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Wprowadzenie

Postepujace porazenie nadjadrowel (ICD-10, G23.1), czyli choroba Steele’a-Richar-
dsona-Olszewskiego, to schorzenie neurodegeneracyjne osrodkowego ukfadu ner-
wowego o typie pozapiramidalnym, ktére pojawia si¢ gléwnie u mezczyzn po 50.
roku zycia (por. Steele, Richardson, Olszewski, 1964, s. 333-359). W Polsce choroba
Steele’a-Richardsona-Olszewskiego (PSP) jest do$¢ rzadko diagnozowana, w wiek-
szoéci przypadkow post mortem (por. Kozubski, Liberski, 2006, s. 85-86; Lebrun,
Devreux, Rousseau, 1986, s. 247-248).

W literaturze znalez¢ mozna bardzo skromne opisy zaburzen proceséw poznaw-
czych typowych dla PSP (por. Pachalska i wsp., 2011, s. 271-290; Olszewski, 2008,
s. 179), tymczasem praktycznie u wszystkich chorych w miare postgpowania cho-
roby obserwuje si¢ zaburzenia poznawcze o charakterze otepienia, w ktérym domi-
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1 Klinicznego opisu postepujacego zwyrodnienia nadjadrowego (ang. progressive supranuclear pal-
sy — PSP) po raz pierwszy dokonano w 1963 roku (por. Richardson, Steele, Olszewski, 1963, s. 25-29).
Kryteria diagnostyczne, kliniczne i neuropatologiczne choroby wyznaczone zostaty przez Narodowy
Instytut Choréb Nerwowych i Udaru Narodowych Instytutéw Zdrowia, Bethesda, Maryland, USA
(NINDS NIH) (por. Litvan i wsp., 1996a).
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nuj3: spowolnienie myslenia, zaburzenia uwagi, zaburzenia funkcji wykonawczych,
w mniejszym stopniu pamieci. Deficytom tym moze towarzyszy¢ apatia, abulia oraz
obnizenie nastroju. Bardzo cz¢sto obserwuje si¢ zaburzenia emocjonalne (labilnosé¢,
sztywnos¢ afektywna oraz drazliwo$¢), nastawienie hipochondryczne, natomiast
dos¢ rzadko wystepuja objawy psychotyczne.

PSP niejednokrotnie bywa utozsamiane z demencja podkorows, bywa tez opi-
sywane jako demencja czolowo-podkorowa (por. Gatkowska, 2012, s. 97), zwyrod-
nienie korowo-podstawne (Jendroska i wsp., 1995, s. 111-114; Kertesz, Davidson,
Munoz, 1999) oraz otgpienie znaczaco przypominajace w swoim obrazie demen-
cje czotowo-skroniowg (ang. fronto-temporalis dementia — FTD) (Olszewski, 2008,
s. 179; Pachalska i wsp., 2011, s. 271).

Diagnoza PSP, podobnie jak wigkszo$ci choréb zwyrodnieniowych, wymaga obec-
nosci cech klinicznych? i typowych cech histopatologicznych, w zwigzku z tym za zycia
pacjenta w zasadzie mozna méwic jedynie o podejrzeniu lub prawdopodobienstwie wy-
stepowania PSP. Wielu chorych ma jednocze$nie rozpoznang chorobe Parkinsona.

PSP, podobnie jak wszystkie choroby neurodegeneracyjne, stanowi powazny prob-
lem spoleczny, gléwnie ze wzgledu na jego nastepstwa zwigzane z funkcjonowaniem
0sob nim dotknietych i ich rodzin. Niesprawnos$¢ motoryczna i zmiany dementyw-
ne — narastajace wraz z postepem choroby - prowadza do niepetnosprawnosci i wy-
muszajg wprowadzanie codziennej opieki nad osobg chorg, tym samym determi-
nuja zycie wielu oséb, tymczasem wlasciwie i szybko podjeta diagnostyka pozwala
na wczesne wlaczenie farmakoterapii, ktéra w potaczeniu z rehabilitacjg (w tym lo-
gopedyczng) moze przyczynic sie do poprawy jakosci zycia chorych i ich rodzin.

2 'Wsréd kryteriow wyrdzniono nastgpujace objawy wlaczajace: PSP prawdopodobne: choroba po-
woli postepujaca; poczatek po 40. roku zycia; nadjadrowe porazenie pionowego ruchu gatek ocznych
(ku dotowi lub ku gérze) i zaznaczona niestabilno$¢ posturalna z upadkami w pierwszym roku cho-
roby. PSP mozliwe: choroba powoli postepujaca; poczatek po 40. roku zycia; nadjagdrowe porazenie
pionowego ruchu gatek ocznych (ku dotowi lub ku goérze) lub zwolnienie pionowych ruchéw sakka-
dowych galek ocznych i zaznaczona niestabilnos$¢ posturalna z upadkami w pierwszym roku choroby.
Kryteria dodatkowe (wzmacniajace diagnoze): symetryczna akinezja lub sztywnos¢, bardziej prok-
symalna niz dystalna; nieprawidtowe ustawienie szyi; staba lub nieobecna odpowiedz objawdw par-
kinsonowskich na leczenie L-dopa; wczesna dysfagia lub dyzartria; wezesne pojawienie sie zaburzen
poznawczych, obejmujgce przynajmniej dwa z nastepujacych objawéw: apatia, zaburzenia mysélenia
abstrakcyjnego, obnizenie ptynno$ci wypowiedzi, zaburzenia zachowania, zachowania utylizacyjne
lub nasladowcze, czotowe objawy uwolnienia. Obowigzkowe objawy wykluczajace: wywiad wskazu-
jacy na zapalenie mézgu; objaw ,,obcej reki”, korowe deficyty sensoryczne, ogniskowa atrofia czotowa
lub skroniowo-ciemieniowa; halucynacje lub urojenia niezwigzane ze stosowaniem lekéw dopaminer-
gicznych; korowe otgpienie typu Alzheimera (spetnienie kryteriow NINDS-ADRDA); wyrazne obja-
wy mozdzkowe lub niewyjasniona dysautonomia (wczesne nietrzymanie moczu lub stolca, impoten-
cja, hipotonia ortostatyczna); znaczna asymetria objawdw parkinsonowskich; dowody radiologiczne
na istnienie specyficznej patologii strukturalnej (zawaty w obrebie jader podstawy lub pnia mézgu,
atrofia platéw mézgu; choroba Wipple’a potwierdzona badaniem za pomocg PCR) (por. Liberski, So-
béw, Sikorska, 2005, s. 539).
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W tym kontekscie istotne staje si¢ podejmowanie wysitkéw majacych na celu po-
szerzanie wiedzy na temat zaburzen komunikacji u oséb dotknietych PSP. Celem
niniejszych rozwazan jest ocena zaburzen komunikacji u 62-letniego pacjenta z roz-
poznaniem PSP.

Etiologia PSP

Etiologia PSP jest nieznana, w najnowszych badaniach stawia si¢ hipoteze o pato-
gennych mutacjach o charakterze sporadycznym, cho¢ literatura donosi réwniez
o przypadkach rodzinnych (por. Morales i wsp., 2002, s. 1374), jednak wedlug cze-
$ci klinicystow to prawdopodobnie przypadki FTDP-17 o fenotypie jedynie przypo-
minajacym PSP (por. Liberski, Sobow, Sikorska, 2005, s. 538). Mimo ze nie znalezio-
no jeszcze patogennej mutacji, ktéora powoduje chorobe, to wydaje sie, ze - tak jak
w przypadku wielu choréb zwyrodnieniowych - taka mutacja znajduje sie¢ w genie
kodujacym biatko typu tau (por. Pachalska i wsp., 2011, s. 271; Morris i wsp., 2002,
5. 443-444).

Przebieg choroby

Choroba ma do$¢ charakterystyczny przebieg3, w pierwszym okresie pojawiaja sie:
bradykineza, zaburzenia posturalne, nieco rzadziej zespo6! rzekomoopuszkowy, cze-
sto zaburzenia dowolnych ruchéw gatek ocznych, ,,osiowy parkinsonizm?”, dysfagia,
dystonia (gléwnie w obrebie szyi); w pdznej fazie moga pojawic si¢ objawy pirami-
dowe i mézdzkowe (na ogdt obustronne) (por. Litvan i wsp., 1996b, s. 616-117).

U o0s6b z PSP pierwsze objawy choroby sa zwykle rozpoznawane jako choroba Par-
kinsona, gléwnie ze wzgledu na charakterystyczng sztywnos$¢ miesni i spowolnienie
psychoruchowe oraz czgste upadki. Objawy te nie ustepuja jednak po podaniu L-do-
py - co jest kryterium réznicowania miedzy PSP a chorobg Parkinsona — podobnie
jak sztywno$¢ karku, zaburzenia ruchomosci galek ocznych (najczesciej trudnosci
ze skierowaniem oczu w gore, rzadziej w dot) (por. Pachalska i wsp., 2011, s. 271).

W literaturze pojawiajg si¢ sprzeczne informacje na temat przebiegu choroby,
czg$¢ badaczy wskazuje, ze jest on do$¢ szybki (por. Liberski, Sobow, Sikora, 2005,
s. 539), inni podaja, ze nie jest gwaltowny (por. Pachalska i wsp., 2011, s. 271), zawsze

3 Badanie makroskopowe we wczesnej fazie choroby nie zawsze jest miarodajne, moze nie wykazywac
odchylenia od normy lub wskazywac¢ jedynie na miernego stopnia zaniki obejmujace wzgoérki gorne,
poszerzenie wodociggu Sylwiusza i zbledniecie, depigmentacje istoty czarnej. Niekiedy obserwuje sie
zaniki mdzgu o lokalizacji typowej dla FTD - w platach czotowych i w obrebie zakretu przedsrodko-
wego i zasrodkowego, komora trzecia oraz wodociag Sylwiusza moga by¢ poszerzone, do§¢ charakte-
rystyczny jest zanik konaru gérnego mézdzku (por. Liberski, Sob6w, Sikorska, 2005, s. 539).
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jednak konczy sie catkowitym porazeniem pacjenta i jego zgonem. Niejednoznaczne
sg takze dane statystyczne na temat sredniej przezywalnosci chorych na PSP - nie-
ktére wskazuja, zZe choroba konczy sie zgonem zazwyczaj od roku do dwdch lat po za-
chorowaniu (por. Pachalska i wsp., 2011, s. 271), wedtug innych $rednia przezywal-
no$¢ od momentu wystgpienia pierwszych objawéw choroby wynosi okolo 5-6 lat
(por. Liberski, Sobow, Sikorska, 2005, s. 539).

Metoda badawcza

Diagnoza logopedyczna 0s6b dotknietych chorobami neurodegeneracyjnymi musi
uwzglednia¢ oceng wielospecjalistyczna, poniewaz przebieg proceséw neurodegene-
racyjnych jest zréznicowany i obejmuje m.in. zaburzenia pamigci, myslenia, kontro-
li zachowania i emociji i niejednokrotnie zaburzenia o podlozu motorycznym. Wy-
mienione funkcje bezposrednio wplywaja na jako$¢ komunikacji 0s6b dotknietych
chorobg (por. Panasiuk, 2015, s. 967).

Pacjenta poddano badaniu za pomoca testéw majacych oceni¢ poziom jego funk-
cjonowania poznawczego, ze szczegdlnym uwzglednieniem funkcji jezykowych, oraz
prace aparatu oddechowego, fonacyjnego i artykulacyjnego.

Do oceny zaburzen realizacyjnych wykorzystano préby autorskie opracowane
na podstawie prac: O. Jauer-Niworowskiej i J. Kwasiborskiej (2009), O. Jauer-Niwo-
rowskiej (2009), I. Gatkowskiej (2012), Z. Tarkowskiego (1999).

Do przesiewowej oceny funkcjonowania poznawczego wykorzystano: Mini Men-
tal State Examination (MMSE), Test Rysowania Zegara (TRZ), Global Deterioration
Scale (GDS), do szczegdtowej oceny funkgji jezykowych test autorstwa J. Szumskiej
zawarty w publikacji Metody badania afazji (1980), okazjonalnie korzystano z préb
z badania neuropsychologicznego autorstwa E.M. Szepietowskiej (2000; s. 23), Bo-
stoniskiego Testu Diagnostycznego do Badania Afazji (ocena rozumienia: ZtoZony
material jezykowy, proby: 4-8, 11-12), ponadto wykorzystano jedno zdjecie z publi-
kacji K. Szfapy, I. Tomasik i S. Wrzesinskiego (2013, zal. nr 10).

Testy fluencji stownej opracowano na podstawie publikacji: E.M. Szepietowskiej, B. Gaw-
dy (2011), E.M. Szepietowskiej, T. Hasca, A. Janczyk-Mikos (2012, s. 138-140), M. Piskuno-
wicz, M. Bielinskiego, A. Zglinskiego, A. Borkowskiej (2013, s. 476-478), E . Sitek, A. Kon-
kel, E. Miedzobrodzkiej, W. Soltana, A. Barczaka, J. Stawka (2014, s. 215-221).

Opis przypadku
Pacjent oznaczony inicjalami A.B. ma 62 lata, uzyskat wyksztalcenie $rednie, przed

ujawnieniem si¢ choroby (cztery lata temu) pracowat jako urzednik. Wedtug relacji
zony w pracy ceniony byl za skrupulatnos¢, byt osobg ogélnie lubiang, energiczna,
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zaradng, zawsze byl opanowany i do$¢ stanowczy, mial dobrze rozwiniete relacje
spofeczne. Znat jezyk rosyjski na poziomie komunikatywnym. Jest praworeczny.
W 2000 roku przeszedt zawal miesnia sercowego, od czterdziestego roku zycia miat
problemy z tarczyca. Od okolo roku korzysta z wozka inwalidzkiego.

Pierwsze niepokojace objawy choroby dostrzezone zostaly przez wspolpracowni-
kow badanego - byly to problemy z utrzymaniem réwnowagi (np. podczas wstawa-
nia z krzesta), jego chod stopniowo stawal sie chwiejny i spowolnialy, przez krotki
okres podejrzewano, ze badany ma problemy z alkoholem. Warto zaznaczy¢, ze tych
pierwszych objawow nie dostrzegala zona chorego, znacznie p6zniej jako pierwsze
zauwazyla zaburzenia emocjonalne, w tym dos¢ duzg drazliwos¢. Innych zaburzen
w tym okresie nie zaobserwowano.

Przetom nastapit w lipcu 2013 roku, gdy A.B. miat wypadek samochodowy - stra-
cil panowanie nad kierownicg i uderzyt w drzewo, obrazenia byty na tyle powazne,
ze trafit do szpitala. Poza ogélnym pottuczeniem, na jego stan kliniczny wplynety
zaburzenia motoryczne oraz wyrazne trudnosci w tworzeniu wypowiedzi, objawia-
jace si¢ znacznym spowolnieniem jej tempa i tzw. zawieszaniem sie.

W badaniu MR mdzgu nie stwierdzono zmian pourazowych, a ujawniono jedy-
nie niewielkie ognisko naczyniopochodne w okolicy czolowej, nieznaczne poszerze-
nie lewej komory bocznej, nieznacznego stopnia zaniki korowo-podkorowe mézgu
(glownie w platach czolowych i skroniowych).

A B. poddano rehabilitacji, jednak objawy neurologiczne w sferze ruchowej nie
ustepowaly, wrecz przeciwnie - zaczely sie nasila¢, badany miat bardzo duze prob-
lemy w utrzymaniu réwnowagi, jego choéd mial cechy chodu ataktycznego, utrzy-
mywaly sie zaburzenia w realizacji wypowiedzi, a wedlug relacji zony badanego
jego mowa dosc¢ szybko stala si¢ niewyrazna, momentami wrecz belkotliwa. Pa-
cjent zaczal tez nerwowo reagowac na prosby o powtdrzenie niezrozumiale wy-
powiedzianego komunikatu, w konsekwencji coraz mniej méwil. Mimo dobrych
wynikéw w testach stuzacych ocenie funkcji poznawczych, zona zaczela dostrze-
ga¢ w odstepie okoto roku po wypadku znaczne zmiany w zakresie komunikacji
z pacjentem, niejednokrotnie odnosita wrazenie, ze maz nie rozumie kierowanych
do niego stéw, dodatkowo, w miare postepu choroby, w odbiorze najblizszego oto-
czenia zaczal on postepowac nieracjonalnie, niejednokrotnie w sposob zagrazajacy
jemu i jego rodzinie. Wedlug relacji najblizszych badany stat si¢ nieprzewidywalny,
a niektore z jego zachowan odbierano jako ztosliwe. W tym tez czasie A.B. coraz
mniej si¢ usmiechal, jego twarz wedlug oceny zony byta caly czas ponura, wyraza-
jaca gniew, rozgoryczenie.

Poniewaz objawy neurologiczne nie ustepowaly i nie mozna byto ich nadal wigza¢
z wypadkiem, kontynuowano badania, poczatkowo postawiono diagnoze choroby
Parkinsona, jednak leczenie dopaminergiczne okazalo si¢ nieskuteczne, a objawy
ruchowe nasilaly sie, wysunieto wiec podejrzenie wystepowania MSA (posta¢ prze-
biegajaca z dominujacymi objawami parkinsonowskimi — MSA-P).
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W maju 2014 roku Zona badanego zauwazyla, ze wykonuje on dos¢ ,,dziwne” ru-
chy glowg, aby spojrzec na cos, co znajduje si¢ ponizej albo powyzej jego oczu; w ba-
daniu neurologicznym stwierdzono utrate mozliwosci ruchu gatek ocznych ku go-
rze i znaczne uposledzenie mozliwosci ruchu gatek ocznych w dét, objawy te byty
przestanka do zweryfikowania dotychczasowej diagnozy, wysunigto wowczas po-
dejrzenie PSP.

Wykonano badanie strukturalne (MRI) i funkcjonalne (EEG) mézgu oraz bada-
nia laboratoryjne. W badaniu neuroobrazowym stwierdzono znaczne nasilenie si¢
wczesniej zaobserwowanych zmian - cech zaniku korowo-podkorowego mézgu oraz
pojawienie sie cech zaniku korowego mézdzku. Zaobserwowano tez duze zwigksze-
nie si¢ ognisk niespecyficznej demielinizacji w okolicach podkorowych.

W styczniu 2015 roku na prosbe zony przeprowadzono konsultacje psychologicz-
n3. W ocenie psychologa rozmowa z badanym nie ujawnila znaczacych zaburzen za-
chowania, tymczasem w trakcie pobytu chorego w szpitalu w tym okresie zauwazo-
no u niego znaczne problemy o charakterze behawioralnym.

W czerwcu 2016 roku pacjent trafit na oddzial neurologiczny z powodu nasile-
nia objawow zespotu pozapiramidowego pod postacia sztywnosci — gtéwnie mie$ni
osiowych, znacznych zaburzen chodu (chéd ataktyczny), zaburzen réwnowagi
z upadkami. Przy przyjeciu stan ogélny A.B. oceniono jako stabilny, a jego orientacje
auto- i allopsychiczng jako prawidlowa. W badaniu neurologicznym stwierdzono:
hipomimig, bradykinezje, sztywno$¢ osiowa, dyzartryczng, cicha mowe, zaburze-
nia ruchow gatek ocznych ku goérze, wzmozone napigcie mie$niowe o typie pozapi-
ramidowym w konczynach gérnych i dolnych, obustronnie obecny objaw Rossoli-
mo (co $wiadczyloby o uszkodzeniu drogi korowo-jadrowej, por. Kozubski, Liberski,
2006, s. 85-86), nieprawidtowy ataktyczno-parkinsonowski chéd z tendencja do pa-
dania na lewo. Konsultacja psychologiczna z tego okresu wskazuje na organiczne
podloze zaburzen objawiajacych si¢ ostabieniem proceséw poznawczych, trudnos-
ciami w skupieniu si¢ na rozmowie4, zaburzeniami pamieci epizodycznej i krotko-
trwalej, zaburzong orientacje auto- i allopsychiczng.

W czerwcu 2017 roku pacjent ponownie trafit do kliniki neurologii z powodu
utrzymujacych sie przez dwa tygodnie glebokich trudnosci w polykaniu. W bada-
niu neurologicznym stwierdzono pelny kontakt logiczno-stowny?, sztywno$é¢ poza-
piramidowa, bradykinezje, maskowatg twarz, rzadki objaw mrugania, brak drze-
nia spoczynkowego i zamiarowego, nieobecne objawy oponowe i czaszkowe, obecny
odruch gardlowy, prawidtowe odruchy podniebienne (fuki napinaly sie symetrycz-
nie), brak zaburzen polykania w proébie ,,z wodg”, brak ruchomosci gatek ocznych
w pionie, prawidlowe czucie powierzchniowe i glebokie, nie zaobserwowano obja-

4 Wedlug opisu psychologa ,,podczas dialogu pacjent kilkakrotnie gubil temat rozmowy”.
5 W dokumentacji medycznej nie zamieszczono informacji, czy ocena miata charakter subiektywny,
czy przeprowadzono j3 na podstawie wystandaryzowanych testow.



Zaburzenia jezyka i mowy u pacjenta z rozpoznaniem postepujacego zwyrodnienia nadjadrowego « 49

wow ataktycznych. W badaniu CT nie stwierdzono $wiezych zmian ogniskowych.
Pacjentowi zalecono diete papkowata i zageszczanie positkow kleikiem ryzowym.
Potwierdzono PSP bez cech lateralizacji w OUN, ze wzgledu na dominujace zmiany
patologiczne w okolicach czotowych i lewej skroniowej. Calo$¢ zmian okreslono jako
obraz typowy dla zespotu otepieni o charakterze korowo-podkorowymo®, taka lokali-
zacja przemawia jednak za obecnoscig otepienia czotowo-skroniowego.

W badaniu neuropsychologicznym zdiagnozowano organiczne zaburzenia na-
stroju, stan $wiadomosci A.B. oceniono jako splatany, ze skfonnoscia do zachowan
ryzykownych. Zdiagnozowano ogélne zaburzenia pamigci, bez szczegétowego okre-
$lenia, ktérego z podsystemow tej funkcji poznawczej dotycza one w stopniu najwiek-
szym. Stuch oceniono jako dobry; zdiagnozowano zaburzenia widzenia (bez podania
szczegolowych danych) oraz trudnodci wymowy (nie okreslono ich charakteru).

W badaniu poszerzonym neurologicznym stwierdzono: nieobecne objawy opo-
nowe, nieprawidtowy przebieg préb koordynacyjnych, amimie, maskowatg twarz,
rzadki objaw mrugania, niewyrazng, cichg dyzartryczna mowe, bradykinezje, sztyw-
nos$¢ pozapiramidowa, chéd ataktyczno-parkinsonowski, niezbornos¢ ruchéw, tym
razem oceniono $wiadomos¢ pacjenta jako zorientowang co do czasu, miejsca i swo-
jej osoby; kontakt logiczno-stowny oceniono jako zachowany?.

Obecnie, cztery lata od wystapienia pierwszych objawéw choroby, A.B. w skali
Barthel uzyskat 35 punktéw. Nie jest w stanie samodzielnie wykonywa¢ czynnosci
w zakresie higieny osobistej (nie odczuwa tez takiej potrzeby) i innych czynnosci sa-
moobstugowych. Pacjent jest cewnikowany. Z powodu nasilajacych si¢ probleméw
z przetykaniem, odchrzgkiwaniem i kastaniem, przyjmuje zazwyczaj papkowaty po-
karm. Ze wzgledu na znaczne problemy z motoryka oraz brakiem mozliwosci wo-
dzenia wzrokiem wymaga pomocy podczas czynnosci jedzenia. Pacjent przemiesz-
cza si¢ na wozku, przy pokonywaniu nieznacznych odlegtosci (np. z wézka na t6zko)
potrzebuje pomocy, podczas ¢wiczen reedukacji chodu (w porgczach) pokonuje oko-
to 30 metréw.

Przyjmowane przez badanego leki maja dzialanie uspokajajace, przeciwlekowe,
regulujace poziom cholesterolu i redukujgce nadcisnienie, badany przyjmuje takze
lek podawany pacjentom z rozpoznaniem choroby Parkinsona - Madopar.

W aktualnej dokumentacji medycznej wskazano nastepujace rozpoznania: PSP,
choroba Parkinsona, stan po zawale mie$nie sercowego (2000 r.).

6 Zdecydowano sie na wykluczenie naczyniopochodnego typu otepienia na podstawie badania spek-
troskopii protonowe;j.

7 Mimo uwidaczniajacych si¢ zmian w kolejnych ocenach funkcjonowania poznawczego pacjenta nie
mozna jednoznacznie stwierdzi¢ fluktuacji w tym obszarze, poniewaz brak informacji, na podstawie
jakich narzedzi oceniano stan pacjenta (najprawdopodobniej ocena miala charakter subiektywny).
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Wyniki badan
Dyzartria

Zaburzenia dyzartryczne, wedlug licznych opiséw klinicznych, moga mie¢ cha-
rakter prodromalny, bardzo cze¢sto sa dostrzegane przez chorego juz w bardzo wczes-
nych stadiach PSP, w miare postgpowania choroby zaczynaja nasila¢ sie, znacznie
uposledzajac mozliwosci komunikowania si¢ chorego z otoczeniem.

Obserwowana u badanego dyzartria ma charakter spastyczny, cho¢ okazjonal-
nie mozna dostrzec cechy typowe dla postaci hiperkinetyczno-hipokinetycznej. Jest
to dos¢ typowe dla PSP, w ktérym zaburzenia dyzartryczne, zwlaszcza w poczatko-
wej fazie choroby, moga mie¢ charakter mieszany (por. Gatkowska, 2012, s. 97).

W badaniu majagcym na celu ocene oddechu dynamicznego zaobserwowano
nieprawidlowy - szczytowy — tor oddechowy, ktéry powoduje znaczne skrécenie
fazy oddechowej, a tym samym fonacyjnej, w zwiazku z tym frazy sa krotkie, glos
ma tendencje¢ do zanikania, miedzy sfowami pojawiaja si¢ liczne przerwy, okazjo-
nalnie - gléwnie w dlugich zdaniach - wystepuja one takze w srodku wyrazoéw, nie
jest to jednak zjawisko czeste, poniewaz pacjent unika dtuzszych wypowiedzi. Rytm
oddechowy ma raczej charakter staty, spowolniony. Zaburzenia oddychania widocz-
ne sg takze w trakcie fazy spoczynkowej, badany ma duze problemy z glebokim swo-
bodnym wdechem, obserwuje si¢ znaczne spowolnienie tempa wdechu i wydechu.

Podczas oceny mozliwosci fonacyjnych zaobserwowano: zaburzenia mozliwosci
rozpoczynania emisji (wysitkowy nagtos kazdej wypowiedzi), przerwy w fonacji,
znaczng meczliwo$¢ glosu — niezdolnos$¢ do diuzszej fonacji. Duze zmiany obser-
wuje si¢ takze w obszarze jakosci glosu, stal sie on wysitkowy, ochryply, cichy, niz-
szy niz przed pojawieniem sie choroby (wedlug relacji najblizszych chorego); badany
nie ma mozliwoéci modulowania glosu ani stopniowania jego srednicy i gtosnosci
zgodnie z instrukcja. Jego wypowiedzi sg ciche, niezrozumiafe.

Zmiany w zakresie prozodii dotycza gtéwnie znacznego zwolnienia tempa mowy,
ujednolicenia akcentu i okazjonalnie — zwlaszcza gdy badany denerwuje sie - prze-
sadnego wzmacniania naglosu wypowiedzi (w takich sytuacjach jego glos bardzo
szybko niknie). Ponadto zaobserwowano wyrazne zaburzenia rytmu wypowiedzi,
brak melodyki — mowa pana A.B. jest tak monotonna, ze trudno w niej wskazac ele-
menty emocjonalne, takie jak rados¢ czy zdziwienie.

Muskulatura twarzy i aparatu artykulacyjnego badanego w spoczynku wskazuje
na obecnos$¢ wzmozonego napiecia mig§niowego, co pozwala wnioskowac o duzych
dysfunkcjach motoryki pozawerbalnej i werbalnej. Poniewaz wzmozone napigcie
mie$niowe dotyczy réwniez najwiekszych i najsilniejszych z mig$ni Zucia — miesni
skroniowych, obserwuje si¢ znaczny szczekoscisk. Zaburzenia obejmuja takze pra-
ce miesni skroniowych i powigzli skroniowej, ktdra aktywizuje si¢ m.in. w trakcie
zucia, gryzienia, ogolnie rotacji zuchwy i artykutowania wielu dzwigkéw (np. b, d,
t, n, I, m), oraz stawow skroniowo-zuchwowych - dysfunkcje te powoduja znaczne
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znieksztalcanie realizowanych dzwigkéw. Duze zaburzenia zaobserwowano w pro-
bach diadochokinezy (tu: naprzemiennego zagryzania warg).

Kolejne proby wykazaly znaczne uposledzenie pracy miesnia okreznego ust (np.
podczas cmokania, ssania, gwizdania), miesni przysiecznych goérnych i dolnych (bio-
ra udzial np. w artykulowaniu glosek a, 3, e, ¢, cz, sz, s, u, o i innych), mieéni jarz-
mowych wiekszych (badany nie byl w stanie podciaga¢ katow ust ku gorze, a deli-
katne naciggniecie ust do boku jest state). Obserwowane zbytnie napigcie w obrebie
m.in. mie$ni $§miechowych i dzwigaczy wargi gornej i skrzydetek nosa powoduje
utrzymywanie sie niezmiennego wyrazu twarzy - wyrazajacego obrzydzenie, gniew,
cierpienie. Znaczne napiecie miesniowe dotyczy takze migs$ni policzkowych oraz
mie$ni obnizaczy katéw ust — daje ono wyraz rozgoryczenia, rezygnacji. Badany nie
ma mozliwosci wykonywania celowych ruchéw wymagajacych wspotdziatania mies-
ni obnizaczy wargi dolnej i migsni brédkowych. Zwigkszone napiecie mig§niowe ob-
serwuje si¢ takze w obrebie pracy migsnia szerokiego szyi.

Negatywne zmiany wykazaly réwniez proby majace na celu oceng motoryki je-
zyka: badany w bardzo wolnym tempie wykonywal ¢wiczenia wysuwania i unosze-
nia jezyka oraz przemieszczania go migdzy katami ust. Przy szerokim otwarciu ust
w zasadzie nie mial mozliwosci pionizacji jezyka; ruch okrezny po czerwieni wargo-
wej byl spowolniony i skokowy. Cho¢ badany wypychat jezykiem policzki, to jakos¢
tej proby nie byla zadowalajaca, poniewaz jezyk znajdowat si¢ bardzo blisko kon-
ta ust. Badany nie wykonal préb rozluzniania jezyka, byl on stale napiety; podczas
realizacji gloski [ pociagal za jezykiem zuchwe; gloske h realizowal zwarciowo jako
k; realizacja gloski r8 jako I potwierdza brak elastyczno$ci migsni czubka jezyka.

Obserwowane deficyty sa efektem zmian patologicznych w obrebie pracy migsni
jezyka (m.in.: wzmozZonego napiecia mie$nia jezykowo-brodkowego, ktory odpowia-
da za wysuwanie jezyka i przyciskanie go do dna jamy ustnej), pracy miesnia gny-
kowo-jezykowego (ktory nie ma mozliwosci kontrolowania jednostronnego skurczu
i tym samym zdolnosci obrotu jezyka w te samg strone), migsnia rylcowo-jezykowe-
go (ktory odpowiada za podciagganie jezyka ku tytowi i ku goérze, badany nie ma moz-
liwosci wykonywania kontrolowanego skurczu jednostronnego tego mieénia). Za-
burzenia obserwowano takze w obrebie pracy mie$ni wewnetrznych jezyka: migsnia
podltuznego gornego (ktéry odpowiada za skracanie, poszerzanie jezyka i unoszenie
jego czubka), mig$nia podtuznego dolnego (ktdry skraca jezyk i opuszcza koniec je-
zyka wysunigtego), migsnia poprzecznego (ktory zweza jezyk, uwypukla jego grzbiet
i tworzy podtuzna rynienke) oraz migsnia pionowego (ktéry odpowiada za splasz-
czanie, wydtuzanie i poszerzanie jezyka).

Wzmozone napiecie mig§niowe obserwuje si¢ takze w zakresie pracy dzwigacza i na-
pinacza podniebienia miekkiego, dlatego badany z trudem realizuje naprzemiennie syla-
by zawierajace gloski p, m, b, nie jest takze w stanie nasladowac¢ czynno$¢ chrapania.

8 Przed rozwinieciem si¢ PSP nie obserwowano u badanego rotacyzmu.
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U badanego diagnozuje si¢ dysfagie. Pan A.B. przyjmuje w zasadzie tylko pokarm
papkowaty, pétplynny, ma bardzo duze problemy z obréobka® kesa pokarmu stalego.
Zaburzenia obserwuje sie w trakcie transportu pokarmu po6tplynnego i plynnego
w kierunku gardla, czes¢ przyjmowanego pokarmu potplynnego zalega w jamie ust-
nej, czas jego zucia jest znacznie wydluzony, pokarm ptynny (jezeli przyjety zostanie
w zbyt duzej porcji) ulewa si¢. Cho¢ dochodzi do inicjacji odruchu potykania, to jest
on znacznie spowolniony. Orientacyjna ocena wykazata znaczne spowolnienie ruchu
krtani. Mozliwo$¢ odchrzakiwania, kaslania zostala znacznie ostabiona i wyraznie
spowolniona w czasie (por. Strek, 2002, s. 12-15; Wiskirska-Woznica, Pruszewicz,
Walczak, 2002, s. 102-104; Litwin, Pietrzyk, 2013; Tomik, Solowska, 2015, s. 28-32;
Wiskirska-Woznica, 2016, s. 59-62).

Zaburzenia funkcji poznawczych

Mini Mental State Examination

Do przesiewowej oceny poziomu funkcjonowania poznawczego pacjenta wykorzy-
stano MMSE. Wynik testu wskazuje na obecnos$¢ otepienia lekkiego stopnia. Ba-
dany ma zachowang orientacje auto-10 i allopsychiczng, nieznacznie zaburzona
pamie¢ krdtkotrwala. Nie zaobserwowano zaburzen w zakresie mozliwosci wyko-
nywania operacji arytmetycznych na zbiorach abstrakcyjnych, ale badany nie byt
w stanie utrzymac¢ w pamiegci danych niezbednych do wykonania zadania. Podczas
proby z zakresu rozumienia instrukcji styszanej zaobserwowano jedynie spowol-
nienie ruchowe. Pacjent nie wykonal polecenia oceniajacego mozliwo$¢ rozumienia
i wykonania instrukgji czytanej, skupit sie na czytaniu, zapominajac o dalszej czesci
zadania - moze to $wiadczy¢ m.in. o trudno$ciach w zakresie rozumienia instruk-
cji czytanych, zaburzeniach pamieci krétkotrwalej, zaburzonych funkcjach wyko-
nawczych. Badany nie wykonatl proby polegajacej na napisaniu dowolnego zdania,
mimo ze ma czg¢$ciowo zachowang zdolnos¢ pisania (por. dalsze proby pisania dyk-
towanego zdania)ll. Bardzo duze dysfunkcje obserwuje sie w zakresie praksji kon-
strukcyjnej.

Test Rysowania Zegara

Badany mial znaczne problemy z prawidlowym rozmieszczeniem wskazéwek zegara
i prawidlowym oznaczeniem wskazanej godziny, sugeruje to istnienie m.in. zaburzen
zdolnosci planowania, pamigci wzrokowej, zdolnos¢ wizualizacji, zdolno$ci moto-

9 Badany ma nieznaczne braki w uz¢bieniu (brak dolnej lewej szostki).

10 Trudno jednoznacznie oceni¢, czy pacjent jest Swiadomy swojego stanu zdrowia, czy jedynie nie
chce sie z nim pogodzi¢. Jest przekonany, ze powrdci do pelnej sprawnoéci mimo przekazywanej
mu wiedzy na temat choroby.

11 Ze wzgledu na brak mozliwos¢ wodzenia wzrokiem i znaczne problemy motoryczne pacjentowi
stworzono szczegélne warunki, by zminimalizowac¢ ich wptyw na przebieg prob pisania, prob prak-
sji konstrukcyjnej oraz TRZ.
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rycznych, tym samym zaburzen wzrokowo-przestrzennych i zaburzen myslenia abs-
trakcyjno-pojeciowego. Konieczno$¢ kilkakrotnego przypominania pacjentowi, jakie
zadanie ma do wykonania, sugeruje trudnosci z utrzymaniem koncentracji i niska
wydajno$¢ podczas poszczegolnych etapow realizacji zadania (w obszarze planowa-
nia, kontroli i realizacji). Ponizej zamieszczono zdjecie przedstawiajace efekt proby.

Zdjecie 1. Test Rysowania Zegara

Zrodto: badania wiasne.

Global Deterioration Scale
Wedtug skali GDS badany znajduje si¢ na pograniczu fagodnych i umiarkowanych
zaburzen poznawczych.

Ocena zaburzen komunikacji

Ocena jakosci komunikacji niewerbalnej

W Skali Komunikacji Niewerbalnej (Pachalska, 1999, s. 270) badany uzyskat 2 punk-
ty. A.B. komunikuje si¢ z otoczeniem z wykorzystaniem komunikacji werbalnej,
z powodu znacznych dysfunkcji motorycznych zazwyczaj nie korzysta z komuni-
kacji niewerbalnej (mimiki i gestéw), wyjatkiem sa sytuacje, gdy sprzyja temu ulo-
zenie ciala.

Ocena sprawnosci dialogowej

Badanie sprawnosci dialogowych wykazalo znaczne zubozenie wypowiedzi pacjenta,
nie inicjuje on samodzielnego, spontanicznego, nienakierowanego na zaspokojenie
swoich potrzeb fizycznych kontaktu werbalnego!2, nie dopytuje, najczesciej ogra-
nicza si¢ do dwu-, trzywyrazowych wypowiedzi, czesto je urywa, nie konczy nawet
po prosbie o powtorzenie (zazwyczaj wzmaga to jego irytacje), wypowiedzi dtuzsze

12 Badany nawiazuje spontaniczny kontakt tylko z Zona.



54 « Renata Gliwa

dzieli tak, by uzupetni¢ niedobory powietrza. Badany nie odpowiada na pytania, kto-
re w swoim zamysle wymagaja dtuzszej wypowiedzi (np. prosze¢ opowiedziec¢ o swo-
jej rodzinie, o swojej pracy)!3, ogranicza sie do werbalnego sygnalizowania swoich
najpilniejszych potrzeb (najczesciej w formie rozkaznikéw i zdan pojedynczych).

Ocena sprawnosci narracyjnej
Badanego poproszono o wystuchanie dwoch krotkich opowiadan i streszczenie ich.
Tekst jednego z nich i odpowiedz badanego przytoczono ponizej:

W pewnym miescie mieszkata bogata staruszka. Pewnego dnia pomyslata, ze warto po-
dzieli¢ si¢ swoimi pieniedzmi z innymiludzmi. Duza cz¢$¢ pieniedzy podarowata samotnym
i chorym dzieciom. Zainteresowala si¢ takze starymi, chorymi ludZmi. Teraz staruszka juz

nie jest taka bogata, ale jest o wiele szczgsliwsza (Szepietowska, 2000, s. 23).

Odpowiedz badanego przepetniona byla znieksztalceniami fonetycznymi, ale
w toku jego mowy mozna bylo wyrézni¢ nastepujace frazy: ,,szczgsciu pewnej pani,
ktdéral4 [dwa lub trzy wyrazy wypowiedziane z bardzo duzymi znieksztalceniami]
potrzebujacych i stata si¢ szczesliwa”. Jakos¢ drugiego opowiedzianego tekstu (por.
Szepietowska, 2000, s. 23) byla podobna.

W kolejnej probie zadaniem badanego bylo opowiedzenie, co widzi na zdjeciu
(zdjecie umieszczono ponizej).

Zrodto: Sztapa, Tomasik, Wrzesiniski, 2013, zat. nr 10.

Odpowiedz badanego byta nastepujaca: ,Wida¢ dwoch, trzech, trzech, dwdch go-
tujacych, kietbaski robig, kielbaski grzeja na ognisku”.

Chory nie konstruowal wypowiedzi monologowych, niechetnie i najczgsciej przy
uzyciu pojedynczych wyrazéw udzielal odpowiedzi na pytania naprowadzajace, for-
mulfowane przez niego zdania byly zdaniami pojedynczymi lub miaty charakter row-

13 Badany nie odpowiedzial na pytanie dotyczace jego rodziny (wedlug zony ma z nig dobre rela-
cje), na prosbe, by opowiedzial, na czym polegata jego praca, odpowiedzial: ,bylem urzednikiem”.
14 Wypowiedzi pacjenta zamieszczone tekécie przytoczono bez znieksztalcen fonetycznych.
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nowaznikéw. Sposéb opowiadania wskazuje na wyrazne zubozenie jego stownika
czynnego, ponadto w jego mowie zaobserwowano parafrazje semantyczne, sklon-
nos$¢ do wypowiedzi szablonowych, perseweracji i typowe dla PSP palilalie, logoklo-
nie, echolali¢. Mowa badanego nie nosi znamion agramatyzmu.

Badany nie ma mozliwosci calo$ciowej oceny widzianego obrazu, nie dostrzega
i nie uwzglednia ciggéw przyczynowo-skutkowych.

Ocena realizacji wypowiedzi zautomatyzowanych

Préby majace na celu ocene stopnia mozliwosci odtwarzania przez badanego auto-
matyzmow sfownych nie wykazaly zmian patologicznych, badany realizowat wszyst-
kie polecone mu ciagi w prawidlowej kolejnosci. Podczas wszystkich testow dato si¢
zaobserwowa¢ powodowane zaburzeniami dyzartrycznymi: znaczne spowolnienie
tempa mowy, duza meczliwoé¢ glosu, znaczne artykulacyjne znieksztalcenia pro-
dukowanych dzwigkow.

Ocena czynnosci powtarzania

Badany prawidlowo powtarzal izolowane samogloski niewymagajace pionizacji
czubka jezyka, podobne wyniki osiaggnat w zakresie powtarzania sylab. Podczas
prob powtarzania par sylab zawierajacych gloski dzwieczne i bezdzwigczne zaob-
serwowano tendencje do ubezdzwigczniania glosek dzwiecznych. Do$¢ duze zmia-
ny obserwowano w tescie powtarzania sylab trzyliterowych, badany nie byl w sta-
nie realizowa¢ tych dzwigkéw, ktérych wyglos zakonczony byt gloska szczelinowa
i taka, ktéra wymagala pionizacji czubka jezyka. Stosunkowo dobrze wypadta pro-
ba powtarzania wyrazéw 2-3-sylabowych, zmiany obserwowano w formach dtuz-
szych, szczegdlnie tych nasyconych zbitkami spotgloskowymi, ktére badany ,,roz-
bijal” samogloska (np. wyraz ptak realizowal jako pytak). Liczba powtarzanych
stéw byla ograniczona (zazwyczaj do trzech), gtéwnie ze wzgledu na zaburzenia
koncentracji uwagi i pamieci oraz ostabione procesy emocjonalno-motywacyjne.
Zaobserwowano rowniez znaczne zaburzenia powtarzania po odroczeniu czasowym.
Badany nie poradzil sobie w probie powtarzania neologizméw strukturalnych:
z pigciu zaproponowanych nie powtdrzyl Zadnego, a jeden z nich - lasta - utozsa-
mil z wyrazem laska (por. Szumska, 1980, s. 20).

Badanie czynnosci nazywania

Badanemu przedstawiono 50 ilustracji reprezentujacych 10 kategorii semantycz-
nych, 26 ilustracji nazwat poprawnie (8 z nich ze znacznym opdznieniem), 24 na-
zwal blednie. Obserwowane btedy dotyczyty: stosowania nazwy kategorii nadrzed-
nej (4), nazwy niewlasciwej, ale nalezacej do tej samej kategorii semantycznej (4),
nazwy niewlasciwej, nienalezacej do danej kategorii semantycznej (2), bledéw spo-
strzegania (2), perseweracji (1), stosowania konstrukeji opisowych (9), braku odpo-
wiedzi lub odpowiedzi ,,nie wiem” (2).
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Bledy zaobserwowano takze w prébach, gdy zamiast desygnatu prezentowano
badanemu werbalnie definicje pojecia odpowiadajacego danej nazwiel® (na 20 za-
prezentowanych definicji prawidlowo zidentyfikowal 13, zanotowane btedy doty-
czyly przywolania nazwy kategorii nadrzednej (3), uzycia nazwy niewtasciwej, ale
nalezacej do tej samej kategorii semantycznej (3), przywolania niewlasciwej katego-
rii semantycznej (1).

Badany nie korzystat z gestykulacji, nie wykorzystywat praksji ideomotorycznej, nie
wypowiadal sie nieadekwatnie, ale kilkakrotnie trzeba bylo przypomina¢ mu pytanie.

Ocena rozumienia wypowiedzi
Proby majace na celu oceng stopnia rozumienia mowy nie wykazaly zmian w zakresie
rozumienia pojedynczych wyrazéw (nazwy przedmiotéw, czynnosci, czesci ciala, cze-
$ci twarzy itd.), zdan o nieskomplikowanych strukturach gramatycznych oraz krét-
kich historii. Badany nie rozpoznat jezykowego humoru sytuacyjnego (por. Boston-
ski Test Diagnostyczny do Badania Afazji, Ztozony materiat jezykowy, proby 7-8).
Obserwowane trudnosci w zakresie adekwatnej reakcji na dtugie rozbudowane
instrukcje to efekt zaburzen koncentracji i pamigci, w mniejszym stopniu braku ro-
zumienia stosunkéw gramatycznych i znaczeniowych miedzy stowami.

Ocena fluencji stownej

Znaczne zaburzenia zaobserwowano w zakresie fluencji stownejl®. W tescie fluen-
cji semantycznej zadaniem pacjenta byto wymieni¢ jak najwigcej nazw zwierzat
(kategoria szeroka), badany wymienit: ko#, kobyta, po okoto 18 sekundach: krowa,
po okoto 20 sekundach: kon, kobyta, krowa; koloréw (kategoria szeroka), badany
wymienil: zielen, brgz, zielen, czerwien, po okoto 25 sekundach: czerwien, po oko-
to 10 sekundach: z61¢; przypraw (kategoria waska): po okoto 11 sekundach badany
wymienil: czosnek, sol, po okolo 15 sekundach: pieprz, wisnia; kwiatow (kategoria
waska): po okoto 10 sekundach pacjent wymienil: porzeczka, astry, po okolo 15 se-
kundach: kwiat czeresni, tulipan, astry, tulipan. W tescie fluencji fonemicznej zada-
niem pacjenta bylo wymieni¢ jak najwiecej stéw rozpoczynajacych sie od gloski k,
badany wymienil: Kasia, Kuba, Konrad.

Badany znacznie szybciej reagowal podczas prob, w ktérych nalezato przywotac
obszerne kategorie. W odpowiedziach A.B. wyrazne jest znaczne zubozenie fluen-
cji, przejawiajace sie malg liczbg wymienianych elementéw, obecnoscia dos¢ dtugich
pauz, powtorzen oraz odpowiedzi spoza kategorii. Dodatkowo obserwuje sie obec-
no$¢ klaserow ko, kobyta, krowa (klaser fonetyczny); Kasia, Kuba, Konrad (klaser
fonetyczno-semantyczny).

15 Proby autorskie.

16 Przyjety w kazdej probie czas na wykonanie zdania to 60 sekund (por. Piskunowicz i wsp., 2013,
s. 475).
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Poziom wykonania préb oceniajacych fluencje stowna swiadczy o zaburzeniu do-
stepu do zasobow leksykalnej i semantycznej pamieci dlugotrwalej, znacznym upo-
$ledzeniu funkcji wykonawczych, funkcji uwagi dowolnej oraz pamieci operacyj-
nej — koordynujacych i monitorujacych przebieg wykonania zadania.

Ocena czytania

Podczas prob czytania obserwowano bardzo duze zaburzenia w zakresie ptaszczy-
zny segmentalnej i suprasegmentalnej, wszystkie czytane wyrazy byly znacznie znie-
ksztalcone fonetycznie, zbitki spotgtoskowe najczesciej rozbite samogtoska, tempo
czytania bylo znacznie spowolnione. Badany czytal wyrazy, ktérych dtugos¢ nie
przekraczala 3—4 sylab, zazwyczaj nie podejmowal prob czytania wyrazow diuz-
szych badz czytal sam naglos, trudnos¢ sprawialy mu wyrazy nasycone zbitkami
spotgloskowymi.

Badany mial nieznaczne trudnosci w probie wskazywania wyrazéw zapisanych
poprawnie wsrod zapisanych blednie (2/3). Nie zaobserwowano zaburzen w zakresie
rozumienia krétkiego, nieskomplikowanego tekstu czytanego samodzielnie (w pro-
bach czytania glosnego i cichego), badany nie podejmowal préb czytania tekstow
dtuzszych, trudniejszych, gléwnie ze wzgledu na bardzo duza meczliwos¢ i znacz-
ne zaburzenia koncentracji.

Obserwowane zaburzenia sugeruja, ze trudnosci A.B. w zakresie leksji nie maja
jedynie podloza motorycznego i nie mozna ich wigzac tylko z dyzartrig. Istotna role
odgrywaja tu zaburzone funkcje poznawcze i wykonawcze zaangazowane w proces
czytania.

Ocena pisma'’

We wszystkich przeprowadzonych prébach (przepisywania, pisania ze stuchu, pisa-
nia z pamieci) obserwowano znaczne zmniejszenie czytelnosci pisma pacjenta, liczne
bledy graficzne, bardzo duze spowolnienie tempa pisania, trudnosci z utrzymaniem
pisma w jednej linii, mikrografi¢, duza meczliwos¢ reki badanego. Tylko nieliczne
i bardzo krotkie teksty pisane ze stuchu zapisane byty prawidfowo i - cho¢ znacznie
znieksztalcone graficznie —zgadzaly si¢ ze wzorcem jezykowym. Przy zapisywaniu
zdan badany opuszczal litery i wyrazy!8. Pacjent nie podjal préby ,pisania twor-
czego” - nie byl w stanie samodzielnie skonstruowa¢ zdania. Ponizej zamieszczono
wybrane prébki pisma A.B.

17 Do proéb badania pisma stworzono pacjentowi A.B. szczeg6lne warunki, ze wzgledu na zaburzenia
motoryki reki, a przede wszystkim zaburzenia mozliwoséci ruchu gatek ocznych.

18 Nie oceniano poprawnosci uzycia znakéw interpunkcyjnych ze wzgledu na brak mozliwosci od-
niesienia si¢ do dtuzszych probek tekstu pisanego przez badanego sprzed pojawienia si¢ choroby.
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Zdjecie 2. Préba pisma: pacjenta poproszono, aby napisat, kim jest z zawodu, badany zamierzat
napisa¢ ,Z zawodu jestem urzednikiem”

Zrodto: badania whasne.

Do
o

Zdjecie 3. Préba pisma: pacjenta poproszono, aby napisat zdanie: ,Jest tadna pogoda”

Zrodto: badania whasne.

Diagnoza logopedyczna

Dokonujac calosciowej oceny funkcjonowania badanego A.B., u ktérego postepuje
proces neurodegeneracji komoérek mézgu w wyniku PSP, w konteks$cie zmian po-
znawczych (zwlaszcza kompetencji komunikacyjnych) i pozapoznawczych, sadzi¢
nalezy, ze obserwowane zmiany sg efektem rozwijajacego sie wraz z postepowaniem
choroby otepienia przypominajacego obraz demencji czolowo-skroniowej (FTD)
o typie behawioralnym z narastajacymi patologicznymi zmianami w zakresie spraw-
nosci jezykowych i komunikacyjnych.

Funkcjonowanie badanego jest zdeterminowane zaburzeniami w sferze emocjonalnej,
brak sprawnie dziatajacych mechanizméw motywacyjnych przyczynia si¢ do zniesienia
zainteresowania otoczeniem i jakimikolwiek aktywno$ciami, a wigc i rehabilitacjg logo-
pedyczna. Badany nie jest w stanie planowac nie tylko zlozonych aktywnosci, ale nawet
tych podstawowych, co §wiadczy o powaznie zaburzonych mechanizmach wykonaw-
czych. Jego funkcjonowanie utrudniaja: zaburzenia koncentracji, zmniejszenie szybkosci
przetwarzania informacji, ograniczona mozliwo$¢ abstrahowania na materiale werbal-
nym oraz spadek wydajnosci uczenia si¢ (por. Dominguez, De Strooper, 2002, s. 324).

U badanego obserwuje si¢ wybiorcze zaburzenia kompetencji lingwistycznej oraz mo-
torycznych mechanizméw wymowy. Dostrzegalne s3 poczatki anomii, uposledzenie moz-
liwo$ci budowania zdan, zaburzenia w czynnosciach czytania, uposledzenie mozliwosci
pisania i zniesienie ptynnosci wypowiedzi. W formulowanych przez badanego komu-
nikatach coraz bardziej dostrzegalna staje si¢ redukcja schematu skfadniowego.
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Uwage zwraca niecharakterystyczny — powolny przebieg choroby u badanego pa-
cjenta — w $wietle danych zawartych w literaturze przedmiotu (por. Liberski, Sobow,
Sikorska, 2005, s. 539; Pgchalska i wsp., 2011, s. 271).

Rozpoznanie logopedyczne

U badanego zdiagnozowano otepienie czolowo-skroniowe oraz dyzartri¢ mieszang
(z przewagg spastycznej).

Podsumowanie

W artykule przedstawiono logopedyczne studium przypadku pacjenta z postepuja-
cym zwyrodnieniem nadjadrowym, potwierdzajace teze o wystepowaniu w prze-
biegu tego schorzenia — oprdcz zaburzen motorycznych - takze zaburzen poznaw-
czych o typie otepienia.

Opisane w artykule studium przypadku potwierdza przedstawiane w literaturze
przedmiotu trudnosci w logopedycznej diagnozie pacjentéw dotknietych PSP (por.
Panasiuk, 2015, s. 968) ze wzgledu na znaczng dynamike zaburzen (wymuszajacych
ciagla weryfikacje hipotez diagnostycznych), a takze trudne do ustalenia podtoze
zaburzen zachowan jezykowych, ktére moze mie¢ charakter psychogenny lub neu-
rologiczny (por. Panasiuk, 2015, s. 972). Postepowanie wymaga wykorzystania oce-
ny wielospecjalistycznej, a wlasciwe rozpoznanie jest efektem zintegrowanej oceny
stanu fizykalnego i neurologicznego na podstawie badan klinicznych, oceny stanu
psychicznego, wynikéw diagnozy neuropsychologicznej i oczywiscie neurologope-
dycznej (por. Panasiuk, 2015, s. 972-975).
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Streszczenie

Zespol Steele’a-Richardsona-Olszewskiego, znany takze jako progresywne porazenie nadjg-
drowe (PSP), to choroba neurodegeneracyjna o$rodkowego ukladu nerwowego o typie po-
zapiramidalnym o nieznanej etiologii. W artykule opisano przypadek 62-letniego pacjenta,
u ktérego rozpoznano PSP. Obserwowane u niego zmiany dotycza zaburzen w sferze emo-
cjonalnej, wybiérczych zaburzen kompetencji lingwistycznej, wynikajacych z obecnosci de-
mencji korowo-podkorowej oraz dysfunkcji motorycznych.

Summary

Steele-Richardson-Olszewski syndrome also known as progressive supranuclear palsy (PSP)
is a neurodegenerative disease of the central nervous system of extrapyramidal type of neu-
ropathy of unknown etiology. This chapter describes the case of 62 patients diagnosed with
PSP, the changes they observe are related to selective linguistic dysfunction resulting from
subcortical dementia and executive and motor dysfunction, and the functioning of the sub-
ject is significantly determined by emotional disturbance.



