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Dysocjacja czy neurodegeneracja
Problemy diagnozy, leczenia i terapii

Dissociation or Neurodegeneration. Problems of Diagnosis, Treatment and Therapy

ABsTRACT: Differentiation of the symptoms of dissociation and neurodegeneration in adolescent
patients causes many problems. Diagnostic criteria unequivocally show that dissociative disorders
should be diagnosed only after excluding general-medical and neurological causes and the results
of the effect of psychoactive substances. The diagnosis of dissociation is indicated by the occurrence
of conversion symptoms or recurrent somatic complaints temporally connected with a stressogenic
factor in the dynamism of their clinical picture. The aim of the paper is to determine the psycho-
pathological picture of neurodegeneration in an 18-year-old female student who was erroneously
diagnosed as having dissociative disorders. The results of extended genetic tests conducted after eight
years of ineffective treatment and therapy showed a hereditary form of neurodegeneration. The dis-
ease, although with different intensity, also manifested itself in the patient’s grandmother, mother
and in sister at different periods of their lives.

KEY worps: mild cognitive disorders, dementia, dysarthria, conversion, tetraplegia, extrapyramidal
syndrome

Zaburzenia w funkcjonowaniu czlowieka, ze wzgledu na ich zréznicowane
przyczyny, mechanizmy, objawy, dynamike i rokowania, stanowia istotny pro-
blem w diagnozowaniu, leczeniu i terapii schorzen neuropsychiatrycznych. Stan
wiedzy o biologicznych i psychicznych uwarunkowaniach objawéw chorobowych
znajduje wyraz w miedzynarodowych systemach klasyfikacji choréb opracowa-
nych przez Swiatowa Organizacje Zdrowia (WHO - World Health Organization),
czyli w Miedzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji Chorob i Probleméw Zdrowot-
nych (ICD-10)', a takze przez Amerykanskie Towarzystwo Psychiatryczne (APA
- American Psychiatric Association), czyli w Kryteriach diagnostycznych zabu-

' Por. Migdzynarodowa Statystyczna Klasyfikacja Chorob i Probleméw Zdrowotnych. Rewizja
dziesigta. ICD-10. Krakow, Vesalius 1994. Klasyfikacja ta obowiazuje w Polsce 0d 1996 roku, zaawan-
sowane sg prace nad wersja ICD-11.
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rzeni psychicznych’. Wraz z postepem badan klinicznych klasyfikacje jednostek
chorobowych poddawane sg kolejnym rewizjom i uzupetnieniom’.

W naukach medycznych opis jednostek nozologicznych jest konstrukcja, ktora
stanowi abstrakcyjny model pewnego fragmentu rzeczywistosci. W diagnozie
klinicznej model pelni szczegdlng role, gdyz wprowadza zobiektywizowang pro-
cedure do opisu zaburzen, okresla wykladniki poszczegélnych jednostek choro-
bowych, a nade wszystko wskazuje na mechanizm wyjasniajacy funkcjonowanie
czfowieka w okreslonych uwarunkowaniach biologicznych i psychicznych. Modele
teoretyczne, wazne w fancuchu poznania naukowego, w postepowaniu klinicznym
bywaja zawodne, poniewaz interferencja czynnikéw klinicznych i uwarunkowan
srodowiskowych, w jakich przebywa chory, doprowadza czasem do jednostko-
wego obrazu schorzen neuropsychiatrycznych, nastreczajacych klinicystom wielu
trudnosci diagnostycznych®.

Dysfunkgcje i uszkodzenia mézgu moga ujawniac si¢ jako spektra zindywidu-
alizowanych i dynamicznych objawoéw, stad réznicowanie niektérych zaburzen
psychicznych (np. dysocjacji) i neurologicznych (np. neurodegeneracji), zwlasz-
cza w przypadku os6b mlodych, bywa trudne. Wynika to zaréwno z niedosko-
natych procedur i niepelnego instrumentarium diagnostycznego w codziennej
praktyce klinicznej, jak i z niedostatku wiedzy o genetycznych i biochemicz-
nych mechanizmach determinujacych psychiczne i fizyczne funkcjonowanie
cztowieka.

W klasyfikacjach choréb ustalono kryteria diagnostyczne dotyczace zaburzen
psychicznych (w tym dysocjacji), ktore nalezy rozpoznawac jedynie po wyklucze-
niu przyczyn ogélnomedycznych, neurologicznych i skutkéw dzialania substancji
psychoaktywnych. Istnieje jednak grupa schorzen neurologicznych (w tym neuro-
degeneracyjnych), ktére nie maja jednoznacznych wyktadnikéw organicznych, sg
uwarunkowane genetycznie, wykazuja zréznicowany obraz kliniczny i zmienna
dynamike. Ich objawy moga przypomina¢ schorzenia psychiczne, moga by¢ tez

* Por. Kryteria diagnostyczne zaburzeti psychicznych. Wydanie pigte. DSM-5. Red. wyd. pol.
P. GALEcKI et al. [Wroclaw], Edra Urban & Partner [2018]; tez: Diagnostic and Statistical Manual
of Mental Disorders: Fourth Edition: DSM-IV. Washington, American Psychiatric Association 1994.
Od maja 2013 roku obowiazuje klasyfikacja DSM-5; por. Diagnostic and Statistical Manual of Mental
Disorders: Fifth Edition: DSM-5. Washington, American Psychiatric Association 2013.

* Celem tworzenia kolejnych systeméw klasyfikacji choréb jest dostarczanie praktycznych
ram ulatwiajacych proces diagnostyczny, utatwienie porozumiewania si¢ diagnostéw z réznych
krajéw, kultur i majacych rézne przygotowanie teoretyczne (stworzenie wspdlnego jezyka), umoz-
liwienie lub utatwienie praktycznego funkcjonowania medycyny (leczenie i jego kontrola w czasie,
rehabilitacja, profilaktyka), a takze tworzenie sprzyjajacej badaniom naukowym podbudowy teo-
retycznej. Por. J. PANASIUK: Zaburzenia mowy u dzieci chorych neurologicznie. Diagnoza kliniczna
a rozpoznanie logopedyczne. W: Diagnoza interdyscyplinarna. Wybrane problemy. Red. J. SKIBSKA.
Krakéw, Impuls 2017, s. 285-307.

* J. PANASIUK: Afazja a interakcja. TEKST - metaTEKST - konTEKST. Lublin, Wydaw. Uni-
wersytetu Marii Curie-Sklodowskiej 2012, s. 703-705.
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na tyle dyskretne, ze przez lata pozostaja niezdiagnozowane. Kryteria oceny stanu
psychicznego i psychicznego zdrowia czlowieka sg rozmyte.

Pojecie zdrowia psychicznego

Zdrowie psychiczne i norma psychiczna to teoretyczne modele, ktére maja
wyznacza¢ — na podstawie ogolnie przyjetych twierdzen o biologicznej i psycho-
logicznej naturze czlowieka — granice pomiedzy zdrowiem i chorobg, zachowa-
niem normalnym i zaburzonym. Okazuje si¢ jednak, ze te granice nie zawsze s
ostre, przez co diagnozowanie psychicznej kondycji czlowieka staje si¢ niejedno-
znaczne.

Od czasow Hipokratesa — pierwszego lekarza starozytnosci - az do poczatkow
XIX wieku obowigzujace definicje zdrowia: ,brak choroby”, ,norma gatunko-
wa”, ,funkcjonowanie organizmu”, ,,zdolnos¢ adaptacyjna”, ,,dobrostan fizyczny,
psychiczny i spoteczny” plasowaly si¢ w obrebie jednego z dwu paradygmatéw
pojeciowych’:

1) biopsychospolecznego: ,,zdrowie jest petnig dobrostanu fizycznego, psychicz-
nego i spolecznego, a nie tylko brakiem choroby i niedomagania (utfomnosci)™

— wedtug definicji Swiatowej Organizacji Zdrowia (WHO);

2) psychospotecznego: zdrowie to taki poziom rozwoju psychofizycznego, ktory
umozliwia jednostce realizacje wlasnych potrzeb w harmonii z innymi
ludzmi’.

* Por. C. BOORSE: Health as a theoretical koncept. “Philosophy of Science” 1977, no. 44, s. 542
573; J. DoMARADZKI: O definicjach zdrowia i choroby. ,,Folia Medica Lodziensia” 2013, nr 40/1,
s.5-29; M. KowALsKI, A. GAWEL: Zdrowie — wartos¢ - edukacja. Krakéw, Impuls 2007; T.B. KULIk:
Koncepcje zdrowia w medycynie. W: Zdrowie w medycynie i naukach spotecznych. Red. T.B. KULIK,
I. WRoKNsKkA. Stalowa Wola, Oficyna Wydawnicza Fundacji Uniwersyteckiej w Stalowej Woli
2000, s. 15-38; B. URBANEK: Zdrowie i choroba w ujeciu polskich lekarzy II potowy XIX i poczgtkéw
XX wieku. ,Kwartalnik Historii Nauki i Techniki” 2002, nr 47/3, s. 109-122; B. WOYNAROWSKA:
Edukacja zdrowotna - podstawy teoretyczne i metodyczne. Zdrowie. W: Edukacja zdrowotna. Red.
B. WoyNAROWSKA. Warszawa, Wydaw. Naukowe PWN 2007, s. 17-44.

¢ Ttumaczenie wlasne na podstawie: Health Promotion Glossary. Geneva, World Health Orga-
nization 1998, s. 1.

7 Pozytywny wymiar zdrowia psychicznego akcentuje salutogenetyczna koncepcja Aarona
Antonovsky’ego, w ktdrej pojeciem kluczowym jest poczucie koherencji, czyli spostrzeganie $wia-
ta jako zrozumiatego, sensownego i kontrolowalnego. Taka orientacja sprzyja lepszemu radzeniu
sobie z realizacja celow zyciowych, zaspokajaniu potrzeb psychicznych i stosowaniu adekwatnych
strategii pokonywania trudno$ciami. Por. A. ANTONOVSKY: Rozwiklanie tajemnicy zdrowia. Jak
radzic sobie ze stresem i nie zachorowaé. Warszawa, Instytut Psychiatrii i Neurologii 1987/1995;
IDEM: Poczucie koherencji jako determinanta zdrowia. W: Psychologia zdrowia. Red. 1. HESZEN-
-NIEJODEK, H. SEK. Warszawa, Wydaw. Naukowe PWN 1997, s. 214; C.L. SHERIDAN, S.A. RAD-
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Zdrowie jest ujmowane badz jako stan réwnowagi pomiedzy czlowiekiem
a otoczeniem, ktdrej towarzyszy harmonia wewnetrzna, badz tez jako zesp6t pozy-
tywnych cech pozwalajacych na wykorzystanie wszelkich mozliwosci twérczych
oraz osiagniecie sity i szczescia®. Tak ogolne i wzgledne kryteria w definiowa-
niu zdrowia okazujg si¢ malo uzyteczne w praktyce klinicznej, stad na potrzeby
diagnozy klinicznej w ocenie sprawnosci czlowieka uwzglednia si¢ zwykle trzy
aspekty dobrostanu pacjenta:

1) sprawnos¢ fizyczna, ktora dotyczy czynnosci biologicznych cztowieka uwarun-
kowanych dziataniem uktadéw anatomiczno-fizjologicznych;

2) sprawnos$¢ umyslowa, ktéra obejmuje mozliwosci intelektualne jednostki
i decyduje o zdolnosci do tworczego przetwarzania danych, a przez to do
nabywania wiedzy i sprawnego korzystania z niej w nowych sytuacjach;

3) sprawno$¢ psychiczng, ktora odnosi si¢ do reakcji emocjonalnych czlowie-
ka oraz jego relacji z otaczajacym $wiatem i innymi ludzmi i ktéra w duzym
stopniu podlega $wiadomej kontroli, cho¢ niektdre aspekty Zycia psychicznego
moga pozostawac nieuswiadomione.

Najtrudniej oceni¢ stan sprawnosci psychicznej i rozstrzyga¢ o psychicznym
zdrowiu cztowieka. Samo ustalenie definicji zdrowia psychicznego okazuje sie
trudne, musi ona bowiem uwzglednia¢ nie tylko obiektywny stan wiedzy potwier-
dzony w faktach naukowych, ale réwniez czynniki spoleczno-kulturowe, w tym
aksjologiczne i ideologiczne, a takze uwarunkowania polityczno-ekonomiczne
determinujace zycie kazdego czlowieka. Funkcjonowanie jednostki zawsze jest
uwarunkowane aktualnym czasem historyczno-kulturowym, w ktérym zyje, spe-
cyfika grupy spolecznej, w ktorej si¢ wychowuje, a takze etapem rozwojowym,
na jakim si¢ znajduje. W ocenie, jakie zachowanie nalezy uzna¢ za normalne,
uwzglednia sie zwykle nastepujace kryteria®:

1) statystyczne - za normalne uwaza si¢ zachowania najbardziej powszechne
w danej populacji's

2) spoteczno-kulturowe — za prawidlowe uznaje si¢ zachowania respektujace
normy i wartosci przyjete w danym spoteczenstwie i kulturze, umozliwiajace
petnienie okreslonych funkecji w danej spolecznosci;

3) przystosowawcze — za odpowiednie przyjmuje si¢ zachowania umozliwiajace
jednostce nawigzywanie relacji z innymi i samorealizacje; takie zachowania

MACHER: Psychologia zdrowia. Warszawa, Instytut Psychologii Zdrowia — Polskie Towarzystwo
Psychologiczne 1998.

8 R.DuBos: Miraze zdrowia. Utopie, postep i zmiany biologiczne. Warszawa, Panstwowe Zakta-
dy Wydawnictw Lekarskich 1962.

® A.S. REBER, E.S REBER: Stownik psychologii. Red. I. Kurcz, K. SKARZYNSKA. Warszawa,
Scholar 2002.

' Norma statystyczna wynika z pomiaru wystepowania danej cechy, za normalne uznaje si¢
takie zachowania, ktorych czesto$¢ wystepowania jest zgodna z rozkladem krzywej dzwonowej
Gaussa. Ibidem.
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wigzg sie z elastycznoscia w mysleniu, krytyczng postawa wobec siebie i aktyw-
noscig w rozwigzywaniu swoich problemow'.

W $wietle przytoczonych definicji zdrowia i kryteriéw oceny sprawnosci psy-
chicznej choroba psychiczng jest zaburzenie czynnosci centralnego ukladu ner-
wowego powodujace wystapienie objawéw psychopatologicznych, ktore zaburzaja
dowolng $wiadomg kontrole zachowania, utrudniajg lub uniemozliwiajg przy-
stosowanie do istniejacych warunkoéw, uposledzaja lub znieksztalcaja zdolnos¢
do przewidywania przysztosci oraz uposledzaja lub uniemozliwiaja korzystanie
z dos$wiadczen.

W praktyce klinicznej réznicowanie zaburzen neurologicznych i psychicznych,
szczegblnie gdy dotycza wieku mlodzienczego, moze nastrecza¢ wielu trudnosci.
Objawy neurologiczne w przebiegu procesu neurodegeneracyjnego, obejmujace
sfere motoryczna, emocjonalng, poznawczg i jezykowa, moga przypominac rézne
zespoly zaburzen psychicznych wynikajace z mechanizméw dysocjacyjnych (kon-
wersyjnych)™.

Dysocjacja i konwersja

Systemy klasyfikacyjne ICD-10 i DSM-IV dysocjacje i konwersje ujmuja nieco
inaczej”. W Miedzynarodowej Statystycznej Klasyfikacji Chorob i Probleméw Zdro-
wotnych (ICD-10) termin ,,dysocjacja” (fac. dissociatio — rozdzielenie) jest uzywany
zamiennie z terminem ,konwersja” (fac. conversio - odwrdcenie), chociaz cze¢s-
ciej wystepuje pierwszy z nich. W przypadku dysocjacji przyczyna dezintegracji
zycia psychicznego jest uraz psychiczny lub nierozwigzany konflikt wewnetrzny
budzacy lek. W takiej sytuacji, przy braku mechanizméw przystosowania sie,
uaktywniajg si¢ mechanizmy obronne redukujgce rozbieznosci informacyjne
i usuwajgce ze $wiadomosci do nie§wiadomosci (wyparcie) mysli, impulsy, wspo-
mnienia lub czyny, ktérych uswiadomienie sobie wzbudza lgk, poczucie winy lub
obniza samoocen¢. Mechanizmy dysocjacyjne uruchamiane s3 nie§wiadomie

' Medyczne klasyfikacje zaburzen (ICD-10, DSM-5), pomocne w réznicowaniu zachowan nor-
malnych i patologicznych definiuja obszar patologii i wskazujg na kryteria umozliwiajace rozpozna-
nie zaburzen. Opisy zaburzen zawarte w tych klasyfikacjach maja charakter pomocniczy i porzad-
kujacy, a ocena zdrowia czlowieka wymaga uwzglednienia calego kontekstu jego funkcjonowania
(m.in. przeszloéci, warunkow zycia, aktualnej sytuacji, wewnetrznych uwarunkowan i przezy¢).

2 A. PRUSINSKI: Diagnostyka réznicowa zaburzen czynnosciowych i organicznych. Warsza-
wa, Panstwowe Zaklady Wydawnictw Lekarskich 1974; T. PAWELCZYK, A. PAWELCZYK, J. RABE-
-JABLONSKA: Zanim rozpoznasz u pacjenta zaburzenie konwersyjne, dokladnie zbadaj jego stan
somatyczny i neurologiczny. Opis przypadku. ,Psychiatria Polska” 2012, t. 46, s. 483-492.

B Miedzynarodowa Statystyczna Klasyfikacja...; Diagnostic and Statistical...
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i uzasadniajg niepodejmowanie dziatan przez jednostke lub odwracaja jej uwage
od niepozadanych mysli i uczu¢. Objawy dysocjacji s3 wynikiem niemoznosci
zintegrowania czynnosci psychicznych (wspomnien z przeszlosci, bezposrednich
wrazen) i kontroli ruchéw dowolnych ze §wiadomoscig". Dysocjacja odnosi sie
wiec do neurotycznego mechanizmu obronnego, polegajacego na czasowej, naglej
i drastycznej modyfikacji charakteru lub poczucia tozsamosci w celu unikniecia
negatywnych emocji. Natomiast okreslenie ,konwersja” wywodzi si¢ z doktryny
Zygmunta Freuda, w ktérej oznacza nieSwiadoma transformacje odczuwane-
go niepokoju i legku w objawy fizyczne (np. drzenie, paraliz, szybkie bicie serca,
a nawet $lepote czy gluchote), czasami o znaczeniu symbolicznym®. W przebie-
gu dysocjacji i konwersji moga wystapi¢ zaburzenia funkcji okreslonego narzadu
sugerujace obecno$¢ choroby somatycznej*.

W Kklasyfikacji ICD-10, w obrebie dysocjacji, oznaczonej kodem F44, wyod-
rebniono wiele form zaburzen: amnezje dysocjacyjna (F44.0), fuge dysocjacyjna
(F44.1), ostupienie dysocjacyjne (stupor dysocjacyjny) (F44.2), trans i opgtanie
(F44.3), dysocjacyjne zaburzenia ruchu (F44.4), drgawki dysocjacyjne (F44.5),
znieczulenie dysocjacyjne z utratg czucia zmystowego (F44.6), mieszane zaburze-
nia dysocjacyjne (konwersyjne) (F44.7), inne zaburzenia dysocjacyjne (konwersyj-
ne) (F44.8), zaburzenia dysocjacyjne (konwersyjne), nieokreslone (F44.9)". Obraz
kliniczny wszystkich tych jednostek moze wskazywa¢ na tlo neurologiczne, jednak
dokfadny proces diagnostyczny, obejmujacy badanie neurologiczne, odpowied-
nie badania laboratoryjne i obrazowe, nie daje podstaw do pelnego wyjasnienia
neurologicznego podloza obserwowanych objawdw.

Wedlug DSM-IV dysocjacja rozumiana jest jako rozlaczenie funkcji, ktére
normalnie s3 zintegrowane, czyli $wiadomosci, pamieci, tozsamosci czy percep-
cji, a terminem ,,konwersja” okresla si¢ objawy czuciowe i ruchowe (psychogenne
niepadaczkowe napady drgawkowe, podwdjne widzenie lub slepota, niedowlady
i porazenia doprowadzajace do zaburzen réwnowagi i chodu, trudnosci w potyka-
niu, utrata glosu). Zaburzenia dysocjacyjne objawiaja si¢ wiec w sferze psychicznej,
a zaburzenia konwersyjne dotyczg objawow somatycznych.

W dysocjacji objawy majg charakter selektywny, obejmuja specyficzny zakres
przetwarzania informacji. Pacjenci zwykle nie maja trudnosci z dostepem do wie-
dzy $wiadomej. Wystapi¢ moga objawy zaburzen jezykowych, przypominajace
objawy zaburzen neurologicznych, jest to jednak tylko jeden z mozliwych prze-
jawow zaburzen dysocjacyjnych, a ich przyczyna jest psychogenna. Sensoryczne

" A. CZERNIKIEWICZ: Zaburzenia osobowosci i zachowania u dorostych. W: Psychiatria. Red.
M. JAREMA. Warszawa, Wydaw. Lekarskie PZWL 2016, s. 371-377; M. GELDER et al.: New Oxford
Textbook of Psychiatry. Oxford University Press 2011.

5 Ibidem.

' Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders: Fourth edition: Text revision: DSM-
-IV-TR. Washington, American Psychiatric Association 2000.

7" Miedzynarodowa Statystyczna Klasyfikacja..., s. 38.
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objawy zaburzen dysocjacyjnych moga dotyczy¢ wszystkich zmystéw, przyjmu-
jac postac: anestezji (zaniku wrazliwosci), hipoestezji (oslabienia wrazliwosci),
hiperestezji (nadwrazliwo$ci), analgezji (zaniku wrazliwos$ci na bol) lub parestezji
(pojawienia si¢ niezwyktych odczué, np. taskotania, goraca).

Konwersyjne zaburzenia ruchu moga obejmowac wiele symptomow wystepu-
jacych w przypadku schorzen neurologicznych, np. utrate lub utrudnienie wyko-
nywania ruchéw dowolnych, niedowtad lub porazenie (mono-, para-, hemiplegie).
Chory moze takze wykonywac bezwiedne ruchy, czasem przypominajace znane
obrazy kliniczne ruchéw mimowolnych, moga u niego wystapi¢ skurcze migsni
mimicznych, co utrudnia kontakt z innymi osobami i uniemozliwia funkcjono-
wanie w niektdrych rolach (np. w pracy), zaburzenia koordynacji ruchéw i funkeji
aparatu mowy (dysfonia, afonia). Objawy zaburzen i stopien ich nasilenia moga
zmienia¢ si¢ zaleznie od emocjonalnego stanu pacjenta. Wystepuja tez rézne formy
zachowania majace na celu zwrécenie uwagi otoczenia®®.

U o0séb dotknietych zaburzeniem konwersyjnym czasem wystepuje objaw
zwany la belle indifférence, czyli zobojetnienie wobec objawéw chorobowych, co
moze wynika¢ z uSwiadamiania sobie w pewnym stopniu przez chorego tego, ze
jego dolegliwosci nie stanowia dla niego realnego zagrozenia.

Zaburzenia dysocjacyjne pojawiaja si¢ zwykle przed 35. rokiem zycia, zwykle
u kobiet. Za ich rozpoznaniem przemawia wystepowanie w zwiazku czasowym
z czynnikiem stresogennym objaw6w konwersyjnych lub nawracajacych i zmie-
niajacych si¢ skarg somatycznych, ktoére nie maja wyktadnikéw w wynikach
badania fizycznego stanu pacjenta, a takze objawéw pozytywnych (np. porusza-
nie niewladng konczyna, wokalizacja u osoby z afonia)". W przypadkach wczes-
nej diagnozy rokowania sg bardziej pomyslne, natomiast zaburzenia rozpozna-
wane pdzno maja tendencje do utrzymywania si¢ przez wiele lat. W najciez-
szych i najbardziej przewlektych zaburzeniach dysocjacyjnych, zwlaszcza jesli
czynnik stresogenny nie zostal wyeliminowany, objawy moga by¢ przewlekle
i trwale®.

1 A. CZERNIKIEWICZ: Zaburzenia osobowosci i zachowania...; D. SEMPLE et al.: Oxford Hand-
book of Psychiatry. Oxford University Press 2009.

¥ T. PAWELCZYK, A. PAWELCZYK, ]. RABE-JABLONSKA: Zanim rozpoznasz u pacjenta...;
S.M. KrRANICK, T. GORRINDO, M. HALLETT: Psychogenic movement disorders and motor conver-
sion: a roadmap for collaboration between neurology and psychiatry. ,,Psychosomatics” 2011, 52 (2),
s. 109-116.

2 A. BILIKIEWICZ, ]. LANDOWSKI, P. RADZIWILOWICZ: Psychiatria. Repetytorium. Warszawa,
Wydaw. Lekarskie PZWL 1999.
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Neurodegeneracja

Terminem ,,neurodegeneracja” (gr. véupo- — nerwowy; lac. dégenerare — dege-
nerowac) okresla si¢ zespdt zmian biochemicznych i strukturalnych w mézgu
powstajacych badz to samoistnie, bez dzialania znanego czynnika szkodliwe-
go, badz w wyniku rozmaitych schorzen powodujacych dezintegracje struktur
moézgowych. Pierwotnie zaburzenia neurodegeneracyjne przypisywano przed-
wczesnemu wyczerpaniu si¢ potencjatu zyciowego komorki nerwowej, lecz wraz
z rozwojem metod badawczych, szczegdlnie badan genetycznych i neuroobrazo-
wania funkcjonalnego, dowiedziono, ze u podltoza wielu choréb zaliczanych do
grupy schorzen neurodegeneracyjnych lezag warunkowane genetycznie zaburzenia
metabolizmu mézgowego®.

Ujawnienie si¢ deficytéw neurologicznych i postepujacy charakter tych zmian
zaleza nie tylko od ,zuzycia si¢” tkanki mdzgowej, ale tez od gromadzenia sig¢
w komdrkach nerwowych nieprawidtowych produktéw metabolizmu mézgowego
uszkadzajacych neurony i polaczenia miedzy nimi*’. Wystepuje jednak zaleznos¢
pomiedzy chorobg neurodegeneracyjng i biologicznym starzeniem si¢ moézgu.
Powstawaniu zaburzen sprzyja mniejsza wydolno$¢ mechanizméw neurokompen-
sacji i neuroplastycznosci, zapewniajacych homeostaze ukladu nerwowego®.

Dysocjacja a neurodegeneracja

Réznicowanie dysocjacji i neurodegeneracji wymaga uwzglednienia kilku kry-
teriéw jednoczesnie: biologicznego, ktére wskazuje na patomechanizm zaburze-
nia; funkcjonalnego, ktore okresla zakres i dynamike objawdw; psychologicznego,
ktére dotyczy stanu emocjonalnego i mozliwosci poznawczych; logopedycznego,
obejmujacego ocen¢ czynnosci jezykowych; spolecznego, okreslajacego wpltyw
srodowiska na fizyczne i psychiczne funkcjonowanie chorego. Kryteria réznico-
wania dysocjacji i neurodegeneracji prezentuje tabela 1.

2 A. BRAGDON, D. GaMoN: Kiedy mozg pracuje inaczej. Gdansk, Gdanskie Wydaw. Psycholo-
giczne 2003; J. LESZEK: Choroby otepienne. Teoria i praktyka. Wroclaw, Continuo 2003.

2 M. Ariza et al.: Influence of APOE polymorphism on cognitive and behavioural outcome in
moderate and severe traumatic brain injury. “Journal of Neurology, Neurosurgery and Psychiatry”
2006, vol. 77, s. 1191-1193.

» J. PANASIUK: Terapia zaburzeti mowy u chorych neurologicznie a mechanizmy neuroplastycz-
nosci. Diagnoza i terapia logopedyczna os6b dorostych i starszych. Red. M. MICHALIK. W: ,Nowa
Logopedia”. T. 5. Krakéw, Collegium Columbinum 2014, s. 41-65.
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TaBELA 1. Kryteria rézZnicowania dysocjacji i neurodegeneracji

Kryteria - .
‘s 2 . Dysocjacja Neurodegeneracja
réznicowania
X . Zmiany czynnos$ciowe Zmiany genetyczne, biochemiczne
Biologiczne ¥y ezy . ¥ senety
i strukturalne
Duza zmiennos¢ i ztozonos¢ obrazu Ogdlnomodzgowe objawy zaburzen
Funkcjonalne | psychopatologicznego psychicznych w sferze motorycznej,
emocjonalnej i poznawczej
. Wystepowanie czynnika spustowego Narastajace ostabienie funkcjonowa-
Psychologiczne youep . CZyn P g . 2 J
w sferze psychicznej nia poznawczego
Zmienny charakter zaburzen jezyko- Narastajace i trwate zaburzenia
Logopedyczne . . |
wych, samoistne ustepowanie trudnosci | jezykowe
« . Uwarunkowania spoleczne Uwarunkowania genetyczne
Srodowiskowe |.", . . s
i srodowiskowe i czynniki egzogenne (toksyczne)

Zr6DEO: Opracowanie wiasne.

Diagnozowanie zaréwno jednego, jak i drugiego zaburzenia wymaga wielu
specjalistycznych badan. W przypadku neurodegeneracji badania neuroobrazo-
we wykazuja funkcjonalne i organiczne zmiany w mézgu, natomiast w dysocjacji
takie zmiany nie wystepuja, co moze dowodzi¢ przyczyny psychogennej, jednak
wskazuje sie, ze mikrouszkodzenia platéw czolowych moga by¢ istotnym czyn-
nikiem podatnosci na dysocjacje, a w przypadku schorzen neurodegeneracyjnych
zmiany strukturalne w badaniach neuroobrazowych nie muszg by¢ widoczne*.

Zaburzenia mowy w przebiegu neurodegeneracji

W schorzeniach neurodegeneracyjnych narastajace zaburzenia czynno$cio-
we i strukturalne w obrebie mézgu doprowadzaja do nasilenia rozmaitych zabu-
rzen poznawczych i komunikacyjnych, diagnozowanych zwykle jako: lagodne
zaburzenia poznawcze, zespdt psychoorganiczny, otepienie, dyzartria i anartria®.
W dynamicznym obrazie schorzen neurodegeneracyjnych moga wystepowac

2 A. FRINSTEIN: Conversion disorder: advances in our understanding. ,,CMAJ” 2011, vol. 183,
issue 8, s. 915-920.

# W przypadkach niektorych schorzen neurodegeneracyjnych moga tez wystapi¢ specyficzne
zaburzenia jezykowe rozpoznawane jako afazja pierwotna postepujaca (PPA - primary progressive
aphasia) lub mutyzm organiczny wynikajacy z zaburzen mechanizméw pobudzania i motorycz-
nego programowania wypowiedzi (por. J. PANASIUK: Postgpowanie logopedyczne w przypadkach
chorob neurodegeneracyjnych. W: Logopedia. Standardy postepowania logopedycznego. Red. S. GRA-
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réwniez sprz¢zone zaburzenia mowy, ktorych objawy interferuja, a ich glebo-
kos¢ narasta.

Lagodne zaburzenia poznawcze (MCI - mild cognitive disorder) ujawniaja
sie pod postacig ograniczen w zakresie fluencji stownej i nazywania. Wyniki
badan neuropsychologicznych potwierdzajg zaklocenia uwagi i funkeji wyko-
nawczych. W przypadku amnestycznego MCI odczuwane przez pacjenta osta-
bienie pamigci potwierdzajg bliskie osoby oraz wyniki wystandaryzowanych
testow. Na ogol zachowane sa ogdlne funkcje myslenia i wnioskowania, a takze
normalna codzienna aktywnos$¢ zyciowa. Pogorszenie sprawnosci poznaw-
czych u chorych z MCI rozwija si¢ znacznie szybciej niz u zdrowych réwno-
latkéw. W diagnozowaniu MCI pomocne s3 tez badania neuroobrazowe, ich
wyniki wykazujg zaniki hipokampa i kory wechomoézgowia. Badanie SPECT
(ang. single-photon emission computed tomography) wykazuje obnizong perfuzje¢
w okolicy ciemieniowo-skroniowej i asymetrie w przeptywie krwi przez struk-
tury ciemieniowo-skroniowe?.

Zespol psychoorganiczny objawia sie zaburzeniami interakcji. W obrazie
klinicznym dominujg zaburzenia emocjonalne i behawioralne, cho¢ moga by¢
obecne tez objawy otepienne. W typie charakteropatycznym nastepuje zaktocenie
kontroli nad popedami, stgpienie Zycia uczuciowego i niedostatek uczuciowos-
ci wyzszej. Obserwuje si¢ wzmozenie nastroju (moria), labilno$¢ emocjonalna
- latwe przechodzenie od euforii (kiedy chory nie dostrzega swych ograniczen
poznawczych, jest zartobliwy i krotochwilny) do dysforii (kiedy chory jest roz-
drazniony i wybuchowy), z reguly przewazaja objawy dysforyczne. W typie ote-
piennym wystepuje przede wszystkim obnizenie ogélnej sprawnosci intelektualne;
i zaburzenia funkeji pamigci.

Otepienie objawia si¢ przewleklymi i narastajagcymi ograniczeniami lub nie-
moznoscig podejmowania aktywnosci w sposdb lub w zakresie, ktore s3 uznane
za prawidlowe dla czlowieka, takich jak np. codzienne dziatania zwiazane z prze-
zyciem, dbaniem o siebie (odzywianie sie, mycie, ubieranie sie itp.). Trudnosci
w wykonywaniu czynnosci samoobstugowych sa w tych przypadkach bezposred-
nim nastgpstwem zaburzen proceséw psychicznych. W obrazie zaburzen demen-
tywnych zawsze stwierdza si¢ ostabienie funkcji pamieci i zakiocenie procesow
myslowych. Trudnosci mnestyczne wiaza si¢ z zaburzeniami w rejestrowaniu,
przechowywaniu i przypominaniu nowych informacji, towarzyszy temu reduk-
cja myslenia i trudnosci w przetwarzaniu informacji. Wedltug kryteriéw diagno-
stycznych otepienie rozpoznaje si¢, gdy deficyty poznawcze dotycza co najmniej

BIAS, J. PANASIUK, T. WoZN1AK. Lublin, Wydaw. Uniwersytetu Marii Curie-Sklodowskiej 2015,
s. 955-992.

% T. GABRYELEWICZ: Patogeneza i przebieg zaburze# poznawczych w podeszlym wieku; tagod-
ne zaburzenia poznawcze i ryzyko konwersji do otgpienia. Warszawa, Zaklad Badawczo Leczniczy
Chordb Zwyrodnieniowych CUN, Instytut Medycyny Doswiadczalnej i Klinicznej im. M. Mos-
sakowskiego Polskiej Akademii Nauk w Warszawie 2007.
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dwoch z nastepujacych funkcji poznawczych: mowa, celowa ztozona aktywnosé
ruchowa (praksja), zdolno$¢ do rozpoznawania i identyfikowania przedmiotoéw
(gnozja) oraz umiejetnos¢ planowania, inicjowania, kontroli i korygowania prze-
biegu zlozonych zachowan. Deficyty poznawcze s3 na tyle glebokie, ze zaburzaja
aktywno$¢ zawodowa, funkcjonowanie spoleczne oraz wykonywanie codziennych
czynnosci. Zwykle towarzysza im objawy zaburzen emocjonalnych: labilnos¢
emocjonalna, apatia, odhamowanie zachowan instynktownych i pobudzeniowych,
nasilenie pewnych cech osobowosciowych sprzed zachorowania (egocentryzm,
nastawienia paranoidalne, drazliwos¢ itp.)”.

Zaburzenia dyzartryczne objawiaja si¢ jako zespodt zaburzen: oddechowych
(skrécona faza wydechu, ostabiona kontrola sity wydychanego powietrza), fonacyj-
nych (nieprawidlowe brzmienie gtosu, glos z trudem wydobywany, ostabiona kon-
trola wysokosci i nat¢zenia glosu), artykulacyjnych, rezonansowych (deformacje
glosek, upraszczanie grup spolgloskowych, malo wyrazista artykulacja wymowa,
hipernosowos¢) i prozodycznych, spowodowanych dyskoordynacja oddechowo-
-fonacyjno-artykulacyjng, spowolnieniem tempa moéwienia, skroceniem frazy
i zaburzeniami w realizacji struktur intonacyjnych i akcentowych.

Opis przypadkow

Opis przypadkow dotyczy czterech spokrewnionych kobiet, reprezentujacych
trzy pokolenia (dwie siostry, ich matka i babka), u ktérych na réznych etapach
zycia wystapily zréznicowane objawy procesu neurodegeneracyjnego uwarunko-
wanego genetycznie. Celem opisu jest przedstawienie psychopatologicznego obra-
zu i dynamiki choroby, a takze probleméw w diagnozowaniu, leczeniu i terapii
zaburzen.

W 2006 roku do szpitala na oddzial neurologii zostata przyjeta 18-letnia
dziewczyna (A.P.), uczennica II klasy liceum ogdlnoksztalcacego, z powodu naras-
tajacych od szesciu miesiecy zaburzen chodu, réwnowagi, dyzartrycznej mowy;,
ostabienia proceséw kontroli i krytycyzmu, nieadekwatnego nastroju (euforycz-
nos¢). Dane z wywiadu wykluczyty wystepowanie wczesniejszych zaburzen psycho-
motorycznych. W okresie rozwojowym dziewczyna prawidlowo funkcjonowa-
fa w systemie szkolno-réwiesniczym i rodzinnym, byta dobra uczennicg, miata
sprecyzowane cele zyciowe — planowatla studia prawnicze.

Przeprowadzono badania laboratoryjne, ich wyniki nie wykazaly nieprawidlo-
wosci (morfologia, lipidogram, elektrolity, aminokwasy, aminotransferazy, proteino-

77 S. KoTaPkA-MINC: Czy istnieje potrzeba rozpoznawania zespotow otepiennych pochodzenia
czotowego? ,,Postepy Psychiatrii i Neurologii” 1996, t. 5, supl. 1 (3), s. 33-40.
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gram, hormony tarczycy — w normie; toksykologia — ujemna; borelioza, toksopla-
zmoza - testy ujemne; ptyn mozgowo-rdzeniowy — bez zmian; wynik genetycznego
badania DNA w kierunku choroby Huntingtona i Wilsona — negatywny).

Badania elektrofizjologiczne (ENG - elektroneurografia i EMG - elektro-
miografia) wykazaly podejrzenie dysfunkcji drogi stuchowej prawej na poziomie
wzgorkow. Wielokrotnie przeprowadzona elektroencefalografia (EEG) wyka-
zywala nieprawidlowy zapis czynnosci mézgu. W styczniu 2006 odnotowano:
»[...] zapis o ubogiej czynnosci bioelektrycznej z licznymi artefaktami ruchowymi.
Czynnos$¢ podstawowa niskonapieciowa 10-12 Hz o amplitudzie do 20 mV, reakcja
blokowania obecna, hiperwentylacja nie aktywuje zapisu”. W czerwcu 2006 roku
stwierdzono: ,,[...] w okolicach skroniowych obustronnie zmiany zlokalizowane
w postaci nieregularnych grup fal wolnych theta i pojedynczych fal theta-alfa;
czynnos$¢ podstawowa niskonapigciowa w granicach zmiennosci”.

Wryniki badan neuroobrazowych byly niepokojace. Badanie tomografig kompu-
terowa (CT - ang. computed tomography) glowy przeprowadzone w styczniu 2006
roku wykazalo w strukturach glebokich po stronie lewej obecno$¢ matego ogniska
hypodensyjnego o charakterze czasowo odleglej zmiany naczyniopochodnej niedo-
krwiennej; przysciennie, w zatoce klinowej i czolowej lewej, stwierdzono obecnos¢
polipowatych struktur tkankowych. Wyniki badania rezonansem magnetycznym
(MRI - ang. magnetic resonance imaging) glowy ze stycznia 2006 roku wykazaty
obecno$¢ starych zmian niedokrwiennych w strukturach glebokich prawej potkuli
mozgu, poza tym w tkance mézgowia dystrybucja intensywnosci sygnatu byla pra-
widlowa, bez uchwytnych zmian ogniskowych. Kolejne badanie MRI, przeprowa-
dzone w marcu 2013 roku, wykazalo zmian¢ w lewym placie potylicznym i posze-
rzenie przestrzeni okotonaczyniowej na poziomie srédmoézgowia.

W opinii neurologicznej z 2006 roku stwierdzono, ze zaburzenia funkcji
konczyn nie znajduja wyktadnikéw w wyraznych cechach uszkodzenia osrod-
kowego lub obwodowego uktadu nerwowego ani zajecia uktadu pozapiramido-
wego, a przebieg i charakter postepujacych zaburzen budzg istotne watpliwosci
dotyczace organicznego charakteru uszkodzenia uktadu nerwowego. Zalecono
stacjonarng rehabilitacje ruchowa, ocene logopedyczna w zwiazku z zaburze-
niami artykulacji oraz ocene psychiatryczno-psychologiczng pod katem zabu-
rzen dysocjacyjnych.

Wyniki konsultacji psychiatrycznej wykazaly, ze pacjentka funkcjonuje w pra-
widlowym systemie rodzinnym, ma adekwatng orientacje allopsychiczng, ale prze-
jawia zakldcenia w orientacji autopsychicznej (nieadekwatnie ocenia wlasng sytuacje
zyciowa), ma zaburzenia afektu (podwyzszony nastr6j). W badaniu nie stwierdzo-
no objawdw psychotycznych, zaburzen adaptacyjnych i depresyjnych, odnotowano
natomiast okresowe wystepowanie standéw katatonicznopodobnych.

W trakcie badania neuropsychologicznego pacjentka nawiazywala kontakt,
lecz ze wzgledu na glebokie zaburzenia artykulacyjne ocene wykonywanych przez
nig prob eksperymentalno-klinicznych przeprowadzono na podstawie odpowiedzi



J. PANasIUK: Dysocjacja czy neurodegeneracja. ..

39

w formie pisemnej. Wyniki badania nie wykazaly oslabienia w funkcjonowaniu
poznawczym, poziom uzyskanych wynikéw oceniono jako zgodny z poziomem
oczekiwanym, stwierdzajac jedynie, ze reakcje na poszczegolne zadania sg u cho-
rej opoznione w zwigzku z zaburzeniami precyzji ruchéw. W jej zachowaniu
zaobserwowano nadmierng wesotkowatos¢ i obnizong kontrole proceséw emo-
cjonalnych.

W badaniu neurologopedycznym stwierdzono wspdtwystepowanie kilku
jednostek patologii mowy: dyzartrii mieszanej z dysfagia, zaburzen interakeji
typowych dla otepiennego zespotu psychoorganicznego w przebiegu schorzen
neurodegeneracyjnych (brak inicjatywy w nawigzywaniu kontaktu, zaklécenia
pragmatycznej spojnosci wypowiedzi, zubozenie jezyka w sferze semantyczno-
-leksykalnej).

W wyniku przeprowadzonych badan i konsultacji specjalistycznych w poto-
wie stycznia 2006 roku sformulowano pierwsze rozpoznanie kliniczne — porazenie
czterokonczynowe nieokreslone (G82.5). Od tego czasu w ciggu kolejnych osmiu
lat, w zwigzku z brakiem postepéw w leczeniu i rehabilitacji, pacjentka byla wie-
lokrotnie hospitalizowania na oddziatach neurologii, rehabilitacji neurologicznej
i psychiatrii, wowczas na podstawie utrzymujacych sie objawdw rozpoznawano badz
choroby osrodkowego uktadu nerwowego (G96): w maju 2006 roku dyzartrie i dys-
fonig, w lutym 2007 roku zespot pozapiramidowy (toksyczny) i dyzartrie, badz tez
zaburzenia psychiczne — w pazdzierniku 2006 roku zaburzenia dysocjacyjne (F44),
a w marcu 2013 roku zaburzenia mowy oraz ruchowe najprawdopodobniej o etio-
logii psychogennej. Opisane zaburzenia, bez jednoznacznego wskazania przyczyny
czy to neuro- czy psychogennej, utrzymywaly si¢ w niezmienionej postaci, pomimo
prowadzonej terapii logopedycznej i usprawniania ruchowego. Obecnie u pacjentki
utrzymujg si¢: czterokonczynowy niedowlad spastyczny (porusza si¢ na wozku), gle-
boka dyzartria (mowa jest niezrozumiata ze wzgledu na glebokie zaburzenia artyku-
lacyjne), a takze zaburzenia w sferze funkeji wykonawczych i kontroli emocjonalnej
(nieadekwatny, podwyzszony nastrdj, niedostatek kontroli i krytycyzmu).

W marcu 2013 roku do szpitala na oddziat neurologii z powodu zgtaszanego
od kilku miesiecy oslabienia sily mig$niowej prawej konczyny goérnej o niejasnej
etiologii zostala przyjeta W.P. - mlodsza, wowczas 20-letnia, siostra A.P., uczenni-
ca studium turystycznego. Od poczatku choroby jej siostry minelo siedem lat.

W trakcie hospitalizacji pacjentce zlecono kompleksowe badania laboratoryj-
ne, ale te nie wykazaly nieprawidlowosci. W badaniu neuroobrazowym (MRI)
nie stwierdzono tez zmian strukturalnych w moézgu, a w ocenie neurologicz-
nej wykluczono objawy schorzen zwojoéw podstawy. Zaobserwowano okresowe,
o zmiennym nasileniu, ostabienie sily migsniowej w prawej dloni, przy prawidto-
wym napieciu mi¢sniowym. Kobiete skierowano na konsultacje psychologiczng
i badanie neurologopedyczne.

W trakcie badania psychologicznego chora nawigzywata logiczny kontakt
stowny, okresowo zaobserwowano trudnosci w koncentracji uwagi, pacjentka



40

Cze$¢ pierwsza: Prace naukowo-badawcze

zglaszala tez trudnosci w nauce. Badanie wykazalo oslabienie w funkcjonowaniu
poznawczym z deficytami w zakresie uogdlniania, klasyfikowania, abstrahowania,
rozumienia sytuacji spolecznych i ich oceny, rozwiazywania zadan arytmetycz-
nych, analizy i syntezy spostrzeganych obiektéw, ostabienie funkcji wzrokowo-
-przestrzennych, ukierunkowania uwagi dowolnej, a takze trudnosci grafomo-
toryczne. Ponadto, stwierdzono ostabienie kontroli emocjonalnej, tendencje do
infantylizacji zachowan w sytuacjach trudnych, zmniejszenie sie wgladu i zdol-
nosci do krytycznej oceny sytuacji. Wyniki badania WAIS-R - Wechsler Adult
Intelligence Scale (PL)*® potwierdzily obnizenie sprawnosci intelektualnych. Roz-
nica wynikéw uzyskanych w Skali Stownej i Skali Bezstownej mogta wskazywac
na organiczne podloze i nabyty charakter dysfunkcji poznawczych.

Wyniki badania neurologopedycznego nie wykazaly zaburzen funkcji odde-
chowych i fonacyjnych ani sprawnosci artykulacyjnych i prozodycznych. Ocena
sprawnos$ci motorycznej arykulatoré6w ujawnila ograniczenia diadochokinezy
i pionizacji jezyka. Stwierdzono trudnosci grafometryczne spowodowane ostabie-
niem sily migsniowej w prawej dfoni. Z powodu wystepowania u starszej siostry
pacjentki gtebokich zaburzen mowy o typie dyzartrii i objawdw zespotu psycho-
organicznego wskazano na koniecznos¢ ponownej oceny logopedycznej obydwu
siéstr w ciggu najblizszych trzech miesiecy.

W dokumentacji klinicznej wpisano zalecenie obserwacji i badan w kierunku
innych okreslonych choréb zwyrodnieniowych uktadu nerwowego (G31.8), wérod
ktérych w ICD-10 wyszczegdlniono podostrg martwiejaca encefalopatie (zespot
Leigha), zwyrodnienie istoty szarej (choroba Alpersa) oraz otepienie z ciatkami
Lewy’ego.

W zwiazku z opisanymi przypadkami przeprowadzono wywiad, ktory wyka-
zal, ze matka pacjentek wykazuje dyskretne zaburzenia w zakresie funkcji wyko-
nawczych i kontroli proceséw emocjonalnych, a ich babka ze strony matki w wieku
senioralnym zapadla na demencje. Charakterystyke zaburzen motorycznych,
emocjonalnych i poznawczych, ktére wystapity w trzech pokoleniach spokrew-
nionych kobiet, prezentuje tabela 2.

8 Skala Inteligencji Wechslera dla Dorostych — WAIS-R (PL) to zrewidowane i zrenormalizo-
wane w 2004 roku narzedzie, ktére stuzy do pomiaru poziomu inteligencji ogélnej. WAIS-R (PL)
skfada sie z szesciu testow stownych (Wiadomosci, Powtarzanie Cyfr, Sfownik, Arytmetyka, Rozu-
mienie, Podobienstwa) oraz pieciu testow bezstownych (Braki w Obrazkach, Porzagdkowanie Obraz-
kéw, Klocki, Uktadanki, Symbole Cyfr). Wyniki surowe w poszczegélnych testach zamienia si¢ na
wyniki przeliczone (dla kazdej grupy wieku jest oddzielna tabela przeliczeniowa), a nastepnie obli-
cza si¢ ilorazy inteligencji w Skalach: Stownej, Bezstownej i Petnej oraz w czynnikach: Rozumienie
Werbalne, Organizacja Percepcyjna, Pamie¢ i Odporno$¢ na Dystraktory. Skala ma zastosowanie
przede wszystkim w praktyce psychologicznej do diagnozy intelektu (zob. J. BRzEzINsk1 et al.: Skala
Inteligencji Wechslera dla Dorostych WAIS-R (PL). Warszawa, Pracownia Testow Psychologicznych
Polskiego Towarzystwa Psychologicznego 2004.
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TaBELA 2. Generacyjny przebieg zaburzen neurodegeneracyjnych - nasilenie i dynamika

objawow
III POKOLENIE
I POKOLENIE II POKOLENIE Corki
Babka Matka

A.P. W.P.
Z wywiadu: powoli W ocenie klinicznej | W ocenie klinicznej | W ocenie klinicznej:
narastajace zaburze- | migkkie objawy neuro-| glebokie zaburzenia | umiarkowane
nia otepienne w wieku | logiczne (ostabienie motoryczne zaburzenia motorycz-
podesztym i starczym, | odruchéw), stacjonar- |iemocjonalne, defi- | ne, fagodne zaburze-
wezwana do badan nie | ne objawy tagodnych | cyty funkcji wyko- nia poznawcze - MCI

zglosila si¢
(brak specjalistycznej
diagnostyki)

zaburzen poznaw-
czych - MCI, obnizona
kontrola i krytycyzm,
deficyty funkeji wyko-

nawczych od 18. roku

zycia; pelnoobjawowy
zespol zaburzen ogél-
nomoézgowych o typie

od 20. roku zycia
(hospitalizacje na
oddziatach neurologii
i rehabilitacji)

nawczych w wieku
$rednim (nie leczona
i nie hospitalizowana)

otepienia korowo-
-podkorowego
(wielokrotne hospita-
lizacje na oddziatach
neurologii, rehabilitacji
i psychiatrii)

ZRrODEO: Opracowanie wiasne.

Uzyskane informacje staly si¢ przestanka do przeprowadzenia specjalistycz-
nych badan w kierunku dziedzicznej choroby neurometabolicznej. Ze wzgledu
na nagly i wzglednie trwaly charakter zaburzen rokowania w przypadku wszyst-
kich spokrewnionych kobiet sg niepewne. Choroba siéstr sprowokowata pytanie
o poznawcze mozliwoéci ich matki i babki. Babka, pomimo wezwania, nie zglosila
sie na badania, natomiast matka nie przestrzegla terminéw konsultacji specja-
listycznych, objawiata deficyty w planowaniu dzialan i ocenie sytuacji zyciowej,
a takze zaburzenia w realizowaniu jezykowych regul pragmatycznych.

Neurodegeneracja uwarunkowana rodzinnie

Ze wzgledu na patomechanizm rozrdznia si¢ w literaturze neurologicznej
dwie grupy przyczyn doprowadzajacych do wystepowania narastajacych zabu-
rzen poznawczych i komunikacyjnych?®:

1) zwyrodnienie pierwotne;
2) syndrom nabytych zaburzen intelektualnych.

¥ H. MARCZEWSKA, E. Osigjuk: Nie tylko afazja... O zaburzeniach jezykowych w demen-
cji Alzheimera, demencji wielozawalowej i przy uszkodzeniach prawej pétkuli mézgu. Warszawa,
Energeia 1994.
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W pierwszym przypadku u podstaw deterioracji leza rozsiane procesy dege-
neracyjne tkanki mozgowej, obejmujace struktury korowe i podkorowe, ktore
nie s3 skutkiem zadnej choroby somatycznej, lecz powstaja w wyniku pato-
logicznych zmian w morfologii tkanki nerwowej. Mechanizm neurodegeneracji
uruchamiany bywa przez blad genetyczny prowadzacy do zaburzen przemiany
biatkowej w komorce.

Podzial choréb neurometabolicznych pozostaje sprawa otwarta. Jako kry-
terium podziatu przyjmuje si¢ badz to czynnik biochemiczny (nieprawidlowy
szlak metaboliczny lub nieprawidlowa budowa chemiczna substancji gromadza-
cej si¢ w wyniku blokady enzymatycznej), badZ rozmieszczenie enzymoéw biora-
cych udzial w zaburzonym procesie biochemicznym, badz tez lokalizacje zmian
w mozgu (uszkodzenie istoty szarej lub biale;j).

W przypadku dziedzicznych (genetycznych) schorzen neurometabolicznych
objawy chorobowe moga wystapi¢ u 0séb spokrewnionych w réznym wieku, z roz-
nym nasileniem, a przebieg zwykle bywa postepujacy, o zréznicowanej dynami-
ce (piorunujacy, przewlekly, intermitujacy). Relacje pomiedzy genotypem a jego
fenotypowymi przejawami u kazdego z cztonkéw rodziny prezentuje rysunek 1.

Fenotyp Fenotyp
] ]

RYSUNEK 1. Neurodegeneracja uwarunkowana dziedzicznie — genotyp a fenotyp

ZrODEO: Opracowanie wiasne.
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Rekomendacje diagnostyczne i terapeutyczne
w przypadku neurodegeneracji

Mlodziencza posta¢ choroby neurodegeneracyjnej wystepujacej rodzinnie
jest zjawiskiem szczegolnie trudnym diagnostycznie i wcigz traktowanym ste-
reotypowo jako przejaw zaburzen o podiozu psychogennym. Panuje powszechne
przekonanie, Ze schorzenia neurodegeneracyjne dotycza oséb w wieku senioral-
nym. Réznicowanie zaburzen psychicznych i neurologicznych wieku rozwojowe-
go wymaga interdyscyplinarnej oceny jakosciowej i rozszerzenia standardowych
procedur diagnostycznych. Dopiero w procesie wielowymiarowej diagnozy, wery-
fikowanej w badaniach longitudinalnych, wyraznie ujawnia si¢ neurologiczne
podloze objawéw chorobowych, ktére moga zosta¢ potwierdzone w czynnoscio-
wych badaniach neuroobrazowych.

Choroby neurozwyrodnieniowe moga ujawniac si¢ w wieku senioralnym,
srednim i mlodzienczym. Rodzaj, glebokos¢ i zakres objawéw chorobowych
moze by¢ zréznicowany. Dyskretne objawy psychopatologiczne wystepujace
na zaawansowanym etapie zycia czesto nie s3 poddawane specjalistycznej oce-
nie i traktuje si¢ je jako cechy osobowosciowe lub zjawiska fizjologiczne wyni-
kajace z naturalnych proceséw inwolucyjnych. W mlodzienczej postaci choroby
neurozwyrodnieniowej objawy moga pozostawac na niezmienionym poziomie, co
mozna interpretowac jako wynik réwnoczesnego dzialania dwu antagonistycz-
nych proceséw - neurodegeneracji i neurokompensacji.

Postepowanie logopedyczne, ukierunkowane na stabilizacje stanu chorego,
a w niektérych przypadkach poprawe sprawnosci jezykowych i komunikacyj-
nych, powinno mie¢ charakter zindywidualizowany, dostosowany pod wzgle-
dem rodzaju wystepujacych zaburzen i ich nasilenia na danym etapie choroby
neurodegeneracyjnej.
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