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Abstrakt

V poslednom obdobi st klinicki logopédi
postaveni pred novu vyzvu, diagnostiko-
vat a navrhnut logopedickd intervenciu
u pacientov s progredujicou afaziou. Ide
o klinicky syndrém, ktory sa vo viacerych
aspektoch 1isi od klasickej vaskularnej afa-
zie. Najcastejsie sa tieto jazykové deficity
vyskytuju v klinickom obraze frontotem-
pordlnej lobdrnej degeneracie (FTLD).
U tychto pacientov st v popredi jazyko-
vo-kognitivne deficity, ktoré stigmatizu-
ju komunikaciu pacientov a negativne
ovplyviuju ich kvalitu Zivota. Diagnostika
pri roznych subtypoch primarnej progre-
sivnej afazie (PPA) sa ma zamerat na tro-
ven izolovanych slov (anémia, parafézie,
porozumenie slovam), na droven viet
(agramatizmus, poruchy porozumenia
vetam) a diskurzu (naruenda koheren-
cia, interpretdcia). V prehladovom ¢lan-
ku sumarizujeme zdkladné informadcie,
najmé jazykové deficity pri roznych sub-
typoch PPA a moznosti jej logopedickej
diagnostiky.

Summary

Recently, clinical speech and language pa-
thologists are facing a new challenge, diag-
nosing and suggesting intervention strate-
gies for patients with progressive aphasia.
This clinical syndrome differs in many
aspects from classical vascular aphasia.
Most often, these language deficits occur
in the frontal temporal lobar degenera-
tion (FTLD) clinical presentation. Patients
have primarily linguistic-cognitive deficits
that influence their daily communication
and negatively affect their quality of life.
Diagnosing different subtypes of primary
progressive aphasia (PPA) should focus
on the single word level (anomia, para-
phasia, words comprehension), sentence
level (agrammatism, sentence compre-
hension impairment), and discourse level

(impaired coherence, interpretation). In
this review article, we summarize the ba-
sic information about PPA, in particular,
the language deficits of various subtypes as
well as language assessment procedures.
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Uvod

Progredujuce $pecifické problémy s recou
moézu byt jednym z varovnych signilov
rozvijajiceho sa  neurodegenerativne-
ho ochorenia (Rusina, Cséfalvay, 2014).
Predovsetkym  pri  frontotemporalnej
lobarnej degenerdcii (FTLD) sa medzi
prvymi symptémami ochorenia manifes-
tuju $pecifické kognitivne, ale najmi lin-
gvistické poruchy, ktoré moézu mat velmi
variabilny klinicky obraz a manifestaciu;
ochorenie potom postupne progreduje
do obrazu demencie.

Jazykové poruchy su pritomné u tychto
pacientov uz vo v¢asnom $tadiu ochorenia,
na ich diagnostiku vsak doteraz neboli
u nas vytvorené dostatocne citlivé jazyko-
vo-§pecifické testy (Sutovsky et al, 2007).
V dplne inicidlnych $tadidch ochorenia
modzu mat pacienti v screeningovych/
nespecifickych jazykovych testoch vykon
v pasme normy, ale sami signalizuju, Ze
s ich komunikaciou nie¢o nie je v poriadku
(¢asto st to poruchy na vyssej lingvistickej
urovni, napr. pri diskurze).
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V nasledujicom prehlade sa sustredime
na kratky opis jazykovych deficitov pri
primarnej progresivnej afazii a chceme po-
ukazat aj na potrebu detailnej logopedic-
kej diagnostiky, ktord moze tieto deficity
odhalit.

V literatire sa uvadzaju tri (sub)typy
primarnej progresivnej afazie (PPA)
a v poslednom case sa objavuju aj $tudie,
ktoré opisuju mozné klinicko-patologické
korelaty tychto S$pecifickych fenotypov
primarnej progresivnej afizie (Grossman,
2010, Mesulam, 2013 ai.).

O incidencii a prevalencii PPA nemame
presné informacie, v literatre si vd¢$inou
odvodené od udajov, ktoré boli zistené pre
FTLD. Grossman (2010) uvadza preva-
lenciu 2,7 az 15 pripadov na 100 000 oby-
vatelov, incidencia FTLD sa odhaduje
na 2,2-3,5 na 100 tisic 0sob ro¢ne, pri¢om

asi 20-40% pripadov s FTLD patolégiou
malo v klinickom obraze PPA. Z hladiska
veku ide o Siroké pasmo (od 20 do 82 ro-
kov), ale priemerny nastup ochorenia je
najmé v obdobi 55-60 rokov.

Klasifikacia PPA

Terminoldgia, ktorou dnes oznacujeme
primarnu progresivnu afdziu, presla urci-
tymi zmenami, ale v zasadne ide skor uz
len o $pecifikdciu subtypov PPA a ich nové
oznacenie. Okrem sporadickych zmienok
o progredujticej poruche re¢i pri mozgo-
vom poskodeni na prelome 19. a 20. sto-
rocia prvy systematicky opis $iestich pripa-
dov pacientov s PPA publikoval Mesulam
v roku 1982 (Mesulam, 1982). Nazov
¢lanku vystizne zachytil vSetky atributy
tejto poruchy ,,Slowly progressive aphasia
without generalized dementia“ (Pomaly
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progredujuca afazia bez generalizovanej
demencie). V praci Mesulam opisal jazy-
kové charakteristiky Siestich pacientov,
u ktorych sa porucha re¢i manifestovala
bez toho, aby boli pritomné paméitové po-
ruchy alebo iné priznaky demencie. Dalgie
systematické pozorovania pacientov s tou-
to progredujicou poruchou re¢i ukazali
istd variabilitu v klinickom obraze a boli
preto opisané viaceré typy/subtypy PPA.

V zasade v$ak mozno konstatovat, zZe
ich charakteristika je u viacerych autorov
velmi podobna, rozdiely su najmi v na-
zve a miernom posune akcentu niektorej
dominantnej ¢rty deficitu. Vo tabulke 1
uvadzame porovnanie terminolédgie a kla-
sifikdciu subtypov PPA v najnovsich publi-
kovanych pracach.

Grossman (2010)
Kirschner (2014)

Gorno-Tempini et al. (2011)

Sajjadi, Patterson, Arnold, Watson,
Nestor (2012)

Mesulam (2013)

Progresivna nonfluentna afazia

Sémanticka demencia

Logopenicka progresivna afazia

Nonfluentny/agramaticky variant PPA

Sémanticky variant PPA

Logopenicky variant PPA

Tabulka 1: Porovnanie klasifikdcie subtypov/variantov primdrnej progresivnej afdzie

Vseobecné deskriptivne kritéria pre PPA
st podla Mesulama (2013) nasledovné:
a) Pritomnost novovzniknutej a prog-
redujucej poruchy reci (v zmysle
afazie) zachytenej pri hodnoteni
jazykovych funkcii v jednej ale-
bo vo viacerych oblastiach:
> poruchy gramatickej stavby
vety pri produkcii redi,
> poruchy vyhladévania slov
v mentalnom lexikdéne
pocas hovorenia,
> poruchy nominativnej funkcie
re¢i (problémy pri pomenovani
objektov, ¢innosti)
> poruchy porozumenia
slovam a vetam,
> poruchy pisanej reci (narusené
pisanie a/alebo ¢itanie),
> poruchy opakovania slov, viet.
Izolovana porucha artikulacie slov nie
je dostato¢nym kritériom pre oznacenie
PPA.
b) V inicidlnom $tadiu relativne
zachovand epizodicka

pamit, exekutivne funkcie,
vizuopriestorové schopnosti
dokumentované v anamnéze,
lekarskej dokumentdcii a/alebo
neuropsychologickym vysetrenim.
¢) Vyltcenie iného ako
neurodegenerativneho ochorenia
pomocou zobrazovacich met6d.

V minulosti bola PPA vnimand ako pa-
tologicka diagnéza (Kirschner, 2014), ale
tento povodny predpoklad sa nepotvr-
dil. Povodne sa implicitne predpoklada-
lo, Ze pri PPA ide o inu patoldgiu ako pri
Alzheimerovej chorobe (ACH), ale niek-
tori pacienti sa mohli v inicidlnych fazach
ochorenia manifestovat niektorym ty-
pom PPA pri patologickej diagnéze ACH.
Grossman (2010) sumarizoval vysledky
nedavnych klinicko-patologickych  §td-
dii u 145 dobre charakterizovanych pri-
padov s pitvou potvrdenou patologickou
diagnézou zo 7 roznych institacii. Sthrn
ukazuje preferen¢né spojenie medzi kli-
nickym PPA syndrémom a $pecifickym

Agramaticky subtyp PPA

Sémanticky subtyp PPA
Logopenicky subtyp PPA
Anomicky subtyp PPA
Zmie$any subtyp PPA

neuropatologickym nalezom najmenej
u polovice pacientov s PPA.

Pri nonfluentnom/agramatickom varian-
te PPA mala va¢ina pripadov tau-pozitivnu
patologiu  (vratane Pickovych teliesok).
Viac ako dve tretiny pripadov sémantic-
kého variantu malo inklazie s depozitmi
TDP-43 proteinu (transactive response
DNA-binding protein 43 kDa) alebo inkld-
zie, ktoré reaguju s protilatkou proti ubikvi-
tinu (,,ubikvitinopatie“ — FTLD-U). Vo viac
ako polovici pripadov logopenickej PPA
je podkladom alzheimerovskd patoldgia;
zostatok pripadd na tauopatie alebo zriedka-
vejsie TDP-43 proteinopatie.

1. Nonfluentny/agramaticky
variant PPA

Symptémy v re¢i st velmi podobné kla-
sickej neplynulej (nonfluentnej) afazii
vaskularnej etiolégie (Brocova afézia).
Medzi hlavné symptémy patri vSak po-
stupnd progresia symptomov, nonfluent-
na spontdanna re¢ s pritomnostou as-
pon jedného z nasledujucich priznakov



na lexikdlnej trovni (andmia, fonémické
parafdzie) a na morfologicko-syntaktickej
urovni (agramatizmus).

Anoémia u tychto pacientov v$ak nie je
spojend s poruchou porozumenia izolova-
nych slov, teda nie je pritomny sémanticky
deficit. Pacienti vedia, ktoré slovo chct po-
vedat nahlas, nezriedka ho preto aj za¢nd
opisovat (funkciu, tvar objektu, charak-
teristiku osoby a i.). Porozumenie izolo-
vanym a najmi vysoko-frekventovanym
slovam je dobre zachované. Vo vetach, kde
treba dekddovat vztahy medzi slovami,
maji vSak pomerne casto problémy uz
na zaciatku ochorenia.

Uvédzané jazykové deficity v hovore-
nej reci sa ¢asto manifestuju aj pri pisanej
forme. Pacienti maju tazkosti pri citani,
najma pri hlasitom ¢itani zlozitejsich slov
(Casto vznikaju paralexie — zdmeny hla-
sok pri ¢itani). Pisanie je tiez tazkopadne,
¢asto produkuju len agramatické, kratke
vety, v ktorych sa vyskytuje mnoZstvo
chyb, v zmysle zdmen pismen (paragrafie).
Produkcia re¢i je ¢asto stigmatizovand aj
apraxiou reci.

Z predchadzajucich informécii vidno, ze
detailné zmapovanie a v¢asné zachytenie aj
diskrétnych jazykovych deficitov pri PPA

Velmi plynuld produkcia re¢i s népad-
nou poruchou porozumenia pripomina
fluentnd vaskularnu afaziu Wernickeho
typu. Pre sémanticky variant PPA je typic-
ky skory nastup ochorenia, ktoré sa za¢ina
najmé postupnou degradaciou sémantickej
pamiti. Tento deficit vyznamnou mierou
ovplyviiuje poruchy porozumenia reci uz
na drovni izolovanych slov. Pacienti sice
strdcaji schopnost porozumiet vyznamu
slov, ktoré vsak vedia po vySetrujicom na-
hlas zopakovat.

Podobne je to aj pri Citani. Pacienti
st schopni nahlas precitat slovd, ktorym
nerozumeju, nevedia k nim priradit vyz-
nam (pouzivaju tzv. nesémantickd cestu
Citania).

V produkcii reci sa u nich vyskytuju sé-
mantické parafizie a nezriedka maja prob-
lémy s vyhladavanim slov v mentdlnom
lexikéne (u niektorych pacientov je vacsi
problém pri pomenovani objektov ako
¢innosti), pre ktoré s v ich reci casté tzv.
anomické pauzy. Na zaciatku ochorenia
maju tito pacienti nenarusent gramaticka

vyzaduje pouzitie testov, ktoré hodnotia
re¢ na drovni slova aj vety.

Samozrejme, takémuto logopedické-
mu vySetreniu vzdy predchadza klinické
neurologické vysetrenie, ktoré je doplne-
né vysledkami zobrazovacich pristrojov.
Prinosna je predovéetkym MRI mozgu,

rovinu jazyka (morfoldgiu aj syntax), tvo-
ria teda gramaticky spravne vety, ktoré
vyznamom mozu byt irelevantné, prazdne.

Charakteristickou ¢rtou tohto variantu
PPA je, Ze v reci tychto pacientov sa nevy-
skytuju agramatizmy a nemaji poruchy pri
porozumenti izolovanych slov.

Podla prvého opisu tejto jednotky
(Mesulam, Wientraub, 1992), najnapadnej-
$im priznakom logopenického variantu je,
Ze v re¢i pacientov sa vyskytuji anomické
pauzy (poruchy vyhladévania slov v men-
talnom lexikone) a maju vyrazné tazkosti
pri pomenovani objektov, napr. v teste
pomenovania (v znamom Bostonskom
teste pomenovania obrazkov). Nové krité-
rid pre PPA uvadzaju ako podmienku pre
logopenicky variant aj vicsie tazkosti pri
opakovani dlhsich viet (Gorno-Tempini
et al,, 2011). Klinicky obraz tak mdze pri-
pominat vaskularnu afaziu konduktivneho

typu.

ktora vyluci $trukturalne zmeny postihu-
juce recové centra (tumory, posttrauma-
tické alebo vaskuldrne 1ézie) a médze zo-
brazit fokalnu atrofiu v typickej lokalizacii
(atrofia periinzuldrne a temporéalne vlavo
pri nonfluentnom/agramatickom variante,
atrofia Javostranného temporalneho pdlu



pri sémantickom variante, alebo atrofia
lavostranného parietdlneho rozmedzia pri
logopenickom variante PPA).

Stcastou vysetreni v tejto etape je vidy
aj kognitivny skrining, resp. podla potreby
aj komplexné neuropsychologické vysetre-
nie. V pripade PPA v klinickom obraze do-
minuje jazykovy deficit, bez mnestickych
portch, resp. bez portch inych kognitiv-
nych funkcii.

Kompetencia  klinického logopéda
spotiva v zmapovani jazykovych deficitov,
podla moznosti aj v uréeni rozsahu poru-
chy. V takychto pripadoch je preto velmi
uzito¢né, ak sa vykon da kvantifikovat, ¢im
sa moze pri opakovanom vysetreni objek-
tivnejsie zachytit aj dynamika zmien. Zial,
na Slovensku aj v Ceskej republike mame
stale nedostatok $tandardizovanych testov,
ktoré spolahlivo a citlivo zachytavaju aj
mierne jazykové deficity v ranych fazach
ochorenia. Vynimkou je standardizovany
skrining afazie MAST-cz (Kostalova et al.,
2008), ktory je vhodné pouzit u pacientov,
u ktorych zavaznejsie jazykové deficity ne-
umoziuju dlhsie a detailnejsie testovanie
jazykovych funkcii.

Podla naSich doterajsich klinickych
skusenosti, pri diagnostike pacientov
s PPA odportc¢ame pouzit diagnostické
metodiky, ktoré boli vytvorené so zretelom
na jazykové $pecifikd slovenského jazyka.
Ide o testy urovni slov (DgAAA a TPO)
a na drovni viet (TPV). Na tomto mieste
uvedieme len ich stru¢nu charakteristiku.

Diagnostika afazie, alexie a agrafie
(DgAAA, Cséfalvay, Egryovd, Wiedermann,
2007, DgAAA-R, Cséfalvay, Egryova,
Wiedermann, 2018) bol vytvoreny timom
klinickych logopédov. Ide o test, ktory vy-
chadza z kognitivno-neuropsychologickej
koncepcie spracovania slov. V Ceskej re-
publike bol vytvoreny velmi podobny test
VFF (Vysetieni fatickych funkci, Cséfalvay,
Kostalovd, Klime$ova, 2003), ktorého re-
vidované (on-line) vydanie sa planuje
na koniec roka 2018 (VFE-R, Kostilova,
Cséfalvay, Klimesova).

DgAAA aj VFF je batéria jazykovych
testov, ktora pozostava zo Siestich casti.
Hodnoti sa spontanna verbélna produkcia,
porozumenie hovorenej reci, opakovanie
slov a viet, pomenovanie a verbalna fluen-
cia, &itanie a pisanie. Ulohy st konitruova-
né tak, aby hodnotili jazykové schopnosti
na urovni slov, viet aj textu a aby sa dali
vykony vysetrovanej osoby kvantifikovat.

Pri hodnoteni PPA st najdoleZitejsie na-
sledujtice subtesty: opis dejového obrazka,
pomenovanie (obrazkov), porozumenie

hovorenych slov a viet, reprodukcia slov,
pseudoslov a viet, ¢itanie a pisanie izolo-
vanych slov a pseudoslov. Pomocou testu
mozeme u pacientov s PPA opisat v ramci
kognitivno-neuropsychologickej tedrie po-
ruchy produkcie a porozumenia slov ako aj
$pecifikd alexie a agrafie.

Test pomenovania obrazkov (TPO,
Stefiovd, Cséfalvay, 2011) je jedinym tes-
tom pomenovania obrazkov na Slovensku,
pri ktorom mame k dispozicii vykony in-
taktnej populacie. Test mapuje problémy
s vyhladanim spravneho slova z mentalne-
ho lexikénu, ktoré sa vyskytuji u pacien-
tov s mozgovou patoldgiou.

Porucha pomenovania (anémia) moze
byt jednym z prvych evidentnych prizna-
kov demencie. Vykon pri pomendvani ob-
razkov ovplyviiuje niekolko premennych
a zistili sme, Ze aj v slovenskom jazyku
vplyva na tento kognitivny proces viacero
faktorov, ktoré sme pri zostavovani TPO
zohladnili: vek osvojenia si slov, zhoda
pomenovania, frekvencia vyskytu slov,
familiarita (znamost) slov, dl?ka slov v sla-
bikéch, vizualna komplexnost obrazkov.

Test obsahuje 30 podstatnych mien
a 30 slovies, ¢o umoznuje tiez overit pred-
poklad, ze pri roznych typoch demencie
(a s roznou lokalizaciou mozgovej patolo-
gie) vykon pri pomenovani slovies a pod-
statnych mien disociuje. Analyza odpovedi
v teste pomenovania obrazkov umozni
blizsie charakterizovat problém lexika-
Ineho vyhladavania slov v zmysle poruch
pristupu k informacidm alebo az ich de-
gradacie (sémanticky deficit), ktora je cha-
rakteristickd pre pacientov s demenciou.
Klinické skasenosti vak ukazuji, ze TPO
nie je dostatocne citlivy pri zachyteni vel-
mi diskrétnych portch pri pomenovani.
V Ceskej republike sa do praxe dostava
najrozséirenejsi Boston naming test (BNT),
ktory je celosvetovo najpouzivanej$i test
na konfronta¢né pomenovanie (Zemanova
etal., 2016).

Test porozumenia viet (Markova et al,
2015) sa opiera o zahrani¢né a vlastné vy-
skumy, v ktorych boli identifikované via-
ceré faktory ovplyvilujice porozumenie
viet a ktorych spracovavanie sa nartsa pri
mozgovych léziach. Ziroven zohladnu-
je Specifikd slovenského jazyka (bohaty
systém gramatickych morfém, relativne
volny slovosled). Umoziiuje posudit lin-
gvistické znalosti klienta, ale i dostupné
vSeobecné zdroje pre spracovanie jazyko-
vej informacie.

Test pozostava z dvoch casti. Prva
Cast je lexikalna. Jej cielom je vySetrit
porozumenie vysoko frekventovanych
slov (10 podstatnych mien a 6 slovies),
z ktorych su vytvorené testované vety.
Dobré porozumenie izolovanych slov je
kritériom pre testovanie porozumenia viet.
Druhd cast testu je zamerand na vy$etrenie
porozumenia 48 sémanticky reverzibil-
nych viet, v ktorych si hlavni a¢astnici deja
mozu vymenit roly, pricom m4 veta stéle
vyznam. Test umoznuje analyzu réznych
lingvistickych faktorov a ich vplyv na po-
rozumenie viet. Sledovanymi faktormi su:

syntakticka konstrukcia (rozne typy

syntaktickych konstrukcii),

poradie sémantickych roli - vety

s kanonickym (najprv agens, potom

patiens) a nekanonickym (najprv

patiens, potom agens) poradim,

dizka vety (kratke a dlhé vety),

morfologicky k¢ na prvom

podstatnom mene/na zaciatku vety.
Pacient pocuje cielovi vetu a jeho ulohou
je vybrat jeden z dvoch alebo Styroch po-
nuikanych obrazkov. Testy mozno adminis-
trovat aj v napisanej podobe, ¢im sa vyset-
ruje porozumenie pisanych viet.

Podla na$ich informdcii nemame k dis-
pozicii $pecificky test, ktory by zmapoval
sémanticky systém, ktory je u pacientov
so sémantickym variantom PPA naruseny
uz v prvych fazach ochorenia. V klinickej
praxi preto pouzivame dostupni metodi-
ku Arizona Semantic Test (http://aphasia.
arizona.edu/Aphasia_Research_Project/
Assessment_Materials.html).

Cielom tohto neverbdlneho testu je
hodnotenie sémantického systému na za-
klade priradovania obrazka k obrazku
podla sémantickej pribuznosti. Test pozo-
stava zo S$tyridsiatich testovych poloziek
obsahujucich farebné obrazky, ktoré repre-
zentujui podstatné mend. Administracia za-
¢ina dvoma zacviénymi tlohami, ktoré sa
neskoruju, a na ktoré moze administrator
reagovat spatnou vazbou. Vysetrujici za-
dava instrukciu: ,,Ukazte mi, ktory z tychto
obrazkov (prstom ukaze na vetky $tyri ob-
razky na okraji) najviac suvisi s tymto ob-
razkom (ukaze prstom na polozku v strede
harku). Zadany obrazok je situovany
v strede harku, nad nim aj pod nim st pri-
dané dalsie dva obrazky. Jeden z pridanych
obrazkov je cielovy a ostatné tri su distrak-
tory. Spravna odpoved si vyzaduje spravne
odhalenie sémantickej asocidcie obrazka
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s obrazkom (popolnik - cigara) alebo od-
halenie koordinatneho vztahu medzi ¢len-
mi rovnakej sémantickej kategérie (labut -
kacka). Konkrétne odpovede pacientov sa
zapisuji do zdznamového harku. Spravna
odpoved je hodnotena 1 bodom a nesprav-
na 0 bodmi (Beeson, nepubl., citovany
podla TheAphasiaResearch Project, 2018).

Primdrna progresivna afdzia je ojedinelé

z okruhu frontotempordlnej lobarnej de-
generacie. Spolo¢nym rysom je spociatku
(po dobu najmenej 1-2 rokov trvajuce)
izolovand alterdcia rec¢i, bez viditelnej
zodpovedajucej Strukturalnej lézie v CT
alebo MRI obrazoch (teda nenachddzame
ischémiu, krvacanie, tumor a pod.), ktord
postupne progreduje do obrazu demencie.
Patria sem tri klinické jednotky oznacova-
né ako nonfluentny/agramaticky, séman-
ticky a logopenicky variant.

Na rozdiel od inych demencii je u tych-
to pacientov dlho zachovand sebesta¢nost
a aktivity bezného Zivota, a pacienti su si
svojho deficitu vedomi. Preto moéze véasna
klinicka diagnéza a v jej dosledku potom
zalatie cielenej komplexnej lie¢by (farma-
koterapie, logopedickej a psychosocialnej
intervencie) vyrazne prispiet k zlepSeniu
kvality Zivota pacientov aj ich najblizsich.
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