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Abstract

Introduction: Posterior cortical atrophy (PCA) is an atypical variant of Alzheimer's disease first described in
1988. The disease manifests as an early onset of visuoperceptional impairment without any organic changes in
the visual organs, when neurodegenerative pathology is detected in the posterior parts of the brain. The disease
usually occurs in 50-65 years of age and accounts for ~ 5% of Alzheimer's disease cases.

Clinical case: This article reviews a clinical case of a patient with PCA which was diagnosed 5 years after the
initial visual disturbances which were typical of the described disease. The diagnosis of Alzheimer's disease was
complicated by an atypical clinical manifestation and a concomitant pathology.

Conclusion: This case suggests that, even with classical PCA symptoms, diagnosis may be delayed due to a focus
on an ophthalmological cause and symptoms of affective disorders. Also, a correct diagnosis can be delayed by
cerebrovascular disorders while organic affective disorders are suspected. Early neuropsychological assessment

and more detailed neuroradiological examination would help to avoid these diagnostic errors.
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Santrauka

Ivadas: Uzpakalinés Zievés atrofija (angl. Posterior cortical atrophy) - tai atipinis Alzheimerio ligos variantas
pirmg karta aprasytas 1988 m. Liga manifestuoja kaip anksti prasidéjes erdvinio suvokimo sutrikimas, be
organiniy regos organy pokyciy, kai neurodegeneraciné patologija aptinkama uZzpakalinése smegeny dalyse.
Paprastai liga pasireiskia 50-65 gyvenimo metais ir sudaro ~5% Alzheimerio ligos atvejy.

Klinikinis atvejis: Siame straipsnyje apzvelgiamas klinikinis atvejis, kai pacientei, serganéiai posterior tipo
Alzheimerio liga, diagnozé buvo nustatyta pragjus S5-iems metams nuo pirmyjy regos sutrikimy, biidingy
aprasomai ligai. Alzheimerio ligos diagnostika buvo apsunkinta dél netipinés klinikinés manifestacijos ir gretutiné
pacientés patologijos.

ISvadeos: $is atvejis rodo, kad, net ir esant klasikinei uzpakalinés zievées atrofijos (angl. PCA) simptomatikai,
diagnoz¢ gali buti uzdelsta dél susitelkimo ] oftalmologinés priezasties paieska ir afektiniy sutrikimy
simptomatika. Taip pat teisinga diagnoze atidéti gali galvos smegeny kraujotakos sutrikimai, jtariant organinius
afektinius sutrikimus. Ankstyvas neuropsichologinis vertinimas bei detalesnis neuroradiologinis iStyrimas padéty
iSvengti $iy diagnostikos klaidy.

Raktiniai ZodZiai: posterior tipo Alzheimerio liga, uzpakalinés zievés atrofija, regos agnozija.
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Ivadas

Pirmieji uzpakalinés zievés atrofijg (angl. Posterior
cortical atrophy, PCA) aprasé D. F. Benson, R. J.
Davis, ir B. D. Snyder 1988 m. kaip atipinj
Alzheimerio ligos (AL) variantg, kuris kliniskai
manifestuoja kaip anksti prasidéjes regos sutrikimy
kompleksas be oftalmologinés disfunkcijos, kai
neurodegeneraciné patologija aptinkama
momeningje-pakausingje skiltyse [1].

Pacientams vaizdinio erdvinio suvokimo
sutrikimai pasireiSkia daikty agnozija, sutrikusia
orientacija aplinkoje. Taip pat apraSomas sutrikes
aritmetiniy veiksmy atlikimas, skaitymas ir raSymas.
Vaizdinio  suvokimo ir  neuropsichiatriniai
simptomai daznai stebimi ir tada, kai ankstyvose
ligos stadijose dar néra pasireiske kalbos, atminties
ar kiti suvokimo sutrikimai [2,3].

PCA yra preseniliné AL forma, paprastai
pasireiskianti 50-65 gyvenimo metais [4]. Daugéja
duomeny, kad PCA sindromo priezastimi gali bati
kitos neurodegeneracinés patologijos, tokios kaip
priony ligos, kortikobazaliné degeneracija, Lewy
kiineliy  demencija  bei  frontotemporaliné
degeneracija [4,5,6,]. Vis dél to, AL islicka
dominuojanti PCA etiologiné priezastis, vyraujanti
62-100% atvejy [4,5,7]. PCA buvo pripazinta kaip
atipiné Alzheimerio ligos forma [9] literattiroje taip
pat jvardijama kaip vizualinis AL variantas (angl.
visual variant of AD). Yra duomeny, kad PCA yra
nustatoma ~5% AL atvejy [15,16].

Dél specifinio pazinimo funkcijy sutrikimo
spektro ir atipinés eigos bei riboty galimybiy
diagnozg patvirtinti objektyviais tyrimais, PCA

P =
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Atvejo apraSymas

53-jy mety moteris, Seimos gydytojo siuntimu
(MMSE 28b.) , kreipési gydytojo neurologo ir
psichiatro konsultacijai dél pablogéjusio regéjimo,
atsiradusio sunkumo atlikti aritmetines ar Kitas
paprastas logines uzduotis, pablogéjusios atminties,
démesio koncentracijos, pazemintos nuotaikos.

Minéti  nusiskundimai  émé  ryskéti
laipsniskai keleriy mety bégyje. Pacienté minétus
nusiskundimus siejo su nuolatine jtampa bei
patiriamu  stresu. Zidininés neurologinés bei
ekstrapiramidinés simptomatikos nerasta.
Oftalmologo nustatytas regos aStrumo
susilpnéjimas: OD — 0,04 (c.c.) = 0,2; OS — 0,03
(c.c.)=0,2; Akispudis: OD — 18,9 mmHg, OS — 24,4
mmHg. Tiriant kinetinés perimetrijos metodu,
nustatytas kairés akies koncentrinio tipo akiplocio
sutrikimas. Nustatyta miopija ir kairés akies
glaukoma. Galvos smegeny vaizdiniuose tyrimuose
(KT bei MRT) rasti saikiis, be aiskios lokalizacijos
degeneraciniai pakitimai galvos smegenyse, kity
struktiriniy pakitimy nenustatyta. Ambulatoriskai
buvo numatyta atlikti pazinimo funkcijy vertinima,
taciau pacienté tyrimui neatvyko. Todél, diagnozei
patikslinti, vyraujant psichikos ir elgesio
simptomatikai, konsultavusio psichiatro
nukreipimu, buvo hospitalizuota | Psichiatrijos
skyriy. Psichiatrinio iStyrimo metu stebétas
sulétéjes, nenuoseklus mastymas, apatija, nerimas,
dirglumas, emocijy labilumas, sutrikgs miegas.
Biukle traktuota kaip salygota sunkaus depresijos
epizodo ir to nulemto lengvo pazinimo funkcijy
sutrikimo (MMSE — 22 balai, laikrodzio pieSimo
testo nejvykdé dél regos sutrikimo). Gydymui
skirtas SSRI grupés antidepresantas (Citalopram
20mg/d.) ir BZD pagal poreikj. Rekomenduota
vertinti pazinimo funkcijas po 6 mén.

Pragjus 2 mén. pacienté atvezta GMP dél
labai stipraus galvos skausmo kaktos srityje. Atlikus
galvos smegeny kompiutering tomografija rasta
subarachnoidiné hemoragija. Atlikta kompiuteriné
cerebriné angiografija, nustatyta plySusi deSiniosios
vidurinés smegeny arterijos, 3,1 x 2,8 cm dydzio,
nukreipta lateraliai, aneurizma. Skubos tvarka
atlikta osteoplastiné kraniotomija ir aneurizmos
i§jungimas klipsais. Pooperacinis periodas buvo
sklandus, transkranijinés doplerografijos tyrimu
kraujagysliy spazmo bei intrakranijinés
hipertenzijos nenustatyta.

Po 2 mén. paciente atsiysta psichiatrui dél
sparCiai progresuojanciy atminties bei regéjimo
sutrikimy. Pacientés teigimu ypa¢ blogai mato
blizgancius daiktus taip pat nurodo nepasitikéjima
savimi, motyvacijos stygiy. Atlikus kognityviniy
funkcijy  iStyrimg  naudojant  standartinius
klausimynus (trumpajj protinés biklés tyrimag
(MMSE) , 10 zodziy testa ir kitus), pagal MMSE
nustatyta 20 baly, Blessed’o demencijy skal¢ - 14
baly. Trumpalaiké mechaniné atmintis nusilpusi,
fiksacinés atminties apimtis susiauréjusi, jsiminimui
budinga plato kreivé. Informacijos perkélimas i
ilgalaike atmintj zenkliai sutrikes. Orientacija laike
daliné, vietoje - pilna. ISrySkéje démesio
koncentracijos,  skaiCiavimo  geb¢jimy  bei
konstrukcinio praksio sutrikimai. Kity antrinéms
demencijoms biidingy pakitimy kraujo ir kituose
klinikiniuose tyrimuose nebuvo. Nustatytas lengvas
kognityvinis  sutrikimas. Rekomenduota AKS
kontrolé, oftalmology stebéjimas dél glaukomos,
testi Citalopram 20 mg.

Dél progresuojancio regos sutrikimo ir
atminties susilpnéjimo pacienté pakartotinai tirta
praéjus vieneriems metams. Pacienté hospitalizuota
] Neurologijos skyriy detalesniam iStyrimui dél
subjektyvaus  dvejinimosi  akyse, sutrikusios
orientacijos bei  progresuojancios  depresinés
simptomatikos. ISsaké skundus, kad negali rasti
daikty savo kambaryje. Neurologinio iStyrimo metu
nustatyta diplopija, simultanagnozija, aleksija, regos
agnozija, ideomotoriné  apraksija, erdvinio
suvokimo sutrikimai. Emocingje sferoje islieka
pazeminta nuotaika, emocijos prislopintos, kalba
skurdi, susilpnéjusi perkélimo funkcija. Psichiatro
konsultacijos metu stebétas létas, klampus, Zemo
produktyvumo, stokojantis nuoseklumo mastymas,
susiaur¢jusi  fiksaciné  atmintis.  Nustatytas
koncentrinio tipo akiplocio defektas kairéje bei,
labiau i§ medialinés pusés, deSingje. [tariamas
centrinés kilmés aklumas ir regos nervo atrofija.
Atlikus regos sukeltyjy potencialy tyrima patologija
neaptikta. Atlikus neuropsichologinius tyrimus
nustatyta 17 baly pagal trumpajj protinés biklés
testa (MMSE) (vidutinio sunkumo paZintiniy
funkcijy sutrikimas), bei 11,5 balai Blessed‘o
demencijos skaléje. Atliktoje galvos smegeny MRT
(1 pav. ) rasti nedidelés apimties glioziniai pakitimai
desinéje. Remiantis vyraujancia psichikos ir elgesio
simptomatika, nustatytas kognityviniy funkcijy
blogéjimas,  kuris buvo  vertintas  kaip
pseudodemencija.
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Prag¢jus 2 metams regéjimas, atminties,
orientacijos, kalbos sutrikimas ryskéja. Pacienté pati
negali pavalgyti, apsirengti, greitai pavargsta, labai
greitai  susijaudina, negali sutelkti démesio.
PapraSyta nepataiko ranka j Sviesos $altinj. Atliktas
psichologinis iStyrimas, kurio metu nustatytas
fiksacinés atminties susiauréjimas, zema isiminimo
kreivé, apsunkintas naujai iSmoktos informacijos
perkelimas | ilgalaike atmintj. MMSE 12b, taciau
kokybiska tyrimo atlikima riboja sutrikusi rega,
Blessedo skalé 16,5 baly (vidutinis pablogéjimas).
Nustatyta demencija, sergant anksti prasidéjusia
Alzheimerio liga. Pozitrony emisijos tomografijos

su fluorodeoksigliukoze (PET-FDG) tyrimu
nustatyti iSreik$to hipometabolizmo plotai abiejuose
smegeny pusrutuliuose, apimantys parietalines
skiltis ir temporaliniy skil¢iy uZzpakalines dalis.
Maziau isreikStas hipometabolizmas okcipitalinése
skiltyse  su  iSlikusiu, taCiau  sumazéjusiu
metabolizmu  regimojoje  zievéje.  Galiausiai,
remiantis kognityvinio sutrikimo profiliu ir jo
dinamika, PET tyrimo duomenimis, ekskliudavus
kitas antriniy demencijy galimas priezastis,
diagnozuota Alzheimerio liga, uzpakalinio tipo
zievinés atrofijos variantas, su vidutinio sunkumo
demencija.

1 pav. Galvos smegeny MRT tyrimas praéjus 4 metams nuo simptomy pradzios. A - T2ZW Kkoronarinis
pjuvis, B, C — T2W/FLAIR aksialinis pjuvis.
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1 lentelé. UZpakalinés Zievés atrofijos diagnostiniai kriterijai (modifikuota pagal Tang—Wei [17]).

Pagrindiniai pozymiai:

Regos sutrikimai, kai néra oftalmologiniy ar smegeny (insulto, naviky) pazeidimy, kurie galéty
paaiskinti simptomus

Neaiskios kilmés, progresuojantis regos sutrikimas

Néra parkinsonizmo, haliucinacijy. Reliatyvus anterogradinés atminties ir supratimo iSsaugojimas
ankstyvose stadijose (diferencijuoti tarp Lewy kineliy demencijos ir Alzheimerio ligos)

Simultanagnozija, optiné ataksija, okuliné apraksija, konstrukciné dispraksija, regos lauko defektai,
erdviné dezorientacija ir Gerstmann‘o sindromo pozymiai

Papildomi pozymiai:

Preseniliné simptomy pradzia, aleksija, apraksija (ideomotoriné, apsirengimo), prosopagnozija

Momeninés ir/ar pakausinés zievés deficitas neuropsichologiniame iStyrime

Momeninés ir/ar pakausinés zievés (zZidininis ar asimetrinis) deficitas struktdriniuose ar
funkciniuose neuroradiologiniuose tyrimuose.
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Diskusija

Atipiné Alzheimerio ligos eiga biina 6-14%
klinikiniy atvejy ir paprastai prasideda anksc¢iau nei
tipinés eigos Alzheimerio liga, bei pasireiskia
kaktiniy skil¢iy kognityvine disfunkcija, o ne
epizodinés atminties sutrikimu, kuris biidingesnis
vélesnéms ligos stadijoms [1,3,9-14].

Retrogradiskai vertinant galima
pastebéti, kad klinikiniai simptomai, pasireiske
pacientei, buvo tipiski uzpakalinés Zievés atrofijai
sergant posterior tipo Alzheimerio liga [17], taciau
galutinés diagnozés nustatymas uztruko ilga laika
del susikoncentravimo j oftalmologinés organinés
priezasties paieska ir Alzheimerio liga buvo
nustatyta prag¢jus 5 metams nuo regos sutrikimy ir
afektinés simptomatikos pradzios. Nors liga
prasidéjo klasikiniais regos sutrikimais be aiskios
organinés priezasties, taciau kartu buve afektiniai
sutrikimai dar labiau apsunkino diagnostika. Siuo
metu yra nustatyti uzpakalinés zievés atrofijos
diagnostikos kriterijai, pateikti 1 lenteléje [17].

Kadangi regos sutrikimams diagnozuoti
nebuvo rasta oftalmologiné priezastis, paaiskinanti
pacientés nusiskundimus, o lydintys afektiniai
sutrikimai iSrySkéjo pacientei patiriant sunkumus
darbe, biikle buvo traktuota kaip sglygota sunkaus
depresijos epizodo ir to nulemto lengvo pazinimo
funkcijy sutrikimo. Atlikus galvos smegeny
magnetinio rezonanso tomografija ir neradus
pakitimy, galin¢iy patvirtinti neurodegeneracinj
arba demielinizuojant] susirgimg, Sios diagnozés
buvo ekskliuduotos. Véliau sekes sunkus depresijos
epizodas maskavo demencijos diagnozg, dél galimai
kartu su depresija  buvusio  kognityvinio
pablogéjimo. Nors psichiatriniai simptomai sergant
PCA literattiroje néra placiai aprasyti bei i$skirti nuo
tipinés AL, pacientei pasireisk¢ simptomai galéty
biti traktuojami kaip PCA ar ankstyvos eigos AL
pozymiai. 75% AL pacienty pasireiskia elgesio,
emocijy sutrikimai bei kitokia neuropsichiatrine
simptomatika [21]. Siy simptomy spektras gana
platus, taciau literatiroje dazniausiai minimi
kliedesiai, apatija, dirglumas, haliucinacijos,
agresyvumas, depresija, nerimas, miego bei
valgymo sutrikimai [22]. [vairiuose tyrimuose néra
pastebéta reikSmingo neuropsichiatrinio profilio
simptomy skirtumo tarp PCA ir tipinés AL. Vis dél
to, tiriant PCA pacientus, buvo pastebéti 4
dazniausiai  pasireiskiantys = neuropsichiatriniai
simptomai: depresija, dirglumas, nerimas ir apatija.

[23] Visi Sie simptomai pasireiSké pacientei ir
kognityviniy bei regos sutrikimy fone galéjo bati
traktuojami kaip PCA simptomai.

Ligos eigoje  pacientei  pasireiske
simultanagnozija, aleksija, regos agnozija,
ideomotoriné  apraksija, erdvinio  suvokimo
sutrikimai.  Skaitymo sutrikimas yra vienas
dazniausiy simptomy tarp serganéiy PCA. Sis
sutrikimas nustatomas apie 80% pacienty, serganciy
posterior tipo Alzheimerio liga [24]. Taciau
literatliroje yra apraSyta atvejy, kuomet pacienty
skaitymo sugebéjimas néra sutrikgs, nors yra
iSreikstas platus regos sutrikimas [25]. Manoma, kad
skaitymo sutrikimas atsiranda dél simultagnozijos,
okulinés apraksijos bei, galimai, dél homoniminio
akiplocio defekto [26]. Regos lauko defektas vis dar
iSlicka kontraversiSka tema uzpakalinés zievés
atrofijos  diagnostikoje dél pacienty démesio
sutrikimy ir galimos optinés apraksijos. Kaip
bebity, homoniminé hemianopsija arba
kvadrantopsija yra nustatoma beveik 50% PCA
atvejy. Tikétina, kad apatiniai kvadrantai yra
dazniau paZeidziami, kai PCA etiologiné priezastis
yra Alzheimerio liga [26]. Andrade ir kiti autoriai
nurodo, kad pusinis neigimas (angl. neglect) daznai
pasireiskia uzpakalinés zievés atrofijos pacientams.
Neuroradiologiniais  tyrimais patvirtinta, kad
kairiosios pusés neglektas yra susijgs su
momeninés-smilkininé skil¢iy bei prieskaktines
srities zieves atrofija ir hipoperfuzija [27].

Vidutinis amzius, kuomet pasireiskia
pirmieji uzpakalinés Zievés atrofijos simptomai yra
mazesnis, nei klasikinés Alzheimerio ligos atveju
[18]. Yra apraSyta atvejy, kuomet liga prasidéjo 40
ir 85 mety amziaus pacientams, taciau liga
dazniausiai prasideda nuo 50 iki 60 mety [18,19].
Beveik visi literattiroje minimi uzpakalinés Zieves
atrofijos atvejai yra sporadiniai. Yra atvejy, kuomet
atipine Alzheimerio liga serganciyjy pacienty
Seimos anamnezéje yra uzfiksuota kitos formos
vélai prasidéjusi demencija, iSskyrus Otsuki
publikuotame klinikiniame dviejy sesery atvejyje,
kuomet vienai i§ sesery kliniskai manifestavus
uzpakalinés zievés atrofijai, kitai buvo rasti
atrofiniai pakitimai uZpakalinése smegeny skiltyse
[20].

Pacientés ligos eigoje ivykes deSiniosios
vidurinés smegeny arterijos aneurizmos plySimas
vedé prie organinés depresijos diagnozés, o
dinamikoje ryskéjantis  kognityviniy  funkcijy
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pablogéjimas salygotas afektinés simptomatikos
buvo vertinamas kaip pseudodemencija. Tik praéjus
5 m. nuo pirmyjy regos sutrikimy pasireiskimo,
kuomet MMSE baly jvertis sumazéjo iki 12 baly,
kliniskai buvo nustatytas demencijos sindromas,
atliktas pozitrony emisijos tomografijos tyrimas. Jo
metu rasti abiejuose smegeny pusrutuliuose isreiksti
hipometabolizmo plotai, biidingi pazengusiai
posterior tipo Alzheimerio ligai.

Yra labai nedaug klinikiniy duomeny apie
uzpakalinés zieves atrofijos gydyma. [prastai
pacientai, kurie serga posterior tipo Alzheimerio
liga, yra gydomi cholinesterazés inhibitoriais, kaip
tipinés AL metu, taciau néra klinikiniy jrodymy apie
cholinesterazés inhibitoriy efektyvuma gydant
uzpakalinés  zievés atrofija [17]. Jungtinés
Karalystés gydytojas neurologas McMonagle aprasé
savo patirt] gydant Donepeziliu (cholinesterazés
inhib.) 10 pacienty serganciy uZpakaline zievés
atrofija. Tyrimo metu pacientams pageréjo
kognityvinés funkcijos, taCiau vizualiniy funkcijy
pageréjimo nebuvo stebima [21].

ISvados

Sis klinikinis atvejis rodo, kad net ir
pacienty, turinCiy tipiska uZpakalinés Zievés
atrofijos regos sutrikimy simptomatika, diagnostika
gali uzsitesti dél susitelkimo | regos sutrikimo
oftalmologinés priezasties paieska bei afektinés
simptomatikos pagrinda. Kiekvienu atveju, kuomet
pacientui pasireiskia regos sutrikimai be tiesioginés
oftalmologinés priezasties, blogéja kognityvinés
funkcijos, MRT tyrime nepakanka duomeny uz
demencijos diagnoze, reikéty apsvarstyti netipinés
eigos Alzheimerio ligos varianta. [prasti rutininiai
neuropsichologiniai testai taitkomi AL diagnostikoje
yra nepakankamai jautrs kaktiniy bei uzpakaliniy
skil¢iy kognityviniy sutrikimy diagnostikai, todeél
ankstyvas iSpléstinis neuropsichologinis vertinimas
bei detalesnis neuroradiologinis iStyrimas itin
vertingi  atipiniy AL  formy ir  kity
neurodegeneraciniy ligy diagnostikoje.
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