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Streszczenie

Abstract

Zanik korowy tylny (posterior cortical atrophy, PCA) to rzadki zespot otepienny z dominujacymi zaburzeniami percepcji
wzrokowej i deficytem funkcji wzrokowo-przestrzennych. Charakteryzuje sie wezesnym poczatkiem — zwykle przed 65. rokiem
zycia. Schorzenie to jest najczesciej uznawane za atypowa posta¢ choroby Alzheimera, okre$lang jako jej wariant wzrokowy.
U pacjentow obserwuje sie trudnosci z czytaniem, rozpoznawaniem twarzy, obiektow i otoczenia, problemy konstrukcyjne,
niemozno$¢ jednoczesnego spostrzegania kilku obiektow i siggania po przedmioty znajdujace si¢ w zasiegu reki. Wymienione
deficyty prowadza do — wczesniejszej niz u 0osob z chorobg Alzheimera - utraty samodzielnosci. Zaburzenia proceséw
poznawczych wynikaja z dysfunkgji jednego lub dwoch gtéwnych szlakéw przetwarzajacych informacje wzrokowe w moézgu
(grzbietowego, pozwalajacego na lokalizacje bodzca, badz brzusznego, odpowiedzialnego za rozpoznanie bodzca), a nastepnie
z zaniku kory platéw ciemieniowych i/lub potylicznych. Schorzeniu moze towarzyszy¢ bardziej ztozona symptomatologia
neurologiczna i psychiatryczna. W pracy przedstawiono obraz kliniczny i kryteria diagnostyczne zaniku korowego tylnego,
neuropsychologiczne metody uzyteczne w procesie diagnozowania, gléwne problemy zwigzane z réznicowaniem oraz
mozliwosci oddzialywania farmakologicznego i niefarmakologicznego.

Stowa kluczowe: zanik korowy tylny, choroba Alzheimera, zaburzenia widzenia, deficyty poznawcze, diagnostyka réznicowa

Posterior cortical atrophy is a rare form of an early-onset dementia syndrome (usually affecting people below 65 years of age)
with predominant deficits in visual perception and visuospatial functions. This form of disease is often considered as atypical
manifestation of Alzheimer’s disease, also known as its visual variant. Reading difficulties, face and object recognition
problems, topographical disorientation, inability to perceive more than one object at a time and misreaching objects under
visual control are frequently observed. These deficits lead to progressive loss of independence in the activities of daily living,
that occurs earlier than observed in patients with Alzheimer’s disease. Cognitive dysfunction is caused by a dysfunction of
one or two main visual pathways (dorsal — enabling the localization of stimuli, or ventral — enabling stimulus recognition)
and subsequent parietal and/or occipital atrophy. Posterior cortical atrophy may be also associated with other, more complex
neurological and psychiatric symptoms. In this paper, clinical presentation and diagnostic criteria of posterior cortical
atrophy as well as neuropsychological assessment tools useful in the differential diagnosis and management options, both
pharmacological and non-pharmacological, are presented.
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WSTEP

Z anik korowy tylny (posterior cortical atrophy, PCA)
to zespol otepienny, ktory przejawia sie dominuja-
cymi zaburzeniami korowych funkcji wzrokowych.
Z powodu charakterystycznego profilu neuropsychologicz-
nego oraz typowych zmian obserwowanych w strukturalnych
i funkcjonalnych badaniach neuroobrazowych PCA traktu-
je sie jako osobny kliniczny zesp6t objawéw, z wlasnymi kry-
teriami i specyficznymi wytycznymi rozpoznania. Czes¢
badaczy definiuje go jako grupe schorzen neurodegeneracyj-
nych z dominujgcymi i wezesnymi dysfunkcjami wzrokowy-
mi®. Najczesciej jednak PCA opisuje sie jako jedna z niety-
powych, wezesnych (wystepujacych przed 65. rokiem zycia)
postaci choroby Alzheimera (Alzheimer’s disease, AD)®.
Schorzenie zostalo opisane po raz pierwszy w 1988 roku przez
Franka Bensona, jest wiec znane réwniez jako zespo6t Ben-
sona (Benson’s syndrome). Inne spotykane nazwy to wariant
wzrokowy choroby Alzheimera (visual variant of AD) i postepu-
jgca apraktognozja (progressive agnosia and apraxia)®.
Omawiana choroba, jak wiekszos$¢ schorzen pierwotnie neu-
rozwyrodnieniowych, ma charakter postepujacy i nieodwra-
calny. W poczatkowym okresie ogranicza si¢ wlasciwie do
zaburzen funkeji wzrokowo-przestrzennych, w pozniejszej
fazie przybiera posta¢ uogdlnionych deficytoéw poznawczych,
prowadzacych stopniowo do catkowitej utraty samodzielno-
$ci i pelnoobjawowego obrazu klinicznego AD.

EPIDEMIOLOGIA ZANIKU
KOROWEGO TYLNEGO

Zanik korowy tylny to rzadkie schorzenie; jego dokladne roz-
powszechnienie nie jest znane®®. Niektére badania wska-
zuj3, ze pacjenci z PCA stanowia okoto 4% populacji oséb
z otepieniem i 5% 0s6b z AD"¥). Nie ma zréznicowania pod
wzgledem plci®”®), chociaz czes¢ badaczy sugeruje dwukrot-
nie czestsze wystepowanie tego zespotu u kobiet-®). Choro-
ba zaczyna si¢ zazwyczaj miedzy 50. a 60. rokiem zycia”®, ale
moze si¢ tez pojawi¢ w bardzo mtodym wieku (37 lat)® i po
60. roku zycia*!V. Sredni wiek pacjentéw w chwili ustalenia
rozpoznania wynosi okolo 59 lat, a pierwsze objawy pojawia-
ja si¢ $rednio okoto 3,5 roku wczeéniej!'?. Choroba trwa od
8 do 12 lat — od wystapienia pierwszych objawdw do $mier-
ci®. Niewatpliwe mamy do czynienia ze zjawiskiem niedo-
rozpoznawanym, a jedynym specjalista, do ktorego zgta-
sza si¢ pacjent z PCA, jest czesto okulista®>!4).

Zanik korowy tylny bywa mylony przede wszystkim z kla-
syczng postacig AD, otepieniem z ciatami Lewyego (demen-
tia with Lewy bodies, DLB), zwyrodnieniem korowo-podstaw-
nym (corticobasal degeneration, CBD) lub stanem po udarze
mozgu z zakresu unaczynienia tylnego krazenia mézgowego.

OBRAZ KLINICZNY

Charakterystyczng cechg PCA sg dominujace, wzgled-

182 nie izolowane zaburzenia wzrokowo-przestrzenne, bez

pierwotnej okulistycznej przyczyny. Zaburzenia tego typu
i zaburzenia wzrokowo-ruchowe sa obecne na poczatku
choroby, pézniej dotaczaja do nich objawy neurologiczne,
psychiatryczne, a w koicowym etapie obraz kliniczny przy-
pomina pelnoobjawowa AD - z uogdlnionymi deficytami
poznawczymi, otepieniem, zaburzeniami w codziennym
funkcjonowaniu i utratg samodzielnosci, co przeklada sie
na koniecznos¢ zapewnienia choremu opieki.

Jako pierwsze objawy pacjenci najczesciej zglaszaja trudno-
§ci z czytaniem, pisaniem, rozpoznawaniem twarzy i orien-
tacja w terenie. Deficyty te moga poczatkowo dotyczy¢ jedy-
nie przestrzeni (dezorientacja w otoczeniu) lub wzrokowego
rozpoznawania obiektéw (agnozja wzrokowa — zaburzenie
modalnosci wzrokowej przy zachowanym rozpoznawaniu
stuchowym czy dotykowym). Pézniej pojawiaja sie: symul-
tanagnozja (agnozja symultatywna/jednoczesna — niezdol-
nos¢ do réwnoczesnego dostrzegania wigcej niz jednego
obiektu badz jednego elementu danego obiektu), agrafia
(zaburzenia pisania), aleksja (zaburzenia czytania), akal-
kulia (zaburzenia liczenia), dezorientacja w zakresie stron
(prawa/lewa), agnozja palcow (nierozpoznawanie palcow)
i apraksja wyobrazeniowo-ruchowa, czyli niemozno$¢ wy-
konywania celowych, wyuczonych dziatan+!*).

U pacjentéw czesto obserwuje sie ataksje wzrokowsa — trud-
nosci z sigganiem po obiekty i wykonywaniem czynnosci
pod kontrolg wzroku. Zespot Balinta, na ktéry skladajg sie
symultanagnozja, ataksja wzrokowa i apraksja spojrzenia,
czesto wystepuje samodzielnie w PCA, co podkreslat juz au-
tor pierwszego opisu schorzenia — Benson®, wskazujacy na
znaczenie zaburzen wzrokowo-motorycznych w obrazie kli-
nicznym®'®'7). Zespot Gerstmanna, w ktérym cala tetrada
objawow jest niezwykle rzadko spotykana, zdarza si¢ spo-
radycznie, ale bardzo czesto obserwuje sa jego pojedyncze
cechy. Szczegotowe kryteria dla zaniku korowego tylnego
opracowali Tang-Wai i wsp.® (tabela 1).

Metaanaliza, ktérej dokonali Aresi i Giovagnoli®, wyka-
zala, iz najczesciej wystepujacymi (u 70-94% pacjentow)
objawami PCA sa: agnozja wzrokowa, izolowane zabu-
rzenia wzrokowo-przestrzenne, ktopoty z prowadzeniem
auta, apraksja ideomotoryczna, agrafia. Nieco rzadziej
(u 35-65% chorych) obserwuje si¢ aleksje, dezorientacje
w otoczeniu, zespol Gerstmanna, anomie, akalkulie i ze-
spol Balinta. Do objawéw najrzadszych (obserwowanych
u 1-29% oso6b z PCA) nalezg: zaburzenia pamieci epizo-
dycznej, prozopagnozja (niemoznos¢ rozpoznawania twa-
rzy), achromatopsja, parkinsonizm i omamy wzrokowe.
Inne opracowania wskazujg na najwieksza frekwencje dys-
funkcji pamieci operacyjnej, symultanagnozji i apraksji
konczyn. Pelnoobjawowe zespoly Balinta i Gerstmanna wy-
stepuja u zaledwie okoto 30% pacjentéw'®, a jednoczesna
obecnos¢ obu zespoléw nalezy do rzadkosci®.

Na wszystkie wymienione objawy moga si¢ naklada¢ pali-
nopsja (patologiczny powidok: kolejno widziane obrazy na-
chodza na siebie) i pomijanie stronne w sferze wzrokowej
(dostrzeganie obiektow tylko w jednej czesci przestrzeni).
Pomijanie stronne jest stosunkowo czesto obecne w PCA,
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« poczatek przed 65. rokiem zycia
- podstepny poczatek i stopniowa progresja

- poczatkowo zachowane zdolno$¢ zapamietywania i wglad
« niesprawnos$¢ — wynikajaca z zaburzer widzenia przez caty okres choroby

Zespot otepienny charakteryzujacy sie deficytem funkcji wzrokowo-przestrzennych:

- zaburzone funkje wzrokowe przy wykluczonej pierwotnej chorobie oczu i wykluczonym innym podtozu chorobowym (udar, guz)

Niezbedny jeden objaw osiowy:

- dyspraksja konstrukcyjna
- zaburzenia pola widzenia (niedowidzenie)
- zaburzenia orientacji w przestrzeni

- zesp6t Balinta — agnozja symultatywna, ataksja optyczna, apraksja spojrzenia
- zespot Gerstmanna — agrafia, akalkulia, zaburzenia orientacji: prawa/lewa, agnozja palcéw

Objawy dodatkowe:

- aleksja

« apraksja ideomotoryczna lub ubraniowa

- prozopagnozja (zaburzenia rozpoznawania twarzy)

Wyniki badan dodatkowych:

- deficyty poznawcze — wskazujace na dysfunkgje obszardw ciemieniowych i/lub potylicznych
- ogniskowy badZ asymetryczny zanik obszaréw ciemieniowych i/lub potylicznych w badaniach strukturalnych
- ogniskowa/y lub asymetryczna/y hipoperfuzja/hipometabolizm obszaréw ciemieniowych i/lub potylicznych w badaniach funkcjonalnych

Tabela 1. Kryteria PCA

zwykle u pacjentow w pdznej fazie choroby, ale moze by¢
mylone z zaburzeniami pola widzenia®. Jak wskazuja ob-
serwacje badaczy, lewostronny zespo6t pomijania stronnego
(wynikajacy z uszkodzenia prawej potkuli mézgu) u oséb
z PCA jest, podobnie jak u chorych z ogniskowymi uszko-
dzeniami mozgu, czestszy i bardziej nasilony niz zespo6t pra-
wostronny®-?? oraz przewaznie dotyczy wybidrczo modal-
nosci wzrokowej®.

Pacjent z bardziej zaawansowanym PCA moze zachowy-
wac si¢ w gabinecie lekarskim podobnie jak osoba niewido-
ma, np. sprawdza¢ dotykiem polozenie biurka czy krzesta.
Zaburzenia wzrokowo-przestrzenne od poczatku choroby
stanowig gtéwny powdd niesprawnosci pacjenta, a zdol-
nos¢ zapamietywania nowych informacji i wglad w deficy-
ty wzrokowe sg zachowane az do p6znych faz?.

Ponadto w PCA obserwuje si¢ ubytki w polu widzenia (gtow-
nie niedowidzenie polowicze i ¢wiartkowe), achromatopsje,
efekt wzrokowego ttoczenia si¢ obiektow i liter (crowding),
utrwalony patologicznie powidok barw, efekt odwrdcone-
go rozmiaru (pacjentom latwiej czyta¢ mniejszy druk; re-
verse/inverse size effect), ztudzenie poruszania sie statycznych
przedmiotow, postrzeganie pomieszczen jako odwrdconych
090 lub 180 stopni (room tilt illusion)'**?), nadwrazliwo$¢ na
$wiatlo i inne nieprawidtowosci spostrzegania®.

Obecnie w spektrum AD wyréznia si¢ — oprocz klasycznej
postaci amnestycznej i opisywanego wariantu wzrokowe-
go - postac z zaburzeniami zachowania (wariant czolowy),
postac z apraksjg (wariant apraktyczny) i posta¢ z dominu-
jacymi zaburzeniami jezykowymi (okreslang jako wariant
logopeniczny albo jezykowy)®*.

Zaburzenia proceséw poznawczych w PCA w pordwna-
niu z innymi wariantami AD najcze$ciej dotycza czyta-
nia, praksji, rozpoznawania wzrokowego i percepcji relacji
przestrzennych. W mniejszym stopniu obecne sg zaburze-
nia funkcji wykonawczych, aktualizacji stow (mimo bardzo
niskich wynikéw préb nazywania konfrontacyjnego, co wy-
nika z agnozji wzrokowej), rozumienia, liczenia, pamieci
bezposredniej i epizodycznej.
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Z uwagi na wspolng patogeneze PCA, AD i logopenicznego
wariantu afazji pierwotnej postepujacej (logopenic variant of
primary progressive aphasia, IvPPA) badacze zwrocili uwa-
ge na specyfike zaburzen mowy u 0séb z zanikiem korowym
tylnym. Na obecnos¢ tych zaburzen wskazuja juz klasyczne
prace®®, nowsze opracowania podkreslajg natomiast wystepo-
wanie tzw. syndromu logopenicznego (logopenic syndrome),
przejawiajacego si¢ zaburzeniami nazywania (anomia) i flu-
encji stownej oraz wydluzonymi przerwami w wypowie-
dziach, szczegdlnie w przypadku dtuzszych fraz®.
Zaburzenia systemu jezykowego w PCA obejmuja row-
niez deficyty w zakresie analizy stuchowej, powtarzania,
rozumienia i przypominania sléw, mowy opowiesciowej —
z wyraznym spowolnieniem tempa wypowiedzi'® i bleda-
mi fonemicznymi®. Najwieksze trudnosci dotyczg jednak
aktualizacji sléw, podobnie jak w typowej AD. Cierpiacy
na PCA prezentuja zaburzenia przypominajace obrazem
klinicznym IvPP, gtéwnie w zadaniach oceniajacych ana-
lize stuchowa, powtarzanie stéw i ciggu cyfr, ale osiagaja
znacznie lepsze wyniki w probach badajacych rozumienie
i dyskurs narracyjny. Zaburzenia jezykowe sa czeste w PCA
i prawdopodobnie odpowiadaja za niskie wyniki w testach
pamieci stownej. Omawiane podobienstwo do zaburzen je-
zykowych typowych dla AD i IvVPPA ugruntowuje lokaliza-
cje PCA w szerokim spektrum choroby Alzheimera™!'3.
Zaburzenia pamieci wystepuja u okoto 70% pacjentdw z za-
nikiem korowym tylnym, ale nie majg charakteru dominuja-
cego w obrazie klinicznym. Z uwagi na specyfike i lokaliza-
cje dysfunkeji najbardziej zaburzone sa pamie¢ epizodyczna
niewerbalna i pamie¢ operacyjna®'®. Jak si¢ wydaje, deficy-
ty mnestyczne w PCA moga mie¢ charakter wtérny: wynika-
ja nie tyle z zaburzen kodowania (jak u pacjentow z klasycz-
ng AD), ile z trudnosci z wydobyciem informacji. Odroczona
pamie¢ stfowna jest najczesciej nieznacznie zaburzona, nie-
kiedy z powodu zaburzen jezykowych"**¥ (tj. probleméw
z powtarzaniem i rozumieniem dtugich fraz), ktére rowniez
wplywaja na uzyskiwanie nizszych wynikow w testach mie-
rzacych pamie¢ bezposrednig (powtarzanie) i logiczng.
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Brak zgtaszanych skarg na zaburzenia pamieci i niska czu-
to$¢ powszechnie uzywanych metod oceny przesiewowej
u 0s6b z podejrzeniem otepienia skutkujg brakiem rozpo-
znania lub postawieniem diagnozy innej niz PCA.
Zaburzenia poznawcze w przebiegu zaniku korowego tyl-
nego powoduja u pacjentow znaczace trudnosci nie tylko
w pracy zawodowej, lecz takze w wykonywaniu codzien-
nych czynnosci. Dotyczy to prowadzenia i parkowania
samochodu, chodzenia po nieréwnej powierzchni, ko-
rzystania ze stopni i ruchomych schodéw, pokonywania
kraweznikow, poruszania si¢ Srodkami komunikacji miej-
skiej, samodzielnego ubierania si¢, uzywania sprzetéw do-
mowych, czytania ksigzek i prasy, ogladania telewizji.
Wsrod nietypowych objawéw PCA opisywano m.in.: trud-
nosci w odczytywaniu zapisu nutowego®®, zaburzenia we-
chu®), dominujace objawy lekowe® i depresyjne®.

KLINICZNE PODTYPY
ZANIKU KOROWEGO TYLNEGO

Zanik korowy tylny nie jest zespolem jednorodnym. Obraz kli-
niczny zalezy od umiejscowienia zmian zanikowych i od fazy
choroby. Czg$¢ badaczy sklania sie ku podziatowi na kliniczne
podtypy i réznicuje PCA pod wzgledem stronnosci uszkodze-
nia (potkula dominujgca vs niedominujgca)®, przewagi zabu-
rzen wzrokowych albo praksji®®. Inni traktuja réznorodnosé
zaburzen jako kontinuum zmian w przebiegu choroby.
Najczeéciej jednak dokonuje si¢ podzialu na podtyp z do-
minujacymi zaburzeniami wzrokowo-przestrzennymi,
zwigzanymi z dysfunkcja obszaréw potyliczno-ciemienio-
wych, oraz wariant z nasilonymi deficytami wzrokowo-per-
cepcyjnymi, spowodowanymi uszkodzeniem okolic poty-
liczno-skroniowych mézgu®.

W obu wariantach specyfika objawdw jest zwigzana z prze-
biegiem dwodch glownych szlakow przetwarzajacych infor-
macje wzrokowe w moézgu: szlaku brzusznego, odpowie-
dzialnego za rozpoznanie bodzca, i szlaku grzbietowego,
analizujgcego informacje o potozeniu bodzca w przestrzeni,
przede wszystkim na potrzeby dzialania ukierunkowanego
na postrzegany obiekt (np. jak utozenie przedmiotu w prze-
strzeni przeklada si¢ na mozliwos¢ chwycenia go). W wa-
riancie grzbietowym (potyliczno-ciemieniowym) dominu-
ja: zespot Balinta, apraksja i zaburzenia orientacji w terenie,
a w brzusznym (potyliczno-skroniowym) - aleksja i agno-
zja wzrokowa'**”. Najczesciej jednak w praktyce klinicz-
nej spotyka sie typ mieszany, w ktorym opisywane deficyty
naktadaja si¢ na siebie®”, wiec wyodrebnienie dominujgcej
dysfunkcji okazuje sie prawie niewykonalne.

OBJAWY NEUROLOGICZNE

Na poczatku choroby w badaniu neurologicznym nie stwier-
dza si¢ zazwyczaj odchylen od stanu prawidlowego — oprocz
zaburzen wzrokowych, np. agnozji wzrokowej czy atak-
sji wzrokowej. W pdzniejszych etapach badania moga ujaw-

184 ni¢ obecno$¢ drzenia, nieznacznie nasilonego zespolu

parkinsonowskiego, dystonii, mioklonii i odruchéw delibera-
cyjnych. Rzadko spotyka si¢ zaburzenia chodu, sztywnos¢ i na-
pady padaczkowe?**. Nasilenie objaw6w neurologicznych to-
warzyszy zwykle pozniejszym fazom choroby; ale w niektorych
przypadkach osoby z PCA moga prezentowa¢ objawy imitu-
jace zespol korowo-podstawny (corticobasal syndrome, CBS) —

z uwagi na znaczace nasilenie zaburzen praksji®®.

OBJAWY PSYCHIATRYCZNE

W poczatkowym stadium PCA objawy psychiatryczne naleza
do rzadkosci. Najcze$ciej wystepuja: omamy wzrokowe!>2431),
podwyzszony poziom leku, obnizony nastrdj"”), pobudzenie®”.
W bardziej zaawansowanych stadiach pojawiaja si¢ niekiedy
zaburzenia psychiatryczne typowe dla catego spektrum AD®?.

OBRAZ RADIOLOGICZNY

U o0sd6b z PCA obserwuje si¢ obustronny zanik istoty szarej
w tylnej czesci mézgu. Dotyczy to zwlaszcza pierwotnej kory
wzrokowej, wzrokowych obszaréw kojarzeniowych (pola 17.,
18., 19. wedtug Brodmanna - BA) i platéw ciemieniowych,
wraz z tylnymi czesciami zakretéw obreczy, tylnych czesci pla-
tow skroniowych. Atrofia obecna jest rowniez w przednio-
-gornej korze czuciowej (BA 1-3) i ruchowej (BA 4) w mézgu.
Zmiany sg przewaznie obustronne, ale z przewaga zanikow
po stronie prawej. Zanik platéw skroniowych ogranicza si¢ —
glownie prawostronnie — do tylnych czesci, z zachowaniem
bieguna skroniowego, lecz ze zmianami w dolnym $rodko-
wym i gérnym zakrecie skroniowym oraz prawym hipokam-
pie. Rzadko obserwuje si¢ zaniki w lewym hipokampie, atro-
fia jest bardziej nasilona w dolnym i srodkowym zakrecie
skroniowym lewej potkuli mozgu oraz obustronnie w gornej
czesci wyspy, wzgorza, galki bladej, skorupy i tylnych obsza-
rach mozdzku. Zaniki mézgu w nieznacznym nasileniu ob-
serwuje sie tez w tylnych czesciach $rodkowego i dolnego za-
kretu czolowego. W PCA nie stwierdza si¢ natomiast zmian
w przednich obszarach przedczotowych®!2>33-39),

Obraz zmian zanikowych mézgu typowy dla PCA wraz
z opisem neuropsychologicznym i genetycznym mozna
znalez¢é w pracy opublikowanej niedawno przez autoréw
niniejszego artykutu?.

BIOMARKERY W DIAGNOSTYCE
ZANIKU KOROWEGO TYLNEGO

U ponad 80% osob dotknigtych PCA obserwuje si¢ zmiany
w plynie mézgowo-rdzeniowym podobne do typowych dla
AD, charakteryzujace si¢ obnizonym poziomem beta-amy-
loidu oraz podwyzszonymi poziomami catkowitego i ufos-
forylowanego biatka tau®”. Opisana przez nas pacjentka
z mutacjg sprawczg w presenilinie 119 réwniez miala roz-
ktad beta-amyloidu i biatek tau w ptynie mézgowo-rdzenio-
wym wiasciwy dla AD.

Badania funkcjonalne (positron emission tomography, PET; sin-
gle-photon emission computed tomography, SPECT) wskazuja
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odpowiednio na wyzszy metabolizm/poziom perfuzji w pla-
tach czolowych i hipokampach oraz obnizenie metabolizmu/
perfuzji w ptatach ciemieniowych i potylicznych®. Tlustra-
cja wzorca hipoperfuzji mézgowej w badaniu SPECT zostala
przedstawiona w studium przypadku opublikowanym przez
autoréw!'”. W badaniu PET z uzyciem znacznika PIB (Pitts-
burgh compound B) u pacjentéw z PCA stwierdza si¢ hipome-
tabolizm w obszarach ciemieniowo-potylicznych i rozkiad
beta-amyloidu charakterystyczny dla AD®),

W diagnozy réznicowej niezwykle istotng role odgrywa-
ja markery neuropsychologiczne. O ile dla klasycznej po-
staci AD typowe sg poczatkowo wzglednie izolowane za-
burzenia pamieci epizodycznej, spowodowane dysfunkejg
struktur hipokampdw, o tyle PCA cechuje si¢ zaburzenia-
mi wskazujacymi na dysfunkcje grzbietowego lub brzusz-
nego szlaku wzrokowego, przy zachowanej pamieci epizo-
dycznej, szczegolnie stowne;.

PODLOZE GENETYCZNE

Najczesciej zanik korowy tylny jest spowodowany patologia
typowa dla choroby Alzheimera?, ale jego objawy moga
réwniez wystepowaé w innych schorzeniach neurodegene-
racyjnych, np. w chorobach prionowych®”*.

Polimorfizm &4 apolipoproteiny E (APOE), bedacy gene-
tycznym czynnikiem ryzyka rozwoju p6znej postaci AD®,
obserwuje sie u 20-55% 0s6b z PCAPY.U czesci pacjentéw
stwierdza si¢ obecnos¢ mutacji sprawczej dla AD: preseni-
liny 1¢19 j preseniliny 249,

OBRAZ NEUROPATOLOGICZNY

W wigkszosci przypadkéw (nawet do 80%)?Y PCA ma taki
sam obraz zmian neuropatologicznych jak klasyczna posta¢
AD®). Zwyrodnienie neurofibrylarne (neurofibrillary tangles,
NEFT) wystepuje gtdwnie w platach potylicznych, styku cie-
mieniowo-skroniowym i tylnej czeéci zakretéw obreczy®**?,
ale takze w strukturach hipokampéw!?). Blaszki amyloidu
sa natomiast rozproszone we wszystkich obszarach mézgu®.
Dla PCA charakterystyczna jest obecnos¢ znacznie bar-
dziej nasilonych zmian neuropatologicznych w pier-
wotnej korze wzrokowej i drugorzedowych obszarach

wzrokowych oraz styku ciemieniowo-skroniowo-poty-
licznym i tylnym zakrecie obreczy, z wyraznie mniejszym
niz u pacjentéw z AD nagromadzeniem zmian w obsza-
rach przedczotowych méozgu®#?.

ROZNICOWANIE

Wstepna diagnostyka roznicowa PCA obejmuje badania
okulistyczne i neuroobrazowe, majace wykluczy¢ odpo-
wiednio pierwotng chorobe oczu i inng niz neurozwyrod-
nieniowa etiologie zmian w o$rodkowym ukladzie nerwo-
wym, np. zmiany rozrostowe badz naczyniopochodne.

W diagnostyce roznicowej na poziomie klinicznym uwzgled-
nia sie zazwyczaj: chorobe Alzheimera (wariant amnestyczny),
otepienie z cialami Lewyego, zwyrodnienie korowo-podstaw-
ne i wariant Heidenhaina choroby Creutzfeldta-Jakoba. Glow-
ne cechy réznicujace PCA od tych zespoléw podano w tabeli 2.

BADANIE NEUROPSYCHOLOGICZNE

Celami badania neuropsychologicznego w przypadku po-
dejrzenia PCA s3: ustalenie, czy zaburzenia wzrokowo-
-przestrzenne majg charakter izolowany, czy tez towarzysza
im znaczace trudno$ci w zakresie pamieci, funkeji jezyko-
wych i wykonawczych, oraz okreslenie nasilenia i profilu za-
burzen wzrokowo-przestrzennych.

W przesiewowej ocenie funkcji poznawczych znaczace
trudnosci ujawnia Test rysowania zegara™®. Pacjent z PCA
moze mie¢ trudnosci z wpisywaniem liczb wokot tarczy,
np. z powodu agnozji symultatywnej, ataksji wzrokowej czy
palinopsji (rys. 1).

W poszerzonym tescie przesiewowym Addenbrooke’s Cogni-
tive Examination-III (ACE-III)*Y pacjenci z PCA, jako nie-
malze jedyna grupa kliniczna, uzyskuja bardzo niskie wyni-
ki w podskali oceniajacej funkcje wzrokowo-przestrzenne.
Trudnosci, inaczej niz u 0séb z innymi zespotami otepien-
nymi, juz na wczesnym etapie choroby nie ograniczajg sie do
prob konstrukceyjnych. Dotycza rowniez proby liczenia asy-
metrycznie rozlozonych kropek (wymagajacej sprawnego
przenoszenia wzroku z jednego elementu na drugi, co utrud-
nia apraksja spojrzenia) i proby interpretacji liter zdegrado-
wanych (wymagajacej syntezy informacji wzrokowych).

Diagnoza roznicowa z: Objawy

Objawy typowe dla PCA

AD (klasyczny wariant)

Zaburzenia pamieci epizodycznej i innych funkcji poznawczych

Wybidrcze trudnosci wzrokowe przez kilka pierwszych lat

i deficyty wzrokowe przez caty okres choroby s3 gtéwna
przyczyna niesprawnosci pacjenta. Inne zaburzenia poznawcze
(w tym pamieci epizodycznej) pojawiaja sie poZniej

(zazwyczaj objawy dotycza na poczatku jednej koriczyny gérnej)

DLB Fluktuacje stanu poznawczego, wezesne omamy wzrokowe, Omamy wzrokowe i zespét parkinsonowski s3 objawami
zaburzenia zachowania w fazie snu REM, wezesny zespot poznymi w PCA
parkinsonowski

(BD Dominujaca apraksja, znaczaca asymetria zaburzen praksji Dominujacym zaburzeniom gnozji wzrokowej/orientacji

W przestrzeni towarzyszy apraksja — bez cech asymetrii

(JD (postac Heidenhaina)

Bardzo szybki postep choroby, wczesne objawy mézdzkowe,
ataksja

Ewentualnie wystepuja pdZne objawy mézdzkowe;
ataksja wzrokowa

AD - choroba Alzheimera; CBD — zwyrodnienie korowo-podstawne; CJD — choroba Creutzfeldta-Jakoba; DLB — otepienie z ciatami Lewy'ego.

Tabela 2. Réznicowanie: PCA a inne choroby otgpienne
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M A3

A

B

Rys. 1. Proby wypelnienia tarczy zegara przez pacjentke z PCA: A. 3 lata po wystgpieniu pierwszych objawow; B. 4 lata po wystgpieniu

pierwszych objawdw?

W PCA agnozja wzrokowa czyni trudniejszym nazywanie
obiektow przedstawionych na rysunkach konturowych, pod-
czas gdy w trakcie proby aktualizacji stow na podstawie defi-
nicji pacjent nie ma analogicznych trudnoéci (przyktadowo:
nie umie nazwa¢ wiewiorki umieszczonej na rysunku, ale po-
trafi zaktualizowa¢ nazwe po podaniu definicji, np. ,rude
zwierze lesne skaczace po drzewach i zbierajace orzechy”). Pa-
cjent z PCA moze rowniez ujawniac trudnosci w czytaniu juz
na etapie prob przesiewowych, a w prébach pisma widoczna
bywa przestrzenna dezorganizacja tekstu. Na poczatku trud-
nosci dotycza przestrzennego rozmieszczenia stow w zdaniu,
a na pozniejszym etapie — roztozenia liter w stowie (rys. 2).
Ponadto czesto stwierdza si¢ trudnosci w probach ocenia-
jacych pamiec operacyjna, szczegélnie tych, ktore wymaga-
ja odejmowania siodemek lub literowania wspak. Zdolnos¢

toluy J‘M Lato

}0’ A maf}(m_ b,

WU Ay AJW

oA gt .
A e Apaly,

A

odtwarzania informacji stownych po odroczeniu jest wzgled-
nie dobrze zachowana, podobnie jak funkcje wykonawcze.

W badaniu pacjentéw z PCA niezbedny jest taki dobor me-
tod oceny funkcji poznawczych, aby zaburzenia wzroko-
wo-przestrzenne nie powodowaly obnizenia wynikéw oce-
ny innych funkcji. Stad w przypadku znaczacych trudnosci
z percepcja wzrokowa ocenia sie tylko pamie¢¢ materiatu
slownego, a w badaniu funkcji wykonawczych mozna wyko-
rzysta¢ jedynie proby niewymagajace wykorzystania pomocy
wzrokowych. Uzyteczne okazuja si¢ zatem np. proby konflik-
towe i proby go/no go z Frontal Assessment Battery (FAB)“).
Zbadanie funkcji wzrokowo-przestrzennych w PCA wyma-
ga zastosowania prob klinicznych pozwalajacych na ocene:
« wzrokowego rozpoznawania obiektéw (gnozji wzroko-

wej) na tle rozpoznawania stuchowego/dotykowego;

B

Rys. 2. Préba pisma (tekst wigzany pisany pod dyktando) pacjentki z PCA: A. 3 lata po wystgpieniu pierwszych objawéw; B. 5 lat po

wystgpieniu pierwszych objawéw?
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percepciji ksztattu, kierunku, glebi i barw (ocena w kie-

runku agnozji barw/achromatopsji);

« rozpoznawania twarzy (ocena w kierunku prozopagnozji);

percepcji kilku obiektéw naraz (badanie w kierunku

agnozji jednoczesnej);

« zdolnosci wykonywania ruchéw pod kontrola wzroku
(ocena w kierunku ataksji wzrokowej);

« pola widzenia/uwagi wzrokowej (ocena w kierunku nie-
dowidzenia/pomijania stronnego w sferze wzrokowej);

« przeszukiwania wzrokowego;

o percepgji relacji przestrzennych.

Nasilenie deficytéw wzrokowych nie pozwala zazwyczaj na

interpretacje profilu zaburzen na podstawie zlozonych te-

stow psychometrycznych. Uzyteczna moze by¢ natomiast

bateria do oceny korowych zaburzen widzenia, tj. Corti-

cal Vision Screening Test (CORVIST)“?, badajaca ostroé¢

wzroku do blizy, rozpoznawanie ksztattow, wielkosci i od-

cieni barw, rozpoznawanie twarzy, efekt nattoku, zdolnos¢

przeszukiwania wzrokowego, syntezy bodzcéw wzroko-

wych i wyodrebniania obiektow z tla.

POSTEPOWANIE TERAPEUTYCZNE

Postepowanie farmakoterapeutyczne w zaniku korowym
tylnym powinno by¢ takie samo jak w przypadku choroby
Alzheimera. Wytyczne co do wskazan, rodzaju stosowanego
leku i modyfikacji leczenia mozna znalez¢ w licznych opra-
cowaniach po$wieconych farmakoterapii AD“#). Stwier-
dzenie PCA jest wystarczajace do wlaczenia leczenia — nale-
zy to zrobi¢ jak najszybciej. Z uwagi na niespecyficzny profil
zaburzen nie maja tutaj zastosowania powszechnie uzywa-
ne wytyczne, np. wynik skali MMSE“®.

Brakuje doniesien z badan klinicznych potwierdzajacych
skutecznos¢ leczenia PCA, ale pojedyncze doswiadczenia
badaczy wskazuja, iz terapia donepezilem poprawia ogdlne
funkcjonowanie pacjentéw — nie ma jednak wplywu na za-
burzenia funkcji wzrokowo-przestrzennych®.

Objawy obecne w pozniejszych fazach PCA sa podobne do
tych obserwowanych w zaawansowanej typowej AD. Nale-
zy stosowa’ te same formy farmakoterapii, poniewaz zanik
korowy tylny w poznym przebiegu prezentuje si¢ jak petno-
objawowa choroba Alzheimera. Nie wiadomo, jak skutecz-
nie dzialajag w przypadku pacjentéw z PCA inne leki po-
wszechnie stosowane w AD (rywastygmina, galantamina,
memantyna) - rzadkos¢ omawianego schorzenia i trudno-
$ci diagnostyczne nie pozwolily dotad tego okreslic.
Brakuje réwniez wytycznych dotyczacych postepowania
niefarmakologicznego, opisano bowiem jedynie pojedyncze
przypadki, charakteryzujace si¢ duzym zréznicowaniem.
Konieczne wydaje si¢ u§wiadomienie pacjentowi i jego ro-
dzinie podtoza dolegliwosci oraz konsekwencji diagnozy
PCA. Warto wyja$ni¢ proces narastania poszczegdlnych
zmian, podkresli¢ znaczenie natychmiastowego zakoncze-
nia pracy zawodowej, koniecznos¢ zaprzestania prowadze-
nia pojazddéw i obstugi jakichkolwiek urzadzen mechanicz-
nych, a takze przekazania notarialnego spraw urzedowych
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lub finansowych pelnomocnikowi - z uwagi na trudnosci
z podpisywaniem sie. Wazne jest wskazanie na koniecznosé¢
asysty drugiej osoby podczas poruszania si¢ w terenie i na
mozliwos¢ korzystania z innych niz wizualne zrddet infor-
magji (radio, audiobooki).

To, ze schorzenie ma charakter postepujacy i najczesciej
wystepuje przed 65. rokiem zycia, gdy wspotmalzonek pa-
cjenta jest czesto nadal czynny zawodowo, implikuje ko-
nieczno$¢ zapewnienia opieki osob trzecich. W wiekszosci
przypadkow opieka okazuje si¢ konieczna juz w poczatko-
wym stadium choroby, inaczej niz w typowej AD. Zabu-
rzenia procesow wzrokowo-przestrzennych maja znaczaco
wiekszy i bardziej inwalidyzujacy wptyw na funkcjono-
wanie pacjenta niz np. zaburzenia pamieci epizodycznej.
Wazne, aby w otoczeniu chorego nie zmienia¢ utozenia po-
mieszczen, sprzetow i waznych przedmiotéw — korzystanie
z dawnych danych topograficznych pozwala osobie z PCA
lepiej funkcjonowaé w mieszkaniu.

Pomijaniu stronnemu, spowodowanemu dysfunkcjami
w obrebie potkuli prawej, czesto towarzyszy nie§wiadomoséé
nasilenia znaczacych deficytow przestrzennych, nierzadko
przy zachowanej swiadomosci np. deficytow mnestycznych,
co moze znaczgco wplywaé na zachowania pacjenta, a na-
wet stanowi¢ zagrozenie dla jego zycia lub zdrowia czy bez-
pieczenstwa innych oséb.

MOZLIWOSCI REHABILITACJI

Z powodu braku dowodéw na skutecznos¢ rehabilitacji
w wiekszoéci choréb neurozwyrodnieniowych wydaje sie, ze
w przypadku PCA jedynymi mozliwosciami sg oddziatywania
psychoedukacyjne, trening zachowanych umiejetnosci i proba
wprowadzenia technik wspomagajacych zaburzone funkgje.
Eksperymentalne strategie rehabilitacyjne dla pacjentow w ze-
spotem Balinta w PCA, polegajace na zwiekszeniu poczucia
pewnosci siebie i wlasnej wartosci, mialy pomaga¢ w radze-
niu sobie z problemami wzrokowo-przestrzennymi wraz z ich
narastaniem“. Takie podejécie umozliwiato transfer wyuczo-
nych strategii na rzeczywiste sytuacje zyciowe. U pacjentow
w bardziej zaawansowanym stadium PCA terapia skupiata sie
na podtrzymywaniu zachowanych umiejetnosci. Niemniej —
za sprawg szybkiej progresji zaburzen wzrokowo-przestrzen-
nych - rehabilitacja i terapia nie maja trwaltego charakteru.
Wraz z postepem choroby znacznie trudniej prowadzi¢ dzia-
fania terapeutyczne, staja si¢ one tez mniej skuteczne.

Roca i wsp.®” sugeruja wykorzystanie obu podejs¢ jedno-
czesnie. W ich ujeciu dziatania psychoedukacyjne maja na
celu uswiadomienie pacjentowi i jego bliskim, czym jest cho-
roba i z jakimi konsekwencjami w codziennym funkcjono-
waniu si¢ wigze. Psychoedukacja stuzy rowniez omoéwie-
niu réznic miedzy widzeniem oraz procesami spostrzegania
i rozpoznawania wzrokowego. Wspdlnie z terapeutg chory
identyfikuje codzienne problemy. Praktyczna czes¢ rehabi-
litacji ma przede wszystkim zmniejszy¢ problemy z odnaj-
dywaniem przedmiotéw. Wykorzystuje si¢ ¢wiczenia wspo-
magajace rozpoznawanie obiektow, trening wzrokowego
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przeszukiwania przestrzeni i inne dziatania, sprzyjajace np.
redukeji trudnosci podczas nalewania napojéw. Opracowu-
je si¢ indywidualny trening stosowania strategii kompensa-
cyjnych i np. rozumienia notatek zapisanych przez opiekuna.
Bardziej tradycyjne formy rehabilitacji zaburzonych funkcji
w PCA to m.in. ¢wiczenia rozpoznawania liter i pisania.

PODSUMOWANIE

Zanik korowy tylny jest schorzeniem neurozwyrodnienio-
wym mieszczacym sie w spektrum choroby Alzheimera.
Wystepuje niezwykle rzadko i stanowi dla klinicysty wy-
zwanie diagnostyczne. Przebieg nietypowy dla wiekszoéci
otepien, brak dominujacych zaburzen pamieci, koniecznos¢
przeprowadzenia poszerzonej diagnostyki, czesto z uzyciem
kosztownych badan, oraz brak doniesien o skutecznosci le-
czenia przekladaja si¢ na trudnosci zaréwno w rozpozna-
waniu PCA, jak i w postepowaniu z osoba nim dotknieta.
Omawiana choroba szybciej niz inne schorzenia otgpien-
ne i w znacznie wiekszym stopniu ogranicza samodzielno$¢
pacjenta. Z powodu niewielkich do$wiadczen klinicystow
i opiekunéw brakuje wypracowanych sposoboéw radzenia
sobie z objawami poznawczymi i pozapoznawczymi w prze-
biegu zaniku korowego tylnego.

Do prawidtowego diagnozowania i leczenia PCA konieczne
sa: rozpowszechnianie wiedzy o tym zjawisku, wspdtpraca
wielu specjalistow (lekarzy réznych specjalnosci, neuropsy-
chologow, niekiedy genetykow) oraz tworzenie wytycznych
diagnostycznych i terapeutycznych.
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