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TWSTRS - Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale, Skala Oceny
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Streszczenie

Wprowadzenie: We wczesniejszych badaniach wykazano, iz w chorobie Huntingtona (HD)

wystepuja zaburzenia samoswiadomosci objawow ruchowych, zaburzen poznawczych oraz
dysfunkcji wykonawczych. U pacjentow z chorobg Parkinsona (PD) zaburzenia
samoswiadomos$ci objawow wigzano z otgpieniem. W piSmiennictwie brakuje
kompleksowych badan porownujacych samoswiadomos$¢ objawoéw w HD 1 PD.

Cel: Badanie mialo na celu poréwnanie samoswiadomosci szerokiego spektrum objawow w
HD z samo$wiadomos$cig objawdéw w PD z dyskinezami (PDdys), PD bez dyskinez (PDndys)
oraz w dystonii szyjnej (CD). Oceniono globalne nasilenie objawdéw ruchowych, nasilenie
specyficznych objawdw ruchowych (ruchoéw/dyskinez plasawiczych, parkinsonizmu, kreczu
karku), zaburzen pamigci, dysfunkcji wykonawczych oraz zaburzen w wykonywaniu
czynno$ci zycia codziennego. Pordwnanie pacjentéw z HD oraz PDdys umozliwitlo ocene
percepcji ruchow plasawiczych jako podstawowego oraz statego objawu ruchowego (w HD)
oraz objawu przemijajacego 1 zwigzanego z zaawansowanym etapem choroby (w PDdys).
Poréwnanie z pacjentami z PDndys umozliwilo zestawienie percepcji objawow
parkinsonizmu na dwoéch réznych etapach choroby. Grupe z CD wybrano jako grupe
kontrolng, gdyz CD wiaze si¢ zarbwno z problemami ruchowymi jak 1 emocjonalnymi, moze
by¢ rowniez powodem stygmatyzacji, podczas gdy funkcjonowanie poznawcze jest dobrze
zachowane w tej chorobie. Samoswiadomos$¢ objawdw oceniano poprzez poroOwnanie ocen
pacjentow 1 opiekunéw odnosnie funkcjonowania pacjenta oraz poprzez zestawienie ocen
subiektywnych z oceng obiektywna (w przypadku zaburzen ruchowych oraz pamigci).
Przeanalizowano rowniez czynniki mogace przyczynia¢ si¢ do zaburzen samos$wiadomosci
objawow, takie jak: zaburzenia kontroli poznawczej 1 pamiegci, zaburzenia propriocepcii,
zaburzenia nastroju, unikowe strategie radzenia sobie w sytuacjach trudnych oraz globalne

zaburzenia funkcji poznawczych.



12

Osoby badane: Zbadano 89 par pacjent-opiekun (23 z HD, 25 z PDdys, 21 z PDndys and 20 z
CD). Ogoélny stan funkcjonowania poznawczego w HD oraz PDdys byl na podobnym
poziomie. Wszyscy pacjenci zostali zdiagnozowani przez do$wiadczonego specjaliste w
zakresie movement disorders. Inne powazne schorzenia neurologiczne wykluczono badaniem
neuroobrazowym oraz badaniem neurologicznym. W HD rozpoznanie kliniczne w kazdym
przypadku potwierdzono badaniem genetycznym. W badaniu wzigty udzial osoby, ktore
uzyskaly minimum 20 punktow w badaniu Mini-Mental State Examination i ktorych stan
kliniczny (nasilenie ruchow plasawiczych oraz zaburzen okoruchowych) nie uniemozliwiat
przeprowadzania badania, oraz ktérych bliscy zgodzili si¢ na wzigcie udziatu w badaniu.

Metody: Badanie neurologiczne sktadato si¢ z czesci ruchowej oraz Skali Niezaleznos$ci z
Ujednoliconej Skali do Oceny Choroby Hungtingtona (UHDRS) w HD, czesci II-1V
Ujednoliconej Skali do Oceny Choroby Parkinsona (UPDRS), Skali Hoehn-Yahra i Schwaba-
Englanda w PD, oraz Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWSTRS) w CD.
Kwestionariusz pamigci, Kwestionariusz Dysfunkcji Wykonawczych oraz Skale Oceny
Niesprawnosci w Chorobie Parkinsona wykorzystano w kwestionariuszowej ocenie
funkcjonowania pacjentow. Oceng t¢ uzupehiono serig 15 filméw obrazujacych rézne objawy
(5 z objawami plgsawicy- z UHDRS, 5 z typowymi objawami parkinsonizmu z UPDRS, 5 z
TWSTRS z objawami kreczu karku). Wszystkie skale byly wypetniane niezaleznie przez
pacjenta oraz osobe bliskg / opiekuna. W badaniu neuropsychologicznym oceniano globalny
stan funkcjonowania poznawczego (Mini-Mental State Examination), zdolno$¢
zapamietywania materiatu stownego (Auditory Verbal Learning Test) oraz kontrolg
poznawczg (fragment proby Tower of Toronto, proba interferencji poznawczej). Ponadto,
nastrd] pacjenta byl oceniany z uzyciem Inwentarza Depresji Becka oraz Skali Oceny

Depresji Montgomery-Asberg. Przedchorobowe strategie radzenia sobie w sytuacjach
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trudnych oceniono z uzyciem zmodyfikowanego (pod katem opiekundéw pacjentow) Ways of
Coping Questionnaire.

Wyniki: Stwierdzono, iz osoby z HD wykazuja zaburzong samo$wiadomo$¢ objawow we
wszystkich badanych sferach. Podczas gdy u pacjentow z HD wystgpita ogdlna tendencja do
niedoceniania nasilenia objawow, w PDdys stwierdzono zar6wno niedocenianie, jak i
przecenianie objawow w zakresie sfery ruchowej oraz niesprawnos$ci w czynnos$ciach zycia
codziennego. Zaburzenia samoswiadomosci objawow w HD 1 PD sg zwigzane z deficytem
kontroli poznawczej, depresja oraz unikowymi strategiami radzenia sobie. Zgromadzone dane
nie potwierdzity zwigzku zaburzen pamigci oraz zaburzen czucia z samoswiadomos$cig
objawow. Ogdlny nizszy poziom funkcjonowania poznawczego jest zwigzany z mniejsza
samoswiadomoscig objawow w PD.

Whioski: Wyniki wskazujag na globalne niedocenianie deficytow w HD oraz zardwno
przecenianie jak 1 niedocenianie zaburzen ruchowych oraz niesprawnos$ci w czynno$ciach
zycia codziennego w zaawansowanej chorobie Parkinsona. W HD zaburzona
samoswiadomos$¢ objawow jest typowym zjawiskiem, za$ w PD niezgodno$¢ ocen
funkcjonowania osoby chorej dokonywanych przez samego pacjenta i opiekuna moze by¢
zwigzana z fluktuacjami stanu klinicznego oraz otgpieniem. Dane z badania podkreslaja
znaczenie zbierania wywiadu od opiekuna pacjenta podczas rutynowych badan

neurologicznych, w szczegdlnosci w przypadku osoéb z HD.
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Summary

Background: Previous research has shown that Huntington’s disease (HD) patients have
limited awareness of motor, executive and cognitive dysfunction. In Parkinson’s disease (PD)
patients disturbed self-awareness was attributed to dementia. Literature lacks in detailed
comparative studies on the self-awareness of symptoms in HD and PD.

Aim: The study aimed at comparing self-awareness of a variety of symptoms in HD with PD
with dyskinesias (PDdys) and without dyskinesia (PDndys) and cervical dystonia (CD).
Symptoms analysed include: motor symptoms in general, specific motor symptoms (choreic
movements/ dyskinesias, parkinsonism, torticollis), memory problems, dysexecutive deficits
and daily function impairment. Comparison of HD and PDdys enables assessment of the
patient’s perception of choreic movements when they are the core and stable more symptom
(as in HD) and when they are temporary and related to the advanced stage of the disease (as in
PDdys). Comparison with PDndys patients enabled comparison of the patient’s perception of
the core Parkinsonian symptoms at two different disease stages. CD group served as a control
group as CD causes both motor and emotional problems, as well as social stigma, while
cognitive function is well preserved in this condition. Self-awareness was assessed by
comparing patient’s and caregiver’s rating of the patient’s function and by correlating these
subjective assessment data with objective results (in case of motor and memory function).
Factors that could contribute to the impaired self-awareness of symptoms, such as cognitive
control deficits, memory dysfunction, impaired proprioception, mood disturbance, avoidance
coping strategies and global cognitive impairment, were also analysed.

Patients: Eighty-nine patient and proxy pairs participated in the study (23 with HD, 25 with
PDdys, 21 with PDndys patients and 20 with CD). Cognitive status of HD and PDdys patients
was comparable. All the patients were diagnosed by experienced movement disorders

specialists. Other major neurological disorders were excluded by neuroimaging and clinical
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examination. HD clinical diagnosis was supported by genetic testing in each case. Patients
having scored at least 20 points in Mini-Mental State Examination whose choreic and
oculomotor impairment did not prevent the neuropsychological assessment and whose proxies
agreed to participate, were invited to participate in the study.

Methods: Neurological examination comprised of Motor Section and Independence Scale of
Unified Huntington’s Disease Rating Scale (UHDRS) in HD, Unified Parkinson’s Disease
Rating Scale (UPDRS) parts 1I-IV accompanied by Hoehn-Yahr and Schwab-England Scale
in PD and Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWSTRS) in CD.
Questionnaires used to assess the patient’s function included: Memory Self-Rating Scale,
Dysexecutive Questionnaire, Self-Assessment Parkinson’s Disease Disability Scale. They
were accompanied by a series of 15 films demonstrating different symptoms (5 with chorea-
derived from UHDRS, 5 with typical parkinsonian symptoms derived from UPDRS and 5
from TWSTRS with torticollis). All of the scales were administered independently to the
patient’s and his/her caregiver/ proxy. Neuropsychological assessment addressed global
cognitive function (Mini-Mental State Examination), verbal learning (Auditory Verbal
Learning Test), cognitive control (adaptation of Tower of Toronto, cognitive interference
trial). Moreover, patients’ mood was assessed by means of Beck Depression Inventory and
Montgomery-Asberg Depression Rating Scale. Premorbid coping strategies were measured in
a caregiver-adapted modification of Ways of Coping Questionnaire.

Results: The study results confirm that HD patients demonstrate deficient self-awareness of
symptoms across all analysed domains. While HD patients tend to overally underestimate the
degree of dysfunction, PDdys patients both underestimate and overestimate motor dysfunction
and daily disability. Deficient self-awareness in HD and PD is linked to cognitive control
impairment, depression and avoidance coping strategies. The results did not confirm the

relationship of memory impairment of proprioception impairment with deficient self-
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awareness of symptoms. Global cognitive impairment is related to disturbed self-awareness in
PD.

Conclusions: The results indicate overall underestimation of deficits by HD patients and both
over- and underestimation of motor dysfunction and ADL impairment in advanced PD.
Deficient self-awareness seems typical for HD, while in PD disagreement in the ratings of the
patients’ function among patients and caregivers may be linked to clinical fluctuations and
dementia. The data highlight the need of interviewing the patient’s caregiver in routine

neurological assessments, especially in case of individuals with HD.
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1. Wprowadzenie do problematyki badawczej

1.1 Samoswiadomo$¢ objawdw — ujecie historyczne i obecny stan wiedzy

1.1.1 Pojecie samos$wiadomosci objawow w neuropsychologii

Zagadnienia dotyczace samos$wiadomosci (self-awareness) sa przedmiotem badan
takich nauk jak psychologia, medycyna, filozofia, jak 1 dziedzin im pokrewnych. Zaburzenia
samoswiadomosci deficytow motorycznych, sensorycznych oraz poznawczo-behawioralnych
moga pojawia¢ si¢ zarOwno w wyniku ogniskowych jak i1 rozlanych uszkodzeh mozgu
(Prigatano, 1999a). Jedna z 13 zasad rehabilitacji neuropsychologicznej sformutowanych
przez Prigatano dotyczy wlasnie znaczenia oceny neurologicznego 1 psychologicznego
podloza zaburzen samoswiadomosci objawdw u pacjenta. Zasada 11 brzmi: ,,Zaklocenia
samoswiadomos$ci po uszkodzeniu mézgu sg czesto stabo rozumiane 1 w zwigzku z tym
podejmuje si¢ nieprawidlowe oddziatywania wzgledem pacjentow” (Prigatano, 1999b, s.4;
thumaczenie za: Prigatano, 2009, s.22).

Samoswiadomos$¢ w ujeciu neuropsychologicznym jest terminem wzglednie nowym w
piSmiennictwie  polskim  (Polanowska 1  Seniow, 2004). Termin ,zaburzenia
samoswiadomos$ci” (impaired self-awareness, deficits of self-awareness) zastapil wczesnie]
uzywane — S$lepota duchowa, agnozja, anozogonozja (anosognosia), ,brak percepcji
zaburzen” (imperception) 1 nieswiadomos¢ (unawareness). W nielicznych opracowaniach
pojawia si¢ termin ,,wglad” (insight), ktory trudno odnie$¢ do samoswiadomosci zaburzen
ruchowych, oraz zaprzeczanie zaburzeniom (denial of deficit), sugerujace psychodynamiczne
wyjasnienie nie§wiadomosci w odwolaniu do mechanizméw obronnych osobowosci (por.

Herzyk, 1996; Heilman, Barret 1 Adair, 1998; Pearce, 2002).
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1.1.2 Rys historyczny badan samoswiadomo$ci objawow

Pierwszy starozytny opis nieswiadomos$ci zaburzeh zawdzigczamy Senece, w erze
nowozytnej problem ten podjat von Monakow w 1885 roku, za$ pierwszy opis Slepoty
korowej u pacjenta z ogniskowym uszkodzeniem moézgu pochodzi z 1898 od Gabriela
Antona, od ktoérego nazwiska wzigl nazwe zespot Antona. Niezdolno$¢ do rozpoznania
wiasnych deficytow Munk nazwat w 1881 ,$lepota duchowa” (,,mind blindness”) a Freud w
1891 ,agnozja”. W 1914 roku Feliks Babinski wprowadzil termin ,,anozognozja” dla
okreslenia nieswiadomos$ci niedowltadu, juz wczesniej opisywane] przez Arnolda Picka.
Kolejnym terminem wprowadzonym do medycznego opisu zaburzen samos$wiadomosci w
1953 roku przez Critchley’a jest ,,anozodiaforia” objawiajaca si¢ emocjonalng obojetnoscia
wobec wiasnych deficytoéw przy braku werbalnego zaprzeczania im (za: Prigatano,1999a).
Obecnie termin ,,zaburzenia samos$wiadomosci” (impaired self-awareness, deficits of self-
awareness) zastapit wczesniej uzywany - nieSwiadomos$¢ (unawareness). (za: Herzyk, 1996;
Prigatano, 1999a).

Badania nad samos$wiadomos$cia w uszkodzeniach mézgu zaczgly sie rozwijaé w
latach 50-tych XXw. za sprawg ksigzki pt. ,,Denial of illness” Weinsteina 1 Kahna (1955; za:
Heilman, Barret 1 Adair, 1998), ale zainteresowanie badaczy tym zagadnieniem wzrosto
znacznie dopiero w latach 90-tych. (za: Deckel 1 Morrison, 1996). We wczesnych
opracowaniach pisano o anozognozji zaburzen jezykowych w afazji Wernicke’go,
nieswiadomos$ci zaburzen widzenia w zespole Antona oraz nieSwiadomosci niedowladu i
hemianopsji oraz objawow pomijania stronnego szczegdlnie po uszkodzeniu prawej potkuli
mozgu (za:Prigatano, 1999a). W najnowszym pismiennictwie dotyczacym samoswiadomosci
u pacjentbw z uszkodzeniem moédzgu najwigce] miejsca poswigca si¢ teoretycznym
rozwazaniom na ten temat (por. Morin, 2006), zaburzeniom samo$wiadomosci w nabytych

uszkodzeniach mézgu (Ownsworth, McFarland i McYoung, 2002; Flashman 1 McAllister,
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2002) 1 chorobach neurodegeneracyjnych (Flashman, 2002). Pomimo obecnosci utraty
wgladu w prezentowane zaburzenia w kryteriach diagnostycznych otepienia czotowo-
skroniowego (Neary i in., 1998) i1 danych przemawiajacych za mozliwo$cig pojawienia si¢
anozognozji w otgpieniach z procesem neurodegeneracyjnym obejmujagcym struktury
czotowo-podkorowe np. w chorobie Huntingtona, najwigcej badan dotyczacych zaburzone;j
samoswiadomos$ci objawow w otepieniach dotyczy choroby Alzheimera (Ecklund-Johnson i

Torres, 2005; Clare 1 in., 2005).

1.1.3 Wybrane ujecia teoretyczne samoswiadomos$ci

Morin (2006) na podstawie 9 neurokognitywnych modeli §wiadomos$ci wyrdznia 4
gléwne stany Swiadomosci: 1) nieprzytomnosé (unconscioussness)- stan charakteryzujacy si¢
brakiem odpowiedzi na bodzce naptywajace z ciala 1 z otoczenia, 2) przytomnosé
(consioussness) — stan charakteryzujacy si¢ zdolno$cig do skupiania uwagi na bodzcach
pochodzacych z zewnatrz organizmu 1 do przetwarzania tych bodzcow, 3) samoswiadomosé
(self-awareness) — stan charakteryzujacy si¢ zdolnoscig do skupiania uwagi przez jednostke
na sobie 1 przetwarzania informacji na swoj temat, zardwno prywatnych / osobistych (private
self-aspects; takich, ktore nie moga by¢ przedmiotem bezposredniej obserwacji dla innych
osob, jak np. emocje, stany fizjologiczne, wartosci, cele), jak 1 publicznych / pozaosobistych
(public self-aspects; takich, ktore moga by¢ przedmiotem bezposredniej obserwacji dla innych
osoOb, jak np. zachowanie jednostki, czy jej wyglad zewngtrzny), 4) meta-samoswiadomos¢
(meta-self-awareness) — stan charakteryzujacy sie ,,$wiadomoscig bycia swiadomym” (being
aware that one is self-aware) (por. Rycina 1).

Cytowana wyzej praca Morin’a z 2006 roku zawiera wyczerpujacy przeglad teorii
samoswiadomos$ci. Tutaj zostang przedstawione jedynie te neuropsychologiczne teorie

samoswiadomosci, ktére postuzg operacjonalizacji terminu ,,samoswiadomos$¢” w dalszej
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czgsci niniejszej rozprawy oraz pozwolg powigzaé cele poznawcze pracy z celami

praktycznymi badania.

samo$wiadomos$¢

meta-samoswiadomos¢

Rycina 1. Relacje migdzy zakresami poje¢ zwigzanych ze swiadomos$cia

Neuropsychologiczne opisy zaburzen samoswiadomosci objawdéw dotycza zar6wno
uogollnionych, jak 1 wybiorczych deficytow samoswiadomosci. Jak zauwaza Prigatano
(1999a) ten uogdlniony (niespecyticzny) badz tez izolowany (specyficzny) charakter deficytu
moze wynika¢ z lokalizacji uszkodzenia mézgu. Wyr6znia on cztery specyficzne zespoty
zaburzonej samoswiadomos$ci objawdw. w powigzaniu z kazdym z ptatow moézgu (czolowy
heteromodalny zespol zaburzen samoswiadomosci objawow - frontal heteromodal
disorders of impaired self-awareness, ciemieniowy heteromodalny zespol zaburzen
samoswiadomosci objawow - parietal heteromodal disorders of impaired self-awareness,
skroniowy heteromodalny zespol zaburzen samoswiadomosci objawow — femporal
heteromodal disorders of impaired self-awareness oraz potyliczny heteromodalny zespot

zaburzen samoswiadomosci objawow occipital heteromodal disorders of impaired self-
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awareness). Zgodnie z tg teorig uszkodzenie zlateralizowane powoduje zesp6t czesciowych
zaburzen samos$wiadomosci objawdw, za$§ lezja obupdtkulowa — pelen zespdt zaburzen
samoswiadomosci objawow. W tym ujeciu czolowy zespdl zaburzen samoswiadomosci
objawow charakteryzuja: brak $swiadomosci nieadekwatnych spotecznie zachowan, brak
swiadomosci zaburzen planowania, brak §wiadomos$ci obnizonej empatii. W ciemieniowym
zespole zaburzen samos$wiadomosci objawow wystepuja: nie§wiadomos¢ zaburzen funkcji
sensomotorycznych, brak $§wiadomo$ci niedowladu badz pomijania stronnego, brak
swiadomosci zaburzen rownowagi lub ograniczonej zdolnosci poruszania si¢ w przestrzeni.
Skroniowy zespol zaburzen samoswiadomosci objawdw charakteryzujg: brak $wiadomosci
zaburzen pamiegci, brak $wiadomosci zaburzonej percepcji bodzcow wzrokowych badz
shuchowych, bledne interpretacje ztozonych bodzcow wzrokowych oraz stuchowych mogace
prowadzi¢ do myslenia urojeniowego. Wreszcie, w potylicznym zespole zaburzen
samoswiadomosci objawow wystepuje brak $wiadomosci S$lepoty korowej czy tez
hemianopsji. Wariant czgsciowy w ramach kazdego z w/w zespoldw cechuje mniejsze
nasilenie zaburzen oraz brak rozumienia praktycznych implikacji stwierdzanych u siebie
deficytow, np. brak $wiadomosci zaburzen lokomocji w zwigzku z niedowladem. Ta
propozycja teoretyczna obejmuje wszystkie najczesciej obserwowane objawy zaburzen
samoswiadomosci objawow (zespot potyliczny zawiera w sobie zespol Antona, zespot
ciemieniowy — odwoluje si¢ do objawdéw opisanych przez Babinskiego, zespot skroniowy
probuje wyjasni¢ nieSwiadomos¢ zaburzen pamieci w zespole Korsakoff’a 1 nie§wiadomos¢
zaburzen stluchu fonematycznego w afazji Wernicke’go). Teoria ta nie posiada jednak
weryfikacji empirycznej, opiera si¢ na obserwacjach klinicznych. Wyzej wymienionym
uszkodzeniom mozgu powodujacym okreslone deficyty behawioralne, nie zawsze towarzyszy
ich zaburzona samos$wiadomos¢. Nie wiadomo wigc, czy mozna wydzieli¢ okolice w ramach

w/w obszar6w mdzgu, odpowiadajace za pojawienie si¢ zaburzonej samoswiadomosci
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objawu. Niewykluczone, i1z niezbednym warunkiem pojawienia si¢ zaburzen
samoswiadomos$ci objawow jest dysfunkcja okolic czolowych, powodujaca zaburzenia
autorefleks;ji 1 wgladu.

Ze wzgledu na mnogos¢ ujec teoretycznych samoswiadomosci przyjeto w tej pracy, ze
samoswiadomos$¢ jest zdolnoscig bycia przedmiotem poznania dla samego siebie (,,’self-
awareness’ refers to the capacity to become the object of one’s own attention”; Morin, 2006),
ktora warunkuje wiedz¢ na temat swojego stanu fizycznego i psychicznego.

Crosson 1 in. (1989) wyr6zniaja dla celow praktycznych 3 poziomy samoswiadomosci
deficytow: Swiadomos¢ intelektualng (intellectual awareness of deficits), okresowo
pojawiajaca sie Swiadomos¢ deficytow (emergent awareness of deficits) oraz Swiadomos$¢
antycypacyjna (anticipatory awareness of deficits), (thimaczenie termindw wg propozycji
Seniow 1 Polanowskiej, 2004). W tym ujeciu teoretycznym swiadomos$¢ intelektualna stanowi
najnizszy poziom s$wiadomosci, za$ $wiadomos$¢ antycypacyjna - najwyzszy. Chory z
zachowang $wiadomoscig intelektualng jest w stanie m.in. dostrzec deficyty fizyczne (np.
porazenie konczyny), relacjonowac¢ deficyty, ktore przypisuja mu inne osoby, mimo iz sam
nie jest przekonany o ich wystgpowaniu, opisywac¢ deficyty fizyczne przy minimalizowaniu
zmian poznawczych. Pacjent z okresowo pojawiajacg si¢ $wiadomoscig rozpoznaje
negatywne konsekwencje danego deficytu w konkretnej sytuacji, bez ich przewidywania jak
rowniez opisuje niektore trudnosci w odpowiedzi na pytania dotyczace radzenia sobie w
okreslonej sytuacji. Osoba wykazujaca si¢ §wiadomoscig antycypacyjng: zdaje sobie sprawg z
koniecznosci modyfikacji celow zyciowych, przewiduje, iz w przysziosci moga wystapicé
trudno$ci w niektorych sferach funkcjonowania, stawia sobie realistyczne cele 1 wybiera
alternatywne formy aktywnos$ci. Crosson 1 in. (1989) poza mozliwoscig wystapienia zaburzen
na kazdym z trzech powyzszych pozioméw $wiadomosci wymieniajg rOwniez zaprzeczanie

jako psychologiczny mechanizm obronny bedacy reakcja na obserwowane deficyty.



23

Teoria Crossona 1 in. (1989) ma implikacje praktyczne 1 okresla dla kazdego z w/w
poziomow $wiadomosci zakres dostepnych dla pacjenta strategii kompensacyjnych (por.
Tabela 1). Tak wiec pacjent, ktory zdaje sobie sprawe z deficytu na poziomie intelektualnym,
ale nie dostrzega swoich trudnosci na biezaco w konkretnych sytuacjach zycia codziennego 1
nie jest w stanie przewidywac ich konsekwencji jest w stanie korzysta¢ tylko z kompensacji
zewnetrznej (external compensation). W przypadku pacjenta z chorobg Huntingtona
(Huntington’s disease, HD), majacego trudnosci z planowaniem 1 monitorowaniem
zachowania moze to oznacza¢ stworzenie planu wykonania czynnosci przez opiekuna i
udzielanie pacjentowi na biezaco wskazowek odnosnie kolejnego etapu wykonania (por.
Bourne 1 in., 2006). Pacjent z okresowo pojawiajaca si¢ $wiadomoscig deficytow poza
kompensacja zewnetrzng jest w stanie wykorzystywac¢ rowniez kompensacje sytuacyjng
(situational compensation), tzn. nauczy¢ si¢ zawsze stosowa¢ w danej sytuacji okreslong
strategi¢ dzialania. Ten sposob kompensacji wymaga udziatu terapeuty tylko w fazie
automatyzacji nawyku. Odwotujac si¢ do przyktadu pacjenta z HD z zaburzeniami funkcji
wykonawczych, kompensacja sytuacyjna moze obejmowac stworzenie wspdlnie z terapeutg
planu czynnos$ci niezbednych do wykonania przy wychodzeniu z domu 1 wyuczenie si¢
wykonywania ich w stalej kolejnosci (np.: 1. przygotowanie ubrania do wyjscia, 2.
zamknigcie okien, 3. sprawdzenie, czy kuchenka jest wylaczona, 4. ubranie si¢, 5. zamknigcie
drzwi). Chory z izolowanymi zaburzeniami $wiadomosci antycypacyjnej poza dwoma w/w
sposobami kompensacji moze stosowal rowniez strategie kompensacyjne oparte na
biezacym rozpoznaniu problemu (recognition compensation). Ten typ strategii ma
zastosowanie wtedy, gdy okreslone sytuacje nie zawsze bedg nastrgczaty choremu trudnosci,
a bedzie on w stanie samodzielnie odrdézni¢ sytuacje wymagajace zastosowania strategii
kompensacyjnych od takich, w ktorych mozliwe jest efektywne wykonanie czynnosci bez

stosowania zadnych strategii. Dla przyktadu, u pacjenta z chorobg Parkinsona (PD) sprawnos¢
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ruchowa ulega znaczacym fluktuacjom w ciggu dnia 1 wskazane byloby, aby pacjent nauczyt
si¢ na biezgco rozpoznawac sytuacje wymagajace zastosowania strategii kompensacyjnych,
np. ten sam chory z nasilonymi dyskinezami podczas $niadania moze zdecydowac si¢ na
wypicie herbaty przez rurke (widzac, ze rozlat herbate podczas nalewania jej z czajnika) - nie
mogac utrzyma¢ w dioni filizanki, za$ w innej sytuacji, gdy ruchy sa mniej nasilone moze pic¢
herbate trzymajac kubek w dioni. Podazajac dalej za tym przyktadem, jesli ten sam chory
wychodzac z domu na przyjecie imieninowe zabierze ze sobg rurke do picia, przewidujac
mozliwe trudnosci z utrzymaniem szklanki w rece, bedzie to $wiadczylo o kompensacji
antycypacyjnej (anticipatory compensation). Ten rodzaj kompensacji wymaga peinej
swiadomosci danego deficytu.

Aktualnie zaburzenia samos$wiadomosci objawOw s3 ujmowane na continuum od
braku samo$wiadomos$ci objawoéw do petlnej samoswiadomosci objawdw, uznajac iz pacjenci
moga wykazywaé czg¢Sciowo zachowang samoswiadomo$¢ objawOw, nie mozna ich
natomiast podzieli¢ na osoby z anozognozja 1 bez anozognozji, jak zaktadaty to wczesniejsze

zerojedynkowe ujecia tego zagadnienia.
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Tabela 1. Swiadomo$¢ i mozliwosci kompensaciji (za: Crosson i in., 1989)

Glowny deficyt Swiadomosci Dostepne strategie kompensacyjne

zaburzenia $wiadomosci intelektualnej | kompensacja zewnetrzna

deficytow

zaburzenia okresowo pojawiajacej si¢ | kompensacja zewnetrzna

swiadomosci deficytow kompensacja sytuacyjna

zaburzenia $wiadomos$ci antycypacyjnej | kompensacja zewnetrzna
deficytow kompensacja sytuacyjna
kompensacja oparta na  biezagcym

rozpoznaniu problemu

zachowana §wiadomos$¢ zaburzen kompensacja zewnetrzna

kompensacja sytuacyjna

kompensacja oparta na  biezagcym
rozpoznaniu problemu

kompensacja antycypacyjna

1.1.4 Znaczenie oceny samos$wiadomosci objawow w praktyce neuropsychologicznej

Ocena samoswiadomosci objawOw u pacjenta ma kluczowe znaczenie dla planowania
oddziatywan terapeutycznych (por. 1.1.1, 1.1.3) oraz formulowania zalecen dla opiekundéw
pacjentow (Crosson 1 in., 1989). Pacjent §wiadomy zaburzen dostrzega konieczno$¢ kontaktu
ze specjalista (lekarzem, psychologiem, fizjoterapeuta, logopeda itd.), rozumie cel
przyjmowania okreslonych lekéw 1/lub samodzielnego wykonywania ¢wiczen oraz innych
zalecen medycznych. Chory §wiadomy swoich ograniczen bgdzie w stanie bra¢ je pod uwage
przy planowaniu swojej aktywnosci, a gdy to konieczne prosi¢ o pomoc opiekuna. Bedzie on
w stanie samodzielnie poszukiwa¢ metod kompensacji swoich trudnosci, uczy¢ si¢ metod
kompensacji proponowanych przez terapeute¢ oraz odrdzniania sytuacji wymagajacych
stosowania strategii kompensacyjnych od tych, ktore ich uzycia nie wymagaja (co nabiera
szczegblnej wagi w chorobach cechujacych sie fluktuacjami natezenia objawow- jak np. w

chorobie Parkinsona).
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Zaburzong samo$swiadomos$¢ objawow nalezy tez uwzgledni¢ w procesie orzecznictwa
rentowego oraz w sytuacjach, gdy na podstawie informacji z wywiadu niezbedna wydaje si¢
hospitalizacja psychiatryczna lub umieszczenie chorego/ej, ktéremu/ej nie mozna zapewnic
opieki w warunkach domowych, w zakladzie opiekunczo-leczniczym (za: Sitek, Stawek i
Wieczorek, 2008).

Zaburzenia funkcji wykonawczych, ktorym czesto towarzyszy ich nieswiadomosc,
moga powodowa¢ podejmowanie przez chorego szkodliwych dla niego decyzji: np.
nieprzemyslane zakupy przez telefon lub Internet, zacigganie niekorzystnych kredytow.
Doktadna ocena samo$wiadomosci objawOw u pacjenta moglaby w tej sytuacji pomoc ustali¢
bezpieczny dla pacjenta zakres autonomii (por. Woods 1 Pratt, 2005).

W przypadku przejecia organizacji leczenia przez opiekuna, odbywa si¢ ono przy
niepetnej wspollpracy pacjenta a niekiedy takze wbrew jego woli. Sytuacja taka jest
potencjalnym zrédlem konfliktow miedzy chorym a jego rodzing lub chorym a personelem
medycznym. W tej sytuacji znaczenia nabiera psychoedukacja opiekundéw, a w szczegdlnosci
zrozumienie mechanizmow, lezacych u podstaw zachowan chorych. Chodzi tu zwlaszcza o
postrzeganie probleméw chorego przez opiekuna jako zaburzen samoswiadomosci 1 kontroli
bedacych rezultatem choroby, nie za$ jako problem relacji opiekuna i pacjenta, co skutkuje
przypisywaniem temu ostatniemu ,,agresywnosci’, ,,niewdziecznosci”, ,,egocentryzmu’ jako
statych cech charakteru majacych przedchorobowy rodowod (za: Sitek, Stawek 1 Wieczorek,

2008).

1.1.5 Metodologia pomiaru samo$wiadomosci objawow w schorzeniach

neurodegeneracyjnych

Pomiar samoswiadomosci objawow wymaga adekwatnego doboru kryterium, z

ktorym bedzie mozna porownywaé samowiedze pacjenta o prezentowanych zaburzeniach.
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Wybdr metody pomiaru samoswiadomosci objawow zalezy gltownie od operacjonalizacji
pojecia ,,samo$swiadomosci objawOw”, mozliwosci poznawczych pacjenta, iloSci czasu
przeznaczonej na badanie oraz celu pomiaru samoswiadomosci objawoéw. Jesli np.
samoswiadomo$¢ objawOw jest rozumiana jako ,,zdolno$¢ percepcji przez pacjenta roéznicy
migdzy przedchorobowym, a obecnym funkcjonowaniem pamigci, mozliwe jest zastosowanie
kwestionariusza, w ktorym pacjent bedzie ocenial obecny stan pamigci wzgledem stanu
przedchorobowego (ocena pamieci jako lepszej/ gorszej niz przed zachorowaniem) i
porownanie ocen pacjenta z kryterium obiektywnym. Je$li natomiast samos$wiadomos¢
objawow jest rozumiana jako ,,zdolno$¢ oceny efektywnos$ci radzenia sobie w sytuacjach
zycia codziennego”, jako kryterium odniesienia mozna zastosowac tzw. oczekiwany poziom
wykonania danej czynnosci 1 sformulowac pytania tak, aby pacjent ocenit ile trudu wymaga
od niego wykonanie danej czynnos$ci 1 na ile wymaga pomocy drugiej osoby.
Ocene pacjenta odnosnie wlasnego poziomu funkcjonowania mozna odnies¢ do
danych uzyskanych od opiekuna, pomiaru testowego oraz danych z obserwacji kliniczne;j.
Stosowanie wysublimowanych metod oceny samo$wiadomosci objawow u pacjentow
z zaburzeniami funkcji poznawczych (w szczegdlnosci z zaburzeniami pamigci operacyjnej,
czy zaburzeniami funkcji j¢zykowych) moze dawac zafalszowane wyniki, dlatego tez metody
do nich adresowane powinny mie¢ jak najprostszg konstrukcje 1 uwzglednia¢ mozliwosci
poznawcze badanych osob.
Clare 1 . (2005) w obszernym przegladzie literatury nt. $wiadomosci w otepieniu
wyroznili pie¢ glownych podejs¢ do pomiaru zaburzen samoswiadomos$ci objawow:
1) zastosowanie metod opartych na ocenie klinicysty (clinician rating methods)
2) zastosowanie metod kwestionariuszowych (questionnaire-based methods)
3) zastosowanie metod odwotujacych si¢ do oceny wykonania (performance-based

methods)
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4) zastosowanie metod fenomenologicznych (phenomenological methods)
5) zastosowanie metod wielowymiarowych / zastosowanie kombinacji metod

(multidimensional / combined methods)

Trzy pierwsze sposrdd w/w metod maja charakter iloSciowy, za$ metody
fenomenologiczne pozwalajg na jakosciowa ocen¢ samoswiadomosci objawow. Metody 1 1 2
odwoluja si¢ do subiektywnej oceny osoby drugiej (klinicysty vs. opiekuna), za§ metoda 3
pozwala na odniesienie si¢ do obiektywnego pomiaru ocenianej funkcji (np. poziomu
wykonania zadania pamigciowego lub tez motorycznego). Kazde z w/w podejs¢ posiada
pewne ograniczenia, ktore zostang tu pokrdtce przedstawione.

Warto$¢ pierwszej metody opartej na wywiadzie przeprowadzanym z pacjentem
przez doswiadczonego klinicyste moze by¢ zalezna od osoby prowadzacej wywiad — poziomu
jej wiedzy neurologicznej, psychologicznej oraz neuropsychologicznej, jej zdolnosci
interpersonalnych oraz relacji klinicysta-pacjent. Na podstawie wywiadu, bez obserwacji
pacjenta trudno jest tez oceni¢ mozliwe dysocjacje miedzy deklarowang przez pacjenta
wiedza nt. objawow a ich §wiadomoscig implicite, ktora moze ujawni¢ si¢ w zachowaniu (za:
Clare 1 in., 2005).

Metoda druga polega na analizie subiektywnych ocen pacjentéw udzielonych na
pytania kwestionariuszowe odnoszace si¢ do badanej sfery funkcjonowania i/ lub poréwnaniu
tych ocen z ocenami uzyskanymi w analogicznych kwestionariuszach od osob bliskich (za:
Clare 1 in., 2005). Przykladem zastosowania tej metody moze by¢ uzycie Kwestionariusza
Dysfunkcji Wykonawczych (Dysexecutive Questionnaire, DEX) z Behavioural Assessment of
Dysexecutive Syndrome (BADS), ktéry niezaleznie wypetniajg pacjent i opiekun / osoba
bliska. Metody kwestionariuszowe sg podatne na tendencje do dysymulacji 1 szczegolnie w
przypadku pytan dotyczacych zachowan negatywnie postrzeganych spotecznie pacjenci moga

udziela¢ na nie odpowiedzi zgodnych z aprobatg spoleczng, a nie z aktualnym poziomem
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samowiedzy. Kolejny problem metodologiczny stanowi wplyw na ocen¢ pacjenta zaburzen
nastroju 1 stosowanych przez niego przedchorobowych strategii radzenia sobie. Te same
czynniki oraz stopien obcigzenia opieka (caregiver’s burden) moga znieksztalca¢ ocene
zaburzen ujawnianych przez pacjenta dokonywang przez opiekuna. Ponadto niekiedy
niezgodnos$¢ ocen wynika z tego, iz subiektywna i obiektywna ocena danego zaburzenia moze
by¢ oparta na innych wskaznikach. Przyktadowo, opiekunowie pacjentow z PD stwierdzaja u
nich wigksze nasilenie objawdw depresyjnych niz sami chorzy. Nie wiadomo jednak, czy to
pacjenci nie zdaja sobie sprawy z nasilenia depresji, czy tez opiekunowie przypisuja chorym
wieksze nasilenie zaburzen nastroju. Opiekunowie dokonuja bowiem swoich ocen w oparciu
o zubozong ekspresje emocji (mimike, prozodi¢ oraz gestykulacj¢), ktéra nie musi
odzwierciedla¢ natezenia 1 rodzaju emocji przezywanych przez chorego (za: Sitek, Stawek i1
Wieczorek, 2008; por. Mathias, 2003).

Ocena kwestionariuszowa nastrgcza rowniez najwigcej trudnosci jesli chodzi o
formutowanie pytan kierowanych do pacjentow. Podstawowym ograniczeniem tego sposobu
pomiaru jest trudno$¢ przetozenia termindow klinicznych na pozycje testowe zrozumiate dla
pacjenta. W zwigzku z tym, stwierdzenie pacjenta, ze dany objaw u niego wystepuje lub nie,
zalezy od tego, czy rozumie on pytania kwestionariuszowe tak samo jak tworzacy je badacz.
Ma to szczeg6lne znaczenie w przypadku pytan dotyczacych zaburzen ruchowych. Rézne
rozumienie pytan testowych przez pacjenta 1 badacza moze rodzi¢ rozbiezno$ci, a nawet
sprzeczno$ci w odpowiedziach pacjentow (por. Sitek, Stawek 1 Wieczorek, 2008). W
przypadku nietypowych zaburzen ruchowych (innych niz np. drzenie czy oslabienie sily
mig$ni) czesto klinicysta 1 pacjent dysponujg skrajnie r6znym aparatem pojeciowym do opisu
obserwowanego zjawiska. Dla przyktadu w chorobie Parkinsona u pacjentow przez wiele lat
leczonych preparatami lewodopy pojawiajg si¢ dyskinezy (ruchy mimowolne). Termin ten

nie jest znany przez ogdl spoleczenstwa, za$ pacjenci te same ruchy nazywaja potocznie w



30

bardzo ro6zny sposob: ,plasanie” / ,ruchy plasajace”, ,tanczenie” / ,taneczne ruchy”,
,wiercenie si¢”, ,ptywanie” / ,ruchy ptywajace”, ,krecenie si¢”, ’dziwne ustawienia”,
,hadmierne ruchy”, ,nieprawidlowe ruchy”, ,dziwne ruchy”. Czesto tez probuja pokazad
lekarzowi o jakiego typu ruchy chodzi, gdyz nie wiedzg jak je nazwaé. W rozmowie z
pacjentem klinicysta moze wielokrotnie przeformutlowywaé pytanie o dyskinezy oraz
zademonstrowa¢ jakiego typu ruchu dotyczy pytanie, tak aby mie¢ pewnos¢, co do jego
wilasciwego zrozumienia przez pacjenta. W kwestionariuszu za$ pytanie o specyficzny objaw
zazwycza] formuluje si¢ jednokrotnie. Najlepszym sposobem dopytania pacjenta o rodzaj
ruchow (ktore moga miec charakter dyskinez plasawiczych) jest pokazanie choremu tych
ruchow. Pacjent samodzielnie relacjonujacy takie nadmiarowe ruchy lekarzowi, lub zapytany
o0 nie, moze je fatwo pomyli¢ z drzeniem.

Metoda trzecia obejmuje porOwnanie ocen chorego odno$nie swojego poziomu
funkcjonowania z kryterium obiektywnym (np. skalg neurologiczng oceniajaca sprawnosc¢
ruchowsg, czy tez wynikiem testu neuropsychologicznego oceniajagcego pamigé stowng).
Staboscig tego kryterium odniesienia jest pewnego rodzaju sztuczno$¢ sytuacji pomiaru w
gabinecie lekarskim / psychologicznym. Zycie codzienne stwarza kazdemu pacjentowi troche
inne wymagania (np. poziom trudnosci wejscia do wanny moze zaleze¢ od jej wysokosci), w
kazdym przypadku jednak odbiegaja one od standardowej sytuacji pomiaru w gabinecie
klinicysty.

Metoda czwarta opiera si¢ na szczegOtowej analizie wywiadu z pacjentem lub
rozmowy z pacjentem i opiekunem, a jej podstawe stanowi odniesienie pojecia §wiadomosci
do pojecia ,,ja” oraz tozsamosci. Metoda ta moze bazowaé na analizie nagrania audio
rozmowy z pacjentem 1 opiekunem lub nagrania wideo z zarejestrowanej sesji. W celu
zwigkszenia obiektywno$ci pomiaru, ocen samoswiadomosci objawéw moze dokonywac

specjalista, ktory wczesniej nie uczestniczyl w sesji.
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Podejscie wielowymiarowe wymaga uzycia kilku metod oceny samo$wiadomosci
objawow. Najczesciej dotychczas tgczono ze sobg poréwnanie pomiarow glebokosci deficytu
przez pacjenta 1 opiekuna z oceng rozbiezno$ci migdzy przewidywaniami (pacjenta i/lub
opiekuna) a rzeczywistym wykonaniem zadania (ruchowego badz poznawczego) (za:Clare 1
in., 2005).

Wydaje si¢, iz w badaniach naukowych najwigcej informacji moze dostarczy¢
podejscie wielowymiarowe, za§ podejscie fenomenologiczne moze by¢ bardzo przydatne w
planowaniu indywidualnych oddziatywan psychoterapeutycznych.

W niektorych badaniach stosowano ponadto model, w ktorym zar6wno pacjent jak 1
opiekun oceniali siebie oraz partnera (opiekuna/podopiecznego) (Ho, Robbins 1 Barker, 2006;
Hoth 1 1in., 2007). KrzyZzowe poréwnanie zgodno$ci ocen —np. stwierdzenie rozbieznosci ocen
opiekuna 1 pacjenta w odniesieniu do funkcjonowania pacjenta, przy jednoczesnej zachowane;]
zgodnosci ocen pacjenta i opiekuna w odniesieniu do funkcjonowania opiekuna, pozwala na
wykluczenie jako przyczyny rozbieznosci globalnych zaburzen formulowania sagdow i ocen u
pacjenta. Jednoczes$nie- skoro rozbiezno$¢ ocen pojawia si¢ tylko wtedy, gdy oceniany jest

chory, $wiadczy to o zaburzeniach samo$wiadomosci objawow.

1.2 Choroba Huntingtona

Objawy choroby Huntingtona (Huntington’s disease, HD) oraz jej rodzinny charakter
zostaty po raz pierwszy opisane w 1872 roku przez George’a Huntingtona, jednak dopiero w
1993 odkryto mutacje w genie IT15, odpowiedzialng za pojawianie si¢ objawdw choroby (za:
Harper, 2002). Choroba Huntingtona jest najczestszg poliglutaminowa chorobg
neurodegeneracyjng. Na terenie Europy Zachodniej i Ameryki Pdéinocnej dotyka ok. 3-10
osob na 10 000 populacji ogolnej (za: Gil 1 Rego, 2008). Ta przewlekta i postgpujaca choroba

jest dziedziczona w sposob autosomalnie dominujacy. Dzigki odkryciu mutacji na
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chromosomie 4 do praktyki klinicznej wprowadzono badania genetyczne potwierdzajace
kliniczne rozpoznanie choroby. Badanie genetyczne pozwala ustali¢ liczbg powtorzen tripletu
cytozyny-adeniny-guaniny (CAG) w genie kodujacym huntingtyne. Patologiczna liczba
powtorzen CAG wynosi 39 lub wigcej, za$ zakres 36-39 znajduje si¢ na granicy normy i
patologii. Obecnie poza badaniem genetycznym potwierdzajacym stwierdzone przez

klinicyste objawy choroby mozna wykona¢ rowniez badanie w okresie przedobjawowym.

1.2.1 Obraz kliniczny choroby Huntingtona

Objawy choroby Huntingtona moga pojawi¢ si¢ w kazdym wieku- od okresu
dziecinstwa po wiek starczy, jednak okres najwickszej zachorowalnosci (pomijajac postaé
miodziencza choroby) przypada na 4-tg 1 5-tg dekade zycia (por. Kremer, 2002). W obrazie
klinicznym choroby Huntingtona wyr6znia si¢ triade objawow ruchowych, poznawczych oraz
psychiatrycznych. Zaburzenia funkcji poznawczych (por. 1.2.2) oraz zaburzenia psychiczne
niejednokrotnie poprzedzaja pojawienie si¢ objawdéw ruchowych (por. Craufurd i Snowden,
2002). Do najbardziej charakterystycznych objawdéw ruchowych naleza: ruchy mimowolne o
charakterze plasawiczym oraz zaburzenia sakkadycznych ruchow galek ocznych.. W
pozniejszych etapach choroby pojawiajg si¢ ruchy o charakterze dystonicznym, zaburzenia
chodu, dyzartria 1 dysfagia, sztywnos$¢ oraz bradykinezja. Choroba trwa $rednio 15-20 lat
(por. Kremer, 2002). Zaburzenia psychiczne (o r6znym stopniu nasilenia) dotykaja niemal
wszystkich pacjentow. Wsrdd najczesciej] wystepujacych wyrdznia si¢ zaburzenia afektywne
(depresje, stany maniakalne oraz hipomaniakalne) oraz apatie. Poza tym wystepuja
zaburzenia zachowania (gldéwnie agresja), zaburzenia psychotyczne (urojenia, omamy),
legkowe 1 obsesyjno-kompulsywne (por. Craufurd i Snowden, 2002). Apatia zaliczana do
zaburzen neuropsychiatrycznych pozostaje w $cistym zwigzku z zaburzeniami funkcji

wykonawczych w HD, ktore zostang przedstawione w punkcie 1.2.3. Obecnie leczenie w
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chorobie Huntingona ma charakter wylgcznie objawowy (Sobow i Stawek, 2007, Adam i

Jankovic, 2008).

1.2.2 Neuropatologia choroby Huntingtona

Choroba Huntingtona wigze si¢ z procesem neurodegeneracyjnym, ktoéry na poczatku
obejmuje zwoje podstawy (gldwnie jadro ogoniaste oraz skorupe), pdzniej jednak
rozprzestrzenia si¢ na inne struktury podkorowe oraz obejmuje roéwniez kor¢ mozgu. W
badaniu neuropatologicznym obserwuje si¢ wzglednie uogolniong atrofie moézgowia, z dobrze
zachowang przysrodkowg czgscig plata skroniowego (z hipokampem wigcznie), co wyraznie
odr6znia ten proces neurodegeneracyjny od obserwowanego w chorobie Alzheimera
(Halliday 1 in., 1998). Atrofia korowa w HD jest jednak do$¢ powszechna, wbrew bardzo
popularnemu przekonaniu o tzw. otgpieniu podkorowym charakterystycznym dla HD
(Montoya 1 in., 2006). Zwigzek uszkodzen podkorowych charakterystycznych dla przebiegu
HD z obserwowanymi objawami ruchowymi, poznawczymi oraz afektywnymi tlumaczy
teoria funkcjonalnych petli czolowo-podkorowych Alexandra (Lawrence, Sakahian i Robbins,

1998).

1.2.3 Wyniki badan neuroobrazowych w chorobie Huntingtona

Badania MRI wykonywane u 0s6b z pozytywnym wynikiem badania genetycznego w
kierunku HD pokazujg obustronng atrofie¢ prazkowia jeszcze przed pojawieniem si¢
pierwszych objawdéw ruchowych (Aylward 1 ., 1994), tempo zaniku jest szybkie-
zmniejszenie objetosci zwojow podstawy obserwowano u chorych z HD juz po 10 m-cach
obserwacji (Aylward 1 in., 1997).

W badaniach SPECT hipoperfuzja prazkowia jest widoczna juz u bezobjawowych

nosicieli mutacji w obrebie IT 15 (Harris 1 in., 1999).
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Atrofia prazkowia oraz atrofia korowa uwidaczniajace si¢ w badaniach strukturalnych
korelujg z zaburzeniami funkcji poznawczych w HD, gt. z zaburzeniami pamigci operacyjne;j
oraz funkcji wykonawczych (por. Montoya 1 in., 2006). Podobnie, badania funkcjonalne
pokazuja obnizong aktywnos$¢ striatum 1 kory orbitalnej podczas rozwigzywania zadan typu

labirynty- wymagajacych planowania (Deckel 1 in., 2000).

1.2.4 Zaburzenia funkcji poznawczych w chorobie Huntingtona ze szczegdlnym

uwzglednieniem dysfunkcji wykonawczych

Zgodnie z obecng definicjg otepienia (Migdzynarodowa Statystyczna Klasyfikacja
Chordéb 1 Problemoéw Zdrowotnych, 1998) mozna uzna¢, iz pojawia si¢ ono do$¢ wczesnie w
przebiegu choroby Huntingtona. Zaburzenia funkcji poznawczych w HD maja charakter
postepujacy 1 w istotny sposob uposledzajg codzienne funkcjonowanie chorych (por. White i
in., 1992; Craufurd 1 Snowden, 2002). Jednakze, pomimo znacznego zainteresowania badaczy
chorobami otepiennymi w ostatnich dziesigcioleciach, otepienie ogdlowi klinicystow w
dalszym ciagu kojarzy si¢ z glownie z objawami typowymi dla choroby Alzheimera. Mimo
obszernego piSmiennictwa nt. zaburzen poznawczych w HD nie sformulowano bowiem
specyficznych dla tej choroby kryteridw rozpoznania otgpienia. Brak potrzeby tworzenia
kryteriow diagnostycznych w tym zakresie wynika najprawdopodobniej z niemoznosci
skutecznego oddziatywania na zaburzenia poznawcze w HD (Adam i Jankovic, 2008).

Najwczesniej 1 najglebiej zaburzone w HD s3g funkcje wykonawcze, rozumiane
zgodnie z tradycyjng definicjg Butterfielda 1 Belmonta (1977; za: Jodzio, 2008, s.17-18) jako:
”zdolno$¢ spontanicznego wyboru i zmiany sposobu sprawowania kontroli nad zmiang
strategii rozwigzywania zadan, czyli przebiegiem przetwarzania informacji”.

Najbardziej typowe dla pacjentow z HD s3 trudnosci z ekspresjg mysli 1 zamiarow,

ktorym towarzyszy znacznie lepiej zachowana mozliwo$¢ ich doswiadczania oraz rozumienia
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(por. White 1 in., 1992). W HD powszechne sg trudnosci z planowaniem (Peinemann 1 in.,
2005), zmiang nastawienia poznawczego (Lawrence 1 in., 1996; Rich 1 in., 1999; Ho 1 in.,
2002, Peinemann 1 in., 2005) oraz kontrolg poznawcza (Ho 1 in., 2003; Peinemann 1 in., 2005).
Postepujace obnizenie fluencji stownej w HD (ktore jest zazwyczaj ujmowane jako przejaw
zaburzen przeszukiwania zasobow lub tez przejaw zaburzen pamigci semantycznej- przy
selektywnym obnizeniu fluencji kategorialnej) nie powinny by¢ interpretowane jako przejaw
specyficznych zaburzen funkcji wykonawczych, gdyz sg one odbiciem ogolnego poziomu
funkcjonowania intelektualnego, jak wynika z obszernej metaanalizy na ten temat (Henry,
Crawford i Phillips, 2005).

Obok dysfunkcji wykonawczych, najbardziej typowymi dla HD zaburzeniami
poznawczymi s3 deficyty pamieci krotkotrwalej 1 operacyjnej. W zakresie dysfunkcji
wykonawczych, obnizenia tempa zapamigtywania nowych informacji oraz zaburzen pamigci
operacyjnej obserwuje si¢ roOwniez szybkg progresje w badaniach prospektywnych (Zakzanis,
1998; Rich 11n., 1999; Ho 1 in., 2003; Lemiere 1 in., 2004).

Ponadto, w przebiegu HD pojawiaja si¢ zaburzenia wzrokowo-przestrzenne i
zaburzenia myS$lenia abstrakcyjnego. W zakresie pamigci epizodycznej trudnosci dotycza
glownie fazy przeszukiwania zasobow pamigci 1 wydobywania wczesniej zapamigtanych
informacji, ale deficyt pamieci krétkotrwalej zaburza rowniez proces zapamigtywania (por.
White 1 in., 1992; Craufurd 1 Snowden, 2002). Jesli chodzi o przywolywanie wspomnien
przedchorobowych to w HD nie obserwuje si¢ typowego dla AD gradientu czasowego (Sadek
iin., 2004).

Zaburzenia obserwowane w testach badajacych funkcje jezykowe, wynikaja z innych
deficytow poznawczych badz neurologicznych (dyzartrii, zaburzen funkcji wykonawczych,
dysfunkcji pamigci operacyjnej, zaburzen okoruchowych badz percepcyjnych) lub sg

zwigzane z ogolnym spadkiem funkcji intelektualnych (por. Podoll 1 in., 1988).
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1.2.5 Jako$¢ zycia w chorobie Huntingtona

Nieliczne badania dotyczace jakos$ci zycia w HD wskazujg na znaczenie depresji (Ho 1
in., 2004), sprawno$ci w czynnos$ciach zycia codziennego jak i funkcjonowania poznawczego
(Helder 1 in., 2001; Ready 1 in., 2008) jako predyktorow jakosci zycia w HD. Wykazano
rowniez zwigzek nasilenia zaburzen ruchowych w HD oraz czasu trwania choroby z
obnizong jakoscig zycia (Helder i in., 2001).

Z uwagi na ograniczony wglad pacjentow z chorobg Huntingtona w niektére deficyty
dotychczasowe badania dotycza nie tylko samych pacjentow, ale jakosci zycia opiekunow
chorych z HD (Aubeeluck 1 Buchananm 2007; Ready 1 in., 2008) oraz wplywu choroby na
jakos¢ zwigzku matzenskiego (Kaptein 1 in., 2007).

W badaniu uwzgledniajacym oceng jakos$ci zycia przez samego pacjenta oraz
opiekuna, jak rowniez ocen¢ jakosci zycia opiekuna stwierdzono, iz objawy
neuropsychiatryczne mogg mie¢ odmienny wptyw na jakos$¢ zycia pacjenta oraz opiekuna.
Objawy takie jak apatia mogg by¢ dotkliwsze dla pacjenta niz jego otoczenia. W ocenie
opiekunow natomiast gorsza jako$¢ zycia pacjenta moze wigzac si¢ z agresja oraz objawami
psychotycznymi (Ready 1 in., 2008). Ocena jakosci zycia pacjenta przez opiekuna wydaje si¢
jednak by¢ sztucznym zabiegiem, gdyz opiekun oceniajac jakos¢ zycia pacjenta dokonuje jej
przez pryzmat wptywu objawdw wystepujacych u chorego na swoja wiasng jakos¢ zycia.

W dotychczasowych badaniach nie podejmowano oceny zwigzku nasilenia ruchdéw
mimowolnych z jakoscig zycia w HD.

Niespojnos¢ wynikow, co do predyktoréw jakosci zycia w HD moze wynikaé ze
zroznicowania metodologii badan. W dotychczasowych badaniach jakosci zycia w HD
stosowano kwestionariusze takie jak Short Form 36 Health Survery questionnaire (SF-36) (Ho
11n., 2004) oraz Sickness Impact Profile (SIP) (Helder 1 in., 2001; Ho 1 in., 2004), jak rowniez

oceng jako$ci zycia na podstawie jednego pytania testowego (Ready 1 in., 2008). Obecnie
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European Huntington’s Disease Network (EHDN) przygotowuje skale jakosci zycia
przystosowang dla choroby Huntingtona, gdyz kwestionariusze badajace jako$¢ zycia w
innych chorobach (SF-36 oraz SIP), mimo satysfakcjonujacych wlasnosci psychometrycznych

(Ho 11n., 2004), wydaja si¢ nie przystosowane do pomiaru jakosci zycia w HD.

1.3 Choroba Parkinsona

Choroba Parkinsona (Parkinson’s disease, PD), podobnie jako choroba Huntingtona,
nalezy do krggu chorob neurodegeneracyjnych z zaburzeniami ruchowymi dominujagcymi w
obrazie klinicznym. Zostala ona po raz pierwszy systematycznie opisana w 1817 przez
Jamesa Parkinsona. Kolejnymi przelomowymi momentami w rozumieniu powstawania
objawow PD byto odkrycie deficytu dopaminy w prazkowiu oraz degeneracji istoty czarnej w
1.60-tych XXw. oraz wprowadzenie do terapii PD lewodopy w roku 1968.

Podobnie jak choroba Huntingtona, PD jest schorzeniem przewlektym, o
postepujacym charakterze. Choroba Parkinsona jest jedng z najczgstszych chorob
neurodegeneracyjnych, dotyka srednio 100-200 oso6b na 100.000, czesciej dotyczy mezczyzn-
szczegblnie jesli chodzi o przypadki o péznym poczatku (por. Alves 1 in., 2008). W
przeciwienstwie do HD, wigkszo$¢ przypadkéw zachorowan na chorobe Parkinsona ma
charakter sporadyczny, nie ma roéwniez mozliwosci przeprowadzenia genetycznych badan
przedobjawowych, pozwalajacych przewidzie¢ zachorowanie (za: Starkstein 1 Merello, 2002).
Wsrod chorych tylko 10% stanowig przypadki uwarunkowane genetycznie o znanej mutacji.

Diagnoza PD opiera si¢ na kryteriach klinicznych, w codziennej praktyce kliniczne;j
nie jest mozliwe potwierdzenie choroby wynikami badan laboratoryjnych (Friedman, 2006).
Jedynie w badaniach neuroobrazowych z uzyciem znacznikdéw izotopowych (pozytronowej
tomografii emisyjnej oraz tomografii emisyjnej pojedynczego fotonu) mozna wykazac

przezyciowo deficyt dopaminergiczny w prazkowiu (Poewe, 2009).
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1.3.1 Obraz kliniczny choroby Parkinsona

Wsrod objawow wystepujacych w chorobie Parkinsona, podobnie jak w HD, mozna
wyr6zni¢ zaburzenia ruchowe, poznawcze jak i psychiatryczne. Jednak w przeciwienstwie do
HD, u wszystkich pacjentow z PD od poczatku choroby wystgpuja zaburzenia ruchowe.
Zaburzenia poznawcze oraz psychiatryczne nie dotycza za$ wszystkich chorych z PD. Do
najbardziej charakterystycznych zaburzen ruchowych naleza: bradykinezja, sztywnos$¢
mig$niowa, drzenie spoczynkowe oraz zaburzenia stabilno$ci postawy. Wsrdéd objawow
pozaruchowych PD wyrdznia si¢: zaburzenia ukfadu wegetatywnego, zaburzenia snu,
depresje, apatie, lek oraz zaburzenia funkcji poznawczych (w tym otepienie) (Stawek 1
Wieczorek, 2006). Czas przezycia w PD wydluza si¢ wraz z rozwojem metod leczenia
(farmakologicznego oraz neurochirurgicznego) 1 jest rézny w zaleznosci od wieku
zachorowania. Choroba trwa zazwyczaj ok. 6-17 lat (por. Ishihara 1 in., 2007).

Po 4 do 6 latach terapii preparatami lewodopy u 40-50% pacjentdow wystepuja
powiktania ruchowe (Ahlskog 1 Muenter, 2001). Naleza do nich: fluktuacje stanu ruchowego
(z epizodami zamrozenia-freezing), dyskinezy oraz fluktuacje w =zakresie objawow
pozaruchowych (zaburzen psychiatrycznych, dysfunkcji autonomicznej, zaburzen czucia)
(Fox 1 Lang, 2008). Stosowanie alternatywnych metod farmakoterapii- agonistow dopaminy
na poczatku choroby wigze si¢ z mniejszym ryzykiem wystgpienia dyskinez, ale stosowanie
tych preparatow jest z kolei zwigzane z ryzykiem wystgpienia zaburzen kontroli impulsow
(patologicznego hazardu i tendencji do nieprzemyslanych zakupow, napadowego objadania
sie- binge eating, hyperseksualnosci) (Lang, 2009).

Depresja wystepuje u ok. 40-50% chorych, ma jednak zazwyczaj tagodne, badz
umiarkowane nasilenie (por. Ziemssen i Reichmann, 2007). W populacji polskiej czestos¢
wystepowania depresji w PD oceniono na 35% (Wichowicz 1 in., 2006) Podobnie jak w HD,

objawy depresji sg niejednokrotnie mylone z apatig. Rozpoznawanie zaburzen nastroju w
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chorobach ukfadu pozapiramidowego jest utrudnione z wuwagi na brak narzedzi
diagnostycznych uwzgledniajacych specyfike zaburzen ruchowych oraz poznawczych (w

szczegblnosci zaburzen funkcji wykonawczych) u tych pacjentow.

1.3.2 Dyskinezy w chorobie Parkinsona

Dyskinezy w PD sa efektem ubocznym dlugotrwale; farmakoterapii lewodopa
(Schrag, Jahanshahi 1 Quinn, 2000). Moga pojawia¢ si¢ w r6znych momentach w ciggu dnia.
Zazwycza] wystepuja w momencie, gdy stezenie leku jest najwyzsze (dyskinezy szczytu
dawki: peak-dose dyskinesia), ale moga rowniez wystgpowac przez caly czas fazy ,,on” -
optymalnego funkcjonowania ruchowego (square wave dyskinesia). Moga mie¢ charakter
dwufazowy (diphasic dyskinesia) lub wystgpowac w fazie ,,0ff.” w postaci dystoniczne;j.

Najczesciej wystepujacymi dyskinezami sg dyskinezy szczytu dawki (Schrag,
Jahanshahi 1 Quinn, 2000). Dyskinezy wystepujace w PD moga mie¢ charakter mieszany-
ruchow plasawiczych, dystonii, balizmu, a nawet mioklonii. Najczestsze sposrod nich sg
dyskinezy plasawicze. Dotycza one zazwyczaj konczyn gornych, twarzy, szyi, tulowia,
rzadziej za§ konczyn dolnych (Vidailhet 1 in., 1999; Jankovic, 2005; Fox 1 Lang, 2008).
Dyskinezy moga nasila¢ si¢ podczas aktywnosci ruchowej oraz w zwigzku ze stresem
(Vidailhet i in., 1999).

Objawy uboczne, zwigzane z farmakoterapiga preparatami lewodopy, takie jak
dyskinezy plasawicze, sa powszechne po ok. 5 latach od rozpoczgcia terapii (Nutt, 2001).
Mechanizmy molekularne lezace u podtoza dyskinez wywolanych przyjmowaniem lewodopy
nie sg jeszcze w pelni poznane (por. Calabresi 1 in., 2008). Opis wynikow dotychczasowych

badan w tym zakresie wykracza poza ramy niniejszej pracy.
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Z uwagi na fakt, iz w PD dyskinezy plasawicze wigza si¢ zazwyczaj ze stanem ,,on”,
wielu pacjentow woli stan ,,on” pomimo obecnosci dyskinez niz stan ,,0ff” bez dyskinez
(Jankovic, 2005).

Obecnos$¢ dyskinez w PD oceniano dotychczas zazwyczaj przy uzyciu czgsci IV skali
UPDRS na podstawie informacji uzyskanych od pacjenta 1 ewentualnie osoby bliskiej.
Niekiedy w ocenie nasilenia dyskinez w PD stosuje si¢ rowniez skale Abnormal Involuntary
Movement Scale (AIMS), opartg na obserwacji pacjenta przez klinicyste, stworzong do oceny
nasilenia p6znych dyskinez u chorych leczonych neuroleptykami. Kolejna metoda - Obeso
Scale 1aczy obiektywng ocene natezenia dyskinez z ocena subiektywng pacjenta. Wreszcie,
Rush Dyskinesia Scale (modyfikacja Obeso Scale) pozwala oceni¢ nasilenie dyskinez na
podstawie obserwacji pacjenta podczas wykonywania czynnos$ci zycia codziennego. Niekiedy
wykorzystuje  si¢ roéwniez kinematyczng analize ruchow mimowolnych, wymagajaca
zastosowania dodatkowego sprzetu- czujnikoéw ruchu oraz oprogramowania komputerowego
(por. Goetz, 1999; Brown 1 Manson, 1999), jak rowniez analiz¢ nagran wideo,
przygotowanych przez pacjentow w warunkach domowych (Goetz 1 in., 2008a).

W 2008 opracowano nowg skale pozwalajaca na wszechstronng ocene dyskinez —
Ujednolicong Skale Oceny Dyskinez (Unified Dyskinesia Rating Scale, UDysRS) (Goetz, Nutt
1 Stebbins, 2008b). Skala ta uwzglednia oceng pacjenta, wptyw dyskinez na wykonywanie
czynnosci zycia codziennego oraz obiektywng ocen¢ nasilenia dyskinez (wzorowang na
AIMS). Pozwala ona na ocen¢ zardwno dyskinez plagsawiczych, zwigzanych ze stanem ,,on”
jak 1 dystonii zwigzanej ze stanem ,,0ff”. W momencie rozpoczecia badan w ramach tej

rozprawy, skala ta nie byta dost¢pna.
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1.3.3 Neuropatologia choroby Parkinsona

Najbardziej charakterystyczng zmiang stwierdzang w badaniach neuropatologicznych
moézgu osob z PD jest zanik neurondw w istocie czarnej. Zmiany neurodegeneracyjne sg
bardziej uogo6lnione w przypadku otgpienia w chorobie Parkinsona (Parkinson’s disease with
dementia, PDD). W badaniach neuropatologicznych mozgdéw oséb z PDD stwierdzano
zarOwno cechy patologii alzheimerowskiej, rozsiane ciata Lewy’ego, jak 1 ,czystg”
podkorowa patologi¢ parkinsonowska (za: Stawek 1 Wieczorek, 2006). Zmiany typowe dla
otgpienia w przebiegu choroby Parkinsona obejmuja nastepujace struktury podkorowe: czes¢
srodkowg istoty czarnej, miejsce sinawe, jadro podstawne Meynerta oraz jadra wzgodrza
zwigzane z p¢tla limbiczng. Stwierdzane zmiany korowe sg charakterystyczne dla choroby
Alzheimera (Alzheimer’s disease, AD) lub tez otgpienia z ciatami Lewy’ego (Dementia with
Lewy Bodies, DLB). U chorych z PDD mozna wigc spodziewac si¢ zardwno atrofii
podkorowej jak 1 korowej (por. Emre, 2003).

Braak i in. (2003) sugeruja, iz dla rozwoju otgpienia w PD istotne sg nie tylko
czynniki genetyczne, ale 1 srodowiskowe. Zgodnie z ich koncepcja czynnik patologiczny
dostaje si¢ do organizmu chorego poprzez przewdd pokarmowy z zakonczeniami nerwu
btednego, przenikajac dalej na wyzsze pigtra uktadu nerwowego przez niezmielinizowane
widkna pozazwojowe nerwu blednego, uszkadzajac szczegdlnie podatne grupy neuronow w
rdzeniu przedluzonym, nakrywce mostu, srodmézgowiu, ukfadzie limbicznym 1 wreszcie w
korze mozgu. Zgodnie z ta teorig 1 podzialem przebiegu klinicznego PD na 6 etapow,

otgpienie pojawia si¢ na 5 1 6 etapie choroby (por. Stawek 1 Wieczorek, 2006).

1.3.4 Wyniki badan neuroobrazowych w chorobie Parkinsona

Badania wolumetryczne z uzyciem rezonansu magnetycznego wykazaty u chorych z

PDD w poréownaniu z grupg kontrolng zmniejszenie objetosci istoty szarej obupotkulowo w



42

platach skroniowych, (rowniez w hipokampie oraz zakrgcie przyhipokampowym), w platach
potylicznych, prawym placie czolowym, lewym placie ciemieniowych 1 w niektoérych
obszarach podkorowych. U o0s6b z chorobg Parkinsona bez otgpienia stwierdzono
zmniejszenie objetosci istoty szarej w platach czolowych w poréwnaniu z grupg kontrolna.
Miedzy osobami z PDD i1 PD roéznicujace znaczenie miata obupotkulowa atrofia platéw
potylicznych, wystepujaca tylko w PDD. Dane te wskazujg, iz w PD wystepuje atrofia w
zakresie platow czotowych, ktéra w przypadku rozwijajacego si¢ zespotu otgpiennego
rozcigga si¢ na okolice skroniowe, potyliczne 1 podkorowe (Burton i in., 2004).

W badaniach funkcjonalnych SPECT u chorych z PDD obserwuje si¢ kilka wzorcow
deficytow perfuzji mézgowej: dominujacg hipoperfuzje okolic skroniowo-ciemieniowych
(zblizong do obserwowanej w chorobie Alzheimera), hipoperfuzje ptatow czotowych oraz

hipoperfuzje wieloogniskowg (zwigzana z patologia naczyniowg) (Derejko i in., 2001).

1.3.5 Zaburzenia funkciji poznawczych w chorobie Parkinsona

Dotychczas przyjmowano, iz zaburzenia funkcji poznawczych w chorobie Parkinsona
nie s3 nieodigczng czescig obrazu klinicznego choroby, a otgpienie wystepuje u ok. 30%
chorych (Emre 1 in.,, 2007). U wielu chorych wystepuja tagodne zaburzenia funkcji
poznawczych, ktorych nasilenie nie pozwala na rozpoznanie zespotlu otepiennego. W
wieloosrodkowym badaniu stwierdzono jednak niedawno, iz wsrdd osob chorujacych na PD
od 20 lat, az u 83% stwierdza si¢ otepienie (Hely i in., 2008). W 2007 opracowano
specyficzne dla PD kryteria rozpoznawania otepienia (Emre 1 in., 2007). Dzigki opracowaniu
tych kryteriow mozliwe begdzie doktadniejsze oszacowanie czgsto$ci wystgpowania otgpienia
w PD. Wsréd czynnikdéw ryzyka rozwoju otepienia w PD wyr6znia si¢ gldwnie: bardziej

zaawansowany wiek, wicksze nasilenie objawow parkinsonizmu (w szczegdlnosci
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sztywnosci, zaburzen postawy oraz zaburzen chodu), jak réwniez tagodne zaburzenia funkcji
poznawczych stwierdzane we wstepnym badaniu (Emre 1 in., 2007).

W dotychczasowych badaniach najlepszymi metodami pozwalajagcymi przewidywac
rozw0j otgpienia u chorych z PD okazaly si¢ zadania angazujace funkcje wykonawcze
(elastycznos$¢ poznawczg - Test Sortowania Kart z Wisconsin, kontrole poznawczg — préba
interferencji poznawczej Stroopa, zdolno$¢ przeszukiwania zasoboéw - proby fluencji
stownej), pamig¢ operacyjng (proby powtarzania cyfr wspak) oraz pami¢¢ epizodyczng (proby
uczenia si¢ listy stow) (por. Wieczorek 1 Stawek, 2006).

Wsrod zaburzen funkcji poznawczych charakterystycznych dla PDD mozna wyr6zni¢
zaburzenia funkcji wykonawczych, zaburzenia uwagi z fluktuacjami, zaburzenia pamigci,
zaburzenia wzrokowo-przestrzenne oraz zaburzenia fluencji stownej. Funkcje jezykowe oraz
praksja sg natomiast wzglednie dobrze zachowane (Emre 1 in., 2003).

Jesli chodzi o zaburzenia funkcji wykonawczych w PDD wystepuja zaburzenia
planowania, kontroli poznawczej, kategoryzacji oraz zmiany nastawienia poznawczego.
Podobnie jak w HD, zaburzenia funkcji wykonawczych oraz pamigci operacyjnej wyjasnia si¢
czgsto w odwotaniu do pieciu petli czotowo-podkorowych opisanych przez Alexandra (por.
Starkstein 1 Merello, 2002).

W zakresie pamieci epizodycznej w PDD stwierdzano ograniczenie pojemnosci
pamigci krotkotrwatej, spowolnienie procesu zapamig¢tywania nowych informacji oraz
trudnosci z wydobyciem wczes$niej zapamigtanych informacji. Trudnosci te pozostajg w
bezposrednim zwigzku z zaburzeniami funkcji wykonawczych oraz zaburzeniami nastroju.
Poprawa stwierdzana w probach odroczonego rozpoznania oraz po podpowiedziach
semantycznych $wiadczy o tym, ze ograniczona zdolno$¢ spontanicznego wydobycia

zapamietanego wczesnie] materialu nie stanowi deficytu czysto mnestycznego. Podobnie jak
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w HD, pamig¢ semantyczna nie jest istotnie zaburzona (por. Stawek 1 Wieczorek, 2006;
Emre, 2007).

U oséb z PD, ktore nie speiniajg kryteriow rozpoznania otgpienia, stwierdza sig¢
rowniez niekiedy wybiorcze i tagodnie nasilone zaburzenia funkcji poznawczych, w tym
przede wszystkim: funkcji wykonawczych, pamigci (w szczegdlnosci za§ pamigci

proceduralnej ) oraz funkcji przestrzennych (White 1992; Dubois 1 Pillon 1997).

1.3.6 Jako$¢ zycia w chorobie Parkinsona

W przeciwienstwie do choroby Huntingtona, w ktérej jako$¢ zycia byta wzglednie
rzadko oceniana, przeprowadzono kilkadziesigt badan jakos$ci zycia w chorobie Parkinsona 1
opracowano specyficzne dla PD skale oceny jakosci zycia - The Parkinson’s Disease Quality-
of-Life Questionnaire PDQL oraz The Parkinson’s Disease Questionnaire PDQ-39 (por.
Jenkinson, Fitzpatrick i1 Peto, 1999). Szybkiemu pogarszaniu si¢ jakosci zycia w PD sprzyjaja
zaburzenia pozaruchowe — szczegdlnie depresja (w dalszej kolejnosci zaburzenia
autonomiczne, utrata energii, zaburzenia snu oraz dysfunkcje poznawcze) oraz fluktuacje
stanu ruchowego (Kuopio i in., 2000; Zach i in.,2004; Stawek i in., 2005; Montel, Bonnet i
Bungener, 2009; Visser i in., 2009; Jones 1 in., 2009). Nizsze wskazniki jakosci zycia sg
zwigzane z dluzszym czasem trwania choroby (Zach i in., 2004; Stawek, Derejko i Lass,
2005), cho¢ takiego zwigzku nie stwierdzano we wszystkich badaniach (Kuopio 1 in., 2000).

Zwigzek dyskinez z jakoS$cig zycia nie jest do konca poznany. W wielu badaniach nie
stwierdzano zwigzku nizszej jakosci zycia z nasileniem lub tez obecnoscig dyskinez (Schrag,
Jahanshahi 1 Quinn, 2000; Dodel, Berger 1 Oertel, 2001).

W badaniu prospektywnym dotyczacym zwigzku miedzy dyskinezami a jako$cig zycia
w PD stwierdzono, iz wigksze nasilenie dyskinez wigze si¢ z pogorszeniem jakosci zycia. Na

jakos¢ zycia negatywnie wpltywaja zaréwno fluktuacje stanu ruchowego, jak 1 dyskinezy.
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Pomiar dyskinez oparto w tym badaniu na cz. IV UPDRS oceniajacej dlugos¢ trwania
dyskinez oraz Skali Goetza oceniajacej intensywnos$¢ dyskinez. Natezenie dyskinez nie miato
wplywu na sprawnos$¢ funkcjonowania w zyciu codziennym, bylo natomiast zwigzane z
depresja. Moze to $wiadczy¢ o tym, iz dyskinezy wywieraja negatywny wptyw na jakos¢
zycia nie poprzez pogorszenie sprawnosci w zyciu codziennym, ale poprzez pogorszenie
nastroju wystepujace w zwigzku z dyskinezami (np. zwigzane ze stygmatyzacja) (Pechevis i
in., 2005). W nowszym badaniu poroéwnujacym jako$¢ zycia pacjentow z dyskinezami oraz
bez dyskinez stwierdzono, iz obecno$¢ dyskinez jest zwigzana z gorsza jakoscig zycia w
aspekcie psychologicznym (Montel, Bonnet i Bungener, 2009). Badanie to potwierdzito
rowniez zwigzek obecnos$ci dyskinez ze stygmatyzacja.

Wydaje sig, 1z czas trwania dyskinez oraz ich natezenie mogg mie¢ rozny wplyw na
jakos¢ zycia chorych, ale w dotychczasowych badaniach uwzgledniano zazwyczaj jedynie
albo obecnos¢ dyskinez albo miar¢ czasu trwania dyskinez (np. z UPDRS) lub tez miar¢ ich
natezenia. Duze natezenie dyskinez plasawiczych- nawet jesli wystepuja w krotkich okresach
czasu- moze bowiem wigza¢ si¢ z wigksza stygmatyzacja niz tagodne nasilone dyskinezy

wystepujace przez dluzszy czas w ciggu dnia.

1.4 Dystonia szyjna

Dystonia szyjna (cervical dystonia, CD; spasmodic torticollis) jest najczesciej
wystepujaca dystonig ogniskowa, na ktora zapadaja osoby doroste (za: Anderson, 1999).
Czestos¢ wystepowania choroby okresla si¢ na ok. 9 przypadkow na 100.000 oséb. Okres
najwiekszej zachorowalnos$ci przypada na wiek $redni (pomigedzy 30 a 70 rokiem zyciem, ze
szczytem zachorowan migdzy 50 a 60 rokiem zycia). Choroba nieco czesciej dotyka kobiety
(por. Anderson, 1999; Stacy, 2000). Niektore przypadki dystonii sg uwarunkowane

genetycznie 1 wystepujg rodzinnie. W rodzinach 25% chorych z dystoniami ogniskowymi
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wystepuja rowniez inne przypadki zachorowan na dystoni¢ (Waddy 1 in., 1991; za: Anderson,
1999). Stwierdzane mutacje nie maja jednak pelnej penetracji 1 w przypadku rodzinnie
wystepujacej dystonii, pozytywny wynik badania genetycznego nie przesadza o przysztym
zachorowaniu i takim samym nasileniu objawow, jak u innych os6b w rodzinie.

Diagnoza CD, podobnie jak choroby Parkinsona, ma charakter diagnozy kliniczne;,
badania laboratoryjne i1 obrazowe shuiza wykluczeniu innych przyczyn stwierdzanych u

pacjenta zaburzen ruchowych.

1.4.1 Obraz kliniczny dystonii szyjnej

Dystonia szyjna objawia si¢ niekontrolowanymi skurczami mig$ni szyi, ktore
powodujg mimowolne ruchy glowy. Krecz karku klasyfikuje sie¢ wedtug dominujacej pozycji
glowy (Anderson, 1999). Wyr6znia si¢:

a) krecz rotacyjny (rotatory[simple]) torticollis)

b) krecz karku z pochyleniem do boku(/aterocollis)

¢) krecz karku z odchyleniem do tytu (retrocollis)

d) krecz karku z pochyleniem do przodu (anterocollis)

e) ztozony krecz karku (complex torticollis)- kombinacja postaci prostych

U czesci chorych wystepuje drzenie dystoniczne (tremulous torticollis) lub
miokloniczne (myoclonic torticollis) glowy.

Poza zaburzeniami ruchowymi, CD wigze si¢ z objawami czuciowymi. Bol szyi,
przemijajacy badz przewlekty, wystepuje u ok. 60-80% chorych (por. Anderson, 1999; Stacy,
2000; Crowner, 2007; Domzal, 2009) 1 jest glowng przyczyng niesprawnosci chorych z CD.
Szczegbdlnie na poczatku choroby pacjenci moga chwilowo kontrolowaé objawy kreczu,
wykorzystujac tzw. triki czuciowe (sensory tricks, gestes antagonistiques), np. dotykajac szyi

czy podbrédka (Anderson, 1999) oraz powodowac stygmatyzacje.
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Krecz karku powoduje trudnosci w wykonywaniu licznych czynnosci zycia
codziennego: prowadzeniu samochodu, przechodzeniu przez ulice, jedzeniu, czynnosciach
higienicznych (mycie zeboéw, nakladanie makijazu). Moze utrudniaé rOwniez czytanie,
pisanie, ogladanie telewizji oraz ogranicza¢ mozliwos$ci uprawiania sportu (Anderson, 1999).

Od momentu zachorowania objawy stopniowo narastajg, do czasu gdy stan pacjenta
si¢ stabilizuje, co nastepuje zazwyczaj po ok. 5 latach. Spontaniczne remisje zdarzaja si¢ u ok.
10-20% chorych, ale zazwyczaj nie sg pelne 1 po pewnym czasie obserwuje si¢ nawrot
objawow (Friedman i Fahn, 1986; por. Crowner, 2007).

Wigkszos¢ badan dotyczacych zaburzen psychicznych u pacjentow z dystonig
poréwnywata czgsto$¢ wystepowania u nich zaburzen psychicznych z populacjg ogdlng lub
tez z grupami chorych, u ktérych nie stwierdzano zmian w zakresie wygladu fizycznego.
Dlatego tez wigzano podwyzszong czgsto$¢ wystgpowania zaburzen psychicznych w CD ze
stygmatyzacja spoleczng. Stwierdzono jednak, iz pacjenci z dystonig 3,7 razy czeSciej niz
pacjenci cierpigcy na inng chorobg¢ powodujaca niezadowolenie z wlasnego ciata (np. tysienie
plackowate) majg zaburzenia psychiczne. W badaniu tym obie grupy chorych byly w réwnym
stopniu niezadowolone z wlasnego wygladu fizycznego (Giindel 1 in., 2003). Ponadto w
grupie 44 chorych z CD stwierdzono, iz poczatek zaburzen psychicznych wystapit u ok. 43%
0sOb wczesniej niz objawy ruchowe (Wenzel 1 in., 1998). Tak wigc, czestszego
wystepowania zaburzen psychicznych w CD nie mozna wyjasni¢ tylko czynnikami
reaktywnymi.

W CD dominujg zaburzenia depresyjne 1 lekowe (Wenzel 1 in., 1998; Giindel 1 in.,
2003). Ponadto wzglednie cz¢sto rozpoznaje si¢ w CD zaburzenia zwigzane z naduzywaniem
roznych substancji oraz zaburzenia obsesyjno-kompulsywne (Wenzel 1 in., 1998). Jesli chodzi

o neuroanatomiczne podloze stwierdzanych w CD zaburzen psychicznych, to z uwagi na
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zaangazowanie zwojoOw podstawy w patomechanizm choroby, rozwaza si¢ obecnie rolg petli
czotowo-prazkowiowych w ich patogenezie (Giindel 1 in., 2003).

Z drugiej jednak strony stwierdza si¢ poprawe nastroju pacjentow po wstrzyknieciu
toksyny botulinowej (Stawek 1 in., 2007; Skogseid i in., 2007), co potwierdza zwigzek
depresji z przebiegiem choroby. Najprawdopodobniej, zaburzenia psychiczne w CD wynikaja

zarOwno z czynnikdw egzo- jak 1 endogennych.

1.4.2 Wyniki badan neuroobrazowych w dystonii szyjnej

Rozpoznanie dystonii szyjnej wymaga celem wykluczenia alternatywnej etiologii
objawow wykonania strukturalnego badania neuroobrazowego (TK Ilub MRI). Badania
strukturalne w CD nie wykazuja bowiem zasadniczych odchylen od normy.

Analiza morfometryczna danych MRI moze jednak pokaza¢ specyficzne dla CD
nieprawidtlowosci. W badaniu 10 chorych stwierdzono wzrost gestosci istoty szarej
obustronnie w korze ruchowej, w klaczku mézdzku oraz jednostronnie w gatce bladej
wewnetrznej. Ponadto zaobserwowano spadek gestosci istoty szarej w prawej tylnej czgsci
dodatkowego pola ruchowego oraz korze przedczolowej grzbietowo-bocznej po stronie
prawej, jak rowniez w korze wzrokowej (Draganski 1 in., 2003).

W badaniu tensora dyfuzji obrazujacym szlaki istoty biatej stwierdzono natomiast w
CD odchylenia od normy w obrgbie ciata modzelowatego, lewej 1 prawej skorupy, prawego
jadra ogoniastego, kory przedczotowej obustronnie oraz dodatkowego pola ruchowego po

lewej (Fabbrini 1 wsp., 2008).

1.4.3 Funkcjonowanie poznawcze w dystonii szyjnej

Dystonia szyjna, podobnie jak HD i1 PD moze wigza¢ si¢ z dysfunkcja zwojow
podstawy, jednak w przebiegu choroby nie dochodzi do objgcia procesem patologicznym

struktur korowych. Przeprowadzono niewiele badan dotyczacych funkcjonowania
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poznawczego w CD, zaburzen funkcji poznawczych nie wigze si¢ bowiem z dystonig szyjng.
Badania funkcjonowania poznawczego w CD dotyczyly -zgodnie z dostgpnym
piSmiennictwem - glownie funkcji przestrzennych, oraz w bardzo niewielkim zakresie
pamigci oraz uwagi.

Pacjenci z CD majg trudnosci ze wzrokowa oceng odchylenia linii od pionu
(Anastasopoulos, 1997a). W jednym z pierwszych badan funkcji przestrzennych w CD
stwierdzono trudnosci zarObwno w zadaniach wymagajacych uzycia wiedzy o potozeniu
wiasnego ciata jako punktu odniesienia dla oceny potozenia innych obiektow w przestrzeni,
zadaniach wymagajacych wyobrazenia ruchu, jak 1 probach rotacji umystowej (mental
rotation- probach wymagajacych rotowania w wyobrazni prezentowanych wzrokowo
obiektow) (Hinse 1 in., 1996). W badaniu tym grupa kliniczna (n=15) oraz kontrolna (n=15)
nie byty jednak dobrane pod katem ogdlnego poziomu funkcjonowania intelektualnego. W
innym badaniu, gdzie obie grupy , liczace po 28 0sob, byly dobrane pod katem czasu edukacji
stwierdzono brak roznic w zakresie przetwarzania allocentrycznych informacji
przestrzennych (takich gdzie punktem odniesienia nie jest lokalizacja wlasnego ciala), przy
istotnie obnizonej zdolnosci przetwarzania informacji przestrzennych o charakterze
egocentrycznym (takich, dla ktérych analizy punkt odniesienia stanowi polozenie wlasnego
ciata) w CD (Miiller i in., 2005). Jednak zadne z zastosowanych w tym badaniu zadan nie
wymagato umystowej rotacji bodzcdéw. Nie wiadomo, czy rdznice w wynikach uzyskanych w
obydwu badaniach nie byty zwigzane z r6znym poziomem trudno$ci zadan testowych.

Poziom trudnosci zadan wymagajacych rotacji przestrzennej czg¢sci ciata oraz
elementow nie-cielesnych zrownano w kolejnym badaniu (Fiorio 1 in., 2007), w ktorym
stwierdzono u chorych z CD w poréwnaniu ze zdrowg grupa kontrolng istotne spowolnienie

w zakresie oceny stronnosci prezentowanych wzrokowo bodzcow cielesnych (zdjecia reki,
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stopy, glowy), przy braku rdéznic dla bodzcoOw nie bedacych czgsciami ciata (zdjgcia
samochodu).

Dysocjacje miedzy egocentryczng a allocentryczng reprezentacja przestrzeni w CD
potwierdzity badania pamigci przestrzennej, w ktorych zaobserwowano, iz chorzy z CD
stosuja najprawdopodobniej jedynie strategie allocentryczne w zapamigtywaniu informacji
przestrzennych w CD, podczas gdy osoby kontrolne stosuja zar6wno allocentryczne jak i
egocentryczne strategie zapamie¢tywania. Nie wiadomo czy tendencja do czestszego
postugiwania si¢ allocentryczng reprezentacja przestrzeni ma zwigzek z nietypowym
sposobem oceny pozycji wlasnego ciata. Osoby zdrowe wykorzystuja do tego celu gtdéwnie
informacje przedsionkowo-somatosensoryczne z szyi, podczas gdy chorzy z CD opierajg si¢
na informacjach przedsionkowych z tulowia (Anastasopoulos i in., 1997b).

Wyniki dotychczasowych badan nie wskazuja jednoznacznie na przyczyne zaburzen
egocentrycznej reprezentacji przestrzeni w CD. Mozliwe sa dwa alternatywne wyjasnienia
tych trudnosci. Po pierwsze, zaburzenia te mogg wynika¢ ze znieksztalconych z powodu
kreczu informacji proprioreceptywnych oraz przedsionkowych (altered proprioceptive and
vestibular inputs). Po drugie, mozliwe iz zaburzone jest przetwarzanie egocentrycznej
reprezentacji przestrzeni na poziomie moézgowym, gdyz oba systemy reprezentacji przestrzeni
maja odrebng mozgowaq lokalizacje, a system egocentryczny jest zlokalizowany w strukturach
czotowo-prazkowiowych (por. Fiorio i in., 2007).

Nie stwierdzono zaburzen pamigci przestrzennej (Hinse 1 in., 1996; Ploner i in., 2005)
ani stownej (Hinse 1 in., 1996) w CD.

Brak jest w piSmiennictwie badan nt. zaburzen funkcji wykonawczych w CD. Badanie
14 chorych z pierwotng dystonig (roOwniez z zajeciem mig¢sni szyl) wykazalo natomiast
wystepowanie u cze¢sSci  pacjentow dyskretnych deficytow funkcji  wykonawczych,

polegajacych na trudnosci ze zmiang nastawienia poznawczego (Scott 1 in., 2003). Tak wiec,
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rowniez w CD mozliwe sa zaburzenia funkcji wykonawczych o nieznacznym nasileniu, nie
powodujace istotnych trudnosci w zyciu codziennym.

Wyniki dotychczasowych badan wskazuja, iz funkcjonowanie poznawcze pacjentow z
CD jest wzglednie dobrze zachowane, z wyjatkiem wybiodrczych zaburzen egocentrycznej
reprezentacji przestrzeni 1 mozliwych dyskretnych zaburzen funkcji wykonawczych, nie
powodujacych trudnosci w funkcjonowaniu w zyciu codziennym.

W Tabeli 2 przedstawiono zestawienie danych dotyczacych funkcjonowania

poznawczego w HD, PD oraz CD.



Tabela 2 Zestawienie danych odnos$nie funkcjonowania poznawczego w chorobie

Huntingtona, otepieniu w przebiegu choroby Parkinsona oraz w dystonii szyjnej

HD | PDD CD
funkcje wykonawcze
- myslenie pojeciowe BD'
- rozwigzywanie  problemow /
planowanie zaburzone BD
- zmiana nastawienia poznawczego zaburzone?”
- kontrola poznawcza BD
pamieé
- materialu stownego zaburzona BD
-materiatu przestrzennego zaburzona zachowana
- krotkotrwata zaburzona zachowana
- operacyjna zaburzona zaburzona?™”
- autobiograficzna gleboko umiarkowanie BD
zaburzona | zaburzona
- semantyczna wzglednie dobrze zachowana | BD
-uczenie si¢ BD
zapamigtywanie zaburzone
przeszukiwanie zasobOw pamieci | zaburzone
..... poprawa w probach rozpoznania obecna
..... poprawa po podpowiedziach obecna
semantycznych
uwaga zaburzona zachowana
funkcje wzrokowo-przestrzenne zaburzone specyficznie
zaburzone
funkcje jezykowe zaburzenia wtorne do innych | BD
zaburzen funkcji
poznawczych
fluencja slowna gleboko umiarkowanie | BD
zaburzona zaburzona
praksja wzglednie dobrze zachowana | BD
kalkulia zaburzenia wtorne do innych | BD

zaburzen
poznawczych

funkcji

'BD - brak danych

Zocena na podstawie pacjentow z dystonig pierwotna, nie z CD

ewentualny deficyt moze dotyczy¢ notesu wzrokowo-przestrzennego
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1.4.4 Jako$¢ zycia w dystonii szyjnej

U pacjentow z CD stwierdza si¢ obnizong jako$¢ zycia (Miiller 1 in., 2002; Stawek 1
in., 2007). Obnizenie jakosci zycia w CD, jest porownywalne do innych schorzen
neurologicznych, m.in. choroby Parkinsona (Camfield, Ben-Shlomo 1 Warner, 2002). Terapia
toksyng botulinowg moze powodowa¢ poprawe wszystkich (Stawek 1 in., 2007) lub tylko
wybranych aspektéw jakosci zycia (Miller 1 in., 2002). Gléwnym predyktorem obnizonej
jakosci zycia w CD jest depresja (Skogseid 1 in., 2007; Stawek 1 in., 2007), aczkolwiek
obnizona jako$¢ zycia w CD wigze si¢ réwniez z lekiem (Skogseid 1 in., 2007). W
dotychczasowych badaniach jakosci zycia w CD nie uwzgledniano jednak oceny akceptacji
choroby, lgku spolecznego oraz niezadowolenia z wlasnego ciata.

Stosunkowo niedawno opracowano rowniez specyficzne skale oceniajgce jakosS¢ zycia
w CD (Cervical Dystonia Impact Profile- CDIP-58 oraz Craniocervical dystonia questionnaire
CDQ-24) (za:Skogseid 1 in., 2007). By¢ moze nowsze badania z zastosowaniem
specyficznych dla CD narzedzi diagnostycznych, ktore wykazuja wigksza czuto$¢ na zmiany
stanu pacjentow (jak np. CDIP-58; por. Cano 1 in., 2006), wykazg rolg -innych niz depresja-

psychologicznych uwarunkowan jakosci zycia w CD.

1.5 Przeglad badan dotyczacych samoswiadomos$ci objawdw w chorobach Huntingtona,

Parkinsona i w dystonii szyjnej

Dotychczasowe badania samos$wiadomosci objawoéw w HD 1 PD dotyczyly
czterech glownych obszaréw: niesprawnosci w zyciu codziennym, zaburzen ruchowych,
funkcjonowania poznawczego oraz funkcjonowania spoleczno-emocjonalnego /
wybranych aspektow dysfunkcji wykonawczych (kontroli emocjonalnej 1 kontroli
zachowania). Samoswiadomos$¢ objawOw oceniano tu zwykle dwoma metodami, czyli

poprzez: (1) porébwnanie ocen pacjenta i opiekuna/personelu (Deckel i Morrison, 1996;



54

Starkstein 1 in., 1996; Seltzer 1 in., 2001;McRae 1 in., 2002; Robert i in., 2002; Martinez-
Martin i in., 2003; Mathias, 2003; Leritz 1 in., 2004;Chatterjee 1 in., 2005, Ho, Robbins 1
Barker, 2006; Hoth i ., 2007) i/lub (2) poréwnanie oceny pacjenta z kryterium
obiektywnym (np. wskaznikami skal funkcjonalnych takich jak Unified Huntington’s
Disease Rating Scale - UHDRS 1 Unified Parkinson’s Disease Rating Scale - UPDRS lub
wynikami badania neuropsychologicznego) (Brown i1 in., 1989; Louis i1 in., 1996;
Snowden 1 in., 1998; Vitale i in., 2001; Martinez-Martin 1 in., 2003, Fleming 1 in., 2005).
Niekiedy wykorzystywano rowniez krzyzowe porOwnanie ocen pacjentow i1 opiekundw —
por. rozdzial 1.1.5 (Ho, Robbins i1 Barker, 2006; Hoth 1 in., 2007).

W wigkszos$ci badan oceniano tylko rozbiezno$¢ ocen pacjentdéw i opiekunow, bez
uwzglednienia rodzaju tej rozbieznosci (przecenianie badZ niedocenianie trudnosci przez
pacjentow. Wyjatek stanowi praca Hoth 1 in. (2007) dotyczaca chorych z HD.

W Tabeli 3 (zob. s. 65) przedstawiono zestawienie najwazniejszych badan
samoswiadomosci objawow w HD oraz PD, z wylaczeniem badan samoswiadomosci
objawow depresyjnych, z uwagi na sygnalizowang wcze$niej, watpliwg zasadnos¢
wnioskowania z poréwnan ocen pacjentow 1 opiekundw, oraz trudno$¢ z porownywaniem
ocen subiektywnych z miarami obiektywnymi, (takze i neurolodzy roéwniez czesto maja
klopot z adekwatng oceng nasilenia zaburzen depresyjnych w PD (Shulman 1 in., 2002). W
zestawieniu pomini¢to réwniez prace dotyczace jednego wybranego objawu, np. sennosci
(Merino-Andreu 1 in., 2003) oraz badania stuzace walidacji metod pomiaru (Biemans, Dekker
1 van der Woude, 2001; Robert i in., 2002). Tylko w jednym z dotychczasowych badan
poréwnywano samoswiadomos¢ objawow w HD 1 PD (Vitale i in., 2001).

W dostepnym pisSmiennictwie nie znaleziono prac dotyczacych samos$wiadomos$ci

objawow w dystonii szyjne;.



55

1.5.1 Samoswiadomos$¢ sprawnosci w zyciu codziennym w chorobach Huntingtona i

Parkinsona

Badania wyszczegdlnione w Tabeli 3, zgodnie wskazuja na ograniczong
samos$wiadomos$¢ zaburzen sprawnosci w zyciu codziennym u pacjentow z HD (Deckel 1
Morrison, 1996; Snowden 1 in., 1998, Hoth 1 in.,, 2007), przynoszac jednocze$nie
niejednoznaczne wyniki u chorych z PD. Pacjenci z PD bez otepienia zazwyczaj trafnie
oceniajg swojg sprawnos¢ w zyciu codziennym (Brown 1 in., 1989, Louis 1 in., 1996; McRae 1
in., 2002; Fleming i in., 2005 Martinez-Martin 1 in., 2003). Tylko w jednym z badan
stwierdzono zaburzenia samo$wiadomosci objawdéw w zyciu codziennym (Leritz 1 in., 2004).
Stwierdzono natomiast rowniez, ze pacjenci z PDD (Parkinson’s disease dementia, otepienie
w chorobie Parkinsona) oceniajg swoje funkcjonowanie mniej traftnie niz pacjenci z PD bez
otgpienia (Seltzer 11in., 2001). Wykazano tez, ze trafno$¢ ocen pacjentéw z PD maleje wraz ze
stopniem zaawansowania choroby (Martinez-Martin i in., 2003; Fleming 1 in., 2005). Oceny
chorych z depresja odnosnie codziennego funkcjonowania wykazuja wiekszy stopien
zgodnosci z ocenami opiekundéw niz oceny pacjentOw bez depresji (Martinez-Martin 1 in.,
2003). Wyniki uzyskane w tych badaniach nie zawsze sg porownywalne z uwagi na
niejednolity wzorzec prezentacji wynikow (obliczanie rdéznic miedzy ocenami pacjentow i
opiekunow lub obliczanie wspdlczynnikow korelacji obu miar) oraz rdéznice w czulosci
stosowanych narzgdzi (np. cz¢$¢ skali UPDRS, dajaca duza rozpigtos¢ wynikdéw vs skala
Hoehn-Yahra dajaca niska rozpigtos¢ wynikdéw). W przypadku wybranych aspektow
funkcjonowania stwierdzono wigksza zgodno$¢ ocen pacjentow niz opiekunéw z oceng
lekarzy (Martinez-Martin 1 in., 2003). Wigkszo$¢ uzyskanych danych przemawia za
zachowang samos$wiadomoscig ograniczen codziennego funkcjonowania w PD bez otepienia

oraz zaburzong samoswiadomoscia tego aspektu funkcjonowania w HD (por. Hipoteza 1)
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1.5.2 Samos$wiadomos¢ objawoéw ruchowych w chorobach Huntingtona i Parkinsona

Samoswiadomos¢ objawdéw ruchowych u pacjentow z HD oraz PD oceniano dotad
gldbwnie na podstawie skal kwestionariuszowych. W badaniu Snowden 1 in. (1998) ,
dotyczacym HD, stwierdzono, iz pacjenci sg nieswiadomi samych ruchow mimowolnych
(okreslanych m.in. jako dziwne odczucia w nogach - odd sensations), mimo ze zauwazajg ich
konsekwencje dla codziennego funkcjonowania (np. upadki) (patrz: 1.1.5).

Badania samos$wiadomosci objawdéw ruchowych w PD dotyczyty wielu aspektow
ruchu, za§ w HD jedynie ruchow mimowolnych. Pacjenci z PD bez zaburzen funkcji
poznawczych s3 $wiadomi objawow ruchowych, takich jak drzenie, sztywno$¢, czy
bradykinezja (Leritz i in., 2004). Samoswiadomos$¢ dyskinez plasawiczych jest w PD
najprawdopodobniej ograniczona, za czym przemawiaja obserwacje kliniczne i jedno badanie
(Vitale 1 in., 2001). Dyskinezy plasawicze w PD zazwyczaj wystepuja w okresie najlepszego
dziatania lewodopy, zatem — zwazywszy na lepsza sprawnos$¢ ruchowa w tym momencie, ich
znaczenie moze by¢ przez chorego pomniejszane. Sg one znacznie czgsciej zglaszane jako
problem przez osoby bliskie (obserwacja kliniczna).

Ograniczong samoswiadomos$¢ ruchow mimowolnych w HD stwierdzono w dwoch
badaniach, zaré6wno odwolujacych si¢ do $wiadomosci intelektualnej 1 antycypacyjnej
(Snowden 1 in., 1998), jak 1 do okresowo pojawiajacej si¢ Swiadomosci (Vitale 1 in., 2001). W
piSmiennictwie dotyczacym choroby Huntingtona opisywano, iz pacjenci przestajg zaprzeczaé
wystepowaniu u nich ruchow mimowolnych, gdy zaprezentuje si¢ im nagranie filmowe z ich
udziatem (White 1 ., 1992). W dostepnym piSmiennictwie nie znaleziono jednak
systematycznych badan potwierdzajacych te obserwacje kliniczng. Z rozmoéw z pacjentami z
HD oraz PD przeprowadzonych przez autorke prace rowniez wynika, iz w kilku przypadkach

dostrzegli oni nasilenie ruchéw mimowolnych, dopiero po obejrzeniu nagrania wideo.
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Jedyne badanie, w ktorym porownywano samoswiadomos¢ ruchow plasawiczych u
pacjentow z HD (N=9) 1 z PD (N=13) zostalo przeprowadzone na zbyt matych prébach, zeby
umozliwi¢ wnioskowanie o réznicach miedzygrupowych w tym zakresie (Vitale i in., 2001).
Ponadto w tym badaniu dokonano pomiaru samoswiadomosci dyskinez bezposrednio po
wykonaniu czterech zadan ruchowych. Nie wiadomo, czy sposob pomiaru odwolujacy si¢ do
bezposredniego doswiadczenia pacjenta jest rzetelng miarg samoswiadomosci objawow w
zyciu codziennym. Wydaje si¢, ze w cytowanym tu badaniu (Vitale 1 in., 2001) odwotano si¢
do okresowo pojawiajacej samoswiadomosci zgodnie z modelem Crossona, za§ w
codziennym zyciu kluczowa dla pacjenta jest sSwiadomos¢ antycypacyjna, dajaca mozliwos¢
przewidywania wlasnych ograniczen w réznych sferach funkcjonowania.

Dotychczasowe badania samoswiadomosci objawdéw ruchowych przemawiajg za
zaburzong $wiadomoscig ruchow plasawiczych w HD (Snowden 1 in., 1998; Vitale i in., 2001)
1 PD (Vitale 1 in., 2001) oraz zachowang $wiadomoscig innych objawow ruchowych u

pacjentow z PD bez otepienia (por. Hipoteza 2).

1.5.3 Samoswiadomos¢ funkcjonowania poznawczego w chorobach Huntingtona 1 Parkinsona

W badaniach samos$wiadomosci zaburzen funkcjonowania poznawczego w PD
stwierdzono zmniejszony wglad w zaburzenia funkcji poznawczych u pacjentow z
otgpieniem (Starkstein 1 in., 1996; Selzter 1 in., 2001), przy zachowanym wgladzie u
chorych bez otgpienia (Selzter i in., 2001; Fleming i in., 2005). W badaniach tych nie
odwolywano si¢ do kryterium obiektywnego (wynikéw badania funkcji poznawczych), a
jedynie do poréwnania ocen pacjentdéw 1 opiekundw. Pacjenci z PD rzadziej niz osoby
zdrowe korzystaja z zewnetrznych pomocy pami¢ciowych, co moze oznacza¢ ograniczong
swiadomos$¢ zaburzen pamigci lub tez zaburzenia funkcji wykonawczych, ktore

uniemozliwiajag wypracowywanie efektywnych strategii kompensacyjnych. Chorzy z HD



58

nie s3 w stanie w petni adekwatnie oceni¢ swojego funkcjonowania poznawczego, ale
zdaja sobie sprawe z tego, ze zaburzenia funkcjonowania poznawczego sg jednym z
gldéwnych problemow w ich codziennym zyciu (Ho, Robbins i Barker, 2006). Pacjenci z
HD, podobnie jak chorzy z PDD nieadekwatnie oceniaja swoje funkcjonowanie

poznawcze (Hoth 1in., 2007) (por. Hipoteza 3).

1.5.4 Samoswiadomos$¢ zaburzen funkcjonowania spoleczno-emocjonalnego i

dysfunkciji wykonawczych w chorobach Huntingtona i Parkinsona

Badania samoswiadomosci funkcjonowania spoteczno-emocjonalnego w PD
dowodza, iz warunkiem zaburzen oceny wlasnego funkcjonowania w tej sferze jest
wystapienie otgpienia (Starkstein i in., 1996; Mathias, 2003; Seltzer i in., 2001; Fleming 1 in.,
2005). Tylko w jednym badaniu w grupie pacjentow, ktorzy uzyskali wyniki 25-30 w skali
Mini-Mental State Examination- ktorych stan funkcjonowania poznawczego w wigkszos$ci
najprawdopodobniej nie odpowiadal rozpoznaniu PDD- stwierdzono niska zgodno$¢ ocen
pacjentow 1 opiekunow w odniesieniu do objawow neuropsychiatrycznych: depresji, apatii,
halucynacji, zaburzen snu 1 lgku, jak rowniez zaburzen funkcji wykonawczych (McKinlay 1
in., 2008).

W HD stwierdzono niezgodno$¢ ocen pacjentdéw z ocenami opiekunéw odnos$nie
funkcjonowania chorych przy braku niezgodnosci w pomiarze kontrolnym dotyczacym
funkcjonowania opiekunéw (Ho, Robbins 1 Barker, 2006). W badaniu tym uczestniczyli
pacjenci, ktorych $redni poziom funkcjonowania poznawczego (nizszy od poziomu
opiekunow) nie osiggat wynikow typowych dla otepienia. Ocena funkcjonowania
poznawczego byta dokonana nietypowo — przez telefon, ponadto podano jedynie wyniki
srednie, co uniemozliwia okre$lenie liczebnosci ewentualnej grupy z otgpieniem. W grupie tej

najprawdopodobniej byli pacjenci z otgpieniem, gdyz badano chorych we wszystkich stadiach
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choroby. Nie wiadomo wigc, na ile deficyt samoswiadomosci zaburzen funkcjonowania
spoteczno-emocjonalnego w HD jest zwigzany z zaburzeniami funkcji poznawczych.

Badanie Ho i in. (2006) pokazalo jednak, ze mimo braku zgodno$ci pacjentow i
opiekunow co do natezenia trudno$ci w zakresie samoregulacji 1 wgladu u chorych, pacjenci
dostrzegaja podobne obszary problemowe jak ich opiekunowie.

W badaniu Hoth 1 in. (2007) wykazano, iz pacjenci z HD przeceniaja swoje
mozliwosci w zakresie kontroli zachowania, ale moga zardéwno przecenia¢ jak i zbyt nisko
ocenia¢ swoje zdolnosci w zakresie kontroli emocjonalne;.

Ponadto stwierdzono mozliwo$¢ wystepowania réznic w zakresie zdolnosci oceny
roznych aspektow funkcjonowania emocjonalnego w HD przez chorych: pacjenci adekwatnie
oceniajg swoj nastrdj oraz drazliwos¢, nizej niz opiekunowie oceniaja jednak stopien nasilenia
apatii (Chatterjee 1 in., 2005).

Badania samos$wiadomosci objawdéw w zakresie funkcjonowania spoleczno-
emocjonalnego wykazaty, iz w PD samos$wiadomos$¢ jest zaburzona gldwnie u pacjentow z
otgpieniem, za§ w HD chorzy majg trudnosci z precyzyjng oceng nasilenia dostrzeganych w

tym zakresie objawow (por. Hipoteza 4).

1.5.5 Uwarunkowania zaburzen samoswiadomosci objawdéw w chorobach Huntingtona i

Parkinsona

Samoswiadomos$¢ jest uzalezniona przede wszystkim od sprawnosci mechanizmow
sensoryczno-percepcyjnych, funkcji wykonawczych (w szczegdlnosci monitorowania
wlasnego zachowania - porownywania planu wlasnego dziatania z jego efektem), pamigci 1
stanu emocjonalnego. Poziom samoswiadomosci zalezy tez od zdolnos$ci antycypacji, czyli
przewidywania tego jakie trudnos$ci moga wystapi¢ przy wykonywaniu danej czynnosci na

podstawie wiedzy o wlasnych mozliwosciach 1 ograniczeniach, oraz od dzialania
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mechanizméw obronnych. Mozna wigc uznaé, ze jest ona uwarunkowana zar6wno
czynnikami neurologicznymi, neuropsychologicznymi jak 1 psychologicznymi.

Teoretyczne 1 empiryczne proby wyjasnienia podloza ograniczonej samoswiadomosci
objawow w zaburzeniach ruchowych dotycza gtéwnie ruchéw mimowolnych oraz zaburzen
funkcjonowania spoteczno-emocjonalnego. W dostepnym piSmiennictwie nie znaleziono
badan majacych na celu weryfikacje zwigzku zmian strukturalnych lub funkcjonalnych w
moézgowiu z zaburzeniami samoswiadomosci objawow w HD badz PD, mimo odwotywania
si¢ do zaburzen transmisji dopaminergicznej w ramach petli czolowo-prazkowiowych 1
otgpienia podkorowego w HD (Ho, Robbins i Barker, 2006; Hoth 1 in., 2007).

Zaburzenia samoswiadomosci ruchow mimowolnych w HD u pacjentéw bez otepienia
probowano wyjasnia¢ na poziomie funkcjonalnym na trzy sposoby: 1) poprzez zaprzeczanie
chorobie zgodnie z nurtem psychodynamicznym, 2) poprzez odwotanie do zaburzen procesow
monitorowania 1 kontroli wlasnego zachowania, 3) poprzez zaburzenia proprioceptywne
(zaburzenia zwrotnej informacji o wykonanym ruchu) odpowiadajace za brak subiektywnego
doswiadczenia ruchu (za: Snowden 1 in., 1998). Zaprzeczanie najbardziej charakterystycznym
dla HD objawom zgodnie z pierwszg interpretacja moze by¢ opisywane jako ucieczka przed
konfrontacja z faktem choroby. Dotyczy to zwlaszcza osob, znajacych z rodzinnych
obserwacji przebieg schorzenia, a w szczegdlnosci obserwujacych jego nieodwracalnose,
wobec ograniczonych wcigz mozliwosci terapeutycznych. Moze réwniez wigzac si¢ z Igkiem
przed stygmatyzacja charakterystyczng w chorobach, ktérych objawy sa widoczne dla
postronnego obserwatora 1 ktére mogg wydawac si¢ dziwaczne, bedac przy tym biednie,
czgsto w sposob krzywdzacy dla pacjenta, interpretowane (za: Sitek, Stawek 1 Wieczorek,
2008).

Wiele przestanek przemawia za trzecim wyjasnieniem nieswiadomosci dyskinez

plasawiczych w HD 1 PD: 1) nieswiadomo$¢ ruchow mimowolnych w innych postaciach
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plasawicy (Shenker i in., 2004) 1 w dyskinezach wywotanych dlugotrwatym stosowaniem
neuroleptykow w schizofrenii (Caracci 1 in., 1990), 2) zaburzenia przetwarzania informacji
kinestetycznych w HD stwierdzane w badaniach neurofizjologicznych 1 eksperymentalnych
(Seiss 1 in., 2003; Schwarz 1 in., 2001), 3) zwigkszona zalezno$¢ precyzji ruchu od kontroli
wzrokowej w HD (Carella 1 in., 2003), 4) zmienione odczucie wydatkowanego wysitku w HD
(Lafargue 1 Sirigu, 2002), 5) =zaburzenia kontroli ruchowej zwigzane z deficytem
proprioceptywnym wystepujace juz u bezobjawowych nosicieli genu HD (Smith, Brandt i
Shadmehr, 2000). W $wietle dotychczasowych badan to wiasnie wyjasnienie wydaje si¢
najbardziej prawdopodobne, aczkolwiek niewykluczone jest iz ten czynnik jest najwazniejsza
- ale nie jedyng- determinantg zaburzen samo$wiadomosci ruchdw mimowolnych.

Brak jest danych bezposrednio wskazujacych zwigzek ograniczonej samoswiadomosci
dyskinez w HD 1 PD z zaburzeniami czucia ulozenia cze¢sci ciala (por. Hipoteza 7 1 8).

Badania dotyczace ograniczonej samoswiadomos$ci zaburzen z zaburzeniami funkcji
wykonawczych przyniosty sprzeczne wyniki (Deckel 1 Morrison, 1996; Snowden 1 in., 1998;
Hoth i in., 2007).

Stosunkowo niewiele badan uwzglednialo znaczenie depresji dla samo$wiadomosci
objawow w HD 1 PD. Wykazano, iz wigksze nasilenie depresji sprzyja wyzszemu poziomowi
samos$wiadomosci w HD (Hoth 1 in., 2007). W PD stwierdzano nieznaczny wptyw depresji na
ocen¢ wilasnego funkcjonowania (Brown 1 in., 1989; Fleming 1 in., 2005) - by¢ moze brak
istotnego statystycznie wplywu depresji na poziom samoswiadomosci w cytowanych wyzej
badaniach pacjentow z PD jest zwigzany z tym, ze badano pacjentow ze wzglednie dobrze
zachowanym funkcjonowaniem poznawczym, u ktorych stwierdzano dos¢ dobrze zachowang
samos$wiadomos¢ objawow. W badaniach chorych z PDD nie uwzglgdniano nastroju w
analizie determinant samo$swiadomosci objawow (Starkstein 1 in., 1996, Seltzer i in., 2001)

(por. Hipoteza 10).
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W PD =zaburzona samo$wiadomo$¢ objawow bez wzgledu na badany obszar
funkcjonowania byta zwigzana z ot¢pieniem (Seltzer i in., 2001; Starkstein i in., 1996). W HD
nie stwierdzono zwigzku migdzy zaburzong samoswiadomos$cia objawoéw a ogdlnym
poziomem funkcjonowania intelektualnego, mierzonym skalg Mattisa Dementia Rating Scale
(DRS) (Hoth 1 in., 2007) oraz Skala Inteligencji Wechslera dla dorostych (Wechsler Adult
Intelligence Scale- Revised, WAIS-R) (Deckel i Morrison, 1996) (por. Hipoteza 11).

Badania dotyczace zwigzku ograniczonej samoswiadomosci objawow w HD z
zaburzeniami pamigci przyniosty sprzeczne wyniki (Deckel 1 Morrison, 1996; Snowden 1 in.,
1998; Hoth 1 in., 2007). Zwiazek zaburzen pamigci z ograniczeniem samoswiadomosci
potwierdzono w badaniach korelacyjnych (Snowden 1 in., 1998; Hoth 1 in., 2007), nie
stwierdzono go natomiast w badaniu porownujacym grupg z wysokim lub niskim natezeniem
anozognozji (Deckel 1 Morrison, 1996). U chorych z PDD stwierdzono réwniez korelacje
nieswiadomos$ci objawdéw z miarg pamigci (Seltzer 1 in., 2001). W zadnym z powyzej
cytowanych badan nie uzywano jako miary pamigci testoOw uczenia si¢ skltadajacych si¢ z
kilku prob, ktére pozwalaja na dokladniejsza ocen¢ zapamigtywania niz proby z
jednorazowym pomiarem bezposredniego i odroczonego odtwarzania (por. Hipoteza 6).

W zakresie funkcji wykonawczych stwierdzono zwiazek zaburzen samoswiadomosci
objawow z porazkag w utrzymaniu nastawienia (Hoth i in.,, 2007) oraz tendencja do
perseweracji (Deckel 1 Morrison, 1996). Wyniki te sg sprzeczne, gdyz cho¢ obydwa
wskazniki z testu Sortowania Kart z Wisconsin (WCST) $wiadcza o zaburzeniach funkcji
wykonawczych, przemawiajg jednak za odmiennym mechanizmem trudnosci. W pierwszym z
cytowanych badan wykorzystano analize korelacji stopnia nieswiadomos$ci zaburzen z
wynikami WCST, w drugim za$§ poréwnywano osoby z istotnymi zaburzeniami
samoswiadomosci objawdw oraz osoby bez takich zaburzen (lub niewielkimi zaburzeniami

samoswiadomosci objawow). Ponadto, w badaniu drugim nie uwzglgdniono wskaznika
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porazki w utrzymaniu nastawienia. Poro6wnanie wynikdw obydwu badan, z uwagi na
niejednolito$¢ wskaznikow wykorzystanych w analizie 1 réznice w analizie statystycznej, jest
niemozliwe.

Wyniki dotychczasowych badan wskazuja, iz zaburzenia przeszukiwania zasobow
(mierzone za pomocg prob fluencji stownej) (Deckel 1 Morrison, 1996; Hoth 1 in., 2007) oraz
zaburzenia kontroli poznawczej - mierzone poprzez liczbe prawidlowych odpowiedzi w
probie interferencji Stroopa oraz zadanie z eksperymentem hazardowym lowa Gambling Task
(Hoth 1 in., 2007) nie majg zwigzku z nieswiadomoscig objawow w HD. Wydaje si¢
natomiast, iz w ramach funkcji wykonawczych — jesli rzeczywiscie ich zaburzenia miatyby
odpowiada¢ za zaburzong samoswiadomos$¢ objawdéw- to wlasnie kontrola poznawcza
powinna mie¢ kluczowe znaczenie dla samowiedzy na temat doswiadczanych objawow (por.
Hipoteza 5).

Zwiazek zaburzonej samoswiadomosci objawow w PD z zaburzeniami funkcji
wykonawczych nie byt opisywany w pi§miennictwie.

W dostgpnym piSmiennictwie brak jest badan dotyczacych zaleznosci migdzy
zaburzeniami samos$wiadomos$ci objawoéw w HD 1 PD oraz strategiami radzenia sobie i
czestoscig stosowania mechanizmow obronnych, takich jak np. zaprzeczanie (por. Hipoteza

9).

1.5.6 Podsumowanie danych z piSmiennictwa na temat samoswiadomos$ci objawow z HD i

PD i uzasadnienie potrzeby dalszych badan

W dotychczasowych badaniach stwierdzono zaburzenia samos$wiadomos$ci ruchow
plasawiczych u pacjentow z HD 1 dyskinez plasawiczych w PD, nieadekwatng oceng
funkcjonowania w zyciu codziennym i sprawnos$ci ruchowej u pacjentow z HD oraz PDD,

obnizong samoswiadomo$¢ funkcjonowania poznawczego w PDD i1 HD oraz nieadekwatng
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ocen¢ funkcjonowania spoteczno — emocjonalnego w HD 1 PDD. Kompleksowych,
poréwnawczych badan samoswiadomosci objawow choroby w HD 1 PD z uwzglednieniem
wplywu pamieci na samoswiadomos¢ objawow, jak dotad nie opublikowano. Istniejace
poréwnania, traktujace problem wybiorczo, cho¢ wykazaty szereg potencjalnie interesujacych
dla klinicysty faktow, ujawnily tez szereg metodologicznych probleméw, ktére przy probach
glebszego zrozumienia badanych mechanizméw muszg by¢ rozwigzane. Wsréd nich
wymieni¢ nalezy: 1) stosowanie jako kryterium odniesienia albo oceny opiekuna albo miar
obiektywnych, podczas gdy nalezy w miar¢ mozliwosci wykorzysta¢ oba sposoby pomiaru, 2)
brak kontroli rzeczywiste] niezaleznosci ocen pacjenta 1 opiekuna w badaniach
przeprowadzanych za posrednictwem poczty, 3) brak wykorzystania w analizie statystycznej
informacji o poziomie funkcjonowania poznawczego pacjentéw i1 o zaburzeniach nastroju, 4)
zastosowanie niestandardowych lub tez niewlasciwych dla danej grupy klinicznej metod
oceny funkcji poznawczych lub nastroju, 5) stosowanie narz¢dzi o niskiej czulosci (mata
skala rozpigtosci wynikOw zmniejsza szanse na zaobserwowanie rozbieznosci miedzy
ocenami pacjenta a opiekuna), 6) niejasne sformulowanie pozycji testowych w
kwestionariuszach dla pacjenta, 7) brak czytelnej operacjonalizacji pojecia samoswiadomosci
1 odniesienia go do teoretycznych modeli samoswiadomosci. Dwa ostatnie problemy
sprawiaja, ze wnioski z dotychczasowych badah maja wcigz ograniczone implikacje
praktyczne. Sposdéb badania samoswiadomos$ci objawow - odwolywanie si¢ do
subiektywnego nasilenia objawow w przeszlos$ci, ocenianie natg¢zenia objawoOw w trakcie
wykonania czynnos$ci bezposrednio po jej zakonczeniu i przewidywanie swojej sprawnosci w
sytuacjach zycia codziennego w przyszlosci — determinuje warto§¢ wnioskéw plynacych z
badania. Ostatnia z wymienionych form badania, odwolujagca si¢ do $wiadomosci
antycypacyjnej dostarcza najwiecej informacji o implikacjach poziomu samo$wiadomosci

objawow dla codziennego funkcjonowania (za: Sitek, Stawek 1 Wieczorek, 2008).
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Badania podjete w ramach niniejszej rozprawy stanowig pierwsza probe oceny
samoswiadomosci objawow w chorobach Huntingtona i Parkinsona w réznych sferach
funkcjonowania oraz wyjasnienia mechanizméw zaburzonej samoswiadomosci objawow w
tych chorobach 1 znalezienia czynnikdw wspierajacych zachowanga samoswiadomos¢
objawow. Brak jest rowniez w dostepnym piSmiennictwie opracowan porownujacych
samos$wiadomos¢ objawow w PD u pacjentéw z dyskinezami plagsawiczymi 1 u chorych bez
dyskinez, co rowniez przemawia za nowatorskim charakterem pracy.

Dodatkowym walorem opracowania jest pordéwnanie dwdch grup chorych z ruchami
plasawiczymi (PD 1 HD) z grupa chorych z dystonig szyjng. Porownanie dwodch schorzen
neurodegeneracyjnych ze schorzeniem rdéwnie stygmatyzujacym chorego, ale nie
neurodegeneracyjnym, ze znacznie mniej nasilonymi zaburzeniami w sferze poznawczej i
emocjonalnej moze odpowiada¢ na szereg pytan zwigzanych z mechanizmem
samoswiadomosci podstawowych objawow ruchowych 1 dyskinez polekowych w PD oraz

ruchow plasawiczych w HD.



Tabela 3 Badania samoswiadomosci objawow w HD 1 PD
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Hoth i in., 2007

Samo$wiadomos$¢ o
) Badanie Rozpoznanie Wyniki N)
objawow
Brown i in., 1989 (66)
Louis i in., 1996 (30)
McRae i in., 2002 zachowana (61)
§= PD
°N>’, Fleming i in., 2005 (64)
% Martinez-Martin i in., 2003 (60)
Q
\é Leritz i in., 2004 ograniczona (48)
2
g Seltzer i in., 2001 PDD ograniczona (32)
g £ Deckel i Morrison, 1996 (19)
=
Q
= .§ Snowden i in., 1998 HD ograniczona (40)
2
S Hoth i in., 2007 (66)
Leritz i in., 2004 D zachowana (48)
% Vitale i in., 2001" ograniczona (13)
<=
é Seltzer i in., 2001 PDD ograniczona (32)
z Vitale i in., 2001" ©)
% : ] HD ograniczona
o) Snowden i in., 1998 (40)
. Fleming i in., 2005 PD zachowana (64)
Q'
*é Starkstein i in., 1996 (33)
= é — PDD ograniczona
‘g § Seltzer 1 in., 2001 (32)
52
2 g
< B Hoth i in., 2007 HD ograniczona (66)
N o
Mathias, 2003 (30)
= zachowana
'g o Fleming i in., 2005 PD (64)
3 By o McKinlay i in., 2008 ograniczona @3)
S £ o —
B ?—), = Starkstein i in., 1996 PDD ograniczona (33)
s © g
& g S . czesciowo
2 - ; Chatterjee i in., 2005 (53)
s 8 5 zachowana
o >
& g 8 . HD
g N & Ho, Robbins i Barker, 2006 (75)
B 2 & ograniczona
E S % (66)
5 & &

I Tt 7 . 7
badano samo$wiadomos¢ ruchow mimowolnych

? PD — idiopatyczna choroba Parkinsona, PDD — otepienie w chorobie Parkinsona, HD — choroba

Huntingtona
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2. Badania wlasne

2.1 Cel 0g6lny

Badanie ma na celu oceng samo$wiadomosci objawow w czterech grupach chorych z
chorobg Huntingtona (HD), chorobg Parkinsona z dyskinezami (PDdys), chorobg Parkinsona
bez dyskinez (PDndys) 1 w dystonii szyjnej (CD) oraz analiz¢ czynnikow, ktoére warunkujg
ewentualne deficyty samoswiadomosci zaburzen w tych chorobach.

Cztery grupy pacjentow taczy obecnos¢ ruchow mimowolnych w obrazie klinicznym.
W grupach oséb z HD oraz PDdys wystepuja ruchy / dyskinezy plasawicze o dos¢ podobnym
charakterze, aczkolwiek innej etiologii. W HD s3 one objawem choroby, czesto
wystepujacym na samym jej poczatku oraz wystepuja przez caly dzien. W PD dyskinezy
plasawicze s3 poéznym objawem, wigza si¢ z dlugotrwalg farmakoterapig preparatami
lewodopy 1 wystepuja najczesciej kilka razy w ciggu dnia, w zwigzku ze szczytowym
dziataniem leku. W grupach HD 1 PDdys poziom funkcjonowania poznawczego odpowiada
najczesciej fagodnym zaburzeniom funkcji poznawczych lub tez otepieniu lekkiemu, podczas
gdy w grupach PDndys oraz CD mozna oczekiwac¢ braku zaburzen funkcji poznawczych lub
tez zaburzen o lekkim nasileniu. Porownanie grup HD i PDdys pozwala na zestawienie
percepcji podobnych zaburzen ruchowych (o innej etiologii) w obu grupach klinicznych.
Zestawienie grupy PDdys z grupa PDndys pozwala pordéwna¢ percepcje dyskinez
plasawiczych oraz podstawowych objawow zespotu parkinsonowskiego w PD oraz oceni¢
ewentualny wpltyw zaburzen poznawczych na percepcje objawdw choroby przez pacjenta.
Zestawienie grup HD, PDdys i PDndys z CD ma na celu poréwnanie samoswiadomosci
objawow w grupach chorych, u ktorych wystepuja zaburzenia funkcji poznawczych (HD,
PDdys, PDndys) z grupa, w ktorej zaburzenia poznawcze nie wchodza w sklad obrazu
klinicznego (CD), natomiast zaburzenia ruchowe wydaja si¢ mie¢ charakter stygmatyzujacy,

tak jak w HD 1 PDdys. Dane dotyczace grup klinicznych przedstawiono w Tabeli 4.
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Tabela 4 Zestawienie elementow wspoOlnych 1 rdéznicujacych grupy kliniczne w zakresie
podstawowych objawdéw (ruchowych, poznawczych i emocjonalnych)

HD PDdys PDndys CD
ruchy mimowolne TAK TAK TAK TAK
ruchy glowy racze] TAK mogg wystepowac NIE TAK
ruchy / dyskinezy TAK TAK NIE NIE
plasawicze
objawy parkinsonizmu NIE TAK TAK NIE
zaburzenia poznawcze TAK raczej TAK TAK/ NIE TAK/ NIE
otepienie Zawsze czgsto rzadko nie
zaburzenia emocjonalne racze] TAK racze] TAK raczej TAK raczej TAK

Przeprowadzona zostanie ocena samos$wiadomosci objawdw obejmujaca: sprawnos¢
w zyciu codziennym, sprawno$¢ ruchowa, funkcjonowanie poznawcze oraz sprawnos¢
funkcji wykonawczych. Miarg deficytu samo$swiadomosci w kazdej badanej sferze bedzie
stopien rozbiezno$ci migdzy samooceng pacjenta a oceng obiektywna (oceng opiekuna, oceng
neurologiczng lub neuropsychologiczng). Uwzglednione zostang cztery grupy czynnikow
mogacych warunkowaé ograniczong samoswiadomo$¢ objawOw: poznawcze - funkcje
wykonawcze (zdolno$¢ do monitorowania swojego zachowania, kontroli poznawczej) oraz
pamigC, osobowosciowe — przedchorobowa sklonno$¢ do dystansowania si¢ i stosowania
unikowych strategii radzenia sobie, emocjonalne (nastrdj) oraz proprioceptywne (zdolnos¢
korzystania ze wskazowek kinestetycznych przy wykonywaniu ruchu).

Wyniki badania maja odpowiedzie¢ na pytanie, czy u os6b z chorobg Huntingtona
oraz zaawansowang chorobg Parkinsona wystepuja zaburzenia samo$swiadomosci objawoéw w
zestawieniu z osobami z wzglednie krotkim czasem trwania choroby Parkinsona oraz z
osobami z dystonig szyjng. Ponadto, dzigki przeanalizowaniu czterech mozliwych rodzajow
uwarunkowan zaburzen samoswiadomosci objawow, mozliwe stanie si¢ pokazanie
pacjentom, opiekunom oraz osobom zaangazowanym w leczenie chorych jakie mechanizmy
powodujg ograniczong samoswiadomos¢ objawow 1 zaproponowanie kierunku oddziatywan
terapeutycznych oraz strategii radzenia sobie. Ostatni z w/w celow badania ma charakter

aplikacyjny.
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2.2 Pytania i hipotezy badawcze oraz metody zastosowane do ich weryfikacji

2.2.1 Ocena samoswiadomosci objawow

Ocena samos$wiadomos$ci objawow bedzie dokonywana poprzez: a) pordéwnanie ocen
pacjentoOw oraz opiekunow (zawsze odejmujac ocene opiekuna od oceny pacjenta), b) analize
korelacji ocen pacjenta i opiekuna oraz ¢) analize korelacji ocen pacjenta 1 opiekuna z
kryterium obiektywnym (z badania neurologicznego badz neuropsychologicznego,
odpowiednio w odniesieniu funkcji motorycznych do zaburzen pamieci).

Wskaznik ro6znicy ocen pacjenta 1 opiekuna (dla wynikéw surowych skal
kwestionariuszowych, wynikéw $rednich r6znic miedzy ocenami pacjentow oraz opiekunow
dla poszczegdlnych pozycji testowych w ramach danego kwestionariusza) przyjmujacy
warto$¢ ujemng oznacza wigksze nasilenie danego objawu wg pacjenta niz opiekuna
(zawyzenie oceny nasilenia danego objawu przez pacjenta wzgledem oceny opiekuna), za$
wskaznik przyjmujacy warto$¢ dodatnig oznacza sytuacje odwrotna, gdy opiekun deklaruje
wieksze natezenie objawu u chorego niz sam chory (zanizenie oceny nasilenia objawu przez
pacjenta wzgledem opiekuna).

W zwigzku z mozliwosciag wystgpienia w badanych grupach dwojakiego typu
niespojnosci ocen pacjentow i opiekunéw co do poziomu funkcjonowania pacjentdow w
ramach badanych sfer funkcjonowania: 1) niedoceniania nasilenia objawow przez
pacjentow w porOwnaniu z poziomem zaburzen obserwowanym przez osobe bliska
(underrating/ underestimating the symptoms)- subiektywnego zanizania glebokosci zaburzen
oraz 2) przeceniania nasilenia objawow przez chorych w poréwnaniu z nasileniem
zaburzen stwierdzanym przez osobe bliska (overrating/ overestimating the symptoms)-
subiektywnego zawyzania glebokosci zaburzen, zaplanowano kilka sposobdéw pomiaru
oceniajacych spojnos¢ ocen pacjentbw oraz opiekunow jak 1 ewentualny charakter

obserwowanych niespojnosci.
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Poréwnanie ocen kwestionariuszowych pacjenta 1 opiekuna odno$nie funkcjonowania
pacjenta (w czynnosciach zycia codziennego- SPDDS, ruchowego- Skala Objawow
Ruchowych na podstawie filmu, w zakresie funkcji wykonawczych- DEX oraz w zakresie
zdolnos$ci zapamigtywania- Kwestionariusz pamigci) bedzie wykonywane na 4 sposoby:

1) porownanie w 4 grupach klinicznych rdznic ocen pacjentéw 1 opiekunow liczonych
na podstawie wynikow surowych skal kwestionariuszowych (gdzie wynik surowy
kwestionariusza wypelnianego przez opiekuna jest odejmowany od wyniku surowego
kwestionariusza wypelnianego przez pacjenta),

2) poréwnanie w 4 grupach klinicznych r6znic ocen pacjentow 1 opiekundéw liczonych
na podstawie wszystkich pozycji testowych w danym kwestionariuszu z korekta na ilo$¢
pytan zawartych w kwestionariuszu (gdzie obliczana jest Srednia réznica ocen pacjenta
oraz opiekuna dla pozycji testowych w danym kwestionariuszu),

3) poréwnanie w 4 grupach klinicznych r6znic ocen pacjentow i opiekundéw liczonych
na podstawie wszystkich pozycji testowych w danym kwestionariuszu z korekta na ilo$¢
pytan zawartych w kwestionariuszu oraz kierunek niezgodno$ci ocen (przecenianie oraz
niedocenianie nat¢zenia objawoOw przez chorego) (gdzie obliczana jest Srednia wartosci
bezwzglednych roznic ocen pacjenta oraz opiekuna dla pozycji testowych w danym
kwestionariuszu),

4) poréwnanie w 4 grupach klinicznych niezaleznych od siebie wskaznikéw
zgodnosci, niedoceniania nasilenia objawow przez pacjentéw (zanizania oceny nasilenia
objawOw) oraz przeceniania nasilenia objawow przez chorych (zawyzania oceny nasilenia
objawow). Dla kazdej pary pacjent-opiekun bedzie wyliczany wskaznik zgodnosci ocen-
rowny liczbie pozycji testowych kwestionariusza, przy ktorych pacjent oraz opiekun udzielili
dokfadnie takich samych odpowiedzi (np. pacjent-3 1 opiekun-3, pacjent-0 1 opiekun-0). Za

zgodnos$¢ ocen pacjenta 1 opiekuna w ramach danej pozycji testowej (np. gdy pacjent i
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opiekun ocenig poziom funkcjonowania pacjenta na 1 punkt) przyznawany bedzie 1 pkt, zas
za odmienne oceny (np. pacjent oceni swoje funkcjonowanie na 1 punkt, za§ opiekun na 3
punkty, lub tez odwrotnie) przyznawane bedzie 0 pkt. Minimalny wynik wskaznika zgodnosci
wynosi 0, a maksymalny réwna si¢ ilosci pozycji testowych w danej skali. Wskaznik
zgodnosci ocen pacjenta i1 opiekuna w ramach danej skali rowna si¢ sumie punktéw za
zgodnos¢ poszczegolnych pozycji testowych pary pacjent- opiekun. Wskaznik niedoceniania
objawow przez pacjentow bedzie wyliczany dla kazdej z 4 w/w skal na podstawie tych
pozycji testowych w ramach danej skali, dla ktorych réznica oceny pacjenta 1 opiekuna bedzie
warto$cig ujemng (tzn. pacjent zadeklaruje mniejsze natezenie objawu niz opiekun). Dla tych
pozycji testowych sumowana bedzie warto$¢ bezwzgledna tej rdéznicy w ramach kazdej
analizowanej skali. Analogicznie, wskaznik przeceniania objawow przez pacjentow
wyliczany bedzie dla kazdej z 4 w/w skal na podstawie tych pozycji testowych w ramach
danej skali, dla ktorych réznica oceny pacjenta i opiekuna bedzie wartoscig dodatnig (tzn.
pacjent deklarowal wigeksze natgzenia objawu niz opiekun). Dla tych pozycji testowych
sumowana bedzie wartos¢ bezwzgledna tej réznicy w ramach kazdej analizowanej skali.

1. W analizie korelacyjnej czynnikbw mogacych warunkowa¢ zaburzenia
samoswiadomos$ci objawow uwzgledniono 3 miary spojnosci ocen pacjentow i
opiekunow ($rednig warto$ci bezwzglednych réznic ocen pacjentdéw i opiekunow,
wskaznik przeceniania objawOw przez pacjenta, wskaznik niedoceniania objawdw
przez pacjenta) lub 1 miar¢ spdjnosci ocen pacjentéw i opiekunéw (Srednig wartosci
bezwzglednych rdznic ocen pacjentoéw 1 opiekundéw). Trzy wskazniki analizowano dla
samos$wiadomosci zaburzen ruchowych, trudnosci w czynnos$ciach zycia codziennego,
dysfunkcji wykonawczych oraz zaburzen pamiegci, za$ jedng miarg spojnosci dla
samo$wiadomosci ruchoéw plasawiczych w HD. W analizie korelacyjnej uwzgledniono

poza miarami niespdjnosci ocen pacjentow 1 opiekundw nastepujace parametry:
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. kontroli poznawczej

stosunek liczby przekroczen zasad do liczby ruchéw w Tower of Toronto

stosunek bledow nieskorygowanych do liczby reakcji w III cz. probie interferencji
poznawczej Stroopa

stosunek liczby stow powtorzonych w tescie AVLT po 10 min. do $redniej z 2
najlepszych prob uczenia si¢

czuciowe

roznica wykonania prob utozenia palcow z kontrolg wzroku 1 bez kontroli wzroku

osobowosciowe

wskaznik unikania z WCQ
wskaznik dystansowania si¢ z WCQ
. nastroju

wynik og6lny BDI

wynik ogélny MADRS

inne (wspolne dla HD i PDdys)

liczba lat choroby

wynik ogélny MMSE

. wskazniki specyficzne dla HD

e UHDRS- wynik ogolny skali ruchowej, punktacja za ruchy plasawicze, poziom
niezaleznosci

e liczba powtorzen CAG w wigkszym allelu

. wskazniki specyficzne dla PDdys

e dzienna dawka lewodopy

e suma punktow z UPDRS- 111
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e wskaznik Schwaba-Englanda

2.2.1.1 Ocena samo$wiadomosci trudnosci z wykonywaniem czynnosci zycia codziennego

Czy chorzy z HD 1 PDdys mniej trafnhie niz chorzy z PDndys i CD oceniaja swoja sprawnos¢

w zyciu codziennym?

Hipoteza 1: Chorzy z HD 1 PDdys mniej trafnie niz chorzy z PDndys i z CD oceniajg swoja
sprawno$¢ w zyciu codziennym.

Metody:

-ocena subiektywna: Skala Oceny Niesprawnos$ci w Chorobie Parkinsona (Self- Assessment
Parkinson’s Disease Disability Scale, SPDDS) dla chorego oraz opiekuna (Brown 1 in.,
1989);

- ocena obiektywna: Ujednolicona Skala Oceny Choroby Huntingtona (Unified Huntington’s
Disease Rating Scale, UHDRS) (Huntington Study Group, 1996), Ujednolicona Skala Oceny
Choroby Parkinsona (Unified Parkinson’s Disease Rating Scale, UPDRS) (Paulson i Stern,
1997), Skala Oceny Dystonii Szyjnej z Toronto, (Toronto Western Spasmodic Torticollis
Rating Scale, TWSTRS) (Consky 1 in., 1990)- w zaleznos$ci od rozpoznania

Ocena samoswiadomosci stopnia niesprawnosci w zyciu codziennym bedzie dokonywana
poprzez porOéwnanie kwestionariuszowych ocen chorego 1 opiekuna oraz korelacje ocen
opiekuna 1 chorego z wynikami skal klinicznych nasilenia objawéw (odpowiednio UHDRS,
UPDRS i TWSTRS).

2.2.1.2 Ocena samoswiadomosci objawow ruchowych

Czy chorzy z HD oraz pacjenci z PDdys mniej trafnie od chorych z PDndys oraz pacjentow z

CD oceniaja nasilenie objawow ruchowych?

Hipoteza 2: Pacjenci z HD oraz chorzy z PD z dyskinezami plasawiczymi mniej trafnie od

pacjentow z PD bez dyskinez 1 chorych z CD oceniaja swoja sprawnos¢ ruchowg .
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Metody:

-ocena subiektywna: ocena stopnia nasilenia zaburzen ruchowych u chorego na podstawie
filmu prezentujacego objawy ruchowe typowe dla HD 1 PDdys, PDndys oraz CD -
wykonywana przez pacjenta 1 opiekuna;

-ocena obiektywna: wybrane wskazniki z UHDRS, UPDRS i TWSTRS

Ocena stopnia zaburzen samoswiadomosci objawow ruchowych bedzie wykonywana poprzez
poréwnanie ocen pacjenta 1 opiekuna dokonywanych w odniesieniu do sekwencji filmowych
oraz korelacje tych ocen z wynikami skal neurologicznych (odpowiednio UHDRS, UPDRS,
TWSTRS).

2.2.1.3. Ocena samoswiadomosci zaburzen pamieci

Czy chorzy z HD i PDdys mniej trafthie niz pacjenci z PDndys i z CD oceniaja swoja pamieé?

Hipoteza 3: Pacjenci z CD oraz z PDndys trafniej niz chorzy z HD 1 PDdys oceniajg swoja
pamigc.

Metody:

- ocena subiektywna: kwestionariuszowa ocena pamieci przez pacjenta 1 jego opiekuna na
podstawie Kwestionariusza pamigci (Squire i Zouzounis, 1988)

- ocena obiektywna: ocena efektywno$ci zapamigtywania materialu stownego (Auditory
Verbal Learning Test- AVLT) (Rey, 1964),

Podobnie jak w przypadku sprawnosci ruchowej poroOwnane zostang oceny
kwestionariuszowe pacjentdw 1 opiekunéw oraz zostang one zestawione z kryterium
obiektywnym (wynikami badania pamigci).

2.2.1.4 Ocena samoswiadomosci dysfunkeji wykonawczych

Czy chorzy z HD i PDdys maja zaburzona samoswiadomo$¢ dysfunkciji wykonawczych?

Hipoteza 4: Chorzy z HD 1 PDdys mniej trafnie niz pacjenci z PDndys 1 CD oceniajg swoje

funkcje wykonawcze.
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Metody:

-ocena  subiektywna:  Kwestionariusz ~ Dysfunkcji  Wykonawczych  (Dysexecutive
Questionnaire, DEX) w wersji dla pacjenta oraz opiekuna (Wilson 1 in., 1996),

- ocena obiektywna: test Stroopa (Stroop, 1935), proba Tower of Toronto (Saint-Cyr, Taylor 1
Lang, 1988)

W zakresie pomiaru samos$wiadomosci dysfunkcji wykonawczych wykorzystane zostanie
jedynie poréwnanie ocen pacjentow 1 opiekuno6w oraz poréwnanie wynikow
kwestionariuszowych z wybranymi miarami funkcji wykonawczych.

2.2.2 Ocena czynnikéw warunkujgce zaburzenia samoswiadomosci objawow

2.2.2.1 Ocena kontroli poznawczej

Czy zaburzenia kontroli poznawczej w HD 1 PDdys sa zwiazane z nasileniem nie$wiadomosci

objawow?

Hipoteza S: Zaburzenia funkcji wykonawczych, zwlaszcza zdolno$¢ do monitorowania i
kontroli swojego zachowania sprzyjaja nie§wiadomosci objawdéw w HD 1 PDdys.

Metody:

- miary nasilenia nieSwiadomosci objawow ($rednia wartosci bezwzglednych réznic ocen
pacjentow 1 opiekunow, wskaznik przeceniania objawOw przez pacjenta, wskaznik
niedoceniania objawdw przez pacjenta)

- wskazniki kontroli poznawczej [z proby interferencji Stroopa (Stroop, 1935), z préby Tower
of Toronto] (Saint-Cyr, Taylor 1 Lang, 1988)]

Ewentualny wplyw zaburzen funkcji wykonawczych na zaburzong samos$wiadomos¢
objawow bedzie oceniony przy pomocy analizy korelacji miar niespojnos$ci ocen pacjent-

opiekun ze wskaznikami kontroli poznawcze;.
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2.2.2.2 Ocena pamieci

Czy zaburzenia pamieci w HD oraz PDdys sprzyjaja nieadekwatnej ocenie wlasnego

funkcjonowania?

Hipoteza 6: Zaburzenia pamigci w HD 1 PDdys sprzyjaja blednej ocenie wiasnej sprawnosci.
Metody:

-miary nasilenia nie§wiadomosci objawow j.w.,

- procent stéw odtworzonych po 10 min. w AVLT

2.2.2.3 Ocena czynnikow proprioceptywnych

Czy zaburzenia czucia ulozenia konczyn w HD oraz PDdys sa zwiazane z nasileniem

nieswiadomosci objawow ruchowych?

Hipoteza 7: Nieswiadomo$¢ objawow ruchowych zarowno w HD, jak i w PD jest zwigzana z
zaburzeniami czucia pofozenia konczyn.

Metody:

-miary nieswiadomos$ci objawow ruchowych j.w.,

- wynik proby badajacej czucie ulozenia konczyn/ palcow w przestrzeni

Czy zaburzenia czucia ulozenia konczyn / palcéOw sa zwiazane z nasileniem nieswiadomosci

objawow ruchowych w HD oraz PDdys (w szczegdlnosci ruchow / dyskinez plasawiczych) ?

Hipoteza 8: Nieswiadomos¢ objawow ruchowych zarowno w HD jak 1 w PDdys jest
zwigzana z zaburzeniami czucia ulozenia konczyn/palcow.

Metody:

- miary nieswiadomosci objawow ruchowych j.w.,

- wynik proby poréwnujacej mozliwos¢ wykonania ruchu z i bez kontroli wzroku, wynik

proby oceniajacej czucie utozenia konczyn géornych
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2.2.2.4 Ocena tendencji osobowosciowych

Czy osobowos$ciowa predyspozycja do stosowania w sytuacjach trudnych strategii takich jak

dystansowanie sie i unikanie jest zwiazana z tendencja do niecadekwatnej oceny objawdéw w

HD i PDdys?

Hipoteza 9: Tendencja do nieadekwatnej objawdéw w HD oraz PDdys wspotwystepuje z
osobowosciowa predyspozycja do dystansowania si¢ oraz unikania w sytuacjach trudnych.
Metody:

-miary nasilenia nie§wiadomosci objawow j.w.,

- wskazniki dystansowania si¢ oraz unikania z kwestionariusza dla opiekuna dotyczacy
przedchorobowych reakcji na sytuacje trudne u pacjenta [modyfikacji Skali Sposobow
Radzenia sobie — The Ways of Coping Questionnaire, WCQ Folkman 1 Lazarusa
(Wrzesniewski, 2000)]

2.2.2.5 Ocena nastroju

Czy depresyjny nastréj sprzyja nieadekwatnej ocenie wilasnej sprawnosci w HD 1 PDdys?

Hipoteza 10: Nasilenie obnizenia nastroju w HD 1 PDdys sprzyja nieadekwatnej ocenie
wiasnej sprawnosci.

Metody:

- miary nasilenia nieSwiadomosci objawow j.w.,

-ocena nastroju: Skala Depresji Becka (Beck Depresssion Inventory, BDI) (Beck, 1961),
Skala Oceny Depresji Montgomery-Asberg (Montgomery-Asberg Depression Rating Scale,
MADRS) (Montgomery 1 Asberg,1979)

2.2.2.6 Ocena innych parametrow klinicznych wspoélne dla HD i PDdys

2.2.2.6.1 Ocena ogodlnego stanu funkcjonowania poznawczego

Czy mniejsza ogdlna sprawno$¢ funkcjonowania poznawczego sprzyja zaburzonej

samoswiadomos$ci objawoéw w HD 1 PDdys?
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Hipoteza 11: Nizszy ogolny poziom funkcjonowania poznawczego jest zwigzany z
zaburzong samos$wiadomoscia objawow w HD oraz Pddys.

Metody:

-miary nasilenia nie§wiadomosci objawow j.w.,

- MMSE

2.2.2.6.2 Ocena czasu trwania choroby

Czy dluzszy czas trwania choroby sprzyja zaburzonej samo$wiadomosci objawow w HD 1

PDdys?

Hipoteza 12: Dluzszy czas trwania choroby jest zwigzany z zaburzong samo$wiadomoscig
objawow w HD oraz PDdys.

Metody:

-miary nasilenia nie§wiadomosci objawow j.w.,

- liczba lat choroby na podstawie oceny pacjenta oraz osoby bliskie;j

2.2.2.7. Ocena stopnia zaawansowania choroby

Czyv mniejsza sprawnos¢ ruchowa jest zwiazana z nasileniem zaburzeh samo$wiadomosci

objawow w HD 1 PDdys?

Hipoteza 13: Mniejszej sprawnosci ruchowej towarzyszy zaburzona samos$wiadomos¢
objawow w HD 1 PDdys.

Metody:

-miary nasilenia nie§wiadomosci objawow j.w.,

- w HD: wynik skali UHDRS (Hungtington Study Group, 1996), wynik cz¢$ci skali
oceniajacy nasilenie ruchow plasawiczych, poziom niezaleznosci wg UHDRS,

- w PD: wynik cz. IIl UPDRS oraz wskaznik Schwaba-Englanda (Paulson i Stern, 1997)
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2.2.2.8. Ocena czynnikow genetycznych

Czy zaburzenia samos$wiadomosci objawoéw w HD wiaza sie z wieksza liczba powtdrzen

CAG?

Hipoteza 14: Wigksza liczba powtorzen CAG sprzyja wigkszemu nasileniu zaburzen
samoswiadomosci objawow w HD.

Metody:

- miary nasilenia nieSwiadomosci objawow j.w.,

- liczba powtorzen CAG na podstawie badania genetycznego

2.2.2.9 Ocena znaczenia farmakoterapii

Czy dzienna dawka lewodopy jest zwiazana z zaburzeniami samoswiadomos$ci objawow w

PDdys?

Hipoteza 15: Poziom dziennej dawki lewodopy jest zwigzany z zaburzeniami
samoswiadomosci objawow w PDdys.

Metody:

- miary nasilenia nieSwiadomos$ci objawow j.w.,

- aktualna dzienna dawka lewodopy w mg

2.2.4 Ocena profilu zaburzen samoswiadomosci objawéw w HD

Czy zaburzenia samoswiadomosci objawow w HD, jesli wystepuja u danej osoby, moga mieé

charakter zar6wno izolowany (dotyczyé tylko niektoérych sfer funkcjonowania) jak i

uogolniony?

Hipoteza 16: Zaburzenia samos$wiadomosci objawow w HD moga by¢ uogdlnione lub
wybidrcze.

Metody:

- miary nasilenia nieswiadomosci objawow j.w.
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- ocena wspolwystepowania zaburzen samoswiadomosci objawdéw w badanych sferach

funkcjonowania u poszczegdlnych pacjentow

2.3 Procedura badania

Badanie skladalo si¢ z czg$ci neurologicznej i1 neuropsychologicznej. Badanie
neurologiczne odbywalo si¢ zawsze na terenie Szpitala Specjalistycznego Sw. Wojciecha w
Gdansku. Badanie neuropsychologiczne odbywalo si¢ na terenie w/w szpitala w gabinecie
psychologicznym lub tez w kilku przypadkach w warunkach domowych.

Badania neurologiczne oraz neuropsychologiczne byly wykonywane w miare
mozliwosci w jak najmniejszym odstepie czasowym. Ocena neuropsychologiczna byta
identyczna dla wszystkich badanych grup chorych, za$ system oceny neurologicznej
dostosowano dla kazdej z trzech badanych jednostek chorobowych. Neurolog przeprowadzit
oceng sprawnosci pacjentdow z uzyciem skal UHDRS (dla pacjentow z HD), UPDRS (dla
pacjentow z PD) oraz TWSTRS (dla pacjentow z CD). Pacjenci z PD byli badani w fazie
,on”, tzn. w czasie, gdy efekty dziatania lewodopy byty najwigksze 1 chorzy byli najbardzie;j
sprawni ruchowo. Pacjenci z CD byli badani neurologicznie bezposrednio przed
wstrzyknigciem kolejnej dawki toksyny botulinowej, czyli w momencie nawrotu objawow.

Reszta badania zostata wykonana przez psychologa — autorke pracy. Badanie
neuropsychologiczne zawierato: 1) czgs¢ kwestionariuszowa oceniajaca funkcjonowanie
chorego/ej z perspektywy pacjenta oraz opiekuna/ osoby bliskiej, nastrdj badanego/ej oraz
jego/jej funkcjonowanie w sytuacjach trudnych przed zachorowaniem, 2) czg$¢ testowa
oceniajaca globalnie funkcjonowanie poznawcze, zdolno$¢ zapamigtywania materialu
stownego, kontrole poznawczg oraz integracje czuciowo-ruchowa.

Badanie pacjenta i osoby bliskiej odbywalo si¢ niezaleznie - tzn. kwestionariusze byty

wypetniane przez pacjenta i osobg bliskg albo w innym terminie, w tym samym terminie, ale
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w osobnych pomieszczeniach. Film z prezentacja objawoéw ruchowych byl zawsze
prezentowany oddzielnie pacjentowi oraz osobie mu bliskiej/opiekunowi. Kwestionariuszowa
ocen¢ pamigci wykonywano zawsze przed badaniem pamieci testem AVLT. Kolemnosé
pozostatych testow wykonywanych z pacjentem byta w wigkszos$ci przypadkow nastepujaca:
v’ Skala oceniajgca nasilenie objawow ruchowych na podstawie filmu z sekwencjami z
UHDRS, UPDRS oraz TWSTRS
v' Kwestionariusz pamieci Squire’a i Zouzounis
v' Skala Mini-Mental State Examination (MMSE)
v' prdba opracowana na bazie Tower of Toronto
v’ Test uczenia si¢ shuchowo-werbalnego (Auditory Verbal Learning Test, AVLT)
v’ proba interferencji poznawczej Stroopa
v’ proby badajgce czucie utozenia dioni
v' proby badajace czucie potozenia konczyn gornych bez kontroli wzroku
v' Kwestionariusz dysfunkcji wykonawczych (Dysexecutive Questionnaire, DEX)
v’ Skala oceny niesprawno$ci w chorobie Parkinsona (Self-Assessment Parkinson’s
Disease Disability Scale, SPDDS)
v' Skala Depresji Becka (Beck Depression Inventory, BDI)
v' Skala Depresji Montgomery-Asberg (Montgomery-Asberg Depression Rating Scale,

MADRS)

Kolejnos¢ testow modyfikowano w przypadku, gdy stan ruchowy pacjenta tego
wymagat- gtdéwnie w przypadku fluktuacji stanu pacjentéw z chorobg Parkinsona, u ktorych
proby poznawcze oraz czuciowo-ruchowe musialy by¢ zawsze wykonywane w fazie ,,on”. W
kazdym przypadku zar6wno pacjent jak 1 opieckun wypetniali skal¢ oceniajaca pamigé¢ chorego

przed obiektywng oceng pamieci.
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Opiekun/ osoba bliska wypetnialt/a nastepujace skale:
v' Kwestionariusz pamieci Squire’a
v Kwestionariusz dysfunkcji wykonawczych (DEX)
v" Skala oceny niesprawnos$ci w chorobie Parkinsona (SPDDS)
v’ Arkusz dla opiekuna/osoby bliskiej chorego/ej z HD, PD lub CD
v' Skala Radzenia sobie Folkmann i Lazarusa (Ways of Coping Questionnaire, WCQ)
v’ Skala oceniajgca nasilenie objawéw ruchowych na podstawie UHDRS, UPDRS oraz
TWSTRS

Film byt zazwyczaj prezentowany opiekunowi na samym koncu badania.

W sytuacji, gdy nasilenie objawdw ruchowych czy tez okoruchowych uniemozliwiato
badz tez utrudnialo wypehianie kwestionariuszy, byly one prezentowane w duzym formacie,
pytania czytano pacjentowi, za$§ osoba badajgca zakreslala odpowiedzi wybrane przez
badanego na arkuszu testowym.

Wigkszos¢ chorych byla badana w trybie ambulatoryjnym. Wsréd 23 osob z HD 19
pacjentow zbadano w szpitalu w trybie ambulatoryjnym, 1 osobe zbadano podczas
hospitalizacji, za$ 3 badania przeprowadzono w domu pacjenta. Sposréd 25 0so6b z grupy PD
z dyskinezami (PDdys) 16 0s6b zbadano w szpitalu w trybie ambulatoryjnym, 7 oséb podczas
hospitalizacji, za$ 2 badania przeprowadzono domu pacjenta. Sposrdd 21 chorych z PD bez
dyskinez (PDndys) 2 osoby zostaly zbadane podczas hospitalizacji, za$§ pozostate 19 oséb
zbadano w trybie ambulatoryjnym. Sposrdd 20 osob z CD 19 pacjentow zbadano w trybie

ambulatoryjnym w szpitalu, za$ 1 osobe w domu.
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Procedura badania zostala zaakceptowana przez Niezalezng Komisje Bioetyczng Do
Spraw Badan Naukowych (NKEBN) przy Akademii Medycznej w Gdansku dnia 08 stycznia

2007 (NKEBN/543/2006).

2.4 Metody badania

2.4.1 Badanie neurologiczne

Badanie neurologiczne bylo przeprowadzane przez specjalist¢ neurologii (dr hab. med.
Jarostawa Stawka, prof. nadzw. GUMed lub lek. med. Witolda Sottana) lub przez lekarza w
trakcie specjalizacji z neurologii (lek. med. Michata Schinwelskiego oraz lek. med. Piotra
Robowskiego) pod kierunkiem neurologa. Wszyscy pacjenci z chorobg Huntingtona byli

badani przez lek. med. Witolda Sottana, specjaliste neurologii.

2.4.1.1 Ujednolicona Skala Oceny Choroby Huntingtona (UHDRS)

W badaniu pacjentow z choroba Huntingtona wykorzystano czg$¢ ruchowa
Ujednoliconej Skali Oceny Choroby Huntingtona (Unified Huntington’s Disease Rating
Scale, UHDRS) (Huntington Study Group, 1996). Skala UHDRS (por. Zalacznik 22) jest
jedyna powszechnie stosowang skalg oceniajacg stan ruchowy pacjentdow z chorobg
Huntingtona. Cze$¢ ruchowa skali UHDRS ocenia nat¢zenie objawdéw okoruchowych,
dyzartrii, dystonii, ruchow plasawiczych, bradykinezji, stabilno$¢ postawy, szybko$¢ i
precyzje ruchow, sztywnos$¢ miesni oraz chéd. Wynik skali ruchowej miesci si¢ w przedziale
od 0 do 124, gdzie wigksza liczba punktow odpowiada wigkszemu nasileniu objawow
ruchowych.

Osobno w analizie uwzgledniono podskale oceniajagcg natezenie ruchdéw

mimowolnych (0-28 punktow). Wykorzystano rowniez Skale Niezaleznosci z UHDRS
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obejmujaca zakres wynikow od 0 do 100%, gdzie 100% oznacza pelng niezalezno$¢ od

otoczenia.

2.4.1.2 Ujednolicona Skala Oceny Choroby Parkinsona (UPDRS)

W  badaniu pacjentow z chorobg Parkinsona wykorzystano czes¢ I1II 1 IV
Ujednoliconej Skali Oceny Choroby Parkinsona (Unified Parkinson’s Disease Rating Scale,
UPDRS; por. Zatacznik 23) (Paulson 1 Stern, 1997). Cze$¢ III obejmuje ocen¢ stanu
ruchowego (m.in. mowy, mimiki, drzenia, sztywnosci mig§niowej, szybkosci 1 precyzji ruchu,
stabilno$ci postawy, bradykinezji oraz chodu), za§ czg$¢ czwarta nasilenie powikian
zwigzanych z leczeniem (m.in. dyskinez plgsawiczych oraz stanow ,,0ff”). Wynik cz. III
UPDRS miesci si¢ w przedziale od 0 do 108, zas cz. IV — od 0 do 44, gdzie wyzsze wyniki
odpowiadaja wigkszemu nasileniu objawow.

Osobno w analizie uwzgledniono ocen¢ natgzenia dyskinez plasawiczych 1
niesprawnosci powodowanej przez ruchy mimowolne przez pacjenta i opiekuna / osobe bliska

na podstawie pkt. 32 133 i ze skali UPDRS (0-8 punktow).

2.4.1.3 Wskaznik Schwaba-Englanda

Stopien zaawansowania choroby u pacjentdw z PD okreslano dodatkowo przy pomocy
wskaznika Schwaba-Englanda (Paulson 1 Stern, 1997; por. Zalacznik 24), ktéry okresla
nasilenie trudno$ci z wykonywaniem czynnos$ci zycia codziennego oraz stopien ewentualnej
zaleznosci od otoczenia w wykonywaniu tych czynnosci. Wskaznik ten przyjmuje wartosci od

0% do 100%, gdzie 100% oznacza najmniejsze nasilenie trudnosci spowodowanych chorobg.
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2.4.1.4 Wskaznik Hoehn-Yahra

Stopien zaawansowania choroby Parkinsona oceniano rowniez przy uzyciu Skali
Hoehn-Yahra, ktérej wynik przyjmuje wartosci:0,1, 1.5, 11, IL.5, III, IV, V, proporcjonalnie do

stopnia zaawansowania (Paulson i Stern, 1997; por. Zalacznik 25).

2.4.1.5 Skala Oceny Dystonii Szyinej z Toronto (TWSTRS)

W badaniu pacjentéw z dystonig szyjng wykorzystano cze$¢ I, 11 1 III Skali Oceny
Dystonii Szyjnej z Toronto (Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale) (Consky 1
in., 1990). Czes¢ I Skali TWSTRS (por. Zalacznik 26) ocenia m.in. natezenie kreczu, czas
trwania ruchd6w mimowolnych szyi, efektywnos¢ trikOw czuciowych, uniesienie ramienia
oraz zakres ruchomosci szyi. Wynik tej czesci skali miesci si¢ w przedziale od 0 do 35. Czes¢
IT skali ocenia poziom niesprawnosci w zyciu codziennym, gdzie wynik miesci si¢ w
przedziale od 0 do 30. Cze¢s¢ III skali, ktorej wyniki mieszczg si¢ w przedziale od 0 do 20
dotyczy natgzenia bdlu. W kazdej z trzech czgsci TWSTRS wyzsze wyniki odpowiadajg

wigkszemu nasileniu objawow.

2.4.2. Badanie neuropsychologiczne

2.4.2.1 Wywiad

Dane z wywiadu zebrano na arkuszu zbiorczym (por. Zalacznik 1). Wsréd danych
demograficznych uwzgledniono: wiek, ple¢, wyksztalcenie (w latach nauki), recznose,
sytuacje¢ zawodowg, dlugos¢ trwania choroby oraz schorzenia wspotwystepujace. Informacje

te byly uzupeliane na podstawie Arkusza dla opiekuna / osoby bliskie;.
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2.4.2.2 Globalna ocena funkcjonowania poznawczego (MMSE)

Skale Mini Mental State Examination (MMSE, por. Zalacznik 10) zastosowano do
przesiewowej oceny funkcji poznawczych, w celu wykluczenia pacjentow z umiarkowanym 1i
glebokim otgpieniem. Skala ta jest powszechnie stosowanym narz¢dziem umozliwiajacym
pomiar orientacji, pamigci krotkotrwatej (zapamigtywania 1 przypominania po dystrakcji),
pamigci operacyjnej 1 kalkulii, nazywania, powtarzania, rozumienia, leksji, grafii oraz praksji
konstrukcyjnej. Skala ta nie pozwala na doktadng oceng funkcjonowania poznawczego w
otgpieniach w chorobie Huntingtona 1 Parkinsona (w przeciwienstwie do Skali Oceny
Otepienia Mattisa- Dementia Rating Scale, DRS), ale jest (poza Krotka Skalg Oceny Stanu
Psychicznego, Short Test of Mental Status) jedyna zaadaptowang do warunkow polskich skalg
przesiewowej oceny funkcji poznawczych 1 w porownaniu z innymi skalami cechuje ja
najkrdtszy czas badania (Folstein, Folstein 1 McHugh, 1975). Wyniki skali mieszczg si¢ w
przedziale od 0 do 30 punktow, gdzie wigksza liczba punktéw odpowiada lepszemu

poziomowi funkcjonowania poznawczego.

2.4.2.3 Ocena samoS$wiadomosci objawow

2.4.2.3.1 Samoswiadomos$¢ sprawnos$ci ruchowej w czynnosciach zycia codziennego

(SPDDS)

Do oceny samos$wiadomos$ci poziomu sprawnosci w zakresie czynno$ci zycia
codziennego wykorzystano za zgoda autora skale opracowang dla potrzeb pacjentéw z
chorobg Parkinsona — Skale oceny niesprawnos$ci w zyciu codziennym (Self-Assessment
Parkinson’s Disease Disability Scale, SPDDS, por. Zatacznik 6 1 17) (Brown 1 in., 1989).

O wyborze tej skali zadecydowalo jej dostosowanie do trudnosci ruchowych
doswiadczanych przez osoby z chorobg Parkinsona oraz chorobg Huntingtona oraz prosta

konstrukcja. Przy kazdej z 24 czynnoS$ci zycia codziennego pacjent 1 osoba bliska udzielaja
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odpowiedzi na skali od 1 do 5, gdzie 1 oznacza wykonywanie danej czynnosci samodzielnie i
bez trudu, za§ 5 - calkowita niezdolno§¢ do wykonania danej czynnosci. Wynik ogdlny
miesci si¢ w przedziale od 24 do 120, gdzie wigksza liczba punktow odpowiada mniejszej
sprawno$ci. Skala posiada satysfakcjonujace wilasnosci psychometryczne, jest rzetelna
(0=0,97; tho=0,97) oraz trafna, o czym $wiadczg korelacje wynikdw SPDDS ze wskaznikiem
Hoehn-Yahra (Biemans, Dekker 1 van der Woude, 2001).

Miarg samoswiadomosci objawow w zakresie wykonywania czynno$ci Zzycia
codziennego jest roznica (wzgledna oraz bezwzgledna) sumy punktow uzyskanych przez

opiekuna oraz pacjenta.

2.4.2.3.2 Samoswiadomos¢ objawdw ruchowych na podstawie filmu (15 sekwencii

filmowych)

W badaniu wykorzystano sekwencje filmowe pochodzace z filméw szkoleniowych dla
neurologéw opracowanych jako suplementy do skal UPDRS (Goetz i in., 1995), TWSTRS
(Comella 1 in., 1997) 1 UHDRS (EHDN Motor Phenotype Working Group, materiat
dotychczas niepublikowany). Fragmenty filmow obrazujacych pozycje testowe z UPDRS i
TWSTRS zostaly wykorzystane za zgoda Movement Disorder Society (reprezentowanego
przez Anne McGhiey). Fragmenty filméw opracowane dla potrzeb skali UHDRS pochodzg z
przygotowywanej biblioteki UHDRS 1 zostaly wykorzystane w ramach wspotpracy z Motor
Phenotype Working Group z EHDN, reprezentowang przez dr Ralfa Reilmanna z Osrodka
EHDN przy Uniwersytecie w Miinster, w Niemczech.

Dla potrzeb badania wybrano po 5 pozycji testowych (por. Tabela 5) w kazdej ze skal
ruchowych (por. Zalacznik 9 1 19). Wyodrgbniono pozycje testowe obrazujace objawy
charakterystyczne:

a) dla dystonii szyjne;j
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= uniesienie ramienia’ (2)

= skret glowy w jedng strong (6)

= odchylenie glowy do tyhu (8)

= pochylenie glowy do przodu (11)

= przechylenie glowy w bok (12)

b) dla choroby Parkinsona bez dyskinez oraz z dyskinezami

drzenie rak (1)

drzenie konczyn dolnych (9)
pochylenie sylwetki (14)
spowolnienie ruchowe (4)

trudnosci z chodzeniem (5)

c) dla choroby Huntingtona i pacjentéw z PD z dyskinezami

ruchy plasawicze w zakresie konczyn gérnych (10)
ruchy plasawicze w zakresie konczyn dolnych (3)
ruchy plasawicze w zakresie tutowia (15)

ruchy plasawicze ustnojezykowe (7)

ruchy plasawicze w zakresie twarzy (czota, brwi, okolic oczu, nosa) (13)

Zdecydowano si¢ na wybor filmow zamiast kwestionariusza z pytaniami o rdznego

rodzaju objawy ruchowe z powodu trudnosci metodologicznych z zastosowaniem tego

rodzaju kwestionariuszy, ktore zostaty omowione w podrozdziale 1.1.5.

Pozycje testowe nalezace do kazdej z 3 skal zostaly ustawione w porzadku losowym.

Z kazdego zbioru filméw wybrano takie sekwencje, ktore prezentowaly umiarkowane

nasilenie danego objawu, tak aby dany objaw mogt by¢ rozpoznany rowniez przez

1 . .. . .. , . . . . .
w nawiasach podano numer sekwencji filmowej w serii filmow prezentowanej kazdemu uczestnikowi badania
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niedo$wiadczonych obserwatoroOw oraz tak, aby bylo mozliwe znalezienie pacjentow, ktorzy

potencjalnie mogg prezentowac wigksze nasilenie objawdw niz pokazywane na filmach.

Tabela 5 Dane dotyczace selekcji sekwencji filmowych ze skal UPDRS, UHDRS 1 TWSTRS

Skala pozycja testowa (nazwa w oryginale)

UPDRS drzenie konczyn gornych(hand tremor)
pochylenie sylwetki (posture)
spowolnienie ruchowe (bradykinesia)
drzenie konczyn dolnych (leg tremor)
trudnosci z chodzeniem (gait)

UHDRS ruchy tulowia (chorea — trunk)

ruchy ndg / nogi (chorea- lower limb)

ruchy rak / reki (chorea-upper limb)

ruchy twarzy-czota, nosa, brwi, okolic oczu (chorea-face)
ruchy ust, jezyka, okolic ust (chorea- buccolingual)

TWSTRS uniesienie ramienia (shoulder elevation)
skret glowy w jedng strong (rotation)
odchylenie glowy do tylu (retrocollis)
pochylenie glowy do przodu (anterocollis)
przechylenie gtowy w bok (laterocollis)

Pozycje testowe obrazujace ruchy plasawicze zostaly wybrane przez dwoch
specjalistow neurologii z wieloletnim doswiadczeniem w zakresie chorob uktadu
pozapiramidowego - dr hab. Jarostawa Stawka, prof. GUMed oraz lek. med. Witolda Soltana.
Z filmu obrazujacego natezenie objawow ocenianych przy uzyciu skali UPDRS wybrano
sekwencje obrazujace pacjentéw, u ktorych natgzenie wybranych objawow odpowiadato 3
punktom, za$§ z filmu dotyczacego skali TWSTRS sekwencje obrazujace chorych, u ktoérych
natezenie wybranych objawow odpowiadalo 2 punktom. Rozbiezno$¢ ta wynika stad, iz film
do skali UPDRS obrazuje kazdy objaw na skali od 0 do 4, za$ film do skali TWSTRS
obrazuje 4 wybrane objawy na skali od 0 do 3, gdzie 3 stanowi skrajne natezenie objawu,
ktorego z zalozenia nie chciano prezentowac.

Kazdy zestaw filmow byt prezentowany na tym samym monitorze (laptopa HP
Pavilion dv5 Notebook PC o wym. 33 x 21cm) i w tym samym programie do odtwarzania

filmow, oddzielnie pacjentowi oraz opiekunowi/ osobie bliskiej. Przed prezentacja filméw
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uprzedzano, ze bedg pokazywane zardwno wystepujace u pacjenta objawy oraz takie, ktore u
niego nie wystepuja. Ponadto wspominano, iz na filmach beda pokazane ruchy podobne do
tych, ktére u pacjenta wystepuja, niekoniecznie za$ takie same. Uprzedzono réwniez, iz o ile
objawy nie wystepuja przez caly czas nalezy oceni¢ ich nat¢zenie w momentach ich
wystepowania (ta uwaga dotyczyta glownie pacjentow z chorobg Parkinsona, ktérzy z uwagi
na zmienno$¢ objawdéw dopytywali o to rowniez w trakcie badania).

Z uwagi na rozng dlugos¢ prezentowanych filmow (od 7 sek.-ruchy plasawicze w
zakresie tulowia do ok. 60 sek.-trudnosci z chodzeniem) filmy byty prezentowane, az do
momentu udzielenia odpowiedzi przez osobe badang. Minimalny czas prezentacji wynosit ok.
7 sek. (tyle, ile trwa najkrotszy z filmow), krotkie filmy byly na zyczenie osoby badanej
prezentowane kilkakrotnie. Arkusz oceny byl wypetniany za kazdym razem przez badajacego
na podstawie odpowiedzi osoby badanej. Wystepowanie kazdego ruchu w odniesieniu do
ostatniego miesigca byto oceniane na skali od 0 do 3, gdzie 0 oznacza brak takiego ruchu, 1-
jego wystepowanie w nasileniu mniejszym niz u pacjenta z filmu, 2- jego wystepowanie w
nasileniu podobnym jak u pacjenta z filmu, 3- jego wystgpowanie w nasileniu wigkszym niz u
pacjenta z filmu.

Kazda osoba badana (zar6wno pacjent, jak 1 opiekun / osoba badana) , bez wzgledu na
rozpoznanie postawione u chorego/ej (HD, PD czy CD) ogladata caly zestaw filmow (15
sekwencji filmowych).

Po zakonczeniu prezentacji filméw wyjasniano (w odwotaniu do informacji o badaniu,
ktora pacjent 1 osoba bliska czytaly przed badaniem), iz na filmach pokazano objawy trzech
chorob 1 niektore z tych objawow dotychczas mogtly nie wystgpowac i rdwniez nie muszg
wystepowa¢ w przyszlosci. Taka instrukcje wyjasniajaca wprowadzono rutynowo po
przebadaniu kilku chorych, u ktérych filmy wzbudzily obawy odnos$nie tego, ze w przebiegu

choroby wystapig wszystkie prezentowane objawy. W sytuacji gdy pacjent zadawal pytania o
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to, czy wszystkie prezentowane objawy u niego kiedy$ wystapig w trakcie ogladania filmow,
informowano go, iz pokazywane s3 rozne objawy, a na pytania dotyczace konkretnych
objawow bedzie mozna udzieli¢ doktadnych odpowiedzi po zakonczeniu tej czesci badania.
Zastosowanie u kazdej osoby tego samego zestawu filmoéw pozwala na wyodrebnienie
dla kazdej osoby 4 wynikdéw: 1) suma punktow za objawy dystonii, 2) suma punktow za
objawy parkinsonizmu, 3) suma punktéw za ruchy plasawicze, 4) taczna suma punktow za
zaburzenia ruchowe. Suma punktow uzyskanych w kazdej cze$ci przez pacjenta stanowi
subiektywna miar¢ natezenia powyzszych grup objawdéw ruchowych w zyciu codziennym.
Suma punktow uzyskanych w kazdej czesci przez opiekuna / osobe bliskg stanowi miare
natezenia powyzszych grup objawoéw ruchowych w ocenie obiektywnej w zyciu codziennym.
Miarg samoswiadomosci objawow jest w kazdym przypadku réznica (zaréwno wzgledna jak i
bezwzgledna) miedzy sumg punktdw uzyskang przez opiekuna/ osobe bliskg oraz pacjenta.
Dla kazdej z badanych grup mozliwe jest obliczenie takiej réznicy na podstawie wszystkich
prezentowanych objawoéw oraz objawOw specyficznych dla tej grupy. Dla choroby
Huntingtona, dystonii oraz grupy pacjentow z chorobg Parkinsona mozliwe jest uzyskanie
jednego specyficznego wyniku (pozycje wymienione w pkt.a - dla dystonii szyjnej, w pkt. b -
dla choroby Parkinsona bez dyskinez, pkt. ¢ - dla choroby Huntingonta), gdzie wynik miesci
si¢ w przedziale od 0 do 15. Dla grupy pacjentéw z choroba Parkinsona z dyskinezami sg
obliczane dwa niezalezne wyniki — za objawy parkinsonizmu (z pkt. b) 1 za ruchy plasawicze

(z pkt. ¢), z ktorych kazdy miesci si¢ w przedziale od 0 do 15.

2.4.2.3.3 Samoswiadomo$¢ dyskinez plasawiczych w chorobie Parkinsona

Poza oceng natezenia dyskinez plasawiczych w PD na podstawie materiatu
filmowego, do oceny czgstosci wystepowania dyskinez 1 zwigzanej z nimi niesprawnosci

wykorzystano pozycje testowe 32 1 33 ze skali UPDRS. Pytania o cz¢sto$¢ wystgpowania i
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dlugo$¢ trwania dyskinez oraz zwigzany z tym poziom niesprawnosci zadawano osobno

pacjentowi 1 opiekunowi, bezposrednio po obejrzeniu filmow.

2.4.2.3.4 Samoswiadomo$¢ zaburzen pamieci — Kwestionariusz pamieci Squire’a i Zouzounis

Do subiektywnej oraz obiektywnej oceny pamigci chorych wykorzystano
Kwestionariusz pamigci autorstwa Squire’a oraz Zouzounis (1988), skladajacy si¢ z 18
pozycji testowych. Zastosowano przeklad skali opracowany dla potrzeb badan
przeprowadzonych w latach 90-tych przez Wiolette Radziwitlowicz, Krzysztofa Jodzio oraz
Dariusza Wieczorka, o satysfakcjonujagcym poziomie rzetelnosci alfa Cronbacha 0,92
(Wieczorek, Jodzio 1 Radziwillowicz, 1996). Pytania kwestionariusza dotycza rdéznych
aspektow funkcjonowania poznawczego - przede wszystkim pamieci epizodycznej, pamieci
operacyjnej oraz zdolnosci aktualizacji stow (por. Zalacznik 5 1 16). Kwestionariusz ten,
aczkolwiek w skroconej formie, byt juz stosowany w badaniu pacjentow PD bez otepienia
(Ivory 1 in., 1999). W kazdym pytaniu osoba badana udziela odpowiedzi na skali od 1 do 5,
poréwnujac obecng sprawno$¢ pamieci (swojg lub osoby bliskiej-pacjenta) ze sprawnoscig
przedchorobowa, gdzie oceny 1 i 2 odpowiadaja poprawie funkcji pamieci, ocena 3 - brakowi
zmian w zakresie pamigci, oceny 4 1 5 pogorszeniu pamig¢ci w poroOwnaniu z okresem
przedchorobowym. Wynik skali miesci si¢ w przedziale od 18 do 90, gdzie wyzsze wyniki
odpowiadajg pogorszeniu pamigci.

Miarg samoswiadomos$ci zaburzen funkcji poznawczych jest réznica sumy punktow

uzyskanych w ocenie opiekuna / osoby bliskiej oraz w samoocenie pacjenta.

2.4.2.3.5 Samoswiadomo$¢ dysfunkcii wykonawczych (DEX)

Do oceny samoswiadomosci deficytow w zakresie funkcji wykonawczych

wykorzystano Kwestionariusz Dysfunkcji Wykonawczych (Dysexecutive Questionnaire,
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DEX) z baterii testowej Behavioural Assessment of Dysexecutive Syndrome, BADS (Wilson 1
in., 1996; por. Zalacznik 7 1 18). W ramach tej skali mozna wyr6zni¢ 3 lub 5 czynnikow
(dotyczacych emocji 1 osobowosci, motywacji, zachowania 1 funkcji poznawczych) (Burgess i
in., 1998; Ho 1 in., 2003). W niniejszej pracy zdecydowano si¢ wykorzysta¢ jedynie wynik
ogolny, gdyz na wyniki czastkowe sklada si¢ niekiedy niewielka liczba pozycji testowych
(np. 2 lub 3 wg propozycji Burgessa 1 in., 1998). Kwestionariusz DEX byl juz wczesniej
wykorzystywany w badaniach pacjentow z HD (Ho, Robbins i Barker, 2006) oraz PD
(Mathias, 2003).

Kwestionariusz DEX, przettumaczony dla potrzeb badania przez Dariusza Wieczorka
oraz autorke pracy, zawiera 20 pytan. W kazdym pytaniu nalezy oceni¢ czgstotliwosé
trudnosci wymienionej w danym punkcie od 0 (nigdy) do 4 (bardzo czesto). Wynik skali
miesci si¢ w przedziale od 0 do 80, gdzie nizszy wynik oznacza lepiej zachowane funkcje
wykonawcze.

Miarg samos$wiadomosci objawow w badanym zakresie funkcjonowania jest roznica
sumy punktow uzyskanych przez opiekuna/ osobe bliskg oraz pacjenta.

O wyborze kwestionariusza DEX zadecydowala jego czulo$¢ na zaburzenia
samos$wiadomosci objawow w chorobie Huntingtona, stwierdzona we wcze$niejszym badaniu
Z jego zastosowaniem oraz uzyskany w tej grupie (zardwno w ocenach pacjentow jak 1
opickunow) zadowalajacy wskaznik stabilnosci wynikow test —retest r*>0,7 (Ho, Robbins i

Barker, 2006).
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2.4.2.4 Ocena korelatéw zaburzonej samoswiadomosci objawow

2.4.2.4.1 Kontrola poznawcza

2.4.2.4.1.1 Proba interferencji poznawczej Stroopa

Do oceny kontroli poznawczej wykorzystano probe interferencji Stroopa (1935). Z
uwagi na fakt, ze wszyscy pacjenci z chorobg Huntingtona bioracy udzial w badaniu byli
badani testem Stroopa w ramach corocznej oceny w programie REGISTRY prowadzonym
przez gdanski osrodek EHDN, wykorzystano w badaniu pomoce stosowane w tym projekcie.
Zmodyfikowano jedynie sposdb oceny préb interferencji Stroopa, stosowany w protokole
badania UHDRS (Huntington Study Group, 1996).

Wykorzystano 3 proby (por. Zatacznik 12), skladajace si¢ z 50 bodzcow kazda,
poprzedzone przyktadem. W pierwszej probie pacjent nazywa barwy kolorowych
prostokatow, w drugiej probie czyta nazwy kolordw napisane czarnym tuszem, za$ w trzeciej
probie nazywa kolor czcionki, ktorym zostat napisany kazdy wyraz, co wymaga hamowania
zautomatyzowanej reakcji czytania stowa, ktore jest niespdjne z kolorem czcionki (np.
bodziec ,NIEBIESKI” nalezy odczyta¢ jako ,zielony”). W ocenie uwzgledniono czas
wykonania kazdej z préb oraz liczbe blgdéw. Pominigcia (mogace wynika¢ z trudnosci
okoruchowych) nie sg sygnowane jako btedy. W ocenie btedéw uwzgledniono: ogolng liczbg
bltedéw w probie III, czas wykonania proby III, procent prawidlowych odpowiedzi w III
probie, liczbe bledow skorygowanych w III probie oraz liczbe bledow nieskorygowanych w
IIT prébie, stosunek liczby bledow do liczby reakcji w probie III, stosunek liczby btedow
skorygowanych do liczby reakcji w probie 11, stosunek bledow nieskorygowanych do liczby
reakcji w probie III. Ponadto obliczono rdznice czasu wykonania proby 111 oraz proby 1.

Wykonanie przyktadu przed probag I pozwala wykluczy¢ trudnosci z rozpoznawaniem

kolorow.
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W ocenie wykorzystano miary o charakterze proporcji (liczby btedow do liczby
reakcji) z uwagi na pomini¢cia wystepujace gtownie w HD 1 PDdys w zwigzku z ruchami /
dyskinezami plasawiczymi oraz zaburzeniami okoruchowymi. Pomini¢cia nie byly liczone
jako bledy, stad za bardziej trafhe miary kontroli poznawczej uznano proporcje reakcji
btednych do liczby reakcji niz surowg liczbe btedow.

W analizach korelacyjnych jako gtéwna miarg kontroli poznawczej z testu Stroopa

wybrano stosunek liczby bledow nieskorygowanych do liczby reakcji w probie I11.

2.4.2.4.1.2 Modyfikacja Tower of Toronto

Kolejng miarg kontroli poznawczej byla proporcja przekroczen zasad w
zmodyfikowanej probie Tower of Toronto. Proba Tower of Toronto (Saint-Cyr, Taylor 1
Lang, 1988; por. Zatacznik 11, Rycina 2) stuzy do pomiaru procesu planowania i ze wzgledu
na zaangazowanie pamigci proceduralnej jest czesto stosowanym testem planowania w
chorobie Huntingtona oraz Parkinsona.

Oryginalna proba Tower of Toronto sktada si¢ z 5 prob z 3 klockami oraz 10 prob z 4
klockami. Zadanie pacjenta polega na przetozeniu najpierw 3 klockow (zottego, czerwonego i
czarnego), za$ pozniej czterech klockow (facznie z bialym) z kotka ustawionego najdalej na
lewo na kotek ustawiony po stronie prawej, przestrzegajac dwoch ponizszych zasad, ktore sg
przez caly czas trwania zadania ustawione w polu widzenia pacjenta.

W zwiagzku z tym, iz w zalozeniu badania bylo przeprowadzenie catosci oceny
neuropsychologicznej (czgsci testowej 1 kwestionariuszowej) oraz badania neurologicznego
podczas jednego spotkania z pacjentem trwajacego od 1,5 do 3 godz. niemozliwe bylo
przeprowadzenie catos$ci proby Tower of Toronto z uwagi na dlugi czas wykonania zadania

oraz przewidywang trudno$¢ w grupie pacjentow z lagodnymi zaburzeniami funkcji
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poznawczych oraz z otgpieniem lekkim. Zdecydowano si¢ zastosowaé wersje skrocona,

sktadajaca si¢ z 3 prob z 3 klockami oraz 2 prob z 4 klockami.

ZASADY:

1. Za jednym razem mozna przelozy¢ tylko jeden krazek.
2. Nigdy nie nalezy umieszcza¢ ciemniejszego krazka na jasniejszym.

POZYCJA WYJSCIOWA POZYCJA KONCOWA

fot. Dariusz Wieczorek

Rycina 2 Tlustracja problemu do rozwigzania oraz zasad w probie Tower of Toronto

Z uwagi na niemozno$¢ wykonania zadania (nawet 3 prob z 3 klockami) przez
wszystkich pacjentéw - szczeg6lnie w grupie chorych z chorobg Huntingtona uwzgledniono
zmodyfikowang miar¢ kontroli poznawczej: stosunek liczby przekroczen zasad do wszystkich

ruchéw wyrazony w procentach.

2.4.2.4.2 Zapamietywania materialu stownego

W badaniu zastosowano modyfikacje testu 15 stow (Auditory Verbal Learning Test,
AVLT) (Rey, 1964) opracowana przez dr Dariusza Wieczorka oraz autorke pracy (por.
Zaltacznik 13). Badanemu czyta si¢ liste¢ 15 stow, po czym prosi si¢ go o powtodrzenie tylu

stow, ile to mozliwe, w dowolnej kolejnosci. Taka procedure powtarza si¢ pigciokrotnie.
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Stowa sg podawane w tempie 1 stowo na 1 sekunde. Nalezy przypomnie¢ badanemu o tym,
aby za kazdym razem powtarzatl wszystkie stowa, a nie tylko te, ktorych nie udato mu sie¢
zapamieta¢ w poprzednich probach. Nastepnie przeprowadza si¢ probe rozpoznania czytajac
badanemu opowiadanie ze stowami bodzcowymi. Zadanie badanego polega na tym, aby
przerwa¢ badajacemu czytanie za kazdym razem, gdy pojawi si¢ slowo z wczes$niej czytanej
listy. Nastgpnie po 10 minutach przeprowadza si¢ probe odroczonego odtwarzania, w ktorej
badany ma wymieni¢ jak najwiecej stow z wcze$niej zapamigtywanej listy. Po probie
odroczonego odtwarzania wykonuje si¢ probg odroczonego rozpoznania, podczas ktorej czyta
si¢ badanemu liste 45 stow, na ktoérg skladajg si¢ ulozone w losowej kolejnosci stowa z listy
podstawowej (ktorg zapamigtywal wczesniej badany) 1 dystraktory zwigzane semantycznie ze
stowami-celami. Po kazdym przeczytanym przez badajacego stowie, osoba badana mowi, czy
rozpoznaje dane stowo, czy nie (méwi, czy bylo na liscie, ktorg wczesniej zapamietywata, czy
tez nie).

List¢ dystraktoréw wykorzystanych w probie odroczonego rozpoznania ustalono
gldéwnie na podstawie rzeczywistych konfabulacji pacjentow (ponad 150 osob badanych w
ramach innych projektow przez Dariusza Wieczorka, Krzysztofa Jodzio, Wiolette
Radziwittowicz oraz autork¢ pracy- w tym: osob zdrowych, pacjentow z depresja, pacjentow
z chorobg Parkinsona, pacjentOow z miastenig, pacjentow z rozlanymi uszkodzeniami
osrodkowego ukladu nerwowego). Do kazdego stowa-celu dobrano dwa slowa najczgscie]
pojawiajace si¢ jako konfabulacje (np. slowa ,szalik” 1 ,rekawiczki” jako dystraktory do
stowa ,,czapka”). Kiedy wsrod analizowanych odpowiedzi pacjentow nie mozna byto znalez¢
dwoéch czesto pojawiajacych si¢ intruzji odpowiadajacych danemu stowu z listy bodzcowe,
dystraktory ustalono kierujac si¢ blisko$ciag znaczeniowg 1 frekwencyjno$cia danego stowa.

Test uczenia si¢ stluchowo-werbalnego pozwala zmierzy¢ pojemnos¢ pamigci

krétkotrwatej, oceni¢ tempo 1 przebieg uczenia si¢, zdolno$¢ swobodnego przypominania oraz
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zdolno$¢ odroczonego rozpoznania wczesniej wyuczonego materiatu. Ponadto mozna dzieki
niemu ustali¢ obecno$¢ efektu pierwszenstwa i/lub $wiezosci (wg wzoru: [ostatnie
S/(pierwsze 5 + ostatnie 5)] x 100), a zdolnos¢ selekcji sladow pamigciowych od
przypadkowych skojarzen. Wykorzystanie zarOwno proby odroczonego odtwarzania jak i
rozpoznania pozwala zroznicowac trudnosci z wydobyciem zapamigtanych informacji od ich
zapomnienia.

W analizie uwzgledniono nastepujace wskazniki: 0g6lng liczbe stdéw zapamigtanych w
probach uczenia (max. 75), réznice miedzy wynikiem proby bezposredniej z najwyzszym
wskaznikiem odtworzenia a wynikiem proby I bezposredniego odtwarzania, skorygowany
wskaznik bezposredniego rozpoznania (liczba prawidtowo rozpoznanych stéw po odjeciu
falszywie pozytywnych rozpoznan, max.15), liczbe stow odtworzonych po odroczeniu (max.
15), procent stow odtworzonych po odroczeniu (liczba stow odtworzonych po odroczeniu
podzielona przez srednig z dwdch najlepszych prob odtwarzania), skorygowany wskaznik
odroczonego rozpoznania (liczba prawidlowo rozpoznanych stow po odjeciu falszywie
pozytywnych rozpoznan, max. 15), wskazniki zdolnosci selekcji §ladow pamigciowych od
przypadkowych skojarzen (suma intruzji w probach odtwarzania oraz fatszywie pozytywnych
rozpoznan w probach rozpoznania).

Skale AVLT wybrano z uwagi na jej popularno§¢ w Polsce (w poroéwnaniu z
California Verbal Learning Test 1 Hopkins Verbal Learning Test, ktore sa w trakcie
adaptacji), brak znaczeniowej strukturalizacji materiatu, ilo$¢ prob uczenia si¢ oraz wysoki
poziom trudnosci. Powyzsze cechy pozwalajag zminimalizowaé efekt sufitu (u pacjentow ze
wzglednie dobrym zachowanym funkcjonowaniem poznawczym) oraz efekt podlogi (u
chorych z istotnymi zaburzeniami pamigci).

W analizach korelacyjnych jako gtdéwny wskaznik zdolnos$ci trwalego zapamigtywana

wykorzystano procent stow odtworzonych po odroczeniu.
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2.4.2.4.2 Czynnikdw proprioceptywne

2.4.2.4.3.1 Proby czucia ulozenia konczyn gdérnych bez kontroli wzroku

Wykorzystano autorskie proby oceniajagce czucie potozenia konczyn goérnych bez
kontroli wzroku (por. Zalagcznik 14 1 15). Zadanie to ocenia zdolno$¢ percepcji ruchu i
ulozenia konczyn gornych, ktore nie zostaly swiadomie zainicjowane przez osob¢ badang.
Oprécz percepcji proba ta angazuje rowniez motoryke, ale z uwagi na wykonywanie 12 tych
samych prob rgka prawg oraz lewa mozna kontrolowa¢ w niej ewentualny wplyw asymetrii w
zakresie sprawnosci ruchowe;.

W probach tych pacjent siedzi na krzesle z zaslonigtymi oczami (przy uzyciu opaski
przedstawionej na Rycinie 3). Badajacy ustawia w przestrzeni jedng z rak pacjenta (na
przemian prawg 1 lewa) 1 prosi o ulozenie w przestrzeni w ten sam sposob drugiej reki. Po
kazdej zmianie ulozenia pacjent jest proszony o ulozenie obu dloni plasko na kolanach.
Zadanie skfada si¢ z 12 prob dla rgki lewej oraz 12 prob dla rgki prawej. Z uwagi na
wystepowanie zaburzen ruchowych u badanych osob (drzenie, ruchy mimowolne, ruchy
dystoniczne) nie oceniano precyzji ruchu, a jedynie podobienstwo ulozenia konczyny w
przestrzeni do wzorcowego. Wszystkie proby zostaly ocenione jako mozliwe do wykonania
przez pacjentow pod wzgledem trudnos$ci motorycznej przez promotora rozprawy- specjaliste
neurologii dr hab. Jarostawa Stawka, prof. nadzw. GUMed. W razie watpliwosci co do oceny
ulozenia jako prawidtowe / nieprawidlowe pyta si¢ pacjenta, czy mogtby sprobowac utozy¢

konczyne nieco dokladnie;.
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Rycina 3 Pomoc uzywana do zakrywania oczu w probie badajacej czucie utozenia
konczyn gérnych
W przypadku gdy po ustawieniu przez badajacego pierwszej konczyny jej utozenie
uleglo zmianie z powodu niekontrolowanych ruchéw- badajacy korygowat jej ulozenie do
momentu ustawienia przez badanego drugiej konczyny. Wszystkie proby byty oceniane przez
ta samg osobg-autorke pracy. Wynik miesci si¢ w przedziale od 0 do 24 dla obu rak Iacznie,

oraz w przedziale od 0 do 12 dla kazdej reki osobno.

2.4.2.4.3.2 Proby czucia ulozenia dloni z kontrola i bez kontroli wzroku

Do oceny czucia ulozenia dloni wykorzystano zadanie inspirowane turiowskimi
prébami praksji pozy (Lucki, 1995). Seria zadan przygotowanych przez autorke pracy we
wspotpracy z dr Dariuszem Wieczorkiem obejmuje prezentacje kolejnych utozen dloni przez
badajacego, ktore sa powtarzane nastepnie przez pacjenta- w potowie bez kontroli wzroku, w
potowie z kontrolg wzroku. Zréwnowazenie liczby prob dla reki prawej 1 lewej w obu
warunkach badania (z kontrolg wzroku i bez kontroli wzroku) pozwala wykluczy¢é wptyw
ewentualnej asymetrii w zakresie sprawnosci rgk na wyniki badania. Wyniki czastkowe
pozwalaja na ocen¢ precyzji ulozenia w rece prawej (wynik 0-10), w rece lewej (0-10),
precyzji utozenia w obu rekach z kontrolg wzroku (0-10), precyzji utozenia w obu rekach bez

kontroli wzroku (0-10). Wynik koncowy stanowi réznica mig¢dzy liczbg prawidlowych ulozen



101

dloni z kontrolg wzroku a liczbg prawidlowych utozen dloni bez kontroli wzroku. Wynik ten
miesci si¢ w przedziale 0-10, gdzie 0 oznacza brak réznic miedzy wykonaniem proby z
kontrolg i bez kontroli wzroku, czyli brak zaleznosci od kontroli wzroku w percepcji
precyzyjnych ruchow, za§ 10 oznacza brak mozliwosci czucia ulozenia dloni przy braku
trudno$ci motorycznych z wykonaniem badanych ruchoéw oraz zachowanej praksji
przestrzenne;.

Na Rycinie 4 przedstawiono pomoc diagnostyczng z baterii Testow Halsteada-Reitana

wykorzystang do przeprowadzenia w/w proéb wykonywanych bez kontroli wzroku.

Rycina 4 Pomoc testowa z baterii Halsteada-Reitana wykorzystana w prébie czucia
utozenia dloni
W przypadku, gdy dane ulozenie nie jest do konca precyzyjne, a wynika to z przyczyn
motorycznych (dotyczy to pozycji typu figa- por. Zatacznik 27, gdy kciuk nie jest widoczny
na wierzchu dloni, ale pacjent probuje go umiesci¢ migdzy wilasciwymi palcami), co jest
sygnalizowane przez pacjenta oraz nie budzi watpliwosci dla badajacego, wykonanie proby

jest oceniane jako prawidlowe.
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2.4.2.4.4 Czynniki osobowosciowe

Do oceny przedchorobowego stylu reagowania w sytuacjach trudnych wykorzystano
zmodyfikowang wersj¢ skali Folkman i1 Lazarusa The Ways of Coping Questionnaire (WCQ)
w tlumaczeniu Obl1oj 1 Pluzek (Wrzesniewski, 2000). W oryginalnej wersji skali osoba badana
jest proszona o opis sytuacji trudnej a nastgpnie odpowiada na pytania dotyczace rdéznych
mozliwych reakcji na te¢ sytuacje. Z uwagi na badanie pacjentow, u ktorych mozliwe sg
zarOwno trudnosci z pamigcia (w HD 1 PD) jak 1 z adekwatng oceng swoich reakcji
emocjonalnych (HD) niezbedne bylo zmodyfikowanie skali tak, aby mogta by¢ wypekiana
przez opiekuna / osobe bliska (por. Zalacznik 8). W sklad kwestionariusza wchodzi 8 skal:
konfrontacja, dystansowanie si¢, samokontrola, poszukiwanie wsparcia spotecznego,
przyjmowanie odpowiedzialnosci, planowe rozwigzywanie problemu oraz pozytywne
przewartosciowanie. Przy kazdym zdaniu osoba badana ma trzy mozliwos$ci odpowiedzi: tak,
nie, nie wiem. W analizie wykorzystano wyniki skali oceniajacej dystansowanie si¢ oraz
unikanie jako wskazniki unikowego radzenia sobie z sytuacjami stresowymi. W sklad
pierwszej skali wchodzi 6 pytan, za§ wynik miesci si¢ w przedziale od 0 do 18 punktow. W
sktad drugiej skali wchodzi 8 pytan, za§ wynik miesci si¢ w przedziale od 0 do 24 punktow.
W obu skalach wyzszym wynikom odpowiada wigksze nasilenie unikowego stylu radzenia

sobie ze stresem.

2.4.2.4.5 Nastroj

Nastroj pacjenta byt oceniany zaro6wno poprzez samoopis (Skala Depresji Becka) jak 1
na podstawie wywiadu z psychologiem — autorka pracy (przy uzyciu Skali Oceny Depresji
Montgomery- Asberg). Uwzgledniono dwie miary nastroju z uwagi na ewentualne trudnosci z
odpowiedziami na pytania w Skali Depresji Becka, spowodowane zaburzeniami pamieci

operacyjne;j.
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2.4.2.4.5 Skala Depresiji Becka

Nastroj pacjenta na podstawie samoopisu oceniano przy pomocy Skali Depresji Becka
(Beck Depression Inventory, BDI). BDI (Beck, 1961) jest narzedziem stuzacym do pomiaru
nastroju w kierunku diagnozowania zaburzen depresyjnych. Sklada si¢ z 22 pozycji testowych
(por. Zalacznik 20), ktore dotycza kolejno: nastroju, pesymizmu, niepowodzen,
niezadowolenia, poczucia winy, potrzeby kary, nienawisci wobec siebie, samooskarzania,
impuls6w samoobrony, placzliwosci, drazliwosci, izolacji spotecznej, niezdolnosci do
podjecia pracy, zaburzen snu, meczliwosci, zaniku apetytu, utraty wagi, hipochondrii 1 zaniku
libido. Skala ta bada zar6wno objawy wegetatywne depresji, jak 1 te zwigzane z nastrojem i
samooceng. Rzetelno$¢ skali w badaniach polskich jest satysfakcjonujaca (a=0,87)
(Czapinski, 1998). Wynik skali miesci si¢ w przedziale od 0 do 66, gdzie wyzszym wynikom

odpowiada wieksze obnizenie nastroju.

2.4.2.4.5.2 Skala Oceny Depresji Montgomery-Asberg (MADRS)

Skala Oceny Depresji Montgomery-Asberg (Montgomery-Asberg Depression Rating
Scale, MADRS) w przeciwienstwie do Skali BDI jest wypelniana przez badajacego na
podstawie wywiadu 1 obserwacji. W kazdym przypadku skale ta wypehiat psycholog -
autorka pracy. Skala MADRS (Montgomery i Asberg, 1979; por. Zalacznik 21) ocenia
obserwowalny 1 odczuwany przez pacjenta smutek, odczuwane przez chorego napigcie,
trudnos$ci ze snem, zaburzenia taknienia, trudnos$ci z koncentracja uwagi, meczliwosé, spadek
zainteresowan, skfonno$¢ do ruminacji oraz obecnos$¢ mysli samobojczych. Wersje polska tej
skali cechuje wysoka czulo$¢, wykazano zwigzek miedzy ocenag spetnienia kryteriow
klinicznych depresji wg ICD-10 zgodnie z wywiadem psychiatrycznym a wynikami tej skali
(Parnowski, 2005). Wynik skali miesci si¢ w przedziale od 0 do 60 punktow, gdzie wyzszym

wynikom odpowiada wigksze obnizenie nastroju.
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W Tabeli 6 przedstawiono zestawienie metod pomiaru samoswiadomosci zaburzen w

czterech badanych aspektach funkcjonowania.

Tabela 6 Zestawienie metod subiektywnej i obiektywnej oceny funkcjonowania pacjentow

Ocena subiektywna

Ocena obiektywna

Ocena Ocena osoby Badanie Badanie
pacjenta bliskiej neurologiczne neuropsychologiczne
Funkcjonowanie Kwestionariusz pamieci Squire’a | - AVLT

poznawcze-pamigé

1 Zouzounis

Funkcje wykonawcze

Kwestionariusz Dysfunkcji
wykonawczych DEX

Sprawnos¢ w zyciu
codziennym

Skala oceny niesprawnosci w
chorobie Parkinsona (SPDDS)

Objawy ruchowe

Ocena wystgpowania wybranych
objawow ruchowych na
podstawie filmu zawierajacego
sekwencje z UHDRS, UPDRS
oraz TWSTRS

UHDRS, UPDRS,
TWSTRS*

*UHDRS w chorobie Huntingtona, UPDRS w chorobie Parkinsona, TWSTRS w dystonii

szyjnej
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2.4.3 Metody statystyczne uzyte do analizy wynikow

Rzetelnos¢ metod kwestionariuszowych weryfikowano poprzez pomiar spojnosci
wewngtrzne] z uzyciem wspoOlczynnika alfa Cronbacha. W celu oceny mozliwosci
zastosowania ANOVA do poréwnan miedzygrupowych sprawdzano normalnos¢ rozktadu
oraz jednorodno$¢ wariancji w badanych grupach. Do oceny normalnosci rozkladu
analizowanych zmiennych zastosowano test Shapiro-Wilka z poziomem istotnosci p<0,05.
Do oceny jednorodnosci wariancji w przypadku, gdy rozklad zmienne; we wszystkich
analizowanych grupach byl normalny, stosowano test Levene’a, p<0,05.

Gdy w przypadku porownan 4 badanych grup speinione byly zalozenia o normalnosci
rozktadu oraz jednorodno$ci wariancji stosowano ANOVA (p<0,05) oraz test post hoc
Scheffego. Réznice miedzy 4 badanymi grupami, w przypadku gdy zalozenia o normalnosci
rozktadu oraz jednorodnosci wariancji nie mogly by¢ podtrzymane, analizowano z uzyciem
nieparametrycznego odpowiednika analizy wariancji - testu H Kruskalla-Wallisa oraz opcji
poréwnan wielokrotnych w ramach tego testu (Siegel i Castellan, 1988).

Réznice migdzy 2 grupami analizowano z uzyciem testu t-Studenta dla grup
niezaleznych w przypadku rozkladu normalnego oraz statystyk ‘U’ oraz ‘z’ z testu Manna-
Whitney’a, gdy zalozenie o normalnosci rozkladu nie bylo spelnione. W przypadku analizy
roznic dla grup zaleznych (par pacjent-opiekun) i zmiennych o rozktadzie odbiegajacym od
rozktadu normalnego stosowano statystyke ‘z’ z testu Wilcoxona.

Zwigzek ocen funkcjonalnych pacjentow z ocenami opiekunow, zwigzek ocen
funkcjonalnych pacjentow 1 opiekundw z kryterium obiektywnym poziomu funkcjonowania
oraz zwigzek zaburzonej samoswiadomos$ci objawow z wybranymi czynnikami
(neurologicznymi, genetycznymi oraz psychologicznymi) badano z zastosowaniem
wspolczynnika korelacji rho Spearmana. Dla potrzeb analizy korelacji, grupy zostaty dobrane

pod wzgledem liczebnosci 1 innych parametrow (por. 2.5).
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2.5 Badane grupy

2.5.1 Zasady kwalifikacji chorych do badania

Badania pacjentow z chorobg Huntingtona , chorobg Parkinsona z dyskinezami
plasawiczymi, z chorobg Parkinsona bez dyskinez plasawiczych 1 dystonig szyjng objety
chorych leczonych w Poradni Schorzen Ukladu Pozapiramidowego przy Szpitalu
Specjalistycznym im. Wojciecha w Gdansku, Oddziale Neurologii tegoz szpitala i pacjentow
obserwowanych w ramach projektu REGISTRY w osrodku Europejskiej Sieci Choroby
Huntingtona (European Huntington’s Disease. Network, EHDN) przy Oddziale Neurologii
Szpitala Specjalistycznego Sw. Wojciecha w Gdansku. Kierownikiem wszystkich w/w
jednostek jest dr hab. Jarostaw Stawek, prof. nadzw. GUMed. Rekrutacja pacjentow do
projektu REGISTRY byla oparta na bazie Poradni Schorzen Uktadu Pozapiramidowego przy
Szpitalu Specjalistycznym 1m. Wojciecha w Gdansku oraz Poradni Genetycznej
Akademickiego Centrum Klinicznego (ACK), nastgpnie Uniwersyteckiego Centrum
Klinicznego (UCK) - Sgzpitala Akademii Medycznej w Gdansku (AMG), nastepnie
Gdanskiego Uniwerstytetu Medycznego (GUMed). Dane pacjentow z Poradni Genetyczne;j
ACK / UCK zostaty udostepnione dzieki zyczliwosci jej kierownika- prof. Janusza Limona.
Cze$¢ pacjentéw wyrazita che¢ udzialu w projekcie podczas spotkan Pomorskiej Grupy
Wsparcia dla Rodzin Dotknigtych Chorobg Huntingtona, kierowanej przez Ew¢ Golebiewska.

Pacjenci byli dobierani do grupy badawczej przez specjaliste neurologa (dr hab. med.
Jarostawa Stawka, prof. nadzw. GUMed oraz lek. med. Witolda Sottana) oraz psychologa
(autorke pracy) na podstawie nastgpujacych kryteriow wiaczenia:
= sprawnos¢ ruchowa pacjenta umozliwia przeprowadzenie badania (trwajacego tacznie 2-3

godz.?) w pozycji siedzacej, glownie przy biurku

* nasilenie objawow dyzartrii (w HD 1 PD) nie utrudnia istotnie kontaktu werbalnego

? w razie potrzeby proponowano pacjentom przerwy, niekiedy badanie byto roztozone na 2 spotkania
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= nasilenie objawow dyzartrii, ruchOw mimowolnych glowy oraz zaburzenia sakkadycznych
ruchow galek ocznych nie uniemozliwiajg choremu czytania

= globalny poziom funkcjonowania poznawczego pacjenta odpowiada co najmniej 20 pkt. w
skali Mini-Mental State, co oznacza wykluczenie z badania 0s6b z otgpieniem w stopniu
glebokim oraz umiarkowanym

= brak danych nt. ogniskowego uszkodzenia mézgu (przebytych ciezkich oraz umiarkowanie
cigzkich urazéw glowy, udardéw, zapalen opon mézgowo-rdzeniowych)

U wszystkich chorych wykonano badanie neuroobrazowe glowy (tomografii
komputerowej lub rezonansu magnetycznego), celem wykluczenia innych przyczyn zaburzen
ruchowych niz zwigzane z rozpoznaniem HD, PD badz CD. W badaniach wzi¢li udziat
rowniez opiekunowie / osoby bliskie chorym celem obiektywnej oceny ich sprawnosci w
zyciu codziennym w badanych sferach 1 uzupetnienia danych z historii choroby. Udziat w
badaniu byt dobrowolny 1 nie wigzat si¢ z gratyfikacja finansowa. Wszyscy pacjenci oraz
opiekunowie udzielili pisemnej zgody na udzial w badaniu w oparciu o ,Informacje¢ dla

badanego” (por. Zalgcznik 30) zaaprobowang przez NKEBN.

2.5.2 Charakterystyka demograficzna i kliniczna badanych grup

Wstepnie do badania zakwalifikowano zgodnie z kryteriami wilaczenia 90 osob: 23
osoby z HD, 26 os6b z PD z dyskinezami (PDdys), 21 os6b z PD bez dyskinez (PDndys) oraz
20 os6b z CD. W dalszej analizie wykorzystano 89 0sob, w zwigzku z potrzeba ujednolicenia
wszystkich badanych grup pod wzgledem czasu edukacji oraz grup z HD i1 PDdys pod
wzgledem globalnego poziomu funkcjonowania poznawczego. Ponizej przedstawiono

wszystkie dane dla 89 wyselekcjonowanych do dalszej analizy chorych.
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W Tabeli I’ przedstawiono rozklad pici, w Tabeli IT — rozklad recznosci, zas w Tabeli
III - rozktad obecnej sytuacji zawodowej w badanych grupach.

Nie stwierdzono istotnych statystycznie réznic w zakresie rozkfadu ptci w badanych
grupach (y°=4,92; p=0,18).

W Tabeli IV przedstawiono rozktad relacji opiekuna z pacjentem, w Tabeli V czas
bliskiej znajomosci pacjenta z osobg bliska, zas w Tabeli VI rozklad ilo$ci czasu spedzanego
przez osobeg bliskg z osoba chorg. Z uwagi na niskie liczebnosci w niektorych komorkach
tabeli krzyzowych dla tych zmiennych zrezygnowano z analizy statystyczne;.

W Tabeli VII przedstawiono rozktad danych dotyczacych zaobserwowania pierwszych
objawow choroby. W przypadku osob z HD najczgsciej pierwsze objawy byty dostrzegane
przez osoby z otoczenia pacjenta, za§ w przypadku osob z PD oraz CD-przez samych
chorych.

Jak pokazuja dane z Tabeli 7 najczestsze rozbieznosci migdzy problemami pacjentow
zglaszanymi przez osoby bliskie, a tymi na ktore skarza si¢ sami pacjenci wystepuja w grupie
osob z HD. Rozbieznosci tych nie ma w ogole w PDndys, w CD dotyczg one czestszych skarg
na zaburzenia koncentracji uwagi niz wystepowania takich zaburzeh w stopniu
obserwowalnym przez otoczenie. W HD oraz w PDdys osoby bliskie czesciej zauwazajg
trudnos$ci z precyzja ruchow u chorych niz sami chorzy w rozmowach z nimi. Wszystkie
rozbieznosci dotyczace zglaszania objawdw przez chorych w rozmowach z bliskimi oraz
przez same osoby bliskie polegaja na czgstszym zglaszaniu objawdw przez opiekunow. Tak
wiec, osoby bliskie czg¢sciej niz chorzy zauwazajg ruchy mimowolne, spowolnienie ruchowe,
klopoty z utrzymaniem réwnowagi 1 upadki, klopoty z koordynacja ruchow, jak réwniez

trudnosci z koncentracjg uwagi oraz planowaniem codziennych zajec.

? Tabele z numeracja rzymska znajduja si¢ w Aneksie tabelarycznym w wersji elektronicznej pracy na ptycie
DVD
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Tabela 7 Czestos¢ objawdw powodujacych trudnosci z perspektywy pacjenta (p) oraz osoby

bliskiej (0) wg oceny osoby bliskiej (wyrdzniono réznice powyzej 20%)

HD PDdys PDndys CD
grupa p o P o P o p 0
objawy
Klopot z wykonywaniem | 39 100 | 56 59 | 60% | 84% | 66.7% | 57.1% | 25% | 25%
ruché6w  wymagajacych
precyzji
E;f;s};wicze mimowolne | 29 g9, | 53 205 | 56% | 68% - - 30% | 40%
dystoniczne)
czgste uderzenia o meble | g 700 | 1749% | 20% | 20% | 9,5% | 4.8% | 10% | 10%
spowolnienie ruchowe 26,1% | 52,2% | 52% | 64% | 47.6% | 47,6% | 25% | 30%
klopot z utrzymaniem | g 7o/ | 34 @04 | 44% | 52% | 14,3% | 9.5% | 20% | 30%
o | rownowagii upadki
2 kiOEcyt z koordynacia | y39. | 309 495 | 52% | 56% | 38,1% | 19% | 25% | 25%
5 rucnow
@ drzenie rgk 4,3% 13% | 60% | 68% | 57,1% | 52,4% | 15% | 15%
| bl 8,7% | 17.4% | 52% | 40% 6% | 23,8% | 50% | 40%
S | sztywnosc¢ 13% | 17,4% | 68% | 60% | 28,6% | 19% | 35% | 30%
o o b
= — —
g ograniczenie ruchomosci | g 70, | 87% | 24% | 20% | 19% | 14,3% | 85% | 80%
SZyl1
o | Przygnebienie, poczucie | 26104 | 56,5% | 36% | 36% | 28,6% | 28,6% | 15% | 25%
2> | smutku i beznadziejno$ci
.;:3 Iek 8,7% | 17,4% | 20% | 32% | 14,3% | 19% | 15% | 5%
9 | urojenia - 4,3% - 16% - 9,5% - 10%
w2
Q.
trudnosci z pamigcig 34.8% | 43,5% | 32% | 32% | 28,6% | 19% | 25% | 30%
{ | trudnosci z koncentracjg | 1,7% | 52,2% | 20% | 32% | 14,3% | 143% | 40% | 25%
; uwagi, w skupieniu si¢
S | klopoty z planowaniem | 4 39/ | 26 1o5 | 16% | 24% - 4.8% | 25% | 25%
N codziennych zajeé¢
Q.

Tabela 8 PorOwnanie czestosci aktualnego wystgpowania ruchéw mimowolnych
(plasawiczych 1/lub dystonicznych) 1 skarg na ruchy mimowolne u osob chorych wg oceny
osob bliskich w HD, PDdys 1 CD (wyr6zniono rozbieznosci powyzej 20% miedzy czegstoscig
wystepowania ruchow mimowolnych, a czgstoscia skarg na te ruchy)

grupa HD PDdys CD
zmienna
wystepowanie  u  chorego  ruchéw 95,7% 96% 70%
mimowolnych (%)
skargi ze strony chorego na ruchy 39,1% 60% 75%
mimowolne (%)
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Jak wskazuja wyniki przedstawione w Tabeli 8 w HD 1 PDdys istnieje rozbieznos¢
miedzy wystepowaniem u chorych ruchéw mimowolnych a skargami na wystgpowanie tych
ruchow.

Wszystkie cztery badane grupy nie roznity si¢ istotnie pod wzgledem dtugosci czasu
edukacji mierzonej w latach nauki (zob. Tabela 9; H (3, N= 89) =1,99 p =0,57, n.s.). Grupy
pacjentow z HD oraz PDdys nie roznily si¢ istotnie pod wzgledem wyniku MMSE (t=-0,52;
p=0,60, n.s.; por. Tabela 10).

W Tabeli 11 przedstawiono rozktad parametrow zwigzanych z wiekiem oraz dlugoscia

choroby w badanych grupach.

Tabela 9 Wyksztalcenie w latach nauki w badanych grupach -1

grupa HD PDdys PDndys CD
liczba lat (N=23) (N=25) (N=21) (N=20)
nauki
srednia/ Me (SD) | 12,44/12(2,02) | 11,46/ 12(4,05) | 12,72/13 (3,68) | 13,25/12 (4,48)
min. + max. 10 =18 4+20 417 7291

Tabela 10 Ogo6lna sprawno$¢ funkcjonowania poznawczego zgodnie z oceng MMSE w
badanych grupach — 1

grupa HD PDdys PDndys CDh

Jmienma (N=23) (N=25) (N=21) (N=20)
MMSE (0-30)
s$rednia / Me (£SD) 25,87/26(2,80) | 26,24/27(2,01) | 27,86/28(2,37) | 28,00/28,50 (1,62)
min. =~ max. 21 +30 23 +30 20 +30 24 +30
MMSE - norma (27-30) 11 (47,8%) 13 (52%) 17 (81%) 16 (80%)
MMSE — MCT* (24-26) 6 (26,1%) 9 (36%) 3 (14,3%) 4 (20%)
MMSE- otepienie lekkie 6 (26,1%) 3 (12%) 1 (4,8%) -
(20-23)

N 23 25 21 20

*MCI- mild cognitive impairment, fagodne zaburzenia funkcji poznawczych

Badane grupy nie sg dobrane pod wzgledem wieku, z uwagi na réznice w zakresie
wieku zachorowania typowego dla badanych jednostek chorobowych. Pacjenci z HD oraz CD

nie r6znig si¢ pod wzgledem wieku. Podobnie grupy PDdys oraz PDndys sg zrownane pod



wzgledem wieku. Osoby z HD oraz CD sg za$ istotnie mtodsze od 0sob z PDdys oraz PDndys

(por. Tabela 12).

Tabela 11 Parametry zwigzane z wiekiem oraz dtugoscig choroby w badanych grupach

grupa HD PDdys PDndys CDh
zmienna (N=23) (N=25) (N=21) (N=20)
wiek w latach
$rednia (=SD) 49,83 (11,12) 65,68 (10,03) 64,67 (7,59) 51,75 (12,98)
min. + max. 34 +171 40 +~ 84 45 +177 28 +74
wiek zachorowania
$rednia (=SD) 42,48 (12,63) 53,56 (9,63) 60,33 (7,85) 43,40 (12,82)
min. + max. 18 + 68 33+75 43 +74 18 +~ 64
wiek w momencie diagnozy
$rednia (=SD) 46,13 (11,41) 55,32 (9,20) 61,48 (8,00) 45,85 (13,44)
min. + max. 29 + 69 33+75 44 +175 23 +72
liczba lat choroby
srednia / Me (£SD) 7,35 /5 (5,06) 12,16 /12 (4,50) | 4,33/4(2,56) | 8,35/8(5,72)
min. ~ max. 2+18 5+24 2=+11 0+22

Badanych grup nie dobierano réwniez pod wzgledem dlugosci czasu choroby z
nastepujacych powodoéw. Po pierwsze, z uwagi na problem badawczy istotniejszy od czasu
trwania choroby byt stan funkcjonowania poznawczego, za§ proces otgpienny w HD jest
szybszy niz w PD (o ile w ogdle tu wystgpi). Dlatego tez oczekiwano, iz osoby z dluzszym
czasem choroby z PD bedg prezentowaty podobny poziom zaburzen funkcji poznawczych, co
osoby z krotszym czasem trwania choroby w HD. Po drugie, poczatek objawdéw HD jest
trudny do ustalenia, gdyz w przeciwienstwie do HD 1 PD pierwszym objawem mogg nie by¢
zaburzenia ruchowe. Poczatek choroby oceniano na podstawie danych uzyskanych od osoby
bliskiej, zas wsrdod objawdéw wymienianych jako poczatkowe w HD czeste sa wilasnie
zaburzenia poznawcze. Ocena poczatku zaburzen ruchowych jest zazwyczaj latwiejsza dla
0sOb postronnych niz ocena poczatku zaburzen poznawczych. Po trzecie, z uwagi na analizg
grup z PDdys oraz PDndys wyrownanie grup pod wzgledem dtugosci choroby nie byloby

mozliwe bez doboru szczegolnych przypadkow, ktore nie bylyby reprezentatywne dla PD.
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Grupe z PDdys tworzg bowiem osoby z dtuzej trwajaca choroba, leczone dtuzej i wigkszymi

dawkami lewodopy (por. Tabela 11).

Tabela 12 Ocena réznic wieku oséb badanych

grupa HD (a) PDdys (b) | PDndys (¢) CD (d) Wartos¢
N=23 N=25 N=21 N=20 testu

zmienna
F

wiek w latach
$rednia (£SD) 49,83 (11,12) | 65,68 (10,03) 64,67 (7,59) 51,75 (12,98) F(3;85)=14,11
[byc] [a,d] [a,d] [byc] p<0,001

Literami [a]-[d] oznaczono réznice istotnie statystycznie na poziomie 0,01 (metoda poréwnan post hoc Scheffe)

Do nastepnej czesci analiz (analiz korelatow zaburzonej samo$wiadomos$ci objawow)
wyselekcjonowano 20 osob z kazdej badanej grupy. Procedure takg zastosowano z dwdch
powodow. Po pierwsze w grupach osob z HD 1 PD nie u wszystkich pacjentow wykonano
catos¢ badania neuropsychologicznego: w kilku przypadkach nie udalo si¢ wykonac testu
Stroopa (z powodu zdenerwowania wysokim poziomem trudnosci zadania 1 zaburzeniami
okoruchowymi utrudniajacymi wykonanie zadania), w jednym przypadku pacjent odméwit
wykonania do konca prob czuciowych z uwagi na dyskomfort spowodowany zastonigciem
oczu 1 zmeczenie, w jednym przypadku opiekun odmoéwit wykonania WCQ. Z uwagi na fakt,
ze na grupe oséb z CD skladato si¢ 20 osob, a dla celow analiz korelacyjnych
przeprowadzanych osobno dla kilku grup korzystne jest zréwnanie grup pod wzgledem
liczebnosci, zredukowano liczbe 0sob we wszystkich grupach klinicznych do 20. Po usunigciu
0osOb z brakami danych (niezbednych do analiz korelacyjnych) ponownie sprawdzono
dopasowanie grup pod wzgledem liczby lat nauki (por. Tabela 13; H(3, N= 80) =0,13, p
=0,99, n.s.) , za$ grupy HD 1 PDdys rowniez pod wzgledem wynikow MMSE (por. Tabela 14;

t=-0,56; p=0,58; n.s.).



Tabela 13 Wyksztalcenie w latach nauki w badanych grupach — 11

grupa HD PDdys PDndys CDh
=2 =2 =2 =2
liczba lat (N=20) (N=20) (N=20) (N=20)
nauki
srednia / Me (£SD) 12,50 /12,00 (2,09) 12,48 /12,00 (3,60) | 12,55/12,50 (3,70) | 13,25/12,00(4,48)
min.-max. 10+18 7+20 4+17 7221

Tabela 14 Ogo6lna sprawnos$¢ funkcjonowania poznawczego zgodnie z oceng MMSE w

badanych grupach — II

grupa HD PDdys PDndys CDh
MMSE (N=20) (N=20) (N=20) (N=20)
$rednia / Me (+SD) | 26,10/26,50 (2,63) | 26,50/27,00(1,85) | 27,75/28,00(2,38) | 28/28,50 (1,62)
min.-max. 21 +30 23 +30 20+30 24 +30

W Tabeli 15 przedstawiono rozklad wynikow czesci ruchowej skali UHDRS oraz

czesci UHDRS oceniajgcej nasilenie ruchow mimowolnych w chorobie Huntingtona.

Tabela 15 Wyniki skali ruchowej UHDRS, ze szczegdélnym uwzglednieniem ruchow

mimowolnych u pacjentow z chorobg Huntingtona

wskaznik z UHDRS pacjenci z HD
UHDRS cze$¢é ruchowa

$rednia (£SD) 38,09 (14,33)
min. +max. 11+70
UHDRS ruchy mimowolne

$rednia (£SD) 12,65 (4,55)
min. +max. 222

W Tabeli 16 zobrazowano rozklad poziomu niezaleznosci pacjentow z HD wg
UHDRS Independence Scale.

W grupie pacjentow z HD liczba powtdorzen CAG w wigkszym allelu genu IT15
wynosi $rednio 42,26 (2,99, min. 37, max. 50).

W Tabeli 17 przedstawiono porownanie wynikow skali UPDRS w grupach PDdys
oraz PDndys. Wyniki UPDRS II, IV oraz sumy punktow za cz. II, Il 1 IV skali s3 wyzsze w
grupie pacjentow z PDdys niz w grupie osob z PDndys. Tabela 18 zawiera dane dotyczace

poziomu niezaleznos$ci pacjentdw z PDdys oraz PDndys wg Skali Schwaba-Englanda.
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W Tabeli 19 przedstawiono rozklad nasilenia objawoéw PD w grupach PDdys oraz PDndys

zgodnie ze Skalg Hoehn-Yahra.

Tabela 16 Poziom niezaleznos$ci pacjentow z HD wg Skali Niezaleznosci UHDRS (UHDRS
Independence Scale)

UHDRS Skala niezaleznoS$ci ilo§¢ pacjentow

60%

3

65%

70%

75%

80%

85%

90%

95%

DWW N WKW

Tabela 17 Wyniki skali UPDRS u pacjentow z chorobg Parkinsona z dyskinezami (PDdys)
oraz bez dyskinez (PDndys)

grupa PDdys PDndys t/ Uorazz
UPDRS N=25 N=21
UPDRS 11
X (£SD) 15,00 (5,85) 8,57 (5,57) t(44)=3,80
min.~max. 228 0+23 p=0,0004
UPDRS III
X (£SD) 22,04 (9,14) 18,29 (10,38) t(44)=1,31
min.~max. 5+43 1+40 p=0,20, n.s.
UPDRS IV
x / Me (£SD) 7,48 /8,00 (2,42) 0,90/0,00(1,14) U=6,00, z=5,71
min.~max. 2-+12 03 p<0,0001
UPDRS-IV- pkt. 32
x / Me (£SD) 1,88 /2,00 (0,88) 0 -
min.~max. 1+4
UPDRS-IV pkt.33
x / Me (£SD) 1,72 /2,00 (1,02) 0 -
min.~max. 03
UPDRS II-1V
X (£SD) 44,92 (12,89) 27,76 (16,00) t(44)=4,04
min.~max. 1672 3+66 p=0,0002

Tabela 18 Poziom niezalezno$ci pacjentow z PDdys oraz PDndys wg skali Schwaba-

Englanda
PDdys PDndys
N=25 N=21
60% 5 (20%) 0 (0%)
70% 12 (48%) 2 (9,5%)
80% 8 (32%) 5 (23,8%)
90% 0 (0%) 9 (42,9%)
100% 0 (0%) 5(23,8%)
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Tabela 19 Stadium zaawansowania choroby wg Hoehn-Yahra u pacjentéw z chorobg
Parkinsona z dyskinezami (PDdys) oraz bez dyskinez (PDndys)

grupa PDdys PDndys
stadium choroby N=25 N=21
| 0 (0%) 2 (9,5%)
L5 3 (12%) 7 (33,3%)
11 8 (32%) 6 (28,6%)
IL.5 7 (28%) 5 (23,8%)
111 5 (20%) 1 (4,8%)
v 1 (4%) 0 (0%)
\4 1 (4%) 0 (0%)

Tabela 20 Dawka lewodopy u pacjentow z chorobg Parkinsona z dyskinezami (PDdys) oraz
bez dyskinez (PDndys)

grupa PDdys PDndys test
lewodop N=25 N=21 Manna-
Withney’a
srednia / Me (£SD) | 1022 /1000 (392,40) | 557,14 /500 (327,98) U=90,00
min. + max. 350 +2250 0-+1050 z=3,04
p=0,002

Terapia farmakologiczna pacjentow z HD obejmowata glownie preparaty
ukierunkowane na zmniejszenie ruchow plasawiczych oraz poprawe napedu, nastroju i
redukcje lgku (Sulpiryd, Tiapridal, Haloperidol). Z uwagi na znaczace zrdznicowanie
farmakoterapii 1 jej zmienno$¢ z czasie, nie przedstawiono tych danych. Wszyscy pacjenci z
CD byli leczeni wstrzyknigciami toksyny botulinowej do wybranych grup migsni szyi w
odstgpach czasowych zaleznych od stopnia 1 czasu nawrotu objawow, ale nie czgsciej niz co 3
m-ce. Pacjenci z PD (zaré6wno PDdys jak i PDndys) byli leczeni preparatami lewodopy oraz
lekami przeciwdepresyjnymi 1 przeciwlegkowymi. Przeanalizowano jedynie aktualng dawke
lewodopy w grupach PDdys oraz PDndys. Grupa pacjentéw z PDdys przyjmowala znaczaco
wyzsza dzienng dawke lewodopy (por. Tabela 20).

W Tabeli 21 przedstawiono wyniki Skali TWSTRS w badanej grupie pacjentow z

dystonig szyjna.



Tabela 21 Wyniki skali TWSTRS u pacjentéw z dystonig

TWSTRS CD
TWSTRS- nasilenie

srednia (£SD) 15,55 (6,41)
min. + max. 5+28
TWSTRS niesprawnos¢

srednia(+SD) 9,75 (5,49)
min. + max. 1+26
TWSTRS bél

srednia / Me (£SD) 6,05/ 7(4,60)
min. + max. 0+12
TWSTRS —lacznie

$rednia (£SD) 31,35 (13,36)
min. + max. 11 +66
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Zréwnowazenie wszystkich czterech grup chorych pod wzgledem ptci, liczby lat nauki

oraz grup osoéb z HD 1 PDdys pod wzgledem ogdlnego stanu funkcjonowania poznawczego,

uzasadnia dalsze kroki postgpowania badawczego.
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2.6 Wyniki

2.6.1 Analiza rzetelnosci skal kwestionariuszowych uzytych w pracy

W Tabeli VIII (por. Aneks) przedstawiono analize spdjnosci wewnetrznej skal
SPDSS, DEX oraz Kwestionariusza pamigci w wersji dla pacjenta oraz opiekuna.
Wspoditczynniki alfa Cronbacha dla wszystkich skal wskazujag na ich wysoka rzetelnos¢.
Analize rzetelnosci w/w kwestionariuszy przeprowadzono z uwagi na fakt, ze DEX oraz
SPDSS zostaty przetltumaczone dla potrzeb tej pracy, za§ Kwestionariusz pamigci
zmodyfikowano dla potrzeb tej rozprawy tworzac wersj¢ skali dla osoby bliskie;.

Analiza rzetelnosci podskal oceniajacych nasilenie zaburzen ruchowych wg pacjenta 1
opiekuna na podstawie materiatu filmowego zostata przedstawiona w Tabelach IX-XI. Ocena
spojnosci  wewngtrznej przeprowadzona dla ogoélu badanych wykazata zadowalajaca
rzetelnos¢ tych podskal. Wskazniki alfa Cronbacha dla wszystkich 3 podskal mieszczg si¢ w
przedziale od 0,71 do 0,78.

Korelacje poszczegdlnych pozycji testowych z wynikiem ogdlnym kazdej podskali
(por. Tabele IX-XI w Aneksie) sa umiarkowane (od 0,40 dla ruchéw ust i jezyka oraz
pochylenia glowy do przodu do 0,69 dla przechylenia glowy w bok).

O trafnosci skali oceniajacej zaburzenia ruchowe na podstawie filmu §wiadczg zgodne
z oczekiwaniami r6znice miedzygrupowe dla poszczegdlnych elementéw skali (por. Tabela
22) . W ocenie zarowno pacjentow jak 1 opiekundw najwyzsze wyniki odnosnie ruchow/
dyskinez plasawiczych stwierdzono w grupach HD 1 PDdys. Nasilenie objawow
parkinsonizmu jest z kolei wigksze w grupach PDdys oraz PDndys niz w HD 1 CD, przy czym
w ocenie samych pacjentow jest ono wyzsze w grupie z PDdys niz PDndys. Nasilenie
objawow dystonii jest w ocenie pacjentow wyzsze w CD niz w pozostatych grupach

klinicznych, za§ w ocenie opiekundw- istotnie wyzsze niz w grupach PDdys oraz PDndys.
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Ponadto w Tabeli 24 przedstawiono analiz¢ korelacji wynikow podskal Skali objawow
ruchowych na podstawie filméw z wynikami badania neurologicznego (UHDRS, UPDRS 1
TWSTRS). W grupie oséb z HD stwierdzono dodatnig korelacje ocen opiekuna na podstawie
filmu ze wskaznikiem ruchow plasawiczych z UHDRS, w grupie os6b z PDdys stwierdzono
dodatnig korelacje ocen opiekuna dotyczacych dyskinez plasawiczych z UPDRS IV oraz
korelacje ocen dotyczacych typowych objawow parkinsonizmu z wynikami UPDRS III oraz
UPDRS II-IV. W grupie PDndys zaré6wno oceny pacjentow jak i opiekunéw korelujg ze

wszystkimi analizowanymi wynikami UPDRS.



Tabela 22 Ocena nasilenia specyficznych objawow ruchowych na podstawie filméw wg pacjentow oraz osob bliskich

HD (a) PDdys (b) PDndys (c) CD (d) Wartos$¢ testu H*
N=23 N=25 N=21 N=20
~ ocena pacjenta
érednia / Me (£SD) | 2.44/2,00 (2,02) | 3,28/3,00(2,39) 0,29 /0,00(0,64) 0,05 /0,00 (0,22) H(3, N=89) =44,78
min + max. 0-+7 0-+8 02 01 p <0,0001
Z g [c,d] [c,d] [a,b] [a,b]
., & g | ocena opiekuna
< 2 | $rednia/ Me (+SD) 4,09/4,00(2,33) | 3,44/3,00(2,58) 0,24 0,00 (0,77) 0,45/0,00 (1,10) H(3, N=89) =49,01
Z . S| min + max. 0+9 0+8 0-+3 0-+4 p <0,0001
c = [e,d] [e,d] [a,b] [a,b]
ocena pacjenta
srednia / Me (£SD) | 2,09/1,00(2,23) | 5,72/5,00 (2,67) 2,62 /2,00 (1,66) 0,85/0,50 (1,27) H(3, N= 89) =41,87
A min + max. 0+7 2+11 0+7 0+5 p <0,0001
- [b] [a,c,d] [b.d] [b,c]
; ocena opiekuna
H érednia / Me (£SD) | 2,00/2,00 (1,91) | 6,08/6,00 (2,77) 3,52/3,00 (2,18) 0,85/0,00 (1,35) H(3, N= 89) =43,82
8 min = max. 0+6 1+11 1+9 0+4 p<0,0001
[b] [a,d] [d] [b,c]
ocena pacjenta
érednia / Me (£SD) | 1,39/1,00 (1,80) | 2,92/3,00 (2,81) 0,29 /0,00 (0,64) 6,45 /7,00 (2,82) H(3, N= 89) =43,97
A min + max. 0+6 0+9 02 212 p <0,0001
&) [d] [c,d] [b.d] [a,b,c]
; ocena opiekuna
3 érednia / Me (£SD) 3,52/3,00(3,79) | 3,08/2,00(2,94) 0,81/0,00 (1,66) 5,9/6,00 (2,97) H(3, N=89) =26,93
3 min + max. 0+12 0+9 0+7 2+13 p <0,0001
[c] [c,d] [a,b,d] [b,c]
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*roznice migdzygrupowe analizowano przy uzyciu metody poréwnan wielokrotnych z testu Kruskala-Wallisa (Siegel i Castellan, 1988) . Literami [a]-[d] oznaczono istotne
roznice migdzy parami grup klinicznych
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2.6.2 Zestawienie wynikow dotyczacych samo$wiadomosci objawow we wszystkich grupach

klinicznych

2.6.2.1 Samoswiadomo$¢ sprawnosci w czynnosciach zycia codziennego

(ad. Hipoteza 1*)

Poréwnanie ocen pacjentow oraz opiekunéw odnosnie sprawnosci w czynno$ciach
zycia codziennego wskazuje, iz w ocenie pacjentow najwicksze trudnosci z wykonywaniem
czynnosci zycia codziennego wystepuja w grupie z PDdys, za§ w ocenie opiekunéw trudnosci
te sg porownywalne w PDdys oraz HD (por. Tabela 23).

Srednia wartosci bezwzglednych réznic ocen pacjentéw i opiekundw jest istotnie
wyzsza w PDdys niz w PDndys oraz CD, zas w HD jest ona wyzsza niz w CD. Wskaznik
zgodnosci ocen pacjentéw 1 opiekundw jest istotnie wyzszy w CD niz w HD 1 PDdys, w
PDdys jest za$ nizszy niz w PDndys. Wskaznik przeceniania objawdw przez pacjentow jest
istotnie wyzszy w PDdys niz w CD. Wskaznik niedoceniania objawOw przez pacjentéw jest
wyzszy w HD 1 PDdys niz w CD (por. Tabela 23).

W Tabeli 24 przedstawiono analize¢ korelacji ocen pacjentow 1 opiekundéw w

kwestionariuszu SPDDS z wynikami skal neurologicznych. W grupie z HD zaréwno ocena
pacjentow, jak 1 opiekunow koreluje ze wskaznikami UHDRS. Warto zauwazy¢, 1z w grupie z
PDdys stwierdzono jedynie ujemng korelacje oceny opiekuna ze wskaznikiem Schwaba-
Englanda, przy braku korelacji ocen pacjenta z jakimkolwiek wskaznikiem obiektywnym.
W PDndys natomiast, oceny zaréwno pacjentow jak i opiekunow korelujg ze wskaznikami z
UPDRS. Jedynie ocena pacjentow z PDndys koreluje ujemnie ze wskaznikiem Schwaba-
Englanda, przy braku takiej korelacji dla ocen opiekunow. W CD ani oceny pacjentéw ani
opiekunow nie korelujg z miarami z TWSTRS.

Analiza korelacji wynikoéw ogolnych SPDDS dla pacjenta 1 opiekuna w 4 grupach

klinicznych wykazata, iz w HD oceny pacjentéw 1 opiekundéw sg ze soba powigzane

* odnosniki oznaczone “ad....” odwotuja si¢ do numeracji hipotez badawczych
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(tho=0,62; p<0,01), podobnie w PDndys (rho=0,70; p<0,01). Nie stwierdzono natomiast
zaleznos$ci migdzy ocenami pacjentow 1 opiekunow w PDdys oraz CD.
Opisane powyzej wyniki pozwalaja przyja¢ Hipoteze 1 zakladajaca, iz w HD oraz PDdys

wystepuja zaburzenia samoswiadomosci trudnosci w czynnosciach zycia codziennego.
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Tabela 23 Ocena sprawno$ci w wykonywaniu czynnosci zycia codziennego na podstawie SPDDS wg pacjentéw oraz oséb bliskich- cz. 1

SPDDS (ocena sprawnos$ci w czynnos$ciach zycia codziennego)

HD (a) PDdys (b) PDndys (¢) CD (d) Wartos$¢ testu
N=23 N=25 N=21 N=20 H*
ocena pacjenta
$rednia / Me (+SD) 38,52/31,00 (17,33) | 50,92/49,00 (13,30) 32,95 /29,00 (8,46) 30,25 /26,50 (7,63) H (3, N=89) =29,94
. 24 + 84 32+77 24 + 62 24 + 50 p <0,0001
min = max. [b] [a,c,d] [b] [b]

ocena opiekuna

$rednia / Me (+SD) 41,70 /39,00 (15,25) 53,64 /53,00 (17,29) 35,62 32,00 (10,51) 28,90 /25,00 (7,03) H (3, N=89)=35,34
o 24 + 80 30+ 113 25+ 61 24 + 47 p <0,0001
min + max. [d] [e,d] [b] [a,b]

réznica ocen - wynik surowy
x / Me (£SD)

-3,17/-5,00 (16,15)

22,72/ 1,00 (18,47)

-2,67/-1,00 (8,70)

1,35/0,00 (8,11)

H (3, N=89)=2,74

min. + max. (-27) =43 (-36) =35 (-28)+9 (12) =25 p=0,43; n.s.
§rednia réznmic ocen dla
poszczegolnych pozycji
testowych
x / Me (£SD) -0,13/-0,21 (0,67) -0,11 /0,04 (0,77) -0,11/-0,04 (0,36) 0,06 /0,00 (0,34) H(3, N=289)=2,74
min. + max. (-1,13)+ 1,79 (-1,50) + 1,46 (-1,17) = 0,38 (-0,50) + 1,04 p=0,43; n.s.
Srednia wartosci
bezwzglednych roznic ocen
pacjentow i opiekunow
x / Me (£SD) 0,65 /0,54 (0,46) 0,88/0,88 (0,34) 0,42/0,38 (0,27) 0,25/0,17 (0,25) H(3, N=89) =33,37
min. + max. 0,08 + 1,88 0,38 + 1,50 0,04+ 1,17 0,00+ 1,04 p <0,0001

[d] [e,d] [b] [a,b]

*roznice migdzygrupowe analizowano przy uzyciu metody poréwnan wielokrotnych z testu Kruskala-Wallisa (Siegel i Castellan, 1988). Literami [a]-[d] oznaczono istotne

roznice migdzy parami grup klinicznych




Tabela

23 Ocena sprawnosci w wykonywaniu czynno$ci zycia codziennego na podstawie SPDDS wg pacjentdw oraz osob bliskich- cz. 11

HD (a) PDdys (b) PDndys (c) CD (d) Wartos¢ testu H*
N=23 N=25 N=21 N=20

wskaznik zgodnosci
?0 ocen pacjentow i
% opiekunow
_§ X (£SD) 12,30 /11,00 (7,05) 8,08 /8,00 (4,27) 14,76 /15,00 (5,39) 18,30 /20,00 (5,40) H(3, N=89)=29,57
c% min. + max. 0+22 1+16 2+23 2+24 p <0,0001
2 [dl [ed] [b] [a,b]
—?é wskaznik przeceniania
% objawow przez
§ pacjentow
§ x / Me (£SD) 6,26 /2,00 (11,03) 9,24 /6,00 (9,57) 3,67/3,00 (3,69) 3,70/ 1,50 (6,14) H(3, N=89) =8,26
g min. + max. 0+44 0-+35 0+12 0+25 p =0,0409
g -l [d] -l [b]
g wskaznik niedoceniania
é objawow przez
0
g pacjentow
g x / Me (£SD) 9,43 /9,00 (8,43) 11,96 /9,00 (10,56) 6,33 /4,00 (3,66) 2,35/0,00 (3,66) H(3, N=89)=19,01
g min. + max. 0+28 0+36 0+12 0+12 p =0,0003
’ 1] 1] g [a,b]

*roznice migdzygrupowe analizowano przy uzyciu metody poréwnan wielokrotnych z testu Kruskala-Wallisa. (Siegel i Castellan, 1988). Literami [a]-[d] oznaczono istotne
roznice migdzy parami grup klinicznych
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Tabela 24 Analiza korelacji ocen kwestionariuszowych sprawnos$ci pacjenta w czynnosciach

zycia codziennego z miarami sprawnosci ruchowe;

Grupa SPDDS SPDDS - ocena | SPDDS- ocena
ocena neurologiczna pacjenta opiekuna
HD UHDRS - skala ruchowa 0,54* 0,64**
UHDRS - ruchy plasawicze 0,50% 0,63**
UHDRS - poziom niezalezno$ci -0,58%* -0,62%*
PDdys | UPDRS-II n.s n.s
UPDRS - III n.s. n.s.
UPDRS- II-IV n.s n.s.
Schwab-England n.s. -0,46*
PDndys | UPDRS-II 0,59** 0,57**
UPDRS - III 0,81*%* 0,66**
UPDRS- II-IV 0,79** 0,62%*
Schwab-England -0,62** n.s.
CD TWSTRS — nasilenie objawow kreczu n.s. n.s.
TWSTRS- niesprawno$¢ n.s. n.s.
TWSTRS- wynik ogdlny n.s. n.s.
*p<0,05
**p<0,01

2.6.2.2. SamosSwiadomo$ci objawow ruchowych ze szczegblnym uwzglednieniem

dyskinez/ruchow plasawiczych (ad. Hipoteza 2)

Poréwnanie oceny nasilenia ruchdéw/ dyskinez plasawiczych w grupach HD 1 PDdys
nie wykazalo istotnych rdéznic (por. Tabela 25), co potwierdza podobne nasilenie tychze
ruchow w obu grupach 1 uzasadnia podj¢cie dalszych analiz. Por6wnanie oceny nasilenia
objawow parkinsonizmu w grupach PDdys oraz PDndys, wykazato, iz zarbwno wg ocen
pacjentow jak 1 ocen opiekundéw nasilenie objawow jest wyzsze w PDdys (por. Tabela 25), co
jest spojne z danymi odno$nie zaawansowania choroby w obu grupach, przedstawionymi w
Tabelach 17-19.

Analiza réznic ocen globalnego nasilenia objawdéw ruchowych w badanych grupach
wykazata brak r6znic migdzygrupowych w zakresie rdznicy wynikdw surowych skali oraz
sredniej rdéznic ocen pacjentow 1 opiekundéw dla poszczegdlnych pozycji testowych.
Wykazano natomiast, iz w grupach HD 1 PDdys istotnie wyzsze niz w PDndys oraz CD s3g -

srednia wartos$ci bezwzglednych roznic ocen pacjentow 1 opiekunow oraz wskaznik
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niedoceniania objawdw przez pacjentdéw. Przy tym, wskaznik zgodnosci ocen pacjentéw i
opiekunow jest istotnie nizszy w HD 1 PDdys niz w PDndys oraz CD. Wskaznik przeceniania
objawow ruchowych przez pacjentow jest istotnie wyzszy w PDdys niz w PDndys (por.
Tabela 25).

Jesli chodzi o samos$wiadomo$¢ ruchdéw plasawiczych to ocena roznic wynikdéw
surowych ocen pacjentow i opiekunéw z HD 1 PDdys odno$nie nasilenia ruchow/ dyskinez
plasawiczych ani $rednia warto$ci bezwzglednych réznic ocen pacjentow 1 opiekundéw nie
wykazaly istotnych roznic. Natomiast Srednia réznic ocen dla poszczegdlnych pozycji
testowych dotyczacych ruchow/ dyskinez plasawiczych jest istotnie nizsza w HD niz PDdys.
Srednia ta przyjmuje poza tym warto$é ujemna w HD a dodatnia w PDdys, co oznacza iz w
HD wystepuje tendencja do niedoceniania nasilenia ruchow plasawiczych przez pacjentow
za§ w PDdys wystepuje tendencja do przeceniania nasilenia dyskinez plasawiczych przez
pacjentow (por. Tabela 25).

Analiza korelacji czasu trwania dyskinez oraz stopnia niesprawno$ci z powodu
dyskinez (w ocenie pacjenta oraz opiekuna) z oceng nasilenia dyskinez plasawiczych na
podstawie fimu (wg pacjenta i opiekuna) wykazata, iz czas trwania dyskinez wg pacjenta
koreluje pozytywnie z nasileniem dyskinez wg pacjenta na podstawie filmu, za$ czas trwania
dyskinez wg opiekuna koreluje pozytywnie z nasileniem dyskinez wg opiekuna na podstawie
filmu. Stopien niesprawnosci z powodu dyskinez oceniany przez opiekuna koreluje
pozytywnie z nasileniem dyskinez, zar6wno w ocenie pacjenta jak 1 w ocenie opiekuna. Przy
tym, stopien niesprawnosci z powodu dyskinez wg pacjenta nie koreluje z ich nasileniem
(por. Tabela 27).

W HD wigksze nasilenie ruchéw plasawiczych zarbwno w ocenie pacjenta jak 1 w
ocenie opiekuna wigze si¢ z gorszym nastrojem, nie za§ gorszg sprawnoscig w zakresie ADL

(por. Tabela 28). W PDdys nasilenie objawdéw parkinsonizmu w ocenie pacjenta oraz
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opiekuna wigze si¢ zardwno z gorszg sprawnoscig w zakresie ADL jak 1 gorszym nastrojem.
Nie wykazano natomiast zwigzku miedzy nasileniem dyskinez plasawiczych w PDdys a
sprawnoscig w zakresie ADL oraz nastrojem. Dhluzszy czas trwania dyskinez, liczony na
podstawie danych od opiekuna, ale nie na podstawie danych uzyskanych od pacjenta wigze
si¢ z gorszg sprawnoscig w zakresie ADL oraz gorszym nastrojem (por. Tabela 29).

Poréwnanie czasu trwania dyskinez wg pacjenta i opiekuna (z=-0,58; p=0,56; n.s.) ani
stopnia niesprawnos$ci z powody dyskinez (z=-1,21; p=0,23; n.s.) w PDdys na podstawie
pktow 32 133 z UPDRS nie wykazato istotnych roznic.

Jesli chodzi o roéznice ocen nasilenia objawdw parkinsonizmu w grupach PDdys oraz
PDndys, to w zakresie rdéznicy ocen pacjentow i opiekunow dla wynikéw surowych oraz
sredniej roznic ocen dla poszczegdlnych pozycji testowych nie stwierdzono rdznic
miedzygrupowych. Srednia warto$ci bezwzglednych réznic ocen pacjentow i opiekunéw jest
natomiast istotnie wyzsza w PDdys niz w PDndys, co oznacza wigkszg niespdjnos¢ ocen w
PDdys (por. Tabela 25).

Wyniki analizy korelacji ocen pacjentow 1 opiekunow odno$nie nasilenia zaburzen
ruchowych z wynikami skal neurologicznych przedstawiono w Tabeli 26. W HD jedynie
ocena nasilenia zaburzen ruchowych wg opiekuna koreluje z obiektywnym wskaznikiem
neurologicznym- wskaznikiem ruchow plasawiczych z UHDRS w HD. Jesli chodzi o objawy
parkinsonizmu to w PDdys jedynie ocena opiekuna koreluje z miarami obiektywnymi. W
grupie z PDndys zaro6wno ocena pacjentow jak 1 opiekundw odnosnie nasilenia zaburzen
ruchowych koreluje ze wskaznikami z badania neurologicznego. Dla grupy z CD nie
stwierdzono istotnych zalezno$ci migdzy subiektywnymi ocenami zaburzen ruchowych a
oceng obiektywna.

Analiza korelacji ocen pacjentdw 1 opiekunéw odnosnie objawdéw ruchowych na

podstawie filmu, przeprowadzona osobno dla 4 grup klinicznych, wykazala, iz globalne oceny
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pacjentow 1 opiekundéw odnos$nie zaburzen ruchowych sa skorelowane tylko w grupie z
PDndys (rho=0,58; p<0,01). Analizy korelacji, zaré6wno dotyczaca oceny ruchow
plasawiczych, przeprowadzona dla grup z HD oraz PDdys, jak 1 dotyczaca objawdéw dystonii
dla grupy CD, nie wykazaty istotnych statystycznie zalezno$ci ocen pacjentdw 1 opiekunow.
Analiza korelacji dotyczaca oceny typowych objawow parkinsonizmu, przeprowadzona dla
grup z PDdys oraz PDndys, wykazata, iz oceny pacjentow 1 opiekunéw koreluja jedynie w
grupie z PDndys (rho=0,52; p<0,05).

Powyzsze wyniki potwierdzaja Hipoteze 2, zaktadajaca, iz w HD 1 PDdys wystepuja
zaburzenia samoswiadomosci objawdéw ruchowych. Ponadto stwierdzono dodatkowo, iz w
HD w porownaniu z PDdys wystepuje tendencja do niedoceniania nasilenia ruchow

plasawiczych.



Tabela 25 Ocena nasilenia objawow ruchowych na podstawie filméw wg pacjentow oraz osob bliskich- cz. |

HD (a) PDdys (b) PDndys (c) CD (d) Wartos¢ testu
N=23 N=25 N=21 N=20 ¢
~ ocena pacjenta
$rednia / Me (+SD) 2,44/2,00(2,02) | 3,28/3,00(2,39) t(46)=-1,32
min + max. 07 0+38 p=0,19; n.s.
¢ 3 .
.. 2 'Z | ocena opiekuna
S 2 ¢ | $rednia/Me (£SD) 4,09/4,00(2,33) | 3,44/3,00(2,58) t(46)=0,91
é" _% —: min + max. 0-+9 0+8 p=0,37; n.s.
ocena pacjenta
srednia / Me (£SD) 5,72 /5,00 (2,67) 2,62 /2,00 (1,66) t(44)=4,62
A min + max. 2=11 07 p<0,0001
-
; ocena opiekuna
5 $rednia / Me (£SD) 6,08 /6,00 (2,77) 3,52/3,00 (2,18) £(44)=0,69
2 min + max. 1+11 1+9 p=0,001
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Tabela 25 Ocena nasilenia objawow ruchowych na podstawie filméw wg pacjentow oraz osob bliskich- cz. 11

HD PDdys PDndys Wartos¢ testu
N=23 N=25 N=21 t/Uiz
° réznica ocen - wynik surowy
2 x / Me (+5D) - 1,65/-2,00 (2,37) 0,16/0,00 (2,75) Um19e.50
E min. + max. z=-1,89
% (-5)+2 (-5)+7 p=0,06; n.s.
g Srednia rézmic ocen dla poszczegolnych
pozycji testowych ) ] U=154,00
.g x / Me (£SD) 0,30 /-0,40 (0,49) 0,14 /0,20 (0,58) 7=2.76
% min. + max. (-1,00) = 0,60 (-1,40) = 1,60 p=0,005
<
% Srednia wartosci bezwzglednych réznic ocen
= pacjentow i opiekunow U=263,00
(7 x / Me (£SD) 0,64 /0,60 (0,24) 0,62 /0,60 (0,41) 2=0.52
min. + max. 0,40 +~ 1,00 0,00 + 1,40 p=0,61; n.s.
réznica ocen - wynik surowy
x / Me (£SD)
min. = max. -0,36 /0,00 (3,07) -0,90/-1,00 (2,12) 1(44)=0,69
(-8)+ 4 2+8 p=0,50; n.s.
srednia réznic ocen dla poszczegélnych U=220,50
pozycji testowych i i i 7z=0,93
a x / Me (£SD) 0,07 /0,00 (0,61) 0,18 /-0,20 (0,42) p=035: n.s.
E min. + max. (-1,60) + 0,80 (-1,20) = 0,40
3 Srednia wartosci bezwzglednych réznic ocen
= PR , =
pacjentow i opiekunow U=128,00
o x / Me (+SD) 0,81 /0,80 (0,40) 0,47 /0,40 (0,30) 2=3.01
min. + max. 0,00 + 1,80 0,00 + 1,20 p=0,003
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grupa HD (a) PDdys (b) PDndys (c¢) CD (d) Wartos$¢ testu H
roznica N=23 N=25 N=21 N=20 lub F*
réznica ocen - wynik surowy
x / Me (£SD) -3,70/-3,00 (6,99) -0,68 /0,00 (7,23) -1,38/-1,00 (3,25) 0,15/0,50 (4,95) H(3, N=89) =5,52
min. ~ max. (-18) + 11 (-18) + 14 (-9)+4 (-15) =8 p=0,14; n.s.
$rednia réznic ocen dla poszczegélnych
pozycji testowych
x / Me (£SD) -0,25/-0,20 (0,47) -0,05 /0,00 (0,48) -0,09 /-0,07 (0,22) 0,01/0,03 (0,33) H(3, N=89) =5,52
min. + max. (-1,20) = 0,73 (-1,20) = 0,93 (-0,60) ~ 0,27 (-1,00) = 0,53 p=0,14; n.s.

Srednia wartosci bezwzglednych roéznic
ocen pacjentéw i opiekunéw

x / Me (+£SD) 0,62 /0,53 (0,30) 0,72 /0,67 (0,33) 0,25 /0,20 (0,19) 0,36 /0,27 (0,22 H(3, N=89) =33,35
min. + max. 0,13+ 1,20 0,27 + 1,47 0,00 + 0,60 0,07 + 1,00 p <0,0001
[c,d] [c,d] [a,b] [a,b]

wskaznik zgodnosci ocen pacjentow i

opiekunéw
x / Me (£SD) 8,09 /8,00 (2,31) 7,04 /7,00 (3,05) 11,95/12,00 (1,91) 10,85/ 11,00 (2,16) H(3, N=289)=37,33
min. + max. 5+13 1+11 9+15 7+14 p <0,0001
[e.d] [e.d] [a,b] [a,b]
wskaznik przeceniania objawéw przez
pacjentow
x / Me (£SD) 2,78 /2,00 (3,16) 5,08 /3,00 (4,15) 1,19/0,00 (1,54) 2,7572,50 (2,31) H(3, N=_89) =16,65
min. + max. 0+13 0+15 0+5 0-+38 p =0,0008
[-1 [c] [b] [-]
wskaznik niedoceniania objawéw przez
pacjentow
x / Me (£SD) 6,48 /5,00 (4,96) 5,76 /4,00 (4,62) 2,57/2,00 (2,64) 2,60 /2,00 (3,53) H(3, N=289)=18,84
min. + max. 0+18 1+20 0+9 0+15 p =0,0003
[e,d] [e.d] [a,b] [a,b]

*roznice migdzygrupowe analizowano przy uzyciu metody poréwnan wielokrotnych z testu Kruskala-Wallisa. Literami [a]-[d] oznaczono istotne réznice migdzy parami grup

klinicznych
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Tabela 26 Ocena nasilenia zaburzen ruchowych na podstawie filmu wg pacjenta oraz

opiekuna a wyniki oceny neurologicznej

=
>
Z
v =<
N
s |2 z | B
£ ik
=1 2 e > ol gn
= = — > — =
= (=% = o i % é
= > ' 7 —- ° g
o] - 7] m w' o
i s | g a2 | ¥ 5 i
1 ot = o a = 7))
72 ! =) = A < &
& 7 =) = =
= & | 2
= | 8 n | B
=) = & ~
rodzaj - &
objawow grupa osoba =
ruchowych oceniajaca E=
HD pacjent n.s. n.s.
ruchy/ opiekun n.s. 0,47*
dyskinezy PDdys | pacjent n.s. 0,51* | n.s.
plasawicze opiekun n.s. n.s. | n.s.
PDdys | pacjent n.s. n.s. n.s.
objawy opiekun 0,50* | n.s. 0,69%*
parkinsonizmu PDndys | pacjent 0,68%* | 0,51* | 0,70**
opiekun 0,70%* | n.s. | 0,68*%*
objawy CD | pacjent ns. | ns.
dyst.oni.i opiekun ns. | ns.
szyjnej
*p<0,05
**p<0,01

Tabela 27 Analiza korelacji nasilenia dyskinez plagsawiczych w grupie z PDdys (na podstawie
filmu) z czasem trwania dyskinez oraz stopniem niesprawnosci z powodu dyskinez (w ocenie
pacjenta oraz opiekuna wg UPDRS pkt. 32 1 33)

ocena na podstawie filmu nasilenie dyskinez | nasilenie
plasawiczych wg | dyskinez
miary z UPDRS pacjenta na plasawiczych

podstawie filmu | wg opiekuna
na podstawie
filmu

czas trwania dyskinez wg pacjenta (UPDRS-pkt.32) 0,61*%*

czas trwania dyskinez wg opiekuna (UPDRS-pkt.32) - 0,46*

stopien niesprawnosci z powodu dyskinez wg pacjenta - -
(UPDRS-pkt.33)

stopien niesprawnosci z powodu dyskinez wg 0,45* 0,72%*
opiekuna (UPDRS-pkt. 33)

*p<0,05
*#p<0,01
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Tabela 28 Analiza korelacji nasilenia ruchow plasawiczych na podstawie filmoéw z oceng

stopnia niesprawnosci w czynnosciach zycia codziennego w HD oraz nastrojem

ADL (wg pacjenta) ADL (wg opiekuna) BDI | MADRS
ruchy plasawicze wg pacjenta n.s. n.s. 0,50* | 0,47*
ruchy plasawicze wg opiekuna | n.s. n.s. 0,45* | n.s.
*p<0,05

Tabela 29 Analiza korelacji nasilenia dyskinez plasawiczych i objawdw parkinsonizmu na
podstawie filmow oraz czasu trwania dyskinez (pkt. 33 z UPDRS) z oceng stopnia
niesprawnosci w czynnosciach zycia codziennego (ADL na podstawie SPDDS) wg pacjenta

(p) oraz opiekuna (p) w PDdys oraz nastrojem

ADL (p) | ADL (o) BDI MADRS

nasilenie dyskinez plasawiczych (film) p n.s. n.s. n.s. n.s.

0 n.s. n.s. n.s. n.s.
czas trwania dyskinez (pkt. 33 z UPDRS) | p n.s. n.s. n.s. n.s.

0 n.s. 0,52* 0,50* n.s.
nasilenie objawow parkinsonizmu (film) | p 0,53* n.s. n.s. 0,55*

0 n.s. 0,76** n.s. 0,59%*
*p<0,05
**p<0,01

2.6.2.3 Samoswiadomo$¢ zaburzen pamieci (ad. Hipoteza 3)

Analiza r6znic migdzygrupowych odnosnie subiektywnej oceny zaburzen pamigci na
podstawie Kwestionariusza pamieci, wykazala, iz w ocenie pacjentow zaburzenia pamigci
majq istotnie wigksze nasilenie w PDdys niz w PDndys. W ocenie opiekunoéw natomiast
zaburzenia pamigci s3 wicksze w HD niz w CD, natomiast r6znica dla PDdys oraz PDndys
nie jest istotna (por. Tabela 30). W zakresie obiektywnych miar pamigci z AVLT
stwierdzono, i1z zard0wno suma stow powtdrzonych w probach 1-V, jak 1 suma stow
powtdrzonych po 10 min. sg istotnie nizsze w HD niz w PDndys oraz CD.

Réznica ocen pacjentéw i opiekunow liczona dla wynikow surowych Kwestionariusza
pamigci, $rednia roznic ocen dla poszczeg6Inych pozycji testowych, wskaznik zgodnosci ocen

pacjentow 1 opiekunow oraz wskaznik przeceniania objawOw przez pacjentoOw nie wykazaty
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istotnego zréznicowania miedzygrupowego. Srednia wartosci bezwzglednych rdznic ocen
pacjentow 1 opiekunéw oraz wskaznik niedoceniania objawOw przez pacjentdw sg istotnie
wyzsze w HD niz w CD (por. Tabela 30).

Wyniki analizy korelacji ocen pacjentéw 1 opiekunéw z Kwestionariusza pamigci z
wybranymi miarami AVLT przedstawiono w Tabeli 31. Dla grupy z HD nie stwierdzono
korelacji miedzy ocenami pacjentow 1 opiekundéw a wskaznikami zdolno$ci zapamigtywania
materiatu stownego. W grupie z PDdys suma stéw powtdérzonych w probach 1-V koreluje
ujemnie zarOwno z oceng pacjenta jak 1 z oceng opiekuna. W grupie z PDndys odsetek
odtworzenia po 10 min. koreluje ujemnie z oceng pamigci wg opiekuna. W grupie z CD
stwierdzono najwiece] korelacji miar subiektywnych pamigci z miarami obiektywnymi.
Zardbwno ocena pacjenta jak 1 ocena opiekuna korelujg ujemnie z sumg stow powtoérzonych w
probach I-V, wynikiem skorygowanym bezposredniej proby rozpoznania oraz liczbg stow

powtorzonych po 10 min.



Tabela 30 Zestawienie wynikow kwestionariuszowej oraz obiektywnej oceny pamigci- cz. |
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Kwestionariusz pamieci

rupa HD (a) PDdys (b) PDndys (¢) CD (d) Wartos$¢ testu H*
N=23 N=25 N=21 N=20
ocena pacjenta
srednia / Me (£SD) 66,13 /68,00 (9,25) 67,08 /68,00 (9,13) 61,76 / 60 (8,29) 62,45 /62,50 (4,94) H (3, N=89) =8,81
min =+ max. 52+ 83 43 + 82 52+90 53+71 p=0,03
[-] [c] [b] [-]

ocena opiekuna
srednia / Me (£SD) 68,61 /69,00 (7,98) 64,20/ 64,00 (6,16) 63,48 /61, 00 (7,03) 60,60/ 60,50 (6,36) | H (3, N=89)=11,53
min = -max. 56 ~ 84 57+175 54177 54177 p =0,009

[d]

[-]

[-]

[a]

réznica ocen - wynik surowy

x / Me (£SD) -2,48 /-2,00 (9,42) 2,88 /5,00 (7,67) -1,71 /0,00 (10,01) 1,85/2,00 (4,63) H (3, N=89)=7,93
min. + max. (-20) ~ 18 (-13)+ 18 (-23) =21 (-8)+9 p =0,047

[ [ [ [
Srednia roznic ocen dla
poszczegolnych pozycji testowych
x / Me (£SD) -0,14/-0,11 (0,52) 0,16/0,28 (0,43) -0,10/ 0,00 (0,56) 0,10/0,11 (0,26) H(3, N=89) =7,93
min. + max. (-1,11)+ 1,00 (-0,72) + 1,00 (-1,28)+ 1,17 (-0,44) + 0,50 p =0,047

[ ] ] ]

Srednia wartosci bezwzglednych
réznic ocen pacjentow i opiekunéw
x / Me (£SD)

min. + max.

0,66 /0,67 (0,28)
0,22+ 122
[d]

0,57 /0,56 (0,25)
0,00+ 1,11
[

0,54 /0,39 (0,33)
0,17 +1,28
[

0,41/0,39 (0,22)
0,00 + 0,89
[a]

H(3, N=89)=8,36
p =0,04

*roznice migdzygrupowe analizowano przy uzyciu metody porownan wielokrotnych z testu Kruskala-Wallisa. . (Siegel i Castellan, 1988)e Literami [a]-[d] oznaczono istotne
roznice migdzy parami grup klinicznych
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grupa HD (a) PDdys (b) PDndys (¢) CD (d) Wartos$¢ testu
N=23 N=25§ N=21 N=20 H/F*
wskaznik zgodno$ci ocen pacjentow i
opiekunow
X (£SD) 8,35 (2,96) 9,16 (3,26) 9,48 (4,13) 11,10 (3,39) F(3,85)=2,38
3, min. + max. 2+14 3+18 1+15 5+18 p=0,08; n.s.
E wskaznik  przeceniania  objawow  przez
[=h
5 pacjentow 4,70 /3,00 (5,30) 6,60/ 6,00 (4,52) 4,00/ 3,00 (4,806) 4,65/4,50 (3,20) | H(3, N=89)=6,78
é x / Me (£SD) 0-+20 0-+19 0-+21 0-+11 p =0,08; n.s.
£ min. + max.
$
§ wskaznik niedoceniania objawéw  przez
pacjentow 7,17/6,00 (5,41) 3,72/3,00 (4,41) 5,71/3,00 (6,63) 2,80/2,00(2,91) | H(3, N=289)=10,61
x / Me (£SD) 1+20 0-+16 0-+23 0-+11 p=0,014
min. + max. [d] [-] [-] [a]
suma I-V
$rednia (£SD) 29,52 (8,33) 38,28 (11,78) 41,33 (12,65) 44,60 (11,02) F(3,85)=7,54
min.- max. 16 +44 15+62 16 + 60 24 +61 p=0,002
I
= [e.d] [-] [a] [a]
<>ﬂ suma stéw powtorzonych po 10 min
$rednia (£SD) 5,52 (2,69) 7,68 (3,24) 8,67 (2,99) 9,90 (3,68) F(3,85)=7,47
min.- max. 1+12 2+14 4+14 4-+15 p=0,002
[e.d] [-] [a] [a]

*roznice migdzygrupowe analizowano przy uzyciu metody poréwnan wielokrotnych z testu Kruskala-Wallisa. (Siegel i Castellan, 1988) Iub testu post hoc Scheffe. Literami
[a]-[d] oznaczono istotne r6znice migdzy parami grup klinicznych
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Porownanie roéznic migdzygrupowych dla pominietych w Tabeli 39 wskaznikow z
AVLT zamieszczono w Tabeli XII w Aneksie.

Analiza korelacji ocen pacjentow 1 opiekunow w Kwestionariuszu pamieci
przeprowadzona dla 4 grup klinicznych wykazata, iz oceny te sg powiazane jedynie w PDdys
(rho=0,50; p<0,05) oraz w CD (rho=0,73; p<0,01).

Powyzsze wyniki pozwalaja czgSciowo przyja¢ Hipoteze 3, zakladajaca, iz w HD 1
PDdys wystepuja zaburzenia samo$wiadomosci dysfunkcji pamigci, poniewaz zaburzenia te

stwierdzono tylko w grupie os6b z HD.

Tabela 31 Analiza korelacji wynikéw Kwestionariusza pamigci dla pacjenta oraz opiekuna z

oceng testem AVLT (korelacje istotne statystycznie wyrézniono pogrubiong czcionka)

grupa AVLT AVLT- AVLT- AVLT- liczba stow AVLT- %
suma I-V | rozpoznanie | powtérzonych po | odtworzenia po 10
rodzaj bezpos$rednie 10 min min.
oceny skorygowane
HD ocena pacjenta n.s. n.s. n.s. n.s.
ocena opiekuna n.s. n.s. n.s. n.s.
PDdys | ocena pacjenta -0,54* n.s. n.s. n.s.
ocena opiekuna -0,56** n.s. n.s. n.s.
PDndys | ocena pacjenta n.s. n.s. n.s. -0,57**
ocena opiekuna n.s. n.s. n.s. n.s.
CD ocena pacjenta -0,63** -0,45* -0,48* n.s.
ocena opiekuna -0,72** -0,62** -0,54* n.s.
*p<0,05

**p<0,01
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2.6.2.4 Samoswiadomo$¢ dysfunkcii wykonawczych (ad. Hipoteza 4)

Zestawienie roznic ocen pacjentow 1 opiekundOw odnos$nie nasilenia dysfunkcji
wykonawczych w badanych grupach na podstawie Kwestionariusza DEX wskazuje, iz w
ocenie pacjentow w grupie z PDdys nasilenie zaburzen funkcji wykonawczych jest wyzsze
niz w PDndys, za§ w ocenie opiekunéw nasilenie tych zaburzen w w/w grupach jest podobne,
natomiast w HD nasilenie dysfunkcji wykonawczych jest istotnie wyzsze niz w CD (por.
Tabela 32). W =zakresie obiektywnych miar kontroli poznawczej w HD oraz PDdys
stwierdzono istotnie wigkszy stosunek liczby bledow do liczby reakcji oraz liczby bledow
skorygowanych do liczby reakcji w préobie III testu Stroopa. Wykazano rowniez, ze roznica
migdzy czasem wykonania proby III oraz I w tescie Stroopa jest wigksza w PDdys niz
PDndys oraz CD, natomiast stosunek liczby bledow nieskorygowanych liczby reakcji w
probie III testu Stroopa jest wyzszy w HD niz w PDndys oraz CD. W HD stwierdzono
rowniez wyzszy niz w PDndys stosunek liczby przekroczen zasad do liczby ruchéw w probie
Tower of Toronto. Wyniki pozostatych poréwnan migdzygrupowych w prébie interferencji
poznawczej Stroopa przedstawiono w Tabeli XIII.

Nie wykazano istotnych statystycznie ro6znic migedzy wynikami surowymi
kwestionariusza DEX dla pacjentow 1 opiekunoéw, srednimi réznic ocen dla poszczegdlnych
pozycji testowych, S$rednimi wartosci bezwzglednych ocen pacjentow 1 opiekundw,
wskaznikami zgodnos$ci ocen oraz wskaznikami przeceniania objawOw przez pacjentow.
Wskaznik niedoceniania objawow przez pacjentow jest natomiast istotnie wyzszy w HD niz
w CD.

Analiza korelacji ocen pacjentow 1 opiekundow w kwestionariuszu DEX
przeprowadzona osobno dla 4 grup klinicznych wykazata, iz tylko w grupie PDdys oceny

pacjentoOw 1 opiekundéw sg ze sobg powigzane (rho=0,46; p<0,05).
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Powyzsze dane pozwalaja na czgSciowe przyjecie Hipotezy 4, zakladajacej, iz
zarowno w HD jak 1 w PDdys wystepuja zaburzenia samoswiadomosci dysfunkcji

wykonawczych. Zaburzenia te stwierdzono jedynie w odniesieniu do grupy osoéb z HD.
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Tabela 32 Ocena samos$wiadomos$ci dysfunkcji wykonawczych [na podstawie poszczegdlnych wskaznikéw Kwestionariusza Dysfunkcji

Wykonawczych (DEX) oraz miar obiektywnych z testu Tower of Toronto (ToT) oraz proby interferencji poznawczej Stroopa]- cz. I

DEX (Kwestionariusz Dysfunkcji Wykonawczych)

HD (a) PDdys (b) PDndys (c) CD (d) Wartos¢ testu
N=23 N=25 N=21 N=20
H/F*
ocena pacjenta
$rednia / Me (£SD)
. 31,70 /29,00 (14,50) 34,68 /35,00 (8,97) 23,48 /24,00 (10,64) 28,40/28,00(9,20) | H (3, N=89)=12,76
min -+ max. 5+62 20+ 57 7+48 12+ 49 p =0,005

[-]

[c]

[b]

[-]

ocena opiekuna

srednia / Me (£SD) 35,04 /36,00 (11,43) 27,08 /25,00 (10,94) 26,38 /23,00 (15,21) 22,35/25,50 (13,94) H (3, N=89)=11,06
. 14+53 11+48 772 2+54 p=0,01

min = max. [d] [-] [-] [a]

réznica ocen - wynik surowy

x (£SD) -3,35(18,79) 7,60 (12,73) -2,90 (21,09) 6,05 (14,55) F(3,85)=2,62

min. + max. (-36) 41 (-22) =36 (-63) ~27 (-24) 28 p=0,06; n.s.

Srednia roéznic ocen dla

poszczegolnych pozycji

testowych

x / Me (£SD) -0,17 (0,94) 0,38 (0,64) -0,15 (1,05) 0,30 (0,73) F(3,85)=2,62

min. + max. (-1,80) = 2,05 (-1,10) = 1,80 (-3,15)+ 1,35 (-1,20) = 1,40 p=0,06; n.s.

*roznice miedzygrupowe analizowano przy uzyciu metody porownan wielokrotnych z testu Kruskala-Wallisa . (Siegel i Castellan, 1988) lub testu post hoc Scheffe. Literami
[a]-[d] oznaczono istotne r6znice migdzy parami grup klinicznych
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[d]

[-]

[-]

[a]

HD (a) PDdys (b) PDndys (c) CD (d) Wartos$¢ testu H
N=23 N=25 N=21 N=20 lub F*
Srednia wartosci
bezwzglednych roznic ocen
pacjentow i opiekunow
= X (+SD) 1,22 (0,41) 0,98 (0,33) 1,08 (0,61) 0,90 (0,33) F(3,85)=2,18
9 0,65 +2,20 0,50 + 1,80 0,45+3,15 0,40 + 1,40 p=0,096; n.s.
y min. + max.
2
e wskaznik  zgodno$ci  ocen
S
= pacjentow i opiekunow
E X (£SD) 4,65 (2,21) 6,48 (2,26) 5,86 (3,09) 7,00 (3,24) F(3,85)=3,10
o’
= min. + max. 1-+38 2-+11 111 3+13 p=0,031
=
2 [-] [-] [-] [-]
A =y Py
N wskaznik przeceniania
72
'g objawéw przez pacjentéw
'5 x / Me (+SD) 10,48/ 8,00 (10,30) 13,60/ 12,00 (8,40) 9,33/5,00 (8,96) 12,05 /12,50 (8,17) H(3, N=89)=4,94
§ min. + max. 0-+41 0-+36 0-+30 1+28 p=0,18; n.s.
=3 wskaznik niedoceniania
»
g objawow przez pacjentow
x / Me (+SD) 13,83 /15,00 (10,18) 6,00 /4,00 (5,69) 12,24 /8,00 (14,68) 6,00 /3,00 (7,78) H(3, N=289)=11,18
min. + max. 0-+40 0-+25 0-+63 0-+25 p=0,0108

*roznice migdzygrupowe analizowano przy uzyciu metody poréwnan wielokrotnych z testu Kruskala-Wallisa . (Siegel i Castellan, 1988) lub testu post hoc Scheffe. Literami
[a]-[d] oznaczono istotne r6znice migdzy parami grup klinicznych
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HD (a)
N=23

PDdys (b)
N=25

PDndys (c)
N=21

CD (d)
N=20

Wartos$é testu
H*

stosunek przekroczen zasad

= do liczby ruchéow
S $rednia / Me (+SD) 16,59 /13,71 (21,21) 10,65/ 8,60 (2,12) 3,76 /2,78 (3,80) 7,95 /4,60 (9,88) H(3, N=89) =8,83
min. + max. 0-+100 0+33,33 0+16 0+35 p=0,03
[c] [-1 [a] [-1
réznica miedzy czasem
wykonania proby III oraz I
srednia / Me (£SD) 48,82 /37,50 (36,81) | 81,54/61,00(76,36) | 29,57 /28,00 (14,51) | 35,65/29,00(18,11) | H(3, N=87)=22,64
min. + max. (-38) + 130 29 + 333 10+ 61 16 + 96 p <0,0001
[-] [c,d] [b] [b]

proba interferencji poznawczej Stroopa

stosunek liczby bledéw do
liczby reakcji w probie 111

srednia / Me (+SD) 0,20/ 0,16 (0,19) 0,19/0,14 (0,18) 0,04 /0,02 (0,07) 0,03 /0,02 (0,03) H(3, N=87) =31,81

min. = max. 0,00 ~ 0,84 0,00 +0,72 0,00 0,28 0,00+0,12 p <0,0001
[c,d] [c,d] [a,b] [a,b]

stosunek liczby bledéow

skorygowanych do liczby
reakcji w probie I11

0,11/0,10 (0,09)

0,13/0,11 (0,10)

0,04 /0,02 (0,06)

0,03 /0,02 (0,03)

H(3, N=87) =28,77

srednia / Me (£SD)
min. <+ max 0,00-0,36 0,00 + 0,32 0,00 + 0,28 0,00 +0,08 p <0,0001
' ‘ [e.d] [c,d] [a,b] [a,b]
stosunek liczby bledow
nieskorygowanych do
liczby reakcji w probie 111
srednia / Me (+£SD) 0,09 /0,06 (0,17) 0,06 /0,00 (0,12) 0,01 /0,00 (0,02) 0,00/ 0,00 (0,01) H(3, N=287) =19,22
min. = max 0,00 + 0,80 0,00 + 0,48 0,00 + 0,08 0,00 ~ 0,04 p =0,0002
[c,d] [-] [a] [a]

*roznice migdzygrupowe analizowano przy uzyciu metody poréwnan wielokrotnych z testu Kruskala-Wallisa (Siegel i Castellan, 1988). Literami [a]-[d] oznaczono istotne
roznice migdzy parami grup klinicznych




2.6.3 Ocena korelatow zaburzen samoswiadomos$ci objawow

W analizie korelacyjnej czynnikow mogacych warunkowaé zaburzenia
samoswiadomo$ci objawow uwzgledniono nastgpujace parametry: a) kontroli
poznawczej (stosunek liczby przekroczen zasad do liczby ruchow w Tower of Toronto,
stosunek btedow nieskorygowanych do liczby reakcji w III cz. probie interferencji
poznawczej Stroopa), b) pamigci (stosunek liczby stéw powtdrzonych w tescie AVLT
po 10 min. do $redniej z 2 najlepszych prob uczenia si¢), ¢) czucia (ré6znica wykonania
prob ulozenia palcow z kontrola wzroku 1 bez kontroli wzroku; parametr ten
wykorzystano tylko w odniesieniu do globalnej samoswiadomosci objawow ruchowych

1 samo$wiadomos$ci ruchow mimowolnych), d) osobowosciowe (wskaznik unikania z

WCQ, wskaznik dystansowania si¢ z WCQ), e) nastroju (wynik ogoélny BDI, wynik

ogolny MADRS), f) liczb¢ lat choroby, g) ogdlnego poziomu funkcjonowania

poznawczego (wynik ogdlny MMSE), g) parametry specyficzne dla HD (UHDRS-
wynik og6lny skali ruchowej, punktacja za ruchy plasawicze, poziom niezaleznosci,

liczba powtorzen CAQG), h) parametry specyficzne dla PD (dzienna dawka lewodopy,

wynik UPDRS-III, wskaznik Schwaba-Englanda).

Zrezygnowano z zastosowania drugiego wskaznika czucia ulozenia, gdyz
stwierdzono dla niego ,,efekt sufitu” we wszystkich badanych grupach (por. Tabela XI
w Aneksie).

Jako miary spdjnosci ocen pacjent- opiekun wybrano: S$rednig wartosci
bezwzglednych réznic ocen pacjenta 1 opiekuna, wskaznik przeceniania objawoéw przez
pacjentoOw oraz wskaznik niedoceniania objawow przez pacjentow.

W zwigzku z wynikami uzyskanymi w pierwszej czesci pracy - stwierdzeniem
zaburzen samoswiadomos$ci objawow we wszystkich badanych sferach w HD oraz

stwierdzeniem wybiorczych zaburzen samoswiadomosci objawoéw ruchowych oraz
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sprawno$ci w czynnosciach zycia codziennego w PDdys - ponizej analizowano korelaty
miar spojnosci ocen pacjent- opiekun tylko dla tych grup klinicznych 1 dla tych sfer

funkcjonowania, w ktorych stwierdzono zaburzenia.

2.6.3.1. Kontrola poznawcza (ad. Hipoteza 5)

Analiza korelacji miar spdjnosci ocen pacjentow 1 opiekundéw z grup HD i
PDdys, dotyczacych sprawnosci w czynno$ciach zycia codziennego na podstawie
SPDDS z miarami kontroli poznawczej wykazata, iz w grupie os6b z HD $rednia
warto$ci bezwzglednych rdznic ocen pacjentow oraz opiekundéw odnosnie sprawnosci w
wykonywaniu czynnosci zycia codziennego (SPDDS) koreluje dodatnio ze stosunkiem
btedéw nieskorygowanych do liczby reakcji w probie III testu Stroopa (rho=0,55;
p<0,05). Oznacza to, ze w HD im wigksza jest rozbiezno$¢ ocen pacjenta 1 opiekuna
tym wiecej popetia od nieskorygowanych bledéw w probie kontroli poznawcze;.

Jesli chodzi o samoswiadomos¢ zaburzen ruchowych (w HD 1 PDdys) to tylko w
grupie PDdys wskaznik przeceniania objawdéw przez pacjentow koreluje dodatnio ze
stosunkiem btedow nieskorygowanych do liczby reakcji w probie III testu Stroopa
(tho=0,50; p<0,05), za§ wskaznik niedoceniania objawoOw w tej samej grupie klinicznej
koreluje ujemnie z w/w wskaznikiem z testu Stroopa (rho=-0,45; p<0,05). Oznacza to,
iz w PDdys wraz ze wzrostem liczby bledow nieskorygowanych w probie kontroli
poznawczej rosnie tendencja do przeceniania objawOw oraz maleje tendencja do
niedoceniania objawdw ruchowych.

Analiza korelacji miary spdjnosci ocen pacjentdow 1 opiekunow odnosnie
nasilenia ruchow mimowolnych oraz pamigci (Kwestionariusz pamigci) w HD z

miarami kontroli poznawczej nie wykazala istotnych zaleznosci.
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Powyzsze dane przemawiaja za czesciowym przyjeciem Hipotezy 5,
zakladajacej, 1z =zaburzenia kontroli poznawczej s3 zwigzane z zaburzeniami

samoswiadomosci objawow.

2.6.3.2 Pamie¢ (ad. Hipoteza 6)

Analiza korelacji miar spojnosci ocen pacjentow 1 opiekunéw (z HD 1 PDdys)
dotyczacych sprawnosci w czynnos$ciach zycia codziennego i objawow ruchowych ze
wskaznikiem pamigci z AVLT nie wykazata istotnych zalezno$ci. Podobnie, analiza
korelacji miary spdjnosci ocen pacjentdw 1 opiekundw osob z HD odnosnie ruchow
mimowolnych ze wskaznikiem pamigci nie wykazata istotnych zwigzkow miedzy tymi
zmiennymi.

Na podstawie analizy korelacji miar spojnosci ocen pacjentdéw i opiekunow
osob z HD odnosnie nasilenia dysfunkcji wykonawczych (DEX) ze wskaznikiem
pamigci z AVLT, stwierdzono iz, procent stow powtdrzonych przez pacjenta po 10 min.
koreluje dodatnio ze s$rednig wartosci bezwzglednych ro6znic ocen pacjentow i
opiekunow (rho=0,51; p<0,05) oraz ze wskaznikiem niedoceniania objawow przez
pacjentow (rho=0,48; p<0,05). Oznacza to, iz im wigcej stOw pacjent powtorzyt w
odroczonej probie AVLT tym wickszg ma tendencj¢ do nieadekwatnej oceny dysfunkcji
wykonawczych.

Powyzsze dane przecza Hipotezie 6, zakladajacej iz zaburzenia pamigci

sprzyjaja nieadekwatnej ocenie wlasnego funkcjonowania.

2.6.3.3 Czynniki proprioceptywne (ad. Hipoteza 7 i 8)

Przeprowadzono analize korelacji dla  miar spdjnosci ocen pacjentdw i

opiekunow dotyczacych objawow ruchowych na podstawie filmu ze wskaznikiem
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funkcji czuciowych (r6znicg wykonania prob utozenia palcoOw z kontrolg wzroku 1 bez
kontroli wzroku) dla grup HD i1 PDdys. Analiza ta nie wykazala istotnych zaleznosci
miedzy analizowanymi zmiennymi.

Analiza korelacji miary spojnosci ocen pacjentdow 1 opiekundéw oséb z HD
odnosnie nasilenia ruchéw / dyskinez plasawiczych ze wskaznikiem funkcji czuciowych
rowniez nie wykazata istotnych zaleznosci.

Powyzsze dane przemawiaja za odrzuceniem Hipotezy 8, zakladajacej zwigzek
zaburzen proprioceptywnych z nasileniem nieswiadomosci zaburzen ruchowych. Z
uwagi na efekt sufitu w probach badajacych czucie potozenia konczyn (por. Tabela

XIX) nie bytlo mozliwosci weryfikowacji Hipotezy 7.

2.6.3.4 Zmienne osobowosciowe (ad. Hipoteza 9)

Przeprowadzono analiz¢ korelacji dla miar spdjnosci ocen pacjentow 1
opiekunow dotyczacych sprawnos$ci w czynnosciach zycia codziennego (na podstawie
SPDDS) ze wskaznikami unikania oraz dystansowania si¢ z WCQ, dla grup HD i
PDdys. Tylko w grupie PDdys dystansowanie si¢ koreluje dodatnio ze $rednig wartosci
bezwzglednych réznic ocen pacjentow 1 opiekunow (rho=0,60; p<0,05). Oznacza to, iz
wiekszej tendencji do dystansowania si¢ u chorego towarzyszy wigksza rozbieznos¢
ocen pacjent- opiekun odnosnie sprawnosci chorego w czynno$ciach zycia
codziennego.

Analiza korelacji miar spojnosci ocen pacjentéw 1 opiekunéw dotyczacych
globalnego nasilenia objawoéw ruchowych na bazie Skali Objawow Ruchowych na
podstawie filmu ze wskaznikami unikania oraz dystansowania si¢ w WCQ, dla grup HD

1 PDdys nie wykazala istotnych zaleznosci miedzy analizowanymi zmiennymi. Analiza
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korelacji miary spojnosci ocen pacjentow 1 opiekunéw odnosnie nasilenia ruchow
mimowolnych w HD ze wskaznikami z WCQ nie wykazala istotnych zaleznosci.

Analiza korelacji miar spdjnosci ocen pacjentow 1 opiekunow osob z HD
odnos$nie dysfunkcji wykonawczych ze wskaznikami z WCQ wykazala, iz unikanie
koreluje dodatnio ze wskaznikiem niedoceniania objawow przez pacjentow (rho=0,51,
p<0,05), za$ dystansowanie si¢ koreluje ujemnie ze wskaznikiem przeceniania objawow
przez pacjentow (rho=-0,60; p<0,01) oraz koreluje dodatnio ze wskaznikiem
niedoceniania objawdw przez pacjentow (rho=0,52; p<0,05). Oznacza to, iz wigkszym
osobowosciowym tendencjom do unikania oraz dystansowania si¢ w sytuacjach
trudnych w HD towarzyszy wicksza sktonno$¢ do niedoceniania objawoéw w sferze
funkcji wykonawczych, za§ wicksza tendencja do dystansowania si¢ wigze si¢ rowniez
z mniejszg skfonnos$cig do przeceniania objawow w sferze funkcji wykonawczych.

Analiza miar spojnosci ocen pacjentow 1 opiekunéw odnos$nie nasilenia
zaburzen pamigci (na podstawie Kwestionariusza pamigci) ze wskaznikami z WCQ
wykazala, 1z wskaznik unikania koreluje dodatnio ze $rednig wartosci bezwzglednych
ocen pacjentow 1 opiekundéw oséb z HD (rho=0,45; p<0,05). Znaczy to, iz wigkszej
tendencji do unikania w sytuacjach trudnych towarzyszy wigksza rozbiezno$¢ ocen
pacjent-opiekun odnos$nie funkcjonowania pamigci.

Powyzsze dane pozwalaja czgSciowo przyja¢ Hipoteze 9, zakladajacy iz
osobowosciowe predyspozycije do stosowania w sytuacjach trudnych strategii takich jak
unikanie 1 dystansowanie si¢ jest zwigzane z nieadekwatng objawow. ZaleznoS$ci takie
stwierdzono odno$nie oceny sprawnosci w czynnosciach zycia codziennego, dysfunkcji

wykonawczych oraz pamigci.
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2.6.3.5 Nastréj (ad. Hipoteza 10)

Analiza korelacji miar spojnosci ocen pacjentdw 1 opiekunow osob z HD oraz
PDdys odnos$nie sprawnosci w czynnos$ciach zycia codziennego (na podstawie SPDDS)
z wynikami BDI oraz MADRS, wykazata iz jedynie w HD wynik skali MADRS
koreluje dodatnio ze s$rednig wartosci bezwzglednych ro6znic ocen pacjentow i
opiekunow (rho=0,50; p<0,05) oraz ze wskaznikiem przeceniania objawOw przez
pacjentow (rho=0,45; p<0,05).

Analizy korelacji miar spdjnosci ocen pacjentow 1 opiekundéw oséb z HD oraz
PDdys dotyczacych objawdéw ruchowych na podstawie filmu z wynikami BDI oraz
MADRS, wykazata, iz w PDdys S$rednia wartosci bezwzglednych ro6znic ocen
pacjentow 1 opiekundéw koreluje dodatnio z wynikiem skali MADRS (rho=0,52;
p<0,05).

Analiza korelacji miary spojnosci ocen pacjentdow 1 opiekunow odnosnie
nasilenia ruch6w mimowolnych w HD z miarami nastroju nie wykazata istotnych
zaleznosci.

Analiza korelacji miar spdjnosci ocen pacjentow 1 opiekunow osob z HD
odnosnie dysfunkcji wykonawczych (na podstawie DEX) w HD z miarami nastroju nie
wykazala istotnych zaleznosci. Jesli chodzi o samo$wiadomos$¢ zaburzen pamigci w HD
stwierdzono natomiast, iz wynik BDI koreluje dodatnio ze wskaznikiem przeceniania
objawow przez pacjentow (rho=0,62; p<0,05).

Przedstawione powyzej zaleznosci pozwalaja na czesciowe przyjecie Hipotezy
10, zaktadajacej, iz depresyjny nastrdj sprzyja nieadekwatnej ocenie wiasnej sprawnosci

— szczeg6lnie przecenianiu nasilenia objawow przez chorych.
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Zaleznos¢ taka stwierdzono odno$nie sprawnosci w czynnosciach zycia
codziennego (w HD), odnos$nie objawow ruchowych (w PDdys) oraz odno$nie zaburzen

pamieci (w HD).

2.6.3.6 Pozostale parametry kliniczne (ad. Hipotezy 11-15)

ad. Hipoteza 11 Ogdlna sprawno$¢ funkcjonowania poznawczego a zaburzenia

samoswiadomosci objawow w HD 1 PDdys

W PDdys stwierdzono ujemng korelacje wyniku MMSE ze $rednig wartosci
bezwzglednych rdéznic ocen pacjent- opiekun odnos$nie sprawnosci w czynnosciach
zycia codziennego (SPDDS) (rho=-0,60; p<0,01). W HD nie stwierdzono istotnych
zaleznos$ci migdzy samoswiadomoscig objawow a wynikiem MMSE.

Powyzszy wynik pozwala na cze$ciowe przyjecie Hipotezy 11, zakladajacej iz
nizszy poziom funkcjonowania poznawczego jest zwigzany z wigkszymi zaburzeniami
samos$wiadomosci objawow, odnosnie oceny trudnosci z wykonywaniem czynnoS$ci

zycia codziennego w PDdys.

ad.. Hipoteza 12 Czas trwania choroby a zaburzenia samoswiadomosci objawdow

w HDi PDdys

W grupie oso6b z HD czas trwania choroby koreluje dodatnio ze $rednig wartosci
bezwzglednych rdéznic ocen pacjentbw 1 opiekundow odnosnie  dysfunkcji
wykonawczych na podstawie Kwestionariusza DEX (rho=0,53, p<0,05) oraz ze $rednig
warto$ci bezwzglednych réznic ocen pacjentow i opiekundéw odnosnie pamigci na
podstawie Kwestionariusza pamigci (rho=0,53; p<0,05).

Powyzsze dane pozwalaja na cz¢sciowe przyjecie Hipotezy 12, zakladajacej iz
dtuzszy czas trwania choroby sprzyja zaburzonej samo$swiadomos$ci objawow, odno$nie

zaburzen pamigci 1 dysfunkeji wykonawczych w HD.
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ad. Hipoteza 13 Stopien zaawansowania choroby a zaburzenia samo$wiadomosci

objawow w HD 1 PDdys

Analiza korelacji miar spojnosci ocen pacjentéw 1 opiekunéw dotyczacych
sprawno$ci w czynnos$ciach zycia codziennego na podstawie SPDDS ze wskaznikami
ze skali UHDRS dla grupy oso6b z HD, wykazata, iz §rednia wartosci bezwzglednych
roznic ocen pacjentow 1 opiekunow koreluje pozytywnie z wynikiem skali ruchowe;j
UHDRS (rho=0,67; p<0,01) 1 wskaznikiem ruchéw plasawiczych (rho=0,55; p<0,05)
oraz koreluje ujemnie z poziomem niezaleznos$ci (rtho=-0,60; p<0,01). Oznacza to, ze w
HD wigksze nasilenie objawdw wiaze si¢ z mniej adekwatng oceng nasilenia trudnosci
w czynnos$ciach zycia codziennego przez pacjentow.

Stwierdzono réwniez, iz natezenie ruchow plasawiczych w HD koreluje
pozytywnie wskaznikiem niedoceniania objawdéw ruchowych przez pacjentdéw na
podstawie filmu (rho=0,54; p<0,05). Znaczy to, ze wigkszemu nasileniu ruchoéw
plasawiczych w HD towarzyszy wicksza tendencja do zanizania oceny nasilenia
objawow ruchowych przez chorych.

Analiza korelacji miar spdjnosci ocen pacjentow 1 opiekundw odnosnie
dysfunkcji wykonawczych DEX ze wskaznikami z UHDRS wykazato, 1z wynik skali
ruchowej UHDRS koreluje dodatnio ze $rednig warto$cig bezwzgledng roéznic ocen
pacjentow 1 opiekunow (rho=0,51; p<0,05), za$ poziom niezaleznosci koreluje ujemnie
ze Srednig wartosci bezwzglednych réznic ocen pacjentow i opiekunow (rho=-0,48;
p<0,05). Analogicznie, analiza korelacji miar spojnosci ocen pacjentdw i opiekunow
odnos$nie zaburzen pamieci (na podstawie Kwestionariusza pamigci ze wskaznikami
UHDRS wykazata, iz $rednia wartosci bezwzglednych ro6znic ocen pacjentow i

opiekunow koreluje dodatnio z wynikiem skali ruchowej UHDRS (rho=0,45; p<0,05)
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oraz koreluje ujemnie z poziomem niezaleznosci (tho =-0,49; p<0,05). Oznacza to,
iz wigkszemu nasileniu objawow w HD towarzyszy wicksza tendencja do ich
nieadekwatnej oceny w sferze pamieci oraz funkcji wykonawczych.

Analiza korelacji miar z UPDRS oraz wskaznika Schwaba-Englanda z miarami
spojnosci ocen pacjentoOw 1 opiekundow odnosnie trudnosci w wykonywaniu czynnosci
zycia codziennego oraz objawdéw ruchowych w PDdys nie wykazata istotnych
zaleznosci.

Powyzsze dane wskazuja, 1z Hipoteze¢ 13 odno$nie zwigzku stopnia
zaawansowania choroby z zaburzong samoswiadomoscig objawdw mozna przyja¢ w

odniesieniu do HD, ale nie w odniesieniu do PD.

ad. Hipoteza 14 Czynniki genetyczne a zaburzenia samoswiadomos$ci objawow w HD

Analiza korelacji liczby powtorzen CAG z miarami spOjnos$ci ocen pacjent-
opiekun wszystkich badanych sfer funkcjonowania wykazala iz, liczba powtorzeh CAG
koreluje dodatnio ze srednig wartoscig bezwzgledng rdéznic ocen pacjentow 1 opiekunow
odnos$nie dysfunkcji wykonawczych na podstawie Kwestionariusza DEX (rho=0,59;
p<0,01) oraz ze $rednig wartosciag bezwzgledng réznic ocen pacjentow i opiekundéw
odnosnie zaburzen pamigci na podstawie Kwestionariusza pamigci (rtho=0,45; p<0,05).
Oznacza to, ze wigkszej liczbie powtorzen CAG towarzyszy wigksza rozbiezno$¢ ocen
pacjent- opiekun odnos$nie funkcjonowania pamigci oraz funkcji wykonawczych.

Powyzsze dane pozwalaja na przyjecie Hipotezy 14, zakladajacej zwigzek
liczby powtorzeh CAG z nasileniem zaburzen samoswiadomosci objawow w HD

odnos$nie zaburzen pamieci oraz dysfunkcji wykonawczych.
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ad. Hipoteza 15 Farmakoterapia a zaburzenia samoswiadomosci objawow w PDdys

Analiza korelacji dziennej dawki lewodopy z miarami spdjnosci ocen pacjent-
opiekun odno$nie sprawnosci w czynno$ciach zycia codziennego (SPDDS) oraz
objawow ruchowych w grupie PDdys nie wykazata istotnych zaleznosci.

Dane te pozwalaja odrzuci¢ Hipoteze 15, zakladajaca iz w PD poziom dzienne;j

dawki lewodopy jest zwigzany z zaburzeniami samo$swiadomos$ci objawow.

2.6.4 Ocena profilu zaburzen samoswiadomosci objawoéw w HD

(ad. Hipoteza 16)

W Tabeli 33 przedstawiono profil zaburzen samos$wiadomosci objawow u
poszczego6lnych osdéb z HD, wraz z podstawowymi danymi klinicznymi. Z uwagi na
fakt, iz w grupie os6b z HD wystapily istotnie wyzsze niz w innych grupach klinicznych
wskazniki niedoceniania objawow (przy braku tendencji do przeceniania objawdéw na
tle imnych grup) za kryterium zaburzonej samos$wiadomosci objawdw przyjeto
tendencje do niedoceniania objawoéw stwierdzang na podstawie $redniej roznicy ocen
pacjenta 1 opiekuna. Osoby, dla ktorych stwierdzono ujemng $rednig rdéznice ocen
pacjenta 1 opiekuna w ramach danej skali (tzn. pacjent §rednio uznawat swoje objawy za
mniej nasilone niz opiekun), uznano za wykazujace zaburzong samos$wiadomosé
objawow w danej sferze. Osoby, dla ktorych §rednia r6znica ocen pacjenta i opiekuna w
ramach danej skali przyjmowata warto$¢ dodatnig (tzn. pacjent Srednio oceniat swoje
objawy za bardziej nasilone niz opiekun), uznano za osoby nie wykazujace tendencji do
niedoceniania nasilenia objawdéw w danej sferze. Ocen¢ przeprowadzono dla 4
aspektow funkcjonowania [1- ruchow plasawiczych, 2- objawdéw ruchowych (z
uwzglednieniem rowniez innych objawOw niz ruchy plasawicze), 3-pamigci, 4-

dysfunkcji wykonawczych]. Zastosowanie tego wskaznika pozwolito wyeliminowac
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wpltyw rozpietosci wynikow mozliwych do uzyskania w poszczegdlnych skalach na
wyniki. W analizie uwzgledniono 23 osoby z HD. Tendencj¢ do niedoceniania nasilenia
ruchow plasawiczych stwierdzono u 19 o0séb (83%), u zadnej z nich niedocenianie
nasilenia ruchow plasawiczych nie miato charakteru izolowanego tzn. niedocenianiu
nasilenia ruchow plasawiczych zawsze towarzyszyly tendencje do niedoceniania
nasilenia objawéw w innych sferach. U 8 badanych (35%) wystapita tendencja do
niedoceniania nasilenia objawdéw we wszystkich ocenianych sferach. Pietnascie osob
(65%) wykazalo si¢ tendencja do globalnego niedoceniania objawow ruchowych. U 15
0sob (65%) stwierdzono tendencj¢ do niedoceniania nasilenia zaburzen pamigci.
Podobnie, u 15 badanych (65%) wystgpita tendencja do niedoceniania nasilenia
dysfunkcji wykonawczych. Jedynie u 2 pacjentek (9%- przypadki nr 1 oraz 13 w Tabeli
33) nie zaobserwowano tendencji do niedoceniania objawow w zadnej z badanych sfer.
W Tabeli 34 przedstawiono porownanie wybranych parametréw klinicznych w
dwoéch podgrupach chorych z HD- z uog6lnionymi vs. wybidrczymi zaburzeniami
samoswiadomosci objawow. Istotnos¢ roznic miedzygrupowych nie byta analizowana
statystycznie z uwagi na fakt, iz istotno$¢ zwigzku wymienionych w tabeli czynnikow z
zaburzeniami samoswiadomosci objawdéw  weryfikowano za pomocg analiz

korelacyjnych w catej grupie osob z HD (por. podrozdzial 2.6.3).



Tabela 33 Profil zaburzen samoswiadomosci objawdéw u 0s6b z HD wraz z charakterystyka kliniczng pacjentéw

Nr globalna
pacjenta ocena ocena UHDRS-
ruchy objawow ocena ocena dysfunkcji | liczba lat | liczba lat UHDRS skala | ruchy
plasawicze | ruchowych ADL | pamigci | wykonawczych | choroby nauki CAG ruchowa plasawicze MMSE | BDI

1 0' 0 0 0 0 6 14 46 38 9 24 29

2 1 1 1 1 1 7 18 45 42 10 21 7

3 1 1 1 1 1 9 13 37 34 11 28 9

4 1 1 0 0 1 4 12 41 20 8 28 10

5 1 0 0 1 0 4 13 40 27 11 29 6

6 0 0 0 1 0 3 14 42 11 2 30 4

7 1 1 1 1 1 5 10 40 38 13 27 9

8 1 1 1 1 1 18 12 44 46 14 24 4

9 1 1 0 0 0 17 13 50 50 20 29 35
10 1 1 1 0 1 11 14 46 35 13 29 29
11 1 1 1 1 1 5 11 42 28 14 23 22
12 1 1 1 1 1 3 16 44 33 11 25 6
13 0 0 0 0 0 10 11 43 36 10 27 | 26
14 1 1 0 0 1 2 11 39 47 14 23 48
15 1 1 0 1 1 11 14 45 54 18 22 27
16 0 0 1 1 1 4 11 42 23 11 29 10
17 1 1 1 0 0 4 10 39 26 11 25 19
18 1 1 1 1 0 2 11 40 52 12 22 16
19 1 0 1 1 1 3 12 39 33 10 26 24
20 1 1 1 0 1 3 11 44 22 9 26 7
21 1 1 1 1 1 18 10 43 70 20 29 9
22 1 1 1 1 0 11 11 41 64 22 22 45
23 1 1 1 1 1 9 14 40 47 18 27 7

Suma’

—
O

—
|

—
(9]

—
(9]

—
(9]
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' 0 oznacza brak tendencji do niedoceniania nasilenia objawdw, 1 oznacza wystepowanie tendencji do niedoceniania nasilenia objawow
? pogrubiong czcionka wyrdézniono przypadki , w ktorych nie stwierdzono niedoceniania objawéw w zadnej z badanych sfer

3 floé¢ przypadkow spehiajacych kryterium niedoceniania danej grupy objawow
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Tabela 34 Poréwnanie charakterystyki klinicznej podgrup oséb z HD wyodrebnionych ze wzgledu na tendencje do niedoceniania nasilenia

objawow

Osoby niedoceniajace nasilenia objawow
we wszystkich sferach funkcjonowania

Osoby niedoceniajagce objawow w wybranych sferach
funkcjonowania (n=13)

(n=8)
liczba lat choroby Me 8 4
min. + max. 3+18 2=+17
liczba lat nauki srednia (=SD) 13,00 (2,88) 12,08 (1,38)
min. + max. 10+18 10+14
CAG srednia (£SD) 41,88 (2,70) 42,15 (3,29)
min. + max. 37+45 39+50
UHDRS- skala ruchowa srednia (=SD) 42,25 (12,99) 35,69 (16,12)
min. + max. 28+70 11+64
UHDRS- ruchy plasawicze srednia (=SD) 13,88 (3,52) 12,38 (5,28)
. 1020 2+22
min. + max.
UHDRS-poziom niezaleznosci srednia (=SD) 71,25 (9,16) 80,38(12,16)
min. + max. 60+85 6095
MMSE srednia (£SD) 25,50 (2,73) 26,15 (3,08)
. 21-29 22+30
min. + max.
BDI Me 8,00 19
4+22 4+48

min. + max.




3. Dyskusja

3.1 Poziom samoswiadomos$ci objawdw w czynnos$ciach zycia codziennego

(ad. Hipoteza 1)

We wszystkich dotychczasowych badaniach stwierdzano zaburzenia
samoswiadomos$ci objawdéw w czynnosciach zycia codziennego w HD (Deckel 1
Morrison, 1996; Snowden 1 in., 1998; Hoth 1 in., 2007). Uzyskane w badaniu wlasnym
wyniki potwierdzaja, iz pacjenci z HD nieadekwatnie oceniajg swoja sprawno$¢ w
czynnosciach zycia codziennego. W HD stwierdzono tendencj¢ do niedoceniania
nasilenia trudnos$ci przez pacjentdw, w stopniu podobnym do obserwowanego w PDdys
1 istotnie wyzszym niz w CD. Zastosowana w badaniu metoda oceny nasilenia trudnosci
w wykonywaniu czynno$ci zycia codziennego (activities of daily living, ADL) wydaje
si¢ by¢ najdoktadniejszg sposrdd dotychczas stosowanych w odniesieniu do grupy
chorych z HD. W badaniu Deckela i Morrisona (1996) tylko 1 sposréd 8 pytan
dotyczyto sprawnosci ruchowej pod katem ADL- precyzyjnych ruchéw rak 1 palcow.
Tak wigc, tylko posrednio odnosito si¢ ono do ADL. W badaniu Snowden 1 in. (1998)
jako kryterium obiektywne zastosowano jedynie wynik badania neurologicznego, nie
zawieralo ono natomiast oceny opiekuna. Ponadto badanie dotyczylo nie bezposrednio
sprawnos$ci w ADL, a raczej negatywnych konsekwencji zaburzen ruchowych (np.
rozlewania napojow podczas picia), objelo 9 roéznych tego typu konsekwencji. W
najdokladniejszym z dotychczasowych badan- uwzgledniajacym  zar6wno ocene
pacjenta jak i opiekuna przeprowadzonym przez Hoth i in. (2007) pytania dotyczyty 7
obszaréw potencjalnych trudno$ci w ramach ADL. W badaniu wlasnym wykorzystano
natomiast skalg obejmujaca 24 pytania, co moglo sprzyja¢ zaobserwowaniu wigkszych

rozbieznosci migdzy ocenami pacjentow i opiekundw.
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Z danych uzyskanych przez Hoth 1 in. (2007) wynika, iz pacjenci z HD bardzie;j
adekwatnie oceniajg swojg sprawnos$¢ w zakresie ADL 1 zdolno$¢ kontroli zachowania
niz zdolno$¢ kontroli emocji. W badaniu wlasnym, z uwagi na zastosowanie skal r6znej
dlugosci 1 o rdznej rozpietosci wynikoOw, nie mozna bylo oceni¢ tego, czy stopien
rozbieznosci ocen pacjentdw 1 opiekunow jest porOwnywalny czy tez rozny dla
poszczegdlnych badanych sfer funkcjonowania. Jednakze, zwigzek zar6wno ocen
pacjentow jak 1 opiekunow ze wskaznikami obiektywnymi z UHDRS $wiadczy o tym,
1z pacjenci w pewnym stopniu dostrzegajag wystgpujace u nich trudnosci i nie mozna w
tym przypadku w zadnym razie stwierdza¢ anozognozji. Wykazano, iz pacjenci z HD
nie doceniaja nasilenia objawow w ADL, a rownoczesnie stwierdzono, iz oceny
pacjentow s3g umiarkowanie zgodne zaréwno z kryterium obiektywnym, jak 1 z oceng
opiekunow. Ten profil wynikéw jest spOjny z aktualnym rozumieniem zjawiska
samoswiadomosci objawow, ktore jest uyymowane jako continuum (tzn. pacjent moze
mie¢ nie tylko zniesiong badz zachowang samoswiadomos¢ objawdw, ale moze rowniez
ujawnia¢ czgsciowo zachowang samoswiadomos$¢ objawow), w odréznieniu od
wczesniejszych uje¢ o charakterze zerojedynkowym (anozognozja vs. zachowana
samo$swiadomos$¢ objawow).

Dane z piSmiennictwa odno$nie samoswiadomosci objawow w zakresie ADL u
pacjentOw z chorobg Parkinsona sg niejednolite. W wigkszos$ci badan stwierdzano, iz
jest ona zachowana — réznice miedzy ocenami pacjentéw i opiekundw nie byly istotne
statystycznie (Brown 1 in., 1998; Louis 1 in., 1996; McRae 1 in., 2002; Fleming i in.,
2005; Martinez-Martin 1 in., 2003). Zaburzenia samoswiadomosci objawow
stwierdzono w dwoch badaniach, w tym w jednym z nich dotyczyty one oséb z PDD
(Leritz 1 in., 2004; Seltzer 1 in., 2001). W badaniach tych w ocenie wykorzystywano

poszczegbdlne komponenty UPDRS, skale Schwaba-Englanda, skale PD Questionnaire-
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39 lub SPDDS. Ta ostatnig skale, zastosowang rowniez w badaniu wlasnym, uzyto w
badaniu Browna 1 in. (1989). W badaniu tym, w ktorym $redni poziom funkcjonowania
poznawczego pacjentdow nie odpowiadat prawdopodobnemu rozpoznaniu PDD,
stwierdzono spojnos¢ ocen pacjentow 1 opiekunéw odnosnie trudnosci w ADL. W
badaniu witasnym stwierdzono istotnie wigksze niespdjnosci w ocenach pacjentow i
opiekunow z PDdys niz w grupie z PDndys. Godnym zauwazenia jest to, iz w
dotychczasowych badaniach dokonywano poréwnan ocen pacjentow 1 opiekundéw na
dwa gléwne sposoby- poprzez korelacj¢ ocen pacjentow i opiekundéw oraz poprzez
porownywanie zbiorczych wynikow dla danej skali, uzyskanych przez pacjenta 1
opiekuna. W badaniu wlasnym uwzgledniono natomiast ocen¢ tendencji zar6wno do
niedoceniania, jak i przeceniania objawdw przez pacjentow. Takie wielowymiarowe
podejscie postulowali Hoth 1 in. (2007), w odniesieniu do oceny samo$wiadomosci
objawow u pacjentow z HD. Uzyskane wyniki wskazujg na zasadno$¢ zastosowania
rozdzielnej oceny tendencji do niedoceniania oraz przeceniania nasilenia objawow
przez pacjentow. U chorych z PDdys, mimo globalnie zachowanej spdjnosci ocen
pacjentow 1 opiekundéw, zaobserwowano bowiem zarowno tendencj¢ do przeceniania
jak 1 niedoceniania nasilenia wybranych objawdéw w zakresie ADL. Ponadto dla
pacjentow z PDdys nie stwierdzono zwigzku miedzy oceng subiektywna odno$nie ADL
a zadng z ocen neurologicznych. W grupie pacjentéw z PDndys (a wigc nie tylko u oséb
bez dyskinez, ale 1 z krotszym czasem trwania choroby oraz mniejszym stopniem
zaawansowania choroby) zaobserwowano istotne relacje migdzy oceng subiektywnag
pacjentow w zakresie ADL oraz wszystkimi wskaZznikami obiektywnymi.
Zastanawiajacy jest natomiast fakt, ze w grupie osob z PDdys rowniez oceny
opiekunow nie wykazaly zwigzku z wynikami UPDRS, a jedynie z wskaznikiem

Schwaba-Englanda. By¢ moze rowniez opiekunowie pacjentdw maja trudnosci z
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adekwatng oceng trudno$ci ruchowych obserwowanych u ich bliskich. Klopoty te
(obserwowalne w grupie PDdys, ale nie w grupie PDndys) moga wynika¢ z faktu, iz
stan 0sob z PD, ktére chorujg krétko jest wzglednie stabilny w ciggu doby, natomiast
stan 0sob z dluzszym czasem choroby ulega znaczacym fluktuacjom (Fox 1 Lang,
2008). Stad tez pacjent 1 opiekun oceniajac trudnosci tego pierwszego moga odwotywac
si¢ do roznych momentow w ciggu dnia, mimo iz instrukcja skali wymaga oceny
wykonywania czynno$ci w momencie, w ktorym zwyczajowo jest ona wykonywana
przez pacjenta.

Zastanawiajace jest rowniez to, iz wyniki skali TWSTRS, uznawanej za
obiektywna, nie przekladajg si¢ na ocen¢ subiektywng osoéb z CD. W grupie pacjentow
z CD nie stwierdzono zwigzkéw miedzy neurologiczng oceng nasilenia objawow kreczu
(wg TWSTRS) a ocenami pacjentow oraz opiekundéw. Przy tym, osoby z CD, zar6wno
w ocenie wilasnej jak 1 ocenie opiekunow uzyskaty najnizsze wyniki w skali SPDDS, w
zestawieniu z innymi grupami klinicznymi, co oznacza, iz nie mozna wykluczy¢, ze
zastosowane narzedzie byto lepiej przystosowane do oceny niesprawnosci oséb z HD 1
PD. Jednakze, faktem jest, iz sposrdd grup klinicznych grupa osob z CD skladata si¢ z
0sOb w najlepszym stanie funkcjonalnym, zadna z tych oséb nie wymagata opieki.
Ponadto, objawy CD majg charakter bardziej izolowany niz symptomy PD 1 HD,
dotycza jedynie jednej okolicy ciala, a leczenie w tej grupie wigze si¢ z istotng poprawg
stanu klinicznego, za$ stan funkcjonalny os6b z dlugim czasem choroby niekoniecznie
jest gorszy od stanu oso6b z niedawno postawionym rozpoznaniem (por. Anderson,
1995). By¢ moze brak zwigzku subiektywnych ocen ADL w CD z kryterium
obiektywnym wigze si¢ rowniez z niewielka rozpigtoscig wynikow skali TWSTRS w
zestawieniu z UHDRS czy tez UPDRS. W przypadku CD mozliwe jest, ze u chorego

wystepuje tylko jeden badz dwa objawy kreczu karku, podczas gdy w HD oraz PD,
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nawet w niewielkim nasileniu, juz we wczesnym stadium choroby obserwuje si¢
zazwyczaj wiele roznych objawow. Nie mozna jednakowoz wykluczy¢, 1z zar6wno
pacjenci jak i bliscy os6b z CD nie w pelni adekwatnie oceniajg sprawnos$¢ osob
chorych w zakresie ADL, co wymaga jednak dalszych badan.

Podsumowujac, uzyskane wyniki $wiadcza o tendencji do niedoceniania
nasilenia objawdéw wystepujacej zarébwno w HD, jak w 1 zaawansowanej PD, oraz o
tendencji do przeceniania nasilenia objawow w PDdys. Ten wzorzec nieadekwatnej
oceny w zaawansowanej PD nie byl dotychczas dyskutowany w pismiennictwie, gdyz
metody zastosowane we wczesniejszych badaniach nie umozliwity takich obserwacji.
Wydaje sig, iz takie zjawisko moze by¢ zwigzane ze znacznymi fluktuacjami stanu
klinicznego pacjentow z zaawansowang chorobg Parkinsona w ciggu dnia. Implikacje
tego wzorca niespOjnosci ocen pacjentOw 1 opiekunow zostang omoéwione w dalszej

czesci poswiecone] korelatom zaburzen samo$wiadomosci objawow.

3.2 Poziom samos$wiadomosci objawow ruchowych ze szczegblnym uwzglednieniem

ruchdéw / dyskinez plasawiczych (ad. Hipoteza 2)

Badanie wlasne stanowi pierwsza probe oceny samoswiadomosci objawoOw
ruchowych w HD, PD oraz CD z zastosowaniem materialow filmowych, celem
unikniecia problemow metodologicznych zwigzanych z uzyciem kwestionariuszy
(por.1.1.5 ). Uzycie kwestionariuszy 1 ustnych opiséw objawdéw moga by¢ zrodlem
pomylek, chorzy moga bowiem blednie zinterpretowa¢ zadane przez badacza pytanie
np. o nasilenie dyskinez, sagdzac, iz chodzi o nasilenie drzenia.

Dane z piSmiennictwa przemawiajg za zaburzong samoswiadomos$cia ruchow
plasawiczych w HD (Snowden 1 in., 1998; Vitale 1 in., 2001). W pierwszym z

cytowanych badan wzieto udziat 40 pacjentow z HD, ktéorych pytano w formie
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kwestionariuszowej, czy zauwazaja u siebie ruchy mimowolne. W badaniu tym
wskaznik subiektywnego doswiadczania ruchéw mimowolnych (na podstawie 9 pytan
kwestionariuszowych) nie korelowal z obiektywng miarg ruchow mimowolnych. W
badaniu Vitale i in. (2001), w ktérym uczestniczyto 9 chorych z HD, pacjentow pytano
o wystepowanie ruchow mimowolnych bezposrednio po wykonaniu préb ruchowych
(stania, chodzenia, tappingu oraz pronacji-supinacji). Obliczano wskaznik
nie§wiadomosci ruchow mimowolnych na podstawie: 1) negatywnej odpowiedzi
pacjenta na pytanie, czy doswiadczal ruchOw mimowolnych w trakcie wykonywania
zadan ruchowych, 2) udzielenia odpowiedzi, ze zadania ruchowe zostaly zdaniem
pacjenta wykonane prawidlowo, 3) udzielenia odpowiedzi na pytanie o powodd
nieprawidtlowego wykonania prob ruchowych nie uwzgledniajacej znaczenia ruchow
mimowolnych (np. gdy pacjent przypisywat trudnosci spowolnieniu czy tez ostabieniu).
Tak wigc, w badaniu tym wskaznik nieSwiadomosci ruchow mimowolnych nie byt
wskaznikiem jednolitym, uwzgledniat on zar6wno brak subiektywnego doswiadczenia
ruchow mimowolnych jak 1 ocen¢ pacjenta odnosnie ich wplywu na wykonywanie prob
ruchowych. W zwigzku z tym wskaznik w takim ujeciu moze stwarzaé trudnosci
interpretacyjne, gdyz stwierdzenie obecnosci danego ruchu 1 stwierdzenie jego
ucigzliwo$ci moga by¢ zupetie odrebnymi zjawiskami, co wida¢ w praktyce klinicznej
na przyktadzie dyskinez w chorobie Parkinsona.

W badaniu wilasnym stwierdzono, iz osoby z HD majg tendencje do
niedoceniania nasilenia objawow ruchowych. Jesli chodzi o ruchy mimowolne to
poréwnanie z pacjentami z PDdys wykazato, iz w HD wystepuje raczej tendencja do
niedoceniania nasilenia ruchdw plasawiczych za§ w zaawansowanej PD tendencja do
przeceniania nasilenia ruchow plasawiczych. W badaniu wlasnym analizowano

zagadnienie samoswiadomosci tych ruchow w sposéb ilosciowy, ale uzyskane dane nie
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pozwalaja na bezposrednie ustalenie ilu pacjentow wykazalo si¢ petng vs. czesciowq
swiadomoscig ruchow/dyskinez plasawiczych lub jej brakiem. Z uwagi na fakt, iz w
ocenie neurologicznej nasilenie ruchow plasawiczych jest oceniane na skali o innej
rozpigtosci niz oceny subiektywne pacjentow, nie mozna dla kazdego pacjenta z osobna
oceni¢ w jakim stopniu jego ocena jest spdjna z oceng neurologiczng (catkowicie
zgodna, czeSciowo zgodna, niezgodna). Jesli chodzi o mozliwos¢ zestawienia ocen
pacjentow 1 opiekundéw w powyzszym celu, to ustalenie punktu odcigcia, ktory
pozwolitby na wyodrebnienie podgrup z petng 1 czesciowa samoswiadomoscig ruchow/
dyskinez plasawiczych wydaje si¢ trudne (zas w grupie z PDdys- niemozliwe z uwagi
na brak obiektywnej oceny nasilenia dyskinez- wykonanej przez neurologa). Vitale i in.
(2001), ktorzy zbadali -oprocz w/w osob z HD - rowniez 13 chorych z PDdys, poza
obliczeniem wskaznika nieswiadomosci dla kazdego chorego, stwierdzili, iz w§rdd osob
z HD 7 pacjentow bylo w pelni nieswiadomych ruchow mimowolnych, zas 2 z nich
wykazato zdaniem autorow petng swiadomos¢ ruchdéw plasawiczych. Wsrod chorych z
PDdys 5 pacjentow byto nie§wiadomych obecnosci dyskinez plasawiczych, 4 wykazato
ich czgsciowa swiadomos$¢ 1 rowniez 4- pelng §wiadomos¢ obecnosci dyskinez. Fakt, iz
w grupie z HD stwierdzono $wiadomos$¢ vs. nie§wiadomos¢ ruchow plasawiczych moze
wynika¢ z niskiej liczebnosci badanej grupy. Brak podziatu w badaniu wlasnym na
osoby z petnag/ czesciowg / brakiem samos$wiadomosci objawdéw wynika po pierwsze z
operacjonalizacji samo$wiadomos$ci objawOw na continuum, nie za§ w ujeciu
zerojedynkowym (por.1.6), po drugie za§ z faktu dokonywania poroéwnan z grupa
PDdys (w tej grupie z uwagi na zmienny charakter objawow niemozliwa byla ocena
neurologiczna nasilenia dyskinez; klasyfikowanie pacjentow na w petni swiadomych/
czgsciowo swiadomych / nieswiadomych tylko zgodnie z odniesieniem do oceny

funkcji ruchowych wg opiekuna wydaje si¢ metodologicznie btedne).
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Poza niedocenianiem nasilenia objawow ruchowych i ruchéw plasawiczych w
szczeg6lnosci w HD o zaburzonej percepcji tychze ruchdw u pacjentow swiadczy fakt,
1z w badaniu wlasnym stwierdzono zwigzek obiektywnej oceny ruchéw plasawiczych
na podstawie UHDRS jedynie z ocenami opiekunéw na podstawie filmu, nie wykazano
natomiast takiego zwiazku dla ocen pacjentéw. Brak zwigzku migedzy subiektywnym
odczuciem ruchoéw plasawiczych a ich rzeczywistym nasileniem potwierdza dane
kwestionariuszowe uzyskane przez Snowden 1 in. (1998).

W badaniu wilasnym nie oceniano bezposrednio ucigzliwosci ruchow
plasawiczych w HD z perspektywy pacjenta, gdyz problem ten wykracza poza temat
niniejszej rozprawy. Badania Snowden i1 in. (1998) oraz badanie wilasne jedynie
posrednio odnoszg si¢ do tego istotnego z punktu widzenia praktyki klinicznej
problemu. Snowden 1 in. (1998) oceniali u os6b z HD (metoda kwestionariuszowg)
percepcje ruchow plasawiczych oraz konsekwencji zaburzen ruchowych (np. upadkéw,
uderzen o rézne przedmioty podczas chodzenia) oraz obiektywne nasilenie zardwno
ruchow plasawiczych, jak 1 innych objawoéw ruchowych (np. bradykinezji). Stwierdzili
oni, iz wskaznik konsekwencji objawow ruchowych na podstawie ocen pacjentow
wykazuje pozytywny zwigzek z obiektywng miarg zaburzen ruchowych, ale z
wylaczeniem objawdéw plasawicy. Nasilenie konsekwencji objawow ruchowych
wigzato si¢ np. z nasileniem bradykinezji. Stwierdzony w tym badaniu brak zwigzku
migdzy potencjalnymi konsekwencjami ruchéw plasawiczych (w badaniu uwzgledniono
m.in. dlawienie si¢, dyzartri¢, upuszczanie przedmiotdw, trudnosci z zapinaniem
guzikoOw) a obiektywng oceng ruchow plasawiczych nie musi wcale §wiadczy¢ o tym, iz
ruchy plasawicze nie wplywaja na niesprawnos$¢ pacjenta. W badaniu tym nie
uwzgledniono bowiem obiektywnej oceny tych trudnosci w zyciu codziennym. W

badaniu wlasnym (co dyskutowano w pkcie 4.1.) stwierdzono, iz oceny ADL wg
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pacjentoOw oraz opiekunow wykazujg umiarkowany zwigzek zarowno z globalng oceng
ruchowa wg UHDRS, jak ze wskaznikiem ruchow plasawiczych, co przemawia za
wyraznym zwigzkiem niesprawnosci z nasileniem plasawicy.

Dane dotyczace zaburzonej samoswiadomosci ruchow plasawiczych w HD
wydajg si¢ stanowi¢ istotny glos w dyskusji dotyczacej strategii farmakoterapii na
wczesnych etapach choroby, szczegolnie z racji niedostatku randomizowanych badan
nt. skuteczno$ci réznych metod leczenia HD 1 zalecen opartych na Evidence Based
Medicine-EBM (Sobow i Stawek, 2007; Mestre 1 in., 2009). Jak wynika z cytowanych
przegladow badan na ten temat, skuteczno$¢ najpowszechniej stosowanego w Polsce
haloperidolu byta badana w mniejszych grupach chorych niz w przypadku sulpirydu czy
tez tiaprydu. Skutecznosci zadnego z tych lekow w HD nie mozna uznaé za
udowodniong zgodnie z zasadami EBM. Tetrabenazyna, lek niezarejestrowany do
stosowania w Polsce, posiada najwigcej empirycznych dowodow skutecznosci w
redukcji ruchow mimowolnych (Mestre i1 in., 2009). Z uwagi na znane efekty uboczne
klasycznych neuroleptykéw rutynowo stosowanych w Polsce od momentu wystapienia
pierwszych objawoéw ruchowych HD (np. haloperidolu), takie jak m.in. nasilenie apatii
(za:Kieburtz 1 Shoulson, 2002), zasadno$¢ tej powszechnej praktyki klinicznej nalezy
uzna¢ za watpliwa.

Warte rozwazenia wydaje si¢ odroczenie zastosowania klasycznych
neuroleptykow 1 wprowadzanie na poczatku choroby takich neuroleptykow, ktore poza
redukcja ruchow mimowolnych wydaja si¢ pozytywnie wptywa¢ na nastrdj pacjentow
(np sulpirydu czy tiaprydu), co stanowi jednak jedynie obserwacj¢ kliniczng, nie
poparta randomizowanymi badaniami poréwnujagcymi dziatanie tych lekow z
haloperidolem w HD. Poréwnanie wptywu sulpirydu 1 tiaprydu na naped

psychoruchowy, nie bylo jednak przedmiotem badan empirycznych. Snowden i in.,
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(1998), rowniez sugeruja, 1z z racji ograniczonej samoswiadomosci ruchow
mimowolnych w HD, traktowanie redukcji ruchow mimowolnych jako priorytetu w
doborze farmakoterapii nie jest wlasciwe, zwazywszy na efekty uboczne leku
najskuteczniej redukujacego ruchy mimowolne- tetrabenazyny (takie jak np. sennosc,
czy depresja). Niezbedne wydaja si¢ dalsze badania skutecznosci lekow w HD,
uwzgledniajace problemy neuropsychiatryczne, gdyz to one zar6wno z perspektywy
pacjenta (jak np. apatia), jak 1 z perspektywy opiekuna (agresja, zaburzenia
psychotyczne) stanowig glowny powdd obnizonej jakosci zycia (por. 1.2.5). Niewielkie
ruchy mimowolne, nie powodujace zaburzeh w ADL, oraz nie stanowigce zagrozenia
dla 0so6b chorych, zauwazane cz¢$ciej przez otoczenie niz przez samego pacjenta moga
pozosta¢ nieleczone lub tez ich leczenie mozna ukierunkowaé na czeSciowa ich
redukcje.

Uwzgledniajac natomiast zaburzenia samoswiadomo$ci objawow w HD,
dotyczace wszystkich sfer funkcjonowania, zasadny wydaje si¢ dobdr strategii
farmakoterapii na podstawie kryteriow obiektywnych: a) oceny opiekuna co do
nasilenia 1 stopnia ucigzliwosci r6znych objawow, b) badan empirycznych dotyczacych
zwigzku réznych objawdw z niesprawnoscig w ADL.

Dotychczasowe badania samoswiadomosci objawow ruchowych w PD
wykazaty, iz jest ona wzglednie zachowana w przypadku oceny stopnia trudnosci z
wykonywaniem czynnos$ci ruchowych (np. chodzenie) (Leritz i in., 2004), za§ moze by¢
zaburzona jesli chodzi o percepcje dyskinez plgsawiczych (Vitale 1 in., 2001). W
badaniu wlasnym stwierdzono w grupie os6b z zaawansowang chorobg Parkinsona
zarOwno tendencj¢ do przeceniania jak 1 niedoceniania objawow ruchowych. W
zestawieniu z pacjentami z PDndys oceny pacjentow 1 opiekunow odno$nie

klasycznych objawow PD sg bardziej niespojne u oséb z PDdys. Moze to wynika¢ albo
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z rzeczywistych zaburzen samoswiadomosci objawow, albo tez z faktu, ze objawy
parkinsonizmu byty bardziej nasilone w grupie z PDdys niz w grupie PDndys (nie tylko
w obiektywnej ocenie neurologicznej, ale 1 w ocenie pacjentow 1 opiekundéw), zas
wickszy zakres wynikow daje statystycznie wigksza szans¢ na zaobserwowanie
niespojnosci miedzy 2 osobami ocieniajacymi. Fakt, ze ocena objawdw parkinsonizmu
na podstawie filmu wg pacjenta nie wykazata zwigzku z obiektywng oceng
neurologiczng, za$ oceny opiekunow byly zwigzane w stopniu umiarkowanym z oceng
UPDRS, przemawia za ograniczong samoswiadomos$cia objawoOw parkinsonizmu w
grupie PDdys. Za ta interpretacja przemawia rowniez fakt, ze w przypadku oséb z
PDndys stwierdzono zwigzek wszystkich analizowanych miar z UPDRS z subiektywnag
oceng pacjentOw odnosnie nasilenia objawow parkinsonizmu. Wydaje si¢ wigc, ze
osoby z zaawansowang PD moga mie¢ trudnosci zarowno z adekwatng oceng nasilenia
klasycznych objawow parkinsonizmu, jak i1 dyskinez. Trudnosci z adekwatng oceng
objawow ruchowych moga mie¢ rowniez zwigzek z fluktuacjami stanu klinicznego, co
dyskutowano odnos$nie ADL w pkcie 3.1.

Jesli chodzi za§ o samoswiadomo$¢ dyskinez plasawiczych to w zestawieniu z
pacjentami z HD chorzy z PDdys sg sktfonni spostrzega¢ wystepujace u nich dyskinezy
w sposob bardziej spdjny z percepcja osoby bliskiej 1 raczej przecenia¢ niz nie doceniaé
ich nasilenia. W przypadku oceny nasilenia dyskinez plagsawiczych na podstawie filmu
z miarami obiektywnymi z UPDRS stwierdzono zwigzek jedynie dla miar opartych na
wywiadzie od pacjenta 1 opiekuna. O rozbieznosci ocen dyskinez dokonywanych przez
pacjentow 1 opiekundéw s$wiadczy: 1) zwigzek migedzy oceng nasilenia dyskinez wg
pacjenta na podstawie filmu z oceng czasu trwania dyskinez wg UPDRS oraz 2) brak
takiego zwigzku dla oceny czasu trwania dyskinez wg opiekuna. Wyniki te §wiadczg o

istotnych réznicach w zakresie percepcji dyskinez przez pacjentow z PDdys oraz ich
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opiekunow. Roznice te, jak wskazano wczesniej, moga mie¢ charakter dwukierunkowy,
pacjenci mogg postrzega¢ dyskinezy jako bardziej lub tez mniej nasilone, niz ocenitby
opiekun.

Problem percepcji dyskinez plasawiczych przez pacjentow i ich zwigzku z
niesprawnoscig w czynnosciach zycia codziennego podobnie jak w HD jest
bezposrednio zwigzany z wyborami dokonywanymi przez neurologa podczas
planowania farmakoterapii. Dane z piSmiennictwa na temat ucigzliwosci dyskinez z
punktu widzenia pacjenta sg niespdjne. Dyskinezy plagsawicze moga w ocenie chorego
stanowi¢ stan przyjemny (Jankovic, 2005), gdyz jest on biegunowo rdézny od
sztywnosci, epizodow zamrozenia czy dystonii wczesnego poranka powodujacych
unieruchomienie, niesprawnos¢, a niekiedy réwniez bol. Moze to by¢ zwigzane z
dzialaniem duzej dawki lewodopy na ukfad limbiczny (uktad kary i nagrody), co
niekiedy powoduje wrecz samowolne zwigkszanie dawek leku przez pacjentow.

W wielu badaniach nie stwierdzano zwigzku obecnosci dyskinez z gorsza
jakoscig zycia w PD (Schrag, Jahanashi 1 Quinn, 2000; Dodel, Berger i1 Oertel, 2001). W
badaniu prospektywnym stwierdzono natomiast, iz wigksze nasilenie dyskinez
odpowiada gorszej jakosci zycia (Pechevis 1 in., 2005). W badaniu tym nasilenie
dyskinez nie bylo zwigzane z nasileniem trudnosci w zakresie ADL. W badaniu
wilasnym stwierdzono, iz wigkszy stopien niesprawnosci z powodu dyskinez wg
pacjenta (na podstawie pkt. 33 z UPDRS) nie jest zwigzany z wigkszym nasileniem
dyskinez plasawiczych ocenianym przez pacjenta oraz opiekuna (na podstawie
prezentowanych w ramach badania filméw). Natomiast wigkszy stopien niesprawnosci
z powodu dyskinez wg opiekuna (na podstawie pktu. 33 z UPDRS) jest zwigzany
zardwno z wigkszym nasileniem dyskinez wg pacjenta jak 1 wg opiekuna (ocenianym

na podstawie materialu filmowego). Nasuwa to wniosek, iz sami pacjenci nie wigza
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wiekszego nasilenia dyskinez z wigkszg niesprawnoscig, co potwierdzajag dane z
piSmiennictwa (Pechevis 1 in., 2005). Dane te pokazuja jednak rowniez, 1z wigksze
nasilenie dyskinez moze wigzac si¢ z wigksza niesprawnoscig w ADL, o czym $wiadcza
oceny opiekunow 0sob chorych.

W cytowanym badaniu (Pechevis et al., 2005) stwierdzono rowniez, iz wigksze
nasilenie dyskinez wigze si¢ glebszym obnizeniem nastroju, co pozwala przypuszczac,
1z u czgsci chorych dyskinezy moga w wigkszym stopniu wigza¢ si¢ z dyskomfortem
psychicznym niz niesprawnoscia w ADL. Zwigzek obecnosci dyskinez z gorsza
jakoscig zycia w aspekcie psychologicznym, wraz ze stygmatyzacja potwierdzilo
kolejne badanie (Montel, Bonnet i Bungener, 2009). Jednocze$nie, wiadomo 1z zespo6t
dysregulacji dopaminergicznej, wystepujacy u osob z dyskinezami, moze wigzac si¢ z
nastrojem euforycznym (Voon, Fernagut, Wickens 1 in., 2009), co by¢ moze wyjasnia
rozbieznosci w dotychczasowych badaniach na temat zwigzku dyskinez z obnizong
jakoscig zycia. Pacjenci z depresjag moga bowiem postrzegac je jako bardziej znaczacy
problem (z powodu stygmatyzacji), niz osoby w nastoroju euforycznym, ktore mogg nie
przywigzywac tak wielkiej wagi do obecnos$ci dyskinez 1 ich percepcji przez otoczenie.
Badanie wlasne nie dotyczylo problematyki jakosci zycia pacjentow, ale jego wyniki
$wiadcza o tym, ze niezbedne sg dalsze badania wptywu dyskinez w PD zar6wno na
samopoczucie psychiczne, jak i na sprawnos¢ w ADL. W przypadku pacjentéw z HD w
badaniu wlasnym wykazano bowiem, iz cho¢ nasilenie ruchow plasawiczych w ocenie
pacjentow 1 opiekundw nie ma zwigzku z niesprawnoscig w ADL, wigksze nasilenie
plasawicy wg UHDRS wigze si¢ z gorsza sprawno$ciag w zakresie ADL. Niedawne
wprowadzenie do uzytku klinicznego UDysRS (Goetz 1 in., 2008b) moze sprzyjacé
badaniom tego problemu na wyzszym poziomie metodologicznym. Dane z

piSmiennictwa (Montel, Bonnet i Bungener, 2009) oraz obserwacje wlasne potwierdzaja
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konieczno$¢ uwzglednienia czynnika stygmatyzacji w kolejnych badaniach
oceniajagcych skutki dyskinez w codziennym funkcjonowaniu z perspektywy
obiektywnej oraz subiektywnej. Niezbedny wydaje si¢ rowniez obiektywny pomiar nie
tylko nasilenia dyskinez, ale réwniez czasu ich trwania. Z uwagi na potrzebe
monitorowania stanu pacjentow w warunkach domowych przydatne moga okaza¢ si¢
tutaj urzadzenia pomiarowe (Brown i1 Manson, 1999), jak rowniez nagrania wideo,
przygotowywane przez samych pacjentéw (Goetz 1 in., 2008a).

W badaniu wlasnym w CD nie stwierdzono zwigzku miedzy nasileniem
objawow kreczu wg pacjenta ani osoby bliskiej a wynikiem skali TWSTRS. Brak
zwigzku obu ocen (a nie tylko oceny pacjenta) z kryterium obiektywnym oraz
istotniejsze mniejsze rozbieznosci w ocenach pacjentoéw 1 opiekunéw niz w innych
grupach klinicznych, przemawiaja przeciwko zaburzonej samoswiadomosci objawow w
CD. Wydaje sie, iz wynik moze wigza¢ si¢ z izolowanym charakterem objawow kreczu
karku, w poréwnaniu z objawami HD 1 PD. Watek ten zostat omoéwiony szerzej w pkcie
4.1. Ponadto, charakter objawow kreczu karku moze sprzyja¢ wiekszym trudnosciom z
identyfikacja objawdw przez osobe bez wyksztalcenia neurologicznego. Wzglednie
fatwo jest bowiem oceni¢, czy wystepuja u danej osoby ruchy nogi czy rgki o
charakterze drzenia. Trudniej jest natomiast oceni, czy u pacjenta wystepuja ruchy
glowy do przodu czy tez do tytu, gdyz w przypadku anterocollis pacjent begdzie co jakis
czas wykonywat ruchy kompensacyjne glowy do tytu, zas w przypadku retrocollis- do
przodu, w zwigzku z bdlem spowodowanym wymuszong pozycja glowy. Wystepujace
w tym przypadku ruchy glowy zwigzane z chorobg oraz wynikajace z zachowan
kompensacyjnych pacjenta (zarowno tych spowodowanych bdlem, jak 1 zwigzanych z
wykorzystaniem tzw. sensory tricks) mogly sprzyja¢ falszywemu rozpoznawaniu

objawow nieobecnych u chorego zarowno przez pacjenta, jak 1 osobe bliskg. Wzgledne
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podobienstwo wszystkich filméw obrazujacych objawy CD wzgledem siebie (poza
filmem obrazujacym uniesienie ramienia) na tle zr6znicowania filméw z objawami HD
1 PD moglo przyczyni¢ si¢ do trudnosci widzow z ocenag tych objawdw. Problem

samoswiadomosci objawow w CD nie byt dotychczas dyskutowany w literaturze.

3.3 Poziom samoswiadomosci zaburzen pamieci (ad. Hipoteza 3)

W zadnym z dotychczasowych badan dotyczacych samoswiadomosci objawdw
w HD nie podejmowano tematu oceny samo$wiadomosci zaburzen pamigci. Dane z
piSmiennictwa $wiadcza o tym, Zze moze ona by¢ zaburzona, gdyz czynnik pamigci
uwzgledniano w pytaniach kwestionariuszowych zastosowanych w badaniach Deckela 1
Morrisona (1996), Ho 1 in. (2006) oraz Hoth i in. (2007), nie analizowano jednak
osobno samoswiadomos$ci zaburzen pamigci. W badaniu Ho 1 in. (2006) zastosowano
kwestionariusz DEX, stosowany rowniez w badaniu wlasnym, gdzie kilka pytan
dotyczy wykonawczego aspektu pamigci, przeprowadzona tam analiza czynnikowa nie
pozwolita jednak wyodrgbni¢ osobnego czynnika pamigci.

W badaniu wlasnym w obiektywnej ocenie zapamigtywania materiatu stownego
wykazano najwigksze trudnosci zarbwno w zakresie efektywnos$ci zapamigtywania, jak
1 pamiegci odroczonej u pacjentow z HD. W grupie os6b z HD stwierdzono réwniez
tendencj¢ do niedoceniania nasilenia zaburzen pamigci na podstawie porownan
subiektywnych ocen pacjentow 1 opiekunow. Przy tym, w HD nie wykazano zwigzku
migdzy obiektywnymi miarami pamigci (z AVLT) a ocenami kwestionariuszowymi,
zarOwno pacjentow, jak 1 opiekundéw. Jednocze$nie pacjenci z HD ocenili w
kwestionariuszu swojg pamig¢ na poziomie poroOwnywalnym do pozostatych grup
klinicznych, za$ opiekunowie os6b z HD ocenili pami¢¢ swoich chorych jako istotnie

gorszg od pamigci 0s6éb z CD. Moze to przemawia¢ za tym, iz nie tylko pacjenci z HD,
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ale réwniez ich opiekunowie nie doceniaja nasilenia zaburzen pamieci u chorych.
Opiekunowie tych os6b moga rowniez nie w petni adekwatnie ocenia¢ pami¢¢ swoich
podopiecznych, o czym $§wiadczy brak zwigzku ich ocen z kryterium obiektywnym-
wynikami AVLT (a zwigzki takie stwierdzono dla wszystkich pozostalych grup
klinicznych). Niewykluczone, iz te nie w pelni adekwatne oceny opiekundéw wynikajg z
ich postawy obronnej oraz niewiedzy nt. zaburzen pamigci. Trudnos$ci z pamigcig moga
by¢ ktadzione na karb wieku sredniego ($redni wiek w grupie os6b z HD wynosit 49,83
+11,12 lat). Bardziej prawdopodobne wydaje si¢ natomiast, iz w zwigzku z dominacja
objawow ruchowych 1 zaburzen psychicznych opiekunowie majg potrzebe wiary w
zachowane zdolnosci intelektualne swoich chorych. Ponadto zaburzenia pamigci w
spoteczenstwie polskim sg kojarzone z obrazem klinicznym choroby Alzheimera, za§ w
HD maja one nie tylko mniejsze nasilenie, ale 1 inng specyfike. W HD wystepuja istotne
zaburzenia uwagi, ktore moga by¢ blednie interpretowane jako zaburzenia pamigci.
Ponadto w HD dominujg trudnosci ze spontanicznym przypominaniem sobie
zapamietanych wczesniej informacji, przy poprawie po zastosowaniu podpowiedzi, co
wigze si¢ z zaburzeniami funkcji wykonawczych- nieefektywnymi strategiami
przeszukiwania zasobow pamigci. Kolejng istotng cechg zaburzen pamigci w HD sg
trudno$ci z oceng czasowego nastgpstwa zdarzen oraz zaburzenia pamigci
autobiograficznej bez gradientu czasowego, charakterystycznego dla AD badz zespotow
amnestycznych. Osoby z HD maja bowiem poréwnywalne trudnosci z odwotywaniem
si¢ do zdarzen sprzed 20-tu czy tez sprzed 5-ciu lat, co mozna tatwo zaobserwowac
podczas zbierania wywiadu, podczas gdy dla pacjenta z zaburzeniem amnestycznym
trudno$¢ z przypominaniem sobie zdarzen z wlasnego zycia maleje proporcjonalnie do
dystansu czasowego od chwili biezacej lub od chwili wystgpienia zaburzen pamigci

(odwotujac si¢ do poprzedniego przykiadu pacjent z AD znacznie latwiej przypomni
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sobie zdarzenie sprzed 20 lat niz sprzed lat 5-ciu). por. Pillon 1 in., 1994; Zakzanis,
1998; Rohrer 1 in., 1999). Stad mogg tez wynika¢ trudnosci z prawidtowa interpretacja
tych zaburzen przez opiekunow. Dane z piSmiennictwa ani badania wilasnego nie
pozwalaja potwierdzi¢, ani odrzuci¢ w/w potencjalnych wyjasnien powodoéw trudnosci
opiekunow 0s6b z HD z adekwatng oceng pamigci chorych.

Badania dotyczace samoswiadomosci zaburzen poznawczych w PD $wiadcza o
zachowanej samoswiadomos$ci u pacjentow bez otepienia (Fleming i in., 2005) oraz
zaburzonej samoswiadomosci u pacjentdw z otepieniem (Starkstein 1 in., 1996; Seltzer 1
in., 2001). W pismiennictwie znaleziono jedno badanie dotyczace samoswiadomosci w
zakresie zdolnosci pamigciowych u chorych z PD (Ivory 1 in., 1999). W badaniu tym, w
ktorym zastosowano kwestionariusz uzyty rowniez w badaniu wlasnym, stwierdzono, iz
pacjenci z PD bez otegpienia wzglednie adekwatnie oceniali sprawnos$¢ swojej pamieci,
przy czym w badaniu tym odwotano si¢ jedynie do kryterium obiektywnego z badania
pamigci, nie za$ do ocen 0sob bliskich. W badaniu wlasnym stwierdzono, iz pacjenci z
PDdys oceniaja swoja pamigé gorzej niz osoby z PDndys, takiej asymetrii nie
stwierdzono natomiast w ocenach opiekundow. Roznice migdzy wynikami badania
pamigci pacjentow z PDdys 1 PDndys nie byty istotne statystycznie, aczkolwiek wyniki
srednie pacjentéw z PDdys byty wyzsze. Zarowno oceny kwestionariuszowe pacjentow
jak 1 opiekundéw wykazaly zwigzek z wynikami badania pamigci, co $wiadczy o
wzglednie dobrze zachowanej samos$wiadomosci zaburzen pamigci w PDdys. W
przypadku pacjentéw z PDndys zwigzek taki stwierdzono tylko dla subiektywnych ocen
pacjentOw, co roéwniez przemawia za zachowanym wgladem we wlasne zdolnosci
pamieciowe w chorobie Parkinsona.

Ocena samos$wiadomosci zaburzen pamigci w PD ma istotne znaczenie

praktyczne 1 wydaje si¢ fatwiejsza niz ocena samoswiadomosci innych zaburzen
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poznawczych. Zaburzenia pamig¢ci moga wigzac si¢ z trudno$ciami z przestrzeganiem
zaleconego przez lekarza dawkowania lekéw (np. szczegdlnie w przypadku
przyjmowania roznych dawek tego samego preparatu- np. Madopar 62,5 mg; Madopar
HBS, Madopar 250mg). Jednoczes$nie pamig¢ jest najlepiej rozumianym przez pacjenta
oraz opiekuna aspektem funkcjonowania poznawczego, o ktéry bez trudu i bez
istotnego ryzyka niezrozumienia przez pacjenta pytania specjalisty (tak jak np. w
przypadku dyskinez) moze zapyta¢ chorego neurolog podczas rutynowej wizyty.
Zachowana samo$wiadomos$¢ zaburzen poznawczych, w tym zaburzen pamigci moze
przyspieszy¢ wlasciwg diagnoze 1 w przypadku rozpoznania PDD wdrozenie skutecznej
farmakoterapii (Poewe, 2009). W HD z uwagi na brak skutecznych metod
farmakoterapii zaburzen pamigci rozpoznanie takich zaburzen nie przeklada sie w
chwili obecnej na mozliwosci leczenia, a ma znaczenie jedynie dla ewentualnej
rehabilitacji neuropsychologicznej oraz psychoedukacji opiekunéw. Dla przykiladu,
stwierdzenie istotnych zaburzen pamigci w HD, podobnie jak w PD, moze stanowi¢
powdd przejecia nadzoru nad przyjmowaniem lekow przez opiekuna pacjenta.

W literaturze przedmiotu brak jest informacji nt. percepcji zdolnosci
pamigciowych w CD. W badaniu wlasnym stwierdzono, iz w ocenie 0sob bliskich
pamig¢ 0sob z CD jest istotnie lepsza niz pami¢¢ oséb z HD, co jest zgodne z
obiektywnga oceng pamigci. W teScie pamigci osoby z CD uzyskaty wyniki
poréwnywalne do grupy PDndys. Przy tym, oceny pacjentéw 1 osoéb z CD wykazaty
najwyzszg zgodnos¢ sposréd wszystkich grup klinicznych, jak rowniez okazaly si¢ w

najwiekszym stopniu spojne z oceng obiektywna.
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3.4 Poziom samo$wiadomosci dysfunkcji wykonawczych oraz zaburzen emocjonalnych

(ad. Hipoteza 4)

Dane z pi$miennictwa wskazujg na zaburzenia samo$wiadomosci objawow w
zakresie dysfunkcji wykonawczych w HD (Chatterjee 1 in., 2005; Ho, Robbins i Barker,
2006; Hoth 1 in., 2007). Pacjenci z HD przeceniajg swoje umiejetnosci w zakresie
kontroli zachowania, a jesli chodzi o kontrole emocji (to w odniesieniu do ocen
opiekunow) wykazuja tendencje zar6wno do przeceniania, jak 1 niedoceniania stopnia
tej kontroli (Hoth 1 in., 2007). W badaniu Chatterjee 1 in. (2005) pacjenci z HD z
lepszym globalnym stanem funkcji poznawczych oceniali nasilenie apatii i drazliwosci
podobnie jak oceniajace ich osoby bliskie, natomiast w przypadku pacjentow z
glebszymi zaburzeniami funkcji poznawczych obserwowano wigkszy rozdzwick
migdzy ocenami pacjentdw 1 opiekundéw. W badaniu wlasnym stwierdzono w HD, w
poréwnaniu z pacjentami z PD oraz CD, tylko 1 wylacznie tendencje do niedoceniania
deficytow funkcji wykonawczych w HD.

Jak wspomniano w opisie zastosowanej w badaniu wlasnym metody —
Kwestionariusza DEX (por. 2.4.2.3.5), skala ta pozwala na ocen¢ samo$wiadomosci w
zakresie kilku aspektow dysfunkcji wykonawczych. W badaniach wykorzystuje si¢
niekiedy 3 lub 5 opisanych w literaturze czynnikow lub tez wyodrebnia si¢ czynniki na
podstawie danych uzyskanych w konkretnej grupie badanej, jak zrobiono w badaniu Ho
1 in. (2006). W badaniu tym na podstawie danych uzyskanych z kwestionariuszy
wypehianych przez pacjentow oraz opiekundw wykazano trzy czynniki: poznanie,
samoregulacja 1 brak wgladu. Analiza istotnosci tych czynnikow z punktu widzenia
pacjentoOw oraz opiekundow osob z HD wykazala, iz dla opiekunoéw chorych brak wgladu
ma porownywalne znaczenie do deficytow poznawczych, zas pacjenci — mimo zaburzen

wgladu z dysfunkcje wykonawcze- majg czesciowo zachowany krytycyzm wobec tych
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trudnos$ci 1 sposrdd trzech w/w czynniké4w (poznanie, samoregulacja, brak wgladu)
najbardziej sklonni sg deklarowac¢ obecnos$¢ deficytow poznawczych zwigzanych z
zaburzeniami funkcji wykonawczych (Ho, Robbins 1 Barker, 2006). Dane te
potwierdzaja, iz w HD (tak jak podkre§lano rowniez w odniesieniu do ADL) nie mozna
mowi¢ o anozognozji w zakresie dyfunkcji wykonawczych a raczej o obnizonym
krytycyzmie wobec tych zaburzen (na continuum od braku samoswiadomosci objawow
do w peli zachowanej samoswiadomosci objawow).

Jak wskazuja krzyzowe pordwnania ocen pacjentoéw z HD 1 opiekuné6w odnos$nie
funkcjonowania wtasnego 1 drugiej osoby, trudnosci z oceng deficytow w zakresie
kontroli wlasnego zachowania 1 emocji dotycza w HD jedynie wtasnej osoby, nie
wynikajg za§ z zaburzonego osgdu co do adekwatnosci zachowan, gdyz pacjenci
prawidlowo oceniaja osoby bliskie, nie dostrzegaja natomiast ujawnianych przez siebie
deficytow (Ho, Robbins 1 Barker, 2006; Hoth 1 in., 2007). Z uwagi na spojnos¢
dotychczasowych badan w tym zakresie w badaniu wlasnym zrezygnowano z
krzyzowej oceny funkcjonowania osob pacjentéw i opiekundow.

Uzyskane w badaniu wlasnym danym potwierdzaja dane z piSmiennictwa
dotyczace zaburzonej samos$wiadomo$ci objawdéw w  zakresie  dysfunkcji
wykonawczych w HD.

W badaniach pacjentow z PD nie stwierdzono rdéznic w ocenach pacjentow i
opiekunow odnosnie dobrostanu emocjonalnego (Fleming i in., 2005). Analogicznie,
nie zaobserwowano roznic w zakresie ocen dysfunkcji wykonawczych (m.in. na
podstawie Kwestionariusza DEX, zastosowanego w badaniu wlasnym) przez pacjentow
1 opiekundow u 0sob z relatywnie krotkim czasem choroby (5,4+2,6), w zestawieniu z
grupg kontrolng dobrang pod katem wieku, czasu edukacji oraz przedchorobowej

sprawnos$ci intelektualnej (Mathias, 2003). Pacjenci z PD podobnie do opiekunow
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oceniajg nasilenie apatii (Robert 1 in., 2002). Pacjenci z PDD wykazuja mniejsze
nasilenie zaburzen samoswiadomo$ci objawdw niz osoby z choroba Alzheimera,
aczkolwiek wykazuja ograniczony wglad we wlasne deficyty (Starkstein 1 in., 1996).

W badaniu wlasnym stwierdzono, iz pacjenci z PDdys oceniaja wyzej nasilenie
dysfunkcji wykonawczych niz osoby z PDndys, natomiast takich roznic nie
zaobserwowano dla obu grup w ocenach opiekunow. Wzorzec wynikéw DEX w ocenie
pacjentow jest bardziej spojny z wynikami obiektywnej oceny kontroli poznawczej (w
wiekszosci miar kontroli poznawczej pacjenci z PDdys osiggali gorsze od wynikow
0sob z PDndys). Z uwagi na wigksza spdjnos¢ ocen pacjentdOw niz ocen opiekunow z
danymi uzyskanymi w badaniu neuropsychologicznym, wydaje si¢, iz pacjenci z
zaawansowang chorobg Parkinsona nie tylko majg zachowany wglad w wystepujace u
nich dysfunkcje wykonawcze, ale niekiedy moga wykazywac si¢ bardziej adekwatng
oceng nasilenia dysfunkcji wykonawczych niz ich bliscy. Wyniki badan wilasnych sg
spojne z danymi dotyczacymi zachowanego wgladu w deficyty funkcji wykonawczych
na wczesnym etapie choroby Parkinsona. Jesli chodzi o zaawansowang chorobe
Parkinsona to w badaniu wlasnym grupe PDdys stanowity osoby ze $rednim wynikiem
MMSE=26,24 (+2,01), zas w badaniu Starksteina 1 in. (1996) osoby z wynikiem 20,3
(£6,5). Ponadto w badaniu Starksteina 1 in. (1996) $redni wiek oséb z PDD wynosit
71,0 (£8,5), za§ w badaniu wlasnym 65,68 (+£10,03). Mimo poréwnywalnej sprawnosci
ruchowej (UPDRS III w badaniu Starksteina 22,9+9,8; UPDRS III w badaniu wtasnym
22,04+9,14), pacjenci w badaniu wlasnym przyjmowali znacznie wyzszg dzienng dawke
lewodopy 1022 mg+392,40 (w badaniu Starksteina 519+410). Poziom funkcjonowania
poznawczego osob z PDdys w badaniu wlasnym byt znacznie lepszy niz w badaniu

Starksteina 1 in. (1996) wydaje si¢ wigc, iz w chorobie Parkinsona ograniczony wglad w
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deficyty funkcji wykonawczych moze by¢ zwigzany z nizszym globalnym poziomem
funkcjonowania poznawczego. Zagadnienie to zostanie omoéwione w pkcie 4.5.

Brak jest danych w piSmiennictwie nt. zwigzku zaburzonej percepcji emocji
wyrazanych przez inne osoby z zaburzong samoswiadomos$cia objawoéw u chorych.
Wydaje si¢ natomiast, iz mogaca wystepowaé¢ u chorego blgdna ocena emocji
ujawnianych przez inne osoby w odpowiedzi na jego zachowanie moze powodowac
brak $wiadomosci nieadekwatnosci wilasnego zachowania. Z powodu zaburzen
percepcji emocji pacjent nie zdaje sobie sprawy z tego, iz jego zachowanie jest
denerwujace dla otoczenia. Percepcja reakcji innych os6b na zachowanie jednostki jest
natomiast dla niej jednym z kryteridw oceny adekwatnosci wlasnego zachowania. W
licznych badaniach potwierdzono wybiorcze zaburzenia percepcji emocji u oséb z HD
(tzn. dla przykladu pacjenci blednie nazywali emocje wyrazane w twarzach
pokazywanych im na zdjeciach), szczegdlnie za$ emocji obrzydzenia (Sprengelmeyer 1
in., 1996; Sprengelmeyer 1 in., 1997; Wang 1 in., 2003). W HD stwierdzono rowniez
zaburzenia percepcji ztosci wyrazanej poprzez jezyk ciata (de Gelder 1 in., 2008). Nie
jest wykluczone, 1z trudnosci z adekwatng oceng wilasnych zachowan moga mie¢ u
podloza nieadekwatne odczytywanie reakcji innych osob (zlosci, obrzydzenia) na
wiasne zachowanie. Watek ten nie byt podjety w badaniu wlasnym, aczkolwiek wydaje
si¢ bardzo istotny z perspektywy psychoedukacji opiekundéw 1 z powodu implikacji

praktycznych wymaga dalszych badan.
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3.5 Czynniki zwiazane z zaburzona samoswiadomos$cia objawow u

chorych z HD i PD z dyskinezami

3.5.1 Zaburzenia kontroli poznawczej (ad. Hipoteza 5)

Dotychczasowe badania pacjentow z HD dotyczace zwigzku migdzy
zaburzeniami samo$wiadomos$ci objawdw oraz zaburzeniami kontroli poznawczej nie
potwierdzity istotnos$ci tego zwigzku (Snowden 1 in., 1998; Hoth 1 in., 2007). W obu
tych badaniach miarg kontroli poznawczej byl test Stroopa. W badaniu wiasnym
rowniez zastosowano probe interferencji poznawczej Stroopa, natomiast w analizie
uwzgledniono wyniki nie wykorzystywane w dotychczasowych badaniach. W badaniu
Snowden 1 in. (1998) wykorzystano w analizie korelacji czas wykonania proby
interferencji oraz liczbe bledow w probie interferencji, za§ w badaniu Hoth 1 in. (2007)
liczbe poprawnych odpowiedzi. W badaniu wlasnym wykazano pozytywny zwigzek
miary niespojnosci ocen pacjentéw 1 opiekunow dotyczacych ADL ze stosunkiem
btedéw nieskorygowanych do liczby reakcji w probie interferencji. Wynik ten swiadczy
o tym, iz mniej adekwatnym ocenom pacjentow z HD dotyczacym ADL (bez wzgledu
na to, czy niedoceniajg oni nasilenia objawOw czy tez je przeceniajg) towarzysza
bardziej nasilone zaburzenia kontroli poznawczej.

Z uwagi na fakt, iz w badaniach z piSmiennictwa wykorzystano inne miary
kontroli poznawczej z testu Stroopa niz opisane w niniejszej pracy, nie mozna uznac
danych z badan witasnych (w ktorych zaobserowano zwigzek zaburzen kontroli
poznawczej z zaburzeniami samoswiadomosci objawdw) za sprzeczne z doniesieniami
z literatury (przemawiajacymi przeciwko takiej zaleznosci, zwlaszcza zwazywszy na
fakt, iz w przeprowadzonej dla potrzeb tej pracy analizie uwzgledniono rowniez
wskazniki wykorzystywane w pracach z piSmiennictwa (Snowden i in., 1998; Hoth 1 in.,

2007), ktore jednak nie pozwolity potwierdzi¢ istotnych statystycznie zalezno$ci 1
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zreygnowano w zwigzku z tym ich prezentacji). Uzyskane dane przemawiaja za
koniecznoscig poszukiwania bardziej precyzyjnych wskaznikdéw kontroli poznawczej w
ramach testow powszechnie stosowanych w diagnostyce neuropsychologiczne;.
Zasadne wydaje si¢ rowniez uwzglednienie oproécz oceny kontroli poznawczej oceny
spostrzegawczosci pacjentow 1 ich zdolnosci wnioskowania. W badaniu Deckela 1
Morrisona (1996) pacjenci z wysokimi wskaznikami anozognozji uzyskali nizsze
wyniki w teScie Braki w obrazkach z WAIS-R niz grupa z niskimi wskaZznikami
anozognozji, nie stwierdzono natomiast réznic mig¢dzygrupowych w tescie Symbole
Cyfr uwzgledniajacym w wigkszym stopniu czynnik czasu i koordynacji wzrokowo-
ruchowej 1 nie wymagajacym wnioskowania, odwotywania si¢ do posiadanej wiedzy.
By¢ moze trudnosci pacjentdéw w zakresie adekwatnej oceny wlasnego zachowania nie
wynikaja jedynie z zaburzen kontroli poznawczej, ale rowniez z bardziej ogdlnych
trudnos$ci z wnioskowaniem 1 formutowaniem sadow (judgement). Tej hipotezie przecza
jednak dane o zachowanej umiejetnosci oceny zachowania innych osob przez pacjentow
z HD (Ho, Robbins 1 Barker, 2006; Hoth i in., 2007).

Ponadto w badaniu wlasnym stwierdzono, iz u pacjentow z PDdys nieadekwatna
ocena objawow w sferze ruchowej roéwniez wigze si¢ z zaburzeniami kontroli
poznawczej. Istotny okazat si¢ przy tym ten sam wskaznik kontroli poznawczej z testu
Stroopa, ktory wykazat istotnos¢ w HD w odniesieniu do ADL. W pismiennictwie nie
znaleziono prac dotyczacych samo$wiadomosci objawdéw w PD uwzgledniajacych
czynnik kontroli poznawcze;.

Wydaje sig, iz zaburzenia kontroli poznawczej sprzyjaja nieadekwatnej percepcji
objawow przez pacjentow, zarowno w HD jak 1 w PD. W sytuacji, gdy pacjent nie jest

w stanie na biezagco monitorowal swojego zachowania 1 zauwaza¢ popehlianych
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bteddéw, oczywiste jest, iz — pytany pozniej o te bledy/ trudnosci - bedzie negowat ich

wystepowanie.

3.5.2 Zaburzenia pamieci (ad. Hipoteza 6)

Dane z piSmiennictwa dotyczace zwigzku zaburzenh pamigci z zaburzong
samoswiadomos$ciag objawow w HD s3 sprzeczne. Deckel 1 Morrison (1996) nie
wykazali r6znic w zakresie pamigci (zarowno wzrokowej jak i1 stownej, bezposredniej
ani odroczonej) miedzy osobami z HD z wysokim 1 niskim wskaznikiem anozognozji.
W badaniu Snowden 1 in. (1998) stwierdzono, iz wigkszej swiadomosci konsekwencji
zaburzen ruchowych towarzyszy slabszy poziom pamigci przestrzennej (zar6wno
bezposredniej jak 1 odroczonej), swiadomos$¢ ta nie wykazata natomiast zwigzku z
pamigcig stowng materiatu  zorganizowanego. W badaniu tym wskaznikiem
swiadomosci byta jednak tylko 1 wylacznie ocena pacjenta, nie za§ rozbiezno$¢ ocen
pacjent-opiekun. W badaniu Hoth 1 in. (2007) stwierdzono zwiazek zaburzen pamigci
(mierzonych podskalg pamigci z Mattis Dementia Rating Scale- DRS) z nieadekwatng
oceng wilasnego funkcjonowania (obliczong na podstawie rozbieznos$ci ocen pacjenta i
opiekuna).

Uzyskane w badaniu wlasnym wyniki, sg spojne z danymi opisanymi przez
Snowden 1 in. (1998). Stwierdzono bowiem, iz lepsze wskazniki pamigci odroczonej z
AVLT sa zwigzane z wigkszg niespdjnoscig ocen pacjent-opiekun w zakresie dysfunkcji
wykonawczych oraz niedocenianiem przez chorych objawoéw w tej sferze. Wyniki te sg
bardzo zastanawiajace, gdyz w badaniu Snowden 1 in. (1998) oraz w badaniu wlasnym
zastosowano dokladniejsza miar¢ oceny pamigci niz w badaniu Hoth i . (2007).
Ponadto w badaniu Snowden 1 in. (1998) stwierdzono podobng tendencj¢ dla pamigci

przestrzennej, do zaobserwowanej w badaniu wtasnym dla pamigci stownej. Z uwagi na
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zbiorczy charakter wskaznika zastosowanego w badaniu Hoth i in. (2007), obejmuje on
bowiem zar6wno oceng¢ orientacji jak 1 ocen¢ pamigci (W znaczgce] mierze bazuje
jednak na wskaznikach rozpoznania, nie za$§ odroczonego przypominania), wydaje sie,
1z jest on mniej doktadnym wskaznikiem pamigci odroczone;.

Fakt, iz lepiej zachowana zdolno$¢ trwalego zapamigtywanie jest zwigzana z
wiekszg nieadekwatnos$cig oceny dysfunkcji wykonawczych przez chorych z HD oraz
stabszym dostrzeganiem konsekwencji zaburzen ruchowych w ADL, lub tez nie ma ona
znaczenia dla samoswiadomosci objawdéw (Deckel 1 Morrison, 1996) wydaje si¢ dos¢
zaskakujacy. Taka prawidlowos$¢ pozwala przypuszczaé, iz pacjenci wykazuja si¢
nieadekwatng oceng wilasnych zaburzen z innych przyczyn- nie moga ich dostrzec z
powodu deficytu kontroli poznawczej (por. 4.5.1), czucia- w odniesieniu do ruchdéw
mimowolnych (por. 4.5.3), badz tez mechanizmoéw obronnych (por. 4.5.4).

W badaniu wlasnym nie wykazano zwigzkow miedzy zaburzeniami pamigci a
zaburzong samos$wiadomos$cig objawéw w PD. W piSmiennictwie znaleziono jedno
badanie w ktorym wskaznik nieswiadomosci pacjentéw z PD (na podstawie Patient
Competency Rating Scale) byt zwigzany ze wskaznikiem pamigci ze skali DRS (Seltzer
1 in., 2001). Bioragc pod uwage rozbiezno$¢ wynikéw uzyskanych w badaniach
pacjentow z HD, miedzy badaniami z zastosowaniem zbiorczej miary pamigci z DRS
oraz klasycznych 1 precyzyjnych miar pamigci, doniesienia te nalezy uzna¢ za wstepne 1

wymagajace dalszej weryfikacji empiryczne;.

3.5.3 Zaburzenia czucia ulozenia konczyn i palcéw (ad. Hipoteza 7 i )

W  piSmiennictwie dotyczacym samoswiadomos$ci ruchow / dyskinez
plasawiczych dominowaty dotychczas trzy gléwne hipotezy wyjasniajace niepelny

wglad w ich wystepowanie oraz nasilenie w HD oraz w PD. W HD odwotywano si¢
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glownie do zaburzen kontroli poznawczej, mechanizmoéw fizjopatologicznych
(zaburzen czucia) oraz wyjasnien psychodynamicznych (Snowden i in., 1998; Vitale i
in., 2001). Te dwie ostatnie hipotezy nie byly jednak dotychczas weryfikowane
empirycznie, probe ich weryfikacji podjeto dopiero w omawianym w tej pracy badaniu
wilasnym.

Za wyjasnieniem nieswiadomosci ruchow plasawiczych poprzez zaburzenia
czucia przemawiaja: 1) zaburzenia kontroli ruchowej zwigzane z deficytem
proprioceptywnym wystepujace juz u bezobjawowych nosicieli genu HD (Smith,
Brandt 1 Shadmehr, 2000), 2)zmienione odczucie wydatkowanego wysitku w HD
(Lafargue 1 Sirigu, 2002), 3)zaburzenia przetwarzania informacji kinestetycznych w HD
stwierdzane w badaniach neurofizjologicznych i1 eksperymentalnych (Seiss 1 in., 2003;
Schwarz 1 in., 2001), 4) nieswiadomo$¢ ruchow plasawiczych w plasawicy o innej
etiologii (Shenker 1 in., 2004) oraz 5) nieSwiadomos$¢ dyskinez plasawiczych
wywolanych dlugotrwatym stosowaniem neuroleptykow w schizofrenii (Caracci 1 in.,
1990) (por. Sitek, Stawek 1 Wieczorek, 2008).

W badaniu wlasnym zastosowano dwie metody oceny zaburzen czucia. Pierwsza
metoda oceniata czucie polozenia konczyn gérnych, druga zas-czucie utozenia palcow
reki. Z uwagi na konieczno$¢ wyeliminowania wplywu zaburzen ruchowych na
wykonanie drugiej proby, w probie tej pordwnywano wykonanie zadan czuciowo-
ruchowego przez pacjenta bez kontroli wzroku do poziomu wykonania tych samych
zadan z kontrolg wzroku. Wyniki pierwszej proby nie mogly zosta¢ zastosowane do
weryfikacji hipotezy badawczej z uwagi na stwierdzony w tej probie efekt sufitu we
wszystkich grupach klinicznych. W probie drugiej zgodnie z oczekiwaniami
stwierdzono w HD wigkszg zalezno$¢ od kontroli wzroku przy wykonywaniu ruchow

precyzyjnych niz w pozostatych grupach klinicznych (por. Tabela XVII). Analiza
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zwigzku miedzy zaleznoscia od kontroli wzroku a samoswiadomos$cia objawow
ruchowych oraz ruchéw plagsawiczych w szczegdlnosci nie ujawnita istotnych
zaleznosci. Z uwagi na liczne dane z piSmiennictwa nt. zaburzen przetwarzania
informacji czuciowych w HD oraz potwierdzenie tych zaburzen czucia w badaniu
wilasnym, wydaje si¢, iz brak zaobserwowanego zwigzku moze wigza¢ si¢ z waskim
zakresem wynikow (min. -2, max. 5). Zastosowane w badaniu wlasnym proby mogty
by¢ zbyt fatwe dla czesci pacjentow, skad moze wynika¢ waski zakres wynikow.
Wydaje si¢, iz wplyw zaburzen czucia na percepcje ruchow plasawiczych wymaga
dalszych badan empirycznych, z wykorzystaniem dokladniejszych 1 bardziej
zobiektywizowanych metod pomiaru z zakresu neurofizjologii.

Vitale 1 in. (2001) sugeruja, iz w PD nadmiar stymulacji dopaminergicznej,
wywolujacy dyskinezy, moze réwniez wplywacé na §wiadomos¢ ruchéw mimowolnych
poprzez stymulacje szlakow mezokortykolimbicznych. Wyjasnienie to ma jak dotad

status hipotezy.

3.5.4 Predyspozycje osobowosciowe (ad. Hipoteza 9)

W pi$miennictwie niejednokrotnie pojawiaty si¢ wzmianki o postulowanym
zwigzku miedzy zaburzong samoswiadomos$ciag objawow w HD a czynnikami natury
psychodynamicznej-mechanizmami  obronnymi  osobowosci, np. zaprzeczania
(Snowden 1 in., 1998; Vitale 1 in., 2001; Hoth 1 in., 2007). Hipotezy te nie byly jednak
dotychczas przedmiotem badan empirycznych.

Z racji genetycznych uwarunkowan HD oraz autosomalnie dominujgcego
sposobu dziedziczenia wigkszo$¢ os6b z HD zanim sama zachoruje ma mozliwos¢
obserwacji choroby u jednej, a niekiedy nawet kilku osob z najblizszej rodziny.

Najczgsciej oczywiscie osobg obserwowang jest jedno z rodzicow, a wigc jedna z
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dwoéch najwazniejszych osdb znaczacych (osoby znaczace to takie, ktore wywieraja
istotny wptyw na rozwdj osobowosci dziecka 1 mogg poprzez mechanizm modelowania
- wg teorii spolecznego uczenia si¢ - wplywac na sposob zachowania dziecka, w tym na
jego reakcje na sytuacje trudne; rodzice; natomiast zgodnie z mys$la psychoanalityczng
stanowig pierwsze uwewngtrzniane przez dziecko obiekty 1 majg wielki wptyw na jego
postrzeganie rzeczywistosci oraz samego siebie). Z uwagi na fakt, iz poczatki HD u
rodzica moga wystapi¢ w okresie wczesnej dorostosci, istnieje znaczace
prawdopodobienstwo, iz czes¢ dzieci osob z HD bedzie miata mozliwo$¢ obserwowania
choroby, a niekiedy $mierci rodzicow przed osiggnigciem wieku dorostego. Mozliwos¢
obserwacji objawdéw 1 przebiegu choroby takiej jak HD moze prowadzi¢ do dwoéch
skrajnie odmiennych reakcji na rézne potencjalne odchylenia od normy obserwowane
we wlasnym funkcjonowaniu. Pierwsza z nich jest obsesyjna koncentracja na
wybranych aspektach wlasnego funkcjonowania (ktére sa zaburzone w HD 1 byty
zaburzone u rodzica), ktérg mozna spotka¢ u bezobjawowych nosicieli mutacji w
obrebie IT 15, ktorzy mimo braku objawow HD w ocenie klinicznej 1 w ocenie
otoczenia moga nadinterpretowa¢ wystepujace u siebie drobne trudnosci (np. z
koncentracjg uwagi), uznajac je za objaw swiadczacy o poczatkach HD. Trudnosci takie
potencjalnie moga wynika¢ z fizjologicznego procesu starzenia, przemeczenia lub tez
depresji (szczego6lnie po otrzymaniu pozytywnego wyniku badania genetycznego w
kierunku HD), ale u bezobjawowych nosicieli mutacji s3 one automatycznie wigzane z
obrazem klinicznym HD. W przypadku 0s6b chorych taki wzorzec reakcji wigze si¢ z
przypisywaniem wszystkich dolegliwosci somatycznych rozpoznaniu HD. W
piSmiennictwie nie znaleziono danych nt. czestosci réznych sposoboéw interpretowania
objawow przez osoby z HD, ale z wlasnej praktyki klinicznej wynika, iz opisany

powyzej model reagowania jest charakterystyczny dla 0sob bezobjawowych z mutacja
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w IT 15 oraz oséb zagrozonych HD (ktére nie zdecydowaty si¢ na wykonanie badania
genetycznego mimo wiedzy nt. rodzinnego obcigzenia ta chorobg), natomiast
niezmiernie rzadko wystepuje on u osoéb z potwierdzonymi w badaniu klinicznym
objawami choroby. Drugg skrajnie r6zng reakcja na potencjalne objawy HD, jest
reakcja wystepujaca z kolei wzglednie czesto u oséb z potwierdzonymi w badaniu
klinicznym objawami choroby, a mianowicie zaprzeczanie obecnosci objawow lub tez
minimalizowanie ich znaczenia. Pacjenci mogg np. twierdzi¢, iz nie wystgpuja u nich
ruchy plasawicze lub tez twierdzi¢, iz s3 w stanie catkowicie jej kontrolowac¢ dzigki
silnej woli (w praktyce mozliwa jest tylko przejsciowa oraz niepetna redukcja ruchow
plasawiczych przy catkowitym zaangazowaniu uwagi dowolnej pacjenta, nie jest jednak
mozliwe trwale 1 w peini skuteczne opanowanie ruchow plasawiczych dzigki §wiadome;j
kontroli). Doswiadczenie problemu jakim jest HD w rodzinie, szczegolnie w okresie
ksztattowania si¢ osobowosci moze prowadzi¢ do uksztattowania si¢ mato
adaptacyjnych strategii radzenia sobie ze stresem. Z jednej strony, w konfrontacji z
wystepujacymi u siebie objawami osoba, ktora miata mozliwo$¢ bezposredniej
obserwacji bliskiej osoby chorej (czgsto az do momentu jej $mierci), moze miec
szczegdlnie silng potrzebg zaprzeczania wystepujagcym u niej objawom oraz
minimalizowania ich nasilenia. Z drugiej strony, obserwacja nieadaptacyjnych strategii
radzenia sobie ujawnianych przez chorego rodzica moze rdéwniez modelowal
stosowanie analogicznych strategii radzenia sobie (tj. zaprzeczania) przez dziecko w
roznych sytuacjach zyciowych. W momencie wystgpienia u dorostego dziecka
pierwszych objawoéw HD moze ono rowniez stosowac analogiczne strategie radzenia do
obserwanych kiedy$ u rodzica.

W badaniu wlasnym podjeto probe oceny przedchorobowych strategii radzenia

sobie, ktore wydaja si¢ by¢ najblizsze zaprzeczaniu. Z uwagi na fakt, iz w HD pacjenci
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maja zaburzenia wgladu we wilasne funkcjonowanie emocjonalne (Chatterjee 1 in.,
2005; Ho, Robbins i1 Barker, 2006, Hoth 1 in., 2007) niemozliwe bylo wykorzystanie
ocen pacjentow. Jednoczesnie, ocena aktualnych strategii radzenia sobie ze stresem nie
bytaby celowa, gdyz moglyby one by¢ zwigzane z przezywang aktualnie sytuacja
choroby. Wreszcie, operacjonalizacja zaprzeczania w uj¢ciu psychodynamicznym w
badaniu kwestionariuszowym, opracowanym dla oceny przez osobe druga, wydawata
si¢ niemozliwa z metodologicznego punktu widzenia. Dlatego wigc, w badaniu
odwotlano si¢ do oceny przedchorobowych strategii radzenia sobie w sytuacjach
trudnych, uznawszy i1z dystansowanie si¢ oraz unikanie sg sposrod mozliwych do
operacjonalizacji konstruktow psychologicznych (ktére mozna bada¢ odwotujac si¢ do
retrospektywnych 1 kwestionariuszowych ocen oséb drugich) najblizsze mechanizmowi
obronnemu zaprzeczania.

W HD stwierdzono, iz zarowno unikanie jak i dystansowanie si¢ w sytuacjach
trudnych sprzyjaja niedocenianiu deficytow w zakresie funkcji wykonawczych.
Tendencji do unikania towarzyszy rOwniez mniej adekwatna ocena sprawnosci pamigci.
Nie stwierdzono natomiast podobnych zaleznos$ci dla oceny objawow ruchowych oraz
ADL. Badanie wlasne stanowi, wg mojej wiedzy, pierwsze empiryczne potwierdzenie
zwigzku czynnikOw psychodynamicznych z zaburzong samoswiadomosca objawow w
HD.

W badaniu wlasnym stwierdzono rowniez, iz w PDdys dystansowanie wigze si¢
z mniej adekwatng oceng ADL przez pacjentow. Wyniki najnowszych badan nt. stylow
radzenia sobie pacjentow z PD (Montel 1 Bungener, 2008) swiadczg o tym, iz chorzy w
PD bez otgpienia stosuja roznorodne strategie radzenia sobie (zarOwno zorientowane na
problem jak i zorientowane na emocje). Z uwagi na fakt, iz PD nie jest chorobg

dziedziczng, tak jak HD, nie mozna w tym przypadku szuka¢ przedchorobowych
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powodow stosowania unikowych strategii radzenia sobie w zwiagzku z lekiem przed
chorobg. W dalszych badaniach warto byloby natomiast przeanalizowa¢ zwigzek
stygmatyzacji (m.in. zwigzanej z dyskinezami plagsawiczymi) z aktualnie stosowanymi

stylami radzenia sobie w PD, z uwzglednieniem oceny nastroju.

3.5.5 Depresja (ad. Hipoteza 10)

Jednym z elementow triady depresyjnej wg Becka jest negatywna samoocena. W
przypadku do$wiadczania réznego rodzaju trudnosci w zyciu codziennym osoby z
depresja sa sktonne nadmiernie krytycznie ocenia¢ swoje funkcjonowanie. Tak wiec,
mozna by oczekiwaé, iz rowniez w schorzeniach neurodegeneracyjnych
przebiegajacych z depresja obnizenie nastroju bedzie wigzalo si¢ z przecenianiem
nasilenia objawow. W badaniach osob z HD stwierdzono, iz depresja wigze si¢ z
tendencja do obserwowania u siebie wigkszego nasilenia objawdw przez pacjenta (Ho,
Robbins 1 Barker, 2006; Hoth i in., 2007). Badania te nie potwierdzaja natomiast
zwigzku przeceniania nasilenia objawow z depresja. Wyniki ich mozna zinterpretowac
dwojako, pacjenci z depresja moga rzeczywiscie doswiadcza¢ wigkszego nasilenia
trudnosci w roznych sferach funkcjonowania lub tez pacjenci z depresja moga
wyolbrzymia¢ wystepujace u nich deficyty. Wykorzystane w badaniu wiasnym miary
niespojnosci ocen pacjentdw 1 opiekunéw zdaja si¢ lepiej odpowiada¢ na to pytanie.
Nasilenie depresji (w ocenie badajacego na podstawie wywiadu) okazato si¢ zwigzane z
tendencja do przeceniania nasilenia objawdéw w ramach ADL. Jednoczes$nie nasilenie
depresji (w ocenie subiektywnej pacjenta) bylo zwigzane z tendencjg do przeceniania
zaburzen pamigci.

W badaniach pacjentéw z PD cytowanych w piSmiennictwie nie analizowano

bezposrednio zwigzku depresji z tendencja do przeceniania nasilenia objawoéw. Fleming
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1 . (2005) stwierdzili, 1z oceny pacjentbw z mniejszym nasileniem objawow
depresyjnych oraz oceny opiekundow wykazuja nieco wigksza zbiezno$¢ niz oceny
opiekunow oraz pacjentow w przypadku wiekszego nasilenia objawow, aczkolwiek
roznice nie byly istotne statystycznie. W badaniu Martinez-Martina i1 in. (2003)
wykazano, iz pacjenci z depresja osiagaja nie tylko wyzsze wyniki w czesci II UPDRS,
oparte] na wywiadzie, niz pacjenci bez depresji, ale analogiczne r6znice wystepuja
rowniez w cz. III skali opartej na obiektywnym badaniu neurologicznym, co swiadczy o
rzeczywistym gorszym stanie funkcjonalnym osob z depresja. Martinez-Martin 1 in.
(2004) stwierdzili rowniez, iz u pacjentdw z depresja obserwuje si¢ mniejszg zgodnosé
migdzy ocenami pacjentdow 1 opiekundw co do poziomu funkcjonowania tych
pierwszych. W badaniu wlasnym stwierdzono zwigzek niespdjnosci ocen pacjentow i
opiekunow z PDdys dotyczacych objawow ruchowych z nasileniem depresji
(ocenionym na podstawie wywiadu 1 obserwacji - MADRS). Wydaje si¢ wiec, iz
depresja moze negatywnie wptywacé na ocen¢ wilasnej sprawnosci w PDdys, ale wpltyw
ten nie powinien by¢ nadinterpretowany, gdyz osoby z depresja mogg rodwniez w ocenie

obiektywnej funkcjonowac na gorszym poziomie niz osoby bez depresji.

3.5.6 Globalne nasilenie zaburzen funkcji poznawczych (ad. Hipoteza 11)

W  przypadku schorzen neurodegeneracyjnych ocena samoswiadomosci
objawow u chorego jest szczegdlnie trudna, gdyz zaburzenia poznawcze moga
utrudnia¢ nie tylko adekwatng percepcje wystepujacych u danej osoby objawow, ale
rowniez uniemozliwia¢ rozumienie pytan kwestionariuszowych, czynigc ocen¢ mato
trafhng. W podrozdziale 1.1.5 omoéwiono zwigzane z tym problemy metodologiczne. Z
uwagi na te trudnosci metodologiczne w badaniu wlasnym zdecydowano si¢ na

przeprowadzenie badan w bezposrednim kontakcie z pacjentem, co umozliwialo — w
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razie- potrzeby czytanie pacjentom pytan kwestionariuszowych, przy kontroli ingerencji
osoby bliskiej, ktora w trakcie badania nie miala mozliwosci rozmowy z pacjentem
(przebywata poza gabinetem wypeiniajac kwestionariusze dla opiekuna, lub tez po
wypetnieniu przeznaczonych dla niej kwestionariuszy siedzialta w gabinecie poza
zasiggiem wzroku pacjenta). We wczesniejszych badaniach kwestionariusze dla
pacjentow 1 opiekunow czgsto rozsytano poczta (Ho, Robbins 1 Barker, 2006; Hoth i in.,
2007). Taki sposéb przeprowadzania badania uniemozliwia efektywng kontrole
samodzielnego wypehiania kwestionariuszy przez pacjentOw oraz ich opiekundéw, bez
uwzgledniania ocen drugiej osoby jako punktu odniesienia.

W badaniu Chatterjee 1 in. (2005) stwierdzono, iz oceny nasilenia apatii i
drazliwosci u pacjentow dokonywane przez chorych i1 opiekunow sg bardziej spdjne u
0s6b z wyzszym ogo6lnym poziomem funkcjonowania poznawczego w badaniu
przesiewowym (zmodyfikowang skala MMSE). W badaniu Deckela 1 Morrisona (1996)
grupa chorych z HD z nizszym wskaznikiem anozognozji osiggne¢ta nieznacznie wyzsze
wyniki w podskali wykonaniowej WAIS-R niz grupa z wyzszym wskaznikiem
anozognozji. Wyniki te nawet, gdyby osiggnely prog istotnosci statystycznej, nie moga
w zadnym razie $wiadczy¢ o lepiej zachowanym funkcjonowaniu poznawczym tej
pierwszej grupy. Po pierwsze, WAIS-R nie jest dobrym zbiorczym wskaznikiem
funkcjonowania poznawczego nawet w populacji os6b zdrowych 1 nie stanowi jako
catlos¢ narzedzia oceny neuropsychologicznej (por. Ardila, 2009). Po drugie,
wnioskowanie o komponencie poznawczej w ramach czgsci wykonaniowej skali w HD
jest niemozliwe z uwagi na brak informacji nt. zrownowazenia obu podgrup pod
wzgledem sprawnos$ci ruchowej oraz nasilenia ruchow plasawiczych. Dane uzyskane
przez Hoth 1 in. (2007) sa spdjne z wynikami badan witasnych. Hoth 1 in (2007) nie

zaobserwowali zwigzku miedzy wynikiem DRS a miarami niespjnosci ocen pacjentow
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oraz opiekunoéw (aczkolwiek surowe miary ocen opiekunow byly zwigzane z wynikiem
ogolnym DRS). W badaniu wlasnym réwniez nie zaobserwowano zwigzku mie¢dzy
nasileniem zaburzen samos$wiadomosci objawow a wynikiem MMSE. Wydaje sie, iz
ogolne nasilenie zaburzen poznawczych w HD nie jest zwigzane z zaburzeniami
samos$wiadomosci objawow. Brak takiej zaleznoSci moze jednak wigzaé si¢ si¢ z
doborem badanej grupy (MMSE>20 punktow), jednak uwzgledniajac analogiczne
kryterium doboru jak w grupie os6b z PDdys, mozna stwierdzi¢, iz zwigzek globalnego
nasilenia otepienia w HD z zaburzeniami samo$wiadomosci objawow- zakladajac, 1z
takowy istnieje- jest mniej wyrazny niz w PDdys.

W PD stwierdzono, iz nasilenie otgpienia wigze si¢ z mniejszym krytycyzmem
wobec wlasnego poziomu funkcjonowania (Seltzer 1 in., 2001). Wigkszos$¢ danych z
piSmiennictwa przemawia zasadniczo za wnioskiem, 1z w PD zaburzenia
samoswiadomosci objawOw nie wystepuja u chorych bez otepienia (Brown 1 in., 1989;
Louis 1 in., 1996, McRae 1 in., 2002; Fleming 1 in., 2005; Martinez-Martin 1 in., 2003;
Leritz 1 in., 2004). Dane te nie pozwalaja jednak wykluczy¢, iz u czgsci chorych z PDD
wglad we wlasne zaburzenia moze by¢ zachowany odno$nie niektorych, a moze nawet
wszystkich aspektow funkcjonowania. Wnioskowanie na ten temat utrudnia fakt, iz
dopiero niedawno opublikowano jednolite kryteria rozpoznawania PDD (Emre 1 in.,
2007). W grupie pacjentow opisanych przez Vitale i in. (2001) byli chorzy z wynikiem
>23 pkt. w skali MMSE, tak wiec czg$¢ z nich mogla spelnia¢ obecne kryteria
rozpoznania PDD. Tylko u 4 sposrod 13 chorych autorzy stwierdzili petng swiadomos¢
dyskinez plasawiczych. W badaniu wiasnym stwierdzono, iz nizszemu poziomowi stanu
poznawczego w ocenie przesiewowe] (MMSE) odpowiada wigksza niespojnos¢ w
ocenach ADL migdzy pacjentem a opiekunem. Nie zaobserwowano natomiast zwigzku

miedzy globalnym stanem funkcjonowania poznawczego a oceng nasilenia objawow



191

ruchowych, a w szczegolnosci dyskinez plasawiczych. Tak wigc, wieksze nasilenie
zaburzen poznawczych w PD moze by¢ zwigzane z trudno$ciami z oceng
funkcjonowania w ADL, natomiast dane z pi$miennictwa ani badania wtasnego nie
potwierdzajg zwigzku migdzy stanem funkcjonowania poznawczego w PD a
samoswiadomos$cig dyskinez plasawiczych oraz innych objawow ruchowych. W
kolejnych badaniach warto rozwazy¢ zastosowanie skal bardziej czutych na stan
funkcjonowania poznawczego w PD, takich jak DRS, czy tez ewentualnie skal
specyficznych dla PD, jak np. Parkinson’s Disease neuropsychometric dementia scale —
PANDA (Kalbe 1 in., 2008). Z uwagi na mozliwos¢ poréwnan samoswiadomosci
objawow w roznych chorobach ukladu nigrostriatalnego, zastosowanie w tym
przypadku skal takich jak PANDA, przystosowanych do oceny jednej jednostki

chorobowej wydaje si¢ niewlasciwe.

3.5.7 Czas trwania choroby (ad. Hipoteza 12)

W badaniu Vitale 1 in. (2001) stwierdzono zalezno$¢ miedzy mniejsza
samoswiadomos$cig ruchow plasawiczych oraz dluzszym czasem trwania choroby w
HD. Zwiazku takiego nie zaobserwowano w badaniu Hoth i in. (2007) dla globalne;j
miary nieSwiadomos$ci zaburzen (w sferze ADL, kontroli emocji oraz kontroli
zachowania). W badaniu wlasnym stwierdzono, iz dluzszy czas choroby w HD wigze
si¢ z mniej adekwatng oceng zaburzen pamigci oraz dysfunkcji wykonawczych. Wydaje
si¢ wigc, 1z dluzszy czas trwania choroby moze sprzyja¢ mniejszej samoswiadomosci
objawow w réznych sferach funkcjonowania, co jednak wymaga potwierdzenia w
dalszych badaniach, z uwagi na niespojno$¢ dotychczas opisywanych danych na ten

temat.
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W badaniach pacjentow z PD o zwigzku gorszej samoswiadomosci objawow u
czesci pacjentdw z dluzszym czasem trwania choroby mozna posrednio wnioskowa¢ na
podstawie danych o zachowanej samo$§wiadomos$ci objawoéw w PD oraz zaburzonej u
0s0b z rozpoznaniem PDD (por. Seltzer 1 in., 2001 oraz pkt. 4.5.6). W badaniu Vitale 1
in. (2001) nie potwierdzono zwigzku miedzy nasileniem zaburzen samoswiadomosci

dyskinez plasawiczych w PD a czasem trwania choroby.

3.5.8 Nasilenie objawdéw choroby (ad. Hipoteza 13)

W badaniu Vitale 1 in. (2001) stwierdzono pozytywng zalezno$¢ migdzy
nasileniem nieswiadomosci objawow ruchowych oraz wynikiem UHDRS. Dane z
badania wilasnego sg spojne z ta obserwacja. Natezenie ruchow plasawiczych byto w
grupie os6b z HD pozytywnie zwigzane z nasileniem tendencji do niedoceniania
objawow ruchowych. Ponadto, stwierdzono, iz wigksze nasilenie objawéw HD (na
podstawie cz. ruchowej UHDRS, czg$ci oceniajgcej nasilenie ruchdéw plasawiczych oraz
Skali niezalezno$ci) wigze si¢ z mniej adekwatng oceng nasilenia trudno$ci w ramach
ADL. Wigksze nasilenie objawow ruchowych HD wigze si¢ rowniez z mniej adekwatng
oceng pamieci 1 dysfunkcji wykonawczych. W badaniu Hoth 1 in. (2007) nie
stwierdzono zwigzku miedzy globalng oceng nieswiadomosci pacjentow a nasileniem
objawow ruchowych. Wydaje si¢, ze wraz z postepem choroby w HD maleje zdolnos$¢
adekwatnej oceny nasilenia objawdéw we wszystkich sferach funkcjonowania.
Niezgodno$¢ danych uzyskanych w badaniu Vitale 1 in. (2001) oraz w badaniu
wiasnym, z danymi Hoth 1 in. (2007) moze wynika¢ ze sposobu pomiaru. W badaniu
wloskim oceniano jedynie nieswiadomos¢ dyskinez, za§ w badaniu wlasnym osobno 4
badane sfery funkcjonowania. Zastosowanie w badaniu amerykanskim zbiorczej miary

niespojnosci ocen pacjentow i opiekunéw moglo wptynaé na uzyskane przez autoréw
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wyniki, szczegdlnie bioragc pod uwage fakt, iz w ramach kontroli zachowania oraz ADL
badani chorzy wykazali tendencj¢ do niedoceniania deficytow, zas w ramach kontroli
emocji — tendencje zarowno do niedoceniania jak i przeceniania trudnosci.

Zwazywszy na zaburzenia ruchowe 1 okoruchowe w HD samodzielne
zaznaczanie przez pacjenta odpowiedzi w kwestionariuszu moze by¢ trudne , lub wrecz
niemozliwe, nawet w S$rednim stadium zaawansowania choroby, przy znaczacych
ruchach mimowolnych. W opisie badanej grupy Ho i in. (2006) zawarli informacje o
tym, iz w skfad zbadanej grupy weszli pacjenci we wszystkich stadiach choroby.
Poréwnanie $rednich wynikéw czesci ruchowej skali UHDRS w 2 cytowanych
badaniach oraz w badaniu wlasnym wskazuje na to, iz w badaniu Hoth i in. (2007)
(37,8+17,6) oraz w badaniu wiasnym (38,09 +14,33) $redni poziom nasilenia objawow
ruchowych byt wyzszy niz w badaniu Ho 1 in. (2006) (34,47+23,62). Biorac pod uwage
aktualne mozliwosci leczenia HD, z jednej strony narastajaca dyzartri¢, zaburzenia
okoruchowe, ruchy plasawicze 1 zaburzenia pamigci operacyjnej, z drugiej za$ strony
negatywne efekty uboczne lekow redukujacych ruchy mimowolne (np. apati¢) trafna
psychometryczna ocena stopnia samos$wiadomosci objawow we wszystkich stadiach
HD z uzyciem takich samych metod wydaje si¢ niemozliwa. Dlatego tez w wigkszosci
tego typu badan uczestniczag osoby z lagodnym 1 umiarkowanym oraz niekiedy
znaczacym nasileniem objawow, nie zas z glebokim nasileniem objawow.

Wsréd osob z PD nie stwierdzono zwigzku migdzy nasileniem ruchowych
objawow choroby (mierzonym skalag UPDRS) czy tez nasileniem dyskinez
plasawiczych a stopniem ich nieswiadomos$ci (Vitale 1 in., 2001). Wyniki badan
wiasnych sg spojne z danymi z piSmiennictwa na ten temat. Stwierdzono natomiast, iz
na pozniejszych etapach choroby mozna zaobserwowac¢ mniejszg zgodno$¢ migdzy

ocenami pacjentow a ocenami opiekunéw odnosnie poziomu funkcjonowania chorych
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(Martinez- Martin 1 in., 2004; Fleming i in., 2005). W PD zaburzenia samo$wiadomosci
objawow moga by¢ raczej zwigzane z nasileniem objawow pozaruchowych, takich jak
otgpienie (por. 4.5.6). Z drugiej jednak strony, z uwagi na fakt, iz w badaniu wlasnym
dokonano niezaleznie oceny tendencji do niedoceniania oraz przeceniania objawow
przez pacjentow, oraz iz takie tendencje stwierdzono dla zaburzen ruchowych oraz
oceny ADL, nie za§ dla oceny pamieci i1 dysfunkcji wykonawczych (czyli dla
elementéw funkcjonowania w najwigkszym stopniu podlegajacym fluktuacjom) nie jest
wykluczone, iz obserwowane niespdjnosci sg wynikiem wiasnie fluktuacji stanu
klinicznego, nie za$ zaburzen oceny nasilenia objawow. Tym bardziej, iz usrednione

oceny pacjentow 1 opiekundow osob z PDdys odnos$nie ADL okazaty si¢ spojne.

3.5.9 Czynniki genetyczne (ad. Hipoteza 14)

W  dotychczasowych badaniach samoswiadomosci objawow w HD nie
analizowano znaczenia liczby powtorzen CAG dla samoswiadomosci objawdéw. W
badaniu wilasnym stwierdzono natomiast, iz wigksza liczba powtdrzen CAG (w
wickszym allelu) wigze si¢ z wigksza rozbiezno$cig ocen pacjentow i1 opiekundéw
odnosnie zaburzen pamigci oraz dysfunkcji wykonawczych. Bioragc pod uwage fakt, ze
wicksza liczba powtorzen CAG wigze si¢ z wczesniejszym poczatkiem choroby 1
szybsza progresja objawOw, mozna przypuszczaé, iz wigksza liczba powtdrzen CAG
wiaze si¢ z gorsza samoswiadomoscia objawOw poprzez inne czynniki posredniczace,

takie jak np. nasilenie objawow choroby (por. 4.5.8).

3.5.10 Dzienna dawka lewodopy (ad. Hipoteza 15)

W pisSmiennictwie nie znaleziono prac podejmujacych temat znaczenia dzienne;j

dawki lewodopy w PD dla poziomu samos$wiadomo$ci objawdéw u pacjentow. W
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badaniu wiasnym réwniez nie potwierdzono znaczenia dawki lewodopy w tym zakresie.
Biorac pod uwage rozwo6j farmakoterapii PD oraz efekty uboczne agonistéw dopaminy
w postaci zaburzen kontroli impulséw (Lang, 2009) w dalszych badaniach warto bytloby
przeanalizowa¢ znaczenie dawki agonistéw dopaminy dla poziomu samo$wiadomosci
objawow, uwzgledniajac oczywiscie czynnik kontroli poznawczej, jako potencjalng

zmienng posredniczacy.

3.6 Profil zaburzen samo$wiadomosci objawow w HD

Wyniki dotychczas opisanych w piSmiennictwie badan nie pozwalaja na oceng,
czy zaburzenia samo$wiadomosci objawdéw w HD mogg mie¢ charakter wybidrczy u
poszczegbdlnych pacjentow, czy tez zawsze — o ile wystapig - sg one uogolnione. W
badaniu wlasnym stwierdzono, iz zaburzenia samoswiadomos$ci objawow w HD moga
mie¢ charakter zarowno uog6lniony (dotyczy¢ wszystkich sfer funkcjonowania) jak 1
wybidrezy (dotyczacy tylko wybranych sfer funkcjonowania). Ponadto uzyskane wyniki
pozwalaja stwierdzi¢, iz tendencja do niedoceniania nasilenia objawoéw w HD,
aczkolwiek bardzo czesta, nie jest powszechna i1 niektorzy chorzy moga adekwatnie
ocenia¢ swoj poziom funkcjonowania. Zwigzek wybranych parametrow klinicznych z

tendencja do niedoceniania objawdéw w HD opisano szczegdtowo w podrozdziale 3.5.

3.7 Uwagi metodologiczne i1 ograniczenia pracy

W pracy podjeto problem samoswiadomos$¢ objawow. Jak wiadomo, pacjenci
nie§wiadomi objawoéw choroby moga nie zgtasza¢ si¢ do lekarza, zas badane grupy
pochodza z poradni specjalistycznej. Wydaje si¢ rOwnoczesnie, iz proba PDdys jest
bardziej reprezentatywna dla populacji pacjentow z PDdys niz zbadana proba osob z

HD. W przypadku choroby Parkinsona w grupie pacjentow z dyskinezami znalazly si¢
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tylko osoby bedace od wielu lat pod regularng opieka neurologa (dyskinezy pojawity si¢
u nich po kilkuletniej terapii preparatami lewodopy). Jako ze obecnos¢ dyskinez w PD
wigze si¢ z dlugotrwalg farmakoterapig z uzyciem preparatow lewodopy, grupa ta
sktada si¢ z os6b bedacych pod opieka neurologiczng (prawdopodobnie akceptujacych
rozpoznanie oraz leczenie). Tak wigc, w tym wypadku osoby z poradni przyszpitalnej
sg reprezentatywne dla populacji osob z PDdys. Wiasciwe rozpoznanie w przypadku
HD czgsto nastepuje pdzniej niz w PD, najprawdopodobniej z racji mniejszej czestosci
wystgpowania choroby, r6znorodnosci objawow pozaruchowych, ktoére moga
wystepowac na poczatku choroby oraz by¢ moze zaburzen samoswiadomosci objawow
wystepujacych u pacjentow, ktore powoduja pézne poszukiwanie pomocy medyczne;j.
Wiele osob z HD przez kilka lat od czasu wystgpienia objawow ruchowych czgsto
pozostaje nieleczonych, dopdki objawy nie doprowadzaja do znaczacej niesprawnosci,
np. trudnosci w zyciu zawodowym. Wsrod osob z HD (szczeg6lnie w pierwszych kilku
latach choroby) jedynie pewna cze¢$¢ osob (prawdopodobnie bardziej $wiadoma
objawow) jest pod opieka neurologiczng, a w badaniu wzigli udziat wtasnie tacy
pacjenci. Z wyzej wymienionych wzgledow, zbadana grupa oséb z HD wydaje si¢ by¢
mniej reprezentatywna dla populacji os6b z HD niz grupa oséb z PDdys. Z tego tez
powodu uzyskane wyniki —gleboko zaburzona samoswiadomos$¢ objawdw u wigkszosci
osob z HD, wydaja si¢ szczegdlnie wartosSciowe. Prawdopodobnie, osoby z HD nie
korzystajace z regularnej opieki neurologicznej czy tez psychiatrycznej, sg jeszcze
mniej $wiadome objawOw niz osoby uwzglednione w niniejszych badan.

W badaniu zastosowano rozne skale pomiarowe do oceny sprawnosci w zyciu
codziennym, pamigci, dysfunkcji wykonawczych oraz objawdéw ruchowych. Roznice w
czuto$ci tych skal oraz w liczbie pozycji testowych w poszczegdlnych skalach mogly w

niekontrolowany sposob wplyna¢ na uzyskane wyniki. Skale SPDDS 1 DEX oceniajg
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ponadto subiektywne nasilenie trudnosci wzgledem optymalnego poziomu
funkcjonowania, za§ Kwestionariusz Pamigci Squire’a 1 Zouzounis odwoluje si¢ do
poziomu przedchorobowego. Zrezygnowano z tworzenia autorskiej skali obejmujacej
wszystkie sfery funkcjonowania na bazie istniejgcych narzedzi, jak np. w badaniu Hoth
1 in. (2007) z uwagi na fakt, iz w tradycyjnych skalach kwestionariuszowych zasadny
wydaje si¢ zastosowanie S-stopniowe] skali Likerta (tak jak w SPDDS, DEX i
Kwestionariuszu pamigci). Natomiast zastosowanie 5- stopniowej skali w odniesieniu
do objawow ruchowych z filméw nie bytoby mozliwe z dwoch przyczyn. Po pierwsze,
wymagatoby to pokazywania pacjentom kilku filméw obrazujacych rézne nat¢zenie
danego objawu, co mogloby zbytnio obcigzy¢ pamie¢ operacyjng uczestnikow badania
(szczegbdlnie osob z HD). Po drugie, réznice w nasileniu danego objawu u ré6znych osob
prezentowanych na filmach mogtyby nie by¢ widoczne dla os6éb bez wyksztatcenia
neurologicznego oraz odpowiedniego szkolenia w zakresie movement disorders.
Zastosowanie oceny zerojedynkowej (obecnos¢ vs. brak objawu) wydawalo si¢ z kolei
wigza¢ z niewystarczajaca wariancja wynikow 1 sprzyja¢ negatywnym decyzjom
uczestnikow, ktérzy widzac znaczgce nasilenie objawu mogliby czesciej udzielad
odpowiedzi negujacej wystepowanie objawu, tak naprawd¢ oznaczajacej nie brak
danego objawu, ale negacj¢ zobrazowanego na filmie nasilenia objawu. Z w/w przyczyn
zastosowano skale 4-stopniowa, ktoéra nieznacznie jedynie odbiega od oméwionych
wczesniej skal 5-stopniowych. W celu wyeliminowania roznic, wynikajacych z roznej
liczby pytan testowych w  poszczegdlnych skalach ws$rod — wskaznikow
samoswiadomos$ci objawow uwzgledniono miary usrednione.

W pracy skupiono si¢ na ocenie czynnikow warunkujacych nieadekwatng ocene
objawOw przez pacjenta, nie analizowano natomiast czynnikow mogacych sprzyjaé

nieadekwatnej ocenie pacjenta przez opiekuna. Nie wzi¢to pod uwage poziomu nastroju
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opiekuna, potrzeby aprobaty spotecznej, cech osobowosci, stopnia obcigzenia opieka
nad pacjentem oraz wyksztalcenia opiekuna. Z oceny tej zrezygnowano z przyczyn
praktycznych, kazdy z opiekunéw wypelnial w ramach badania 6 kwestionariuszy.
Whnikliwa ocena zmiennych warunkujacych percepcje pacjenta przez opiekuna
wymagataby zastosowania kolejnych skal. W jednym w wcze$niejszych badan nie
stwierdzono wpltywu obcigzenia opiekuna na ocen¢ niesprawnosci pacjenta z PD
(Martinez-Martin i in., 2003).

W niektorych z badan wykorzystano krzyzowe pordwnanie ocen pacjentow i
opiekunow (pacjenci oraz opiekunowie oceniali zarowno siebie jak 1 drugg osobe) (Ho,
Robbins 1 Barker, 2006; Hoth 1 in., 2007). Zabieg ten pozwalal na pokazanie tego, iz
trudnos$ci z oceng zachowania nie wynikajg z niemoznos$ci oceny adekwatnosci danego
zachowania w ogole, ale z niemoznos$ci dostrzezenia tej nieadekwatnos$ci u siebie, w
przypadku os6b z HD. W badaniu wlasnym zrezygnowano z tej procedury z uwagi na
spojnos¢ dotychczasowych danych z piSmiennictwa w tym wzgledzie oraz chegé
ograniczenia ilo$ci stosowanych metod badania 1 wykorzystania czasu badania pacjenta
na dokladniejszag oceng¢ korelatow zaburzonej samoswiadomosci objawow. Ilosé
kwestionariuszy stosowanych w badaniach pacjentow ograniczono do minimum
podyktowanego problemem badawczym, z uwagi na meczliwos¢ osob chorych. Ponadto
w zamian krzyzowego pordwnania ocen, ktore dotychczas stosowano w badaniach 0sob
z HD wykorzystano porownanie osob z HD oraz zaawansowang PD do oséb w mniej
zaawansowanym stadium PD oraz os6b z CD.

W przypadku dyskinez plasawiczych w PD nie przeprowadzono obiektywne;j
oceny ich nasilenia przez eksperta (neurologa). Ich czas trwania oceniano w skali
UPDRS na podstawie danych uzyskanych od pacjenta oraz opiekuna (gdy byt obecny

podczas badania neurologicznego). W okresie, gdy rozpoczynano badania skala
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UDysRS do oceny dyskinez nie byla dostepna, zrezygnowano z uzycia innych tego
rodzaju metod z uwagi na fakt, 1z wickszos¢ pacjentow badano w trybie
ambulatoryjnym 1 nie u wszystkich os6b z dyskinezami wystepowaly one w momencie
badania neurologicznego. Jesli nawet byly one obecne podczas oceny neurologicznej to
ich nasilenie w tym momencie niekoniecznie musiato by¢ charakterystyczne do
najczesciej wystepujacego nasilenia w warunkach domowych, o réznych porach dnia.
Jako globalng miar¢ funkcjonowania poznawczego w HD, PD oraz CD
zastosowano skale MMSE, ktoéra stanowi narzgdzie oceny przesiewowej pod katem
choroby Alzheimera. Zdecydowano si¢ na zastosowanie tej skali, zamiast skali
tradycyjnie stosowanej w przypadku oceny w kierunku tzw. otepien podkorowych-
Skali DRS, z uwagi na fakt, iz DRS nia ma oficjalnej polskojezycznej adaptaciji.
Kolejnym argumentem przemawiajagcym za zasadnos$cig zastosowania MMSE jest
krétki czas przeprowadzenia badania, co ma istotne znaczenie z racji dlugiego
catkowitego czasu badania. Nie ma podstaw, aby sadzi¢, iz czulo$¢ skali MMSE jest
rozna w HD 1 PD, gdyz nie jest ona skalg stosowang z wyboru w obu tych jednostkach
chorobowych. Glownym powodem zastosowania skali byta kwalifikacja pacjentow do
grupy badanej 1 dobdr pacjentow z HD oraz PDdys o podobnym stopniu zaburzen

poznawczych.
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5.Whnioski oraz implikacje praktyczne

Whioski z badania przedstawiono w ponizszych punktach:

- pacjenci z HD wykazuja tendencj¢ do niedoceniania nasilenia objawow we wszystkich
sferach funkcjonowania: ruchowej, ADL, poznawczej i wykonawczej

- pacjenci z zaawansowang PD (PDdys) przy globalnie zachowanej adekwatnej ocenie
sprawno$ci ruchowej oraz ADL majg sklonno$¢ zar6wno do niedoceniania, jak 1
przeceniania wybranych objawow w tych sferach

- pacjenci z zaawansowang PD adekwatnie oceniaja swoja pamig¢ 1 dysfunkcje
wykonawcze

- zardbwno pacjenci jak 1 opiekunowie osob z HD nieadekwatnie oceniajg pamigé
chorych

-zaburzona samoswiadomos¢ objawow wigze si¢ z zaburzeniami kontroli poznawczej
w HD i PD

- depresja wigze si¢ z nieadekwatng oceng nasilenia objawow, szczegdlnie zas tendencja
do przeceniania objawdw przez pacjentow

- w HD dhluzszy czas trwania, wigkszy stopien zaawansowania choroby oraz wigksza
liczba powtdorzen CAG s3 zwigzane z mniejszg samoswiadomoscig objawow

- w PD glebsze globalne nasilenie zaburzen poznawczych wiagze si¢ z wigkszymi
trudnos$ciami z adekwatng oceng nasilenia objawow

- dzienna dawka lewodopy w PD nie jest zwigzana z nasileniem zaburzen
samo$wiadomosci objawow

- zaburzenia samoswiadomos$ci ruchow/ dyskinez plasawiczych nie sa zwigzane z

czuciem ufozenia palcow
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Uzyskane wyniki majg implikacje praktyczne zaréwno dla osob bliskich
pacjentow jak i dla neurologow specjalizujacych si¢ w zakresie movement disorders.

Dane z badania wlasnego wskazuja na potrzebe psychoedukacji opiekunow
pacjentow z HD, dotyczacej niedoceniania przez nich nasilenia roznych objawow. W
zwigzku z zaobserwowanymi rozbieznosciami w ocenach pacjentow 1 opiekundéw z HD
1 PDdys wydaje sie, iz neurolog zajmujacy si¢ tymi chorymi powinien - w miar¢
mozliwosci - korzysta¢ z wywiadu od osoby bliskiej, gdyz uzyskane informacje moga
si¢ okaza¢ niezbedne do prawidtowego doboru strategii terapeutyczne;.

Zwiazek tendencji do przeceniania nasilenia objawéw z depresjg oraz
zwigkszone ryzyko samobdjstw w HD oczywiscie nie skfania do edukacji chorych na
temat stopnia nasilenia wszystkich demonstrowanych przez ich trudnosci. Z uwagi na
bezpieczenstwo wlasne 1 0so6b trzecich poziom $§wiadomos$ci chorych wzgledem
nasilenia objawow 1 trudnos$ci z wykonywaniem czynno$ci powinien by¢ monitorowany
przez lekarza 1 opiekuna w odniesieniu do czynnos$ci niebezpiecznych dla pacjenta oraz
osob trzecich. Do takich czynno$ci wysokiego ryzyka naleza: prowadzenie oraz obstuga
jakichkolwiek urzadzen mechanicznych, praca na wysokos$ci. Niektore czynnos$ci stajag
si¢ niebezpieczne w toku choroby, np. palenie papierosOw —poza oczywistymi
szkodliwymi efektami dla zdrowia- w przypadku osoby samotnej, z bardzo
zaawansowanymi ruchami plgsawiczymi moze doprowadzi¢ do pozaru (przy
upuszczeniu zapalki, pozostawieniu niedopatka w nieodpowiednim miejscu). Tak wigc,
ustalenie listy czynnos$ci niebezpiecznych dla wszystkich pacjentow nie jest mozliwe.
W HD sg wiec wskazania zarowno do grupowej jak i1 indywidualnej psychoedukacji
opiekunow pod katem zaburzonej samoswiadomosci objawow u pacjentow.

Zaburzona samoswiadomo$¢ ruchow plasawiczych w HD moze byc

argumentem za stosowaniem na wczesnych etapach choroby strategii
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farmakoterapeutycznej, ktorej gldwnym celem nie jest catkowita redukcja ruchow
plasawiczych kosztem znaczacych efektow ubocznych w postaci apatii 1 pogorszenia
stanu poznawczego zwigzanego z depresja polekowa, ale tagodne oddzialywanie
zarbwno na ruchy plasawicze przy jednoczesnym pozytywnym dzialaniu
poprawiajagcym nastro] 1 aktywizujacym pacjenta. Tak wigc, wyniki badan
samoswiadomosci objawow w HD, poza badaniami wskaznikéw jakosci zycia w HD, sa
istotnym argumentem na rzecz rozwazenia priorytetdw farmakoterapii, szczegolnie na
wczesnych etapach HD. Najbardziej widoczne dla postronnego obserwatora objawy
niekoniecznie muszg bowiem stanowi¢ najwazniejszy problem z perspektywy pacjenta

1 opiekuna.
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Wykaz zalacznikow umieszczonych w pracy w wersji elektronicznej

1.

Arkusz zbiorczy

Arkusze dla opiekuna / osoby bliskiej (2-9)

2.

3.

Arkusz dla opiekuna/ osoby bliskiej pacjentowi z HD

Arkusz dla opiekuna/ osoby bliskiej pacjentowi z PD

Arkusz dla opiekuna/ osoby bliskiej pacjentowi z CD

Kwestionariusz pamigci Squire’a i Zouzunis— wersja dla opiekuna

Skala oceny niesprawnosci w chorobie Parkinsona (Self-Assessment Parkinson'’s
Disease Disability Scale) - wersja dla opiekuna

Kwestionariusz dysfunkcji wykonawczych (Dysexecutive Questionnaire) -

wersja dla opiekuna

. Skala Radzenia sobie Folkmann 1 Lazarusa (Ways of Coping Questionnaire)

Skala oceniajgca nasilenie objawdéw ruchowych na podstawie UHDRS, UPDRS

oraz TWSTRS - wersja dla opiekuna

Arkusze z badania neuropsychologicznego pacjenta (10-22)

10. Skala Mini-Mental State (MMSE)

11. proba opracowana na bazie Tower of Toronto

12. Proba interferencji poznawczej Stroopa

13. Test uczenia si¢ stuchowo-werbalnego (Auditory Verbal Learning Test, AVLT)

14. proby badajace czucie potozenia palcow reki

15. proby badajace czucie potozenia konczyn gornych bez kontroli wzroku

16. Kwestionariusz pamigci Squire’a - wersja dla pacjenta

17. Skala oceny niesprawnosci w chorobie Parkinsona (Self-Assessment Parkinson’s

Disease Disability Scale) - wersja dla pacjenta
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18. Kwestionariusz dysfunkcji wykonawczych (Dysexecutive Questionnaire) -
wersja dla pacjenta

19. Skala oceniajaca nasilenie objawow ruchowych na podstawie UHDRS, UPDRS
oraz TWSTRS - wersja dla pacjenta

20. Skala Depresji Becka (Beck Depression Inventory, BDI)

21. Skala Depresji Montgomery-Asberg (MADRS)

Skale oceny neurologicznej (23-27)

22. Unified Huntington’s Disease Rating Scale (UHDRS)- cze$¢ ruchowa
23. Unified Parkinson’s Disease Rating Scale (UPDRS): cz. 1I-IV

24. Skala Schwaba-Englanda

25. Skala Hoehn-Yahra

26. Toronto Western Spasmodic Torticollis Rating Scale (TWSTRS)

Materialy dodatkowe (27-30)

27. Prezentacja prob oceniajacych czucie potozenia palcow (por. Zatacznik 14)

28. Prezentacja prob oceniajacych czucie potozenia konczyn goérnych bez kontroli
wzroku (por. Zalacznik 15)

29.Folder zawierajacy zestaw filméw obrazujagcych objawy ruchowe (por.
Zalacznik 91 19)

30. Informacja dla badanego



