny do réznicowania, dlatego
tez w dalszej czelci pracy zostanie oméwiony
Iacznie pod wspblnym terminem "zespolow
otepiennych pochodzenia czotowego".

Jedna z niewielu jak dotychczas prob ze-
stawienia pewnych danych demograficznych
zostala dokonana na podstawie obserwacji ca-
fej populacji chorych z chorobg Alzheimera i
Zespolem otgpiennym pochodzenia czotowe-
go na przestrzeni 5 kolejnych lat w oddziale
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Tablica 1. Dane demograficzne - okres obserwacji - 5 lat (za Neary D. i wsp. [12])

Analizowana zmienna Zespoly otepienne Choroba Alzheimera
pochodzenia czolowego

Liczba chorych 26 112

Sredni wiek zachorowania 54 1.z 60 r.2.

Plet:
kobiety 11 71
mezczyzni 15 41

Wywiad rodzinny:
zespOt otgpienny u czlonka rodziny 46% 13%

neurologicznym w Manchesterze. Diagnoza
kliniczna postawiona zostala na podstawie
dokladnego wywiadu, badania neurologiczne-
go i neuropsychologicznego, EEG, CT i
SPECT [13].

Latwo mozna obliczyé, Ze proporcja mig-
dzy liczba chorych z chorobg Alzheimera a
liczba chorych z zespotem otepiennym pocho-
dzenia czolowego wynosita 4,3 : 1. Ta dyspro-
porcja nie jest wiec wcale taka duza, jak sie
zwyklo powszechnie uwazac.

OBRAZ KLINICZNY ZESPOLOW
OTEPIENNYCH POCHODZENIA
CZOLOWEGO

Nalezy bardzo wyraZnie podkre§lic, Ze to,
co wyrdznia zespdl otepienny pochodzenia
czolowego od innych postaci otepiefi pierwot-
nie zwyrodnieniowych dotyczy jedynie
wezesnych objawéw, czyli, mbéwiac inaczej,
wczesnych etapdw choroby. W miare progre-
sji zaburzef réznice te coraz bardziej sie za-
cieraja i objawy upodabniaja si¢ do wszy-
stkich innych zaawansowanych stadiow ze-
spotu otgpiennego.

Jaka jest zatem specyficzna charakterystyka
czolowych zespoléw otepiennych? Najogol-
niej mozna powiedzie¢, ze jest to zespdt obja-
wdw, ktére wynikaja poczatkowo - chol nie
wylacznie - z uszkodzenia obszardw asocja-

cyjnych platdw czotowych. Cechuje je
[12,13,20]:

Wezesne objawy czolowego zespotu otgpien-
nego dotycza zardwno zmian osobowosci i
zaburzen zachowania, jak i deficytow jezyko-
wych. Na czym one polegaja?

Ogdlnie mozna powiedzie¢, Zze dominuja
tu dwa typy zachowan [13,16,20]. Pierwszy
z nich charakteryzuje sie spowolnieniem,
apatig, inercja i aspontaniczno$cig. CzgSciej
towarzysza mu objawy perseweracji i hypo-
fonii. Uwaza sig, ze w wiekszym stopniu
uszkodzone sa w tym przypadku struktury
podkorowe. Drugi typ zaburzei zachowania
cechuje si¢ obecno$cia niepokoju, nadaktyw-
noSci, znaczng podatno$cia na dystrakcje oraz
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objawami ogdélnego rozhamowania. Czeiciej
wystepuja tu trudno$ci w nazywaniu oraz
stwierdza sie wzgledny brak objawbéw neu-
rologicznych. Prawdopodobnie spowodowane
jest to wiekszym udziatem uszkodzenia moz-
gu w obrebie przednich czgSci ptatow skro-
niowych. Nie oznacza to jednak, ze u jednego
chorego nie moga wystgpowaé zachowania
specyficzne dla obu tych typow.

Jakie zatem zachowania s3 najbardziej ty-
powe dla chorych z zespolem otgpiennym po-
chodzenia czotowego?

Przede wszystkim s3 to zachowania wykra-
czajace poza normy zycia spolecznego (np.
niestosowne wypowiedzi na tematy seksualne,
skrocenie dystansu, znaczna drazliwos¢, wy-
buchowos§é, akty agresji stownej i fizycznej,
liczne objawy hipochondryczne oraz zacho-
wania obsesyjno-kompulsyjne). CzynnoSci
przymusowe wyraZnie zaburzaja codzienne
funkcjonowanie chorego i jego rodziny. Do-
tycza np. bardzo czesto zglaszanej koniecz-
noéci wyjécia do toalety, czestego mycia sie,
golenia oraz kilkunastokrotnego w ciggu
dnia rozbierania i ubierania sie. To takze
przymus zbierania réznych dziwnych rzeczy,
takich jak np. kupony konkursowe, rachunki
sklepowe czy ulotki reklamowe.

Niektorzy chorzy wykonuja swe zwykle,
codzienne zajecia domowe w pewien staly,
stereotypowy sposob, inni odbywaja dhugie
codzienne spacery wedlug zawsze tej samej,
nigdy nie zmienianej trasy. Nigdy si¢ przy
tym nie gubig, mimo Ze pokonuja wiele kilo-
metrow, co odrdznia ich wyraZnie od chorych
z chorobg Alzheimera, ktérzy wcze$nie tracg
orientacj¢ w terenie. Jeszcze inni zmieniaja
radykalnie nawyki dietetyczne - odzywiaja si¢
gtownie stodyczami, rezygnujac catkowicie z
migsa, ryb, warzyw i owocéw. Do charaktery-
stycznych dla tej grupy chorych objawow
nalezy takze spadek zainteresowan najbliz-
szym otoczeniem, rodzing, zobojgtnienie w
stosunku do wiasnej choroby, nieumiejetno$é
oceny emocji innych ludzi, tgpy nastrdj i
znacznie nasilona apatia [11,13,15,16,17,
19,20].

Zaburzenia jezykowe dotycza przede
wszystkim ograniczenia fluencji stownej,
trudnoSci w znajdowaniu odpowiednich stow
oraz upofledzenia zdolnoSci nazywania, Ob-
serwuje si¢ postepujace zubozZenie mowy
spontanicznej zardbwno w jej aspekcie iloScio-
wym, jak i jakoSciowym. Chorzy - w miarg
postepu procesu chorobowego - udzielaja je-
dynie krotkich odpowiedzi na pytania, naste-
pnie wystepuje juz tylko tendencja do wypo-
wiedzi stereotypowych i echolalia. Koficowe
stadium choroby nieuchronnie prowadzi do
mutyzmu. Zaburzeniom jezykowym mogg to-
warzyszye objawy hiper- Iub hipofonii
[12,13,20].

Wspomnialam wczeSniej, ze zespoly ote-
pienne pochodzenia czotowego charakteryzuja
sie selektywnymi deficytami tzw. funkcji czo-
fowych.

Jakie sg zatem objawy neuropsychologicz-
ne wynikajace z uszkodzenia platéw czolo-
wych, zwlaszcza za§ ich cze§ci przedczoto-
wych?

CHARAKTERYSTYKA
NEUROPSYCHOLOGICZNA
ZESPOLU OTEPIENNEGO
POCHODZENIA CZOLOWEGO

Najogdlniej rzecz biorac, sprowadzaja sie
one do zaburzeit programowania, regulowa-
nia i kontrolowania zlozonych form aktyw-
nosci psychicznej. Cztowiek nie tylko biernie
reaguje na naplywajace z zewnatrz bodzce, ale
tworzy plany czy programy swoich czynnosci,
§ledzi przebieg ich realizacji i reguluje swoja
aktywnoS$¢ tak by zmierzala w sposéb bez-
poéredni do osiggnigcia zamierzonego celu.
Wreszcie, kontroluje swa celowa aktywnosé,
pordéwnujac efekt swoich dziatain z zamierze-
niami oraz koryguje ewentualne bledy [7].

Ot6z te wla$nie zaburzenia programowania,
regulowania i kontrolowania ztozonych form
aktywnoéci psychicznej doprowadzaja do dez-
organizacji zachowar celowych, Dzieje si¢ tak
na skutek zaburzed w nastgpujacych sferach
[7,20]:
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Przyjrzyjmy si¢ teraz nieco blizej specyfice
neuropsychologicznej tych zaburzen, ktére -
jak byto to podkre$ione wczesniej - w wyniku
dysfunkcji ptatéw czolowych doprowadzaja

do dezorganizacji S§wiadomych zachowan
ukierunkowanych na osiagnigcie okreslonego
celu. Na wstepie omdwimy sfere emocjonal-
no-motywacyjna.

Sfera emocjonalno-motywacyjna

Dezorganizacja zachowan celowych moze
nastapi¢ w wyniku nieadekwatnoS$ci poziomu
pobudzenia w stosunku do wymogbéw kon-
kretnego zadania. Warunkiem koniecznym
dla przebiegu kazdego procesu psychicznego
jest okreSlony tonus kory, a poziom tego to-
nusu zalezy od postawionego zadania. Regu-
lacja poziomu aktywacji jest jedng z najwaz-
niejszych funkcji ptatdbw czolowych. Dzieki
ptatom czolowym dochodzi do modyfikacji
tego poziomu w zaleznoSci od stopnia ztozo-
no$ci badz nowoSci zadania, ktdre zamierza-
my wykonaé [7].

W wyniku uszkodzenia ptatéw czotowych
nastepuje takze przerwanie zwiazku pomig-
dzy oceng poznawcza bodZca a reakcja emo-
cjonalng. U chorych stwierdza si¢ wéwczas
brak zainteresowania (nieobecno$¢ emocjo-
nalna), jak réwniez brak adekwatnych reakcji
na wydarzenia z przeszlo$ci. Konsekwencja
tego typu trudno$ci obserwowana w trakcie
badania klinicznego jest brak motywacji
do podejmowania wysitku umystowego.
Odzwierciedla si¢ to chociazby w niskim
pulapie pamigci bezposredniej, czy ptaskim
ksztalcie krzywej uczenia sie serii stow
[7,20].

Sfera elastycznoSci procesow
poznawczych

Innym powodem, dla ktérego moze dojsc
do dezorganizacji zachowan celowych na sku-
tek uszkodzenia ptatéw czolowych sa zaburze-
nia w sferze elastycznoSci procesdw poznaw-
czych. Dotyczg one migdzy innymi ztoZonych
komponentéw uwagi dowolnej, zwlaszcza se-
lektywnoSci i przerzutnoSci uwagi. Dobrym
tego przykladem sa trudno$ci z wykonaniem
"Testu aczenia punktow - B". Obserwuje si¢
takze bardzo czesto ograniczenie zdolnoSci
plynnego przechodzenia z jednego typu re-
akcji do drugiego oraz trudnoSci ze zmiang
watku mySlowego. Stanowig one podstawe dla
wystgpowania perseweracji powodujacych
niemozno§¢ prawidlowego wykonania wig-
kszoSci prob klinicznych [7,13,20].

Sfera niezaleznoSci przebiegu
procesow psychicznych od bodzcow
zewnetrznych

Bardzo wyrazna dezorganizacja zachowan
celowych w wyniku dysfunkcji platéw czoto-
wych nastgpuje w konsekwencji zaburzein w
sferze niezalezno$ci przebiegu procesdw psy-
chicznych od bodzcow zewnetrznych. Od-
zwierciedla si¢ to juz chociazby na poziomie
znacznych trudnoSci w koncentracji uwagi.
Chorzy z uszkodzeniami ptatéw czotowych sa
patologicznie podatni na dystrakcje. Niemalze
kazdy przypadkowy bodziec w otoczeniu zew-
n¢trznym rozprasza ich uwage. Cecha chara-
kterystyczng sa takze tzw. zachowania ukie-
runkowane przez bodziec (stimulus-bounded
behaviour). Chorzy ci wykazuja bardzo silng
tendencje do reagowania w sposéb impulsyw-
ny na zewnetrzng ceche bodZca, pomijajac je-
go wlaSciwe znaczenie. Bardzo prostym przy-
ktadem jest sposdb wykonania Testu Rysowa-
nia Zegara. Kiedy poprosimy chorego, by w
tarcze zegara wpisal wskazdwki tak, by poka-
zywaly godzing "dziesie¢ po jedenastej”, zare-
aguje on bezpoSrednio na brzmienie stow:
"dziesig¢" i "jedenaScie” i przy tych cyfrach
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Rysunek 2. "Test rysowania zegara" - przykiady.

wla$nie umieSci wskazéwki. Zachowaniom
tym czesto towarzyszy tendencja do tworzenia
tzw. hipotez impulsywnych. Istota ich polega
na tym, ze wstgpna ocena zloZonej sytuacji
zadaniowej zredukowana jest do pobieznej
analizy jednego lub dwoéch przypadkowych
szczegdlow - ocena ta nie jest nastepnie wery-
fikowana [7,20].

Przejawem zaburzen w sferze niezalezno§ci
przebiegu procesOw psychicznych od otocze-
nia zewnetrznego jest takze ograniczenie zdol-
noSci hamowania przypadkowych, ubocznych
skojarzen oraz uposledzenie regulacyjnej fun-
kcji mowy [7,20].

Sfera funkcji wykonawczych

Wreszcie rozpad zachowan celowych w
wyniku uszkodzenia ptatéw czolowych, moze
nastapi¢ z powodu zaburzen tzw. funkcji wy-
konawczych. Terminem tym okresla si¢ trud-
noSci w planowaniu, w przebiegu procesdOw
mySlowych (myS$lenia abstrakcyjnego i przy-
czynowo-skutkowego) oraz w postrzeganiu i
korygowaniu wiasnych bledéw. Chorzy z dys-

funkcja platéw czolowych wykazuja takze ten-
dencje do zaprzeczania wiasnym bledom, na-
wet wowczas, gdy im si¢ je wskaze [7,12,20].

PROCESY PAMIECIOWE

Procesy pamigciowe rozumiane jako zdol-
no$¢ przyswajania sobie nowych informacji i
przypominania informacji wezeSniej nabytych
sa stosunkowo dobrze zachowane. Chorzy z
zespolem otgpiennym pochodzenia czolowego
sa znacznie dtuzej niz chorzy z choroba Alz-
heimera zorientowani w miejscu i czasie, jak
réwniez w biezacych wydarzeniach. Niezwy-
kle wyraZna jest natomiast dysproporcja mig-
dzy dobrym funkcjonowaniem tych chorych w
codziennych sytuacjach a duzo gorszymi wy-
nikami testOw psychologicznych dotyczacych
proces6w pamieciowych. Cecha charaktery-
styczna, réznicujaca chorych z choroba Alz-
heimera od chorych z zespolem otepiennym
pochodzenia czotowego jest w przypadku otg-
pienia czolowego niski putap pamigci bez-
poSredniej przy znacznie lepszym odtwarzanie
zapamigtanego materiatu po krotkim okresie
odroczenia [12,13,20]. Wytlumaczy¢ to moz-
na faktem, Ze u chorych z zespotem otgpien-
nym pochodzenia czolowego poczatkowo nie
dochodzi do uszkodzenia struktur odpowie-
dzialnych za uczenie si¢. Obnizenie pulapu
pamigci bezpoSredniej nalezy raczej wigzat z
zaburzeniami w sferze emocjonalno-motywa-
cyjnej lub w sferze elastycznoSci procesdw
poznawczych niz z upoS§ledzeniem samych
proceséw pamieciowych.

Roéznice w obrazie klinicznym, jak réwniez
w obrazie neuropsychologicznym migdzy ze-
spolem otgpiennym typu alzheimerowskiego i
czolowego sg bardzo wyraZne. Z calym naci-
skiem trzeba jednak podkreslic, ze uchwycié
je mozZna jedynie we wezesnym stadium cho-
roby. Decydujgce znaczenie ma tu - oprdcz
dokladnego wywiadu - neuropsychologiczna
jakoSciowa analiza sposobu wykonania posz-
czegblnych préb klinicznych. Z cala pew-
noScia nie mozna poprzesta jedynie na inter-
pretacji wynikéw liczbowych. Doprowadzi-
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foby to bowiem - zardwno w przypadku cho-

roby Alzheimera, jak i zespolu otgpiennego
pochodzenia czolowego - do stwierdzenia
ogblnego obniZenia poziomu aktywno$ci po-
znawczej. Istotna jest nie tyle odpowiedZ
na pytanie, ktdrych préb neuropsychologicz-
nych chory nie wykonat prawidtowo, co od-
powiedz, dlaczego ich nie wykonat. Jaki byt
mechanizm neuropsychologiczny, ktory prze-
sadzil o negatywnym wyniku poszczegblnych
prob klinicznych. "Test rysowania zegara”, by
posluzy¢ sie bardzo prostym przyktadem, mo-
ze by¢ wykonany nieprawidlowo z powodu
deficytow analizy wzrokowo-przestrzennej,
co ma miejsce w chorobie Alzheimera, ale
takze moze by¢ btednie wykonany z powodu
zachowan ukierunkowanych przez bodziec,
zaburzefi planowania (w tym przypadku w
odniesieniu do przestrzeni), czy wreszcie z
powodu perseweracji. A wiec z powodu zabu-
rzen specyficznych dla uszkodzenia ptatow
czotowych.

Zatem poszukujac odpowiedzi na pytanie,
czy istnieje potrzeba rozpoznawania zespolow
otgpiennych pochodzenia czotowego nalezy
z calg pewnoScig udzieli¢ odpowiedzi twier-
dzacej, poniewaz:

Czesto bowiem zaburzenia zachowania
(bez wyraZnych jeszcze deficytéw poznaw-
czych) traktowane sa jako zaburzenia czyn-
noSciowe lub - po prostu - jako zta wola cho-
rego. Niesie to ze soba wiele konfliktéw ro-
dzinnych, ktérych mozna unikna¢ zdajac sobie

sprawe z prawdziwego charakteru tych zabu-
rze.
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