Streszczenie

Stwardnienie boczne zanikowe (SLA, sclerosis lateralis amyotrophica) to choroba
pierwotnie zwyrodnieniowa ukladu nerwowego, o nieznanej etiologii 1 patogenezie,
charakteryzujaca si¢ postepujaca neurodegeneracja, prowadzaca do uszkodzenia gornego
1 dolnego neuronu ruchowego.

Choroba dramatycznie postepuje, ograniczajgc mozliwosci samodzielnego poruszania si¢
chorego (niedowtady migéni konczyn, tutowia), jego komunikacji z otoczeniem (zaburzenia
mowy, dyzartria) oraz naturalnego sposobu odzywiania si¢ (zaburzenia potykania, dysfagia).

Prawie wszyscy chorujacy na SLA doswiadczaja zaburzen mowy poczawszy
od dyzartrii, a w miar¢ postepu choroby prowadzacych do anartrii. Autorzy podaja, ze 80-95%
chorujacych na SLA nie jest w stanie sprosta¢ codziennym problemom komunikacyjnym przy
uzycie naturalnej mowy. Niestety, gdy zrozumiato$¢ zacznie si¢ zmniejsza¢, wydajnos¢ mowy
pogarsza si¢ tak szybko, ze nie ma czasu na wdrozenie odpowiedniej interwencji
komunikacyjnej augmentatywnej i alternatywnej (AAC). Dlatego tez poddanie ocenie
1 interwencji mowy chorego w odpowiednim czasie nadal stanowi najwazniejszy problem
podejmowania decyzji klinicznych.

Jak dotad nie podje¢to kompleksowych badan prowadzacych do ustalenia wzorca przebiegu
zaburzen poszczegodlnych funkcji artykulacyjnych u pacjentow ze stwardnieniem zanikowym
bocznym oraz proby ich usystematyzowania. Waznym i zasadnym jest podj¢cie takich dziatan,
poniewaz ich wyniki pozwolg na stworzenie standardow postepowania neurologopedycznego
w diagnozie i procesie terapeutycznym chorujgcych na SLA. Przetozy si¢ to bezposrednio na
poprawg jakoS$ci zycia oraz proces terapeutyczny tych pacjentow.

Praca doktorska miala na celu dokonanie oceny zaburzen funkcji artykulacyjnych w
przebiegu stwardnienia zanikowego bocznego, a w szczeg6élnosci okreSlenie tempa zmian,
ustalenie wzorca degradacji funkcji artykulacyjnych oraz pokazanie zr6znicowania przebiegu
zaburzen funkcji artykulacyjnych w zaleznosci od ptci chorego oraz wieku zachorowania.

Material badawczy stanowili pacjenci, dorosli kobiety i me¢zczyzni leczeni w Klinice
Neurologii 1 Neurochirurgii UWM w Olsztynie. Heterogenna grupa 60 osob, 29 kobiet 1 31
mezcezyzn. W wieku od 29 do 63 lat. Najstarsza kobieta w dniu pierwszego badania miata 63
lata, najmtodsza 30. Najstarszy mgzczyzna mial 62 lata, najmlodszy 29. Chorzy
w roznym stadium zaawansowania choroby. W catej grupie $redni ALSFRS wynosit 34

(najwyzsza warto$¢ 48, najnizsza 20).



Zaden z nich nie byt odzywiany przez PEG. Wszyscy leczeni Riluzolem.

Pacjenci nie objeci opieka 1 nie poddawani terapii neurologopedycznej przed choroba, po
postawieniu diagnozy oraz w przebiegu choroby.

Kryteria wtaczenia do grupy badane;j to:

1. Wiek pacjenta od 18 do 70 lat.

2. Zdiagnozowane SLA wedtug kryteriow El Escorial.

Kryteria wylaczenia z grupy badanej to:

1. Z badania wytaczono chorych z nasilonymi objawami opuszkowymi ze wzglgdu na fakt,
ze w przypadku dominujgcych objawdw opuszkowych na poczatku choroby degradacja
funkcji artykulacyjnych postepuje tak szybko, ze tempo zaburzen tych funkcji staje si¢
trudne do uchwycenia.

2. Wylaczono chorych z nasileniem dyzartrii ponizej 56 punktow w Skali Oceny Dyzartrii
FDA.

W ocenie glgbokosci zaburzen funkcji artykulacyjnych FDA badany mogt otrzymac
maksymalnie 112 punktow (28 ocenianych funkcji w 5 stopniowej skali, gdzie maksymalnie to
4 pkt., minimalnie 0 pkt.). Do badania wtgczani byli tylko pacjenci, ktorzy otrzymali w badaniu
wyjsciowym 4 badz 3 pkt. za kazda z ocenianych funkcji artykulacyjnych. Mniejsza ilos¢
punktow $§wiadczyta o zbyt duzym nasileniu objawow dyzartrii, a w konsekwencji degradacja
funkcji artykulacyjnych byla niemozliwa do oceny na przestrzeni 6 miesigcy.

Pacjenci byli badani 3 krotnie w rownych odstepach co 3 miesiace: pierwsze badanie
wyjs$ciowe, drugie badanie po 3 miesigcach, trzecie badanie po 6 miesigcach.

Ocenie podlegato 28 funkcji artykulacyjnych, w tym 8 gléwnych funkcji artykulacyjnych,
z ktorych kazde zawiera szczegétowe podpunkty: odruchy (kaszel, potykanie $linienie),
oddychanie (oddychanie w spoczynku, oddychanie przy mowie), ruchy warg (ruchy warg
w spoczynku, rozcigganie warg, zamknigcie warg, zroznicowane ruchy, ulozenie warg przy
mowie), zuchwa (w spoczynku, przy mowie), podniebienie migkkie (przy jedzeniu, funkcja
vellum, ruchy vellum przy méwieniu), glos (dtugos¢ fonacji, wysoko$¢ glosu, sita glosu, glos
przy mowieniu), jezyk (ocena jezyka w spoczynku, wysuwanie jezyka, unoszenie jezyka, ruchy
boczne jezyka, zréznicowane ruchy jezyka, jezyk przy mowieniu) zrozumialo$¢ mowy
(zrozumiato$¢ stow, zdan, mowy spontanicznej).

Wyniki przeprowadzonych badan oceniajacych dynamike zaburzen funkcji artykulacyjnych
wskazuja na degradacj¢ wszystkich funkcji artykulacyjnych u chorujagcych na SLA. Analiza

wynikow badan wykazata, ze degradacja wszystkich funkcji artykulacyjnych nie przebiega tak



samo. Daje si¢ zauwazy¢, ze niektore z funkcji artykulacyjnych bedacych sktadowymi procesu
powstawania mowy ulegaja wczesniejszemu pogorszeniu niz inne. W badaniu wyraznie widacé,
ze najwczesniej degradacji ulega praca jezyka. Ponadto obserwowane nasilenie dyzartrii byto
silniej skorelowane ze zwigkszonymi skurczami niz z ostabieniem sity co sugeruje, ze ci¢zsze
postaci dyzartrii mogg by¢ w duzej mierze spowodowane wolniejszym ruchem struktur mig¢sni
jezyka, zanim nie nastapi znaczna utrata sity migsni.

Uzyskane wyniki badan pozwalaja stwierdzi¢, ze obraz zmian funkcji artykulacyjnych
sktadajacych si¢ na spektrum dyzartrii w przebiegu SLA jest niejednorodny. Kierunek zmian
wszystkich funkcji artykulacyjnych jest taki sam- wszystkie ulegaja pogorszeniu, natomiast
tempo zmian jest zréznicowane.

Tempo pogorszenia funkcji: jezyk- we wszystkich badanych aspektach oraz zrozumiato$¢
mowy spontanicznej w grupie mezczyzn, kobiet oraz pomiedzy grupami jest zblizony.
Degradacja funkcjonalna tych funkcji pojawia si¢ najwczes$niej 1 przebiega w sposob
rbwnomierny.

Tempo zmian pozostalych badanych funkcji artykulacyjnych: dlugo$¢ fonacji, glos,
odruchy, oddychanie, ruchy warg, zuchwa, funkcje podniebienia migkkiego, zrozumiatos¢
mowy (stowa) degraduje si¢ poznie;j.

W swoim badaniu wykazatam réwniez, ze wystepuje réznica w przebiegu zaburzen funkcji
artykulacyjnych w zaleznosci u plci chorego. W obrebie tego samego badania nie wystepuja
istotne statystycznie roznice wartosci poszczegolnych funkcji artykulacyjnych pomiedzy
kobietami 1 mezczyznami. Jednak tempo degradacji poszczego6lnych funkceji artykulacyjnych
dla kobiet 1 mezczyzn jest inne. U m¢zczyzn znacznie wezesniej ostabieniu funkcjonalnemu
ulega funkcja oddychanie. W grupie kobiet wczes$niej wystepuja problemy z efektywnym
potykaniem. Badania wskazuja, Zze zaburzenia wystepuja w ostabieniu funkcji zwieracza
podniebienno-gardtowego.

Whnioski te pozwalaja na stworzenie wzorca degradacji poszczegdlnych funkcji
artykulacyjnych, co moze przyczyni¢ si¢ do stworzenia programu rehabilitacji zaburzenh mowy

w pacjentow ze stwardnieniem zanikowym bocznym.



