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WPROWADZENIE DO EUROPEJSKIEJ SIECI REFERENCYJINEJ DLA

RZADKICH CHOROB NEUROLOGICZNYCH (ERN-RND)

ERN-RND jest europejskg siecig referencyjng ustanowiong i zatwierdzong przez Unie Europejskg. ERN-RND jest infrastrukturg
opieki zdrowotnej, ktora skupia sie na rzadkich chorobach neurologicznych (RND). Trzy gtéwne filary ERN-RND to: (i) sie¢
ekspertow i osrodkéw eksperckich, (ii) generowanie, gromadzenie i rozpowszechnianie wiedzy na temat RND oraz (iii)
wdrazanie e-zdrowia, aby umozliwi¢ podrézowanie wiedzy zamiast pacjentéw i rodzin.

ERN-RND zrzesza 32 wiodgce europejskie osrodki eksperckie, jak réwniez 10 partnerdw stowarzyszonych w 20 krajach
cztonkowskich i obejmuje bardzo aktywne organizacje pacjentéow. Osrodki znajdujg sie w: Austrii, Belgii, Butgarii, Czechach,
Danii, Estonii, Finlandii, Francji, Niemczech, Wegrzech, Wtoszech, totwie, Litwie, Luksemburgu, Malcie, Holandii, Polsce,
Stowenii, Hiszpanii i Wielkiej Brytanii.

Nastepujgce grupy chordb sg objete ERN-RND:

e Ataksje i dziedziczne paraplegie spastyczne

e Atypowy parkinsonizm i genetycznie uwarunkowana choroba Parkinsona

e Dystonia , zaburzenia napadowe i neurodegeneracja z akumulacja zelaza w médzgu
e Otepienie czotowo-skroniowe

e Choroba Huntingtona i inne plasawice

e Leukodystrofie

Szczegofowe informacje na temat sieci, osrodkow eksperckich i chorob objetych programem mozna
znalez¢ na stronie internetowej sieci www.ern-rnd.eu.

Zalecenia dotyczgce stosowania klinicznego:
Europejska Sie¢ Referencyjna ds. Rzadkich Chorob Neurologicznych opracowata aktualny dokument
praktyczny dla PPA, aby pomdc w diagnozowaniu podtypow PPA u pacjentow z FTD.

WYLACZENIE ODPOWIEDZIALNOSCI

Wytyczne kliniczne, zalecenia dotyczgce praktyki, przeglady systematyczne i inne wskazéwki opublikowane lub zatwierdzone
przez ERN-RND albo ktorych wartos¢ zostata potwierdzona przez ERN-RND, stanowig ocene aktualnych informacji naukowych
i klinicznych, udostepnianych jako materiat edukacyjny.

Informacje te (1) mogg nie obejmowac wszystkich wtasciwych metod leczenia i opieki i nie powinny by¢ traktowane jako
wyznacznik standardu opieki; (2) nie sg stale aktualizowane i mogg nie odzwierciedla¢ najnowszej wiedzy (nowe informacje
mogty pojawic sie w okresie miedzy przygotowaniem tych informacji a ich opublikowaniem lub odczytaniem); (3) odnoszg sie
jedynie do konkretnie okreslonych zagadnien; (4) nie nakazujg okreslonej opieki medycznej; (5) nie zastepuja niezaleznej
profesjonalnej opinii lekarza prowadzacego, poniewaz nie uwzgledniajg indywidualnych réznic miedzy pacjentami. W kazdym
przypadku lekarz prowadzgcy powinien dostosowac¢ wybrany sposdb postepowania indywidualnie do danego pacjenta.
Korzystanie z informacji jest dobrowolne. Informacje sg udostepniane przez ERN-RND w oparciu o rzeczywisty stan rzeczy, a
ERN-RND nie udziela ani wyraznych, ani domniemanych gwarancji w odniesieniu do tych informacji. ERN-RND oswiadcza
wyraznie, ze nie gwarantuje ani mozliwosci wykorzystania tych informacji, ani tez ich przydatnosci do okreslonego
zastosowania lub celu. ERN-RND nie ponosi odpowiedzialnosci za szkody osobowe lub rzeczowe, wynikajace z wykorzystania
tych informacji lub z nimi zwigzanych, a takze za ewentualne btedy lub zaniechania.
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METODOLOGIA

Dokument dotyczgcy aktualnej praktyki w zakresie podtypowania PPA zostat opracowany przez grupe ds.
choréb FTD ERN-RND.

Grupa chorobowa ds. FTD:

Koordynatorzy grupy chorobowej:
Rik Vandenberghe!, Markus Otto'?, Isabelle Leber?

Cztonkowie grupy chorobowej:

Pracownicy stuzby zdrowia:

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

Przedstawiciele pacjentéw:

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 rozwoju:

e Lista testow stosowanych w osrodkach ERN-RND FTD - listopad 2017 r. - kwiecien 2020 .

e Zgoda na schemat diagnostyczny podczas dorocznego spotkania ERN-RND 2018 - 07/06/2018
e Dyskusja/rewizja w grupie ds. choréb ERN-RND - czerwiec - wrzesien 2018 r.

e Zgoda na przyjecie dokumentu przez catg grupe chordéb - czerwiec 2020 .
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AKTUALNY DOKUMENT PRAKTYCZNY DOTYCZACY OCENY
NEUROLINGWISTYCZNE] I POZNAWCZEJ W CELU PODTYPOWANIA

PPA W FTD

W niniejszym dokumencie wymieniono szereg testéow stosowanych w osrodkach ERN-RND do
podtypowania afazji pierwotnej postepujgcej w roznych jezykach UE: Holenderskim, Angielskim,
Francuskim, Niemieckim, Wtoskim, Czeskim, Stowackim. Ma to stuzy¢ jako praktyczny przewodnik dla
neurologow i innych specjalnosci przy wyborze testéw, ktdre sg obecnie stosowane w ERN-RND do
podtypowania PPA. Moze to prowadzi¢ do bardziej kompleksowej oceny réznych funkcji jezykowych i
mowy oraz doktadniejszego podtypowania i przekazywania diagnozy i rokowania. Lista testow jest taka,
jak sg one obecnie stosowane w osrodkach ERN-RND FTD i nie jest wyczerpujgca ani normatywna w zaden
Sposob.

Rozrézniamy testy, ktdre sg zwykle uzywane przez klinicyste podczas oceny klinicznej i testy, ktore majg
by¢ stosowane przez neuropsychologa lub logopede podczas bardziej formalnej i obszernej oceny
neurolingwistycznej lub neuropsychologiczne;j.

Dwa przystepne przeglady kliniczne wyjasniajace podstawy podtypowania PPA to Vandenberghe, 2016
oraz Marshall et al, 2018.

Niniejszy dokument pozostaje w ramach wytycznych konsensusu Gorno-Tempini i wsp. z 2011 r. (Gorno-
Tempini i wsp., 2011). Celem niniejszego dokumentu jest przedstawienie listy testow, ktére mogg by¢
stosowane w praktyce klinicznej w celu operacjonalizacji kryteridw, w oparciu o obecng praktyke w
osrodkach ERN-RND FTD. Autorzy s Swiadomi toczgcych sie debat na temat terminologii i klasyfikacji, a
celem dokumentu nie jest zajecie stanowiska w tych debatach. Na przyktad, niektorzy autorzy
wprowadzajg rozréznienie miedzy nieptynnym wariantem pierwotnej postepujgcej afazji z dominujaca
(lub wytacznie) apraksjag mowy, z jednej strony, a pierwotng postepujgcg apraksjg mowy (Josephs i in.,
2012), z drugiej strony. Chociaz to rozréznienie moze by¢ interesujgce z teoretycznego i klinicznego
punktu widzenia, niniejszy dokument dotyczy obu stanéw w ramach wytycznych konsensusu Gorno-
Tempini i wsp. 2011, gdzie do celéw klinicznych postepujgca apraksja mowy miescitaby sie w podtypie
wariantu nieptynnego. Niniejszy dokument nie ma na celu poparcia jednego lub drugiego pogladu na
temat postepujacej apraksji mowy, ale zapewnienie praktycznych testow klinicznych do oceny tych
zaburzen jezykowych i mowy. Podobnie, poza trzema podtypami kryteriéw konsensusu, zaproponowano
inne warianty, znane pod réznymi nazwami, takimi jak atypowe PPA, PPA nieklasyfikowalne, mieszane
PPA (Mesulam i in. 2012) lub LV+. Ponownie, dokument nie zajmuje stanowiska w odniesieniu do tych
dodatkowych podtypdw i zawiera jedynie liste testow, ktdre sg stosowane w obecnej praktyce do
testowania réznych klinicznie istotnych wymiaréw PPA. Dokument nie ma réwniez na celu zapewnienia
systematycznego przegladu testow do podtypowania PPA i ich wskaZznikéw waznosci.

Schematycznie wyrdzniamy trzy rodzaje testéw:

1. Powszechnie stosowane narzedzia oceny do stosowania w afazji i walidowane w wielu jezykach.
2. Stosunkowo zwiezte baterie testow jezykowych opracowane specjalnie do podtypowania PPA,
ktdre zostaty zweryfikowane w ograniczonej liczbie jezykow.
a. Sydney Language Battery (SYDBAT, Savage i in. 2013) (walidowany rowniez w jezyku
niderlandzkim)
b. Screening for Aphasia in NeuroDegeneration (SAND) (zweryfikowany réwniez w jezyku
wtoskim, Catricala et al 2017)
3. Testy specyficzne dla danego jezyka wykorzystywane do ogdlnej oceny afazji.

TESTY KLINICZNE STOSOWANE PRZEZ KLINICYSTE PODCZAS OCENY KLINICZNEJ W CELU OKRESLENIA
PODTYPU PPA

Kryterium pierwotnej afazji postepujacej
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Musi wystepowac postepujgca afazja. Mozna to udokumentowac poprzez ocene spontanicznej mowy,
nazywania obrazow, rozumienia stow lub zdan i/lub powtarzania zdan. Zachowanie innych domen
poznawczych mozna ocenic¢ klinicznie na podstawie wywiadu (np. dowody na pamie¢ topograficzng lub
problemy amnestyczne) lub klinicznie (np. dowody na problemy konstrukcyjne w kopiowaniu
naktadajgcych sie pieciokatow).

Wazny jest rowniez przebieg czasowy i przewaga afazji. W PPA problemy z jezykiem i mowa powinny by¢
wiodgce i izolowane przez co najmniej pierwsze 12-24 miesigce.

Czy mowa jest trudna i/lub nieprawidtowo artykutowana?

Zgodnie z zaleceniami Gorno-Tempini i wsp. dotyczacymi klasyfikacji, apraksja mowy jest
charakterystyczng cechg nieptynnego wariantu (nfv) PPA. Kliniczne cechy charakterystyczne dla apraksji
mowy to nieprawidtowy czas moéwienia, z wydtuzeniem czasu trwania samogtosek lub segmentow
miedzysylabowych. Inng przydatng cechg jest wysitek. Apraksja mowy jest najbardziej widoczna w
przypadku stow wielosylabowych i stdw zawierajgcych zbitki spotgtoskowe.

Mozna to oceni¢ podczas nazywania konfrontacyjnego, mowy spontanicznej lub mowy pdtspontaniczne;.
Mowa potsekwencyjna jest zwykle wywotywana przez opis sceny, takiej jak obrazek Kradziez ciasteczek z
Bostonskiego Diagnostycznego Badania Afazji, scenka PIKNIK z Zachodniego Baterii Afazji lub obrazek Czas
letni z SAND.

Mozna jg réwniez oceni¢ podczas powtarzania stow. Aby wykryé apraksje mowy, przydatne jest
powtarzanie wielosylabowych rzeczownikdw lub rzeczownikdéw zawierajgcych zbitki spotgtosek. Przyktady
to "konstytucja", "elektrycznos¢", "katastrofa". Pacjenta mozna rdéwniez poprosi¢ o trzykrotne
powtdrzenie tego samego wielosylabowego stowa, takiego jak "artyleria" lub "kawaleria".

Kluczowe jest rozréznienie miedzy powtarzaniem stéw a powtarzaniem ztozonych lub dtugich
zdan/wyrazéw funkcyjnych. Powtarzanie pojedynczych stéw jest przydatne jako test na apraksje mowy,
powtarzanie dtugich zdan jest przydatne jako test na wariant logopeniczny (lv) PPA.

Apraksja mowy jest trudna do zidentyfikowania w praktyce klinicznej. Czesto miesza sie z dyzartrig, a
rozréznienie miedzy apraksjg mowy a dyzartriag moze by¢ trudne. Jak wspomniano powyzej, izolowana
apraksja mowy jest réwniez okreslana jako "pierwotna postepujgca apraksja mowy" (Josephsiin., 2012).
Cechami afazji nfvPPA sg zaburzenia kodowania fonologicznego i sktadni. Apraksja mowy czesto uzupetnia
te cechy jezykowe. Obecnos¢ agramatyzmu moze by¢ klinicznie pomocna w odrdznieniu afazji od mowy
wysitkowe] w dyzartrii.

Czy czesto wystepuija btedy gramatyczne?

Btedy gramatyczne mozna ocenic klinicznie na podstawie mowy spontanicznej lub pdtspontaniczne;j.
Nalezy oceni¢ dtugosc i ztozonos¢ zdan oraz obecnos¢ bteddéw morfologicznych lub sktadniowych.

Rozumienie zdan moze by¢ testowane dla zdan odwracalnych (w ktérych znaczenie stowa nie rozrdznia
réznych mozliwych rél tematycznych) lub zdan z niekanonicznym szykiem wyrazéw (np. "Piotr jest
obstugiwany przez Jana. Kto jest kelnerem?").

Czy ma to wptyw na powtarzanie fraz?

Osoby z IVPPA zazwyczaj nie radzg sobie z dtuzszymi i bardziej ztozonymi zdaniami, prawdopodobnie z
powodu deficytow fonologicznej pamieci krétkotrwatej. Frazy, ktdre mozna wykorzystaé, to frazy z
podpunktu jezykowego testu Montreal Cognitive Assessment (MoCA) lub kilka ostatnich zdan testu
powtarzania AAT. Najbardziej wrazliwe sg dtuzsze i nieprzewidywalne semantycznie zdania (np. "Nie miat
pieniedzy, wiec kupit cata paczke papieroséw").

Powtarzanie stow funkcyjnych jak w MMSE jest czute, ale nie specyficzne dla podtypu logopenicznego.

Czy ma to wptyw na rozumienie znaczenia stéw?
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Mozna to ocenié klinicznie na podstawie wywiadu lub pytajgc pacjenta, czy rozpoznaje stowo dla stow,
ktorych nie moze odzyska¢ podczas testu Boston Naming.

Rozumienie pojedynczych stdw, ktére jest zaburzone (gtdwnie) w sv-PPA, moze by¢ testowane poprzez
wskazywanie obrazkow po wprowadzeniu werbalnym.

STANDARYZOWANE TESTY Z DANYMI NORMATYWNYMI mogg by¢ przeprowadzane przez
neuropsychologa lub logopede w celu oceny réznych domen. Jest to nieograniczona lista testéw, ktére
moga pomaoc w réznicowaniu podtypow PPA. Wyrdzniamy trzy "klasy" testow lub baterii testow

1. Testy normatywne, takie jak Aachener Aphasie Test (AAT) (Huber i in., 1983), Psycholinguistic
Assessments of Language Processing in Aphasia (PALPA) (Kay i in. 1992), Comprehensive Aphasia
Test (CAT) (Swinburn i in., 2005) lub Boston Diagnostic Aphasia Examination (Kaplan i in. 1983,
zwalidowany w jezyku francuskim (Mazaux i Orgogozo 1982) i innych jezykach europejskich) sg
powszechnie stosowane do testowania jezyka i dostepne w prawie wszystkich jezykach UE. W
przypadku tych testow nie bedziemy wspomina¢ o konkretnych jezykach, dla ktérych zostaty one
zwalidowane (np. Mazeau i Orgogozo, 1986). Zaletg tych testéw jest to, ze mozina je tatwo
standaryzowa¢ w roéznych grupach jezykowych. Wadg jest to, Ze najczesciej byty one
opracowywane gtéwnie do testowania typow afazji innych niz PPA, najczesciej afazji wywotanej
udarem. Testy te bedg okreslane jako "powszechne", odnoszgc sie zaréowno do ich szerokiej
walidacji w réznych jezykach, jak i ich ogélnego zastosowania w afazji.

2. Druga klasa testow zostata opracowana specjalnie dla PPA i jest zwykle dostepna w ograniczonej
liczbie jezykéw: Sydney Language Battery (SYDBAT, Savage i wsp. 2013) (zwalidowany rowniez w
jezyku niderlandzkim), Screening for Aphasia in NeuroDegeneration (SAND) (zwalidowany réwniez
w jezyku wtoskim, Catricala i wsp. 2017). Te zestawy testow dostosowanych do PPA czesto musza
by¢ walidowane dla kazdego jezyka. Testy te beda okreslane jako testy specyficzne dla PPA.

3. Inne testy zostaty opracowane ogdlnie dla afazji i sg specyficzne dla danego jezyka, a w przypadku
tych testéw jezyk bedzie wyraznie wspomniany. Bedg one okreslane jako testy specyficzne dla
jezyka.

NAZEWNICTWO KONFRONTACYJNE

Wspdlne testy

1. Bostonski test nazewnictwa
2. Nazewnictwo konfrontacyjne z AAT, PALPA lub CAT

Testy specyficzne dla PPA

3. Czes¢ nazewnicza testu skojarzen semantycznych (SAT)
4. Podzadanie nazewnictwa w Sydney Language Battery (SYDBAT)
5. Angielski i wtoski: Picture Naming SAND (Catricala et al 2017)

Testy specyficzne dla jezyka

6. Jezyk angielski: Graded Naming Test (Warrington & McKenna, 1980)

7. lJezyk czeski: Test nazewnictwa Vysetreni fatickych funkci (VFF) - bateria w jezyku czeskim
8. Stowacki: Test pomenovania obrazkov (Stefiova, Cséfalvay, 2011)

9. Francuski: Picture Naming D080 (Deloche et al, 1997)

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

CZY MOWA JEST WYSItKOWA 1/LUB NIEPRAWIDEOWO ARTYKUtOWANA?

Mozna to ocenic¢ podczas testow nazywania konfrontacyjnego, powtarzania i mowy pétsekwencyjnej.
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Wspdlne testy

1. Testy powtarzalnosci AAT
2. Podzadania artykulacji mowy w BDAE

Testy specyficzne dla PPA
3. Test powtarzalnosci SAND lub SYDBAT
Testy jezykowe

4. Czeski, stowacki: Podtest powtarzania wszechstronnych baterii jezykowych VFF (czeski);
DgAA (stowacki)

5. Niderlandzki: Diagnostisch Instrument voor Apraxie van de Spraak (DIAS).

6. Niemiecki: Repeat and Point Test, Hierarchische Wortlisten, test powtarzania hierarchicznych list
stow

CZY CZESTO WYSTEPUJA BtEDY GRAMATYCZNE?

Wspdlne testy

1. Opis obrazu (AAT, CAT)
2. Podzadanie realizacji zamodwienia (BDAE)
3. Test zetondw (pamiec robocza istotna dla rozumienia zdan)

Testy specyficzne dla PPA
4. Rozumienie zdan ze stuchu SAND
Testy jezykowe

5. Holenderski:
o Werkwoorden en Zinnen Test (WEZT)
o Sktadnia w systemie Screeling
6. Jezyk angielski: Test Znajomosci Gramatyki (TROG)
7. Niemiecki: Komplexe Satze, tworzenie zdan ztozonych

CZY POWTARZANIE FRAZ MA NA TO WPLYW?

Wspdlne testy

1. Test powtdrzeniowy Aachener Aphasie Test (AAT)
2. Testy powtdrzeniowe 12-14 CAT
3. Podzadanie powtarzania BDAE

Testy specyficzne dla PPA

4. Podzadanie powtarzania SYDBAT
5. Powtdrzenie SAND

Testy specyficzne dla jezyka

6. Czeski, stowacki: Podtest powtarzania wszechstronnej baterii jezykowej VFF (czeski); DgAA
(stowacki)

7. Niemiecki: Powtérzenie listy kontrolnej afazji (ACL)

8. niderlandzki: Nazeggen uit subtest Fonologie van de ScreelLing

CZY MA TO WPLYW NA ROZUMIENIE ZNACZENIA StOW?

Wspdlne testy
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Stuchowy i pisemny test rozumienia pojedynczych stéw (AAT, PALPA)

Test asocjacyjno-semantyczny PALPA (podtest 45)

Rozumienie tekstu ze stuchu CAT (test 7) i rozumienie tekstu pisanego (test 8)
4. Podtest BDAE podtest 11.02

w N e

Testy specyficzne dla PPA

5. Test piramid i palm
6. Rozumienie stéw i kojarzenie semantyczne - podzadanie SYDBAT lub SAND

Testy specyficzne dla jezyka

7. Holenderski:
o Test Relaties Abstracte concepten (TRACE)
o Testy Screeling Semantiek
8. Angielski
o Podzadanie skojarzen werbalnych i wizualnych w zadaniu skojarzen semantycznych (SAT)
o Synonimy abstrakcyjne i konkretne (Warrington i in., 1998)
o Brytyjska Skala Stownictwa Obrazkowego (Dunn & Whetton, 1982) (np. pozycje 100-150,
jesli istniejg ograniczenia czasowe)
9. Niemiecki:
o Stuchowe rozumienie mowy ACL

IDENTYFIKACJA OBIEKTU:

Wspdlne testy
1. Test decyzji obiektu BORB
Testy specyficzne dla PPA

2. 2. test piramid i palm
3. Test wielbtada i kaktusa
4. Podskala asocjacji semantycznej SAND

Testy specyficzne dla jezyka

5. niderlandzki: Semantische Associatie Test Benoemen
6. Niemiecki: Kaffee und Kuchen Test

CZYTANIE | PISANIE:

Wspdlne testy

1. Podtesty czytania i pisania AAT.

2. Pisanie do dyktanda PALPA (podtest 42 i 43)
3. Pisemny opis CAT

4. Czytanie stéw CAT (test 20)

Testy specyficzne dla PPA
5. Podtesty czytania i pisania w tescie SAND
Testy specyficzne dla jezyka

6. Czeski, stowacki: Podtesty czytania i pisania z kompleksowych baterii jezykowych VFF (czeski);
DgAA (stowacki)
7. niderlandzki: Hardop lezen screener DIAS
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Skréty: AAT: Aachen Aphasie Test (przettumaczony na wiele jezykdw); PALPA: Psycholinguistic
Assessment of Language Processing in Aphasia (przettumaczony na wiele jezykow); SAND: Screening for
Aphasia in Neurodegeneration (dostepny w jezyku angielskim i witoskim); BDAE (przettumaczony na wiele
jezykow); BORB: Birmingham Object Recognition Battery; PPT Pyramids and Palm Trees test (dostepny
rowniez w roznych jezykach, np. w wersji francuskiej (Merck et al. 2011); ACL Aphasie-Check-Liste
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