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Zanik korowy tylny, nazywany tez wzrokowym wariantem choroby Alzheimera, to rzadki zesp6t otepienny charakteryzujacy sie
dominujgcymi zaburzeniami widzenia i deficytem funkcji wzrokowo-przestrzennych. Lekarz okulista jest zazwyczaj pierwszym
specjalistg, do ktdrego trafia pacjent z tym zespotem. Pacjent skarzy sie na trudnosci z czytaniem, problemy z rozpoznawaniem
twarzy, poczucie ograniczenia pola widzenia, trudno$ci z jednoczesnym postrzeganiem kilku obiektdw, sieganiem po przedmioty
znajdujace sie w zasiegu reki pod kontrolg wzroku, rozpoznawaniem otoczenia, ogladaniem telewizji czy prowadzeniem samo-
chodu. Zanik korowy tylny nalezy do grupy otepief o wczesnym poczatku (< 65. roku zycia) i najczesciej wigze sie z patologia
alzheimerowskg. Zaburzenia widzenia wynikajg z dysfunkciji jednego lub dwdch gtéwnych szlakéw przetwarzajgcych informacje
wzrokowe w mdézgu (grzbietowego — umozliwiajgcego lokalizacje bodzca, lub brzusznego — odpowiedzialnego za rozpoznanie
bodzca), a nastepnie z zaniku kory ptatow ciemieniowych i/ lub potylicznych. W pracy przedstawiono obraz kliniczny i kryteria
diagnostyczne zaniku korowego tylnego, odchylenia od normy obserwowane u pacjentdw z zanikiem korowym tylnym w posze-
rzonej ocenie okulistycznej oraz metody uzyteczne w procesie diagnozowania réznicowego korowych zaburzen widzenia. Wecze-
sne rozpoznanie zaniku korowego tylnego jest uwarunkowane wspoétpraca okulisty z neurologiem specjalizujgcym sie w diagno-
styce chordb neurodegeneracyjnych.

funkcje wzrokowo-przestrzenne, choroba Alzheimera, zanik korowy tylny, ataksja wzrokowa, agnozja wzrokowa.

Posterior cortical atrophy, also known as visual variant of Alzheimer’s disease, is a rare dementia syndrome characterized
by the predominant visuospatial functional deficit. The ophthalmologist is usually the first specialist consultant the patient is re-
ferred to with such complaints as: reading difficulty, face recognition problems, feeling of visual field restriction, difficulty perce-
iving more than one object at a time, difficulty grabbing objects under visual control, recognizing familiar surroundings, watching
television or driving a car. Posterior cortical atrophy is one of early-onset (below 65 years of age) dementia syndromes and is
most often associated with Alzheimer’s pathology. Visual impairment is due to the disturbance of one or two visual pathways
in the brain (dorsal — analyzing the stimulus localization, ventral — enabling the stimulus recognition) and subsequent atrophy
of parietal and/ or occipital lobe. The article presents the clinical characteristics and diagnostic criteria of posterior cortical atro-
phy as well as abnormal findings of the extended ophtalmic examination and methods utilised in differential diagnosis of cortical
vision deficits. Early diagnosis of posterior cortical atrophy can be ensured by the close cooperation between the ophtalomogist
and a neurologist specializing in the diagnosis of neurodegenerative diseases.

Alzheimer's disease, posterior cortical atrophy, optic ataxia, visual agnosia, visuospatial functions.

Wprowadzenie

Wielu pacjentéw w podesztym wieku zgtaszajacych sie do
lekarza okulisty skarzy sie na pogorszenie widzenia, ktére naj-
czesciej wynika ze zmian typowych dla zaawansowanego wieku
takich jak: zwyrodnienie plamki zwigzane z wiekiem (Age-related
Macular Degeneration — AMD), zaéma, jaskra, czy tez zaburzenia
powierzchni gatki ocznej np. zesp6t suchego oka. W przypadku

pacjentéw w S$rednim i starszym wieku problemy wzrokowo-
-przestrzenne mogg jednak wynika¢ réwniez z procesu neurode-
generacyjnego, najczesciej obserwowanego w przebiegu choro-
by Alzheimera (Alzheimer’s Disease — AD). Chorzy na AD moga
zgtasza¢ skargi na: pogarszajgca sie zdolno$¢ czytania, trudnosci
z rozpoznawaniem znanych przedmiotéw, oséb i miejsc (szcze-
gdlnie wtedy, kiedy o$wietlenie jest niewystarczajace), trudnosci
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z odczytaniem godziny na zegarze czy orientacjg w terenie. Za-
zwyczaj problemy te staja sie wyrazne dopiero w umiarkowanym
stadium zaawansowania klasycznej (amnestycznej) postaci AD.
Woczesne skargi na problemy z widzeniem, czytaniem, rozpo-
znawaniem twarzy lub/ i otoczenia, ale z zachowanga zdolno$ciag
zapamigtywania, sg natomiast typowe dla pacjentéw z zanikiem
korowym tylnym (Posterior Cortical Atrophy — PCA), okreslanym
réwniez jako wzrokowy wariant AD.

Cel

Celem pracy jest prezentacja kryteriéw diagnostycznych zani-
ku korowego tylnego i jego obrazu klinicznego, ktére mogg wspo-
mdc rozpoznawanie tego schorzenia przez lekarzy okulistow.

Obraz kliniczny zaniku korowego tylnego

Zanik korowy tylny przejawia si¢ korowymi zaburzeniami
wzrokowymi — po raz pierwszy zostat opisany w 1988 roku. Jest
réwniez znany pod nazwg zespotu Bensona (Benson's syndro-
me) (1). Choroba ta, jak wigkszo$¢ schorzen pierwotnie neuro-
zwyrodnieniowych, ma charakter postepujacy i nieodwracalny.
W poczatkowym okresie bywa ograniczony do zaburzen funkcii
wzrokowo-przestrzennych, w pézniejszej fazie przybiera postac¢
uogdlnionych deficytéw poznawczych, ktére prowadzag stopnio-
wo do catkowitej utraty samodzielno$ci pacjenta. Cechg charak-
terystyczng PCA sg dominujgce, wzglednie izolowane zaburzenia
wzrokowo-przestrzenne, bez pierwotnej okulistycznej przyczyny.
Pacjenci najczesciej zgtaszajg trudnosci z czytaniem, pisaniem,
rysowaniem, rozpoznawaniem twarzy czy z orientacja w tere-
nie. Deficyty te mogg poczatkowo dotyczy¢ jedynie przestrzeni
(dezorientacja w otoczeniu) lub tylko rozpoznawania wzroko-
wego obiektéw (agnozja wzrokowa — zaburzone rozpoznawanie
w modalnosci wzrokowej, ale z zachowanym rozpoznawaniem
stuchowym czy dotykowym). Na pézniejszym etapie choroby po-
jawiajg sig: symultanognozja (agnozja symultatywna/ jednocze-
sha — niezdoIlno$¢ dostrzegania wiecej niz jednego obiektu w tym
samym czasie), agrafia (zaburzenia pisania), akalkulia (zaburzenia
dokonywania obliczen matematycznych), dezorientacja w zakre-
sie stron (prawa—lewa, palcéw) oraz apraksja ideomotoryczna
(niemozno$¢ wykonywania celowych, wyuczonych dziatan) (2).
U pacjentéw czesto obserwuje sig ataksje wzrokows (trudnosci
z sigganiem po obiekty i wykonywaniem czynno$ci pod kontrolg
wzroku), na ktérg moze sie jeszcze naklada¢ palinopsja (kolejno
widziane obrazy nakfadajg sig¢ na siebie) oraz pomijanie stronne
(dostrzeganie obiektdw tylko w jednej czesci swojej przestrzeni).
Pacjent na bardziej zaawansowanym etapie choroby moze w ga-
binecie zachowywa¢ sie podobnie jak osoba niewidoma, np. do-
tykiem sprawdza¢ potozenie biurka czy krzesta. Przez caly czas
trwania schorzenia zaburzenia wzrokowo-przestrzenne sg gtéw-
nym powodem niesprawnosci pacjenta. Zdolno$¢ zapamigtywa-
nia nowych informacji i wglad w deficyty poznawcze natomiast
sg zachowane az do péznych faz choroby. Zanik korowy tylny
najczesciej jest definiowany jako odmienna, nietypowa, wczesna
postaé AD (3), lecz jest traktowany jako odrebny zespét kliniczny
— kryteria i wytyczne dotyczace rozpoznania sg specyficzne.

Zanik korowy tylny to zesp6t otepienny z dominujgcym de-
ficytem funkcji wzrokowo-przestrzennych. Zaczyna sie przed
65. rokiem zycia i — zgodnie z kryteriami opracowanymi przez
Tang-Wai i wsp. — charakteryzuje sie:

a. podstepnym poczatkiem i stopniowa progresja,

b. zaburzeniami funkcji wzrokowych po wykluczeniu pierwotnej
choroby oczu i choréb o innym podtozu (np.: udaru, guza),

c. poczatkowo zachowang zdolno$ciag zapamigtywania,

d. stafg niesprawno$cig wynikajaca z zaburzeh widzenia przez
caty okres trwania choroby.

Do rozpoznania PCA niezbedna jest obecno$¢ jednego z po-
nizej wymienionych objawdéw osiowych:

1. zespotu Balinta (agnozji symultatywnej, ataksji optycznej

i apraksji spojrzenia),

2. zespolu Gerstmanna (agrafii, akalkulii, zaburzen orientacji:
prawa/ lewa, i agnozji palcow),

3. dyspraksji konstrukcyijne;j,

4. zaburzen pola widzenia,

5. zaburzen orientacji w przestrzeni.

Do objawéw dodatkowych zaliczajg sie réwniez aleksja,
apraksja ideomotoryczna lub ubraniowa oraz prozopagnozja.
Whyniki badan dodatkowych wskazujg na istnienie deficytéw po-
znawczych wynikajacych z dysfunkciji obszaréw ciemieniowych i/
lub potylicznych oraz potwierdzonego w badaniach strukturalnych
ogniskowego lub asymetrycznego zaniku okolic ciemieniowych i/
lub potylicznych, a takze ogniskowej lub asymetrycznej hipoper-
fuzji/ hipometabolizmu okolic ciemieniowych i/ lub potylicznych,
ktére zostaty zobrazowane badaniami funkcjonalnymi (1).

Badania neuroobrazowe sugerujg, ze dla PCA charaktery-
styczny jest przede wszystkim obustronny zanik istoty szarej
w pierwotnej korze wzrokowej i wzrokowych obszarach kojarze-
niowych w obrebie platéw potylicznych, w ptatach ciemienio-
wych wraz z tylnymi cze$ciami zakretéw obreczy oraz w obrebie
tylnych czesci ptatdw skroniowych. Zmiany sg przewaznie obu-
stronne, lecz wigcej zanikéw obserwuje sig po prawej stronie (4).

Zanik korowy tylny nie jest zespotem jednorodnym. Obraz
kliniczny schorzenia zalezy od umiejscowienia zmian zaniko-
wych, nasilenia objawdw oraz fazy choroby. Mozna wyrdzni¢
dwa podtypy PCA: grzbietowy oraz brzuszny. Specyfika ob-
jawéw w obu wariantach jest zwigzana z przebiegiem dwéch
gtéwnych szlakéw przetwarzajgcych informacje wzrokowe
w mozgu: szlaku brzusznego odpowiadajagcego za rozpozna-
nie bodZca oraz szlaku grzbietowego analizujgcego informacije
0 jego potozeniu w przestrzeni. W wariancie grzbietowym (po-
tyliczno-ciemieniowym) dominujg: zespét Balinta, apraksja i za-
burzenia orientacji w terenie, w brzusznym (potyliczno-skronio-
wym) za$: aleksja i agnozja wzrokowa (5).

Zanik korowy tylny jest rzadkim schorzeniem, czestos¢ jego
wystepowania i czynniki etiologiczne nie sg do kofica poznane
(5), dostepne dane wskazujg, ze chorzy z PCA stanowig okoto
5% populacji chorych na AD (6). Nie wykazano wyraznego zréz-
nicowania pod wzgledem pici, chociaz niektérzy autorzy wska-
zujg na dwukrotng przewage kobiet (1, 6). Poczatek choroby
przypada na okres miedzy 50. a 60. rokiem zycia (7), szacuje
sig, ze od wystapienia pierwszych objawdéw do $mierci chorego
uptywa od 8 do 12 lat (3).

Zahurzenia w przebiegu PCA stwierdzane w hadaniu

okulistycznym

Nieprawidtowo$ci stwierdzone w badaniu okulistycznym,
charakterystyczne dla PCA, to m.in.: utrata poczucia gtebi, po-
gorszenie stereopsji i orientacji w przestrzeni, znacznie obnizona
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wrazliwos¢ kontrastu dla niskich czestotliwos$ci przestrzennych,
specyficzne zaburzenia ruchu gatek ocznych i zaburzenia widze-
nia barwnego. U chorych z PCA ostro$¢ wzroku do dali obniza
sie w takim samym tempie jak u oséb zdrowych. Obserwuje
sie u nich wydtuzony okres utajenia po inicjacji sakkad, hipo-
metryczno$¢ sakkad i zaburzenia dotyczace ruchéw wodzacych.
Moga one prowadzi¢ do tzw. lepkos$ci fiksacji (ang. sticky fixa-
tion). We wczesnych stadiach tej choroby pacjenci maja proble-
my z utrzymaniem stabilnej fiksacji i kontrolg ptynnosci sakkad.
Moga mieé¢ trudnos$ci z rozpoznawaniem nieruchomych obiek-
téw, nawet wtedy, kiedy umiejetno$¢ postrzegania obiektéw
ruchomych pozostaje zachowana (8). Z powodu niemoznosci
utrzymania stabilnej fiksacji i braku skoordynowanych ruchéw
gatek ocznych podczas obserwacji nieruchomego otoczenia do-
chodzi czasem do zjawiska postrzegania elementéw nierucho-
mych jako ruchome. Jest to prawdopodobnie spowodowane
zaburzeniem integracji bodzcéw wzrokowo-przestrzennych oraz
przedsionkowych. Zjawiskiem czestym u chorych z PCA jest
apraksja spojrzenia (apraxia of gaze, ocular apraxia), ktdéra prze-
jawia sig brakiem ptynnos$ci w przenoszeniu wzroku na kolejne
obiekty, pomimo braku zaburzen ruchéw gatek ocznych. Wynika
ona z obustronnego uszkodzenia zaréwno tylnych obszaréw mo-
zqu, jak i tylnej czesci ptatow czotowych, z wigczeniem réwniez
osrodka skojarzonego spojrzenia (frontal eye field).

Weczesnym objawem PCA sg trudno$ci z czytaniem, szcze-
gblnie nieruchomego tekstu, to wynika z lepkosci fiksacji (ufa-
twieniem moze by¢ czytanie tekstu pojawiajgcego sie na ru-
chomym pasku — jak na pasku wy$wietlanym na dole ekranu
telewizyjnego w programach informacyjnych). Podlozem tych
zaburzen najprawdopodobniej jest ostabienie transmisji infor-
macji do wzgdrkéw goérnych powodujgce opdznienie inicjacji
i dysmetrig sakkad (efekt magnocellular dysfunction). Do pro-
bleméw z wodzeniem wzrokiem za tekstem dochodzg trudnos$ci
z czytaniem spowodowane ,efektem natfoku” (ang. crowding
effect) podobnym do tego, ktéry obserwuje sie podczas badania
pacjentéw niedowidzacych, i integracjg widzianych konturéw
w litery, a liter w stowa (9). Pacjentom sprawiajg kiopot duze
odstepy miedzy znakami i duzy rozmiar czcionki. Jest to tzw.
efekt odwréconego rozmiaru (reverse/ inverse size effect), cho-
rym fatwiej jest czytac litery napisane mniejszym drukiem. Zbyt
duza czcionka nie jest korzystna, poniewaz zwigksza sig liczba
sakkad koniecznych do przeczytania danego fragmentu tekstu.

Chorzy z PCA majq trudnosci z cato$ciowq analizg informa-
cji wzrokowej, integracjg widzianych szczegotéw w znaczaca
catos$¢, odrdéznianiem przedmiotéw w przestrzeni i oceng ich od-
legtosci wzgledem siebie. Skutkuje to problemami ze wzrokowa
identyfikacjg postrzeganych przedmiotéw, lecz moga one byé
rozpoznawane dotykiem lub stuchowo. Podobnie nieprawidfowy
wynik testu Isihiary u pacjentéw z PCA moze wynika¢ bardziej
z trudnosci ze scalaniem figur na podstawie integracji konturdw,
a nie z nieprawidtowego postrzegania koloréw. Czasem moze
doj$¢ do zjawiska postrzegania patologicznie diugiego powido-
ku koloru wcze$niej obserwowanego przedmiotu, to prawdopo-
dobnie ma zwigzek z dysfunkcjg neuronéw odpowiedzialnych za
postrzeganie barw. Cechy achromatopsji natomiast s3 rzadziej
obserwowane (10). Innym przejawem dysfunkcji spotykanych
u chorych z PCA sg kiopoty z postrzeganiem pomieszczen, ktdre
wydajg sie odwrdcone o 90 lub 180 stopni (8). W polu widzenia

u chorych na wczesng posta¢ PCA prawie zawsze mozna zaob-
serwowaé uogolnione zmniejszenie czutosci siatkéwki. Pézniej
czesto obserwuije sie jednoimienne ubytki w polu widzenia z za-
oszczedzeniem widzenia plamkowego, sg one zwigzane z uszko-
dzeniami kory wzrokowej umiejscowionymi po przeciwnej stronie
wzgledem zmian stwierdzanych w polu widzenia, ktére moga
przypominaé zmiany obserwowane po udarze mézgu. W celu
réznicowania konieczne moze byé badanie obrazowe mézgu.
Poza zmianami w polu widzenia moga by¢ obecne cechy zespotu
pomijania jednostronnego/ nieuwagi pofowiczej (8). Wiegkszo$¢
chorych z PCA ma zaburzenia pola widzenia pod postacig jed-
noimiennych hemianopsji lub kwadrantonopsji, wynikajgcych
z uszkodzenia tylnych obszaréw korowych mézgu, czyli obszaréw
pierwszo- i drugorzedowych regulujgcych funkcje postrzegania
wzrokowego. Badanie pola widzenia powinno by¢ wykonywane
u starszych oséb, ktére skarzg si¢ na zaburzenia postrzegania
wzrokowego — niewyttumaczalne w badaniu okulistycznym —
szczeg6inie wtedy, kiedy utrudniajg one prowadzenie samocho-
du, czytanie i rozpoznawanie twarzy — to moze wskazywacé na
obecno$é PCA i wpltywaé na przyspieszenie rozpoznania (11).
W nielicznych doniesieniach po$wigconych badaniu wzrokowych
potencjatéw wywotanych wzorcem (pattern VEP, PVEP) w prze-
biegu PCA obserwuije sie wydtuzenie latencji, szczegélnie pdzniej-
szych komponentéw (N140, P200) (12), to sugeruje uszkodzenie
pofgczen miedzy pierwszorzedowymi obszarami kory wzrokowej,
osrodkami kojarzeniowymi i skroniowo-ciemieniowo-potyliczny-
mi obszarami analizy informacji wzrokowej (10, 12). U niektérych
chorych z PCA nie obserwuje sie zadnych zmian w zakresie wzro-
kowych potencjatéw wywotanych (8), u innych majq one charak-
ter asymetryczny (obnizenie amplitudy P100, z wydtuzong laten-
cja po lewej stronie i prawidtowymi warto$ciami po prawej) (13).

Rola lekarza okulisty w rozpoznawaniu PCA

Zanik korowy tylny jest bardzo rzadko wystepujgca choroba
i niewielu lekarzy specjalistéw jest $wiadomych jej istnienia.
Chorzy z PCA najcze$ciej trafiajg najpierw do lekarza okulisty,
w przeciwienstwie do chorych na typowa posta¢ AD, poniewaz
skarza sie gtéwnie na zaburzenia narzgdu wzroku, a nie pamieci
(7). W wiekszosci przypadkéw PCA ocena lekarza okulisty wy-
kluczajgca obwodowg przyczyne zaburzen widzenia nie sktania
pacjenta do poszukiwania pomocy u lekarza innej specjalno$ci,
lecz u innego okulisty. Pacjentéw tych powinno sie kierowaé do
specjalistycznych poradni zajmujacych sie schorzeniami neuro-
degeneracyjnymi.

Przyczyng stawiania btednej diagnozy PCA lub opdznien
w jej stawianiu jest nie tylko niedostateczne rozpowszechnie-
nie wiedzy o tym schorzeniu, lecz takze jego nietypowe objawy.
Diagnostyka réznicowa u chorych z PCA moze by¢ trudna, jesli
oprécz zaniku korowego maja oni réwniez obwodowe zaburzenia
widzenia. W takiej sytuacji wazna jest ocena gnozji wzrokowej
i wskazanie jej jako przyczyny zaburzen widzenia (3). Pomocna
w rdéznicowaniu moze by¢ ocena rozpoznawania obiektéw na
rysunkach konturowych, rozpoznawania obiektéw na rysunkach
nafozonych, kopiowania rysunkéw (14), rysowania obiektéw na
polecenie stowne (np. tarczy zegara z oznaczeniem wskazanej
godziny, np. choinki lub kwiatka) oraz obrysowywanie konturéw
figur geometrycznych. Problemy z rozpoznawaniem przedmio-
téw na rysunkach moga mie¢ réwniez chorzy na zaawansowa-
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ng klasyczng posta¢ AD. W takim przypadku mozna zastosowaé
test Mini-Cog, polega on na powtérzeniu przez pacjenta bezpo-
$rednio i po odroczeniu 3 stéw, narysowaniu tarczy zegara na
polecenie i przypomnieniu powtarzanych uprzednio stéw (15).
Chorzy z PCA, w przeciwienstwie do chorych na typowa AD,
nie beda mieli probleméw z powtdrzeniem 3 stéw po odrocze-
niu, rysunek zegara natomiast bedzie nieprawidiowy — z bted-
nym rozmieszczeniem godzin i wskazéwek na tarczy (9).

Do oceny korowych zaburzen widzenia stuzy Cortical Vision
Screening Test (Corvist) zaprojektowany dla lekarzy okulistéw
i stosowany do diagnozowania chorych z PCA (12). Pozwala
on na ocene ostro$ci wzroku do blizy, rozpoznawania ksztattéw
i ich wielko$ci, odcieni barw, twarzy, ,efektu nattoku”, zdolno-
$ci przeszukiwania wzrokowego, syntezy bodzcéw wzrokowych
i wyodrebniania obiektéw z tta. Ponadto w rozpoznawaniu koro-
wych zaburzen widzenia pomocna moze by¢ tablica z obrazka-
mi do badania ostro$ci wzroku u dzieci. Chorzy z PCA prawdo-
podobnie bedg mieli trudnosci z podaniem nazwy wiasciwego
optotypu, szczegéinie w przypadku najwigkszych obiektdw.

Podsumowanie

W przypadku podejrzenia postepujgcych korowych zaburzen
widzenia u pacjentéw w starszym lub $rednim wieku po wyklu-
czeniu okulistycznych przyczyn pogorszenia widzenia wskazane
jest skierowanie ich do o$rodka specjalizujgcego sie w diagno-
zowaniu chordb neurodegeneracyjnych.
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