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Summary

Amyotrophic lateral sclerosis is a progressive, incurable, multi-system degenerative disease
which leads to physical disability and cognitive impairment as well as depression resulting
in physical and mental suffering.

Aim. The aim of this paper was to evaluate the incidence rate of mood disorders in the
form of depression and cognitive impairment in the course of exacerbating motor disorders
during a six-month observation of ALS patients.

Material. The study covered 20 people (5 women, 15 men), 10 with bulbar-onset ALS
and 10 with limb-onset ALS.

Methods. The patients were examined three times with 3-month intervals during a six-
month period. Physical fitness, cognitive functions and depression were subject to evaluation.
Mira Stambak’s line-drawing test and the 10-meter walk test were used to evaluate fitness.
The evaluation of cognitive functions was based on a psychometric screening test — DemTect.
The Beck Depression Inventory (BDI) was used for the diagnosis of depression.

Results. The analysis of the results showed that impaired physical fitness is accompanied
by cognitive impairment, with a tendency to progression over a six-month period. Depres-
sion also presented a relationship with motor disability; however, the intensity was transient
in the course of ALS.

Conclusions. (1) The gradually developing motor neuron loss of the anterior horns of the
spinal cord is reflected in physical fitness impairment in the ALS patients. (2) The exacerbation
of cognitive impairment accompanies the intensifying physical disability. (3) The exacerbation
of depression in the course of amyotrophic lateral sclerosis is of transient nature.
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Wstep

Stwardnienie zanikowe boczne (SLA, sclerosis lateralis amyotrophica) jest choroba
zwyrodnieniowg, wielouktadowa i1 wieloczynnikowa, ktorej przyczyna i patogeneza
nie sg znane. Dotyczy ona uszkodzenia neurondéw zaréwno osrodkowego, jak 1 obwo-
dowego uktadu nerwowego, a takze innych komérek nerwowych. Histopatologicznie
jednostke te okresla si¢ jako zwyrodnienie gomego i1 dolnego neuronu ruchowego
[1, 2]. SLA funkcjonuje pod réznymi nazwami: jako choroba Charcota, choroba neu-
ronu ruchowego, a w Stanach Zjednoczonych jako choroba Lou Gehriga od nazwiska
stynnego amerykanskiego bejsbolisty Henry’ego Lou Gehriga, ktory zmart na SLA
w 1941 roku. SLA jest chorobg rzadka, czestos¢ jej wystepowania na §wiecie jest zbli-
zona 1 szacuje si¢ ja na okoto 7/100 tysigcy. Zapadaja na nig osoby w wieku srednim
1 starszym, szczyt zachorowan obserwuje si¢ u ludzi w wieku 65 lat, 20% przypadkoéw
rozpoczyna si¢ po 70. r. z., 10% przed 40. 1. Z., a 5% nawet przed 30. r. z. Mgzczyzni
chorujg na SLA cze¢sciej niz kobiety (1,5:1). Wigkszos¢ przypadkéw SLA ma charak-
ter sporadyczny (SALS, sporadic amyotrophic lateral sclerosis), 5-10% to przypadki
rodzinne (FALS, familial amyotrophic lateral sclerosis) [3, 4]. Choroba rozpoczyna
si¢ skrycie, rzadziej podostro. Obraz kliniczny charakteryzuje si¢ wieloma objawami
pochodzacymi z r6znych obszarow anatomicznych. Objawy obejmuja ostabienie sity
i zaniki mig$ni, w rozwinigtej fazie choroby pojawiaja si¢ objawy spastyczne z konczyn
dolnych z wygorowanymi odruchami glebokimi i obustronnym objawem Babinskiego
oraz fascykulacje. Ponadto obserwuje si¢ objawy opuszkowe i rzekomoopuszkowe
w postaci dyzartrii i trudnosci w potykaniu oraz zaburzenia oddychania, ktére moga
pojawic sie¢ w roznych fazach choroby [2, 4].

Klasyczne opisy stwardnienia zanikowego bocznego uznajg t¢ jednostke wy-
lacznie za chorobg neuronu ruchowego. Wspodtczesne badania dowodza, Ze jest ona
nastepstwem zmian w wielu uktadach, takich jak kora nowa, wechomozgowie i zakret
obreczy. Nastepstwem tych zmian sg zaburzenia funkcji poznawczych i wykonawczych
stwierdzane w 35-55% przypadkow, ale nie otepienie. Zaburzenia dotycza sfery emocji,
ostabienia pamigci i funkcji wykonawczych. Chorzy maja trudnosci ze skupieniem
uwagi, przypominaniem sobie stow i zjawisk, fluencjg stowna, planowaniem oraz
organizacja. Moga wystapi¢ takze zaburzenia wzrokowo-przestrzenne.

Zaburzenia poznawcze moga poprzedzaé ujawnienie si¢ objawow uszkodzenia
neuronu ruchowego lub nastgpowac po ich ujawnieniu si¢ [5—7]. SLA moze si¢ rowniez
taczy¢ z innymi chorobami neurozwyrodnieniowymi, w tym z otgpieniem, najczesciej
7 otepieniem czolowo-skroniowym, rzadziej chorzy wykazuja zmiany typowe dla
choroby Alzheimera. W postaci sporadycznej SLA otgpienie wystepuje w okoto 5%
przypadkow, w postaci rodzinnej w 15% przypadkow [8, 9]. Badania epidemiolo-
giczne z ostatnich lat wykazuja znacznie wigkszy odsetek chorych z SLA, u ktorych
stwierdza si¢ zaburzenia funkcji poznawczych i otgpienie. U wigkszo$ci pacjentow
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ze wspoltowarzyszacym otepieniem dominujg objawy opuszkowe choroby. Nasilenie
otepienia koreluje z nasileniem objawow uszkodzenia neuronu ruchowego [10, 11].

U chorych tych wystgpuje réwniez chwiejno$¢ emocjonalna, bedaca objawem
zespotu rzekomoopuszkowego, z nieadekwatnym $§miechem lub czeéciej ptaczem.
Niekiedy btednie bierze si¢ ja za depresje reaktywng w przebiegu choroby podstawo-
wej. Chwiejno$¢ emocjonalng uznaje si¢ za wyraz odhamowania ztozonych odruchow
uczestniczacych w ekspresji emocjonalnej [2].

Pacjenci z SLA moga tez prezentowac¢ zaburzenia nastroju. Objawy depresji o cha-
rakterze przemijajacym stwierdza si¢ u blisko potowy pacjentdow, a depresje¢ u okoto
10% [12—15]. Odsetek chorych na depresje w miare zblizania si¢ $mierci pacjenta nie
zwigksza sie. W terminalnej fazie choroby pojawiajg si¢ zaburzenia snu, jadtowstret,
poczucie beznadziei oraz zmeczenie. Czgsto deklarowane przez pacjentéw w konco-
wej fazie choroby wyczekiwanie §mierci, pragnienie, zeby przyszta jak najszybciej,
zwigzane jest z poczuciem braku nadziei na poprawe, nihilizmem terapeutycznym czy
ostabieniem wiary, a nie z wystepowaniem czy nasileniem depresji [16, 17].

Rozpoznanie SLA opiera si¢ na obrazie klinicznym, badaniu neurologicznym oraz
badaniu elektrofizjologicznym, a w niektorych przypadkach dodatkowo wykorzystuje
si¢ rezonans magnetyczny i traktografic MR [2]. Obecnie do klinicznej klasyfikacji
SLA stosuje si¢ zmodyfikowane kryteria El Escorial z 1998 roku [18].

Nie ma skutecznego leczenia hamujacego postep choroby, jedynym lekiem o udo-
wodnionej niewielkiej skuteczno$ci w przedtuzeniu zycia u pacjentdow z SLA jest
Riluzol [3]. Choroba ma charakter przewlekle postgpujacy, o réznym czasie trwania
($rednio 5 lat). Wraz z rozwojem choroby, a tym samym z narastajagcym uszkodzeniem
funkcji ruchowych, dochodzi do stopniowego uposledzenia samodzielnego funkcjo-
nowania pacjentow w zyciu codziennym. W zwigzku z tym znacznemu pogorszeniu
ulega jako$¢ ich zycia [19-21], co jeszcze potgguje wspdlistniejaca niejednokrotnie
depresja, ktora skraca zarazem przewidywany okres zycia.

Cel

Celem pracy byta ocena wystgpowania zaburzen nastroju pod postacia depresji
oraz zaburzen funkcji poznawczych w przebiegu narastajacego upos$ledzenia funkcji
ruchowych w ciggu potrocznej obserwacji pacjentow z SLA.

Material

W badaniu wziety udziat osoby, ktore zostaty przyjete na Oddzial Neurologii w celu
diagnostyki w kierunku stwardnienia zanikowego bocznego, a nastepnie monitorowania
postepu choroby. Grupa badana liczyta 20 pacjentéw z klinicznie pewnym lub prawdopo-
dobnym rozpoznaniem SLA, ktore zostato ustalone na podstawie kryteriow El Escorial.
Wsréd badanych byto 5 kobiet i 15 mezezyzn, w wieku 43—85 lat (§rednia wieku 65,5 lat,
SD = 13). Pacjenci nie mieli innych schorzen, ktore uposledzatyby ich sprawno$¢ fizyczna.

Badanych poinformowano o zakresie badania klinicznego oraz rodzajach testow,
na ktore wyrazili zgode ustng.
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Metody

Wystosowano pisemne zapytanie do komisji bioetycznej odnosnie metodyki badan.
Ustalono, ze zgoda komisji na wykonanie badan nie jest wymagana, poniewaz maja
one charakter diagnostyczny oraz stuzg monitorowaniu przebiegu choroby. Nie sg to
badania eksperymentalne.

U wszystkich pacjentéw wykonano petne badanie neurologiczne z oceng gérnego
i dolnego neuronu ruchowego, ocene sprawno$ci manualnej, oceng sprawnosci chodu,
oceng funkcji poznawczych oraz oceng nastroju. Na podstawie oceny klinicznej pa-
cjentow podzielono na dwie grupy: (a) chorzy z postacig opuszkowg SLA (dominowaty
u nich objawy opuszkowe, tj. dyzartria, dysfagia); (b) chorzy z postacig konczynowsg
SLA (dominowaty u nich objawy ostabienia sity mi¢$niowej konczyn).

Badania zostaty przeprowadzone przez autorow trzykrotnie w ciggu szesciu mie-
siecy. Pomiar A to pomiar wstepny, pomiar po 3 miesigcach to pomiar B, a po kolej-
nych 3 miesigcach to pomiar C. Badanie kliniczne oraz wszystkie testy wykonano dla
calej badanej grupy oraz osobno dla pacjentow z postacig opuszkowsq choroby i dla
pacjentow z postacig konczynowa choroby.

Do oceny sprawnosci manualnej pacjentoéw wykorzystano test stuzacy do oceny
lateralizacji konczyn u dzieci i nastolatkow, tj. test kreskowania Miry Stambak [22].
Podczas kazdego wykonywania testu wybierano r¢ke sprawniejszg i jej wynik odno-
szono do grupy kontrolnej, ktéra stanowito 20 zdrowych (sprawnych pod wzglgdem
ruchowym) pacjentow w wieku 20-85 lat (Srednia wieku 59,5 lat, SD + 18). W wypadku
testu kreskowania Miry Stambak im wyzszy wynik uzyskiwali pacjenci, tym wicksza
byta sprawnos¢ konczyn gornych.

Sprawnos¢ chodu oceniano za pomoca 10-metrowego testu marszowego [23].
Jego wyniki odniesiono do tej samej grupy kontrolnej, co przy tescie kreskowania
Miry Stambak. Tutaj im nizszy byt wynik testu, tym lepsza byta sprawnos¢ chodu.

Do oceny nastroju pacjentow postuzono si¢ Skalg Depresji Becka (Beck Depression
Inventory — BDI). Wyniki odniesiono do ogolnie przyjetych norm dla tej skali [24].
Ich analiza byta dwustopniowa: w pierwszej kolejnosci uwzgledniano stan prawid-
lowy i poczucie depresji badanego bez okreslania stopnia nasilenia, w drugim kroku
za$ brano pod uwagg takze stopien nasilenia poczucia depresji badanego (zaburzenia
o fagodnym, o umiarkowanym oraz o glgbokim nasileniu). Im wigcej punktow w te-
$cie otrzymywali pacjenci, tym bardziej nasilony byt stopief ich poczucia depresji.

Funkcje poznawcze badano z uzyciem przesiewowego testu psychometrycznego
zwanego DemTect, przeznaczonego do wykrywania tagodnych zaburzen funkcji po-
znawczych oraz otgpienia. Test ten pozwala oceni¢ szeroki zakres funkcji poznawczych,
mimo ze zawiera tylko 5 zadan (list¢ stow, zadanie przekodowania liczb, test ptynnosci
werbalnej, test zapamigtania ciggu cyfr wstecz oraz odtwarzanie listy stow z opoznie-
niem) [25]. Uzyskane wyniki odniesiono do norm testu. Im wyzszy wynik testu, tym
mniej zaburzone funkcje poznawcze lub brak zaburzen. Réwniez w tym wypadku
przeprowadzono analiz¢ z rozgraniczeniem stanu prawidlowego i zaburzen funkcji
poznawczych bez okreslenia stopnia ich nasilenia oraz drugg analize, ktora uwzgled-
niala stan prawidtowy, tagodne zaburzenia funkcji poznawczych oraz zesp6t otepienny.
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W analizie statystycznej otrzymanych przez nas wynikow zostaty zastosowane
metody opisowe oraz metody wnioskowania statystycznego. W celu scharakteryzo-
wania wartosci przecigtnej dla cech ilosciowych obliczono $rednig arytmetycznag (X),
a za miar¢ rozrzutu przyjeto odchylenie standardowe (SD).

W odniesieniu do testu kreskowania Miry Stambak oraz 10-metrowego testu
marszowego — ze wzgledu na zgodno$¢ rozktadow zmiennych zaleznych z rozktadem
normalnym — wykorzystano parametryczng analiz¢ wariancji w schemacie wewnatrz-
grupowym (ANOVA dla powtarzanych pomiaréw). Do poréwnan wielokrotnych post
hoc zastosowano poprawke Bonferroniego.

W wypadku Skali Depresji Becka oraz testu DemTect ze wzgledu na brak zgod-
nosci rozktadow zmiennych wyjasnianych z rozktadem normalnym w opracowaniu
statystycznym wykorzystano nieparametryczng dwukierunkowg analize wariancji
Friedmana (ANOVA Friedmana). Analizy post hoc wykonano z uzyciem testu kolej-
nosci par Wilcoxona dla grup zaleznych z poprawka Bonferroniego. Dla wszystkich
analiz przyjeto maksymalny dopuszczalny btad I rodzaju o = 0,05; za statystycznie
istotne uznano p < 0,05.

Wyniki

Podczas pomiaru wstepnego w odniesieniu do norm wiasnych stworzonych na gru-
pie kontrolnej wigkszo$¢ pacjentow (60%) uzyskata wyniki nieprawidlowe w zakresie
testu kreskowania Miry Stambak oraz zdecydowana wigkszos¢ (80%) prezentowata
nieprawidtowe wyniki 10-metrowego testu marszowego.

Analiza wynikoéw Skali Depresji Becka (BDI) podczas pierwszego badania wyka-
zata, ze wigkszo$¢ badanych (85%) uzyskata wynik prawidtowy, a w 15% przypadkow
wystepowato poczucie depres;ji (tab. 1).

Tabela 1. Struktura prawidlowosci wynikow testow podczas pomiaru wstepnego
oraz w ciagu poélrocza w badanej prébie (N = 20)

Warto$¢ nieprawidtowa
Rodzaj testu M°"?e”t o Yw W N X SD
pomiaru N % z ogdtu
Skala Depresji Becka A 3 15,00 20 11,05 5,45
B 8 40,00 20 14,50 7,09
C 4 20,00 20 11,75 6,08
A 9 45,00 20 13,75 2,75
Test DemTect B 9 45,00 20 13,20 3,09
C 9 45,00 20 12,35 2,94
A 12 60,00 20 111,30 33,21
Test kreskowania Miry B 15 75,00 20 | 10225 | 3219
Stambak
C 15 75,00 20 97,55 30,37

dalszy cigg tabeli na nastepnej stronie
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16 80,00 20 | 1420 399
10-metrowy test B 17 85,00 20 | 1565 473
marSZOWy

2 100,00 20 | 1770 488

N — liczebno$é¢, X — érednia, SD — odchylenie standardowe, A — pomiar wstgpny, B — pomiar po
3 miesiagcach, C — pomiar po 6 miesiagcach

Woéweczas oceniono rowniez stopien nasilenia zaburzen depresyjnych. Wszyscy,
u ktorych wykryto zaburzenia depresyjne, mieli poczucie depresji o tagodnym nasi-
leniu. U Zadnej badanej osoby nie stwierdzono zaburzen o nasileniu umiarkowanym
czy glebokim (tab. 2).
Tabela 2. Struktura nasilenia poczucia depresji wedlug klasyfikacji Skali Depresji Becka

i zaburzen funkcji poznawczych wedlug testu DemTect podczas pomiaru wstepnego
oraz w ciagu polrocza w badanej prébie (N = 20)

Rodzaj testu Mom_ent Stopien nasilenia zaburzen Wartosc niepraYvid%owa
pomiaru N % z ogdtu
Brak poczucia depresji 17 85,00
A Poczucie depresiji 0 tagodnym nasileniu 3 15,00
Poczucie depresji 0 umiarkowanym nasileniu 0 0,00
Poczucie depres;ji o gtebokim nasileniu 0 0,00
Brak poczucia depresji 12 60,00
Skala Depresii 5 Poczucie depresiji 0 fagodnym nasileniu 5 25,00
Becka Poczucie depresji o umiarkowanym nasileniu 3 15,00
Poczucie depres;ji o gtebokim nasileniu 0 0,00
Brak poczucia depresji 16 80,00
e Poczucie depresji 0 tagodnym nasileniu 4 20,00
Poczucie depresji o umiarkowanym nasileniu 0 0,00
Poczucie depresiji o gtebokim nasileniu 0 0,00
Bez zaburzen funkcji poznawczych 1" 55,00
A tagodne zaburzenia funkcji poznawczych (MCI) 9 45,00
Zespot otepienny 0 0,00
Bez zaburzen funkcji poznawczych 1" 55,00
Test DemTect B tagodne zaburzenia funkcji poznawczych (MCI) 9 45,00
Zespot otepienny 0 0,00
Bez zaburzen funkcji poznawczych 1" 55,00
C tagodne zaburzenia funkcji poznawczych (MCI) 7 35,00
Zespdt otepienny 2 10,00
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N — liczebno$¢, A — pomiar wstepny, B — pomiar po 3 miesigcach, C — pomiar po 6 miesiacach

Ocena wynikéw psychometrycznego testu przesiewowego Dem Tect wykazata, ze
nieco wigcej niz potowa badanych (55%) osiagneta wynik prawidtowy, a 45% osob
wynik nieprawidtowy (tab. 1). Analiza stopnia nasilenia zaburzen funkcji poznawczych
podczas tego pomiaru pozwolita ustali¢, ze wszystkie osoby z zaburzeniem funkcji
poznawczych prezentowaty jego tagodne nasilenie (MCI, mild cognitive impairment),
u nikogo nie stwierdzono zaburzen o charakterze zespolu otgpiennego (tab. 2).

Analiza statystyczna wynikow testu kreskowania Miry Stambak oraz 10-metrowe-
go testu marszowego w ciggu potrocza w badanej grupie ujawnita istotne statystycznie
roéznice miedzy poszczegdlnymi pomiarami w zakresie obu testow. Analiza wariancji
w schemacie wewnatrzgrupowym wykazata, ze wynik testu kreskowania Miry Stambak
podczas pomiaru A byt wyzszy niz podczas pomiaru B (p = 0,005) 1 podczas pomiaru
C (p=0,007) (rys. 1).

W wypadku 10-metrowego testu marszowego na podstawie porownan wielokrot-
nych stwierdzono, ze wynik badanych 0s6b podczas pomiaru wstgpnego A byt nizszy
niz podczas pomiaru B (p <0,001) i podczas pomiaru C (p <0,001), a podczas pomiaru
B byt nizszy niz podczas pomiaru C (p < 0,001) (rys. 2).

Roéwniez dwukierunkowa analiza wynikow Skali Depresji Becka w ciagu szesciu
miesiecy wykazala istotne statystycznie rdznice pomiedzy poszczegolnymi pomiarami.
Wynik tego testu podczas pomiaru B byt wyzszy niz podczas pomiaru A (p = 0,001)
ipodczas pomiaru C (p =0,002) (rys. 3). Podczas pomiaru B u 25% badanych stwierdzo-
no poczucie depresji o tagodnym nasileniu, u 15% poczucie depresji o umiarkowanym
nasileniu, a 60% nie miato zaburzen nastroju. Nikt nie mial poczucia depresji o glebo-
kim nasileniu. Podczas pomiaru C 80% badanych nie miato zaburzen depresyjnych,

140
120
100 o test kreskowania Miry
0 Stambak w badanej probie
60 test kreskowania Miry
Stambak w grupie 0séb
40 z postacig opuszkowg SLA
20
0
Pomiar A Pomiar B Pomiar C

Rysunek 1. Sredni wynik testu kreskowania Miry Stambak w ciggu pélrocza w badanej
proébie oraz u os6b z postacia opuszkowa SLA
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marszowy

w grupie oséb

z postacig,
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Rysunek 2. Sredni wynik 10-metrowego testu marszowego w ciagu pélrocza w badanej
probie oraz u oséb z postacia konczynowq i opuszkowa SLA
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Becka
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z postacia,
opuszkowg SLA

Rysunek 3. Sredni wynik Skali Depresji Becka w ciagu pélrocza w badanej probie oraz

u 0s6b z postacia konczynowa i opuszkowa SLA

a u pozostatych 20% oso6b stwierdzono zaburzenia depresyjne o tagodnym nasileniu.
Nie stwierdzono wowczas zadnego przypadku zaburzen depresyjnych o umiarkowanym
i glebokim nasileniu (tab. 2).
Analiza wynikoéw testu DemTect w ciagu potrocza w badanej grupie takze wy-
kazata istotne statystycznie roznice pomiedzy poszczegodlnymi pomiarami. Podczas
pomiaru C wynik testu byl nizszy niz podczas pomiaru A (p = 0,002) i podczas po-
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miaru B (p = 0,01) (rys. 4). Ocena stopnia nasilenia zaburzen funkcji poznawczych
ujawnita, ze podczas pomiaru B — podobnie jak podczas pomiaru wstepnego A — 55%
badanych nie miato zaburzen poznawczych, a 45% mialo tagodne zaburzenia funkcji
poznawczych (MCI). Z kolei podczas pomiaru C 35% os6b miato tagodne zaburzenia
funkcji poznawczych (MCI), 10% miato zespdt otgpienny, a pozostali nie przejawiali
zaburzen funkcji poznawczych (tab. 2).

U pacjentéw z postacig konczynowa SLA analiza wynikow testu kreskowania
Miry Stambak w ciggu poétrocza nie wykazata istotnych statystycznie réznic miedzy
poszczegodlnymi pomiarami. Stwierdzono jednak w tej grupie istotne statystycznie roz-
nice mi¢dzy poszczegdlnymi pomiarami w zakresie 10-metrowego testu marszowego.
Podczas pomiaru A wynik tego testu byt nizszy niz podczas pomiaru B (p < 0,001)
1 podczas pomiaru C (p < 0,001), a podczas pomiaru B byl nizszy niz podczas po-
miaru C (p <0,001) (rys. 2). Ocena wynikow Skali Depresji Becka u tych pacjentow
wykazata istotne statystycznie rdéznice migdzy pomiarami. Wielokrotne porownania
pozwolity stwierdzi¢, ze wynik testu podczas pomiaru B byt wyzszy niz podczas
pomiaru A (p = 0,022) i podczas pomiaru C (p = 0,043) (rys. 3).

18
17 — test DemTect
16 w badanej probie
15
1" ._.-__:__ = test DemTect
13 —_— —_— T: == W grupie 0s6b
g 12 z postacia,
E 1 konczynowa SLA
2 10
S
8 T —— R —— test DemTect
S 8 w grupie 0séb
£ 7 2 postaci
S postacig
® 2 opuszkowa SLA
4
3
2
1
0

Pomiar A Pomiar B Pomiar C

Rysunek 4. Sredni wynik testu DemTect w ciagu polrocza w badanej prébie oraz u oséb
z postacia konczynowq i opuszkowg SLA

Analiza wynikow testu DemTect w ciagu potrocza rowniez wykazata istotne sta-
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tystycznie réznice. Wynik testu podczas pomiaru C byl nizszy niz podczas pomiaru
A (p=0,042) (rys. 4).

Z kolei u pacjentow z postacig opuszkowa SLA taka sama analiza ujawnita istotne
statystycznie réznice miedzy poszczegdlnymi pomiarami w zakresie testu kreskowania
Miry Stambak oraz 10-metrowego testu marszowego. W wypadku testu Miry Stambak
wynik podczas pomiaru A byt wyzszy niz podczas pomiaru B (p =0,015), a w 10-me-
trowym teécie marszowym podczas pomiaru A wynik byt nizszy niz podczas pomiaru
B (p = 0,012) i podczas pomiaru C (p < 0,001), a podczas pomiaru B byl nizszy niz
podczas pomiaru C (p = 0,003) (rys. 1 1 2).

Analiza wynikoéw Skali Depresji Becka oraz testu DemTect rbwniez wykazata istot-
ne statystycznie réznice miedzy poszczegolnymi pomiarami. Porownania wielokrotne
wynikdw pierwszego testu ujawnity, ze podczas pomiaru B wynik byt wyzszy niz pod-
czas pomiaru A (p =0,024), a w wypadku drugiego z nich wynik podczas pomiaru C byt
nizszy niz podczas pomiaru B (p = 0,028) i podczas pomiaru A (p = 0,033) (rys. 314).

Omowienie

Pacjenci ze stwardnieniem zanikowym bocznym w wigkszo$ci przypadkow prze-
jawiaja uposledzenie sprawnosci fizycznej roznego stopnia jako skutek uszkodzenia
neuronu ruchowego. Ponadto wystepuja u nich réwniez objawy uszkodzenia innych
sfer uktadu nerwowego, takie jak zaburzenia funkcji poznawczych czy tez zaburzenia
depresyjne.

Couratier i wsp. [21] do klinicznej oceny sprawnosci pacjentow ze stwardnie-
niem zanikowym bocznym wykorzystali kilka skal, tj. ALS Functional Rating Scale
(ALSFRS), ALS Severity Scale (ALSSS), Appel Scale (AS), Norris Scale (NS) i Hon-
da Scale (HS). Autorzy niniejszego opracowania w badaniach wlasnych do oceny
sprawnosci fizycznej pacjentow postuzyli si¢ testem kreskowania Miry Stambak oraz
10-metrowym testem marszowym. W podobny sposéb Harkema i wsp. [23] wykorzy-
stali 10-metrowy test marszowy do oceny postgpow rehabilitacji u przewlekle chorych
pacjentow z niecatkowitym uszkodzeniem rdzenia kregowego.

Stwardnienie zanikowe boczne nieodwotalnie prowadzi do post¢pujacej nie-
petnosprawnosci. Jest to efekt zanikow migsniowych, ktore powodujg zaréwno
uposledzenie sprawnosci manualnej tych pacjentdéw, jak i zaburzenia chodu [3, 19].
Tarvonen-Schroder i wsp. [20] donosili, ze stwardnienie zanikowe boczne skutkuje
znacznym pogorszeniem sprawnosci ruchowej pacjentdow, a to uposledza ich sa-
modzielne funkcjonowanie w zyciu codziennym [20]. Jawdat i wsp. [1] wykazali,
Ze u pacjentdw z postacig opuszkowa rozwoj choroby jest szybszy niz u pacjentow
z postacig konczynowa.

Nasze wyniki ujawnity nieprawidtowosci u wigkszos$ci pacjentow w zakresie obu
wyzej wspomnianych testow oraz narastanie tych nieprawidlowos$ci w czasie trwania
choroby, co potwierdza wczesniejsze doniesienia. Z kolei osobna analiza pacjentow
z postacig opuszkowa i konczynowa SLA nie wykazata istotnych rdznic w postepie
niepetnosprawnosci w obu tych grupach, co nie jest spdjne z wezesniejszymi wynikami.
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W zwigzku z ograniczeniami sprawnosci fizycznej oraz fluencji stownej w przebie-
gu uszkodzenia neuronu ruchowego u pacjentow z SLA do oceny funkcji poznawczych
wskazane jest zastosowanie testow omijajacych te dysfunkcje. Poletti i wsp. [26] wy-
korzystali do badania pacjentow z SLA nowy test oparty na technologii Eye-Tracking,
dostosowany do wspomnianej niepetnosprawnos$ci. W badaniach wtasnych do oceny
funkcji poznawczych postuzylismy sie polskojezyczng wersjg przesiewowego testu
psychometrycznego DemTect [27].

U pacjentéw z SLA coraz czgéciej rozpoznaje si¢ zaburzenia funkcji poznawczych
od tagodnych zaburzen (MCI) do zespotdéw otepiennych [8]. Rippon i wsp. [10] wyka-
zali, Ze czgéciej u pacjentdw z SLA wystepuja lagodne zaburzenia funkeji poznawczych,
rzadsze sg natomiast zespoty otepienne. Nasza analiza potwierdza te doniesienia.

Wedhug Chenji i wsp. [11], ktorzy do oceny sprawnosci fizycznej wykorzystali
ALSFRS, a do oceny funkcji poznawczych test Addenbrooke (Addenbrooke’s Cogni-
tive Examination — ACE), coraz wigkszej niepetnosprawnosci fizycznej towarzyszy
narastanie zaburzen funkcji poznawczych. W materiale wlasnym autorzy, wykorzy-
stujgc zupetnie odmienne testy do monitorowania postepu choroby zarowno w sferze
ruchowej, jak 1 poznawczej, uzyskali podobne wyniki. Z kolei analiza wynikoéw wtas-
nych nie pokrywa si¢ z doniesieniami Ringholza i wsp. [9], wedtug ktorych stopien
uposledzenia funkcji poznawczych nie wykazuje zadnego zwigzku z nasilaniem si¢
niepelnosprawnosci fizycznej u pacjentdw z SLA, ani nie zalezy od czasu trwania
choroby. Xu i wsp. [28] natomiast wykryli zalezno$¢ mi¢dzy uposledzeniem funkcji
motorycznych a nasileniem zaburzen funkcji poznawczych, co oznacza, ze im bar-
dziej niesprawny fizycznie pacjent, tym bardziej ma nasilone zaburzenia poznawcze,
ktore jednak utrzymywaly sie na statym poziomie przez 6 miesigcy 1 by¢ moze dtuzej.
Wyniki te po czesci pokrywaja si¢ z analiza naszych badan.

Nalezy takze pamigtac, ze u pacjentdéw z SLA stwierdza si¢ do$¢ czgsto takze
zaburzenia depresyjne [13]. W badaniach wtasnych do diagnozy zaburzen depresyj-
nych oraz stopnia ich nasilenia wykorzystano Skale Depresji Becka (BDI), ktora jest
testem szeroko stosowanym na catym $wiecie [29]. Wei i wsp. [12] oceniali, ze epizody
depresji o glgbokim nasileniu wystepuja rzadko w przebiegu SLA. Réwniez Averill
1wsp. [17] donosili, ze klinicznie gleboka depresja u pacjentdéw nie jest tak powszechna
ani tak dotkliwa, jak by mozna si¢ byto tego spodziewaé. Pacjenci prezentuja raczej
poczucie beznadziei wynikajace ze zblizajacego si¢ konca zycia, a nie depresje.

Analiza wynikow uzyskanych przez badanych przez nas pacjentow w Skali Depre-
sji Becka wykazala, ze pacjenci prezentowali tagodne oraz umiarkowane zaburzenia
depresyjne, co potwierdza wczesniejsze doniesienia. Ponadto zaobserwowano, ze
nasilenie zaburzen depresyjnych podczas szeSciomiesi¢cznej obserwacji miato przemi-
jajacy charakter. Rowniez wedtug Hillemachera i wsp. [16] zaburzenia depresyjne sg
raczej reakcja na wiadomos¢ o diagnozie SLA, a nastgpnie zmniejsza si¢ ich nasilenie.
Autorzy ci wykazali ponadto, ze nie ma zwigzku miedzy narastaniem zaburzen moto-
rycznych a depresja. Odmienne wnioski w tej materii zaprezentowali Oh i wsp. [30],
ktorzy poshugujac si¢ do oceny sprawnosci fizycznej pacjentow z SLA skalg ALSFRS,
a do oceny zaburzen depresyjnych skalg BDI, wykazali, ze narastaniu upo$ledzenia
sprawnosci fizycznej towarzyszy narastanie zaburzen depresyjnych.
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Weczedniejsze analizy dotyczace zaréwno zaburzen funkcji poznawczych, jak
i zaburzen depresyjnych dowodza, ze u pacjentdéw z postacia opuszkowsg SLA sa
one bardziej nasilone niz u pacjentdw z postacig konczynowa SLA [10, 16]. Analiza
wlasnych badan ujawnita, ze zaburzenia funkcji poznawczych i zaburzenia depresyjne
ulegly w istotny sposob nasileniu podczas trwania choroby tak samo w obu badanych
grupach, z tym ze w wypadku zaburzen depresyjnych nasilenie to miato charakter
przemijajacy.

Autorzy pragna zauwazy¢, ze i zaburzenia funkcji motorycznych, i zaburzenia funk-
¢ji poznawczych oraz zaburzenia depresyjne sg powszechne w przebiegu stwardnienia
zanikowego bocznego i majg negatywny wplyw na funkcjonowanie tych pacjentow
i ich opiekunow. Dlatego bardzo wazne jest wczesne rozpoznawanie tych zaburzen
oraz wdrazanie odpowiedniego leczenia, co moze poprawié¢ jako$¢ zycia pacjentow
w przebiegu nieuleczalnej choroby, jaka jest stwardnienie zanikowe boczne.

Whioski

1. Stopniowo narastajacy ubytek neuronéw ruchowych rogdéw przednich rdzenia
kregowego znajduje odzwierciedlenie w uposledzeniu sprawnosci fizycznej
u pacjentow z SLA.

2. Nasilanie si¢ zaburzen funkcji poznawczych towarzyszy narastajacej niepetno-
sprawnosci fizycznej.

3. Narastanie zaburzen depresyjnych w przebiegu stwardnienia zanikowego bocznego
ma charakter przemijajacy.
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