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Santrauka. /vadas. Frontotemporaliné demencija (FTD) - tai heterogeniska sutrikimy gru-
pé, kurios esminis bruozas yra kaktinés ir (ar) smilkininés galvos smegeny skil¢iy degenera-
cija. Sis sutrikimas taip pat skirstomas j smulkesnius subtipus, kurie i esmés klinigkai tarpu-
savyje neturi daug bendro, tac¢iau radiologiskai matomi pazeidimai kaktinése ir smilkininése
skiltyse. Norédami palengvinti $iy subtipy diagnostika, pasitelkéme klinikiniy atvejy ir lite-
ratiros paieska, kurig susisteminome i bendra visuma. Elgesiniam FTD subtipui budingiausi
3 simptomai, stebimi net 80 % atvejy, buvo: disinhibicija, apatija ir empatijos trakumas. Kiti
Tarptautinio konsorciumo apibrézti simptomai buvo aptikti 50 % FTD atvejy. Semantini
FTD subtipa geriausiai apibudina Sie simptomai: tinkamo Zodzio neradimas, pavieniy zodziy
suvokimo sutrikimai, lengva disleksija, prosopagnozija. Nesklandzios progresuojancios afa-
zijos variantg geriausiai apibrézia: agramatiska kalba, Zodziy pakartojimo sutrikimai ir oro-
bukaliné apraksija. Be klinikiniy pozymiy ir detalaus neuropsichologinio istyrimo, visiems
pacientams turi biti atlikta galvos smegeny magnetinio rezonanso tomografija, kurioje daz-
niausi pakitimai btina kaktinéje ir (ar) smilkininése skiltyse. Esant ryskiai klinikai, bet nepa-
kankamai specifiskiems pozZymiams MRT, visada sitiloma padaryti PET. Gavus vien radio-
loginius pakitimus ir nesant iSreikstai klinikai, negalima kategoriskai teigti, kad pacientui i$-
sivysté demencija. Klinika turi koreliuoti su radiologiniais rezultatais.

ISvada. Net tirdami pavienius klinikinius atvejus, matome, kad kiekvienas subtipas néra
visiskai grynas ir turi kitiems subtipams budingy bruozy, dél ko daznai gali tekti diagnozuoti
ne konkrety subtipa, o misry FTD. Taciau detali $iy subtipy diagnostika galéty buti naudinga
ateityje, jei atsirasty FTD specifinis gydymas.

RaktaZodziai: frontotemporaliné demencija, elgesinis variantas, nesklandi progresuojanti
afazija, semantiné demencija, demencijos subtipai.
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Santrumpos

suvokimo sutrikimus. Kognityviniy funkcijy sutrikimas
galibuti lydimas jvairiy elgesio sutrikimy. Frontotempora-

FTD - frontotemporaliné demencija, PET - positrony
emisijos tomografija, PSP - progresyvus suprabranduoli-
nis paralyzius, KBD - kortikobazaliné¢ degeneracija,
MNL - motorinio neurono liga, KT - kompiuteriné to-
mografija, MRT - magnetinio rezonanso tomografija,
EV - elgesinis variantas, SV - semantinis variantas,
NPA - nesklandi progresuojanti afazija, JV - juostinis
vingis.

IVADAS

Terminas demencija dazniausiai apibréziamas, kaip igytas
kognityviniy funkcijy deficitas, apimantis sudétingus dé-
mesio, mokymosi, atminties, kalbos, vizualinius ir erdvés
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liné demencija (FTD) - tai heterogeniska sutrikimy grupe,
kurios esminis bruozas yra kaktinés ir (ar) smilkininés gal-
vos smegeny skil¢iy degeneracija [1]. FTD skirstoma i
subtipus: elgesinj varianta, nesklandzia progresuojancia
afazija ir semanting demencija, kas dar labiau apsunkina
diferenciacija. Diagnozé dazniausiai nustatoma remiantis
neuropsichologiniais testais ir galvos smegeny MRT ar KT
vaizdais [2]. Norédami detaliau suprasti ir iSnagrinéti at-
skirus FTD subtipus, pasitelkéme klinikinius atvejus ir is-
samig literatliros apzvalga, kuri turéty padéti susidaryti ge-
resnj ligos profilj.

Epidemiologija

FTD daznai apibréziama, kaip viena i$ anks¢iausiai pasi-
reiskian¢iy demencijy, kuriai baidingas ligotumas
15-22/100 000 gyv. ir sergamumas 2,7-4,1/100 000 gyv.
[2,3]. FTD sudaro mazdaug 20 % visy demencijy [4]. FTD
yra vienodai pasiskirs¢iusi tarp vyry ir motery [2]. Pirmieji
simptomai gali pasireiksti jau 40-aisiais gyvenimo metais,
taciau yra atvejy, kai liga manifestuoja ir 80-aisiais gyveni-
mo metais. Amziaus intervalas, kai pasireiskia FTD, yra



1 lentelé. Esminiai pagrindiniu FTD orientaciniai poZymiai [6]

PoZymis EV NPA Sv

Elgesio pokyciai Yra pakitimy Neéra ankstyvose stadijose Neéra ankstyvose stadijose
Sklandumas Sklandus (ankstyva stadija) Nesklandus Sklandus

Ivardijimas Normalus (ankstyva stadija) | Gali buti anomija Gali buti anomija
Kartojimas Normalus Nesklandus Sklandus

Supratimas Normalus (ankstyva stadija) | Pakites Pakites

Skaitymas Normalus Pakites Lengva aleksija

45-65 metai. Taciau yra Saltiniy, kurie teigia, kad klaidin-
ga manyti, jog FTD manifestuoja anksc¢iau nei kiti demen-
cijy variantai. Net 20-40 % FTD buvo diagnozuota vyres-
niems nei 65 m. Zzmonéms, taciau ¢ia reikia tolimesniy tyri-
my[1,2,4,5]. Nesulaukg¢ 60 m. dazniau nei AL serga FTD.
FTD progresuoja grei¢iau nei AL, ypac jei vyrauja elgesi-
nio FTD subtipo pozZymiai [4].

Klasifikacija

FTD skirstoma i 3 subtipus: elgesinj varianta (EV), ne-
sklandzia progresuojancia afazija (NPA), semantinj va-
riantg (SV) [1]. Pastaryjy klinikiniy subtipy kertiniai pozy-
miai, padedantys orientuotis specialistams, pateikiami 1
lenteléje [6].

FTD subtipai daznai lydimi kity neurologiniy sutriki-
muy: kortikobazalinés degeneracijos, progresyvaus suprab-
randuolinio paralyziaus ir motorinio neurono ligos. AL ti-
po sindromai daznai persidengia su FTD, ypa¢ NPA subti-
pu [1].

Klinika

Nenormalus, pakites elgesys yra vienas i$ dazniausiy FTD
simptomy, pastebimy kasdienéje klinikinéje praktikoje.
Pacienty emocijos biina blankios, neisreikstos, atsiranda
empatijos trikumas, nyksta uzuojauta. Isivyrauja besikar-
tojantis, stereotipinis elgesys (motorinis manierizmas, zZo-
dziy ir fraziy kartojimas, sudétingi kasdieniai ritualai). Pa-
kinta valgymo iprociai (valgomi arba kaip tik vengiami
tam tikri maisto produktai, vartojami daug kalorijy turintys
ir saldas produktai). Pakinta atsakas  sensorinius stimulus,
kas lemia hipo- ar hiperjautrumo atsiradima. Vystosi disin-
hibicija, motorinis rigidiSkumas. Atminties, erdvés ir vaiz-
dy suvokimo sutrikimai yra retesni ir iSrySkéja ligai pazen-
gus. Kalbos pokyciai apima pacios kalbos skurduma,
echolalija, perserveracijas, mutizma [2].

Neuropsichologinis testavimas

Ryskis pokyciai matomi atliekant testus, skirtus kaktinés
smegeny srities tyrimui. Erdvines ir vizualines funkcijas
vertinantys testai daznai nerodo ryskesniy pokyciy. Mazai
pokyc¢iy rodo ir atminciai tirti skirti testai.

Pacientai daznai sunkiai suvokia uzduotis, sunkiai
vykdo reikalavimus, koncentruoja démesi i testo metu uz-
duodamus klausimus ir paliepimus, atsakinéja neapgalvo-

dami atsakymo. Ligoniai daznai fiksuoja démesi i viena
uzduoti, perserveruotai atsakinéja i klausimus. Toks pa-
cienty elgesys gali klaidingai nustatyti rySkesnius atmin-
ties ir kitus kognityvinius sutrikimus.

Daznai FTD pacienty testy rezultatai gali bati panasts i
AL serganciyjy. Prastesni rezultatai biina ty Zmoniy, kuriy
galvos smegeny kaktinés skilties degeneraciniai procesai
yra placiai i$plite, ypac esant plitimui i uzpakaling Soning
skilties dalj. Esant orbitomedialinés kaktinés skilties pa-
zeidimams, testai, skirti nustatyti Sios srities patologijai,
gali ir nerodyti ryskiy pakitimy, esant iSreikstiems kliniki-
niams pozymiams [2].

Anatominiai pakitimai

Vyrauja orbitofrontalinés srities ir priekinés smilkininés
galvos smegeny srities degeneraciniai ir funkciniai poky-
¢iai. Ilgainiui $ie procesai iSplinta visoje kaktinéje srityje.
Stereotipiniu elgesiu pasizymintiems pacientams pakiti-
mai stebimi striatum ir priekinéje smilkininéje srityje. El-
gesio sutrikimai labiau isreiksti esant desinés galvos sme-
geny srities pokyciams [2].

Histologiniai pakitimai

Dazniausiai matomi 4 tipy pakitimai galvos smegeny biop-
tate:

« Mikrovakuolizacija be neurony inkliuzy (demenci-
ja, kuriai néra budingi isskirtiniai histologiniai po-
ky¢iai).

+ Mikrovakuolizacija su ubikvitino inkliuzais ir neuri-
ty distrofija kaktinés ir smilkininés srities Zievéje bei
hipokampo dantytajame vingyje.

« Transkortikaliné gliozé ir tau-reaktyvis intraneuro-
niniai inkliuzai (Piko kiineliai).

+ Mikrovakuolizacija ir tau-teigiami neurofibriliniai
tinkleliai ir Piko kiineliai.

Paskutiniai du pakitimai dar vadinami taupatijomis [2].

Genetiniai FTD pakitimai

Reikéty isskirti 3 pagrindiniy geny mutacijas, budingas
FTD: tau baltyma koduojancio geno MAPT (angl.
microtubule associated protein tau), TAR DNR suriSantj
baltyma-43 kDa (angl. TAR DNA-binding protein 43 kDa
(TDP-43)), koduojanciy geny ir fused in sarcoma (FUS) ti-
pa [4]. Individams, turintiems MAPT mutacija, FTD issi-
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2 lentelé. Tarptautinio konsensuso FTD kriterijai (jautrumas - 85 %, specifiskumas - 99 %) [9]

tiek jai progresuojant.

Klinikinis profilis: charakterio poky¢iai ir sutrike gebéjimai prisitaikyti prie socialinio konteksto vyrauja tiek ligos pradzioje,

Svarbiausi simptomai:

- Ankstyvas socialiniy gebéjimy netekimas.
+ Emocinis blankumas ir emocijy sunykimas.
« Ankstyvas savikritikos netekimas.

- Ilgai nepastebima ligos manifestacija ir ilgainiui progresuojantys simptomai.
+ Ankstyvas sutrikimas, bandant prisitaikyti prie socialinio konteksto.

Diagnoze palaikantys simptomai

Kalbos sutrikimai:
1. Nesilaikoma higienos ir 1. Sutrikusi kalba:
neprisizitrima. vartojami paprasti
2. Rigidiskumas ir nelankstumas. | Z0dZiai ir terminai.
2. Kalbos
stereotipiskumas.
3. Echolalija.

4. Perserveracijos.

Elgesio sutrikimai:

3. Nesugebéjimas sukoncentruoti
démesio ir nepastovumas.

4. Valgymo pokyc¢iai ir sutrikimai.
5. Pasikartojantis ir stereotipinis

elgesys. 5. Mutizmas.

6. Daikty ir atlieky kaupimas.

Fiziniai poky¢iai:
1. Primityvas
refleksai.

2. ISmaty ir slapimo
nelaikymas.

3. Akinezija, rigidis- 2. Elektroencefalografija: normali arba nedaug
kumas ir tremoras.
4. Zemas ir labilus
arterinis kraujo
spaudimas.

IStyrimas:

1. Neuropsichologinis testavimas - ryskiis poky-
¢iai frontalinéje srityje ir sutrikusios funkcijos,
susijusios su Sia sritimi, néra arba nedaug isreiks-
ta amnezija, afazija ir orientavimasis erdvéje.

pakitusi, esant gerai iSreikstiems klinikiniams
simptomams.

3. Galvos smegeny vizualizavimas (struktarinis
ir funkcinis): dominuojantys kaktinés ir priekinés
smilkininés smegeny skilties pokyciai.

vysto véliau ir progresuoja léciau, lyginant su pacientais,
turin¢iais TDP-43 ar FUS mutacija [7].

FTD daznai yra siejama su MAPT mutacijomis 17-ojo-
je chromosomoje. Baltymas Tau yra atsakingas uz mikro-
tubuliy formavimasi bei organeliy ir baltymy transporta.
Sveiki individai produkuoja 6 Tau izoformas. Mikrotubu-
liy formavimosi pakitimy Sviesinés mikroskopijos metu
nematome, todél diagnozuoti tenka is kity nespecifiniy ir
kitoms demencijoms budingy pozymiy [2].

Pagrindiniai FTD diagnostiniai kriterijai, naudojami
pasaulyje, yra tarptautinio konsensuso FTD kriterijai
(2 lentelé). Taip pat populiartis Lundo ir Manchesterio kri-
terijai, taciau jie naudojami reciau [8].

Prognozé

Individai, sergantys FTD, gyvena apie 6-11 m. nuo simp-
tomy pradzios ir 3-4 m. nuo diagnozés nustatymo pra-
dzios (kaip ir dauguma demencijy, FTD retai pastebima
pasireiskus pirmiesiems poZymiais, todél diagnozuojama
jauesant pazengusiai ligai). FTD progresuoja greitai, grei-
¢iau nei Alzheimerio liga, ypac elgesinis FTD subtipas [3,
4].

ELGESINIS FRONTOTEMPORALINES
DEMENCIJOS SUBTIPAS

Klinika
EV diagnozuojamas mazdaug pusei FTD ligoniy [1, 3, 4].
Siam subtipui biidinga progresuojantis tarpasmeniniy san-

tykiy blogéjimas ir frontaliniy vykdomyjy funkcijy nyki-
mas, lydimas emocinio blankumo, empatijos ir uzuojautos
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trakumo (angl. theory of mind simptomy kompleksas).
Prarandamas autonomiskumas, atsiranda disinhibicija (pi-
nigy Svaistymas, seksualinés uzuominos, nepriimtini ko-
mentarai ir neadekvatus humoras (vok. witzelsucht)), adi-
namija, abulija, obsesijos, ritualai, perdétas jsitraukimas i
naujus pomégius ir veiklas (ypac religinio ar azartinio turi-
nio), stereotipinis elgesys, charakterio rigidiSkumas, daik-
ty ir atlieky kaupimas, valgymo ir apetito sutrikimai (susije
su pakitimais pogumburyje, reguliuojanc¢iame metaboli-
nius organizmo procesus). Individai, sergantys EV FTD,
sunkiau interpretuoja neigiamas emocijas (pykti, baime,
pasislykstéjima) - jie jas vertina kaip maziau neigiamas,
nei yra is tikryjy, taciau ryskesniy pakitimy, vertinant tei-
giamas ar neutralias emocijas, gali ir nebtti [10-15]. Nei-
giamos emocijos interpretuojamos sunkiau dél pakitimy
orbitofrontalinéjé zievéje, saloje, migdoliniuose kiinuose,
apatinése ir Soninése smilkininés skilties srityse [10, 16,
17]. Pagrindiniai 3 simptomai, kurie buvo stebiminet 80 %
EV FTD pacienty, buvo disinhibicija, apatija ir empatijos
trukumas. Tuo tarpu kiti tarptautinio konsensuso apibrézti
FTD simptomai aptikti 50 % tiriamyjy [18]. Sujaudinimas,
disinhibicija ir irzlumas matomi vélesnése EV stadijose, o
neramumas ir valgymo sutrikimai, ypac didelis noras val-
gyti saldumynus, islieka visos ligos metu [19, 20]. Reti, bet
budingi psichotiniai simptomai: haliucinacijos, kliedesiai,
paranoja. Pastarieji daznesni pacientams, kurie taip pat
serga MNL ar turi FUS geno mutacija (net 50 % atvejy) [1,
6, 20].

Atminties sutrikimas néra pagrindinis EV FTD bruo-
Zas ir gali buti jvairiai iSreikstas net esant ryskiai kity pozy-
miy manifestacijai. Jaques ir kt. atliktame tyrime pastebé-
ta, kad emocinis informacijos pagrindas (pozityvias, nega-
tyvias ar neutralias emocijas sukeliantys vaizdai) neturi di-
desnés jtakos pacienty gebéjimui jsiminti [15]. Ligoniy at-



3 lentelé. Tarptautinio konsensuso EV FTD diagnostiniai kriterijai

Neurodegeneraciné liga
Privaloma, norint diagnozuoti bet koki FTD subtipa.

tarpa arba anamnestiniais duomenimis.

Progresuojantis elgesio ir (ar) kognityviniy funkcijy prastéjimas, nustatytas remiantis testiniais stebéjimais per tam tikra laiko

Galima EV FTD diagnozé
Biitini 3 besikartojantys simptomai iS A-F (negalima jtraukti
nesikartojanciy simptomy):

A) ankstyva (3 metai) elgesio disinhibicija,

B) ankstyva (3 metai) apatija ar inertiSkumas,

C) ankstyvas (3 metai) empatijos ir uzuojautos netekimas,

D) ankstyvas (3 metai) stereotipinis, ritualinis ar kompulsi-
nis elgesys,

E) maitinimosi pakitimai, padidéjes valgumas,

F) neuropsichologinis profilis: frontaliniy vykdomyjy funk-
cijy sutrikimas su reliatyviai islikusia atmintimi ir orientavimu-
si erdvéje.

Tikétina EV FTD diagnozé
Bitini visi kriterijai:

A) atitinka tikétinos EV FTD kriterijus,

B) reiksmingas funkcionalumo ir pasiriipinimo savimi ma-
Z€jimas,

C) vaizdiniai tyrimai, kuriuose matomi pakitimai, budingi
EV FTD: kaktinés ir (ar) priekinés smilkininés skilties atrofija
MRT ir KT arba kaktinés galvos smegeny srities hipoperfuzija

ir hipometabolizmas vieno protono emisijos kompiuterinéje
tomografijoje (VPEKT) ir PET.

Uztikrinta EV FTD diagnozé
Privalomas kriterijus A ir bent vienas i$ dviejy - B arba C:

A) atitinka tikétinos ir galimos EV FTD diagnostinius krite-
rijus,

B) histopatologiniai bioptato pakitimai, budingi EV FTD
post mortem,

C) zinoma EV FTD biudinga genetiné mutacija.

Papildomi kriterijai:

A) simptomai, buidingi motorinio neurono ligai,

B) motoriniai simptomai, biidingi kortikobazalinei degene-
racijai ar progresyviam suprabranduoliniam paralyziui,

C) sutrikes Zodziy ir daikty pazinimas,

D) kalbos motorikos sutrikimai,

E) ryskis kalbos gramatikos sutrikimai.

EV FTD ekskliuduojantys kriterijai

EV FTD diagnozei.

B) elgesio pakitimai dél kitos psichinés ligos ar sutrikimo,

Norint diagnozuoti EV FTD, turi nebiiti A ir B kriterijy; kriterijus C gali buti teigiamas tikétinai, bet turi biiti neigiamas galimai

A) Atsirades funkcionalumo sutrikimas dél kitos nedegeneracinés nervy sistemos patologijos ar buklés,

C) biozymenys, budingi Alzheimerio ligai ar kitai degeneracinei ligai.

mintis yra maziau sutrikusi nei AL serganciyjy, taciau la-
biau sutrikusi nei sveiky individy [21].

Pazengus degeneracijai, prastesng prognoz¢ rodo kal-
bos sutrikimy atsiradimas [20, 22]. Dazniausiai pasitai-
kantys kalbos sutrikimai: stereotipiné kalba, echolalija,
perserveracijos, kalbéjimas nesustojant, mutizmas [23].

Refleksiskas $niurksc¢iojimas nosimi, griebimo ir ¢iul-
pimo refleksai, iSmaty nelaikymas EV pacientams vystosi
anksciau nei AL metu [22].

EV pacienty simptomai yra iSsisklaidg ganétinai hete-
rogeniskai. Tarptautinio konsensuso nutarimu patvirtinti
EV FTD diagnostiniai kriterijai pateikiami 3 lenteléje.

Neuropsichologiniai testai

Ankstyvose ligos stadijose nestebimi ryskis pakitimai, at-
liekant neurologini pacienty iStyrima, net ir esant gerai i$-
reikstiems elgesio ir charakterio pakitimams. Mini-mental
testas néra jautrus, norint diagnozuoti EV FTD, taciau
Adenbrook’o sukurtas kognityvinis iStyrimas aptinka net
90 % EV atvejy [20]. Neuropsichologiniy testy pakitimai
daznai koreliuoja su dorsolateralinés prefrontalinés zZievés
degeneracija. Taciau jvairios studijos pateikia priestarin-
gus neuropsichologinio iStyrimo rezultatus. Vieny tyrimy

metu pastebéta, kad EV FTD, lyginant su Alzheimerio liga
(AL), buina labiau sutrikes gebéjimas risliai reiksti mintis,
mastyti abstrakciai ir lanksciai prisitaikyti prie kintanciy
situacijy bei uzduociy [24-33]. Tuo tarpu kiti tyrimai, ku-
riy metu buvo pasitelkta Stroop skalé, Viskonsino korty
déliojimo skalé (Wisconsin card sorting test) ir Raven’o
progresyviosios matricos (Raven’s progressive Matrices),
neaptiko ryskesniy skirtumy tarp serganciyjy FTD EV ir
AL [25, 31, 34-37]. Torralva ir kt. nustaté, kad INECO
Frontalinis skryningo testas (INECO Frontal Screening
test) patikimai padéjo diferencijuoti EV nuo AL [38]. Neu-
ropsichologinio iStyrimo testy rezultaty netolygumas gali
atsirasti, nes:

1) testy, tirian¢iy frontalines vykdomasias funkcijas,
jautrumas sumazéja dél galvos smegeny strukturiniy paki-
timy, nulemianciy kognityviniy funkcijy sutrikimus [39],

2) vykdomuyjy funkcijy pakitimai néra patagnomoninis
simptomas. Panasiis pozymiai buina sergant AL, PSP, de-
mencija su Lewy kiineliais ir kt. [39],

3) testai, nagrinéjantys vykdomujy funkcijy pakitimus,
tiria funkcijas, kurias lemia dorsolateralinés galvos smege-
ny sritys, ir praktiskai nenagrinéja pakitimy anksti pazei-
dziamoje ventromedialinéje / orbitofrontalinéje galvos
smegeny srityje [40].
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Anatominiai pakitimai

EV atveju aptinkami struktiiriniai ir funkciniai pakitimai
medialinéje paralimbinéje galvos smegeny srityje (prieki-
néje JV dalyje, orbitofrontalinés ir kaktinés skilties-salos
sri¢iy zievéje) [1, 19, 20, 41]. Yra svarbi priekinio JV ir
kaktinés skilties-salos zievés degeneracija, kur aptinka-
mos von Economo lastelés, galimai atsakingos uz sociali-
ne¢ adaptacija ir vykdomasias funkcijas [19, 42]. Santillo ir
kt. nustaté, kad 53 % FTD pacienty turi maziau von Econo-
mo lasteliy, lyginant su AL [43]. Ilgainiui degeneraciniai
procesai apima smilkining skiltj, hipokampa, migdolinius
kiinus, pogumburi, gumbura, uzpakaling-Soning kaktinés
skilties dalj ir pamato branduolius. Migdoliniy kiiny dege-
neracija padeda EV diferencijuoti nuo AL, kuriai Si patolo-
gija nebuidinga. Empatijos stoka siejama su desiniojo mig-
dolinio kiino, parahipokampalinio vingio, smilkininés
skilties, kairiosios salos uzpakalinés dalies, antrinés soma-
tosensorinés zievés, kairiosios uzpakalinés virSutinés
smilkininés vagos, smilkininés-momeninés jungties ir me-
dialinio precuneus degeneracija. Lyginant EV, turincius
empatijos stoka, su sveikais tiriamaisiais, buvo degenera-
vusi kairioji sala, desinysis migdolinis kiinas ir kairioji uz-
pakaliné virSutiné smilkininé vaga [44]. Pastebéti pakiti-
mai ir baltojoje medziagoje: virSutiniame isilginiame fas-
cikule, unicnatus fascikule, cinguliniame trakte, didzio-
sios smegeny genu ir splenum bei traktuose, jungianciuose
kakting ir smilkining zieves [20]. Pasitelkus PET, neaiskiy
demencijy sumazéjo nuo 39,4 iki 16 % [4]. PET ir VFEKT
yra vertingi, norint diferencijuoti EV nuo AL, kuriai ba-
dingi hipoperfuzija ir hipometabolizmas uzpakalinéje JV
srityje bei smilkininéje-momeninéje zievéje. Taciau Sie ty-
rimai buina vertingi, jei MRT nerodo ryskesniy degeneraci-
niy pakitimy. Esant pakitimams MRT, VFEKT ir PET ne-
suteikia naudingos informacijos [20, 22].

1 klinikinis atvejis

80 m. pacientas pateko j Neurologijos skyriaus stacionara.
Pirmieji simptomai atsirado pries 2 m., kai, nuvykes pas gi-
minaicius, pacientas iSé¢jo pasivaikscioti i miestg ir pasi-
klydo. Po to buvo dar keli epizodai, kuriy metu jlipdavo i
klaidinga autobusa, pamirsdavo, kur vaziuoja. Viena karta
nuklydusi nuo namy 35 km namo atvezé policija. Pastarai-
siais metais triko atmintis, pamirSdavo, kur pasidédavo
daiktus, vaiky ir aniiky vardus, amziy. Pries pora mety ne-
pazino brolio. Nepersirengia drabuziy, niekuo nesidomi,
didziaja dienos dalj miega.

Skyriuje pacientas itin neramus, neklausé personalo,
vaiksc¢iodavo nuogas, tustindavosi i lova. Renkant anam-
nezg, atsikalbinéjo, Smaikstavo, saké erotinio turinio repli-
kas. Tiriant neuropsichologiskai, atsikalbinéjo, kvailiojo,
neatsakinéjo i klausimus. Pacientas anksc¢iau buvo santi-
rus profesorius, désté universitete ir dirbo Vilniaus univer-
siteto Botanikos sode, tyrinéjo augalus, parasé daug moks-
liniy darby ivairiomis temomis.

Mini Mental testas - 23 balai. Pasitelkus Adenbrook’o
kognityvinij testa (ACE-R), stebimas blogas orientavima-
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sis erdvéje ir laike, sutrikes naujai iSmoktos informacijos
atgaminimas ir atpazinimas, zodinis sklandumas. Salygi-
nai gera démesio koncentracija, reliatyviai nedaug pazeis-
ta anterogradiné atmintis ir kiek daugiau pazeista retrogra-
diné atmintis. Skaitomo teksto supratimo, raSymo, Zodziy
pakartojimo jgidziai nepakite. Taciau, paprasius ivardyti
pavaizduoty gyviiny ir daikty pavadinimus bei paveiksliu-
kus susieti su tam tikromis savokomis, stebimas ryskesnis
sutrikimas. Erdviniai, laikrodzio piesimo ir suvokimo ge-
béjimai nepakite.

Neurologiskai: néra pareziy, refleksai auksti, simetris-
ki, patologinis Babinskio refleksas kairéje. Koordinaci-
nius méginius atliko patenkinamai. Jutimo sutrikimy nepa-
stebéta.

Pacientui taip pat atlikta galvos KT, kurios metu mato-
ma ryskiai iSreiksta atrofija smilkininése skiltyse ir kiek
maziau iSreiksta atrofija kaktinése ir momeninése skiltyse.
diagnozuotas elgesinis subtipas.

Kadangi pacientas i stacionara pateko pirma karta, sun-
ku pasakyti, kokia bus tolimesné ligos dinamika, taciau
aisku, kad klinika sunkés laikui bégant. Specifinio gydy-
mo Siai ligai néra, todél dazniausiai pasirenkamas tik simp-
tominis.

SEMANTINIS FRONTOTEMPORALINES
DEMENCIJOS SUBTIPAS

Klinika

SV sudaro 20-25 % visy FTD pacienty [22]. SV atveju ste-
bimi semantinés zodziy prasmés suvokimo ir atminties su-
trikimai. Esant tipiniam SV atvejui, Zmogus kalba sklan-
dziai, vartoja paprastus zZodzius, nors, ligai manifestavus,
pamirsta sudétingus Zodzius bei frazes. Pavyzdziui, papra-
$ius pacienta pakartoti ,,hipopotamas* ar ,,chrizantema®,
jis ta padaro nesunkiai, tac¢iau negali apibudinti, kas yra hi-
popotamas ar chrizantema, sako, kad neprisimena, arba
nupasakoja primityviai: ,,didelis gyviinas®, ,,gélé“. Stebi-
ma disleksija ir disgrafija[1,2, 5, 6]. Pacientas sunkiai iSta-
ria parasSytus zZodzius, taciau, ta zodj iStarus tyréjui, gali ji
pakartoti [6]. Neverbaliniai SV simptomai - prosopagno-
zija (i$ pradziy pamirstami vardai, véliau veidai, o galiau-
siai nebediferencijuojama tarp pazistamo ir svetimo) ir vi-
zualiné agnozija [1, 2, 5, 6]. Manoma, kad tai labiau susije
susuvokimo, o ne su atminties sutrikimais [45]. SV geriau-
siai apibudina Sie simptomai: tinkamo Zodzio neradimas,
pavieniy zodziy suvokimo sutrikimai, lengva disleksija,
prosopagnozija, o reliatyviai nebuidingi Sie: agramatiska
kalba, zodziy pakartojimo sutrikimai ir orobukaliné aprak-
sija [46]. 4 lenteléje iSvardinti dazniausiai pastebimi simp-
tomai, budingi SV pacientams [5, 22].

Priesingai nei AL atveju, SV nebiidinga anterogradiné
ir epizodiné amnezija, islieka reliatyviai normalus orienta-
vimasis erdvéje. Dazniau pazeidziama retrogradiné atmin-
tis. Pacientai atsimena praeities faktus, stereotipiskai kar-
toja ta pati, taciau negali nusakyti jvykiy sekos, detalizuoti



4 lentelé. SV biidingi poZymiai [5]

Kairiojo sme- | DeSiniojo sme-
genu pusrutulio | genu pusrutulio
pazeidimai (%) | paZzeidimai (%)

Sunku rasti reikiama 94 36
zodj

Suvokimo pazeidimai 67 18
Zmoniy pazinimo 17 91
sutrikimai

Socialiai nepriimtinas 14 64
elgesys

Savikritikos netekimas 14 55
Darbo netekimas 0 27

prisiminimy. Testas, padedantis SV diferencijuoti nuo AL,
kuriai budingas ryskus epizodinés atminties pazeidimas,
buty Sis: ,,Ar as sédéjau ant Sios kédés?* (orientavimasis
erdvéje), ,,Kiek laiko as ¢ia sédéjau?“ (orientavimasis lai-
ke), ,,Ar a$ vakar segéjau sage?” (jvykiy ir detaliy prisimi-
nimas). Sergantys SV atsako i klausimus net praéjus
24 val. [45]. Elgesio ir nuotaikos sutrikimai iSryskéja tik
progresavus ligai: depresija, apatija, apetito pakitimai, ir-
zlumas, empatijos stoka. Charakteris tampa rigidiskas, gali
atsirasti susidoméjimas jvairiomis délionémis ar galvosi-
kiais, vystosi obsesinis kompulsinis elgesys. Sergantieji
islieka is dalies kritiski savo ligai - pripazista, kad jiems
sunku rasti tinkamus Zodzius, tac¢iau nepripazista turintys
suvokimo sutrikimy [22].

Neuropsichologinis testavimas

Esant pazeidimams kairéje puséje, matoma labiau iSreiks-
ta anomija, lyginant su suvokimo pazeidimo sunkumo
laipsniu. SV pacientai patiria daugiau sunkumy apibtdin-
dami daikta, kai jiems pasakomas tik jo pavadinimas, lygi-
nant su tuo, kai jiems parodoma daikto nuotrauka. SV pa-
cientai gerai tvarkosi su buityje esanciais irenginiais ir
daiktais. Taciau, tiriant pacientus laboratorijoje, jie sun-
kiau atlieka uzduotis su analogiskais daiktais, sunkiai juos
ivardina. Tai siejama su tuo, kad objektai ir laboratorijos
aplinka pacientui yra svetimi, todél jam sunkiau interpre-
tuoti ir tinkamai atlikti uzduotis [47]. Adenbrook’o kogni-
tyviniy funkcijy testas tiksliai padeda diferencijuoti SV
nuo AL ankstyvose stadijose. Taciau pats tinkamiausias
testas SV diagnostikai ir ligos sunkumui jvertinti yra
KembridZo semantinés atminties testas (Cambridge se-
mantic memory battery). Jis puikiai atskleidZia anomija,
jos sunkuma. Jo metu stebima, kaip pacientai supranta net
sudétingesnés struktiiros sakinius, esant isreikstai anomi-
jai. SV ligoniai linke neteisingai iStarti panasaus saskam-
bio Zodzius, reikiama zodj jie pakeicia panasiu zodziu, tu-
rinciu kita prasme [5].

Anatominiai pakitimai

Anatominiai pakitimai atsiranda bilateraliai asimetriskai
priekinéje smilkininés skilties dalyje [1, 2, 5, 6, 48]. Jie

stebimi kairéje smegeny pusrutulio puséje, taciau gali ba-
tiir desinéje, ypac vyraujant neverbaliniams simptomams
[1, 6, 41]. Aptinkama pakitimy hipokampo ir migdoliniy
kiiny srityje [3]. Degeneraciniams procesams pazeidus
desiniaja sriti, stebimi simptomai, budingi EV (4 lentel¢)
[3,41, 49]. Vyraujant desiniosios srities pazeidimams, ne
taip ryskiai iSreiksti kalbos sutrikimai [22]. Atminties pa-
zeidimai galimai susije su neokortikalinés Zievés smilki-
niniy vingiy srities atrofija. Taciau yra mokslininky, kurie
teigia, kad sutrikusi kaktinés skilties funkcija yra atsakin-
ga uz sudétingy tolimos praeities ivykiy atkurima [45].
Ligai progresuojant, degeneraciniai procesai iSplinta kau-
daliai uzpakalinés smilkininés skilties srities link arba
rostraliai | uzpakaling ir apating kaktinés skilties dalis, o
kartais abiem kryptimis [5], degeneruoja ir orbitofrontali-
né zievé, sala ir priekiné juostinio vingio dalis [49]. Paki-
timai gerai matomi MRT koronariniy pjiaviy vaizduose

[51.
2 klinikinis atvejis

73 m. pacienté buvo konsultuota neurologo dél pablogéju-
sios atminties. Per pastaruosius 4 metus pacienté prasciau
prisimena ivairius faktus, kartais neatpazindavo artimyjy
ar draugy, tapo uzdara, sutriko orientacija erdvéje, ypac
sunkiai ivardina ivairias savokas, daikty pavadinimus,
daznai kartoja, kad tam tikras zodis ,,guli ant liezuvio ga-

13

lo*.
nestebéta. ISreiksta afazija, akalkulija, prastesnis kalbos
sklandumas. Atlikus Mini Mental testa, pacienté surinko
14 baly, ryskiausias deficitas stebimas trumpalaikés at-
minties ir orientavimosi aplinkoje srityse. Atsizvelgus i
klinikinius simptomus ir neuropsichologini istyrima, pa-
cientei diagnozuotas frontotemporalinés demencijos se-
mantinés demencijos tipas. Ligonei paskirta donepezilio
10 mg 1 karta per para ir kontrolinis apsilankymas po
6 mén.

Atvykus po 6 mén., rySkesnio klinikiniy simptomy blo-
géjimo nebuvo pastebéta. Siekiant detaliau istirti pacientés
bukle, atliktas Adenbrook’o kognityvinis testas (ACE-R).
Pastarasis atskleidé, kad labai sutrikes orientavimasis ap-
linkoje, retrogradiné ir anterogradiné atmintis, informaci-
jos atpazinimas ir atgaminimas, gebéjimas jvardinti pa-
vaizduotus objektus ir jy susiejimas su tam tikromis savo-
komis. Taciau reliatyviai iSsaugotas démesys ir koncentra-
cija, paliepimy vykdymas, erdviniai ir suvokimo gebéji-
mai bei skaitymas.

Pacientei atliktas galvos smegeny MRT, kuris parodé
atrofija kairéje smilkininéje skiltyje.

Atsizvelgus i ligos klinika ir vaizdiniy tyrimy rezulta-
tus, ligonei toliau pratestas gydymas donepeziliu ir pridé-
tas memantinas, didinant doz¢ nuo 5 mg 1 karta per para iki
10 mg 2 kartus per para.

Kaip ir kiti frontotemporalinés demencijos subtipai, Sis
yra linkes progresuoti. Specifinio gydymo néra, o gyveni-
mo trukmeés prognozé itin individuali ir labai priklauso nuo
ligos progresavimo spartumo.
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J. Rackauskaité, G. Kaubrys

NESKLANDZIOS PROGRESUOJANCIOS
AFAZ1JOS SUBTIPAS

Klinika

NPA sudaro 25 % visy FTD atvejy [22]. NPA pasireiskia
kaip ekspresyvios kalbos sutrikimas [1-4, 6]. Kalbos sutri-
kimas yra vyraujantis, diferencinis NPA pozymis, islie-
kantis visos ligos metu [50]. Ligai progresuojant, sutrinka
kalbos turinys - ji pasidaro blanki, vartojami paprasti zo-
dziai, iSnyksta sudétingesnés kalbos struktiiros. NPA pa-
cientai deda dideles pastangas, kad galéty istarti ZodzZius,
kalba nesklandi, gausu tarimo klaidy (kalbos apraksija),
gramatikos klaidy [1, 3]. Sutrinka ilgy sakiniy, daugia-
skiemeniy zodziy, véliau paprasty zodziy pakartojimas
[51]. NPA pacienty atmintis reliatyviai islieka nepazeista.
Maziausiai pazeidziami vaizdy suvokimas ir orientavima-
sis erdvéje. Kity demencijai budingy simptomy atsiradimo
tikimybé - 50 % [6]. Sunkiau suvokiami gramatiskai sudé-
tingi sakiniai. Ligai progresuojant, gali iSsivystyti mutiz-
mas [22, 51]. Dauguma NPA pacienty kalbos klai-
dy (82 %) sudaro zodziy, raidziy ir garsy pakeitimai, jterpi-
mai, iSkritimai, transpozicijos, sudarytos is realiy garsy,
kurios egzistuoja kalboje. Vystosi agrafija, rasant daroma
daug gramatiniy klaidy [51]. NPA budinga ir diskalkulija,
kuri kartais lygiai taip pat iSreiksta, kaip ir kalbos sutriki-
mai [50].

Judéjimo sutrikimai ir ekstrapiramidinés sistemos pa-
zeidimo simptomai NPA pacientams iSsivysto reciau ir ap-
siriboja: iSlyginta nazolabialine rauksle, praplatéjusiu tar-
pu tarp voky, asimetriskai sutrikusiais ranky ir kojy jude-
siais, priesingos rankos rigidiskumu, atliekant judesius ki-
taranka [50]. Pastarieji simptomai biina isreiksti asimetris-
kai, labiau vyrauja desinéje puséje. Atsiradus judesiy sutri-
kimams ir apraksijai, pacientui, serganciam NPA, reikéty
pagalvoti apie gretuting patologija - KBD arba PSP, kuri
gali iSsivystyti per pirmuosius dvejus ligos metus [6, 51].
Be siy poZymiy, per pirmuosius dvejus ligos metus gali at-
sirasti ir EV budingy simptomy [51].

Atminties sutrikimai NPA pacientams néra vyraujantis
simptomas. Taciau pastebéta, kad dazniau sutrinka tik ka
ivykusiy dalyky ar zodziy isiminimas (angl. immediate
memory), nors trumpalaiké atmintis (angl. short-term
memory) iSlieka reliatyviai gera [6].

Psichotiniai simptomai (haliucinacijos ir iliuzijos) ne-
budingi NPA. Lyginant su sveikais tiriamaisiais, sujaudi-
nimas ir agresija NPA pacientams aptinkama dazniau, ta-
Ciau jie ne taip ryskiai isreiksti, kaip sergant EV. Daznai
pasitaiko nerimas ir jo sutrikimai. Euforija ir pakyléta nuo-
taika stebimos retai. Vienas i$ biidingiausiy NPA psichiat-
riniy simptomy - apatija, pasireiskia anksti ir, laikui bé-
gant, sunkéja. Tuo tarpu disinhibicija stebima reciau, lygi-
nant su EV FTD pacientais. Irzlumas néra vyraujantis
NPA simptomas ir daznai yra stebimas sergant ir kitais
FTD subtipais. Taciau, lyginant su sveikais tiriamaisiais,
jis aptinkamas ganétinai dazniau [52]. 5 lenteléje pateikia-
mi tarptautinio konsensuso NPA nustatyti diagnostiniai
kriterijai.

Apibudinant NPA, daznai susiduriama su keblumais
klasifikuojant. Kai kurie specialistai linke sujungti SV ir
NPA i viena platesng grupe - pirming progresuojancia afa-
zija (PPA). PPA toliau yra skirstoma i tris pagrindinius ti-
pus: nesklandzig progresuojancia afazija, semantini va-
riantg ir logopeninij varianta [22].

Neuropsichologinis iStyrimas

Rezultatus, gautus atlikus Mini Mental testa, reikéty ver-
tinti kritiskai, nes kartais galima gauti prastesni rezultata
vien dél paciento kalbos deficito, kas iSkreipia tikruosius
rezultatus. NPA diagnozuoti ir ligos dinamikai stebéti re-
komenduojami Sie testai: The Western Aphasia Battery
(istiria spontaning kalba, zodziy ir sakiniy supratima,
ivardijima, skaityma, rasyma), The Northwestern
Anagaram Test (ivertina gebéjima formuluoti sakinius),
Peabody picture vocablurary test (ivertina gebéjima aso-
cijuoti tarpusavyje zodzius ir jy suvokima) [50]. Rezulta-
tai, gauti naudojant geriatring depresijos skale, parodé,
kad NPA sergantys pacienty rezultatai prastesni, lygi-
nant su sveika populiacija. 43 % turéjusiyjy depresijos
simptomy issaké teigiama Seiming depresijos anamneze
[52].

Anatominiai pakitimai
Anatomiskai stebima smegeny Zievés, esancios apie Silvi-

jaus vaga, ir uzpakalinés Soninés prefrontalinés bei salos
zieves degeneracija dazniausiai kairéje smegeny pusrutu-

5 lentelé. Tarptautinio konsensuso NPA diagnostiniai kriterijai

A. Pagrindiniai PPA Kriterijai:

3) kitos smegeny degeneracijos priezastys buvo atmestos.

1) naujas progresuojantis kalbos sutrikimas > 1 kategorijoje: gramatinio sakiniy formavimo, zodziy trikumo kalbant, Zodziy
ir sakiniy suvokimo, zodzio sakymo paraidziui, skaitymo, pakartojimo;

2) reliatyviai nesutrike: trumpalaiké atmintis, adaptacija prie aplinkos, erdvinis ir vizualinis suvokimas bei elgesys;

B. NesklandZiam subtipui buidingi simptomai:

Privalo biti bent vienas simptomas:
1) agramatiska kalba arba

2) forsuota, stringanti kalba su tarimo klaidomis (kalbos
apraksija).

Privalo biti bent 2 simptomai:
1) sutrinkes sintaksiskai sudétingy sakiniy suvokimas,
2) islikes pavieniy Zodziy suvokimas arba

3) islikes objekty atpazinimas.
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lio puséje [2-4, 48]. Taciau galimi ir kiti anatominiai va-
riantai vélesnése ligos stadijose, kai degeneraciniai proce-
sai apima momening smegeny skiltj [3]. Matomas prieki-
nio ir uzpakalinio Soniniy galvos smegeny skilveliy ragy
iSsiplétimas [53]. Esant mutizmui, stebimi degeneraciniai
procesai, apimantys kairiaja galvos smegeny sritj apie Sil-
vijaus vaga ir pamato branduolius. PET rodo hipometabo-
linius pokycius kairiojoje priekinéje salos ir kaktinéje
operkulinéje dalyse [22, 48]. Gali biti ir pakites ne su kalba
susijusiy galvos smegeny sri¢iy aktyvumas. Kol kas turi-
ma duomeny, kad nenormalus nekalbiniy Zievés sriciy ak-
tyvumas yra atvirksciai proporcingas pacienty gebéjimui
pasakyti daikty pavadinimus. Reikia nepamirsti, kad net
tokie jautrts tyrimai, kaip PET ir VFEKT, pirmaisiais li-
gos pasireiskimo metais gali nerodyti jokiy pakitimuy, todél
gali tekti nustatyti diagnoze vien pagal klinikinius simpto-
mus [50].

Tiriant NPA pacientus, pasitelkiant pozitrony emisijos
tomografija, matomos hipometabolinés kaktinés skilties
sritys [6].

3 klinikinis atvejis

62 m. pacienté pirma karta i Neurologijos skyriy pateko,
kai jai buvo 59 m. Tuomet pagrindiniai jos skundai buvo
galvos skausmas, suprastéjusi atmintis ir stringanti kalba.
Pastarieji simptomai tgsési jau 1 metus iki pirmosios hos-
pitalizacijos.

Pirma karta hospitalizavus, pacienté sunkiai taré, ne-
galéjo prisiminti zodziy, pamirsdavo juy pabaiga ar sukeis-
davo vietomis skiemenis. Ligoné sunkiai susitvarké su
kasdieniais darbais, palikdavo atidaryta Saldytuva, pa-
mirsdavo iSjungti lygintuva ar nukelti uzvirusio vandens
puoda nuo viryklés. Paskutiniais ménesiais pries pirmaja
hospitalizacija pamirso, kaip reikia ilipti { automobilj, i$
kurios pusés reikia atidaryti duris, nesuprato, ka rodo laik-
rodis.

Neurologiskai nustatyta motoriné afazija, apraksija,
agnozija be neurologinio deficito kitose srityse. Mini Men-
tal - 26 balai (orientacija laike - 5, orientacija vietoje - 5,
isiminimas - 3, démesys - 4, trumpalaiké atmintis - 1, kal-
ba2-1-3-1- 1, konstrukcija - 0), laikrodzio testas -
1 balas.

Bendrasis kraujo, likvoro tyrimai - be pakitimy.

Galvos smegeny MRT: kaktiniy ir smilkininiy skil¢iy
lengvo laipsnio atrofija abipus. Remiantis turimais duome-
nimis, pacientei diagnozuotas nesklandzios progresuojan-
¢ios afazijos tipas.

Po poros mety po pirmosios hospitalizacijos pastebéta
neigiama ligos dinamika. Ligoné skundési intensyviu gal-
vos svaigimu, skotomomis desinéje akyje, pasunkéjusia
kalba ir artikuliacija, dar labiau sutrikusia valinga ranky ir
koju motorika. IStyrus nustatyta iSreiksta apraksija kal-
bant, agrafija, homoniminé hemianopsija kairéje. Mini
Mental rezultatas - 22 balai. Pacientei buvo paskirtas pira-
cetamas 800 mg 2 kartus per para ir pakartotiné konsultaci-
ja po pusés mety.

Po pusés mety pacientei atvykus iSsitirti, pastebéta dar
labiau pablogéjusi buklé. Atsirado afazija, ryski apraksija,
agnozija. Mini Mental - 19 baly. Rekomenduota toliau tgs-
ti gydyma piracetamu po 600 mg 2 kartus per para arba
800 mg 2 kartus per para.

Atsizvelgdami i pacientés bikle ir vis blogéjancia kli-
nika, galime teigti, kad tolimesné ligos ir gyvenimo koky-
bés prognozé yra bloga. Simptomai tik sunkés ir blogés
bendra pacientés bukle, todél ji taps visiskai priklausoma
nuo aplinkiniy slaugos.

ISVADOS

Kadangi FTD pasizymi gana misria patologija, daznai nu-
statyti tikslia diagnoze ir diferencijuoti ja nuo kity demen-
cijos formy yra gananelengva. Net tirdami pavienius klini-
kinius atvejus, matome, kad kiekvienas subtipas néra visis-
kai grynas ir turi kitiems subtipams budingy bruozy, dél ko
daznai gali tekti diagnozuoti ne konkrety subtipa, o misry
FTD. Tokia simptomy jvairove ir diagnozés sudétinguma
galétume paaiskinti tuo, kad atrofija neapsiriboja stabilia ir
visa laika tokia pacia lokalizacija galvos smegenyse, ji ne-
retai plinta, dél ko pradeda vystytis ir kitam subtipui biidin-
ga klinikiné iSraiska. Taciau, pasitelkus naujausius radio-
loginius instrumentinius tyrimus ir detaly neuropsicholo-
ginj pacienty iStyrima, galima gana tiksliai diagnozuoti
konkrety FTD subtipa, o kylant abejoniy, visada galima
ieskoti atsakymuy nustatant budingiausias FTD genetines
mutacijas.
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J. Rackauskaité, G. Kaubrys

DIFFERENTIAL DIAGNOSTICS OF CLINICAL
SUBTYPES OF FRONTOTEMPORAL DEMENTIA:
REVIEW AND CLINICAL CASES

Summary

Introduction. Frontotemporal dementia (FTD) is a heterogenous
disease with the main feature of frontotemporal lobular degener-
ation. This disorder is divided into smaller subtypes that barely
have anything in common apart from the simmilar brain lesion. In
order to clarify the difficult diagnostics of FTD we enrolled a de-
tailed article search on the subject. To illustrate the information
found we present 3 clinical cases that each represents each sub-
type of FTD. In 80% of cases of the behavioural subtype of FTD
these symptoms can be found: disinhibition, apathy, and lack of
empathy. Other symptoms mentioned in the International con-
sortium diagnostic criteria are common in 50% of cases. Seman-
tic subtype can be characterized with: the difficulty in finding the
right word, incomprehension of words, superficial dyslexia, and
prosopagnosia. While non-fluent progressive aphasia can be di-
agnosed from these symptoms: agrammatical speech, difficulty
in repeating words, and orobucal apraxia. Patients in suspect of
FTD must undergo a detailed neuropsycological evaluation and
have some radiological examination done. All patients must do
an MRI of the brain which would display the degeneration pro-
cess. If MRI does not show any significant changes in the brain
yet sever clinical features are present, a PET scan should be con-
sidered. Only radiological testing without the neuropsycological
evaluation is absolutely not valid as symptoms must correlate
with the results of a MRI scan or any other radiological test.

Conclusion. Our clinical cases clearly represent that each
subtype has some features of another subtype. If the differentia-
tion is too difficult, a mixed FTD diagnosis should be considered.
The differential diagnostics of FTD subtypes might be useful in
the future if a treatment for this disorder appears.

Keywords: frontotemporal dementia, behavioural subtype,
non-fluent progressive aphasia, semantic dementia, subtypes of
dementia.
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