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Definicja

Ot´pienie (F 00.03) jest zespo∏em spowodowanym chorobà mózgu, zwykle przewlek∏à i post´pujàcà, w którym
dochodzi do licznych zaburzeƒ wy˝szych funkcji korowych, takich jak: pami´ç, myÊlenie, orientacja, rozumienie,
liczenie, uczenie si ,́ j´zyk i zdolnoÊç porównywania, osàd i dokonywanie racjonalnych wyborów. ÂwiadomoÊç
jest jasna. UpoÊledzeniu funkcji poznawczych zwykle towarzyszy, a czasami poprzedza os∏abienie kontroli nad
reakcjami emocjonalnymi, zachowaniem w grupie spo∏ecznej czy motywacjà.

Epidemiologia i podstawy patogenetyczne ot´pienia

Ot´pienie dotyka Êrednio liczàc 10% osób, które ukoƒczy∏y 65 lat. Jak wykazujà badania kliniczno-patologiczne,
45–50% osób cierpi z powodu choroby Alzheimera (AD). WÊród przyczyn pierwotnie zwyrodnieniowych
ot´pienia poza AD wyró˝nia si´ tak˝e:
● ot´pienie z cia∏ami Levy’ego (DLB),
● ot´pienie czo∏owo-skroniowe (FTD).
Istotnà grup´ (25%) stanowià tak zwane przypadki mieszane (MIXT), to znaczy, ˝e w mózgach tych osób
wyst´puje zarówno degeneracja alzheimerowska, jak i zmiany naczyniopochodne. Ot´pienie pierwotnie zwy-
rodnieniowe spowodowanie jest toksycznym oddzia∏ywaniem patologicznie konformowanych bia∏ek, takich
jak: β-amyloid, tau i α-synukleina. Ot´pienie naczyniopochodne (VaD) wydaje si´ byç stosunkowo rzadkà
przyczynà ot´pienia (10-15%) i ma ono charakter wtórny do zmian naczyniowych, najcz´Êciej pochodzenia
mia˝d˝ycowego.
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Ryc. 1. ObecnoÊç β-amyloidu, α-synukleiny i bia∏ka tau stanowi przyczyn´
chorób pierwotnie zwyrodnieniowych mózgu: AD, DLB, FTD
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Rozpoznanie wst´pne

Rozpoznanie wst´pne ot´pienia obejmuje zazwyczaj Krótkà Skal´ Oceny Stanu Psychicznego i Test Rysowania
Zegara, które wykonane razem zwi´kszajà czu∏oÊç badania.

Krótka Skala Oceny Stanu Psychicznego (MMSE)
Wynik liczbowy okreÊla ogólny poziom mo˝liwoÊci poznawczych osoby badanej. Stanowi on sum´ punktów
uzyskanych w próbach oceniajàcych: orientacj´ w czasie i w miejscu, zapami´tywanie trzech wyrazów, uwag´
i liczenie, swobodne odtwarzanie wczeÊniej zapami´tanych wyrazów po krótkim odroczeniu, nazywanie dwóch
przedmiotów, wykonywanie poleceƒ s∏ownych, pisanie oraz kopiowanie dwóch przecinajàcych si´ pi´ciokàtów
(Folstein i wsp.,1975). Maksimum wynosi 30 punktów. Wynik poni˝ej 24 punktów sugeruje obecnoÊç procesu
ot´piennego i wskazuje na koniecznoÊç podj´cia dalszych badaƒ diagnostycznych. Na ostateczny wynik majà
wp∏yw wiek i wykszta∏cenie chorego.

Test Rysowania Zegara
Test Rysowania Zegara polega na rysowaniu zegara wraz ze wskazówkami, wskazujàcymi okreÊlonà godzin .́
Analiza rysunków umo˝liwia ocen´ wszystkich procesów wzrokowo-przestrzennych, planowania, myÊlenia
abstrakcyjno-poj´ciowego.

Ocena kliniczna chorego z ot´pieniem powinna byç wielodyscyplinarna i przeprowadzona pod kàtem inter-
nistycznym, neurologicznym oraz psychologicznym i psychiatrycznym.

Na wst´pnym etapie nale˝y wykluczyç inne ni˝ pierwotnie zwyrodnieniowe przyczyny demencji:
● guzy i krwiaki,
● nadu˝ywanie alkoholu,
● obecnoÊç choroby nowotworowej,
● wp∏yw leków,
● niedobór witaminy B12, kwasu foliowego,
● niedoczynnoÊç tarczycy,
● infekcj´ wirusem HIV.

Ryc. 2. Pacjent z chorobà Alzheimera; wyniki Testu Rysowania Zegara
przeprowadzonego w trzech kolejnych latach
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¸agodne zaburzenia poznawcze (MCI)

Kryteria diagnostyczne MCI
● skargi na upoÊledzenie pami´ci – preferowany obiektywny wywiad,
● obiektywnie stwierdzone pogorszenie pami´ci lub upoÊledzenie innego obszaru poznawczego poni˝ej

wartoÊci odpowiednich dla wieku i wykszta∏cenia,
● prawid∏owe globalne funkcjonowanie poznawcze,
● zasadniczo niezaburzona codzienna aktywnoÊç ˝yciowa,
● brak ot´pienia.

MCI ciàgle jeszcze stanowi rozpoznanie kontrowersyjne. Cz´Êç osób z tym rozpoznaniem mo˝e powróciç do
normy, cz´Êç pozostanie stabilna, a u cz´Êci wystàpi ot´pienie. Najcz´Êciej jest to AD, lecz i inne choroby
zwyrodnieniowe i naczyniopochodne tak˝e mogà byç poprzedzone okresem ∏agodnych, wybiórczych zabu-
rzeƒ poznawczych. Najcz´stszà postacià zaburzeƒ poznawczych sà deficyty w zakresie pami´ci, amnestyczne
i te przechodzà najcz´Êciej z czasem w AD.
Uwa˝a si ,́ ˝e rocznie u 12% osób z rozpoznanym MCI wystàpià objawy ot´pienia, a w grupie osób zdrowych
nie b´dzie to wi´cej ni˝ 1,5% przypadków.

Obraz kliniczny
Istotà MCI sà skargi na zaburzenia pami´ci zg∏aszane przez pacjenta albo przez jego opiekuna. Nie zawsze
muszà to byç jednak wy∏àcznie skargi na deficyt pami´ci. Mogà one dotyczyç tak˝e innych funkcji poznaw-
czych, takich jak: procesy postrzegania i j´zykowe, pami´ç, myÊlenie, funkcje wzrokowo-przestrzenne i wy-
konawcze, albo mogà to byç zaburzenia zachowania lub nastroju. Te ostatnie cz´Êciej b´dà zg∏aszane przez
osob´ bliskà choremu. Podczas badania neuropsychologicznego stwierdza si´ obiektywne zaburzenia w za-
kresie jednej lub kilku funkcji poznawczych, ale nie stwierdza si´ cech ot´pienia. Chory taki funkcjonuje bez
zarzutu w zakresie czynnoÊci dnia codziennego. Niekiedy mo˝e to byç osoba kontynuujàca swoje obowiàzki
zawodowe.

MCI

AD VaD DLB FTD

ot´pieniestabilnenorma

Tab. 1.

Zaburzona jedna funkcja poznawcza, ale nie pami´ç FTD, DLB, VD, AD

Zaburzona tylko pami´ç AD

Zaburzone wiele funkcji poznawczych VD, AD
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Nieprawid∏owoÊci w badaniach pomocniczych
W MCI nie ma uznanych wg EBM (ang. Evidence Based Medicine) odchyleƒ w badaniach dodatkowych.
Wszystkie znane wyniki czynnoÊciowych badaƒ neuroobrazowych ciàgle nie majà jednoznacznej wartoÊci.
Na pewno badania PET, SPECT lub NMR sà czu∏ymi markerami przechodzenia z fazy MCI do ot´pienia. Spo-
Êród badaƒ neuroobrazowych strukturalnych tylko analiza obj´toÊci uk∏adu hipokampalnego mo˝e mieç pew-
ne znaczenie. Biomarkery, a wi´c najcz´Êciej oznaczanie z p∏ynu mózgowo-rdzeniowego st´˝eƒ β-amyloidu
i patologicznie fosforylowanego bia∏ka tau, równie˝ nie sà rekomendowane.

Rozpoznanie ró˝nicowe
Jest bardzo trudne, g∏ównie mo˝liwe w oparciu o powtarzane co roku badanie neuropsychologiczne i czyn-
noÊciowe badania neuroobrazowe. Istotne znaczenie na etapie MCI ma wykluczenie depresji du˝ej, a tak˝e
rozpoznanie zespo∏u depresyjnego. Najpopularniejszym narz´dziem u˝ywanym w tym celu przez „niespe-
cjalist´” jest Geriatryczna Skala Oceny Depresji.

Leczenie
Nie udowodniono, ˝e istnieje leczenie skuteczne w MCI w myÊl zasad EBM. Jednak˝e istnieje wiele opu-
blikowanych badaƒ klinicznych dotyczàcych inhibitorów acetylocholinesterazy, piracetamu, ginkgo biloba, 
estrogenów, selegiliny, witaminy E i C, a tak˝e niesterydowych leków przeciwzapalnych.

Choroba Alzheimera

Definicja
Choroba Alzheimera charakteryzuje si´ klinicznie przede wszystkim ot´pieniem. Cechy kliniczne ot´pienia
alzheimerowskiego muszà spe∏niaç kryteria dla tej choroby: DSM IV-R, (Amerykaƒskie Towarzystwo Psy-
chiatryczne) [1994], Mi´dzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji Chorób i Problemów Zdrowotnych WHO
(ostatnia rewizja dziesiàta ICD-10) oraz kryteriów ustalonych w USA w 1984 r. przez NINCDS-ADRDA 
(National Institute of Neurological and Communicative Disorders and Stroke i The Alzheimerís Disease and
Related Disorders Association) [Mc Khan i wsp., 1984].

I. Kryteria klinicznego rozpoznania PRAWDOPODOBNEJ choroby Alzheimera:
● ot´pienie ocenione na podstawie badania klinicznego, udokumentowane w takich skalach, jak np.

Krótka Ocena Stanu Psychicznego (MMSE) lub Skala Demencji Blesseda oraz potwierdzone w badaniu
neuropsychologicznym,

● deficyty w zakresie co najmniej dwóch funkcji poznawczych,
● post´pujàcy charakter zaburzeƒ pami´ci i innych funkcji poznawczych,
● nieobecnoÊç zaburzeƒ ÊwiadomoÊci,
● poczàtek zachorowania pomi´dzy 40.–90. r.˝., najcz´Êciej powy˝ej 65. r.˝.,
● nieobecnoÊç chorób ogólnoustrojowych i innych chorób mózgu.

✔ Rozpoznanie prawdopodobnej choroby Alzheimera jest dodatkowo potwierdzone przez:
● post´pujàce zaburzenia wy˝szych czynnoÊci nerwowych (afazja, apraksja i agnozja),
● zaburzenie aktywnoÊci ˝ycia codziennego i zmiana wzorców zachowania,
● wyst´powanie podobnych zaburzeƒ w rodzinie, szczególnie, jeÊli by∏y potwierdzone badaniem neuro-

patologicznym,

Kryteria kliniczne rozpoznania choroby Alzheimera NINCDS-ADRDA
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● badania laboratoryjne: prawid∏owy wynik badania p∏ynu mózgowo-rdzeniowego, zapis EEG prawid∏owy
lub zmiany nieswoiste, np. pojawianie si´ czynnoÊci wolnej, zanik mózgu w tomografii komputerowej,
z progresjà zmian udokumentowanà w kolejnych badaniach.

✔ Objawy, które mogà wyst´powaç w prawdopodobnej chorobie Alzheimera, po wykluczeniu innych
przyczyn ot´pienia:
● okres stabilizacji objawów przy post´pujàcym przebiegu choroby,
● objawy towarzyszàce: przygn´bienie, bezsennoÊç, nietrzymanie afektu, z∏udzenia, omamy, urojenia,

myÊli katastroficzne, pobudzenie psychoruchowe, zaburzenia seksualne, spadek masy cia∏a,
● inne zaburzenia neurologiczne, szczególnie u chorych w zaawansowanej postaci choroby: objawy

ruchowe, takie jak: wzrost napi´cia mi´Êniowego, mioklonie, zaburzenia chodu,
● napady padaczkowe w zaawansowanym stadium choroby,
● prawid∏owy obraz mózgu w badaniu tomografii komputerowej.

II. Kliniczne rozpoznanie MO˚LIWEJ choroby Alzheimera:
● mo˝e byç ustalone na podstawie stwierdzenia zespo∏u ot´piennego, przy nieobecnoÊci innych chorób

neurologicznych, psychicznych i ogólnoustrojowych, które mog∏yby byç przyczynà ot´pienia,
● w przypadkach z nietypowym poczàtkiem, objawami klinicznymi i przebiegiem choroby mo˝e byç

przyj´te w obecnoÊci innych chorób mogàcych powodowaç ot´pienie, które jednak w tym przypadku
nie sà uwa˝ane za jego przyczyn´,

● powinno byç zastosowane w pracy naukowej w przypadku stopniowego narastania znacznego deficytu
jednej funkcji poznawczej przy braku innych przyczyn, mo˝liwych do przyj´cia.

✔ Objawy nasuwajàce du˝e wàtpliwoÊci, co do rozpoznania PRAWDOPODOBNEJ choroby Alzheimera:
● nag∏y udarowy poczàtek,
● ogniskowe objawy neurologiczne: niedow∏ad po∏owiczy, zaburzenia czucia, ubytki w polu widzenia

i zaburzenia koordynacji, wyst´pujàce we wczesnym stadium choroby,
● napady padaczkowe lub zaburzenia chodu na poczàtku lub we wczesnym okresie choroby.

III.Kryteria rozpoznania PEWNEJ choroby Alzheimera:
● kliniczne kryteria prawdopodobnej choroby Alzheimera oraz
● typowe zmiany histopatologiczne w materiale z biopsji lub autopsji.

Epidemiologia
Liczb´ osób z chorobà Alzheimera na Êwiecie ocenia si´ na 15-21 milionów. Ekstrapolujàc wyniki ró˝nych ba-
daƒ epidemiologicznych (w tym polskich) szacuje si ,́ ˝e w naszym kraju ró˝ne postacie ot´pienia dotyczà
oko∏o 500 tys. osób. Po∏ow´ tej liczby stanowi ot´pienie typu Alzheimera. ZachorowalnoÊç na AD podwaja si´
mniej wi´cej w okresach co 5 lat u osób pomi´dzy 65.–85. r.˝. (Ritchie, 2002). Dla ludzi, którzy przekroczyli
85. r.˝. zasada ta ju˝ nie obowiàzuje. W tym przedziale wiekowym odsetek przypadków AD zmniejsza si´ na
korzyÊç ot´pienia naczyniopochodnego.
Bardzo wiele poszukiwaƒ epidemiologicznych na Êwiecie dotyczy czynników ryzyka genetycznych i Êrodo-
wiskowych predysponujàcych do zachorowania na AD. Do tej pory bezspornym i jedynym takim czynnikiem
ryzyka jest wiek (Hofman i wsp., 1991).
Innym dyskutowanym Êrodowiskowym czynnikiem ryzyka jest poziom wykszta∏cenia. Ustalono, ˝e im wi´cej
lat nauki, tym objawy kliniczne rozwijajà si´ póêniej, a przebieg choroby bywa ∏agodniejszy. Samotne ˝ycie,
brak kontaktów towarzyskich i rodzinnych wydaje si´ tak˝e sprzyjaç rozwojowi AD. Bardzo dyskusyjny i ciàgle
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nie rozstrzygni´ty jest problem wp∏ywu hormonalnej terapii zast´pczej (HTZ) na opóênienie pojawiania si´ AD.
Wi´kszoÊç metaanaliz dotychczasowych wyników badaƒ nie potwierdzi∏a takich zale˝noÊci. Innym sugerowa-
nym i nie potwierdzonym czynnikiem ochronnym by∏o przyjmowanie niesterydowych leków przeciwzapalnych
lub antyoksydantów (selegiliny, witamin C i E).

Obraz kliniczny
Na wczesnym etapie przeciw chorobie Alzheimera Êwiadczy obecnoÊç objawów piramidowych, mó˝d˝ko-
wych, pozapiramidowych oraz mioklonii i zaburzeƒ zwieraczy.
Szczegó∏owy opis objawów klinicznych i przebiegu choroby zawiera skala GDS (Global Deterioration State),
powszechnie u˝ywana w celu okreÊlenia stopnia zaawansowania choroby.

1. Bez zaburzeƒ poznawczych
Bez subiektywnych skarg na os∏abienie (upoÊledzenie) pami´ci, bez zaburzeƒ pami´ci podczas badania
klinicznego.

2. Bardzo ∏agodne zaburzenia poznawcze
Subiektywne skargi na zaburzenia pami´ci, najcz´Êciej w nast´pujàcych obszarach:

● zapominanie, gdzie umieÊci∏o si´ dobrze znane rzeczy, zapominanie nazw poprzednio dobrze sobie
znanych,

● bez obiektywnych zaburzeƒ pami´ci w badaniu klinicznym,
● bez obiektywnie potwierdzonych trudnoÊci w pracy i w kontaktach spo∏ecznych,
● niepokój chorego proporcjonalny do prezentowanych zaburzeƒ.

3. ¸agodne zaburzenia poznawcze
NajwczeÊniejsze wyraênie widoczne deficyty. Objawy dotyczà wi´cej ni˝ jednego z wymienionych obszarów:

● chory mo˝e si´ zgubiç podró˝ujàc do nieznanych sobie miejsc,
● wspó∏pracownicy zauwa˝ajà, ˝e chory gorzej spe∏nia swoje zadania w pracy,
● pojawiajà si´ widoczne dla najbli˝szego otoczenia trudnoÊci w odnajdywaniu s∏ów i nazwisk,
● chory zapami´tuje relatywnie niewiele informacji z przeczytanego rozdzia∏u,
● wyst´puje trudnoÊç zapami´tania nazwisk osób dopiero co poznanych,
● chory mo˝e zgubiç albo od∏o˝yç w niew∏aÊciwym miejscu wartoÊciowe przedmioty,
● pojawiajà si´ wychwytywane w testach klinicznych zaburzenia koncentracji.

Obiektywne stwierdzenie zaburzeƒ pami´ci mo˝liwe tylko po bardzo szczegó∏owym badaniu.
Gorsze wype∏nianie trudnych zadaƒ zawodowych i spo∏ecznych. Pojawia si´ wypieranie zaburzeƒ. Objawom
towarzyszy ∏agodny lub umiarkowany l´k.

4. Umiarkowane zaburzenia poznawcze
Wyraêny deficyt widoczny w dok∏adnym badaniu. Zaburzenia te przejawiajà si´ nast´pujàco:

● pacjent przestaje orientowaç si´ w aktualnych wydarzeniach,
● zaburzenia dotyczà pami´ci wydarzeƒ z osobistej historii chorego,
● zaburzenia koncentracji widoczne podczas seryjnego odejmowania,
● pogarsza si´ umiej´tnoÊç podró˝owania i mo˝liwoÊç zarzàdzania w∏asnymi finansami.

Skala GDS
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Cz´sto nie stwierdza si´ zaburzeƒ dotyczàcych:
● orientacji co do czasu i osoby,
● rozpoznawania znanych choremu miejsc i twarzy,
● podró˝owania do znanych miejsc.

Niemo˝noÊç wykonywania z∏o˝onych zadaƒ. Wypieranie stanowi podstawowy mechanizm obronny. Obser-
wuje si´ blednàcy afekt i ucieczk´ od wyzwaƒ.

5. Ârednio g∏´bokie zaburzenia poznawcze
Chory nie mo˝e ˝yç samodzielnie bez pomocy osoby drugiej. Podczas badania chory nie mo˝e przypo-
mnieç sobie nawet bardzo wa˝àcych aspektów jego obecnego ˝ycia, np. znanego od wielu lat adresu lub
numeru telefonu, nazwisk nauczycieli ze szko∏y Êredniej. Czasami stwierdza si´ pewne zaburzenia w ocenie
czasu (daty, dnia tygodnia, pory roku) lub miejsca. Wykszta∏cone osoby mogà mieç trudnoÊci w odejmowa-
niu wspak od 40 po 4 lub od 20 po 2. Chory na tym etapie cechuje si´ jeszcze zachowanà wiedzà na temat
wielu kluczowych faktów dotyczàcych jego i innych. Niezmiennie zna swoje imi´ i przewa˝nie pami´ta imiona
wspó∏ma∏˝onka i dzieci. Nie potrzebuje pomocy w myciu si´ i jedzeniu, ale mo˝e mieç pewne problemy we
w∏aÊciwym doborze ubrania, stosownie do okolicznoÊci.

6. G∏´bokie zaburzenia poznawcze
Chory niekiedy mo˝e zapomnieç imi´ wspó∏ma∏˝onka od którego, jako opiekuna, jest ju˝ w pe∏ni uzale˝-
niony. Nie ma prawie zupe∏nie rozeznania co do aktualnych wydarzeƒ i nabytych doÊwiadczeƒ. Pozostaje
Êladowa pami´ç przesz∏oÊci. Praktycznie chory nie posiada wiedzy o otoczeniu, czasie (roku kalendarzo-
wym), porze roku itd. Mo˝e potrzebowaç pomocy w czynnoÊciach dnia codziennego, np. mo˝e przestaç
kontrolowaç zwieracze. Potrzebuje opieki podczas podró˝y, ale niekiedy mo˝e sam podró˝owaç do zna-
nych sobie miejsc. Rytm dobowy cz´sto bywa zaburzony. Prawie zawsze chory przypomina sobie w∏asne
imi .́ Czasami odró˝nia znane sobie osoby ze swojego otoczenia od osób sobie nieznanych.

Pojawiajà si´ zmiany osobowoÊci i zaburzenia emocjonalne. Sà one doÊç zmienne i obejmujà:
● zachowania b´dàce skutkiem urojeƒ, np. pacjent mo˝e oskar˝aç wspó∏ma∏˝onka o oszustwo, mo˝e

rozmawiaç z nieistniejàcymi postaciami z otoczenia albo z w∏asnym odbiciem w lustrze, pojawia si´
zachowanie obsesyjne, np. ciàg∏e mycie ràk.

● objawy l´ku, pobudzenie, niekiedy pojawiajà si´ po raz pierwszy nie wyst´pujàce wczeÊniej zachowania
agresywne, apatia i utrata nap´du; chory nie mo˝e skupiç myÊli wystarczajàco d∏ugo, by zaplanowaç
celowe dzia∏anie.

7. Bardzo g∏´bokie zaburzenia poznawcze (ci´˝kie ot´pienie)
Wszystkie zdolnoÊci werbalne znikajà w przebiegu tego etapu. Poczàtkowo pozostaje kilka s∏ów, proste
zdania, ale tylko o przybli˝onym znaczeniu. Póêniej chory wydaje tylko pojedyncze dêwi´ki. Wyst´puje pe∏ne
nietrzymanie moczu. Niezb´dna jest pomoc w myciu i karmienie. Zanikajà mo˝liwoÊci ruchowe, np. chory
przestaje chodziç. Nast´puje ca∏kowite rozprz´˝enie mo˝liwoÊci wykonawczych mózgu. Obecne sà neuro-
logiczne objawy Êwiadczàce o uogólnionym uszkodzeniu kory mózgowej.

Dobrym podsumowaniem opisanych objawów jest podzia∏ na problemy dotyczàce trzech sfer ˝ycia chorego;
sà to:
● zaburzenia poznawcze,
● zaburzenia w zakresie czynnoÊci dnia codziennego,
● zaburzenia psychopatologiczne.
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Nieprawid∏owoÊci w badaniach pomocniczych
Obowiàzujàce obecnie ustalenia Komitetu JakoÊci do Spraw Ot´pienia Amerykaƒskiej Akademii Neurologicznej
z 2001 sugerujà, ̋ e podstawà kryteriów rozpoznania choroby Alzheimera sà kryteria NINCDS-ADRDA (Mc Khan
i wsp., 1984).
Podsumowanie wyników pracy Komitetu dotyczàce rozpoznawania AD sprowadza si´ do kilku punktów
(Chui, 2002) czy (Ritchie, 2002):
● DSM III R (i identyczne z nim DSM IV) powinno byç u˝ywane w celu rozpoznania ot´pienia,
● albo NINCDS-ADRDA albo DSM III R powinny byç podstawà rozpoznania klinicznego AD,
● strukturalne badania neuroobrazowe sà w∏aÊciwe w celu dokonania wst´pnej oceny chorego z ot´pieniem,

ale nie mogà byç u˝ywane do rozpoznawania AD,
● badania obrazowania czynnoÊciowego, oznaczanie w p∏ynie mózgowo-rdzeniowym znanych biomarkerów,

polimorfizm APO E i inne genotypowanie, sà w chwili obecnej niew∏aÊciwe dla rozpoznawania AD,
● oznaczanie w p∏ynie mózgowo-rdzeniowym bia∏ka 14-3-3 jest przydatne jako dodatkowe narz´dzie w roz-

poznawaniu CJD,
● poszukiwanie depresji, niedoboru witaminy B12 i niedoczynnoÊci tarczycy sà istotne przy rozpoznawaniu

ot´pienia.

Rozpoznanie ró˝nicowe
Obejmuje koniecznoÊç wykluczenia:
● ot´pienia naczyniopochodnego i mieszanego,
● ot´pienia z cia∏ami Levy’ego,
● ot´pienia czo∏owo-skroniowego,
● zespo∏u Hakima,
● choroby Creutzfeldta-Jakoba.

Leczenie
Nie ma leczenia przyczynowego (Doody, 2001). Leczenie objawowe to zaaprobowane zarówno przez FDA,
jak i EMEA:
● dla wczesnej fazy choroby inhibitory esterazy acetylocholinowej – donepezil (Aricept, Cogiton, Donepex,

Yasnal), riwastigmina (Exelon) i galantamina (Nivalin),
● dla stadium zaawansowanego – memantyna (Axura, Ebixa).

Leczenie to poprawia w pewnym stopniu zaburzenia poznawcze, a tak˝e wp∏ywa na zaburzenia zachowania
i funkcjonowanie chorego w zakresie czynnoÊci dnia codziennego. Wyst´pujàce w chorobie objawy depre-
sji powinny byç leczone inhibitorami zwrotnymi serotoniny, jak równie˝ lekami jednoczeÊnie wp∏ywajàcymi
na przekaênictwo noradrenergiczne.

Zaburzenia psychotyczne nale˝y leczyç neuroleptykami, przy czym wymaga to zachowania ostro˝noÊci ze
wzgl´du na mo˝liwoÊç wystàpienia:
● zespo∏u parkinsonowskiego – w przypadku neuroleptyków klasycznych,
● mo˝liwoÊci wystàpienia powik∏aƒ (udar mózgu, cukrzyca) – w przypadku neuroleptyków drugiej generacji.

Bardzo istotne wydaje si´ wspomaganie leczenia farmakologicznego ró˝nymi formami leczenia pozafarmako-
logicznego. W pierwszej fazie choroby jest to trening pami´ci, a potem trening codziennego funkcjonowania
chorego, ale przede wszystkim sà to dzia∏ania edukacyjne i wsparcie dla opiekuna.



9Zespo∏y ot´pienne

Leczenie przyczynowe (aktualnie w trakcie badaƒ klinicznych):
● szczepionki,
● leki przeciwdzia∏ajàce strukturze β-fa∏dowej bia∏ek,
● leki blokujàce patologicznà fosforylacj´ bia∏ka tau,
● inhibitory β- i α-sekretazy oraz wzmacniacze α-sekretazy.

Ot´pienie naczyniopochodne (VaD) i mieszane (MIXT)

Kryteria diagnostyczne VaD
● Nierówne roz∏o˝enie deficytów funkcji poznawczych, z zaoszcz´dzeniem niektórych. Pami´ç mo˝e byç

znacznie zaburzona, podczas gdy myÊlenie, intelekt, analiza informacji mo˝e byç zaburzona w umiarko-
wanym stopniu.

● Istniejà objawy ogniskowego uszkodzenia mózgu, manifestujàce si´ co najmniej jednym z poni˝szych:
● jednostronny niedow∏ad spastyczny,
● jednostronne wzmo˝enie odruchów g∏´bokich,
● objaw Babiƒskiego,
● zespó∏ rzekomoopuszkowy.

● Na podstawie wywiadu, badania lub testów stwierdza si´ istotne schorzenie naczyƒ mózgowych, które
mo˝e stanowiç pod∏o˝e ot´pienia.

Kryteria NINDS-AIREN (Roman i wsp., 1993), a tak˝e kryteria DSM IV, obejmujà objawy neurologiczne, takie
jak: afazja, apraksja, agnozja. Szczegó∏owy opis objawów neurologicznych zawierajà tak˝e kryteria ADDTC
(State of California Alzheimerís Disease Diagnostic and Treatment Centers), które sà trzecimi z obecnie po-
wszechnie u˝ywanych.

W ot´pieniu naczyniopochodnym (VaD), analogicznie do AD, wprowadzono podzia∏ na:
● prawdopodobne ot´pienie naczyniopochodne, ischemiczne.
Obserwuje si´ tu relatywnie wczesne pojawianie si´ zaburzeƒ zwieraczy i równowagi, napadów padaczko-
wych albo afazji czuciowej, bez zmian ogniskowych uszkodzenia w badaniach neuroobrazowych.
● mo˝liwe ot´pienie naczyniopochodne, ischemiczne.
Charakteryzuje si´ ono wyst´powaniem zaburzeƒ zwieraczy i równowagi ju˝ na wczesnym etapie choroby.

ot´pienie 
naczyniopochodne VaD

ot´pienie 
mieszane

MIXT

ot´pienie zwyrodnieniowe pierwotne
•  choroba Alzheimera AD

• ot´pienie czo∏owo-skroniowe FTD
• ot´pienie z cia∏ami Levy’ego DLB
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Wiadomo, ˝e u ok. 40% przypadków stwierdzonego klinicznie zespo∏u ot´piennego stwierdza si´ zmiany
spowodowane mia˝d˝ycà, jak te˝ innymi procesami patologicznymi naczyƒ ma∏ych i du˝ych. Ot´pienie naczy-
niopochodne spowodowane mo˝e byç:
● chorobà ma∏ych naczyƒ (angiopatia nadciÊnienieniowa, cukrzycowa) w obszarach podkorowych,
● uszkodzeniem istoty bia∏ej mózgu,
● niedotlenieniem globalnym lub poudarowym w obszarach strategicznych.
Próby zdefiniowania przy˝yciowego tego procesu na podstawie nowoczesnych metod obrazowania i przep∏y-
wu w OUN rozpoczà∏ w 1975 roku Hachinski. Wprowadzi∏ on termin ot´pienie wielozawa∏owe (Multi-infarct
Dementia). Pewne usystematyzowanie tych zagadnieƒ przynios∏o opublikowanie w 1993 r. raportu wspólnych
badaƒ komisji z∏o˝onej z ok. 50 badaczy ot´pienia odnaczyniowego (Roman i wsp., 1993). Ustalono wówczas
obowiàzywanie nazwy Vascular Dementia (VaD) i przedstawiono nast´pujàce kryteria kliniczne i neuropatolo-
giczne, opisujàce przyczyny tego ró˝norodnego zjawiska:

● obecnoÊç licznych, zupe∏nych lub niezupe∏nych martwic w korze i podkorzu, spowodowanych zamkni´ciem
du˝ego naczynia, powodujàce demencj ,́

● jeden zawa∏ w obszarze „strategicznym”, powodujàcy ot´pienie,
● choroby drobnych naczyƒ mózgowych (np. kolagenozy) przebiegajàce z demencjà,
● hipoperfuzja – ot´pienie spowodowane niedostatecznym ukrwieniem, wywo∏anym przez ró˝ne przyczyny,
● demencja krwotoczna – w przebiegu chorób powodujàcych liczne, drobne wynaczynienia,
● inne przyczyny.

Odr´bnà grup´, ocenianà jako przyczyn´ 25% przypadków ot´pienia wieku podesz∏ego, stanowi tak zwane
ot´pienie mieszane (MIXT). Sà to chorzy, u których jednoczeÊnie wyst´pujà zwyrodnienie alzheimerowskie
i uszkodzenie naczyniopochodne.
Dodatkowo β-amyloid w przebiegu degeneracji alzheimerowskiej odk∏ada si´ w Êcianie drobnych, podkoro-
wych naczyƒ. Niemo˝liwe jest, aby go odró˝niç od zmian polegajàcych na szkliwieniu i w∏óknieniu ma∏ych
naczyƒ, opisywanych w nadciÊnieniu czy cukrzycy. Z drugiej strony istniejà dowody na to, ˝e niedokrwienie
(ostre i przewlek∏e) jest jednym z czynników stymulujàcych β-amyloidoz´ mózgu.

Obraz kliniczny

Skala ischemiczna Hachinskiego, 1975

Objaw Punkty
Nag∏y poczàtek 2
Skokowe pogarszanie si´ 1
Fluktuacyjny przebieg 2
Nocne zamàcenia 1
Wzgl´dne zachowanie osobowoÊci 1
Depresja 1
Skargi somatyczne 1
Patologiczny Êmiech lub p∏acz 1
NadciÊnienie t´tnicze w wywiadzie 1
Udar w wywiadzie 2
Objawy mia˝d˝ycy 1
Ogniskowe objawy podmiotowe 2
Ogniskowe objawy przedmiotowe 2
Maksimum: 18 punktów
Rozpoznanie: AD: ≤4 pkt., VaD: ≥7 pkt.
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Ot´pienie naczyniopochodne podkorowe wydaje si´ byç najcz´stszà formà VaD. W przypadkach, w których
dominuje patologia w obr´bie istoty bia∏ej, zwykle nie stwierdza si´ objawów korowych. Wyst´pujà natomiast:
nietrzymanie moczu, odruchy chwytne i zaburzenia ruchowe. Klasycznymi objawami podkorowego ot´pienia
naczyniopochodnego sà: zespó∏ parkinsonowski i czo∏owy, niekiedy z towarzyszàcymi objawami mó˝d˝ko-
wymi. Najstarszym i najlepiej poznanym przyk∏adem choroby odnaczyniowej mózgu przebiegajàcej z rozla-
nym uszkodzeniem istoty bia∏ej jest choroba Binswangera. Charakteryzuje si´ ona bogatà symptomatologià
neurologicznà, na którà sk∏adajà si´ poza zaburzeniami zachowania i ot´pieniem: abulia, afazja, objaw zanie-
dbywania, po∏owicze zespo∏y piramidowe i zespó∏ rzekomoopuszkowy. Objawy te poczàtkowo sà zmienne,
ale w okresie koƒcowym ulegajà stabilizacji. Niekiedy towarzyszà im napady padaczkowe.

Nieprawid∏owoÊci w badaniach pomocniczych
Poza wywiadem podejrzenie patologii naczyniopochodnej jako przyczyny ot´pienia nasuwa nam opis tomo-
grafii komputerowej lub rezonansu magnetycznego. Jednak badanie to cechuje du˝a czu∏oÊç, ale niezbyt
du˝a specyficznoÊç. Niewàtpliwie kluczowe znaczenie majà badanie neurologiczne i neuropsychologiczne.
WartoÊç przesiewowà ma te˝ klasyczna ju˝ skala Hachinskiego. Oczywiste znaczenie majà tak˝e badania
biochemiczne – lipidogram (st´˝enie cholesterolu ca∏kowitego i stosunek HDL/LDL) oraz podwy˝szone st´-
˝enie homocysteiny.

Rozpoznanie ró˝nicowe
Przede wszystkim stwierdzenie we wczesnym okresie ot´pienia po∏owiczego zespo∏u piramidowego, zaburzeƒ
zwieraczy i wspó∏wyst´pujàcego zespo∏u rzekomopuszkowego pozwala zwykle wykluczyç chorob´ Alzheimera.
VaD wymaga jednak ró˝nicowania tak˝e z innymi chorobami pierwotnie zwyrodnieniowymi, tj. z ot´pieniem
z cia∏ami Levy’ego i ot´pieniem czo∏owo-skroniowym.

Leczenie
Jak dotàd ani inhibitory acetylocholinestarazy, ani memantyna nie zosta∏y uznane przez FDA jako leki wskazane
do leczenia VaD. Nie ma dowodów EBM potwierdzajàcych ich skutecznoÊç, chocia˝ opublikowano kilka badaƒ
sugerujàcych takà mo˝liwoÊç. Oddzielne zagadnienie stanowi grupa leków wp∏ywajàcych poÊrednio na Êcian´
naczyƒ mózgowych, jak statyny (inhibitory reduktazy HMG-CoA) – poprzez obni˝enie ste˝enia cholesterolu,
leki nootropowe i wp∏ywajàce na krà˝enie mózgowe. PrzydatnoÊç tych preparatów i ich wp∏yw na mo˝liwoÊci
poznawcze nie zosta∏y udowodnione.
Nie ma dzia∏aƒ profilaktycznych, które mog∏yby zapobiec VaD. Przestrzeganie ogólnych zasad diety i sposobu
˝ycia, a tak˝e systematyczne leczenie cukrzycy, nadciÊnienia t´tniczego, monitorowanie i leczenie patologicz-
nych st´˝eƒ homocysteiny i cholesterolu w surowicy, majà pewne znaczenie.

Ot´pienie z cia∏ami Levy’ego (DLB)

Definicja i patogeneza
Ot´pienie z cia∏ami Levy’ego (DLB) stanowi przyk∏ad α-synukleinopatii. Wtr´ty wewnàtrzkomórkowe – cia∏a
Levy’ego sà bowiem zbudowane z α-synukleiny. Mo˝na je stwierdziç zarówno w jàdrach pigmentowych, 
jak i w neuronach kory hipokampalnej, zakr´tu obr´czy i kory wyspy. Niekiedy wspó∏wyst´pujà z nimi z∏ogi
β-amyloidu i nieliczne doÊç neurony z cechami zwyrodnienia alzheimerowskiego. Do tej samej grupy patoge-
netycznej nale˝à: choroba Parkinsona, choroba neuronu ruchowego, choroba Hallevordena-Spatza, a tak˝e
– jak si´ uwa˝a – choroba Alzheimera. Wi´kszoÊç przypadków ot´pienia z cia∏ami Levy’ego rozpoznawana
jest dopiero na podstawie badania neuropatologicznego. Pojawienie si´ licznych cia∏ Levy’ego w korze nowej
zawsze klinicznie przejawia si´ ot´pieniem.
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Obraz kliniczny
Rok 1996 przyniós∏ uzgodnienia co do rozpoznania DLB, opracowane przez Mc Keith’a i wsp., obowiàzujàce
klinicystów i morfologów do dziÊ. Ostateczne rozpoznanie jest rozpoznaniem sekcyjnym, podobnie jak w AD.

Podstawowymi objawami niezb´dnymi dla rozpoznania DLB sà post´pujàce zaburzenia poznawcze, które
istotnie zaburzajà prawid∏owe funkcjonowanie spo∏eczne i zawodowe. Wyraêne i utrzymujàce si´ zaburze-
nia pami´ci nie muszà konieczne pojawiaç si´ we wczesnym stadium choroby, ale zwykle pojawiajà si´ wraz
z jej rozwojem. Szczególnie widoczne mogà byç deficyty w badaniach uwagi, funkcji czo∏owo-podkorowych
i wzrokowo-przestrzennych.
Wystàpienie dwóch z nast´pujàcych objawów jest niezb´dne dla rozpoznania prawdopodobnego DLB,
a obecnoÊç jednego – dla rozpoznania mo˝liwego DLB:

● falujàcy przebieg procesów poznawczych z wyraênà zmiennoÊcià uwagi i czuwania,
● powtarzajàce si´ wyraêne i szczegó∏owe omamy wzrokowe,
● objawy zespo∏u parkinsonowskiego, ruchowego.

Objawy wspomagajàce rozpoznanie to:
● powtarzajàce si´ upadki,
● omdlenia,
● przemijajàce zaburzenia ÊwiadomoÊci,
● nadwra˝liwoÊç na neuroleptyki,
● usystematyzowane urojenia,
● inne omamy.

Dla DLB nie sà charakterystyczne:
● udar mózgu, objawiajàcy si´ ogniskowymi zmianami neurologicznymi lub w badaniu neuroobrazowania,
● obecnoÊç w wywiadzie i badaniu przedmiotowym choroby somatycznej lub innej choroby mózgu,

o podobnym obrazie klinicznym.

Kryteria te zosta∏y poddane metaanalizie w oparciu o kilkuletnie doÊwiadczenia (do roku 2000). Oceniono je
jako lepsze od tych, obowiàzujàcych od lat dla AD i ot´pienia naczyniopochodnego, a ich czu∏oÊç i swoistoÊç
uznano za znaczàco wy˝szà (Mc Keith i wsp., 2000). Najnowsze kryteria opublikowano w roku 2005.

Objawy psychiatryczne
Bardzo typowa dla DLB jest bogata symptomatologia psychopatologiczna. Najbardziej typowe sà halucyna-
cje wzrokowe, które wyst´pujà u ok. 60% chorych. DoÊç typowo rozpoznaje si´ usystematyzowane urojenia,
zespó∏ b∏´dnego rozpoznawania, inne halucynacje, np. s∏uchowe. Z punktu widzenia praktycznego istotna jest
koniecznoÊç zachowania szczególnej ostro˝noÊci przy stosowaniu klasycznych neuroleptyków, na które
z definicji chory reaguje bardzo êle.

Objawy neurologiczne
Zgodnie z klinicznymi kryteriami (Mc Keith i wsp., 1996) podstaw´ rozpoznania stanowi stwierdzenie u chorego
zespo∏u parkinsonowskiego, do którego póêniej do∏àcza si´ ot´pienie. Jednak nie mo˝e ono pojawiç si´ póêniej
ni˝ w okresie 12 miesi´cy. Zespó∏ parkinsonowski jest zazwyczaj s∏abo lub Êrednio zaawansowany i charaktery-
zuje si´ obecnoÊcià przede wszystkim: bradykinezji, zacichania mowy, maskowatej twarzy, zaburzeƒ postawy
i równowagi. Chory êle odpowiada na leczenie L-Dopà. Jest to zespó∏ symetryczny, w przeciwieƒstwie do cho-
roby Parkinsona. Poza objawami zespo∏u parkinsonowskiego, typowym objawem w DLB sà upadki. 

Kryteria klinicznego rozpoznania DLB (Mc Keith i wsp., 1996)
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Stanowià one objaw, który pojawia si´ znamiennie cz´Êciej ni˝ w AD. Ich przyczynà w DLB sà:
● parkinsonowskie zaburzenia postawy,
● apraksja,
● zaburzenia autonomiczne,
● nasilone zaburzenia równowagi.
Innymi bardzo wa˝nymi objawami stwierdzanymi w DLB sà omdlenia i przejÊciowe zaburzenia ÊwiadomoÊci.

Objawy poznawcze
WÊród objawów poznawczych w DLB dominujà poczàtkowo zaburzenia uwagi, funkcji wykonawczych i zabu-
rzenia wzrokowo-przestrzenne. We wst´pnym okresie choroby nie stwierdza si´ deficytu w zakresie pami´ci
krótkoterminowej.

Nieprawid∏owoÊci w badaniach pomocniczych
Nie ma ˝adnych dowodów EBM, ˝e jakiekolwiek badanie dodatkowe mo˝e zdefiniowaç DLB. Znane sà jednak
doniesienia na temat tego, ˝e w EEG u chorych na DLB typowe sà zaburzenia fazy REM, a w badaniach PET
(pozytronowej tomografii emisyjnej) stwierdza si´ – jak si´ wydaje typowe dla DLB – obni˝enie st´˝enia glu-
kozy w p∏atach potylicznych i styku ciemieniowym, w przeciwieƒstwie do obrazu obserwowanego w AD.

Rozpoznanie ró˝nicowe
Ze wzgl´du na symptomatologi´ klinicznà DLB wymaga ró˝nicowania przede wszystkim z AD i chorobà
Parkinsona ze wspó∏wyst´pujàcym ot´pieniem (PDD).

Leczenie
Nie ma leczenia uznanego w myÊl zasad EBM. Najlepiej przebadanym lekiem jest riwastygmina, która by∏a
oceniana w randomizowanych badaniach klinicznych pod kontrolà placebo, zarówno w DLB (McKeith i wsp.,
2000), jak w PDD (Emre i wsp., 2004). FDA w roku 2006 uzna∏a riwastygmin´ jako lek z wyboru dla
zespo∏ów parkinsonowskich z ot´pieniem. Znane sà tak˝e pojedyncze doniesienia na temat korzystnego
wp∏ywu memantyny. Wp∏yw L-Dopy na wyst´pujàcy w DLB zespó∏ parkinsowski jest niewielki i dotyczy nie-
licznych przypadków. Typowà dla DLB cechà jest z∏a reakcja na klasyczne neuroleptyki. Ponadto neurolep-
tyki drugiej generacji wydajà si´ byç przeciwwskazane w grupie osób w podesz∏ym wieku, ze wzgl´du na
zagro˝enie powik∏aniami ze strony uk∏adu krà˝enia.
W leczeniu depresji w DLB obecnie rekomendowane sà leki z grupy SSRI, z których prawdopodobnie naj-
lepsza (ze wzgl´du na efekt dopamino-mimetyczny), jest sertralina.

Ot´pienie czo∏owo-skroniowe (FTD)

Definicja i patogeneza
Ot´pienie czo∏owo-skroniowe nale˝y do grupy tauopatii. Do grupy tej nale˝à te˝: post´pujàce pora˝enie nad-
jàdrowe, zanik korowo-podstawny i choroba Alzheimera (Kertesz i wsp., 2000). Nale˝y pami´taç, ˝e jest to
choroba niejednorodna klinicznie, genetycznie i morfologicznie. O ile rodzinnie wyst´pujàce postaci tej cho-
roby pojawiajà si´ typowo w wieku znacznie m∏odszym, to wi´kszoÊç przypadków sporadycznych dotyczy
osób w wieku powy˝ej 65. r.˝.
Obejmuje klinicznie zespó∏ czo∏owy i skroniowy, w sk∏ad którego wchodzi ot´pienie semantyczne i post´pu-
jàca afazja bez p∏ynnoÊci mowy. W oko∏o 30–50% przypadków wyst´puje rodzinnie, przewa˝nie dziedziczàc
si´ w sposób autosomalny dominujàcy. FTD w przeciwieƒstwie do AD i DLB nie charakteryzuje si´ spadkiem
poziomu acetylocholiny, lecz deficyt obserwuje si´ g∏ównie w zakresie serotoniny i noradrenaliny.
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Epidemiologia
Ot´pienie czo∏owo-skroniowe (FTD) stanowi oko∏o 20–25% przypadków klinicznych ot´pienia i zajmuje
trzecie miejsce, po AD i DLB (Neary i wsp., 1998). Wyst´puje równie cz´sto u kobiet i u m´˝czyzn.

Obraz kliniczny

Choroba opisana przez Picka w 1892 roku, cechujàca si´ post´pujàcà afazjà i zaburzeniami osobowoÊci jako
objawami osiowymi. Od niedawna zosta∏a w∏àczona do grupy tauopatii, obok ot´pienia czo∏owo-skroniowego.
Poczàtek choroby pojawia si´ pomi´dzy 40.–80. r.˝.; trwa 2–17 lat. Chorujà kobiety i m´˝czyêni, niekiedy
obserwuje si´ przewag´ zachorowaƒ u kobiet. Czasami choroba wyst´puje rodzinnie. DoÊç cz´sto chorzy ci
cierpià na zespó∏ Kluver-Bucego.
Zaburzenia osobowoÊci sà raczej umiarkowane. Zachowanie aspo∏eczne powoduje, ˝e chorzy ci cz´sto sà
leczeni w zak∏adach psychiatrycznych. Bywajà oni apatyczni albo pobudzeni i konfliktowi. W badaniu neuro-
psychologicznym dominujà zaburzenia uczenia si´, niemo˝noÊç zapami´tywania twarzy i post´pujàce za-
burzenia osobowoÊci i intelektu. ZdolnoÊci wzrokowo-przestrzenne sà raczej zachowane, potem dopiero
narasta ot´pienie a˝ do mutyzmu. U niektórych chorych zaburzenia j´zykowe pojawiajà si´ wczeÊnie – tak
jak w oryginalnym przypadku opisanym przez Picka.
W CT i NMR stwierdza si´ obecnoÊç zaniku w obr´bie p∏atów czo∏owych i skroniowych dotyczàce bruzdy
Sylwiusza, czasami asymetrycznie, cz´Êciej po lewej stronie; poszerzenie rogów przednich i skroniowych
komór bocznych z zachowaniem szerokoÊci rogów tylnych. Wed∏ug wi´kszoÊci badaczy polimorfizm Apo E
nie jest czynnikiem ryzyka genetycznego.

W ot´pieniu czo∏owo-skroniowym (FTD) wyró˝niamy:
1.wariant czo∏owy
2.wariant skroniowy

a. post´pujàcà afazj´ bez p∏ynnoÊci mowy,
b. ot´pienie semantyczne.

1. Wariant czo∏owy FTD
Choroba trwa przewa˝nie oko∏o 10 lat, przebieg jest powoli post´pujàcy. Poczatkowo pojawiajà si´ zmiany
osobowoÊci, nastroju, nap´du i zaburzenia zachowania. Na pierwszy plan nie wysuwajà si´ zaburzenia pa-
mi´ci, a raczej zaburzenia zachowania i osobowoÊci. Pacjenci demonstrujà tak zwany „zespó∏ czo∏owy” 
– sà rozhamowani (równie˝ seksualnie), pozbawieni dystansu, niekrytyczni, nieodpowiedzialni, weso∏kowaci
lub nieadekwatnie depresyjni, miewajà objawy urojeniowe. Charakteryzujà si´ hiperoralizmem: poznajà
wszystko przy pomocy ust, jedzà niejadalne rzeczy. W badaniu neuropsychologicznym stwierdza si´ konkre-
tyzm myÊlenia, w testach oceniajàcych pami´ç i nazywanie, w porównaniu z AD, pacjenci uzyskujà wi´cej
punktów. W badaniu neurologicznym wczeÊnie pojawiajà si´ objawy deliberacyjne, objawy zespo∏u parkin-
sonowskiego i zespo∏u mó˝d˝kowego.
2. Wariant skroniowy FTD
Dotyczy oko∏o 20% przypadków ot´pienia czo∏owo-skroniowego i charakteryzuje si´ zanikiem w obszarze
przedniej skroni i podstawy p∏atów czo∏owych. W badaniu SPECT stwierdza si´ asymetrycznà hipoperfuzj´
w wymienionych okolicach. Je˝eli zanik dotyczy przede wszystkim lewej skroni, to w obrazie klinicznym do-
minuje afazja, je˝eli natomiast prawej – przewa˝ajà zaburzenia zachowania, sztywnoÊç, konkretyzm myÊlenia
i nadwra˝liwoÊç wzrokowa.

Choroba Picka
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W wariancie skroniowym rozró˝nia si´ klinicznie dwie podjednostki chorobowe. Sà to:

a. post´pujàca afazja bez p∏ynnoÊci mowy (PPA)
Zanik mózgu jest asymetryczny, obejmuje lewy p∏at skroniowy i czo∏owy. Chorzy z PPA wykazujà brak p∏yn-
noÊci mowy, przy zachowanym jej dobrym rozumieniu. Ich wypowiedzi sà agramatyczne; pojawiajà si´
trudnoÊci w powtarzaniu, czytaniu i pisaniu.

Zaburzenia ekspresji mowy stanowià wczesny objaw i dominujà w przebiegu choroby.
Pozosta∏e procesy poznawcze mogà przebiegaç prawid∏owo lub pozostawaç wzgl´dnie zachowane.

I. Objawy celowe
A. powolny poczàtek i post´pujàcy przebieg,
B. mowa spontaniczna pozbawiona p∏ynnoÊci, z co najmniej jednym z nast´pujàcych objawów: agramatyzm,

fonetyczne parafazje, anomia.

II. Objawy potwierdzajàce diagnoz´
A. mowa i procesy j´zykowe:

1. zwolnienie lub apraksja oralna,
2. zaburzenia powtarzania,
3. aleksja, agrafia,
4. wczesne perseweracje znaczenie s∏owa,
5. póêny mutyzm;

B. zachowanie:
1. bez zaburzeƒ zachowaƒ spo∏ecznych we wczesnym okresie,
2. objawy fizykalne: póêno wyst´pujàce przeciwstronnie objawy deliberacyjne, spowolnienie ruchowe,

sztywnoÊç i dr˝enie;
D. badania diagnostyczne:

1. badania neuropsychologiczne: afazja bez p∏ynnoÊci s∏owa, przy braku g∏´bokich zaburzeƒ pami´ci
i zaburzeƒ wzrokowo-przestrzennych,

2. elektroencefalogram: prawid∏owe lub niewielkie asymetryczne spowolnienie czynnoÊci bioelektrycznej
mózgu,

3. badania neuroobrazowe (strukturalne/czynnoÊciowe) asymetryczne zmiany g∏ównie w pó∏kuli dominu-
jàcej (zwykle lewej).

b. ot´pienie semantyczne (SD)
Zanik obejmuje g∏ównie przednià cz´Êci obu p∏atów skroniowych. W obrazie klinicznym zwracajà uwag´ g∏´-
bokie zaburzenia pami´ci semantycznej (nabytej) i utrata pami´ci s∏ownej. JednoczeÊnie pami´ç epizodycz-
na (pami´ç zdarzeƒ z w∏asnego ˝ycia), a tak˝e pami´ç codziennych zdarzeƒ jest zwykle zachowana. Cechà
charakterystycznà jest mowa p∏ynna z tendencjà do wielomównoÊci i jednoczesnym zubo˝onym zasobem
s∏ownictwa o niewielkiej zawartoÊci informacyjnej (tzw. pusta mowa). Dominujà trudnoÊci z wyszukiwaniem
nazw, natomiast struktura gramatyczna pozostaje wzgl´dnie poprawna. Zaburzenia zachowania sà podobne
do opisywanych w wariancie czo∏owym FTD.
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A. Powolny poczàtek i post´pujàcy przebieg.
Zaburzenia j´zykowe charakteryzuje p∏ynna, ale pusta mowa spontaniczna.
B. Utrata znaczenia s∏ów, wyra˝ajàca si´ zaburzeniem nazywania i rozumienia, semantyczne parafrazje i/lub
C. Zaburzenia spostrzegania w postaci:
Prosopagnozji: zaburzenia rozpoznawania znajomych twarzy i/lub
Agnozji asocjacyjnej: zaburzenia rozpoznawania przedmiotów
D. Zachowane rozpoznawanie i odtwarzanie rysunku
E. Zachowane powtarzanie pojedynczych s∏ów
F. Zachowana zdolnoÊç g∏oÊnego czytania i pisania pod dyktando z poprawnà ortografià s∏ów regularnych.

Najcz´Êciej stosowane sà opublikowane jako pierwsze kryteria Lund and Manchester Groups (1994) dotyczà-
ce wariantu czo∏owego. Dok∏adnoÊç klinicznego rozpoznania FTD zgodnego z tymi kryteriami, potwierdzonego
badaniem neuropatologicznym, ma wysokà (97%) zarówno czu∏oÊç, jak i swoistoÊç.

I. Zaburzenia zachowania ● Podst´pny poczàtek i powoli post´pujàcy przebieg
● Wczesne objawy zaniedbywania w∏asnej osoby
● Wczesne zaburzenia zachowaƒ spo∏ecznych
●  Wczesne objawy odhamowania
● SztywnoÊç poznawcza, brak plastycznoÊci
● HiperoralnoÊç
● Zachowania stereotypowe i perseweracyjne (b∏àdzenie, 
manieryzmy: klaskanie, Êpiewanie, taƒczenie itp., zachowania
rytualne dotyczàce np. toalety czy ubierania)
● Zachowania utylizacyjne (nieodparta potrzeba u˝ywania
przedmiotów b´dàcych w polu widzenia zgodnie z ich 
przeznaczeniem, niezale˝nie od tego, czy ma to sens)
● Roztargnienie, impulsywnoÊç, niecierpliwoÊç
Wczesny brak krytycyzmu co do w∏asnej choroby

II. Objawy afektywne Depresja, l´k, sentymentalizm, myÊli samobójcze, urojenia
(wczesne i przelotne)
Hipochondria (wczesny i przelotny objaw)
Brak emocjonalnego zaanga˝owania, brak empatii, sympatii, apatia
Amimia (inercja, aspontanicznoÊç)

III. Zaburzenia mowy Post´pujàce zubo˝enie mowy
Stereotypie (powtarzanie kilku s∏ów, zdaƒ lub tematów)
Echolalia i perseweracje
Mutyzm w póênym stadium

IV. Zachowana orientacja w przestrzeni i praksja

Kryteria kliniczne dla ot´pienia czo∏owo-skroniowego 
wg grupy Lund i Manchester
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V. Objawy fizykalne WczeÊnie objawy deliberacyjne
WczeÊnie nietrzymanie moczu
Póêno akinezja, sztywnoÊç pozapiramidowa, dr˝enie
Niskie i chwiejne ciÊnienie krwi

VI. Badania diagnostyczne ● Prawid∏owe EEG mimo zaawansowanego ot´pienia
● Badania neuroobrazowe (strukturalne i/lub czynnoÊciowe)
zmiany w obr´bie p∏atów czo∏owych i/lub w przedniej cz´Êci
p∏atów skroniowych
● Badanie neuropsychologiczne (wyraêne obni˝enie wyników
w testach czo∏owych przy braku g∏´bokich zaburzeƒ pami´ci,
zaburzeƒ mowy typu afatycznego i funkcji wzrokowo-
-przestrzennych

VII. Objawy potwierdzajàce rozpoznanie ● Poczàtek przed 65 r.˝.
● Wyst´powanie podobnych zaburzeƒ u krewnych 
● Objawy opuszkowe, os∏abienie i zanik mi´Êni, fascykulacje
w przypadku ot´pienia w przebiegu choroby neuronu ruchowego

VIII. Objawy wy∏àczajàce rozpoznanie ● Nag∏y poczàtek
● Uraz g∏owy zwiàzany z poczàtkiem choroby
● Wczesne g∏´bokie zaburzenia pami´ci
● Wczesne zaburzenia orientacji przestrzennej, b∏àdzenie
w otoczeniu
● Wczesna g∏´boka apraksja
● Mowa logokloniczna, z ∏atwym gubieniem wàtku
● Mioklonie
● Objawy opuszkowe
● Ataksja mó˝d˝kowa
● Choreoatetoza
● Wczesne nieprawid∏owoÊci w EEG
● Badania neuroobrazowe (przewaga zmian w tylnej cz´Êci
mózgu, liczne ogniska niedokrwienne)
● Badania laboratoryjne wskazujàce na SM, AIDS, 
opryszczkowe zapalenie mózgu itp.

Najnowszymi kryteriami sà kryteria Mc Khann’a z 2001.

1. Wyst´pujàce zaburzenia zachowania lub deficyt poznawczy w postaci:
● wczesne i post´pujàce zmiany osobowoÊci i zachowania w postaci niew∏aÊciwych dzia∏aƒ i reakcji,
● wczesne i post´pujàce zaburzenia j´zykowe w postaci zaburzeƒ ekspresji mowy lub trudnoÊci

z nazywaniem i rozumieniem s∏owa.
2. Deficyt ten jest na tyle g∏´boki, ˝e zaburza funkcjonowanie spo∏eczne i aktywnoÊç zawodowà

w porównaniu ze stanem przedchorobowym.

Kryteria kliniczne dla FTD (Mc Khann i wsp., 2001)
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3. Powolny poczàtek i post´pujàcy przebieg.
4. Zaburzenia te nie sà spowodowane innà chorobà uk∏adu nerwowego.
5. Zaburzenia nie wyst´pujà w delirium.
6. Wy∏àczone jest rozpoznanie chorób psychicznych.

Nieprawid∏owoÊci w badaniach pomocniczych
W badaniach strukturalnych typowy jest mniej lub bardziej symetryczny, wybiórczy zanik przedniej cz´Êci
p∏atów czo∏owych i/lub skroniowych. W wariancie czo∏owym FTD znajdywany jest zanik obustronny; w PPA
stwierdza si´ lewostronny asymetryczny zanik przedniej cz´Êci p∏ata skroniowego, a w SD – asymetryczny
zanik przednich cz´Êci obu p∏atów skroniowych. Badania SPECT i PET wykazujà hipoperfuzj´ (SPECT) lub
obni˝enie st´˝enia glukozy (PET) w p∏atach czo∏owych i przedniej cz´Êci p∏atów skroniowych.

Rozpoznanie ró˝nicowe
W diagnostyce ró˝nicowej nale˝y uwzgl´dniç choroba Alzheimera (AD) oraz postaç podkorowà ot´pienia
naczyniopochodnego (VaD).

Leczenie
Nie ma ˝adnych metod leczenia przyczynowego w FTD. Podejmowano ró˝ne próby, mi´dzy innymi z inhibi-
torami cholinesterazy – bez efektu w myÊl zasad EBM. Ich podawanie jest nieskuteczne, a niekiedy wr´cz
szkodliwe, zwa˝ywszy, ˝e w ot´pieniu czo∏owo-skroniowym nie ma dominujàcego deficytu acetylocholiny.
Ostatnio pojawi∏y si´ doniesienia na temat ritalinu, leku stosowanego z zespole ADHD. Podejmuje si´ te˝
próby stosowania leków z grupy SSRI (fluwoksaminy, paroksetyny, citalopramu) oraz trazodonu (Lebert,
Pasquier, 1999). Wszystkie te leki mogà byç pomocne w leczeniu objawowym.

W 2006 roku ukaza∏o si´ opracowanie grupy polskich ekspertów zajmujàcych si´ ot´pieniem,
adresowane do specjalistów zajmujàcych si´ tym problemem. Jest ono lapidarnym podsumowaniem
obowiàzujàcych kryteriów i wiedzy dotyczàcej rozpoznawania i leczenia ot´pieƒ.

Tytu∏:
„Rozpoznawanie i leczenie ot´pieƒ. Rekomendacje Interdyscyplinarnej Grupy Ekspertów
Rozpoznawania i Leczenia Ot´pieƒ (IGERO 2006)”.
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