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Ponad 95% przypadkéw otepienia jest przypisywanych chorobie Alzheimera, chorobom naczyniowym, otepieniu z ciatami Lewy’ego
i otepieniu czotowo-skroniowemu oraz kilku innym czestym przyczynom. W tym artykule zwrécono uwage na niektore rzadkie

i nietypowe przyczyny odpowiedzialne za pozostate 5% przypadkéw otepien. Ze wzgledu na etiologie (podtoze zwyrodnieniowe,
naczyniowe i zakazne) oméwiono objawy tych postaci otepien i przyczyny réznic w szacunkowym ich rozpowszechnieniu

w populacji ogolnej.

a calym $wiecie otepienie jest powszechnym proble-

mem o rosngcym znaczeniu. Na temat jego czestszych

postaci, takich jak choroba Alzheimera, choroby na-
czyniowe, otepienie z cialami Lewy’ego i czolowo-skroniowe,
dostepnych jest wiele informacji, jednak liczne rzadsze posta-
cie ot¢pienia sa mniej znane. Wskazywane sa rézne wartosci
rozpowszechnienia rzadkich otgpiefi, by¢ moze ze wzgledu na
niewystarczajace badania epidemiologiczne, réznice regio-
nalne (szczegélnie uwarunkowane genetycznie i rodzinnie),
a takze réznice w wykrywalnosci 1 doktadnosci rozpoznania.
W ramach projektu Unii Europejskiej dotyczacego rzadszych
postaci otepien ich wystepowanie oszacowano na 5 przypad-
kéw na 10 000 mieszkaficéw.! W tym artykule opisano wiele
rzadkich postaci ot¢pien, przedstawiajac dostepne dane doty-
czace rozpowszechnienia.

Otepienia o podtozu zwyrodnieniowym

RODZINNA POSTAC CHOROBY ALZHEIMERA

Rodzinna postac choroby Alzheimera jest najczestsza pojedyn-
cza przyczyng ot¢pienia o wezesnym poczatku . Szacuje sig, ze
w Wielkiej Brytanii dotyczy 3000 os6b.? Czestymi objawami
sa korowe plytki beta-amyloidu, rozsiane peczki neurofibrylli
i odktadanie si¢ ztogdw beta-amyloidu w naczyniach. Rodzinna
postac choroby Alzheimera jest heterogenng grupg choréb au-
tosomalnych dominujacych, w ktérej patogenezie posrednicza
biatka prekursorowe beta-amyloidu, geny preseniliny 1 1 pre-
seniliny 2 zlokalizowane, odpowiednio, na chromosomach 21,

141 1. W postaciach o wezesnym poczatku czesto dochodzi do
szybkiego pogorszenia funkcji poznawczych.

CZYSTE STWARDNIENIE HIPOKAMPA

Ta rzadka postac ot¢pienia moze nasladowac chorobe Alzhei-
mera.’ Charakteryzuje ja nasilona utrata neuronéw i rozrost
komoérek glejowych w obrebie hipokampa przy braku zmian
wystepujacych w innych postaciach otepien (czyste stwardnie-
nie hipokampa jest bardzo rzadkie). Choroba przewaznie za-
czyna si¢ u 0s6b w bardzo zaawansowanym wieku (powyzej 80
r.z.). Szybko§¢ narastania zaburzefi, objawy subiektywne 1 kli-
niczne sa podobne jak w chorobie Alzheimera, z wyraznymi
zaburzeniami pamieci krétkotrwalej. Natomiast zaburzenia
zachowania 1 subtelne deficyty neuropsychologiczne sugeruja
réwniez podobiefistwa z ot¢pieniem czotowo-skroniowym.*
Przyczyna jest nieznana, a zwigzek z naczyniowymi czynni-
kami ryzyka niejednoznaczny. Do ostatecznego rozpoznania
konieczne jest badanie post mortem, a metoda leczenia pozo-
staje nieznana.

ZWYRODNIENIE CZOLOWO-SKRONIOWE

Zwyrodnienie czolowo-skroniowe oznacza grupe zaburzen
olacznym rozpowszechnieniu 81 przypadkéw na 100 000 w gru-
pie wiekowej 45-64 lata.’ Sredni wick zachorowania to pocza-
tek i Srodek szostej dekady zycia, z bardzo wyrazng dominacja
mezczyzn. Wedtug wytycznych rozpoznania klinicznego opar-
tych na uzgodnieniu, grupa ta obejmuje, w zaleznosci od loka-
lizacji zmian zanikowych, otepienie czotowe (najczestsza po-
stad), afazje pierwotnie postepujacg i otepienie semantyczne.®
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Dwie ostatnie postacie (opisane ponizej) wplywaja na funkcje
jezykowe.

Pierwotna postepujaca afazja z utrata ptynnosci mowy

Jest to rzadka postaé zwyrodnienia czolowo-skroniowego,
z ogniskowym lewostronnym zanikiem wokél bruzdy Sylwiu-
sza, ktory nastepnie przechodzi w zanik czolowo-skroniowy,
powodujac w ciagu kilku lat powazne trudnoSci jezykowe.
Zaburzenie jest zaliczane do tauopatii (choréb neurozwyrod-
nieniowych charakteryzujacych si¢ powstawaniem peczkow
neurofibrylarnych zbudowanych z biatka tau), a wywiad ro-
dzinny moze by¢ dodatni. Poczatek zazwyczaj nastepuje po
60 r.z. Charakterystyczne sg post¢pujace trudnosci jezykowe,
w tym trudnoSci ze znajdywaniem sléw (anomia) i zmniejsze-
nie plynno$ci mowy prowadzace w poznych stadiach do muty-
zmu.” Rozumienie, funkcje poznawcze, pamie¢é semantyczna,
funkcje wykonawcze i wzrokowo-przestrzenne pozostaja
wzglednie nietkniete. Moga wystepowac objawy parkinsonow-
skie i mioklonie. W badaniach neuroobrazowych widoczne jest
wybidreze zajecie lewej potkuli mozgu, szczegdlnie osrodkéw
korowych odpowiedzialnych za funkcje jezykowe, co odréznia
afazje pierwotnie postepujaca od choroby Alzheimera.

Otepienie semantyczne

Otgpienie semantyczne jest bardzo rzadka postacia ognisko-
wego zwyrodnienia czolowo-skroniowego. Charakteryzuja je
gwaltownie postepujace deficyty rozumienia, gleboka anomia
(postugiwanie sie¢ nieswoistymi lub przyblizonymi okresle-
niami) i plynna afazja, czemu towarzyszg trudnosci z rozpo-
znawaniem twarzy 1 przedmiotéw, nazywaniem, percepcja
wzrokowa, wechowa 1 innymi rodzajami percepcji. Pamieé
epizodyczna pozostaje w duzej mierze nietknigta, przy zabu-
rzonym przywolywaniu zdarzen bardziej odleglych (odwrotnie
niz w chorobie Alzheimera). Mogg wystepowaé zmiany osobo-
wosci. Obserwuje si¢ wicksza selektywno$¢ reakeji emocjonal-
nych (np. leku) i spolecznych niz w wiekszosci innych postaci
otgpien czolowo-skroniowych. W badaniu neurologicznym
przewaznie nie stwierdza si¢ odchylen, ktére moga by¢ ogra-
niczone do niewielkiego spowolnienia ruchowego. W réznico-
waniu z chorobg Alzheimera pomocne sg badania neuroobra-
zowe, poniewaz wykazuja ogniskowy zanik przednio-dolne;
czescl plata skroniowego bardziej nasilony po lewej stronie.
Swoista metoda leczenia nie jest dostepna.

POSTEPUJACE PORAZENIE NADJADROWE (ZESPOtL
STEELE’A-RICHARDSONA-OLSZEWSKIEGO)
Postepujace porazenie nadjagdrowe dotyczy mniej wigcej 6 na
100 000 osdb? i charakteryzuje si¢ stosunkowo wezesnym po-
czatkiem (szésta dekada zycia). Jego cechg jest tauopatia,
przewaznie z towarzyszacym zwyrodnieniem istoty czarnej
i podkorowym, ktére moze obejmowaé réwniez kore mozgu.
W patogenezie znaczenie majg prawdopodobnie czynniki
genetyczne 1 Srodowiskowe, przy niewielkim stopniu dzie-

dziczenia. Post¢pujace porazenie nadjadrowe i zwyrodnienie
korowo-podstawne sa zwiazane z haplotypem H, biatka tau
zwigzanego z mikrotubulami. Chociaz objawy mogg sie r6zni¢,
klasycznymi objawami poczatkowymi sa nadjgdrowe poraze-
nie ruchu gatek ocznych, odchylenie glowy ku tylowi 1 sztyw-
no$¢ miesni szyi, zaburzenia chodu i réwnowagi (z tendencja
do przewracania si¢ do tytu). Wystepuja, trudnosci w podaza-
niu glowg za dowolnymi ruchami gatek ocznych w gore i w dot.
Te objawy fizykalne poprzedzaja zaburzenia poznawcze, takie
jak zmniejszenie fluencji sfownej, zaburzenia uwagi i1 funkgji
wykonawczych.! Postepujace porazenie nadjadrowe i zwyrod-
nienie korowo-podstawne trzeba réznicowac z choroba Par-
kinsona. Choroba postepuje powoli; w poczatkowych etapach
wglad jest zachowany. Badania obrazowe mézgu nie sa swoiste
pod wzgledem diagnostycznym, ale moga uwidacznia¢ zanik
$rédmozgowia.!? Leki przeciwcholinergiczne i lewodopa moga,
ztagodzi¢ objawy:

ZWYRODNIENIE KOROWO-PODSTAWNE

Zwyrodnienie korowo-podstawne dotyczy micdzy 2 a 6 na
100 000 os6b.! Zmiany zwyrodnieniowe, ktérych podlozem
jest tauopatia, obejmujg zwoje podstawy i okolice korowg
czolowo-ciemieniows, a takze inne jadra podkorowe. Zwyrod-
nienie korowo-podstawne przypomina post¢pujace porazenie
nadjadrowe, od ktérego rdézni si¢ wickszym zajeciem skorupy
1 czeSciowym zanikiem robaka moézdzku. Jest to wystepujace
sporadycznie, postepujace zaburzenie o réznych obrazach
chorobowych. Do jego objawéw nalezg dystonie, mioklonie,
sztywno$¢ nieulegajagca zmniejszeniu po podaniu lewodopy,
korowe zaburzenia czucia (zespol obcej reki), apraksja, dys-
fagia i afazja. Wystepuje tagodne do umiarkowanego nasile-
nie zaburzenia funkcji poznawczych z charakterystycznym
uposledzeniem funkcji platéw czolowych. Moga wystepowaé
charakterystyczne zmiany w zapisie EEG, a w badaniach obra-
zowych stwierdza si¢ asymetryczny zanik czolowo-ciemieniowy
1 sr6dmoézgowia z wickszym powiekszeniem trzeciej komory
niz w chorobie Parkinsona.!”

ZANIK WIELOUKLADOWY (ZESPOt SHY-DRAGERA)

Zanik wielouktadowy dotyczy mniej wigcej 4 na 100 000 oséb.?
Jest choroba neurozwyrodnieniowa zaliczang do tauopatii.
Charakterystyczne dla niej jest zwyrodnienie mézdzku (oliw-
kowo-mostowe) oraz substancji czarnej 1 prazkowia. Docho-
dzi do postepujacej niewydolnosci uktadu autonomicznego,
z niedoci$nieniem ortostatycznym powodujacym zawroty
glowy, zaparciami, nietrzymaniem moczu, niezdolnoScia po-
cenia sie 1 impotencja u mezczyzn. Do innych objawéw nalezy
dyzartria, zaburzenia snu REM i zaburzenia widzenia. Moga,
wystepowac objawy parkinsonowskie. Nalezy monitorowac ci-
$nienie tetnicze 1 przeprowadzi¢ badanie okulistyczne. W su-
rowicy 1 moczu stwierdza si¢ nieprawidlowe st¢zenia nora-
drenaliny i jej metabolitow. Rezonans magnetyczny pomaga
w réznicowaniu z postepujacym porazeniem nadjadrowym.
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Zajecie w wickszym stopniu skorupy i zanik robaka mézdzku
s pomocne w réznicowaniu z chorobg Parkinsona.!’ Przydatne
sa nieswoiste metody leczenia, w tym uniesienie glowowej cze-
Sci tozka, zwigkszenie zawartosci soli w diecie 1 podazy ptynow
oraz odzywianie przez sond¢. Mozna probowac stosowac leki
alfa-adrenergiczne, steroidy powodujace zatrzymywanie soli
(przy $cistym monitorowaniu) i lewodope.

STWARDNIENIE ZANIKOWE BOCZNE/CHOROBA
NEURONU RUCHOWEGO (CHOROBA LOU GEHRIGA)
To zaburzenie, ktérego rozpowszechnienie wynosi 5-7 za-
chorowani na 100 000 os6b,'? ma etiologie wieloczynnikowa,
m.in. zwigzang z nadmierng aktywnoscig uktadu immunolo-
gicznego. Stwardnienie zanikowe boczne czeSciej wystepuje
rodzinnie, dziedziczenie ma charakter dominujacy o zmien-
nej penetracji 1 ekspresji, oraz, rzadko, recesywny. Choroba
przewaznie zaczyna si¢ w polowie 6 dekady zycia, ale moze
wystepowaé takze u mlodych dorostych. Przewidywana dtu-
goS¢ zycia od rozpoznania wynosi 3 lata. Pod wzgledem kli-
nicznym wystepuja objawy zajecia gornego i dolnego neuronu
ruchowego, czego skutkiem jest spastycznosc. Do objawow
klinicznych nalezy niezgrabno$¢, zmniejszenie koordynacji
ruchow precyzyjnych, objawy opuszkowe, dyzartria, dysfagia,
wygorowany odruch zuchwowy 1 objawy parkinsonowskie.
Otepienie jest rzadkie, chociaz czgstoS¢ wystepowania zwiek-
sza si¢ z wiekiem. Do charakterystycznych zaburzen poznaw-
czych nalezy apatia, brak motywacji i zaburzenia uwagi. Do
potwierdzenia odnerwienia mi¢$ni minimum trzech koficzyn
wykorzystuje si¢ badanie EMG i badania przewodnictwa ner-
wowego. W rezonansie magnetycznym moze by¢ widoczne
wzmozenie intensywnosci sygnatu w szlakach korowo-rdze-
niowych. W leczeniu tej choroby wykorzystywano antagoni-
ste glutaminianu — ryluzol.

PLASAWICA HUNTINGTONA

Rozpowszechnienie tej choroby wynosi 6,4 przypadku na
100 000 os6b."” Jest spowodowana mutacja w chromosomie 4
powodujaca nagromadzenie biatka Huntingtona (wskutek wy-
stepowania powtérzen CAG), prowadzace do degeneracji zwo-
Jjow podstawy. Wigksza liczba powtérzenn CAG powoduje weze-
$niejsze wystapienie objawdéw choroby. Plagsawica Huntingtona
przewaznie zaczyna si¢ w czwartej dekadzie (chociaz u czesci
0s6b objawy pojawiaja sie znacznie pdZniej). Do poczatkowych
objawéw naleza zaburzenia chodu, ruchy plasawicze, zabu-
rzenia sakkadowych ruchéw gatek ocznych (nagle symulta-
niczne ruchy obu galek ocznych) i zaburzenia mowy. Czesto
wystepuja zaburzenia pamieci, zmiany osobowoSci, problemy
z planowaniem i sekwencjonowaniem oraz dysfunkcje wzro-
kowo-przestrzenne. Moga wystepowaé trudnosci z uczeniem
si¢ nowych informacji i ich przypominaniem. W przypadkach
o p6znym poczatku nastepuje wolniejszy postep ruchéw plasa-
wiczych i zaburzen funkcji poznawczych. Dostepne sg badania
genetyczne dla nosicieli. Badania rezonansu magnetycznego
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moga wykazywaé zanik jadra ogoniastego, a PCR — zwigkszona
liczbe powtorzenr CAG. Pomocna jest fizykoterapia i terapia
mowy. Ruchy plasawicze moga ulega¢ zmniejszeniu po poda-
niu antagonistéw dopaminy (np. lekéw przeciwpsychotycz-
nych), ktore jednak moga nasila¢ objawy parkinsonowskie.
Wazne jest wsparcie opiekuna i poradnictwo genetyczne.

ATAKSJE (ATAKSJA RDZENIOWO-MOZDZKOWA,
ATAKSJA FRIEDRICHA)

Ataksje sa grupg dziedzicznych zaburzen, ktérych rozpo-
wszechnienie na calym $wiecie wynosi 0,3-3 przypadki na
100 000, przy czym wystepuja réznice regionalne. Najczest-
sza jest ataksja Friedricha.!" Zaburzenia te sg dziedziczone
w sposdb autosomalny dominujacy (ataksja rdzeniowo-
-moézdzkowa typu 1, 2 1 3; zanik oliwkowo-mostowo-mézdz-
kowy, choroba Charcot-Marie-Tooth), recesywny (ataksja
Friedricha, ataksja spowodowana niedoborem witaminy E)
lub rzadko — w formie krzyzowych sprzezei.”> Wystepuja
zwyrodnienie mo6zdzku, pnia mézgu i rdzenia kregowego.
Do wezesnych objawéw zalicza si¢ chwiejnoS¢ 1 niezdarno$é
ruchow oraz zaburzenia koordynacji ruchéw precyzyjnych.
W miare postepu choroby rozwijaja sie objawy piramidowe
i pozapiramidowe, obwodowa neuropatia, spowolnienie sak-
kadowych ruchéw galek ocznych (szczegblnie w ataksji rdze-
niowo-mézdzkowej typu 2), oczoplas, porazenie ruchéw gatek
ocznych 1 zanik nerwu wzrokowego. Otepienie moze miec
charakter postepujacy i w niektérych podtypach cechuje sie
nasileniem od fagodnego do umiarkowanego (np. ataksja
rdzeniowo-mézdzkowa typu 2). W innych przypadkach wy-
stepuja zaburzenia funkeji wykonawczych i deficyty pamieci
stownej. W rezonansie magnetycznym widoczny jest zanik
mézdzku. Wariant choroby mozna zidentyfikowac, wykonu-
jac genetyczne badania molekularne. W ramach opieki nad
pacjentami wykorzystuje si¢ poradnictwo genetyczne, tera-
pi¢ mowy i rehabilitacje fizyczna. Ataksja wynikajgca z nie-
doboru witaminy E wymaga jej suplementacji do kofca zycia.
Benzodiazepiny i1 propranolol moga zmniejsza¢ drzenie.

POLICYSTYCZNA OSTEODYSPLAZIJA
TLUSZCZOWO-BLONIASTA ZE STWARDNIAJACA
LEUKOENCEFALOPATIA (CHOROBA NASU-HAKOLI)
Jest to bardzo rzadkie zaburzenie prowadzace do ot¢pienia
przedstarczego z powstawaniem torbieli kostnych o réznej
lokalizacji. Wynika z mutacji genéw DAPI2 i TREM?2, ktére
wplywajg na dojrzewanie dendrytéow. Dochodzi do miejsco-
wego uszkodzenia tkanki ttuszczowej, powstawania torbie-
lowatych zmian w koSciach, rozwoju osteoporozy prowadza-
cej do samoistnych zltaman i utraty istoty biatej w zwiazku
z postepujaca stwardniajaca leukoencefalopatia.'® Obja-
wem klinicznym jest pojawiajacy si¢ w trzeciej dekadzie
zycia bol koficzyn, czemu towarzysza mnogie zlamania.
Mniej wigcej w czwartej dekadzie pojawiajg si¢ zaburzenia
neuropsychiczne, w tym glebokie, postepujace ote¢pienie,
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Kluczowe punkty 1

Otepienia w przebiegu schorzen degeneracyjnych

* Rodzinna posta¢ choroby Alzheimera

* (Czyste stwardnienie hipokampa

* Zwyrodnienie czofowo-skroniowe

* Pierwotnie postepujaca afazja z utratg ptynnosci mowy

* (tepienie semantyczne

* Postepujace porazenie nadjadrowe (zespét Steele’a-Richardsona-
-Olszewskiego)

* Zwyrodnienie korowo-podstawne

o Zanik wielouktadowy (zespdt Shy-Dragera)

« Stwardnienie zanikowe boczne/choroba neuronu ruchowego (choroba Lou
Gehriga)

* Plasawica Huntingtona

* Ataksja rdzeniowo-mézdzkowa i ataksja Friedricha

* Policystyczna osteodysplazja tfuszczowo-btoniasta ze stwardniajaca
leukoencefalopatia (choroba Nasu-Hakoli)

Kluczowe punkty 2

Otepienia o podtozu naczyniowym

* (tepienie wielozawatowe?

* (tepienie wynikajace z pojedynczego udaru (poudarowe)?
* (tepienie podkorowe?

» Mdzgowa arteriopatia dziedziczona w sposéb autosomalny dominujacy
z udarami podkorowymi i leukoencefalopatig (CADASIL)

* Choroba Binswangera
* Mdzgowa amyloidowa angiopatia

4(Czestsze

uogoélnione napady drgawkowe i objawy uszkodzenia pta-
tow czotowych. Badanie neurologiczne wykazuje objawy
wynikajace z uszkodzenia gérnego neuronu ruchowego pro-
wadzgce do dyspraksji 1 dysfazji (podobnie jak w chorobie
Alzheimera). Przydatne sg badania radiograficzne i EEG.
Badania obrazowe moézgu wykazujg zaniki korowe 1 zwap-
nienie zwojéw podstawy. Nie jest znana metoda leczenia.
(Kluczowe punkty 1).

Otepienia o podtozu naczyniowym

CADASIL

Moézgowa arteriopatia dziedziczona w sposéb autosomalny
dominujacy z udarami podkorowymi i leukoencefalopatia
(CADASIL) — jest niemiazdzycowa, nicamyloidowa chorobg
naczyn moézgowych o rozpowszechnieniu mniejszym niz
1 przypadek na 100 000. Mniej wiecej w trzeciej dekadzie
zycia dochodzi do powstawania niemych klinicznie udaréw

zatokowych i zmian w istocie bialej, na okolo 10 lat przed
pojawieniem si¢ objawow neuropoznawczych. Dominu-
jace mnogie, podkorowe udary niedokrwienne prowadzg
do otepienia naczyniowego.'” Przyczyng jest mutacja genu
NOTCHS na chromosomie.'” Do objawéw klinicznych naleza
napady migrenowe z aurg, nawracajace przemijajace zabu-
rzenia krazenia mézgowego (transient ischaemic attacks,
TIA) i otepienie podkorowe, ktéremu w pé6Znym stadium
towarzyszy nietrzymanie moczu i porazenie nadjadrowe.
Otepienie ma charakter uogdlniony i postepujacy, z zabu-
rzeniami funkeji wykonawczych, przy wzglednym zachowa-
niu pamieci epizodycznej. Sredni wick zachorowania wynosi
okolo 45 lat. W rezonansie magnetycznym widoczne sa duze
obszary leukoencefalopatii w licznymi podkorowymi udarami
zatokowymi. Nie ma swoistej metody leczenia. Stosuje si¢
leki antyagregacyjne 1 statyny, aby zapobiec rozwojowi cho-
roby, jednak ich skutecznosé jest malo prawdopodobna, po-
niewaz jest to przede wszystkim choroba Srodkowej warstwy
Sciany tetnic. Mozna probowac stosowac leki przeciw otepie-
niu czy przeciwdepresyjne.

CHOROBA BINSWANGERA

Chorobe Binswangera charakteryzuje otepienie podkorowe ze
zmianami naczyniowymi w istocie bialej, ktorych przyczyng sa
zmiany miazdzycowe w drobnych naczyniach, z towarzyszaca
okolokomorowa niedokrwienng leukoencefalopatig 1 demieli-
nizacja. Sasiadujaca kora mézgu i peczek tukowaty sa oszcze-
dzone.'® Choroba silnie wiaze sie z nadci$nieniem tetniczym
1 wiekiem. Najbardziej charakterystyczna cecha jest otepienie
podkorowe (zespét roztaczenia korowego), ktéremu towarzy-
szy spowolnienie psychoruchowe, a takze zaburzenia pamieci
krétkotrwatej oraz znaczne deficyty czoltowe, w tym funkeji
wykonawczych, 1 zaburzenia zachowania. Do objawdw fizykal-
nych zalicza si¢ objawy parkinsonowskie, nietrzymanie moczu
1 porazenie rzekomoopuszkowe. W ramach badan dodatko-
wych nalezy wykona¢ badanie EKG, pomiar ci$nienia tetni-
czego, oznaczenie st¢zenia glukozy 1 monitorowaé st¢zenie
lipidéw. Badania obrazowe mdzgu pokazujg rozsiane okoto-
komorowe zmiany w istocie bialej. Czasami stwierdza si¢ wo-
doglowie normotensyjne.'”® W leczeniu objawdw depresyjnych
i lekowych stosuje si¢ selektywne inhibitory wychwytu zwrot-
nego serotoniny, a w leczeniu zaburzen zachowania — atypowe
leki przeciwpsychotyczne (ostroznie). Leczenie nadci$nienia
tetniczego, cukrzycy 1 zaburzen rytmu serca moze spowolnié
przebieg choroby.

MOZGOWA ANGIOPATIA AMYLOIDOWA

Wynika z odkladania si¢ amyloidu w blonie srodkowej i ze-
wnetrznej tetnic, co prowadzi do krwotokéw §rodmézgowych
1 udarow. W wigkszosci przypadkéw wystepuje sporadycznie
(przy wystepowaniu rodzinnym objawy choroby przewaznie
pojawiajg si¢ wezesniej). Wystepuje czesciej u kobiet, a jej roz-
powszechnienie zwicksza si¢ z wiekiem. Charakterystyczne
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sa takie objawy, jak béle glowy, wymioty, przemijajace niedo-
wlady (w zalezno$ci od lokalizacji zmian), napady drgawkowe
i §pigczka.?’ Zaburzenia funkcji poznawczych sa czeste i moga,
poprzedza¢ krwotoki §srodmozgowe. Rozwdj otepienia naste-
puje z rézng szybkoScia, ale moze byé gwaltowny. Nalezy wy-
kluczy¢ wzmozenie ci$nienia Srédczaszkowego. Badanie EEG
wykazuje uogdélnione zmiany, a badania obrazowe moézgu
— krwotok. Pomocna moze by¢ angiografia i biopsja mézgu.
Nie ma swoistej metody leczenia, ale wskazane jest leczenie
naczyniowych czynnikéw ryzyka i1 ewakuacja krwiakow. (Klu-
czowe punkty 2)

Choroby prionowe

SPORADYCZNA CHOROBA CREUTZFELDTA-JAKOBA
Sporadyczna choroba Creutzfeldta-Jakoba (CJD) jest naj-
czestsza, postacig choréb prionowych u czlowieka. Srednie
rozpowszechnienie GJD na calym Swiecie wynosi mniej
wiecej 0,1 przypadku na 100 000 oséb; 85% przypadkow
zachorowan ma charakter samoistny.?? Jest to stabo po-
znane schorzenie neurozwyrodnieniowe, w ktérym wsku-
tek nagromadzenia bialka prionowego dochodzi do zajecia
istoty szarej, z utrata neurondw, glioza i charakterystycz-
nymi zmianami gabczastymi. Chociaz choroba przewaznie
nie ma charakteru dziedzicznego, to w nielicznych przy-
padkach jest dziedziczona w sposéb autosomalny dominu-
jacy w formie mutacji genu biatka prionowego (PRNP) na
chromosomie 20. Wigkszos¢ zachorowan dotyczy oséb po 50
r.z. Czesto obserwuje sie okres objawow prodromalnych, do
ktérych nalezy zmeczenie, béle glowy, zmniejszenie masy
ciala i depresja. Klasyczna triada objawdéw obejmuje: gwal-
townie postepujace uogoélnione otgpienie, mioklonie i atak-
sje, z towarzyszacymi postepujacymi objawami piramido-
wymi, pozapiramidowymi i zaburzeniami mézdzkowymi.
Wystepuja zaburzenia chodu, widzenia (prowadzgce do
§lepoty) 1 mowy. Typowo w EEG obserwuje si¢ periodyczne
trojfazowe fale ostre 1-2 Hz, a w plynie m6zgowo-rdzenio-
wym stwierdza si¢ podwyzszony poziom bialka. Rezonans
magnetyczny pokazuje zwigkszenie intensywnoSci sygnatu
w zwojach podstawy (typowo w skorupie i jadrze ogonia-
stym). Leczenie ma charakter objawowy. Stosowanie wal-
proinianu sodu i klonazepamu moze prowadzi¢ do zmniej-
szenia nasilenia zaburzen ruchowych.

JATROGENNA POSTAC CHOROBY CREUTZFELDTA-
-JAKOBA

Niewielka cz¢S¢ wszystkich chordb prionowych wynika z prze-
kazywania CJD migdzy ludzmi, przede wszystkim za posred-
nictwem procedur medycznych (np. kontakt z narz¢dziami
chirurgicznymi, przeszczepienie rogdéwki). Zmiany gabcza-
ste 1 objawy sg podobne jak w sporadycznej GJD, przewaznie
z gwaltowng progresja. W rozpoznaniu kluczowe jest zebranie
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wywiadu. Badania dodatkowe i metody leczenia sa takie same
jak w sporadycznej CJD.

WARIANT CHOROBY CREUTZFELDTA-JAKOBA
(GABCZASTA ENCEFALOPATIA BYDLA)

Do marca 2008 r. w Wielkiej Brytanii zesp6t monitorujgcy
wystepowanie GJD zidentyfikowal 163 przypadki wariantu tej
choroby.”® Wariant GJD jest powodowany przez przeniesienie
odmian bialek prionowych za poSrednictwem zywnoSci wytwa-
rzanej z bydta. Jest to posta¢ odr¢bna od innych postaci CJD
pod wzgledem patologicznym. U 0s6b z wariantem GJD wyste-
puje rozsiana wakuolizacja, z powstawaniem plytek z gestym
rdzeniem i zmianami ggbczastymi na obwodzie. Do wezesnych
objawéw psychicznych naleza: depresja, zmiany osobowosci,
drazliwos¢, agresja, zwiewne urojenia, czemu towarzysza de-
ficyty neurologiczne, takie jak ataksja, ruchy plasawicze, mio-
klonie, zaburzenia czucia i otepienie.” Wariant CJD wystepuje
u mlodych dorostych. Czas przezycia od poczatku choroby jest
dhuzszy o rok lub wigcej niz w sporadycznej CJD. Pomocnymi
wskaznikami sg objaw poduszki w rezonansie magnetycznym
1 dodatni wynik biopsji migdatkéw w kierunku biatka priono-
wego (ujemny w samoistnej sporadycznej GJD). Wynik EEG
czesto jest prawidlowy. Leczenie jest takie samo jak w spora-
dycznych przypadkach CJD.

RODZINNA POSTAC CHOROBY CREUTZFELDTA-
-JAKOBA (LUDZKA ENCEFALOPATIA GABCZASTA)
Rodzinna posta¢ CJD odpowiada za 10-15% przypadkéw
tej choroby. Wystepuje czesto w niektérych grupach etnicz-
nych (np. u Zydéw libijskich). Jest dziedziczona w sposob
autosomalny dominujacy 1 zwigzana z mutacjg PRNP. Pro-
cesy patologiczne, objawy, badania 1 leczenie sa podobne jak
w sporadycznej postaci CJD, natomiast wiek zachorowania —
weze$niejszy (40-50 lat, a w niektérych typach mutacji PRNP
nawet 20 r.z.).22 Istotne jest poradnictwo genetyczne, ponie-
waz w badaniach mozna zidentyfikowac nosicieli oraz warianty
o wezesnym/poznym poczatku.

SMIERTELNA RODZINNA BEZSENNOSC

Wystepuje bardzo rzadko. Przyczyna jest polimorfizm kodonu
129 genu biatka prionowego na chromosomie 20. Dochodzi do
gliozy 1 utraty neuronéw, przede wszystkim w obrebie wzgorza,
dolnej czesci oliwki i, w mniejszym stopniu, mézdzku.?* Smier-
telna rodzinna bezsenno$¢ pojawia si¢ najczesciej w czwartej
dekadzie zycia (zakres od 20 do 70 lat). Objawem choroby
jest postepujgca bezsennosé, ktérej towarzysza zaburzenia
ruchowe, takie jak mioklonie, zaburzenia funkeji uktadu au-
tonomicznego, zaburzenia uwagi, splatanie, psychoza (zlo-
zone omamy) i ot¢pienie (nasilone zaburzenia pamigci przy
wzglednym zachowaniu pozostatych funkgji intelektualnych).
Przewaznie w ciggu 12 miesiecy od wystapienia pierwszych ob-
jawow dochodzi do zgonu. Dostepne sg przesiewowe badania
genetyczne 1 poradnictwo. Leczenie ma charakter objawowy.
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Kluczowe punkty 3

Ludzkie choroby prionowe prowadzace do otepienia
* Choroba Creutzfeldta-Jakoba:
— Sporadyczna
— Jatrogenna
— Wariant
—Rodzinna
* Smiertelna rodzinna bezsennosé
* Choroba Gerstmanna-Strausslera-Scheinkera

CHOROBA GERSTMANNA-STRAUSSLERA-
-SCHEINKERA

Ta bardzo rzadka choroba wynika z réznych mutacji genu
biatka prionowego, skutkiem ktérej jest wieloogniskowe
odktadanie plytek amyloidu w mézdzku i cechy degenera-
cji oliwkowo-mostowo-médzdzkowej. Wystepuja, typowe (ale
mniej liczne) zmiany gabczaste, glioza 1 utrata neurondw.
Moga by¢ obecne peczki neurofibrylarne. Choroba zaczyna
sie w trzeciej 1 czwartej dekadzie zycia. Objawy kliniczne sg
rézne. Do poczatkowych objawéw nalezg cechy dysfunkcji
moézdzku (np. niezgrabno$¢ ruchowa, ataksja i dysmetria)
postepujace w kierunku sztywnosci, ostabienia odruchéw gle-
bokich 1 otepienia. Moga wystapi¢ objawy pozapiramidowe,
porazenie ruchu galek ocznych, porazenie rzekomoopusz-
kowe i §lepota korowa.? Do zgonu dochodzi po 3-8 latach
od poczatku choroby. Moga wystepowaé charakterystyczne
zmiany w zapisie EEG, a rezonans magnetyczny moze wy-
kazywac niewielki zanik mézdzku 1 mézgu. Potwierdzeniem
rozpoznania sa badania post mortem (Kluczowe punkty 3).

Choroby zakazne jako przyczyny otepienia
ZAKAZENIA ENDOPASOZYTNICZE

Choroba z Lyme (borelioza)

Czynnikiem zakaznym w chorobie z Lyme jest kretek Bor-
relia burgdorferi, przewaznie przekazywany przez kleszcze.
Choroba wystepuje sporadycznie w niektorych rejonach
Ameryki Péinocnej, Europy i Azji, ale rzeczywiste jej roz-
powszechnienie pozostaje nieznane. Zakazenie prowadzi
do podostrej reakeji zapalnej w osrodkowym uktadzie ner-
wowym, po§rednich skutkéw toksycznych i metabolicznych
przebiegajacych z demielinizacjg, zapaleniem naczyn, utratg
neuronéw 1 glioza. Bakteria moze powodowaé przewlekte
zapalenie opon mézgowych, postepujace zapalenie mézgu
1 rdzenia, encefalopatie, miopatie, obustronne bolesne pora-
zenie nerwu twarzowego (rzadko), neuropatie nerwéw obwo-
dowych i czaszkowych (najczesciej nerwu twarzowego). Do
objawéw klinicznych nalezy wysypka w ostrej fazie (rumien

przewlekly wedrujacy), pojawiajaca si¢ w miejscu ukaszenia
w ciggu miesigca 1 bedgca objawem wskaznikowym. Moze
wystapi¢ nawracajace, wedrujace zapalenie duzych stawéw
i mie$nia sercowego. W sumie u 10-15% chorych na bore-
lioz¢ pojawiaja si¢ objawy neurologiczne. Moga wystapié za-
burzenia funkcji poznawczych, zaburzenia uwagi i labilno$¢
emocjonalna, oraz typowe przewlekte, mato nasilone, stany
splatania. Sugerowano subicktywne pogorszenie pamigci,
chociaz do jawnego otepienia dochodzi rzadko.” Przydatne
moga, by¢ badania serologiczne i badanie ptynu mézgowo-
-rdzeniowego. Kifa ukltadu nerwowego moze by¢ przyczyna
wynikow falszywie dodatnich. Jezeli wystepujg objawy neu-
rologiczne, zaleca si¢ parenteralne podawanie antybiotykow.

Kita uktadu nerwowego (neurosyphilis)

Czestos¢ zakazen kita w Europie Zachodniej jest niewielka.
Chociaz juz nie tak czgsta, nieleczona kita uktadu nerwowego
jest wazna przyczyng otepienia, ktére moze rozwija si¢ po
ponad 10 latach od zarazenia.” Kita uktadu nerwowego zwia-
zana z zarazeniem wirusem HIV charakteryzuje si¢ gorszym
rokowaniem. Czynnikiem zakaznym jest kretek Tieponema
pallidum. W przebiegu choroby wystepuje rozsiane zapalenie
opon 1 naczynh mézgowych z zajeciem tkanki facznej, czemu
czgsto towarzysza udary mozgu i ogniskowe objawy neurolo-
giczne. W pdzniejszych stadiach moze wystapi¢ wiad rdzenia
(tabes dorsalis), degeneracja wlokien wstepujacych grzbietowych
zwojow nerwowych z zajeciem sznuréw tylnych rdzenia krego-
wego. Objawy kliniczne sa rézne, od bezobjawowe;j kily uktadu
nerwowego, przez ostre zapalenie opon moézgowych, podostre
lub przewlekte kilowe zapalenie opon i naczyn, wigd rdzenia,
do uogdlnionego porazenia z objawami czolowo-skroniowymi.
Do objawéw neuropsychicznych nalezy apatia, drazliwosé,
euforia, urojenia wielkoSciowe, depresja, zmiany osobowosci
1 psychoza (rzadko), czemu towarzysza objawy neurologiczne,
takie jak drzenie grubofaliste, ataksja, wygérowanie odruchéw
glebokich, dyzartria, objaw Argylla-Robertsona, napady pa-
daczkowe, a w pdznych stadiach — spastycznos¢. Podstawowe
znaczenie ma zebranie dokladnego wywiadu dotyczacego cho-
roby 1 leczenia. W ramach diagnostyki wykonuje si¢ odczyn
VDRL, oznaczanie w osoczu szybkich reagin, hemaglutynacje
T pallidum i fluorescencyjny test absorpgji przeciwcial przeciw-
kretkowych. Dwa ostatnie badania sa pomocne w wykrywaniu
kity trzeciorzedowej. Leczenie polega na domie$niowym poda-
waniu duzych dawek penicyliny (przez 10-14 dni), doksycyliny
1 ceftriaksonu. Reakcja Jarisha-Herxheimera moze powodo-
wac poczgtkowe nasilenie objawow.

Toksokaroza mézgowa

Toxocara canis, pasozyt psi zaliczany do nicieni, moze atakowac
ludzi ze wzgledu na powszechna obecnoSc jego jaj w srodowi-
sku. Larwy charakteryzuja sie powinowactwem do o§rodko-
wego uktadu nerwowego gospodarza i w miar¢ rozwoju cho-
roby migruja do moézgu. Pod wzgledem klinicznym objawy

52 PSYCHIATRIA PO DYPLOMIE « TOM 9, NR 6, 2012

podyplomie.pl/psychiatriapodyplomie


http://www.podyplomie.pl/psychiatriapodyplomie

moga nasladowac ote¢pienie, szczegélnie u oséb w podeszlym
wieku. Pomocne jest stwierdzenie eozynofilii we krwi i plynie
mobzgowo-rdzeniowym, a takze dodatnich przeciwcial. W le-
czeniu stosuje si¢ leki przeciw robakom, np. albendazol, co
odwraca zaburzenia funkcji poznawczych.”

Neurocysticerkoza

Czynnikiem zakaznym tasiemca uzbrojonego (Taenia solium)
mozna zarazi¢ si¢ przez zjedzenie zakazonego migsa. Wyste-
puje wyjatkowo na Zachodzie, cz¢Sciej natomiast w krajach
o niskich i umiarkowanych dochodach. Objawy z o§rodko-
wego ukfadu nerwowego sg bardzo rzadkie i potencjalnie od-
wracalne. Zakazenie moze by¢ nieme pod wzgledem klinicz-
nym, jednak przewaznie charakteryzuje sie takimi objawami
neurologicznymi, jak béle glowy, objawy ogniskowe, napady
drgawkowe, porazenie polowicze oraz zaburzenia psychiczne
i poznawcze. Czgsto wystepuje niedokrwisto$¢. W zidentyfiko-
waniu robakéw pomocne jest badanie katu. Tomografia kom-
puterowa/rezonans magnetyczny wykazuje zmiany z efektem
masy. Badania serologiczne charakteryzuja sie niewielkg czu-
foScia 1 swoistoscig. Przydatna jest terapia lekami przeciwpa-
sozytniczymi (np. albendazolem), stosowanie lekéw przeciw-
drgawkowych (w celu kontrolowania napadéw) i steroidow
(z powodu zwigkszonego ci$nienia $rodczaszkowego).

Choroba Whipple’a

Jest to rzadka choroba wieloukladowa, ktérej czestym na-
stepstwem jest otepienie. Przyczyna jest zakazenie Trophe-
ryma whippelli, do ktorego dochodzi przede wszystkim u os6b
z niedoborami odpornosci. W przebiegu choroby powstajg
rozsiane ziarniniaki w korze mézgu 1 mézdzku, czemu to-
warzyszy uogélniony zanik kory moézgu. Sredni wick zacho-
rowania to szosta dekada zycia, ale choroba moze rozwija¢
si¢ w kazdym wieku. CzeSciej wystepuje u mezczyzn. Cho-
roba Whipple’a moze objawiad si¢ zaburzeniami zotagdkowo-
-jelitowymi, w tym przewlekla biegunkg i zaburzeniami
wchtaniania (rzadko nieobecne), bolesnosScig wielu stawow,
objawami ze strony uktadu oddechowego, rumieniem guzo-
watym, niewielka goraczkg i limfadenopatig (podobng do
sarkoidozy). Wystepuja ogniskowe objawy neurologiczne,
ataksja i pogorszenie funkcji poznawczych; do objawéw
psychicznych zalicza si¢ depresje, splatanie i zaburzenia
zachowania.” Do objawéw nieswoistych nalezy niedokrwi-
sto$¢, podwyzszone OB, hipoalbuminemia, nieprawidfowe
wyniki badan czynnoSciowych watroby oraz zmiany w plynie
mozgowo-rdzeniowym — pleocytoza i zwickszone ste¢zenie
biatka. Badania obrazowe mézgu moga wykazywaé zmiany
pierScieniowate 1 zanikowe. Poniewaz wyniki biopsji jelita
cienkiego i weztéw chlonnych moga by¢ ujemne, pomocne
moze by¢ potwierdzenie badaniem PCR. Podawanie anty-
biotykéw, w tym penicyliny lub tertracykliny droga parente-
ralng lub doustna, z ewentualnym dotaczeniem steroidow,
moze skutecznie odwroécic¢ deficyty poznawcze.
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ZAKAZENIE WIRUSOWE

Wirusowe zapalenie opon mézgowych

Glownymi czynnikami odpowiedzialnymi za wirusowe za-
palenie moézgu u oséb z prawidlowa odpornoscia jest wirus
opryszczki (herpes simplex virus, HSV) typu 112, wirus Epsteina-
-Barr, ludzki wirus opryszczki typu 61 7, a u 0séb z zaburzong,
odpornoscia — wirus cytomegalii 1 ospy wietrznej-potpasca
(varicella-zoster). Ostre zapalenie mézgu spowodowane wi-
rusem opryszczki charakteryzuje si¢ roczng chorobowoscig
rzedu 0,2 przypadku na 100 000, wyste¢puje we wszystkich gru-
pach wiekowych (dwie trzecie chorych stanowig dorosli) i jest
rzadka przyczyng otepienia.® Wrotami zakazenia wirusem
HSV-1 jest nerw wechowy, a zakazenie prowadzi do ostrego za-
palenia mézgu z zajeciem okolic czotowo-skroniowych 1 hipo-
kampa oraz rozlegla martwica przysrodkowych cz¢sci platow
skroniowych, ukladu limbicznego i wzgérza. Przewlekle zapa-
lenie mézgu wystepuje rzadko. W ostrej fazie uogélnione zabu-
rzenia poznawcze 1 czynnosciowe w duzej mierze cofaja si¢ po
zastosowaniu leczenia przeciwwirusowego. Mogg utrzymywac
si¢ utrwalone objawy neurologiczne i psychiatryczne, w tym
zespél Klivera-Bucy’ego, zaburzenia nastroju i zachowania,
zaburzenia funkcji poznawczych i, w rzadkich przypadkach,
zaburzenia psychotyczne. Zapalenie mézgu spowodowane
wirusem cytomegalii u pacjentéw z zaburzeniami osobowosci
w przebiegu AIDS moze prowadzi¢ do szybko postepujacego
otepienia (i zgonu).” Badania obrazowe mézgu w zakazeniu
wirusem opryszczki moga pokazywac zanik przysrodkowych
czesel platow skroniowych i struktur limbicznych. Pomocne
jest potwierdzenie badaniem PCR. Leczenie zakazenia wi-
rusem opryszczki we wezesnym etapie polega na podawaniu
lekéw przeciwwirusowych (np. acyklowiru). W pézniejszych
stadiach leczenie ma charakter zachowawczy i obejmuje re-
habilitacje.

Otepienie towarzyszace HIV i AIDS

Cizgstos¢ wystgpowania otepienia towarzyszacego HIV ulegla
znacznemu zmniejszeniu w krajach zachodnich ze wzgledu na
leczenie przeciwretrowirusowe, ale wplyw wydiuzenia prze-
zywalnoSci na funkcje poznawcze pozostaje nieznany. Dane
z pre-HAART (highly-active anti-retroviral therapy; bardzo
aktywne leczenie przeciwretrowirusowe) wskazuja, ze otgpie-
nie wystepuje u 5-15% nieleczonych pacjentéw.** Do rozwoju
otepienia mogg sie przyczyniaé takze zakazenia oportuni-
styczne, np. Toxoplasma gondii, kryptokokowe zapalenie opon,
kita uktadu nerwowego, gruzlicze zapalenie opon, zapalenie
mozgu wywolane wirusem cytomegalii, a takze nasilenie na-
czyniowych czynnikéw ryzyka i nowotwory (np. chloniaki).
HIV moze powodowaé zapalenie mézgu, leukoencefalopatie,
zapalenie naczyn mozgowych 1 uszkodzenie neurondw, czesto
prowadzac do zanikéw korowych z bardziej nasilonym otepie-
niem podkorowym zwigzanym z zajeciem zwojéw podstawy.
Zespol otgpienia towarzyszacego AIDS wystepuje przy bardzo

www.podyplomie.pl/psychiatriapodyplomie

TOM 9, NR 6, 2012 « PSYCHIATRIA PO DYPLOMIE 53


http://www.podyplomie.pl/psychiatriapodyplomie

RZADKIE | NIETYPOWE OTEPIENIA

Kluczowe punkty 4

Zakazne przyczyny otepienia

* Zakazenia pasozytnicze

e Choroba z Lyme

* Kita uktadu nerwowego

* Mézgowa toksokaroza

* Neurocysticerkoza

* Chorba Whipple'a

* /akazenia wirusowe

* Wirusowe zapalanie opon mézgowych

* Otepienie zwigzane z HIV (otgpienie towarzyszace AIDS)
* Postepujaca wieloogniskowa leukoencefalopatia
* Podostre stwardniajace zapalenie mézgu

* /akazenia bakteryjne

* (ruzlicze zapalanie opon mézgowych

* Meningokokowe zapalenie opon mozgowych

o Jakazenia grzybicze

* Kryptokokowe zapalenie opon mdzgowych

malej liczbie limfocytéw CD4 (<200) 1 zwigkszonym namna-
zaniu wirusow. Zaburzenia funkcji poznawczych przewaznie
maja charakter globalny i $rednio cigzkie nasilenie. Do cz¢-
stych objawdw towarzyszacych zalicza si¢ zaburzenia uwagi,
spowolnienie psychoruchowe, zaburzenia funkcji wykonaw-
czych, pogorszenie pamieci werbalnej (z zaburzeniami przy-
pominania, ale nie rozpoznawania sléw), psychozy, zaburzenia
nastroju i osobowosci. Wraz z wprowadzeniem nowszych lekow
HAART, o lepszej penetracji do ptynu moézgowo-rdzeniowego,
objawy staly si¢ w wi¢kszym stopniu odwracalne. Dozylne
przyjmowanie narkotykéw jest zwiazane z gorszym rokowa-
niem.

Postepujaca wieloogniskowa leukoencefalopatia

Ta post¢pujaca, Smiertelna choroba demielinizacyjna osrod-
kowego ukladu nerwowego jest czesta u 0sdb z nieleczonym
AIDS i innymi chorobami przebiegajgcymi z zaburzeniami od-
pornosci (np. nowotworami zlo§liwymi). Prowadzi do to utraty
nabytej w dziecinstwie odpornosci na czgsto wystepujacy wirus
JC, nieszkodliwy dla wigkszosci ludzi. Post¢pujaca wieloogni-
skowa leukoencefalopatia moze by¢ przyczyng niedowidzenia
potowiczego, niedowladéw polowiczych, zmian osobowosci i za-
burzen funkcji poznawczych.

Podostre stwardniajace zapalenie mézgu

Podostre stwardniajace zapalenie mézgu zaczynajace si¢
w wieku dorostym jest bardzo rzadkim p6znym nastepstwem
przetrwalego zakazenia wirusem odry. Rozpowszechnienie
jest znacznie mniejsze w krajach o duzej cz¢stoSci szczepien.
Choroba prowadzi do postepujacego, przewaznie $miertel-
nego, zapalenia mézgu. Wystepuje rozplem astrogleju, utrata

neuronéw i demielinizacja. Sredni wiek zachorowania to okres
bezposrednio po 20 r.z. Choroba dotyczy przede wszystkim
mezezyzn. U dorostych moze nasladowaé zespdt otepienny
o podlozu zwyrodnieniowym. Przewaznie rozwija si¢ w wiele
lat po poczatkowym zakazeniu, a w ciagu 1-3 lat dochodzi do
zgonu. Wezesne zmiany mogg by¢ subtelne, z zaburzeniami
uwagi 1 zachowania. Do charakterystycznych objawéw nalezy
otepienie, napady drgawkowe, mioklonie, zaburzenia widzenia,
objawy piramidowe i pozapiramidowe.’' Podostre stwardnia-
jace zapalenie mézgu mozna podejrzewac u mlodych pacjen-
tow z otepleniem 1 miokloniami. Mozna stwierdzi¢ obecnosé
przeciwcial przeciwjadrowych w surowicy. Metoda leczenia jest
nieznana. Stosuje si¢ leczenie podtrzymujace; w kontroli na-
padéw przydane mogg by¢ leki przeciwpadaczkowe; skuteczny
wydaje sie réwniez interferon o podawany dokomorowo.?!

Zakazenia bakteryjne

GRUZLICA
Gruzlica jest powodowana przez pratek Mycobacterium tubercu-
losis. Jest rzadka przyczyng otepienia w krajach zachodnich,
natomiast wystepuje czesciej w krajach, w ktérych dochod na
mieszkanca jest niski lub $redni, wéréd imigrantéw i u zaka-
zonych HIV o0séb z uposledzeniem odpornosci. Zaburzenia
funkcji poznawczych opisywano nawet u polowy chorych na
gruzlicze zapalenie opon mézgowych.* Gruzlica moze powo-
dowaé powstawanie wewnatrzmdzgowych zmian z efektem
masy (gruzliczaki lub ropnie) 1 byé przyczyng przewlektego
zapalenia opon mézgowych, skutkiem czego sag béle glowy,
zmiany stanu psychicznego, napady drgawkowe 1 ogniskowe
deficyty. Przydatne sa badania ptynu mézgowo-rdzeniowego.
Terapig lekami przeciwgruzliczymi przewaznie kontynuuje sie
przez 9-12 miesigcy.

Do innych zakaznych przyczyn otepienia naleza zakazenia
meningokokowe i kryptokokowe. (Kluczowe punkty 4)

Rola psychiatry

Osoby z rzadkimi ot¢pieniami cz¢sto zglaszaja si¢ na po-
czatku do neurologdw, szczegélnie osoby mlodsze z objawami
fizykalnymi. Zespoly psychiatryczne moga jednak by¢ anga-
zowane podczas réznych etapéw leczenia choroby. Znaczny
odsetek pacjentow zglasza sie do oSrodkéw psychiatrycznych
z zaburzeniami funkcji poznawczych 1 innymi zaburzeniami
psychicznymi. Inni sg kierowani do psychiatréow po ustaleniu
rozpoznania w celu leczenia towarzyszacych zaburzen psy-
chicznych. Wraz z powstawaniem o$rodkéw zajmujacych si¢
otepieniami o wezesnym poczatku wielu pacjentéw moze by¢
obecnie kierowanych bezposrednio do nich. Chociaz choroba
Alzheimera pozostaje najcz¢stszg postacig otepienia u os6b
ponizej 65 r.z., to rzadsze przyczyny otgpienia wystepujg sto-
sunkowo cz¢Sciej w tej grupie wieckowej. Lepsze poznanie
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epidemiologii i symptomatologii rzadszych postaci ot¢pienia
wplynetoby na poprawe ich wykrywania i leczenia.

Podziekowania
Dzigkujemy za pomoc Lindzie Liu, bibliotekarce w Central
Middlesex Hospital Library.

From the Advances in psychiatric treatment (2009), vol. 15, 364-371.
Translated and reprinted with permission of the Royal College of Psychiatrists.
Copyrights ©2009, 2012 The Royal College of Psychiatrists. All rights reserved.
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Etiologia otepien jest zlozona, a podreczniki pelne ob-
szernych zestawien mozliwych przyczyn zaburzen funkcji
poznawczych. Z pragmatycznego punktu widzenia w tym
kontekscie czgsto zwraca si¢ uwage na tzw. ot¢pienia wa-
runkowo odwracalne. Wigkszo$¢ z nich to stany relatywnie
rzadkie, a ich wczesne rozpoznanie moze by¢ decydujace

o dalszym losie chorego. W niektérych przypadkach (np.
zaburzen czynnoSci tarczycy czy operacyjnych nowotwo-
row niezlosliwych) mozliwe jest nawet zupelne wyleczenie.
Takie postacie ote¢pien zostaly w artykule pominigte, stad
za zasadne uznaje przypomnienie o ich istnieniu i klinicz-
nym znaczeniu stawiania odpowiednich diagnoz.!

Autorzy artykutu podzielili omawiane ot¢pienia na trzy
duze grupy etiologiczne (podioze zwyrodnieniowe, na-
czyniowe 1 zakazne), w ramach ktérych omoéwili wybrane
choroby wiodace do demencji. Zaproponowany podziat
wymaga kilku stéw komentarza, poniewaz nie wydaje sie
szczegdlnie precyzyjny. Wsrod otepien o podtozu zwyrod-
nieniowym wymieniaja oni rodzinne postacie choroby
Alzheimera, chorob¢ Huntingtona czy niektére postaci
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ataksji rdzeniowo-moézdzkowej oraz chorobe Nasu-Hakoli,
ktérych genetyczna etiologia jest znana i trudno je trakto-
wac jako pierwotnie zwyrodnieniowe, tak jak inne wymie-
nione w tej grupie choroby, zwlaszcza te o nieznanej dotad
etiologii (np. zwyrodnienie korowo-podstawne).

Podobnie rzecz si¢ ma z zespolem CADASIL (a takze
nieoméwionym w pracy, jeszcze rzadszym jego recesyw-
nym alter ego CARASIL), ktéry jest choroba uwarunko-
wang genetycznie, 1 zupelnie innym, choc¢ takze o znanej
etiologii, zespotem (choroba) Binswangera. Nawet wérod
choréb o etiologii zakaznej warto zwr6cié uwage na zna-
czenie czynnika genetycznego, np. znaczenie polimorfizmu
w kodonie 129 genu dla PrP w ryzyku wystapienia wariantu
choroby Creutzfeldta-Jakoba.? Umieszczenie postepujacej
wieloogniskowej encefalopatii (PML) wérdd choréb o etio-
logii zakazZnej wydaje si¢ w ogdle nieporozumieniem.
Wprawdzie czynnikiem sprawczym jest wirus, ale etiopa-
togenetycznie nie chodzi o zakazenie, a o uaktywnienie
obecnego u wigkszosci ludzi wirusa, czego przyczyna, jest
przewlekta immunosupresja. Znanymi przyczynami PML,
poza wskazywana przez autoréw pracy neurozakazeniem
HIV, moze by¢ terapia lekami immunosupresyjnymi (np.
po przeszczepieniach, ale tez w leczeniu stwardnienia roz-
sianego czy luszczycy) lub cytostatykami (a nie, jak pisza
autorzy pracy, zachorowanie na nowotwor ztosliwy).?

Kilku zdan komentarza wymaga tez, moim zdaniem,
bardzo lakoniczny akapit zatytutowany ,Rola psychiatry”.
Poziom ogdlnosci tego fragmentu jest tak duzy, ze w za-
sadzie pozostaje on bezuzyteczny. Warto zatem, gwoli
upraktycznienia lektury, przytoczy¢ kilka istotnych faktow,
ktére powinny w codziennej pracy psychiatry pobudzi¢ do
poglebionej diagnostyki, takze w kierunku atypowych czy
rzadkich postaci ot¢pienia. Niepokdj klinicysty powinny
budzi¢ przede wszystkim uporczywe, niereagujace na
standardowe postepowanie zespoly psychopatologiczne,
w ktorych nalezy wdrozy¢ szerszg diagnostyke. NajczeSciej
chodzi tu o stany depresyjne (po wykluczeniu dwubieguno-
wosci), zwlaszcza jesli w obrazie klinicznym dominuje apa-
tia, spowolnienie i anhedonia, pojawiajg si¢ paradoksalne
reakcje na leki (w tym wygérowane objawy niepozadane)
oraz w sytuacjach, gdy stan depresyjny pojawia si¢ po raz
pierwszy u os6b w starszym wieku. Uporczywe, niereagu-
jace na leczenie objawy depresyjne spotyka si¢ w encefa-
lopatii Binswangera oraz w ot¢pieniach przebiegajacych
z parkinsonizmem (niezaleznie od przyczyny). Nalezy
takze pamigtac, ze w grupie otepien o wezesnym poczgtku
(a wigc wielu omawianych w artykule) typowe jest zjawi-
sko wezesnego wystepowania objawow psychicznych w sta-
diach, gdy dysfunkcje poznawcze sa jeszcze malo nasilone
badz zupetnie nieobecne.* Obraz kliniczny niektdrych cho-
réb opisywanych w omawianym artykule jest wrecz pro-

totypowo psychiatryczny, co wypada wyraznie podkreslic.
Tak jest w przypadku kily osrodkowego ukladu nerwowego,
choroby dzi§ rzadkiej i oczywiscie trudniejszej do rozpo-
znania niz w czasach, gdy byla cz¢stsza. Wezesne objawy
psychiczne (depresyjne, lekowe, psychotyczne) znajduja,
si¢ wsrod kryteriow rozpoznawczych wariantu GJD, a po-
dejrzenie powinno zwlaszcza budzi¢ ich wspélistnienie nie
tylko z szybko narastajacym otepnieniem, ale takze takimi
objawami neurologicznymi, jak ataksja czy ruchy mimo-
wolne (mioklonie, plasawicze, dystonie). Zaburzenia zacho-
wania, zmiany osobowoSciowe i objawy psychotyczne mogg,
by¢ wezesnymi objawami choroby Picka lub innych postaci
zwyrodnienia platowego czolowo-skroniowego.

Na koniec kilka uwag dotyczacych leczenia. Oczywiscie
w niektorych omawianych chorobach mozliwe jest leczenie
przyczynowe. Dotyczy to przede wszystkim choréb o etiolo-
gii zakaznej, w przypadku ktorych mozna cz¢sto uzyskac zu-
pelne wyleczenie (zwlaszcza w zakazeniach niewirusowych)
lub istotng poprawe stanu pacjenta (np. stosujgc intensywne
formy leczenia zakazenia HIV). Nawet jednak w tej grupie
chordb czesto jesteSmy skazani na postepowanie objawowe,
a jego wyniki pozostawiaja wiele do zyczenia. W przypadku
chorob o etiologii naczyniowej zasadnicze znaczenie majg
rozne (farmakologiczne i pozafarmakologiczne) postacie
profilaktyki wtornej, a samo stosowanie tzw. lekéw naczy-
niowych jest malo skuteczne. W chorobach o etiologii zwy-
rodnieniowej swoiste formy leczenia zwykle nie sg dostepne.
Warto jednak pamigtac, ze niektére obrazy kliniczne zbli-
zone do opisywanych w omawianym artykule moga w isto-
cie by¢ chorobg Alzheimera (np. tzw. wariant czolowy tej
choroby zblizony do otepienia czolowo-skroniowego) i poten-
cjalnie reagowac objawowo na zastosowanie inhibitora cho-
linesterazy lub memantyny. Warto wreszcie przypomniec,
ze etiologia wielu ot¢pien jest mieszana 1 mozliwie precy-
zyjne kompleksowe zdiagnozowanie pacjenta ma istotne
znaczenie w planowaniu post¢gpowania terapeutycznego.
Mieszana patologia jest szczeg6lnie typowa dla najstarszych
pacjentéw z otepieniem, w leczeniu ktérych znaczenie ma
nie tylko precyzja rozpoznania samego ot¢pienia, ale takze
wspolchorobowo$é, stosowane leki (takze psychotropowe)
czy inne czynniki towarzyszace (utrata sprawnosci narzadéw
zmystow, sytuacja psychospoteczna).
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