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EVROPSKA REFERENCNI SIT PRO VZACNA NEUROLOGICKA

ERN-RND je evropska referencni sit zfizend a schvdlena Evropskou unii. ERN-RND je zdravotnicka
infrastruktura, kterd se zaméruje na vzacna neurologickd onemocnéni (RND). Tfemi hlavnimi pilifi ERN-
RND jsou (i) sit odbornikd a odbornych center, (ii) vytvareni, sdruzovani a Sifeni znalosti o RND a (iii)

zavadéni elektronického zdravotnictvi, které umozni, aby odborné znalosti cestovaly misto pacientl a
rodin.

ERN-RND sdruzuje 32 prednich evropskych odbornych center ve 13 ¢lenskych statech a zahrnuje vysoce
aktivni pacientské organizace. Centra se nachazeji v Belgii, Bulharsku, Ceské republice, Francii, Italii, Litvé,
Madarsku, Némecku, Nizozemsku, Polsku, Slovinsku, Spanélsku a Velké Britanii.

ERN-RND pokryva nasledujici skupiny onemocnéni:
e Ataxie a dédi¢né spastické paraplegie
e Atypicky parkinsonismus a geneticka Parkinsonova choroba
e Dystonie, paroxysmalni porucha a neurodegenerace s akumulaci mozkovych iont(
e Frontotemporalni demence
e Huntingtonova choroba a dalsi ukoly
e Leukodystrofie

Konkrétni informace o siti, odbornych centrech a nemocech, kterymi se zabyvd, najdete na webovych
strdnkdch sité www.ern-rnd.eu.

Doporuceni pro klinické pouZiti:
Evropskd referenéni sit pro vzdcnd neurologickd onemocnéni vypracovala aktudini prakticky dokument
pro PPA, ktery ma pomoci pfi diagnostice podtypi PPA u pacienti s FTD.

ODMITNUTIi ODPOVEDNOSTI

Bei den Pokyny pro klinickou praxi, doporuceni pro praxi, systematické prehledy a dalsi pokyny
publikované, schvalené nebo potvrzené ERN-RND jsou vyhodnocenim aktualnich védeckych a klinickych
informaci poskytovanych jako vzdélavaci sluzba. Tyto informace (1) by nemély byt povazovany za souhrn
vsech spravnych Iécebnych postupt, metod péce nebo za vyjadieni standardu péce; (2) nejsou pribéziné
aktualizovany a nemusi odrazet nejnovéjsi dikazy (nové informace se mohou objevit v dobé mezi
vypracovanim informaci a jejich zverejnénim nebo prectenim); (3) zabyvaji se pouze konkrétné urcenou
otazkou (otazkami); (4) nepredepisuji Zadny konkrétni postup lékarské péce a (5) nejsou urceny k tomu,
aby nahradily nezavisly odborny Usudek osetfujiciho lékare, protoze informace zohlednuji individualni
rozdily mezi pacienty. Ve vSech pripadech by mél oSetfujici poskytovatel zvoleny postup zvazit v kontextu
[éCby konkrétniho pacienta. Pouziti informaci je dobrovolné. ERN-RND poskytla tyto informace tak, jak
jsou, a neposkytuje Zadnou zaruku, vyslovnou ani implicitni, tykajici se téchto informaci. Spole¢nost ERN-
RND se vyslovné zfika jakychkoli zaruk prodejnosti nebo vhodnosti pro konkrétni pouziti nebo ucel.
Spole¢nost ERN-RND nenese Zadnou odpovédnost za jakékoli zranéni nebo Skodu na osobach nebo
majetku, ktera by vznikla v dlsledku pouziti téchto informaci nebo v souvislosti s nimi, ani za jakékoli
chyby nebo opomenuti.
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METODIKA

Soucasny prakticky dokument pro subtypizaci PPA byl vypracovan skupinou Disease group for FTD of ERN-
RND.

comlex diseases

Skupina onemocnéni pro FTD:

Koordinatofti skupin nemoci:
Rik Vandenberghe!, Markus Otto'?, Isabelle Leber?

Clenové skupiny nemoci:

Zdravotnicti pracovnici:

Alberto Albanese*; Adrian Danek® Maria Teresa Dotti®; Barbara Garavaglia’; Zoltan Grosz®; Norbert
Kovacs®; Milica Kramberger'® Bernhard Landwehrmeier!?; Johannes Levin> '%; Markus Otto'!; Janne
Papma?®3; Jonathan Rohrer?; Robert Rusina'®; Harro Seelaar!3; Matthis Synofzik!®; Marc Teichmann?;
Pietro Tiraboschi’; John van Swieten?!3

Zastupci pacientu:

Mary Kearney

1 University Hospitals Leuven, Belgium; 2 Assistance Publique-Hopitaux de Paris, Hopital Pitié-Salepétriére, France: Reference centre for rare
dementias; 3 University College London Hospitals NHS Foundation Trust, United Kingdom; # IRCCS Clinical Institute Humanitas — Rozzano,
Italy; > Klinikum der Universitat Miinchen, Germany;  AOU Siena, Italy; 7 Foundation IRCCS neurological institute Carlo Besta — Milan, Italy; 8
Semmelweis University, Hungary; ° University of Pécs, Hungary; 1° University Medical Centre Ljubljana, Slovenia; 1! Universitatsklinikum Ulm,
Germany; 12 Deutsches Zentrum fir Neurodegenerative Erkrankungen (DZNE), Germany; 13 Erasmus MC: University Medical Center
Rotterdam, Netherlands; 14 3rd Faculty of Medicine, Charles University, Prague; 1> Universitatsklinikum Tubingen, Germany

Proces vyvoje:

e Seznam testU aplikovanych v centrech ERN-RND FTD - listopad 2017 - duben 2020

e Souhlas s diagnostickym schématem béhem vyrocniho zasedani ERN-RND 2018 - 07/06/2018
e Diskuze/revize ve skupiné pro onemocnéni ERN-RND - Cerven - zafi 2018

e Souhlas s dokumentem celé skupiny nemocnych - ¢erven 2020
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SOUCASNY DOKUMENT PRO NEUROLINGVISTICKE A KOGNITIVNI
HODNOCENI PRO PODTYPIZACI PPA U FTD

V tomto dokumentu je uvedena fada testll pouZivanych v centrech ERN-RND pro subtypizaci primarni
progresivni afazie v rlznych jazycich EU: V téchto jazycich: nizozemstina, anglitina, francouzstina,
némdina, italitina, ¢estina, slovenstina. Ucelem je slouZit jako prakticky navod pro neurology a dalsi
odbornosti pro vybér testl, které se v soucasné dobé pouZivaji v rdmci ERN-RND pro subtypizaci PPA. To
muzZe vést ke komplexnéjsimu posouzeni riznych jazykovych a fecCovych funkci a k presnéjsimu stanoveni
subtypu a sdéleni diagndzy a progndzy. Vycet testll je uveden tak, jak se v soucasné dobé pouzivaji v
centrech ERN-RND FTD, a nepredstira, Ze je vyCerpavajici nebo jakkoli normativni.

RozliSujeme mezi testy, které obvykle pouziva klinicky Iékar pfi klinickém hodnoceni, a testy, které zadava
neuropsycholog nebo logoped pfi formdlnéjSim a rozsahlejSim neurolingvistickém nebo
neuropsychologickém hodnoceni.

Dva dostupné klinické prehledy vysvétlujici zaklady podtypizace PPA jsou Vandenberghe, 2016, a Marshall
et al, 2018.

Tento dokument z(stava v ramci konsenzualnich pokynl Gorno-Tempini et al 2011 (Gorno-Tempini et al,
2011). Ucelem tohoto dokumentu je poskytnout seznam testll, které lze pouzit v klinické praxi k
operacionalizaci kritérii na zdkladé soucasné praxe v centrech ERN-RND FTD. Autofi jsou si védomi
pretrvavajicich debat o terminologii a klasifikaci, cilem dokumentu neni zaujmout v téchto debatach
stanovisko. Néktefi autofi napfriklad rozlisuji mezi nonfluentni variantou primarni progresivni afazie s
prevazujici (nebo vyhradné) apraxii fecCi na jedné strané a primarni progresivni apraxii reci (Josephs et al,
2012) na strané druhé. Ackoli toto rozliseni mlze byt teoreticky i klinicky zajimavé, tento dokument se
zabyva obéma stavy v ramci konsenzualnich pokynt Gorno-Tempini et al 2011, kde by pro klinické ucely
progresivni feCova apraxie spadala pod podtyp nonfluentni varianty. Cilem tohoto dokumentu neni
podpofit jeden nebo druhy ndzor na progresivni apraxii feci, ale poskytnout praktické klinické testy pro
hodnoceni téchto poruch jazyka a reci. Stejné tak byly mimo tfi podtypy konsenzudlnich kritérii navrzeny
dalsi varianty, znamé pod rlznymi ndzvy, jako je atypickd PPA, neklasifikovatelnd PPA, smiSena PPA
(Mesulam et al. 2012) nebo LV+. Dokument opét nezaujima stanovisko k témto dalSim podtypim a uvadi
pouze seznam test(, které se v soucasné praxi pouZivaji k testovani riznych klinicky relevantnich rozméra
PPA. Cilem dokumentu neni ani poskytnout systematicky prehled testl pro podtypizaci PPA a metrik jejich
validity.

Schematicky rozliSujeme tfi typy testu:

1. Siroce pouzivané nastroje pro hodnoceni afazie obecné a ovéfené v mnoha jazycich.
2. Relativné strucné jazykové testovaci baterie vyvinuté specialné pro subtypizaci PPA, které byly
ovéreny v omezeném poctu jazykd.
a. Jazykova baterie Sydney (SYDBAT, Savage et al. 2013) (ovéreno také v nizozemstiné)
b. Screening afazie pfi neurodegeneraci (SAND) (ovéreno také v italStiné, Catricala et al 2017)
3. Testy specifické pro dany jazyk pouzivané pro hodnoceni afazie obecné.

KLINICKE TESTY, KTERE MA KLINICKY LEKAR POUZIT PRI KLINICKEM HODNOCENi PRO STANOVENI{
PODTYPU PPA

Korenové kritérium primarni progresivni afazie

Musi se jednat o progresivni afazii. To Ize doloZit hodnocenim spontanni feci, pojmenovani obrazka,
porozuméni slovim nebo vétam a/nebo opakovani vét. Zachovani ostatnich kognitivnich oblasti Ize
klinicky zhodnotit na zakladé anamnézy (napf. prikaz topografické paméti nebo amnestickych problémua)
nebo klinicky (napf. prikaz konstrukénich problému pfi kopirovani prekryvajicich se pétiuhelnikd).

DuleZity je také Casovy prlibéh a prevaha afazie. U PPA by mély jazykové a recové problémy vést a byt
izolované alespon prvnich 12-24 mésicu.
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Je fe€ namdahava a/nebo Spatné artikulovana?

Podle doporuceni Gorno-Tempiniho a kol. pro klasifikaci je apraxie feci charakteristickym rysem
nonfluentni varianty (nfv) PPA. Klinické rysy charakteristické pro apraxii feci jsou abnormalni casovani reci
s prodluzovanim trvani samohlasek nebo mezislabicnych segmentd. Dalsim uzZiteChnym rysem je
usilovnost. Apraxie feci je nejvyraznéjsi u viceslabi¢nych slov a u slov obsahujicich shluky souhlasek.

To Ize posoudit pfi konfronta¢nim pojmenovani, spontanni reci nebo polospontanni reci. Semispontanni
fec¢ se obvykle vyvolava popisem scény, jako je obrazek Kradez susenek z Bostonského diagnostického
vySetteni afdzie, scéna PICNIC ze Zapadni baterie afdzie nebo obrazek Letni ¢as ze SAND.

Lze ji hodnotit také pri opakovani slov. Pro odhaleni apraxie reci je uziteCné opakovani viceslabi¢nych
podstatnych jmen nebo podstatnych jmen obsahujicich shluky souhlasek. Priklady jsou "konstituéni",
"elektrina", "katastrofa". Pacienta Ize také pozadat, aby tfikrat zopakoval stejné viceslabi¢né slovo,
naptiklad "artilerie" nebo "kavalerie".

Je dulezité rozliSovat mezi opakovanim slov a opakovanim sloZitych nebo dlouhych vét/funkénich slov.
Opakovani jednotlivych slov je uzite¢né jako test na apraxii feci, opakovani dlouhych vét je uzitecné jako
test na logopenickou variantu (lv) PPA.

Apraxii Fe¢i je v klinické praxi obtizné rozpoznat. Casto se misi s dysartrii a rozli$eni mezi apraxii re¢i a
dysartrii mUZe byt obtizné. Jak bylo uvedeno vyse, izolovana apraxie feci se také oznacuje jako "primarni
progresivni apraxie fec¢i" (Josephs et al, 2012). Mezi afazické rysy nfvPPA patfi porucha fonologického
kddovani a porucha syntaxe. K témto jazykovym rysiim se Casto pridavad apraxie reci. Pfitomnost
agramatismu muze byt klinicky uzite¢na pro odliSeni afazie od usilovné feci pfi dysartrii.

Vyskytuji se ¢asto gramatické chyby?

Gramatické chyby lIze klinicky hodnotit na zakladé spontanni feci nebo polospontanni feci. Posuzujte délku
a slozitost vét a pritomnost morfologickych nebo syntaktickych chyb.

Porozuméni vétam lze testovat u vét zvratnych (kde vyznam slov nerozlisuje rizné mozné tematické role)
nebo u vét s nekanonickym poradkem slov (napf. "Petr je obsluhovan Janem. Kdo je ¢isnik?").

Ma vliv na opakovani frazi?

IVPPA obvykle selhavd u delSich a slozZitéjSich vét, pravdépodobné v dlsledku deficitli fonologické
kratkodobé pameéti. Fraze, které lze pouzit, jsou véty z jazykové podpolozky testu Montreal Cognitive
Assessment (MoCA) nebo nékolik poslednich vét z testu opakovani AAT. Nejcitlivéjsi jsou delsi a
sémanticky nepredvidatelné véty (napf. "Nemél penize, tak si koupil celou krabicku cigaret").

Opakovani funkcnich slov jako v MMSE je citlivé, ale neni specifické pro logopenicky podtyp.

Je ovlivhéno chdpani vyznamu slov?

To lze klinicky vyhodnotit na zakladé anamnézy nebo dotazem na pacienta, zda pozna slovo u slov, ktera
nedokaze vybavit pfi Bostonském testu pojmenovani.

Porozuméni jednomu slovu, které je u sv-PPA postiZzeno (predevsim), Ize testovat ukazovanim na obrazky
pfi slovnim zadani.

Neuropsycholog nebo logoped mUZe pro posouzeni riiznych oblasti zadat STANDARDIZOVANE TESTY S
NORMATIVNiMI UDAJI. Toto je neomezujici seznam test(l, které mohou pomoci pfi rozliSovani podtypd
PPA. Rozlisujeme tfi "tridy" testl nebo testovych baterii

1. Ktestovanijazyka se bézné pouzivaji normativni testy, jako je Aachener Aphasie Test (AAT) (Huber
et al, 1983) , Psycholinguistic Assessments of Language Processing in Aphasia (PALPA) (Kay et al
1992), Comprehensive Aphasia Test (CAT) (Swinburn et al, 2005) nebo Boston Diagnostic Aphasia
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Examination (Kaplan et al 1983, validovany ve francouzstiné (Mazaux a Orgogozo 1982) a dalSich
evropskych jazycich), které jsou dostupné témér ve vsech jazycich EU. U nich nebudeme uvadét
konkrétni jazyky, pro které byly validovany (napf. Mazeau a Orgogozo, 1986). Vyhodou téchto
testU je, Ze je lze snadno standardizovat napfic¢ jazykovymi skupinami. Nevyhodou je, Ze byly
nejCastéji vyvinuty predevsim pro testovanijinych typU afazie nez PPA, nejcastéji afazie zplisobené
cévni mozkovou prihodou. Tyto testy budou oznacovany jako "bézné" testy, coz odkazuje jak na
jejich Sirokou validitu napfic jazyky, tak na jejich pouziti pro afazii obecné.

Druha trida test( byla vyvinuta specidlné pro PPA a je obvykle k dispozici v omezeném poctu
jazykl: (validovany také v nizozemstiné), Screening for Aphasia in NeuroDegeneration (SAND)
(validovany také v italstiné, Catricala et al 2017). Tyto soubory test( prizplsobené PPA je casto
tfeba validovat pro kazdy jazyk zvlast. Tyto testy budou dale oznacovany jako testy specifické pro
PPA.

Dalsi testy byly vyvinuty pro afazii obecné a jsou specifické pro dany jazyk a u téchto testli bude
jazyk konkrétné zminén. Tyto testy budou oznacovany jako testy specifické pro dany jazyk.

POJMENOVANiIi KONFRONTACE

BéZné testy

1. Bostonsky test pojmenovani

2. Pojmenovani konfrontace z AAT, PALPA nebo CAT
Specifické testy PPA

3. Pojmenovaci ¢ast testu sémantickych asociaci (SAT)

4. Pojmenovaci podukol jazykové baterie Sydney (SYDBAT)

5. Anglictina a italStina: (Catricala et al. 2017)

Testy specifické pro jednotlivé jazyky

6.
7.
8.
9.

Anglictina: (Warrington & McKenna, 1980)

Cestina: Vysetieni fatickych funkci (VFF) - baterie v ¢eském jazyce
Slovensky: Test pomenovania obrazkov (Stefiova, Cséfalvay, 2011)
Francouzstina: (Deloche a kol., 1997)

10. ltalsky: Test di denominazione visive (Sartori, 1988)

JE REC NAMAHAVA A/NEBO SPATNE ARTIKULOVANA?

To Ize posoudit pFi testovani konfronta¢niho pojmenovani, opakovani a polospontanni feci.

BéZné testy

1.
2.

Opakovaci testy AAT
Dil¢i ukoly BDAE tykajici se artikulace reci

Specifické testy PPA

3.

Opakovany test SAND nebo SYDBAT

Specifické jazykové testy

4.

6.

Cedtina, slovenstina: Subtest opakovani komplexni jazykové baterie VFF (¢edtina);
DgAAA (slovenstina)

Holandstina: V tomto pfipadé se jedna o Diagnostisch Instrument voor Apraxie van de Spraak
(DIAS).

Némcina: Hierarchische Wortlisten, test opakovani hierarchickych slovnich seznam(

VYSKYTUJi SE V NEM CASTO GRAMATICKE CHYBY?
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BéZné testy

1. Popis obrazku (AAT, CAT)
2. Dil¢i uloha provedeni zakazky (BDAE)
3. Tokenovy test (pracovni pamét relevantni pro porozuméni vétam)

Specifické testy PPA
4. Sluchové porozuméni vétam SAND
Specifické jazykové testy

5. Holandstina:
o Werkwoorden en Zinnen Test (WEZT)
o Syntaxis uit de ScreelLing
6. Angli¢tina: Test recepce gramatiky (TROG)
7. Némcina: Komplexe Satze, tvorba slozitych vét

JE OVLIVNENO OPAKOVANI FRAZIi?

BéZné testy

1. Opakovaci test Aachener Aphasie Test (AAT)
2. Opakovaci testy 12-14 CAT
3. Dil¢i ukol opakovani BDAE

Specifické testy PPA

4. Dilci uloha SYDBAT tykajici se opakovani
5. Opakovani SAND

Testy specifické pro jednotlivé jazyky

6. Cestina, slovenstina: Subtest opakovéni komplexni jazykové baterie VFF (Cedtina); DgAAA
(slovenstina)

7. Némcina: Opakovani kontrolniho seznamu afazie (ACL)

8. Nizozemsky: Nazeggen uit subtest Fonologie van de Screeling

JE OVLIVNENO CHAPANi VYZNAMU SLOV?

BéZné testy

1. Sluchovy a pisemny test porozuméni jednomu slovu (AAT, PALPA)

2. Asociativni sémanticky test PALPA (subtest 45)

3. CAT sluchové porozumeéni slovlim (test 7) a pisemné porozuméni sloviim (test 8)
4. Subtest BDAE subtest 11.02

Specifické testy PPA

5. Test pyramid a palem
6. Dilci ukoly SYDBAT nebo SAND zamérené na porozumeéni sloviim a sémantické asociace

Testy specifické pro jednotlivé jazyky

7. Holandstina:
o Test Relaties Abstracte concepten (TRACE)
o Screeling substesty Semantiek
8. Anglictina
o Slovni a vizualni asocia¢ni poduloha sémantické asociacni tlohy (SAT)
o Abstraktni a konkrétni synonyma (Warrington et al., 1998)
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o British Picture Vocabulary Scale (Dunn & Whetton, 1982) (napft. polozky 100-150, pokud je
casové omezeni).
9. Némcina:
o Sluchové porozuméni feci ACL

IDENTIFIKACE OBJEKTU:

Bézné testy
1. BORB Object Decision test
Specifické testy PPA

2. 2. Test pyramid a palem
3. Test velbloudtd a kaktust
4. Sémanticka asociacni subskala dotazniku SAND

Testy specifické pro jednotlivé jazyky

5. Nizozemsky: Semantische Associatie Test Benoemen
6. Némecky: Kaffee und Kuchen Test

CTENI A PSANI:

BéZné testy
1. Subtesty Cteni a psani testu AAT.
2. Psani podle diktatu PALPA (subtest 42 a 43)

3. Pisemny popis CAT
4. Cteni slov CAT (test 20)

Specifické testy PPA
5. Subtesty ¢teni a psani testu SAND
Testy specifické pro jednotlivé jazyky

6. Cestina, slovenstina: Subtesty ¢teni a psani z komplexnich jazykovych testl VFF (Eestina); DgAAA
(slovenstina).
7. Nizozemstina: Hardop lezen screener DIAS

Zkratky: Zkratky: AAT: Aachen Aphasie Test (preloZzeno do rady jazyk(); PALPA: (preloZzeno do rady jazyk);
SAND: Screening for Aphasia in Neurodegeneration (k dispozici v angli¢tiné a italStiné); BDAE (preloZeno
do rady jazyku); BORB: Birmingham Object Recognition Battery; PPT Pyramids and Palm Trees test (rovnéz
k dispozici v fadé jazyku, napf. francouzska verze (Merck et al. 2011); ACL Aphasie-Check-Liste).

Odkazy:

Bastiaanse R, Maas E. Werkwoorden en Zinnentest, sv. 95. Lisse: Swets & Zeitlinger; 2000. 35.

Bozeat S, Lambon R M A, Patterson K, Garrard P, Hodges J R, 2000. Non-verbal. semantic impairment in semantic dementia
(Neverbalni sémanticka porucha u sémantické demence). Neuropsychologia, 38: 1207-15.

Catricala E, Gobbi E, Battista P, Miozzo A, Polito C, Boschi V, Esposito V, Cuoco S, Barone P, Sorbi S, Cappa SF, Garrard P, SAND
: a Screening for Aphasia in NeuroDegeneration. Vyvoj a normativni Udaje. Neurol Sci 38, 1469-1483, 2017.

Cséfalvay, Zs., Egryovd, M., Wiedermann, |. Diagnostika afazie, alexie a agrafie (DgAAA) - 2., revidované vydani. Bratislava:
Kaminsky, 2018.
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