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Cel: W pracy przedstawiono wyniki długoterminowej obserwacji czworga pacjentów z rozpoznaniem wariantu logopenicznego 
afazji pierwotnej postępującej (logopenic variant of primary progressive aphasia, lvPPA). Materiał i metoda: U czterech osób 
z lvPPA (trzech kobiet i jednego mężczyzny) dostępne były wyniki 3–4 ocen kompetencji językowej i funkcji poznawczych. 
Długość obserwacji mieściła się w przedziale od 2 do 4 lat. W ocenie kompetencji językowej uwzględniono badanie mowy 
opowieściowej, nazywania, rozumienia słów i zdań, powtarzania, czytania i pisania. W badaniu neuropsychologicznym, jeśli 
było to możliwe, oceniano sprawność wzrokowo-przestrzenną, praksję, pamięć i funkcje wykonawcze. Wyniki: W momencie 
rozpoznania lvPPA anomia nie była objawem izolowanym. U pacjentów obserwowano szybkie pogorszenie w zakresie 
komunikacji zarówno ustnej, jak i pisemnej. Spośród różnych sprawności językowych stosunkowo najdłużej względnie dobrze 
zachowane były głośne czytanie i rozumienie słów o wysokiej częstości użycia. W ocenie mowy opowieściowej stwierdzano 
postępujące zubożenie zawartości informacyjnej wypowiedzi, które ujawniało się głównie poprzez redukcję użycia rzeczowników 
i czasowników oraz wzrost użycia zaimków. Na zaawansowanym etapie choroby zawartość informacyjna wypowiedzi była 
bardzo niska. U wszystkich pacjentów obserwowano również znaczące pogorszenie w zakresie funkcji wzrokowo-przestrzennych, 
praksji i pamięci epizodycznej oraz konwersję do pełnoobjawowego otępienia. Wnioski: Progresja objawów językowych 
i poznawczych w lvPPA, mimo pewnej różnorodności, jest względnie szybka. Pacjenci osiągają stadium otępienia w ciągu 1–2 lat 
od diagnozy, niekiedy nawet przed upływem 2 lat od deklarowanego początku objawów. Planując długoterminową opiekę nad 
osobami z lvPPA, powinno się uwzględnić tempo postępu choroby i dość szybką progresję do pełnoobjawowego otępienia.

Słowa kluczowe: afazja pierwotna postępująca, choroba Alzheimera, język, otępienie

Aim: The paper presents longitudinal observation of four patients diagnosed with the logopenic variant of primary 
progressive aphasia (lvPPA). Materials and methods: The results of 3–4 language and cognitive assessments were available 
for four individuals (three women, one man) with lvPPA. The length of the observation period was 2–4 years. Language 
evaluation was comprehensive and addressed narrative speech, naming, word and sentence comprehension, repetition, 
reading and writing. Neuropsychological examination, whenever feasible, assessed visuospatial function, praxis, memory 
and executive functions. Results: Anomia was not an isolated symptom at the time of lvPPA diagnosis. Rapid deterioration 
of both spoken and written communication was observed. Reading aloud single words and high-frequency word 
comprehension were preserved longer than other linguistic competences. The narrative speech was progressively 
impoverished in terms of idea density, manifested by a reduced use of nouns and verbs in particular and an increased use  
of pronouns. At the advanced stage of the disease, the idea density was very low. There was marked deterioration of 
visuospatial functions, praxis and episodic memory in all patients. Progression to full-blown dementia was observed in all 
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lvPPA był opisywany jako językowy lub afatyczny wariant AD 
(Sitek, 2018). Poza wariantem logopenicznym/językowym/
afatycznym w spektrum atypowych manifestacji AD można 
wyróżnić warianty: tylny (wzrokowy, zanik korowy tylny), 
apraktyczny (ciemieniowy, obupółkulowy) i czołowy/beha-
wioralny/wykonawczy (Dubois et al., 2014) (ryc. 1). W obrazie  
klinicznym każdego z wariantów atypowych na plan pierw-
szy wysuwa się deficyt inny niż amnestyczny, jednak zaburze-
nia pamięci, charakterystyczne przede wszystkim dla typowej 
postaci AD, pojawiają się w ciągu pierwszych kilku lat choro-
by i wykazują właściwą dla AD progresję.
U pacjentów z lvPPA spowodowanym AD obserwuje się 
bardziej uogólnione deficyty językowe (Teichmann et al., 
2013). Za obecnością patologii alzheimerowskiej u większo-
ści pacjentów z lvPPA przemawiają badania obrazowe, które 
pozwalają na oznaczenie złogów beta-amyloidu (Bergeron 
et al., 2018), natomiast najbardziej wiarygodnym marke-
rem patologii alzheimerowskiej w badaniu funkcji języ-
kowych jest deficyt pętli fonologicznej w teście Powtarza-
nia cyfr wprost (Giannini et al., 2017). Niektórzy pacjenci 
z PPA spowodowanym AD ujawniają mieszaną postać PPA 
(Louwersheimer et al., 2016).

WARIANT LOGOPENICZNY AFAZJI 
PIERWOTNEJ POSTĘPUJĄCEJ –  

OBRAZ KLINICZNY

Objawy afatyczne mogą być pierwszą manifestacją aty-
powego procesu neurozwyrodnieniowego. Afazja 
pierwotna postępująca (primary progressive apha-

sia, PPA) to zespół postępujących zaburzeń językowych, któ-
re są spowodowane chorobą neurozwyrodnieniową, najczę-
ściej zwyrodnieniem czołowo-skroniowym (frontotemporal 
lobar degeneration, FTLD) lub chorobą Alzheimera (Alzheim-
er’s disease, AD). W spektrum PPA zgodnie z aktualnie obo-
wiązującymi kryteriami (Gorno-Tempini et al., 2011) wyróżnia 
się trzy warianty: 1) z zaburzoną płynnością mowy (z domi-
nującą apraksją mowy lub agramatyzmem; non-fluent variant 
PPA, nfvPPA), 2) semantyczny (semantic variant PPA, svPPA)  
oraz 3) logopeniczny (logopenic variant PPA, lvPPA). Dwa 
pierwsze warianty PPA są zazwyczaj skutkiem FTLD.  
Wariant logopeniczny PPA, włączony do spektrum PPA 
w roku 2011 (Gorno-Tempini et al., 2011; Sitek et al., 2014a; 
Vandenberghe, 2016), najczęściej jest atypową manifesta-
cją AD, dlatego też wcześniej wzorzec zaburzeń typowy dla 

patients. Conclusions: The progression of linguistic and cognitive symptoms in lvPPA, albeit slightly heterogeneous,  
is relatively fast. The patients usually reach dementia stage within 1–2 years of the diagnosis and sometimes even earlier than 
2 years of the declared symptom onset. When planning long-term management of lvPPA cases, rapid deterioration and 
progression to full-blown dementia within a relatively short time should be considered.

Keywords: aphasia, primary progressive, Alzheimer’s disease, language, dementia

AD – choroba Alzheimera
ALS-FTSD – spektrum stwardnienia zanikowego bocznego i otępienia czołowo-skroniowego
bvFTD – wariant behawioralny otępienia czołowo-skroniowego
FTLD – zwyrodnienie czołowo-skroniowe
lvPPA – wariant logopeniczny afazji pierwotnej postępującej
nfvPPA – wariant niepłynny (z zaburzoną płynnością mowy) afazji pierwotnej postępującej
PPA – afazja pierwotna postępująca
svPPA – wariant semantyczny afazji pierwotnej postępującej
Uwaga: schemat ma charakter uproszczony, nie umieszczono na nim wszystkich postaci klinicznych AD i FTLD. Postacie lvPPA i mieszane PPA odpowiadają łącznie językowemu 
wariantowi AD.

FTLD AD
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ALS-FTSD
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PPA
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Ryc. 1. Miejsce logopenicznego wariantu afazji pierwotnej postępującej w spektrum chorób neurozwyrodnieniowych



Progresja zaburzeń językowych i poznawczych u pacjentów z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postępującej – seria przypadków

127

AKTUALN NEUROL 2020, 20 (3), p. 125–135 DOI: 10.15557/AN.2020.0016

Zaburzenia pamięci epizodycznej, typowe dla AD, wystę-
pują również u osób z lvPPA, choć początkowo są niekie-
dy ograniczone do pamięci materiału werbalnego. Ocena 
pamięci epizodycznej u osoby z zaburzeniami komunika-
cji słownej nie może ograniczać się do testów przesiewo-
wych, w których dominują zadania werbalne. W przypadku 
podejrzenia PPA obok oceny profilu zaburzeń językowych 
jednym z głównych celów badania neuropsychologiczne-
go jest ocena pamięci epizodycznej. Z uwagi na wpływ  
zaburzeń językowych na wykonanie testów pamięci słownej 
szczególnie przydatna w neuropsychologicznej diagnosty-
ce różnicowej wariantu logopenicznego i niepłynnego jest 
ocena pamięci materiału wzrokowo-przestrzennego z uży-
ciem Testu Figury Złożonej Reya (Ramanan et al., 2016). 
W lvPPA obserwuje się nie tylko głębsze trudności z od-
twarzaniem materiału po odroczeniu, ale też większe nasi-
lenie zaburzeń pamięci bezpośredniej słownej i wzrokowej 
(Harris et al., 2019).
Zaburzenia pamięci operacyjnej w lvPPA początkowo do-
tyczą głównie zadań wymagających przetwarzania materia-
łu słownego (Foxe et al., 2013). W porównaniu z pacjentami 
z typową postacią AD osoby z lvPPA mają większe zabu-
rzenia pamięci operacyjnej (materiału słownego) (Magnin  
et al., 2013; Mendez et al., 2019), natomiast zaburzenia pamię-
ci długotrwałej są w podobnym stopniu nasilone w różnych 
wariantach AD o wczesnym początku (Mendez et al., 2019).
Zgodnie z wynikami najnowszej metaanalizy w lvPPA na-
silenie zaburzeń uwagi, kalkulii, pamięci wzrokowo-prze-
strzennej i funkcji wykonawczych jest zbliżone do nasile-
nia zaburzeń językowych (Kamath et al., 2020).

PROGRESJA ZABURZEŃ JĘZYKOWYCH  
W lvPPA

W lvPPA zaburzenia nazywania nie tylko są bardziej nasi-
lone niż w nfvPPA w momencie diagnozy, ale również wy-
kazują szybszą progresję (Leyton et al., 2019). Na zaawan-
sowanym etapie choroby może się pojawić żargon afatyczny 
(Funayama et al., 2019) czy logoklonia (Nakagawa et al., 
2019). W piśmiennictwie dominują opisy progresji choroby 
w badaniu kontrolnym po około 12 miesiącach, niekiedy po 
24 miesiącach (Rogalski et al., 2011), ale opisano też przy-
padek z 46-miesięczną obserwacją (Etcheverry et al., 2012). 
W jednym z badań obserwacja trwała do 6 lat (Ferrari  
et al., 2019), lecz nie opisywano dokładnie poszczególnych 
aspektów funkcji językowych.
W trakcie trwania choroby wypowiedzi pacjentów ulegają 
stopniowemu zubożeniu, a do trudności z wyszukiwaniem 
słów dołączają się problemy z rozumieniem długich komu-
nikatów, czytaniem i pisaniem.

PROGRESJA ZABURZEŃ POZNAWCZYCH 
W lvPPA

U chorych z lvPPA na etapie rozpoznania zaburzenia po-
znawcze są często bardziej nasilone niż u chorych z nfvPPA 

Na plan pierwszy w obrazie klinicznym lvPPA wysuwa-
ją się anomia i deficyt fonologiczny (Leyton et al., 2014).  
Na etapie diagnozy zaburzenia fonologiczne są zazwyczaj 
nasilone i obejmują trudności z powtarzaniem zdań oraz 
serii słów. W próbie powtarzania trzech słów z Mini-Mental  
State Examination (MMSE) lub innego testu przesiewowe-
go pacjent często powtarza tylko jedno słowo, a niekiedy 
zamiast słów nieodtworzonych pojawiają się neologizmy. 
W próbach powtarzania zdań badany nie tylko pomija po-
szczególne wyrazy, ale przede wszystkim zniekształca je pod 
względem fonologicznym. W próbach nazywania obecne 
są błędy wskazujące na deficyt fonologiczny, czyli parafa-
zje fonemiczne, a na bardziej zaawansowanym etapie cho-
roby – również kontaminacje, omówienia parafatyczno-żar-
gonowe i neologizmy. W przypadku parafazji fonemicznych 
obserwuje się błędy substytucji, dodania lub pominięcia bez 
towarzyszących zniekształceń artykulacyjnych, charakte-
rystycznych dla wariantu niepłynnego (Leyton i Hodges, 
2013). Podpowiedzi fonemiczne, właśnie z powodu deficytu 
fonologicznego, nie są skuteczne i mogą prowokować neo-
logizmy czy inne zniekształcenia (przykładowo: próbując 
zaktualizować słowo „paleta” po podpowiedzi „pa”, pacjent 
podaje odpowiedź „patela”) (Kluj-Kozłowska et al., 2017). 
Wyniki prób fluencji fonemicznej mogą być w lvPPA bar-
dzo obniżone, ale czasami są porównywalne do wyników 
osób z klasyczną postacią AD (Sitek et al., 2015a).
Dyskretny deficyt fonologiczny może skutkować trud-
nościami z przetwarzaniem pseudosłów – ich powtarza-
niem, ale też odczytywaniem (Meyer et al., 2015) – i róż-
nicowaniem pojedynczych fonemów (Johnson et al., 2020). 
Przewagę deficytu fonologicznego nad leksykalno-seman-
tycznym ujawnia także wzorzec wykonania prób fluencji 
słownej, w którym dominuje obniżenie fluencji fonemicz-
nej. Próby aktualizacji słów na podstawie definicji lub zada-
nego pytania bywają dla pacjenta trudniejsze od prób na-
zywania konfrontacyjnego, gdyż wymagają przetwarzania 
materiału bodźcowego w pętli fonologicznej.
Zubożenie mowy spontanicznej wiąże się po pierwsze 
z zaburzeniami pamięci krótkotrwałej materiału słownego,  
które uniemożliwiają planowanie i realizację dłuższych wy-
powiedzi. Po drugie pauzy w mowie spontanicznej u pacjenta 
z lvPPA pojawiają się z powodu trudności z aktualizacją słów, 
najczęściej rzeczowników (Mack et al., 2015). W mowie opiso-
wej u osób z lvPPA obserwuje się rzadsze używanie rzeczowni-
ków i częstsze stosowanie zaimków (Sitek et al., 2015b).
Grupa pacjentów z lvPPA nie jest jednorodna. U niektórych 
chorych anomia ma początkowo charakter względnie izolo-
wany, u innych zaś stosunkowo wcześnie pojawiają się trud-
ności z rozumieniem czy powtarzaniem pojedynczych słów 
o złożonej strukturze fonologicznej (Leyton et al., 2015).
Osoby z lvPPA ujawniają większe trudności z orientacją 
(Flanagan et al., 2014), głębsze zaburzenia pamięci epizo-
dycznej (Butts et al., 2015) i operacyjnej (Butts et al., 2015) 
oraz bardziej nasilone zaburzenia przetwarzania materiału 
wzrokowo-przestrzennego (Watson et al., 2018) niż osoby 
z innymi wariantami PPA.
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(Kluj-Kozłowska et al., 2018). Progresja zaburzeń jest w lvPPA  
szybsza niż w pozostałych wariantach PPA (Harciarek  
et al., 2014; Matias-Guiu et al., 2015). Nasilenie zabu-
rzeń poznawczych mierzone skalą Addenbrooke’s Cog-
nitive Examination (ACE) zazwyczaj jest powiązane 
z poziomem niesprawności w złożonych czynnościach życia 
codziennego (Jang et al., 2012). W porównaniu z klasycz-
ną postacią AD w lvPPA dochodzi również do szybszej pro-
gresji zaburzeń poznawczych mierzonych skalą ACE (Hsieh 
et al., 2012). Według jednego z badań zaburzenia pozajęzy-
kowe pojawiają się u pacjentów z lvPPA średnio po około 
26 tygodniach od początku zaburzeń językowych (Matias-
-Guiu et al., 2015), w innym otępienie łagodne stwierdza-
no średnio po 4 latach (Funayama et al., 2019). Większość 
chorych – co jest spójne z obserwacjami z praktyki klinicz-
nej – spełnia kryterium otępienia już w ciągu 12 miesięcy 
od wystąpienia deficytu językowego (Leyton et al., 2013). 
Warto zauważyć, iż nie jest to zgodne z ogólnymi kryteriami 
PPA (Gorno-Tempini et al., 2011), co może wynikać z faktu,  
że ogólne kryteria oparto na wskazówkach Mesulama sfor-
mułowanych na podstawie obserwacji pacjentów z afazją 
głównie w przebiegu FTLD. Trudno ocenić, jaki wpływ na 
postęp lvPPA w zakresie funkcji poznawczych ma często 
stosowane w omawianej grupie chorych leczenie inhibito-
rami acetylocholinesterazy (Ferrari et al., 2019).

PACJENCI

Poniżej przedstawiono dane czworga pacjentów z lvPPA,  
zdiagnozowanych w latach 2007–2015, spełniających 
(w momencie badania lub na podstawie oceny retrospek-
tywnej) kryteria diagnostyczne tego wariantu PPA we-
dług Gorno-Tempini i wsp. (2011), u których dostępne 
były wyniki minimum trzech badań neuropsychologicz-
nych wykonanych w ciągu 2–3 lat, co pozwala na prze-
śledzenie progresji zaburzeń językowych i poznawczych 
na materiale polskojęzycznym. Początkowy i najbardziej 
nasilony objaw stanowiła u wszystkich chorych anomia. 
W żadnym z opisanych przypadków nie były dostępne 
badania biomarkerowe z płynu mózgowo-rdzeniowego.  
U każdego z chorych wykonano badania neuroobrazo-
we z użyciem rezonansu magnetycznego i tomografii 
emisyjnej pojedynczego fotonu (single-photon emission 
computed tomography, SPECT), w których stwierdzo-
no dominację zmian lewopółkulowych. Rozpoznanie 
lvPPA ustalono jednak na poziomie I, gdyż hipoperfu-
zja w badaniu SPECT obejmowała większy obszar pół-
kuli lewej, niż wskazano to w kryteriach diagnostycz-
nych dla rozpoznania na poziomie II. Wyniki pacjentów 
nr 1–3 nie były wcześniej opisywane. Wyniki pierwsze-
go badania pacjentki nr 4 opublikowano wcześniej (Sitek  
et al., 2014b, 2008), ale bez obserwacji długoterminowej, 
która jest przedmiotem niniejszej pracy. Pacjenci nr 1–3 
uczestniczyli w toku obserwacji w indywidualnej terapii 
funkcji językowych, prowadzonej z różną intensywno-
ścią i częstotliwością.

Pacjentka nr 1

U pacjentki nr 1 pierwsze badanie neuropsychologiczne 
wykonano po około 3 latach od wystąpienia początkowych 
objawów choroby, kiedy do anomii dołączyły się istotne kli-
nicznie zaburzenia pamięci słownej. Na tym etapie bada-
na potrzebowała wsparcia osoby bliskiej w wykonywaniu 
jedynie wybranych złożonych czynności życia codzienne-
go (activities of daily living, ADL), których nie wykony-
wała na co dzień (np. pieczenie ciasta). W ciągu kolejnego 
roku przestała gotować, ponieważ myliła przyprawy, a póź-
niej nie była już w stanie samodzielnie funkcjonować poza 
domem. Nie potrafiła skorzystać z domofonu, by wejść do 
mieszkania. Pod koniec okresu obserwacji poziom funkcjo-
nowania chorej odpowiadał pograniczu otępienia w stop-
niu łagodnym i umiarkowanym. W zakresie objawów neu-
ropsychiatrycznych zaznaczał się szczególnie lęk, któremu 
następnie zaczęła towarzyszyć apatia. W badaniu neurolo-
gicznym w okresie 2-letniej obserwacji, poza zaburzeniami 
afatycznymi, nie stwierdzono nieprawidłowości.

Pacjentka nr 2

U pacjentki nr 2 wywiad od męża wskazywał, iż zaburze-
nia komunikacji słownej pojawiły się rok przed pierwszym 
badaniem neuropsychologicznym, jednak wobec cało-
kształtu danych klinicznych wydaje się, że mogły wystąpić  
wcześniej. Na początku obserwacji poziom funkcjonowa-
nia badanej w życiu codziennym odpowiadał łagodnym za-
burzeniom poznawczym (mild cognitive impairment, MCI), 
a po 3 latach obserwacji – otępieniu w stopniu umiarko-
wanym. Deficytom językowym i poznawczym towarzyszyły 
zaburzenia zachowania, nadmierna koncentracja na sobie 
i cechy rozhamowania. Pacjentka nie potrafiła już posługi-
wać się przedmiotami codziennego użytku, samodzielnie 
się umyć ani ubrać. Występowały problemy z jedzeniem 
i połykaniem – chora wkładała wszystko na raz do ust i nie 
mogła pogryźć ani przełknąć pokarmu (sugeruje to zarów-
no dysfagię, jak i problemy wykonawcze), który w rezultacie 
trzeba było miksować. Pojawiły się zachowania użytkow-
nika. W badaniu neurologicznym stwierdzono żywsze od-
ruchy głębokie z kończyn prawych i wzmożone plastycznie 
napięcie mięśniowe w prawej kończynie górnej, co wska-
zywało na objawy piramidowe prawostronne i zespół par-
kinsonowski.

Pacjent nr 3

U pacjenta nr 3 nasilone trudności w zakresie komuni-
kacji językowej zaobserwowano po chemioterapii. Do za-
burzeń aktualizacji słów szybko dołączyły się: znaczą-
ce skrócenie wypowiadanej frazy, niepłynność mowy 
i logoklonia. Na samym początku obserwacji chory był 
całkowicie sprawny w ADL, m.in. zajmował się bar-
dzo rozbudowanym ogródkiem działkowym. U pacjen-
ta występował nasilony niepokój, w późniejszym okresie 
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z towarzyszącą apatią. W 4. roku obserwacji pojawiły się 
problemy z chodzeniem po schodach spowodowane aprak-
sją – pacjent nie wiedział, jak ma ustawić nogi. Nie potrafił 
także używać sztućców ani włożyć przygotowanego ubrania.  
Nie rozpoznawał swojej klatki schodowej i nie wiedział, jak 
do niej wejść. Występowały zaburzenia orientacji w terenie. 
Pojawiły się objawy piramidowe prawostronne pod posta-
cią wygórowanych odruchów głębokich, a następnie cechy 
zespołu parkinsonowskiego pod postacią wzmożonego pla-
stycznie napięcia mięśniowego i zaburzeń chodu.

Pacjentka nr 4

Pacjentka nr 4 z własnej inicjatywy poszukiwała wyjaśnie-
nia swoich trudności językowych, trwających mniej więcej 
2 lata. Na etapie pierwszego badania była w pełni samo-
dzielna w ADL, z wyjątkiem sytuacji wymagających spraw-
ności komunikacyjnej. W trakcie obserwacji przez wiele 
miesięcy przebywała za granicą, z językiem polskim mia-
ła kontakt jedynie przez kilka godzin w ciągu dnia. Po po-
wrocie wymagała całodziennej opieki i ujawniała nasilone 
pobudzenie psychoruchowe. W badaniu neurologicznym 
obecne były drżenie pozycyjne i kinetyczne kończyn gór-
nych oraz dodatni objaw z gładzizny czoła.

METODY

W badaniu funkcji językowych wykorzystano wybrane próby 
z Bostońskiego Testu do Badania Afazji [Boston Diagnostic Apha-
sia Examination, BDAE: ocenę dyskursu narracyjnego z użyciem 
obrazka „Podkradanie ciasteczek”, próbę Nazywanie w odpowie-
dzi na pytania (Responsive naming), Polecenia (Commands), 
Powtarzanie zdań, próby czytania i pisma], Bostoński Test Nazy-
wania (Boston Naming Test, BNT), próby fluencji semantycznej 
i fonemicznej oraz próby oceniające kompetencję leksykalno-se-
mantyczną [z Sydney Language Battery (SYDBAT), Psycholin-
guistic Assessments of Language Processing in Aphasia (PALPA), 
Progressive Aphasia Language Scale (PALS)].
W analizie dyskursu narracyjnego na użytek niniejszej pracy 
oceniono wybrane parametry mowy, ze szczególnym uwzględ-
nieniem tych, które odnoszą się do struktury leksykalnej wy-
powiedzi. Wzięto pod uwagę: całkowitą długość wypowiedzi, 
procent rzeczowników, czasowników i zaimków w pierwszej mi-
nucie wypowiedzi, procent wyrazów autosemantycznych nazy-
wających (rzeczowników, czasowników i przymiotników) oraz 
wskaźnik bogactwa leksykalnego (type to token ratio, TTR).
Zakres badania funkcji poznawczych zależał od stanu klinicz-
nego i sprawności komunikacyjnej pacjenta, gdyż w przy-
padku nasilonych zaburzeń rozumienia mowy wykonanie 

Pacjentka nr 1 Pacjentka nr 2 Pacjent nr 3 Pacjentka nr 4 
Wiek pojawienia się zaburzeń językowych 
[lata] 68 62 66 74

Wiek w momencie badania [lata/miesiące] 71/6 72/9 73/9 63/4 64/9 66/6 68/3 69/3 70/8 71/6 76/2 78/2 79/2
Nazywanie i kompetencja semantyczna
BNT/30
Nazywanie w odpowiedzi na pytania  
z BDAE/30
Sydney Language Battery:
Nazywanie/Wskazywanie/Skojarzenia/30
PALS:
• zwierzęta: nazywanie; wskazywanie/10
• narzędzia: nazywanie; wskazywanie/10
Nazywanie z ACE-III/12
PALPA: rzeczowniki/12
PALPA: czasowniki/12

5

12

5/19/22

3; 8
3; 9

2
-
-

0

8

0/16/10

1; 6
0; 9

2
-
-

0

0

-/8/-

1; 2
0; 7

-
-
-

-

-

7/25/22

2; 10
6; 10

2
8
8

-

-

0/16/13

0; 9
0; 10

0
2
1

-

-

-/6/3

-
-
-
0
-

5/15

25

-/22/17

3; 10
8; 10

4
-
-

5/15

16

11/21/14

3; 9
5; 10

-
-
-

2/15

7

-

2; 8
3; 10

-
-
-

3/15

4

-

0; 4
1; 9

-
-
-

1/15

8

-

-
-
-
-
-

-

0

-

-
-
-
-
-

-

-

-

-
-
-
-
-

Próby fluencji słownej:
• semantyczna: zwierzęta (60 sekund)
• fonemiczna: K/P/M (60 sekund)

3
3/1/4

1
1/0/0

-1

-/1/0
7

3/-/-
0

1/-/-
-
-

6
3/-/-

4
1/-/-

1
-/-/-

2
1

-
-

-
-

-
-

Rozumienie mowy
Polecenia z BDAE/15 8 6 0 8 3 2 11 5 4 2 10 3 2
Powtarzanie
Powtarzanie zdań z BDAE: częste; rzadkie/8 0; 0 Przer-

wano
4; 2 1; 0 - 5; 3 1;2 - - 2; 0 1; 0 Przer-

wano
Pisanie
Dyktando elementarne z BDAE/15
Pisanie wyrazów pod dyktando z BDAE/10
Pisanie przy pokazywaniu desygnatów/10

14
6
6

13
3
2

7
-
-

13
9
8

6
2
1

-2 14
5
2

15
2
1

1
-
-

- 9
4
7

5
4
0

0
-
-

Czytanie
Czytanie słów z BDAE/30
Czytanie zdań z BDAE/10

30
9

29
8

21
4

27
8

21
1

-2 27
9

25
6

22
-

7
-

29
8

12
-

0
-

1 Badany nie rozumie instrukcji.
2 Zniesiona zdolność czytania i pisania.
BDAE – Boston Diagnostic Aphasia Examination; BNT – Boston Naming Test; PALPA – Psycholinguistic Assessment of Language Processing in Aphasia; PALS – Progressive 
Aphasia Language Scale.

Tab. 1. Progresja zaburzeń językowych u czworga pacjentów z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postępującej
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niektórych prób nie było możliwe. Ogólny stan kliniczny oce-
niano z użyciem Klinicznej Skali Oceny Otępienia (Clinical 
Dementia Rating, CDR), a globalny stan funkcji poznaw-
czych – z wykorzystaniem skal MMSE i/lub ACE-III. Do po-
miaru funkcji wzrokowo-przestrzennych użyto wybranych 
podtestów Visual Object and Space Perception (VOSP) oraz 
kopii z Testu Figury Złożonej (TFZ) Reya. Praksję oceniono za 
pomocą Interlocking Fingers Test. Do pomiaru pamięci epizo-
dycznej posłużyły próba uczenia 10 słów i odroczone odtwo-
rzenie z TFZ Reya.

WYNIKI OCENY FUNKCJI JĘZYKOWYCH

U wszystkich pacjentów w badaniu pierwszym stwierdzo-
no znaczące nasilenie anomii i zaburzeń powtarzania zdań 
(tab. 1). Trudności te nie miały jednak w momencie roz-
poznania charakteru izolowanego (ryc. 2). Ocena zdolno-
ści przeszukiwania zasobów leksykalnych nie była podczas 
niektórych badań możliwa z uwagi na duże nasilenie zabu-
rzeń mowy, niepozwalające na zrozumienie istoty zadania. 
W toku obserwacji stwierdzano narastanie zaburzeń w za-
kresie komunikacji ustnej i pisemnej, przy czym niekiedy 
zdolność głośnego czytania pojedynczych słów była zacho-
wana dłużej niż zdolność pisania. Rozumienie pojedyn-
czych wysokofrekwencyjnych słów było częściowo zacho-
wane nawet na zaawansowanym etapie choroby.
W toku obserwacji znacząco pogarszała się informatywność 
wypowiedzi narracyjnych. W mowie pacjentów redukcji 
ulegało użycie rzeczowników (ryc. 3), czasowników (ryc. 4) 
i wyrazów autosemantycznych nazywających (ryc.  5).  
Jednocześnie obserwowano wzrost użycia zaimków (ryc. 6). 
Wypowiedzi na bardziej zaawansowanym etapie choroby 
cechowała niska różnorodność leksykalna (ryc. 7).

WYNIKI OCENY FUNKCJI POZNAWCZYCH

U wszystkich pacjentów w przebiegu choroby doszło do 
znaczącego pogorszenia w zakresie funkcji wzrokowo-
-przestrzennych, praksji i pamięci epizodycznej (tab. 2 i 3). 
Wykonana w badaniu pierwszym u trojga pacjentów oce-
na pamięci słownej wskazuje na głębokie zaburzenia pa-
mięci bezpośredniej i spłaszczoną krzywą uczenia (tab. 4). 
U dwóch osób trudnościom w odtwarzaniu prezentowane-
go materiału towarzyszyły problemy z selekcją śladów pa-
mięciowych od skojarzeń pod postacią wtrąceń w próbach 
odtwarzania lub fałszywie pozytywnych rozpoznań.
 

OMÓWIENIE

U pacjentów z lvPPA zaburzenia językowe i poznawcze 
mają charakter bardziej uogólniony niż w pozostałych ty-
pach PPA (Kamath et al., 2020) i cechują się szybszą pro-
gresją. W badaniu własnym w ciągu około 3 lat obserwacji 
stan chorych pogarszał się znacząco, aż do otępienia w stop-
niu umiarkowanym. W piśmiennictwie brakuje prac doku-
mentujących profil progresji zaburzeń w lvPPA. Poza pra-
cą opisującą długoterminową obserwację trójki chorych  
(Etcheverry et al., 2012) dominują doniesienia z obserwacji 
krótkoterminowej albo dane z badań przesiewowych.
Wyniki uzyskane w naszym badaniu wskazują na to, że pro-
gresji zaburzeń językowych towarzyszy postępująca dete-
rioracja w zakresie funkcjonowania poznawczego. Na rów-
noległe nasilanie się deficytu językowego i poznawczego 
wskazywały już wcześniej analizy Machuldy i wsp. (2013).
U wszystkich pacjentów z lvPPA w toku obserwacji stwier-
dzono progresję zaburzeń leksykalnych, która w wypowie-
dziach narracyjnych manifestowała się częstszym użyciem 

Ryc. 2.  Profil wykonania testu Addenbrooke’s Cognitive Examination III u trzech pacjentów z wariantem logopenicznym afazji pierwot-
nej postępującej w badaniu pierwszym. Wyniki podano w procentach dla każdej podskali z uwagi na zróżnicowaną rozpiętość wy-
ników w każdej podskali
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Ryc. 3.  Procent użycia rzeczowników w pierwszej minucie wypowiedzi narracyjnej dotyczącej obrazka „Podkradanie ciasteczek” u czworga 
pacjentów z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postępującej w trzech kolejnych badaniach
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Ryc. 4.  Procent użycia czasowników w pierwszej minucie wypowiedzi narracyjnej dotyczącej obrazka „Podkradanie ciasteczek” u czworga 
pacjentów z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postępującej w trzech kolejnych badaniach
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zaimków i redukcją użycia wyrazów autosemantycznych na-
zywających. Etcheverry i wsp. (2012) wykonali jedynie global-
ną ocenę mowy spontanicznej, bez szczegółowej charaktery-
styki leksykalnej wypowiedzi, co uniemożliwia porównanie 
wzorca progresji zaburzeń w tym zakresie. Spadek informa-
tywności wypowiedzi i mowa zaimkowa są typowe dla bardziej 
zaawansowanych stadiów klasycznej postaci AD. Zubożenie 
leksykalne wypowiedzi jest związane z nasileniem zaburzeń 
poznawczych u osób z AD (Kavé i Dassa, 2018), a ocena mowy 
wiązanej może być wykorzystywana jako wiarygodny marker 
zaawansowania choroby (Ahmed et al., 2013). U jednego z na-
szych pacjentów zubożeniu wypowiedzi towarzyszyła logoklo-
nia, opisywana wcześniej w lvPPA (Nakagawa et al., 2019).

U chorego z lvPPA często już pierwsza ocena psychome-
tryczna ujawnia problemy z pamięcią epizodyczną, co jest 
wyraźnie widocznie w przedstawionym tu materiale kli-
nicznym. Profil i nasilenie zaburzeń poznawczych są bliskie 
obserwowanym w klasycznej postaci AD. U osób z lvPPA  
zaburzenia wzrokowo-przestrzenne stwierdzano zarówno 
w zadaniach wzrokowo-konstrukcyjnych, jak i wzrokowo-per-
cepcyjnych, co jest spójne z danymi z piśmiennictwa (Watson  
et al., 2018). W badaniu własnym u trojga pacjentów mię-
dzy pierwszym a drugim badaniem stwierdzono bardzo zna-
czące pogorszenie w podteście Niekompletne litery z bate-
rii VOSP. Warto zauważyć, że podtest ten bywa szczególnie 
trudny nie tyle z uwagi na zaburzenia gnozji wzrokowej, ile 
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Ryc. 5.  Procent użycia wyrazów autosemantycznych nazywających w pierwszej minucie wypowiedzi narracyjnej dotyczącej obrazka „Pod-
kradanie ciasteczek” u czworga pacjentów z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postępującej w trzech kolejnych badaniach
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Ryc. 6.  Procent użycia zaimków w pierwszej minucie wypowiedzi narracyjnej dotyczącej obrazka „Podkradanie ciasteczek” u czworga pa-
cjentów z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postępującej w trzech kolejnych badaniach
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na konieczność aktualizacji nazwy litery, co wykazano w pró-
bie eksperymentalnej u pacjentki nr 1. Chora mimo braku 
możliwości nazwania liter potrafiła je wskazać na tablicy  
z alfabetem. Taki wzorzec trudności sugeruje, iż przyczyną 
porażki we wspomnianym zadaniu, wykonywanym zgodnie 
ze standardową procedurą, może być także deficyt językowy.
U naszych pacjentów, tak jak w doniesieniu Etcheverry 
i wsp. (2012), wystąpiła apraksja. Niestety niemożliwe było 
wykazanie obecności zaburzeń uwagi, gdyż wszystkie testy 
uwagi wystandaryzowane dla populacji polskiej wymagają 
przetwarzania materiału słownego.
W naszym badaniu tylko u jednej z czterech osób udało się 
uwidocznić – opisywaną niekiedy jako typowa cecha lvPPA –  
dysocjację między pamięcią materiału werbalnego 

a pamięcią materiału wzrokowego (Magnin et al., 2013). 
U dwóch osób ocena pamięci wzrokowej z użyciem stan-
dardowych narzędzi nie była możliwa – u jednej z powo-
du zaburzeń rozumienia mowy, a u drugiej z powodu nasi-
lonych deficytów wzrokowo-konstrukcyjnych. U pacjentek 
nr 1 i nr 2 między pierwszym a drugim badaniem nie 
stwierdzono progresji zaburzeń pamięci wzrokowej.
U trojga chorych obserwowano nasilony niepokój, co jest spójne 
z danymi francuskimi (Magnin et al., 2013). U ostatniej pacjent-
ki pobudzenie psychoruchowe obserwowane w badaniu trze-
cim również było najprawdopodobniej związane z niepokojem.
Machulda i wsp. (2013) zaproponowali wyodrębnienie trzech 
postaci lvPPA: 1) łagodnej afazji z krótkim czasem trwania 
choroby (łagodne typowe lvPPA), 2) łagodnej afazji z długim 
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Ryc. 7.  Wskaźnik bogactwa leksykalnego na podstawie pierwszej minuty wypowiedzi narracyjnej dotyczącej obrazka „Podkradanie ciaste-
czek” u czworga pacjentów z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postępującej w trzech kolejnych badaniach
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Pacjentka nr 1 Pacjentka nr 2 Pacjent nr 3 Pacjentka nr 4 
Wiek [lata/miesiące] 71/6 72/9 73/9 63/4 64/9 66/6 68/3 70/8 71/6 76/2 78/2 79/2
Czas trwania wypowiedzi w sekundach 81 117 195 52 81 97 154 130 152 121 108 106
Liczba słów w ciągu pierwszej minuty 72 41 60 41 28 15 34 52 31 61 69 75

Tab. 2.  Parametry czasowe wypowiedzi narracyjnych pacjentów z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postępującej w trzech badaniach

Pacjentka nr 1 Pacjentka nr 2 Pacjent nr 3 Pacjentka nr 4 

Wiek pojawienia się zaburzeń językowych [lata] 68 62 66 74
Wykształcenie Średnie Średnie Zawodowe Średnie
Wiek [lata/miesiące] 71/6 72/9 73/9 63/4 64/9 66/6 68/3 69/3 70/8 71/6 76/2 78/2 79/2
CDR 0,5/1 1 1/2 0,5 1 2 0,5/1 1 2 2 0,5 2 2
Przesiewowa ocena funkcji poznawczych: 
• ACE-III/100
• MMSE/30

31
-

19
-

-
-

33
-

-
-

-
-

42
15

-
6

-
-

-
-

-
-

-
-

-
-

Funkcje wzrokowo-przestrzenne:
• VOSP – Niekompletne litery/20
• VOSP – Liczenie punktów/10
• VOSP – Analiza sześcianów/10
• TFZ Reya/Taylor/36

18
10
10
35

Niemożliwe2

10
10

33,5

-
6
-1

30

17
10
3

30

-1

-1

-
28

-
17
9
8
-

9
5
2
-

-1

-

-

-

-
-
-
-

-
-
-

32

-
-
-

29

-
-
-

Przerwano
Praksja
Interlocking Fingers Test/4 3 4 1 - 1 0 - - 0 0 - - -
Pamięć epizodyczna
TFZ Reya/Taylor po odroczeniu/36 10 15,5 -1 6 7 - - - - - - - -
1 Badany nie rozumie instrukcji.
2 Pacjentka była w stanie dobrać 19 liter niekompletnych do kompletnych wzorców, nazywanie liter nie było możliwe.
ACE-III – Addenbrooke’s Cognitive Examination III; CDR – Clinical Dementia Rating; MMSE – Mini-Mental State Examination; TFZ – Test Figury Złożonej; VOSP – Visual Object 
and Space Perception Test.

Tab. 3. Progresja zaburzeń poznawczych u czworga pacjentów z wariantem logopenicznym afazji pierwotnej postępującej

Krzywa uczenia Intruzje Po 10 min
[intruzje]

Rozpoznanie odroczone skorygowane 
[prawidłowe/fałszywe]

Pacjentka nr 1 1-0-2-1-3 1 2 [0] 0 [8/11]
Pacjentka nr 2 1-2-2-3-3 - 1 [0] 7 [7/0]
Pacjent nr 3 1-1-3-4-4 3 2 [0] 9 [9/0]

Tab. 4. Wyniki prób uczenia 10 słów prezentowanych pacjentom na piśmie (na pojedynczych kartach) w badaniu pierwszym
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czasem trwania choroby (łagodne atypowe lvPPA) oraz  
3) nasilonej afazji z długim czasem trwania choroby (nasilo-
ne typowe lvPPA). Bezpośrednie porównanie nasilenia za-
burzeń afatycznych naszych pacjentów do gradacji nasile-
nia opisanej w przywołanej wyżej pracy nie jest możliwe ze 
względu na odmienność metodyki badania zaburzeń języ-
kowych. W badaniu Machuldy i wsp. w grupie z nasiloną 
afazją były osoby chorujące od 3–5 lat, u naszych badanych 
ostatnią ocenę funkcji językowych przeprowadzano po 4–5 
latach od momentu pojawienia się pierwszych objawów, tak 
więc grupy można uznać za względnie porównywalne pod 
kątem długości trwania choroby. U wszystkich naszych pa-
cjentów, podobnie jak w badaniu z Rochester, obserwowa-
no znaczące nasilenie zaburzeń językowych i poznawczych.  
Dodatkowo nasze wyniki – z uwagi na prospektywny charak-
ter oceny – wskazują bezpośrednio na szybkie tempo progresji 
zarówno deficytów językowych, jak i deficytów poznawczych.
Podsumowując: coraz więcej prac sugeruje, iż wariant lvPPA  
nie do końca wpisuje się w kryteria ogólne rozpoznawa-
nia PPA, zgodnie z którymi deficyty poznawcze powinny 
się pojawiać znacznie później niż językowe i nie mogą sta-
nowić znaczącej przyczyny niesprawności pacjenta w ciągu 
2 pierwszych lat choroby.
Diagnostyka różnicowa wariantu PPA jest istotna nie tyl-
ko ze względu na postępowanie niefarmakologiczne,  
ale również w związku z planowaniem farmakoterapii. 
U pacjentów z nasiloną postacią lvPPA, u których podej-
rzewa się AD, możliwe jest zastosowanie inhibitorów ace-
tylocholinesterazy i memantyny – leków rekomendowanych 
w otępieniu w AD.

WNIOSKI

Wariant logopeniczny PPA charakteryzuje się szybką pro-
gresją zaburzeń językowych i poznawczych. W zakresie 
funkcji językowych już na wczesnym etapie choroby ulega 
redukcji informatywność wypowiedzi i dochodzi do uogól-
nionego pogorszenia kompetencji językowej. Deficytom ję-
zykowym towarzyszą narastające zaburzenia pamięci ope-
racyjnej i epizodycznej, na późniejszym etapie wyraźne są 
też zaburzenia funkcji wzrokowo-przestrzennych i praksji.  
Na zaawansowanym etapie choroby profil zaburzeń po-
znawczych jest podobny jak w klasycznej postaci AD.
W planowaniu długoterminowej opieki nad pacjentem 
z lvPPA warto uwzględnić szybką progresję objawów i ry-
zyko konwersji do pełnoobjawowego otępienia w ciągu kil-
kunastu miesięcy od rozpoznania.
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