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Kliniczne zastosowanie proéb fluencji stownej w chorobie

Huntingtona

The clinical utility of verbal fluency assessment in Huntington’s disease
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Wprowadzenie. Préby fluencji stownej (VF) maja szerokie
zastosowanie w ocenie neuropsychologicznej ze wzgledu na ich czutosé
oraz krétki czas niezbedny do ich wykonania. Zaburzenia VF sa dobrze
udokumentowane w chorobie Huntingtona (HD).

Cel pracy. Ukazanie uzytecznosci prob VF w diagnostyce przesiewowej,
réznicowej oraz ocenie prospektywnej w HD.

Omoéwienie. Mimo obnizenia VF w wielu schorzeniach
neurodegeneracyjnych, podtoze tych trudnosci jest zréznicowane.
W HD obnizona jest zaréwno fluencja fonemiczna jak i semantyczna.
Moze to $wiadczy¢ o dysfunkcjach wykonawczych, spowolnieniu
psychoruchowym oraz ogdélnym obnizeniu funkcji poznawczych. Rola
deficytow jezykowych nie jest natomiast jasna. W toku HD zmniejsza sig
zdolnos¢ do modyfikaciji strategii przeszukiwania zasobdw, co dowodzi
wptywu dysfunkcji wykonawczych na niepowodzenia w prébach fluencji.
Brakuje danych dotyczacych préb fluencji dziatania oraz fluencji ze zmiang
kategorii w HD. Te wiasnie préby fluencji moga by¢ szczegdlnie wrazliwe
na dysfunkcje okolic czotowo-prazkowiowych w chorobie Parkinsona.
Jednakze ze wzgledu na ich wysoki poziom trudnosci, w przypadku
HD ich uzytecznos¢ ograniczataby sie¢ najprawdopodobniej do fazy
przedklinicznej oraz wczesnej objawowej fazy choroby.

Whioski. Proby VF sg uzyteczne w fazie przedklinicznej oraz
w objawowych stadiach choroby Huntingtona, az do momentu
znacznego nasilenia sie dyzartrii w toku progresji choroby. Proby fluencji
semantycznej moga ukazywac progresje zaburzen funkcji poznawczych
nawet wtedy, gdy w prébach fluencji fonemicznej obserwuie sie ,efekt
podtogi”. W przypadku préb fluencji dziatania oraz fluencji ze zmiang
kategorii niezbedne sg dalsze badania nad mozliwoscig ich zastosowania
u pacjentow z chorobg Huntingtona.

Stowa kluczowe: choroba Huntingtona, zaburzenia fluencji stownej,
funkcje wykonawcze, bradykinezja, zaburzenia poznawcze, otepienie

Introduction. Verbal fluency (VF) tests are widely used in the
neuropsychological assessment mainly because of their sensitivity to
various cognitive impairments and their brevity. VF deficits are well
documented in Huntington’s disease (HD).

Aim. The paper aims at presenting the clinical utility of VF testsin HD in
the context of differential diagnosis, cognitive screening and longitudinal
observation.

Discussion. VF deficits are observed in various degenerative disorders
and may be attributed to distinct neuropsychological deficits. Both,
phonemic and semantic fluency deficits are observed in HD. Deficient
VF in HD is an indicator of impaired executive function, psychomotor
slowing and generalized cognitive decline. Itis unclear whether language
impairment significantly contributes to deficient VF performance.
Progressive reduction in switching observed in HD documents the
executive aspect of failure on VF tasks. The literature lacks in data on
action and alternating fluency in HD. As they seem to be sensitive to
frontostriatal dysfunction in Parkinson’s disease and are more demanding
than traditional fluency tasks, their utility in HD may be limited to
preclinical and early clinical stages.

Conclusions. VF tasks are useful at the preclinical and clinical stages of
HD unless severe dysarthria occurs in HD course. Semantic fluency tasks
can document the progression of cognitive deficits when floor effect is
observed on phonemic fluency tasks. Alternating and action fluency in
HD requires further study.

Key words: Huntington’s disease, verbal fluency disorders, executive
function , bradykinesia, cognitive, dementia
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Wprowadzenie

Choroba Huntingtona (Huntington’s Disease, HD)
jest postepujaca chorobg neurozwyrodnieniows, ktéra
przejawia si¢ zaburzeniami w sferze ruchowej, psychicz-
nej i poznawczej [ 1, 2]. HD jest dziedziczona w sposéb
autosomalnie dominujacy, chorobe wywotuje mutacja
w genie IT15, powodujaca zwigkszenie liczby powtorzen
trojnukleotydow CAG, wyrazajac sie wydtuzeniem poli-
glutaminowego fancucha na N-koncu biatka huntingty-
ny. W krajach europejskich liczba zachorowan oscyluje
wokot 5,7 (4,42-7,35) na 100 tys. oséb [ 3], natomiast
pierwsze kliniczne objawy pojawiaja si¢ Srednio miedzy
35.a44. r.z. [2]. Do objawéw ruchowych zaliczane sa
ruchy plasawicze, ruchy dystoniczne, zaburzenia chodu,
bradykinezja, sztywnos¢, dyzartria oraz dysfagia [ 2, 4].
W5réd objawéw psychopatologicznych w HD dominuje
apatia, ktéra stopniowo narasta w toku choroby [5].
Ponadto w HD wystepuje bardzo szerokie spektrum
zaburzen psychicznych: depresja, lgk, drazliwo$¢ oraz
tendencja do zachowan agresywnych, objawy obsesyjno-
kompulsywne, objawy psychotyczne [1, 5, 6].

Zaburzenia poznawcze czgsto poprzedzaja w HD
wystapienie objawéw ruchowych [ 1, 7] 1w toku choro-
by prowadza do otepienia, jednak tempo progresji za-
burzen poznawczych jest zréznicowane, a czesto dosé
wolne [1]. Najwcze$niej w toku choroby pojawiaja
sie: (1) spowolnienie psychomotoryczne ujawniajace
si¢ w zadaniach wymagajacych koordynacji wzroko-
wo-ruchowej i szybkiego przetwarzania informacji
[8], ktoére sg istotnymi predyktorami wystapienia
klinicznych objawéw HD w najblizszych latach [9],
oraz (2) zaburzenia rozpoznawania emocji [ 10,
11]. Zaburzenia fluencji fonemicznej obserwuje si¢
u 0s6b, u ktérych ryzyko klinicznego rozpoznania HD
w najblizszych latach jest bardzo wysokie [11]. Do
wezesnych zaburzen funkcjonowania poznawczego
w HD nalezg zaburzenia uwagi, pamigci operacyjnej
oraz funkeji wykonawczych [1,7,12,13], do ktérych
dotaczajg si¢ nastepnie trudnosci w zakresie pamieci
epizodycznej [1, 13, 14] i funkcji wzrokowo-prze-
strzennych [1, 7, 15]. Z racji dominujacych zaburzen
i dynamiki proceséw poznawczych HD wpisuje si¢
pod wzgledem profilu klinicznego w spektrum ote-
pien podkorowych [16-18]. Potwierdza to zwiazek
nasilenia deficytéw psychomotorycznych z poziomem
integralnosci szlakow istoty biatej taczacych skorupe
z okolicg przedczotows obustronnie [19].

Fluencja stowna i figuralna

Testy fluencji naleza do najczesciej stosowanych
w neuropsychologii klinicznej metod diagnostycz-
nych. W ramach bardzo krétkiego czasu badania
proby fluencji dostarczaja wielu istotnych informacji
klinicznych. Wyréznia si¢ dwa typy fluencji: fluencje
stowng oraz fluencje figuralng [20-22].

Proby fluencji stownej (verbal fluency, VF), po-
legajace na wymienianiu stéw zgodnie z kryterium
fonologicznym lub semantycznym, stuzg do pomiaru:
(1) zdolnosci tworzenia strategii przeszukiwania zaso-
bow, (2) zdolnosci podtrzymywania strategii przeszu-
kiwania zasobow, (3) zdolnosci do zmiany strategii,
(4) dostepnosci do zasobéw pamigci semantycznej
(fluencja semantyczna), (5) dostepnosci do leksykonu
fonologicznego (fluencja fonemiczna). Ich prawid-
fowe wykonanie zalezy wiec zaréwno od sprawnego
dziatania funkcji wykonawczych i pamieci operacyjnej
(1-3), koordynujacych i monitorujacych przebieg ich
wykonania, jak i od zasobéw leksykalnych w pamieci
dtugotrwatej [ 20, 21, 23]. Wykonanie préb fluencji
fonemicznej angazuje przede wszystkim petle fono-
logiczna, za$ wykonanie prob fluencji semantycznej
wymaga zaangazowania notesu wzrokowo-przestrzen-
nego, co wykazano w paradygmacie tzw. podwdjnego
zadania (dual task) [24].

Pomiar fluencji figuralnej, inaczej nazywanej
niewerbalng, polega natomiast na narysowaniu przez
osobe badang jak najwigkszej liczby nowych wzoréw.
Fluencja figuralna zwigzana jest ze zdolnoscig plano-
wania ruchéw oraz ogdlng plynnoscig motoryczng,
czyli zdolnoscig tworzenia nowych sekwencji ru-

chow [25].

Neuroanatomiczne korelaty prob fluencji stownej

Poréwnanie wykonania préb fluencji stownej
i figuralnej przez pacjentéw z lezjami prawo- i lewopdt-
kulowymi w obrgbie platéw czotowych ujawnito nizszy
poziom fluencji stownej w grupie z uszkodzeniami le-
wop6tkulowymi, natomiast poziom fluencji figuralnej
byt poréwnywalny w obu grupach [26]. Badania ko-
relacyjne dotyczgce fluencji stownej przeprowadzone
z uzyciem metody VLMS (voxel-based lesion mapping
system) u pacjentéw po udarze lewej potkuli mézgu
potwierdzity, ze ptat skroniowy odgrywa dominujaca
role w aktualizacji stéw wedtug kryterium tresciowe-
go, za$ plat czotowy — wedlug kryterium formalnego
[27], co jest spdjne z wynikami metaanalizy badan
pacjentéw z ogniskowymi uszkodzeniami mézgu [ 28].
Dane z badan z uzyciem funkcjonalnego rezonansu
magnetycznego (functional magnetic resonance ima-
ging, IMRI) wskazuja przede wszystkim na aktywnos¢
lewego dolnego zakretu czotowego w toku wykony-
wania préb fluencji semantycznej i fonemicznej, przy
czym wykonywanie préb fluencji fonemicznej wigze
si¢ bardziej z aktywnoscig czesci grzbietowej tego za-
kretu [29]. Wyniki badan pacjentéw z ogniskowymi
uszkodzeniami mézgu wskazuja, iz najglebsze deficyty
fluencji fonemicznej sg zwigzane z uszkodzeniami
grzbietowo-bocznej czesci lewego plata czotowego lub
prazkowia [30].
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Jak dotychczas stosunkowo niewiele badan doty-
czy prob fluencji dziatania (action fluency) polegajacej
na generowaniu jak najwickszej liczby czasownikow
[31, 32]. Wyniki tych badan sugeruja, m.in. z racjiich
czutoséci w chorobie Parkinsona ( Parkinson’s Disease,
PD) [33], iz wykonanie préb generowania czasow-
nikoéw moze by¢ bardziej zalezne od aktywnosci petli
czolowo-prazkowiowych niz wykonanie préb ocenia-
jacych aktualizacje rzeczownikéw [ 34 ]. Postuluje sig
réwniez, iz ten typ fluencji jest $cislej niz fluencja fone-
miczna zwigzany z funkcjami wykonawczymi [31].

Fluencja ze zmiana kategorii (alternating fluency),
wymagajgca tworzenia naprzemiennie stéw zgodnie
z kryterium formalnym i tre§ciowym, jest czulsza na
deficyty obserwowane w chorobie Parkinsona niz tra-
dycyjne proby fluencji [ 35-37]. Stad ten typ fluencji
wykazuje silny zwigzek z funkcjami wykonawczymi.

Procedura badania w probach fluencji stownej

Zadaniem badanego w probach fluencji stownej
jest wygenerowanie jak najwiekszej liczby stéw zgodnie
z podanym kryterium treSciowym lub formalnym oraz
w okre§lonym limicie czasu, zaleznie od stosowanej
wersji testu. W przypadku préb fluencji semantycz-
nej osoba badana wymienia stowa zaliczajace si¢ do
danej kategorii semantycznej (np. zwierzeta, owoce,
ubrania). W prébach fluencji fonemicznej prosi si¢
badanego o wymienienie jak najwigkszej liczby stéw
zaczynajacych sie¢ od podanej litery alfabetu (FAS
w jezyku angielskim, w j. polskim np. KPM, KOP, czy
KOS), z pominigciem nazw wlasnych. Niestety, pomi-
mo znaczgcych réznic w zakresie czgstosci wystepo-
wania liter ,F” 1, K” wjezyku polskim (na niekorzys¢
litery ,,F”) i empirycznego potwierdzenia nieporow-
nywalnosci poziomu trudnosci préb fluencji z kryte-
rium ,,F”1,K” [38], niektérzy polscy badacze stosuja
anglojezyczny zestaw FAS. Standardowa ocena prob
fluencji ma charakter ilosciowy, pozwalajacy odniesé
uzyskane wyniki do norm lub poréwnaé wykonanie
prob z kryterium semantycznym oraz fonologicznym.
Szczegdtowa procedura, opis ilo$ciowej oceny prob
fluencji stownej, jak réwniez dane dotyczace wlasno-
$ci psychometrycznych anglojezycznych wersji testu
mozna znalez¢é w opracowaniu Strauss i wsp. [21].
Mozliwa jest rowniez jako$ciowa analiza wykonania,
dostarczajgca dodatkowych informacji na temat specy-
fiki zaburzen lezacych u podtoza obnizonych wynikéw

ilosciowych [20-22].

Ilosciowa ocena wykonania prob fluencji stownej

[loSciowa ocena obejmuje obliczenie sumy stow
zgodnych z kryterium, wymienionych w limicie czasu,
atakze bledéw (stéw niepasujacych do kryterium) oraz
perseweracji uprzednio wygenerowanych wyrazéw. Za
prawidlowe sfowa uznaje si¢ rtéwniez sformutowania po-

toczne, ktore sg obecne w powszechnym uzyciu w danej
kulturze. Najczesciej stosowanym limitem czasowym
jest 60 sekund, przy czym w Bostonskim Tescie do
Badania Afazji (Boston Diagnostic Aphasia Examina-
tion, BDAE) zaproponowano réwniez wersj¢ bardziej
przyjazng pacjentom, z limitem 90 sekund, w ktorej
wynikiem jest liczba wyrazéw wymienionych w ciggu
najbardziej produktywnego okresu 60 sekund [21].
Tradycyjny sposéb ilosciowej oceny fluencji stow-
nej nie pozwala na zréznicowanie tempa przeszuki-
wania zasobow (skladowej poznawczej) od tempa
reakcji polegajacej na udzieleniu przez badanego
odpowiedzi (sktadowej motorycznej). Abrahams wraz
ze wspotpracownikami [39] w swoich badaniach
na grupie pacjentéw ze stwardnieniem zanikowym
bocznym (SLA) zaproponowali uzycie wskaznika flu-
encji (fluency index, fi), ktory pozwala odzwierciedli¢
rzeczywisty wynik tego testu z pominigciem wplywu
spowolnienia motorycznego (tab. I), co wydaje si¢
mie¢ duze znaczenie w przypadku badan chorych
z zaburzeniami ruchowymi, w tym pacjentéw z HD.
Procedura ta pozwala na wykonanie préby fluencji
w wersji ustnej lub pisemnej. Nastepnie, pacjent
wykonuje zindywidualizowane zadanie kontrolne
polegajace na odczytaniu wymienionych weze$niej
stow (dla wersji ustnej) lub zapisaniu pod dyktando
napisanych wczesniej spontanicznie stéw (dla wersji
pisemnej). Wyzszy wskaznik oznacza dtuzszy czas
myslenia oraz glebsze zaburzenia. Oczywiscie w HD
z racji zaburzen grafomotorycznych mozliwe byto-
by zastosowanie jedynie wersji ustnej tego zadania.
Z drugiej jednak strony, w HD czas kontrolnej préby
czytania moze zaleze¢ rowniez od nasilenia zaburzen
gatkoruchowych, ktore nie odgrywaja roli w wyko-
naniu tradycyjnej proby fluencji. By¢ moze bardziej
zasadne byloby stworzenie wersji z powtarzaniem
stow przez pacjenta, co jednak wymagaloby bardzo
ztozonych pomiaréw czasowych (sumowania czasu
potrzebnego na wypowiedzenie kazdego stowa przez
pacjenta). Wedlug naszej wiedzy wykorzystanie tej
procedury badania fluencji stownej opracowanej przez
Abrahams nie zostato jeszcze opisane w HD.

Tabela 1. Wspdtczynnik fluencji stownej wg Abrahams i wsp. [39]

czas trwania proby fluencji — czas wykonania warunku kontrolnego

taczna liczba wygenerowanych przez pacjenta stow

Jakosciowa ocena wykonania prob fluencji
stownej

Wsréd jakosciowych wskaznikéw wykonania
prob fluencji wyréznia si¢ dwie miary przeszukiwania
zasobow: skupienia (clusters), bedace miarg zdolnosci
do zaplanowania i podtrzymania strategii przeszuki-
wania, oraz przelaczenia (switches), odzwierciedlajace
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gotowos¢ do zmiany strategii [40]. Skupienia ozna-
czaja ciag nastepujacych po sobie >2 stéw powigza-
nych w przypadku préb fluencji semantycznej zna-
czeniowo (np. kruk i wrona), badz w prébach fluencji
fonemicznej — fonetycznie (np. MAska, MArynarz).
Przetaczenia odpowiadaja przejsciom od jednego sku-
pienia do kolejnego. Optymalny poziom wykonania
prob fluencji wymaga od badanego obydwu zdolnosci,
zaréwno generowania skupien (clustering), poprzez
wyodrebnianie podkategorii z wigkszego systemu
pojeciowego (np. ptaki sposroéd zwierzat), co czyni
proces przeszukiwania i generowania stow bardziej
efektywnym, a takze przelaczania (switching), czyli
zmiany kategorii na inng w momencie wyczerpania
aktualnie opracowywanej [21]. W literaturze opisa-
no kilka sposobéw wyodrebniania skupien [41-44].
Rzetelnos¢ tej metody analizy jest jednak ograniczo-
na [45].

Zastosowanie prob fluencji stownej w diagnostyce
roznicowej chorob neurodegeneracyjnych

Proby fluencji stownej sg wykorzystywane zaréw-
no w przesiewowej ocenie funkeji poznawczych jak
i diagnostyce réznicowej choréb neurodegeneracyj-
nych. Préby fluencji stownej stanowig jeden z waznych
komponentéw skal przesiewowych takich jak m.in.
Addenbrooke’s Cognitive Examination, Mattis Dementia
Rating Scale, Frontal Assessment Battery czy Montreal
Cognitive Assessment [46]. W diagnostyce roznicowej
choroby Alzheimera (Alzheimer’s disease, AD) 1 ote-
pienia czotowo-skroniowego (frontotemporal dementia,
FTD) wykorzystuje si¢ poréwnanie wykonania préb
fluencji fonemiczneji semantycznej. Niektorzy auto-
rzy sugeruja, iz pacjenci z AD uzyskuja nizsze wyniki
w prébach fluencji semantycznej, za$ pacjenci z FTD
ujawniaja glebsze deficyty fluencji fonemicznej [47].
Ponadto uzycie wulgaryzméw w toku wykonywania
prob fluencjijest czegstsze w FTD nizw AD [48]. Préby
fluencji réznicujg tez pomiedzy atypowymi zespotami
parkinsonowskimi a chorobg Alzheimera, a takze
réwniez w obrebie atypowych zespotéw parkinso-
nowskich [49]. Poréwnanie wykonania préb fluencji
przez pacjentéw z AD, HD oraz z PD wskazuje na
dominacje deficytu semantycznego w AD oraz deficyt
wykonawczy w PD, o czym §wiadczy pozytywny wptyw
podpowiedzi na wykonanie zadania w PD, ktérego
nie obserwuje si¢ w AD [ 50]. Ponadto, pacjenci z PD
uzyskuja nizsze od 0s6b z AD wyniki w prébach flu-
encji dziatania [ 51]. U badanych z PD stwierdza si¢
trudnosci w przetgczaniu sig, zas w AD stwierdza si¢
problemy dotyczgce pamieci semantycznej, co prze-
jawia sie trudno$ciami z generowaniu skupien w AD
oraz problemami w przetaczeniu si¢ w PD [52].

Zaréwnow HD [ 53], jakiw PD [ 54] stwierdzono
deficyty w obrebie fluencji fonemicznej i semantycz-
nej. Wyniki préb fluencji réznicujg pomiedzy osobami
z HD i AD, potwierdzajac dominujacy deficyt wyko-
nawczy w HD i dysfunkcje semantyczng w AD [55,
56]. Nie stwierdzono jednak r6znic pomiedzy osoba-
mi z rodzinnie uwarunkowang AD a pacjentamiz HD
[57], oraz migdzy pacjentamiz HD, AD i z ot¢pieniem
naczyniowym [ 58]. Wzorzec zaburzen fluencji stow-
nej jest podobny w HD i postepujacym porazeniu
ponadjadrowym i wskazuje na dominujace problemy
w zakresie inicjowania strategii przeszukiwania za-
sobow [ 59]. Trudnosci te wigzg sie z uszkodzeniami
przysrodkowej powierzchni ptatow czotowych [60].

Specyfika oceny fluencji stownej w HD

W HD miary fluencji sa uzytecznymi narzedziami
oceniajacymi nasilenie zaburzen poznawczych [61].
Wyniki préb fluencji, ktére w HD zaleza w duzym
stopniu od sprawnosci werbalnej 1 szybkosci psycho-
motorycznej, dobrze réznicuja pacjentéw od oséb zdro-
wych [18, 53]. W HD obserwuje si¢ zaréwno obnizenie
ogodlnego wyniku préb fluencji stownejjak i wskaznikow
jako$ciowych — skupien i przetaczen [62].

Poziom wykonania préb fluencji w HD jest zwig-
zany z nasileniem i specyfikg zaburzen ruchowych, pa-
c¢jenci z wigkszym nasileniem bradykinezji i sztywnosci
osiagaja nizsze wyniki w probach fluencji stownej [ 63].
Testy neuropsychologiczne, ktore wykazuja najwieksza
czulo$¢ na progresje HD wymagaja zazwyczaj zaanga-
zowania motoryki, a ich poziom wykonania w duzym
stopniu zalezy od czynnikéw (gatko)ruchowych np.
Symbol Digit Modalities Test (SDMT) [ 64, 65]. Wpro-
wadzenie do badan fluencji u pacjentow z HD metody
opracowanej przez Abrahams i wsp. [39] pod katem
pacjentéw z SLA pozwolitoby oceni¢ na ile obnizenie
wynikow préb fluencji stownej wynika z czynnikéw
zwigzanych ze spowolnieniem czysto motorycznym.
Wydaje sig, iz poziom wykonania préb fluencji stownej
w HD jest uwarunkowany wieloczynnikowo. Na wyniki
testow fluencji istotny wplyw ma ogdlne spowolnienie
proceséw poznawczych, ktére obserwuije si¢ juz na bar-
dzo wezesnych etapach choroby: Skutkuje ono mniejsza
produktywnoscig w zadaniach poznawczych ze wzgledu
na wolniejsze tempo wykonania czy tez reagowania na
bodzce [ 1, 7]. Na zaawansowanym etapie HD dyzartria
moze uniemozliwi¢ wykonanie préb fluencji stownej.

Obserwowana czesto dysproporcja miedzy lepiej
zachowang fluencja semantyczng a gle¢boko zabu-
rzong fluencje fonemiczng sugeruje znaczacy wptyw
dysfunkcji wykonawczych w obnizeniu wynikéw
prob fluencji. Pacjenci z HD maja trudnosci zaréwno
w zakresie inicjowania dzialania i generowania stra-
tegii, zmiany nastawienia poznawczego (sztywnos¢
poznawcza m.in. w postaci tendencji perseweracyj-
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nych). Ujawniaja réwniez zaburzenia w zakresie kon-
troli poznawczej, ktére uniemozliwiaja dostrzezenie
i korekte popetnianych bledéw [ 1]. Nie jest tez jasne,
na ile wyniki préb fluencji stownej w HD sg zalezne
od zdolnosci aktualizacji stéw. W HD obserwuje si¢
tagodne trudnosci w nazywaniu konfrontacyjnym
— bledy semantyczne i percepcyjne [66-68]. Profil
zaburzen jezykowych w HD jest spdjny z profilem ob-
serwowanym u pacjentéw z uszkodzeniem prazkowia
o innej etiologii [ 69].

Jakosciowa analiza préb fluencji wykonywanych
w HD znajduje kliniczne zastosowanie ze wzgledu
na postepujace zmiany w obszarach czotowo-prazko-
wiowych, ktérych uszkodzenie skutkuje sztywnoscia
manifestujacg si¢ w ograniczeniu zdolnosci do przeta-
czania si¢ miedzy zadaniami czy podkategoriami. Pa-
cjenci z HD maja w zwigzku z tym trudnosci ze zmiang
nastawienia poznawczego w momencie wyczerpania
mozliwosci dalszego generowania stéw z wybranej
uprzednio podkategorii. Obserwuje si¢ rowniez kfopoty
z prawidtowym wykonaniem nastepujacych po sobie
prob fluencji, w efekcie czego pacjent, przyktadowo,
wykonujacy probe fluencji semantycznej—zwierzeta po
probie fluencji fonemicznejz litera ,,P” moze wymieniaé
zwierzeta jedynie na litere ,,P”, poniewaz poprzednie
zadanie wymagato od niego wymieniania stow rozpoczy-
najacych si¢ od tej litery. Prospektywna ocena strategii
stosowanych przez pacjentow w HD w prébach fluencji
stownej wskazuje na postepujaca redukcje przetaczania
si¢ pomiedzy kategoriami przy zachowanej zdolnosci
generowania stéw w ramach skupien [ 70, 71].

Proby fluencji w ocenie progresji choroby
Huntingtona

Proby fluencji werbalnej sa uzytecznym narze-
dziem do oceny progresji zaburzen poznawczych

w przebiegu HD. Deficyty w zakresie fluencji stow-
nej sa obserwowane na przedklinicznym etapie HD,
a pojawienie si¢ deficytow fluencji semantycznej wigze
si¢ z krétszym przewidywanym czasem do diagnozy
HD [72].

Proby fluencji stownej sa istotng sktadowa testow
przesiewowej oceny funkcji poznawczych, czutych na
progresje zaburzen w HD, takich jak Addenbrooke’s
Cognitive Examination [73] oraz Frontal Assessment
Battery [74].

W toku trwania choroby obserwuje si¢ nasilenie
trudnosci w zakresie przetgczania si¢ miedzy podkate-
goriami, natomiast zdolno$¢ do generowania skupien
pozostaje bez zmian, co jest zgodne z profilem poznaw-
czymw HD (zaburzeniami funkcji wykonawczych przy
zachowanej pamiegci semantycznej) [70, 71].

Dos¢ szybka progresja zaburzen w prébach flu-
encji powoduje koniecznos¢ ich doboru do poziomu
funkcjonowania pacjenta. Pacjenci na przedklinicz-
nym stadium choroby moga wykonywa¢ bardziej ob-
cigzajace proby, wymagajace sprawnego przetaczania
si¢ miedzy kryteriami przeszukiwania (alternating
Sfluency). Proby fluencji fonemicznej znajdujg zastoso-
wanie od etapu przedklinicznego do etapu umiarkowa-
nego. Na bardziej zaawansowanych etapach choroby
fluencja fonemiczna wykazuje ,efekt podtogi” (floor
effect) 1 zasadne wydaje si¢ jedynie zastosowanie prob
fluencji semantyczne;.

Przyktady kliniczne

Ponizsze przyktady kliniczne (tab. II) pokazuja,
iz préby fluencji stownej odzwierciedlaja progresje
objawéw w HD. Jednakze, dynamika zmian w zakre-
sie fluencji stownej nie zawsze jest spdjna z tempem
progresji objawéw ruchowych.

Tabela Il. Wyniki prospektywnej oceny wykonania préb fluencji u przyktadowych pacjentéw z HD

nrpacjenta  wiek pojawienia sie wiek wiek w momencie UHDRS fluencja fonemiczna fluencja fonemiczna  fluencja semantyczna
/ptec pierwszych objawéw  diagnozy badania skala ruchowa M/K/P - suma - zwierzeta
nrl-M 61 rz. - ruchowe 62 63 18 7/12/77 26 -
64 20 7/8/8 23 13
65 32 6/5/7 18 11
66 38 7/8/9 24 12
67 38 7/5/8 20 15
68 49 7/5/6 18 6
69 54 4/4/8 16 6
nr2-K 48 r.z. — ruchowe 59 59 57 2/7/2 11 5
60 70 2/4/1 7 4
61 73 17270 3 4
62 85 0/0/0 0 0
nr3-M 50 rz. = ruchowe 50 53 12 15/25/18 58 21
54 27 20/16/17 53 28
55 21 1371778 38 18
56 31 16/12/7 35 21
57 39 10/17/9 36 17
58 42 11/710/7 28 17

K - kobieta; M — mezczyzna; UHDRS - Unified Huntington'’s Disease Rating Scale
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Podsumowanie

Proby fluencji stownej sa przydatnymi narze¢dzia-
mi w ocenie funkeji poznawczych w chorobie Hun-
tingtona. Wykazujg one czuto$¢ na progresje objawdw
HD, co moze by¢ zwigzane z wieloczynnikowymi
uwarunkowaniami poziomu wykonania tych prob.
Wyniki prob fluencji stownej sa zalezne od funkcji
wykonawczych i jezykowych, tempa przetwarzania
informacji i czynnikéw motorycznych. Nie wiadomo
natomiast, jaka cz¢$¢ wariancji wynikow préb fluencji
zalezy od czynnikéw innych niz wykonawcze. Deficy-
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