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A RITKA NEUROLOGIAI BETEGSEGEK EUROPAI REFERENCIAHALOZATA

(ERN-RND)

Az ERN-RND az Eurdpai Unio altal létrehozott és jovahagyott eurdpai referenciahalézat. Az ERN-RND egy
olyan egészségugyi infrastruktura, amely a ritka neuroldgiai betegségekre (RND) Gsszpontosit. Az ERN-
RND harom f6 pillére a kovetkezd: (i) szakért6k és szakértGi kozpontok haldzata, (ii) az RND ismeretek
létrehozasa, Osszegylijtése és terjesztése, valamint (iii) az e-egészségiigy megvaldsitasa, hogy a betegek
és csaladok helyett a szakértelem utazhasson.

Az ERN-RND Eurdpa 32 vezet6 szakért6i kozpontjat egyesiti 13 tagallamban, és rendkivil aktiv
betegszervezeteket foglal magaban. A koézpontok Belgiumban, Bulgaridban, a Cseh Koztarsasagban,
Franciaorszagban, Magyarorszagon, Németorszagban, Olaszorszagban, Litvaniaban, Hollandiaban,
Lengyelorszagban, Szlovénidban, Spanyolorszagban és az Egyesiilt Kiralysagban talalhatdk.

Az ERN-RND a kovetkezd betegségcsoportokra terjed ki:
e Ataxiak és orokletes spasztikus paraplegiak
e Atipikus parkinsonizmus és genetikai Parkinson-kor
e Dystonia, paroxizmalis rendellenesség és neurodegeneracio agyi ionfelhalmozddassal
e Frontotemporalis demencia
e Huntingtons-kér és mas hazimunkak
o Leukodisztrofidk

A hdldzatrdl, a szakértbi kézpontokrdl és a lefedett betegségekrdl a hdlézat honlapjdn, a www.ern-rnd.eu
oldalon taldlhatok részletes informdciok.

Ajdnlds klinikai haszndlatra:

A Ritka Neuroldgiai Betegségek Eurdopai Referenciahdlozata kidolgozott egy aktudlis gyakorlati
dokumentumot a PPA-ra vonatkozéan, hogy segitse a PPA altipusainak diagnosztizalasat FTD-s
betegeknél.

FELELOSSEGI NYILATKOZAT

Bei den Az ERN-RND altal kdzzétett, jovahagyott vagy megerGsitett klinikai gyakorlati irdanymutatasok,
gyakorlati tandcsok, szisztematikus attekintések és egyéb utmutatdk az aktualis tudomanyos és klinikai
informacidk értékelését jelentik, amelyeket oktatasi szolgaltatasként nydjtunk. Az informdcidk (1) nem
tekinthet6k az 0Osszes megfelel6 kezelést, ellatdsi modszert magaba foglalonak, vagy az ellatas
standardjanak kijelentéseként; (2) nem folyamatosan frisstilnek, és nem feltétlenil tikrozik a legfrissebb
bizonyitékokat (az informaciok kidolgozasa és a kozzététel vagy olvasas kdzott uj informaciok jelenhetnek
meg); (3) csak a konkrétan meghatarozott kérdés(ek)re vonatkoznak; (4) nem irnak el6 semmilyen konkrét
orvosi ellatadsi modot; és (5) nem helyettesitik a kezel6 szolgaltatd fliggetlen szakmai megitélését, mivel
az informaciok figyelembe veszik a betegek kozotti egyéni eltéréseket. Minden esetben a kivalasztott
cselekvési iranyt a kezelG szolgaltatonak az adott beteg kezelésének dsszefliggésében kell mérlegelnie. Az
informacidk hasznalata onkéntes. Az ERN-RND ezt az informaciét "ahogy van" alapon bocsatotta
rendelkezésre, és nem vaéllal semmilyen kifejezett vagy hallgatélagos garanciat az informacidval
kapcsolatban. Az ERN-RND kifejezetten kizarja az eladhatdsagra vagy a meghatarozott felhasznalasra vagy
célra valo alkalmassagra vonatkozo garancidkat. Az ERN-RND nem vallal felelsséget az ezen informacidk
hasznalatabol ered6 vagy azzal kapcsolatos személyi vagy vagyoni sérilésekért vagy karokért, illetve az
esetleges hibakért vagy kihagyasokért.
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A PPA altipusok meghatarozasara vonatkozo jelenlegi gyakorlati dokumentumot az ERN-RND FTD
betegségcsoportja készitette.

Az FTD betegségcsoportja:

Betegségcsoport-koordinatorok:
Rik Vandenberghe!, Markus Otto'?, Isabelle Leber?

Betegségcsoport tagjai:

Egészségiigyi szakemberek:

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

A betegek képvisel6i:

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

Fejlesztési folyamat:

e Az ERN-RND FTD-koézpontokban alkalmazott vizsgéalatok listaja - 2017 novembere - 2020 aprilisa
e Hozzajarulas a diagnosztikai folyamatabrahoz az ERN-RND éves taldlkozéjan 2018 - 07/06/2018
e Megbeszélés/fellilvizsgalat az ERN-RND betegségcsoportban - 2018. junius - szeptember

e Ateljes betegségcsoport hozzdjarulasa a dokumentumhoz - 2020. junius
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A NEUROLINGVISZTIKAI ES KOGNITIV ERTEKELES JELENLEGI
GYAKORLATI DOKUMENTUMA A PPA ALTIPUSANAK MEGHATAROZASAHOZ

FTD-BEN

Ez a dokumentum az ERN-RND kozpontokban az els6dleges progressziv afazia altipusainak
meghatarozasdra hasznalt teszteket sorolja fel az EU kiilonb6z6 nyelvein: Holland, angol, francia, német,
olasz, cseh, szlovak és holland nyelveken. Célja, hogy gyakorlati Gtmutatoként szolgaljon a neurolégusok
és mas szakteriletek szamdra a PPA altipusmeghatarozasara az ERN-RND-n beliil jelenleg hasznalt tesztek
kivalasztdsahoz. Ez a kilonb6z6 nyelvi és beszédfunkciok atfogdbb értékeléséhez és pontosabb
altipusmeghatarozashoz, valamint a diagnozis és a progndzis kozléséhez vezethet. A tesztek felsorolasa
az ERN-RND FTD-kdzpontokban jelenleg hasznaltaknak felel meg, és nem allitja be a teljesség igényét vagy
normativ jellegét.

Megkillonboztetlink olyan teszteket, amelyeket jellemz&en a klinikus hasznal a klinikai értékelés soran, és
olyan teszteket, amelyeket neuropszicholégus vagy logopédus végez egy formalisabb és kiterjedtebb
neurolingvisztikai vagy neuropszicholdgiai értékelés soran.

Két hozzaférhetd klinikai attekintés, amely elmagyarazza a PPA altipusok meghatarozasanak alapjait:
Vandenberghe, 2016, és Marshall et al, 2018.

Ez a dokumentum a Gorno-Tempini és munkatarsai 2011-es konszenzusos iranymutatasainak keretein
belil marad (Gorno-Tempini és munkatarsai, 2011). E dokumentum célja, hogy az ERN-RND FTD-
kozpontok jelenlegi gyakorlatan alapuld, a klinikai gyakorlatban a kritériumok operacionalizaldsara
hasznalhato vizsgalatok listajat nyujtsa. A szerz6k tisztaban vannak a terminoldgiaval és az osztalyozassal
kapcsolatban fennmaradt vitakkal, a dokumentum célja nem az, hogy allast foglaljon ezekben a vitakban.
Egyes szerz6k példaul kilonbséget tesznek egyrészt a primer progressziv afazia nem folyékony valtozata
és a dominans (vagy kizardlag) beszédapraxia kozott, masrészt a primer progressziv beszédapraxia kozott
(Josephs et al, 2012). Bar ez a megkiilonbdztetés elméleti és klinikai szempontbdl is érdekes lehet, a jelen
dokumentum mindkét allapotot a Gorno-Tempini et al. 2011-es konszenzusos irdnymutatasainak
keretében targyalja, ahol klinikai szempontbdl a progressziv beszédapraxia a nem folyékony valtozat
altipusdaba tartozna. Ez a dokumentum nem a progressziv beszédapraxidaval kapcsolatos egyik vagy masik
nézetet hivatott tdmogatni, hanem gyakorlati klinikai teszteket kivan nyujtani e nyelvi és beszédzavarok
értékeléséhez. Hasonléképpen, a konszenzuskritériumok harom altipusan kivil mas valtozatokat is
javasoltak, amelyek kiilonb6z6 elnevezések alatt ismertek, mint példaul atipikus PPA, PPA nem
besorolhatd, kevert PPA (Mesulam et al 2012) vagy LV+. A dokumentum ezuttal sem foglal allast ezekkel
a tovabbi altipusokkal kapcsolatban, és csupan felsorolja a jelenlegi gyakorlatban a PPA kilénb6z6
klinikailag relevans dimenzidinak vizsgalatara alkalmazott vizsgalatokat. A dokumentumnak nem célja
tovabba a PPA altipusok meghatdrozasdra szolgdld tesztek és érvényességi mérészamaik szisztematikus
attekintése sem.

Sematikusan haromféle tesztet kiilonboztetlink meg:

1. Széles korben hasznalt és szamos nyelven validalt értékeld eszkdzok az afazia altalanos kezelésére.
2. Kifejezetten a PPA altipusainak meghatarozasara kifejlesztett, viszonylag tomoér nyelvi
tesztelemek, amelyeket korlatozott szamu nyelven validaltak.
a. Sydney Language Battery (SYDBAT, Savage et al 2013) (holland nyelven is validalva)
b. Screening for Aphasia in NeuroDegeneration (SAND) (olaszul is validalva, Catricala et al
2017)
3. Egy adott nyelvre specifikus tesztek, amelyeket az afazia altalanos értékelésére hasznalnak.

A KLINIKUS ALTAL A KLINIKAI ERTEKELES SORAN A PPA ALTIiPUSANAK MEGHATAROZASAHOZ
HASZNALANDO KLINIKAI VIZSGALATOK

A primer progressziv afazia gyokérkritériuma
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Progressziv afazianak kell lennie. Ezt a spontan beszéd, a képmegnevezés, a sz6- vagy mondatmegértés
és/vagy a mondatismétlés értékelésével lehet dokumentalni. Mas kognitiv tertletek megérzése klinikailag
értékelhet6 anamnézis alapjan (pl. topografiai memoria vagy amnesztikus problémak bizonyitasa) vagy
klinikailag (pl. az atfed6 6tszogek masolasaval kapcsolatos konstrukcios problémak bizonyitasa).

Az afazia id6beli lefolyasa és tulsulya is fontos. PPA esetén a nyelvi és beszédproblémaknak legalabb az
els6 12-24 hénapban vezets szerepet kell jatszaniuk és elkiilonitve kell jelentkeznitik.

Er6lkédéses és/vagy rosszul artikuldlt a beszéd?

A Gorno-Tempini és munkatdrsainak osztdlyozasi ajanlasai szerint a beszédapraxia a nem folyékony
vdltozatl PPA (nfv) egyik jellegzetes vonasa. A beszédapraxidra jellemzd klinikai jellemz6k a beszéd
rendellenes id&zitése, a maganhangzék vagy az interszillabikus szegmensek id&tartamanak
megnyuldsaval. Egy masik hasznos jellemz6 az erélkddés. A beszédapraxia a tébb szotagu szavak és a
massalhangzé-halmazokat tartalmazo szavak esetében a legszembet(inébb.

Ezt a szembesitéses megnevezés, a spontan beszéd vagy a félig spontan beszéd soran lehet értékelni. A
semispontan beszédet jellemz&en egy jelenet leirasa valtja ki, mint példaul a bostoni diagnosztikus afazia-
vizsgdlat Cookie Theft képe, a Western Aphasia Battery PICNIC jelenete vagy a SAND Summer Time képe.

A szbismétlés soran is értékelhet6. A beszédapraxia kimutatasara a tobb szdotagu fénevek vagy
massalhangzé-halmazokat tartalmazé fénevek ismétlése hasznos. llyenek példaul az "alkotmanyos",
"elektromossag", "katasztrofa". A paciens arra is megkérhetd, hogy haromszor ismételje meg ugyanazt a
tobb szdtagu szét, példaul a "tlizérség" vagy a "lovassag" szot.

Fontos kllonbséget tenni a szavak ismétlése és az Osszetett vagy hosszi mondatok/funkcids szavak
ismétlése kozott. Az egyes szavak ismétlése hasznos a beszédapraxia tesztjeként, a hosszu mondatok
ismétlése pedig a logopenikus PPA-véltozat (lv) tesztjeként.

A beszéd apraxiadjat nehéz azonositani a klinikai gyakorlatban. Gyakran keveredik a diszartriaval, és a
beszédapraxia és a diszartria megkilonboztetése nehéz lehet. Mint fentebb emlitettiik, az izolalt
beszédapraxiat "els6dleges progressziv beszédapraxianak" is nevezik (Josephs et al, 2012). Az nfvPPA
afazia jellemzGi a fonoldgiai kddolas és a szintaxis karosodasa. A beszéd apraxia gyakran kiegésziti ezeket
a nyelvi jellemz6ket. Az agrammatizmus jelenléte klinikailag hasznos lehet az afazia és az er6lk6dé beszéd
megkiilonboztetésében a diszartria esetében.

Gyakoriak a nyelvtani hibak?

A nyelvtani hibak klinikailag a spontan beszéd vagy a félig spontan beszéd alapjan értékelheték. Ertékelje
a mondatok hosszat és dsszetettségét, valamint a morfoldgiai vagy szintaktikai hibak jelenlétét.

A mondatmegértés vizsgadlhaté megfordithaté mondatokra (ahol a sz6 jelentése nem kiilonbozteti meg a
kiilonboz6 lehetséges tematikus szerepeket) vagy nem kanonikus szérenddel rendelkezé mondatokra (pl.
"Pétert kiszolgalja Janos. Ki a pincér?").

A mondatok ismétlédését érinti?

Az IVPPA jellemzGen a hosszabb és 0sszetettebb mondatoknal nem sikeril, feltehetéen a fonoldgiai rovid
tavd memoria hidnyossagai miatt. A hasznalhatd mondatok a Montreal Cognitive Assessment (MoCA)
teszt nyelvi altételének mondatai vagy az AAT ismétlési teszt utolsd néhany mondata. A legérzékenyebbek
a hosszabb és szemantikailag kiszamithatatlan mondatok (pl. "Nem volt pénze, ezért megvasarolta az
egész doboz cigarettat").

A funkcidszavak ismétlése, mint az MMSE-ben, érzékeny, de nem specifikus a logopenikus altipusra.

Befolyasolja-e a szavak jelentésének megértését?

Ezt klinikailag a kortorténet alapjan lehet értékelni, vagy ugy, hogy megkérdezziik a beteget, hogy
felismeri-e a szot azon szavak esetében, amelyeket a Boston Naming teszt soran nem tud visszahivni.
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Az egyszavas szovegértés, amely (f6ként) az sv-PPA-ban érintett, a képekre valdo mutogatdssal tesztelhetd
a szébeli bevitelkor.

A neuropszicholdgus vagy a logopédus a kiilonbozé terliletek értékelésére standardizdlt, normativ
adatokkal rendelkezd teszteket végezhet. Ez a tesztek nem korlatozé listaja, amelyek segithetnek a PPA

altipusainak megkulénboztetésében. A tesztek vagy tesztcsomagok harom "osztalyat" kulonboztetjiik

meg

1.

Az olyan normativ teszteket, mint az Aachener Aphasie Test (AAT) (Huber et al, 1983) , a
Psycholinguistic Assessments of Language Processing in Aphasia (PALPA) (Kay et al 1992), a
Comprehensive Aphasia Test (CAT) (Swinburn et al, 2005) vagy a Boston Diagnostic Aphasia
Examination (Kaplan et al 1983, validdlva francidul (Mazaux és Orgogozo 1982) és mas eurdpai
nyelveken), altaldban haszndljdk a nyelvi teszteléshez, és szinte az EU 0&sszes nyelvén
rendelkezésre allnak. Ezek esetében nem emlitjik azokat a konkrét nyelveket, amelyekre
validaltak Sket (pl. Mazeau és Orgogozo, 1986). E tesztek elénye, hogy kénnyen standardizalhatdk
nyelvi csoportok kozott. Hatranyuk, hogy leggyakrabban elsGsorban a PPA-tdl eltéré afazia-
tipusok, leggyakrabban a stroke okozta afazia tesztelésére fejlesztették ki Gket. Ezeket a teszteket
a tovabbiakban "kozos" teszteknek nevezziik, utalva mind a nyelvek kozotti széles kori
validacidjukra, mind pedig az afazidra vald altalanos hasznalatukra.

A tesztek egy masodik osztalyat kifejezetten a PPA szamara fejlesztették ki, és altalaban
korlatozott szamu nyelven érhet6 el: (Savage et al 2013) (holland nyelven is validalva), Screening
for Aphasia in NeuroDegeneration (SAND) (olasz nyelven is validalva, Catricala et al 2017). Ezeket
a PPA-ra szabott tesztkészleteket gyakran nyelvenként kell validalni. Ezeket a teszteket a
tovabbiakban PPA-specifikus teszteknek nevezziik.

Mas teszteket az afazidra altaldnossagban és nyelvspecifikusan fejlesztettek ki, és ezeknél a
teszteknél a nyelvet kilon megemlitik. Ezeket a tovabbiakban nyelvspecifikus teszteknek
nevezzik.

KONFRONTACIO ELNEVEZESE

K6z6s tesztek

1.
2.

Boston névteszt
Konfrontacid elnevezése az AAT, PALPA vagy CAT alapjan

PPA-specifikus vizsgalatok

3.
4.
5.

A szemantikai asszociacios teszt (SAT) megnevezési része
A Sydney Language Battery (SYDBAT) elnevezési részfeladata
Angol és olasz nyelven: (Catricala et al 2017)

Nyelvspecifikus tesztek

6.
7.
8.
9.

Angolul: Warrington & McKenna, 1980)

Csehorszag: Vysetreni fatickych funkci (VFF) - cseh nyelvi akkumulator elnevezési tesztje
Szlovéak: Test pomenovania obrazkov (Stefiova, Cséfalvay, 2011)

Francidul: D080 (Deloche et al, 1997)

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

A BESZED EROLKODO ES/VAGY ROSSZUL ARTIKULALT?

Ezt a szembesit6 megnevezést, az ismétlést és a félbeszakitott beszédet vizsgald tesztek soran lehet
felmérni.



Kézds tesztek

1. Az AAT ismétlési tesztjei
2. A BDAE beszédartikulacios részfeladatai

PPA-specifikus vizsgdlatok
3. ASAND vagy a SYDBAT ismétlési tesztje
Nyelvspecifikus tesztek

4. Cseh, szlovak: A VFF (cseh) atfogo nyelvi teszt ismétlési
DgAAA (szlovak)

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

6. Németul: Hierarchische Wortlisten, hierarchikus szélistak ismétlési tesztje.

GYAKORIAK A NYELVTANI HIBAK?

K6z6s tesztek

1. Képleiras (AAT, CAT)
2. Megrendelés végrehajtasa részfeladat (BDAE)
3. Token teszt (a mondatmegértés szempontjabdl relevdns munkamemoria)

PPA-specifikus vizsgalatok
4. Auditiv mondatmegértés SAND
Nyelvspecifikus tesztek

5. Holland:
o Werkwoorden en Zinnen Test (WEZT)
o Szintaxis a ScreelLingben
6. Angolul: Teszt a nyelvtan befogadasara (TROG)
7. Német: Komplexe Satze, 6sszetett mondatok alkotasa

ERINTI-E A MONDATOK ISMETLESE?

Kézds tesztek

1. Aachener Aphasie Test (AAT) ismétlési teszt
2. A CAT 12-14. ismétlési tesztjei
3. A BDAE ismétlési részfeladata

PPA-specifikus vizsgdlatok

4. A SYDBAT ismétlési részfeladata
5. A SAND ismétlése

Nyelvspecifikus tesztek

6. Cseh, szlovak: a VFF (cseh); DgAAA (szlovak) atfogd nyelvi teszt ismétlési altesztje.
7. Németul: Aphasia Check List (ACL) ismétlése
8. Holland: Nazeggen uit subtest Fonologie van de Screeling

BEFOLYASOLJA-E A SZO JELENTESENEK MEGERTESET?

Kézds tesztek

1. Hallas utéani és irasbeli egyszavas szovegértési teszt (AAT, PALPA)
2. A PALPA asszociativ szemantikai tesztje (45. alteszt)
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3. CAT hallas utani szovegértés (7. teszt) és irasbeli szovegértés (8. teszt)
4. BDAE alteszt 11.02. alteszt

PPA-specifikus vizsgalatok

5. Piramisok és palmafak teszt
6. A SYDBAT vagy a SAND szdmegértés és szemantikai asszociacio részfeladata

Nyelvspecifikus tesztek

7. Holland:
o Test Relaties Abstracte concepten (TRACE)
o Screeling szubsztesztek Semantiek
8. Angol
o A szemantikai asszociacios feladat (SAT) verbalis és vizualis asszociacids részfeladata.
o Absztrakt és konkrét szinonimak (Warrington et al., 1998)
o British Picture Vocabulary Scale (Dunn & Whetton, 1982) (pl. 100-150 tétel, ha id6hiany
van).
9. Németiil:
o Az ACL auditiv beszédértése

TARGYAZONOSITAS:

K6z6s tesztek
1. BORB Targy Dontési teszt
PPA-specifikus vizsgalatok

2. 2. Piramisok és palmafak tesztje
3. Teve és kaktusz teszt
4. A SAND szemantikus asszociacios alskalaja

Nyelvspecifikus tesztek

5. Holland: Semantische Associatie Test Benoemen
6. Német: Kaffee und Kuchen Test

OLVASAS ES iRAS:

Kézds tesztek

1. Az AAT olvasasi és irasi altesztjei.

2. [rds a PALPA diktdlasra (42. és 43. alteszt)

3. ACATIrdsos leirasa

4. A CAT szavainak olvasdsa (20. teszt)
PPA-specifikus vizsgdlatok

5. A SAND olvasasi és irasi altesztjei
Nyelvspecifikus tesztek

6. Cseh, szlovak: az atfogd nyelvi tesztek olvasasi és irasi altesztjei VFF (cseh); DgAAA (szlovak).
7. Holland: Hardop lezen screener DIAS

Roviditések: AAT: Aachen Aphasie Test (szamos nyelvre leforditva); PALPA: Psycholinguistic Assessment
of Language Processing in Aphasia (szdmos nyelvre leforditva); SAND: Screening for Aphasia in
Neurodegeneration (angol és olasz nyelven elérhet6); BDAE (szamos nyelvre leforditva); BORB:
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Birmingham Object Recognition Battery; PPT Pyramids and Palm Trees teszt (szamos nyelven elérhetd, pl.
francia valtozat (Merck et al. 2011); ACL Aphasie-Check-Liste.
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