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Wykaz zastosowanych skrotow
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1 Wstep

1.1 Definicja

Stwardnienie zanikowe boczne (SLA, sclerosis lateralis amyotrophica) to choroba
pierwotnie zwyrodnieniowa ukladu nerwowego, o nieznanej etiologii 1 patogenezie,
charakteryzujgca si¢ postepujaca neurodegeneracjg, prowadzgca do uszkodzenia
gornego 1 dolnego neuronu ruchowego. Dla stwardnienia bocznego zanikowego
charakterystyczne jest nieodwracalne uszkodzenie neuronéw ruchowych zaréwno
w korze mozgu, w pniu moézgowym jak i1 rdzeniu kregowym, ktore klinicznie
manifestuje si¢ jednoczesnym wystepowaniem objawdw uszkodzenia gornego 1 dolnego
neuronu ruchowego (Lowe i in., 1997, 2002, Sathasivam i in., 2005).

Choroba na og6t dramatycznie postepuje, ograniczajac mozliwosci samodzielnego
poruszania si¢ chorego, z powodu niedowladow miesni konczyn czy tulowia, jego
komunikacji z otoczeniem, z powodu zaburzen mowy pod postacig dyzartrii oraz braku
mozliwosci naturalnego sposobu odzywiania si¢ z powodu poglebiajacych si¢ zaburzen
polykania prowadzacych do cigzkiej dysfagii.

Jak dotad nie podjeto kompleksowych badan prowadzacych do ustalenia wzorca
przebiegu zaburzen poszczegélnych funkcji  artykulacyjnych u  pacjentow
ze stwardnieniem zanikowym bocznym oraz proby ich usystematyzowania. Waznym
1 zasadnym jest podjecie takich dziatanh, poniewaz ich wyniki pozwolg na stworzenie
standardow postgpowania neurologopedycznego w diagnozie i procesie terapeutycznym
chorujacych na SLA. Przetozy si¢ to bezposrednio na poprawe jakosci zycia oraz proces
terapeutyczny tych pacjentow.

Podstawag do postawienia diagnozy SLA jest niemal wylacznie obraz kliniczny.
Trzeba koniecznie wzig¢ pod uwage inne procesy chorobowe, ktore mogg powodowac
uszkodzenie zaréwno goérnych (UMN), jak i dolnych (LMN) neuronéw ruchowych.
Z tego wzgledu przeprowadza si¢ badania elektrofizjologiczne, MRI, analiz¢ ptynu
mozgowo-rdzeniowego 1 pewne badania serologiczne. Stwierdzenie cech przewleklego
odnerwienia w badaniu elektromiograficznym (EMG) to za mato, aby ustali¢
rozpoznanie SLA; uzyskany rezultat musi by¢ analizowany z uwzglednieniem wywiadu
oraz badania neurologicznego. Warto podkresli¢, iz nierzadko dochodzi do sytuacji,
w ktorej u chorego istniejg cechy uszkodzenia jedynie dolnego neuronu ruchowego bez

objawow uszkodzenia goérnego neuronu ruchowego (np. w postaci PMA,



tj. postepujacym zaniku migéni) i chory nie spetlnia jednoznacznie kryteriow
zakwalifikowania do choroby jaka jest SLA. Z tego wzgledu kryteria El Escorial lepiej
sprawdzajg si¢ w przypadku badan naukowych oraz kwalifikacji do prob lekowych,
natomiast sg mniej przydatne w codziennym zastosowaniu klinicznym do stawiania

diagnozy u poszczegdlnych pacjentow (Brooks i in., 2000).

1.2 Epidemiologia

Zapadalnos¢ na sporadyczng posta¢ stwardnienia zanikowego bocznego (SALS)
wynosi $rednio 1,9 na 100 000 na rok w Ameryce Potnocnej, jak rowniez w Europie.
Szacuje sig¢, iz czgstos¢ wystgpowania stwardnienia zanikowego bocznego w populacji
ogolnej jest rzedu 7 na 100 000. Brak jest dostgpnych informacji wskazujacych
na zwigkszong czestos¢ wystepowania tej choroby na przestrzeni ostatnich lat.
Obserwuje si¢ nieznaczng przewage zachorowalno$ci m¢zezyzn w stosunku do kobiet,
wynoszacg 1,5:1 (Worms, 2007). Po przekroczeniu 70. roku zycia liczba mezczyzn
i kobiet cierpigcych na SLA ulega wyréwnaniu. Nizsza czesto$¢ wystepowania tej
choroby u plci zenskiej uzasadnia si¢ prawdopodobnym efektem protekcyjnym
dzialania hormonow zenskich, co mogloby znalez¢ poparcie w fakcie czestszego
wystepowania SLA u starszych kobiet (Armon, 2003 Mediana wieku zachorowania
w przypadku sporadycznego SLA jest rowna 64 lata. Tylko w 5% przypadkow rozwoj
choroby ma miejsce przed ukonczeniem 30. roku zycia (Haverkamp i in., 1995).
U okoto 10% chorych rozpoznaje si¢ SLA, gdy sa oni w wieku nieprzekraczajacym 45
lat.

SLA najczesciej wystepuje u osob majacych 65 lat, przy czym 20% zachorowan
na SLA ma swdj poczatek po 70. roku zycia, tak wiec choroba ta jest takze zaliczana
do grupy chorob neurodegeneracyjnych wieku podesziego. Poczatek objawow
0 charakterze opuszkowym jest powszechniejszy u kobiet w starszych grupach
wiekowych. 43% chorych w wieku przekraczajacym 70 lat ma pierwsze objawy
o charakterze opuszkowym, podczas gdy u chorych przed ukonczeniem 30. roku zycia
odsetek ten wynosi 15% (Haverkamp i in., 1995).

Chociaz z reguly wiekszo$¢ przypadkow SLA wystepuje sporadycznie, to jednak
w mniej wiecej 5-10% przypadkow wystepuje rodzinna posta¢ FALS (Anderson, 2003).

Najczegsciej FALS jest przekazywany na drodze autosomalnej dominujacej



i charakteryzuje si¢ wysoka penetracja mutacji. Trzeba jednak zaznaczy¢, ze czgs$¢
przypadkéw FALS dziedziczona jest w sposob autosomalny recesywny (Mulder
i in., 1986). Poczatek FALS ma miejsce zwykle o mniej wiecej dziesi¢¢ lat wezesniej,
anizeli w przypadku sporadycznego wystepowania choroby. FALS z rowng czgstoscig
dotyka kobiet oraz mezczyzn i zwykle wigze si¢ z krotsza przezywalnoscig, niz
ma to miejsce w sporadycznym SLA (Mulder i in., 1986, Veltema i in., 1990). Mianem
mtodzienczego SLA (JALS) okresla si¢ przypadki, w ktérych choroba pojawia si¢ przed
25 rokiem zycia (Ben Hamida i in., 1990).

1.3 Obraz kliniczny

Okoto dwie trzecie pacjentow z SLA ma klasyczng postaé (choroba Charcot).
Najczesciej choroba ujawnia si¢ w postaci ogniskowego zaniku i ostabienia mig$ni
w obrebie migsni dloni, przedramion albo ramion w konczynach gérnych oraz
proksymalnie w obrgbie ud, albo dystalnie w migéniach koniczyn dolnych. U czgsci
chorych w poczatkowym okresie, jako pierwszy objaw choroby wystepuje niedowtad
spastyczny obu konczyn dolnych (Miller i in., 2007).

Fascykulacje badz tez kurcze mieg$ni, pojawiajace si¢ kilka miesiecy, a nawet lat
przed wystgpieniem porazenia lub zaniku mie$ni, zwykle nie sg poczatkowym sygnatem
choroby. Fascykulacje obejmuja zwykle wigcej anizeli jedng grupe migsni i sg one
nieczgsto zauwazane bezposrednio przez chorych. Z reguly ustepuja one wraz
z postgpem choroby. Rozwdj porazenia migéni ruchowych zwykle przebiega
podstepnie, a ponadto ostabienie migsni czesto poglebia si¢ wskutek dziatania zimna.
Z czasem wigkszo$¢ chorych do$wiadcza objawoéw o charakterze opuszkowym oraz
niewydolnosci oddechowe;.

Spastyczno$¢ moze rozwijac si¢ stopniowo w obrebie konczyny niedowtadnej i wraz
z zanikiem migéni utrudnia¢ wykonywanie rdznego rodzaju czynnosci. Podczas
dalszych etapow choroby u pacjentow nierzadko dochodzi do pojawiania si¢
przykurczéw zgigciowych, wynikajacych z przesadnej aktywacji tuku odruchowego
migsni zginaczy w obrebie konczyny dotknigtej spastycznos$cia. Z reguty w typowym
stwardnieniu zanikowym bocznym brak jest probleméw zwigzanych z czuciem oraz

zaburzeniami zwieraczowymi (Anderson, 2003).



W postaciach o poczatku opuszkowym na ogot jako pierwsze rozwijaja si¢
zaburzenia artykulacyjno-fonacyjno-oddechowe w postaci dyzartrii. Na poczatku
objawy moga pojawia¢ si¢ po spozyciu niewielkich ilosci alkoholu, ale w miare
rozwoju choroby, zazwyczaj po uptywie 6-12 miesigcy dochodzi do catkowitej anartrii.
Nie jest rzadkoscia, ze wyniki EMG utrzymujg si¢ w zakresie warto$ci prawidtowych
w postaci opuszkowej. Do rozwoju objawow konczynowych dochodzi wiasciwie
jednoczasowo z tymi opuszkowymi, przewaznie w okresie 2 lat. Prawie wszyscy
pacjenci z postacig opuszkowa majg Slinotok wynikajacy z probleméw z potykaniem
Sliny a takze mogacy by¢ wynikiem dyskretnego, wystepujacego po obu stronach
nadjadrowego porazenia mig¢sni aparatu mowy. Wsrod chorych na SLA bardzo czgsto
wystepuja objawy o charakterze rzekomoopuszkowym, do ktérych nalezag migdzy
innymi labilno$¢ emocjonalna oraz nasilone ziewanie. Rokowania co do postaci
opuszkowej sg gorsze niz dla innych postaci SLA, z mediang przezycia na poziomie
zaledwie 2 do 4 lat (Czaplinski i in., 2006). Do rzadkosci zalicza si¢ przypadki
charakteryzujace si¢ poczatkowo niewydolnos$ciag oddechowa (1-2%), w ktérych nie
wystepuja objawy opuszkowe, ani objawy ze strony konczyn (Brooks i in., 2000).
Do objawow wystepujacych u tych pacjentéw zalicza si¢ trudnosci z oddychaniem,
problemy ze snem, bole glowy wystepujace rano, zwigkszong sennos¢ w trakcie dnia,
utrate apetytu, obnizong koncentracj¢, nerwowos¢ oraz wahania samopoczucia.

Do wystgpienia zaburzen o charakterze artykulacyjno-fonacyjno-oddechowym
w formie dyzartrii przyczynia si¢ uszkodzenie obu neurondéw ruchowych, a wigc
dolnego oraz gornego. Na podstawie badania neurologicznego mozna stwierdzic,
ze odruch zuchwowy jest wygorowany, przede wszystkim jesli chodzi o posta¢ SLA,
zaczynajacg si¢ opuszkowo. Odruchy gardlowe zwykle wykazuja zbyt duza zywosc,
natomiast odruchy podniebienne moga cechowac si¢ ostabieniem. Zanik mig$ni jezyka
oraz fascykulacje na nim wystepujace stanowig wrecz patognomoniczne objawy
stwardnienia zanikowego bocznego. Inne nerwy czaszkowe pozostajag niedotknigte,
jednak w poznych stadiach choroby bardzo rzadko zdarza si¢ porazenie spojrzenia
o charakterze nadjadrowym (Worms, 2007).

Z czasem, kiedy choroba si¢ rozwija, pojawia si¢ charakterystyczny wzorzec zajecia
gbérnego jak i1 dolnego neurony ruchowego na tym samym poziomie: opuszkowym,
szyjnym, piersiowym badz tez na poziomie ledZwiowym. Niewydolnos¢ oddechowa
i powiktania plucne sg czgstym powodem zgonu choreo w stwardnieniu zanikowym

bocznym. Jezeli u chorych zastosowano tracheostomi¢ oraz wentylacje zastgpcza,



progresja SLA moze skutkowa¢ wystapieniem tak zwanego zespotu zamknigcia, ktory
jest wynikiem porazenia wszystkich migs$ni szkieletowych. Polowa pacjentoéw z SLA
umiera przed uptywem 30 miesiecy liczac od pojawienia si¢ poczatkowych objawow
choroby, mniej wiecej 15-20% pozostaje przy zyciu dluzej niz 5 lat, natomiast znikomy
procent pacjentow zyje dtuzej niz 10 lat. Znaczacy odstgp czasu migdzy pierwsSzymi
symptomami choroby a jej rozpoznaniem stanowi korzystny czynnik rokowniczy
i moze przektada¢ sie na dluzszg przezywalnos¢ chorych (Zoccolella i in., 2008).

Postepujacy zanik migsni (PMA) jest choroba dotykajaca od 5% do 10% chorych na
stwardnienie zanikowe boczne i charakteryzuje si¢ uszkodzeniem dolnego neuronu
ruchowego przy braku cech zajecia gornego neuronu ruchowego (Armon, 2003).
Wedlug niektorych badan u potowy pacjentéw z PMA z uptywem czasu obserwuje si¢
uszkodzenie goérnego motoneuronu oraz wystapienie klasycznego SLA (Traynor
I in., 2000). Warianty postepujacego zaniku mig$ni takie jak flail arm (FA) jak rowniez
postaé pseudopolineuropatyczna — flail leg (FL) cechuja si¢ dominujgcym
uszkodzeniem dolnych neuronéw ruchowych, FA w konczynach goérnych, natomiast
FL w konczynach dolnych.

Po raz pierwszy posta¢ FA (okreslana takze mianem zespotu Vulpiana-Bernhardta)
zostala scharakteryzowana przez francuskiego neurologa Alfreda Vulpiana w 1886
roku. Posta¢ FA cechuje niedowtad oraz zanik mig$ni, ktory wystepuje symetrycznie
na blizszych odcinkach konczyn goérnych, co skutkuje zmniejszeniem sity migsniowe;j
obreczy barkowej oraz ramion, w efekcie czego ramiona opadajg swobodnie po obu
stronach ciata. Zaburzenia funkcji oddechowych ujawniajg si¢ z reguty pdzno u chorych
z postaciag FA. Wariant ten jest czterokrotnie czgstszy u osob pici meskiej, natomiast
jesli chodzi o $redni czas przezycia w przypadku FA to sigga on okoto 5 lat.

Pierwszy raz wariant pseudopolineuropatyczny (FL) zostat zidentyfikowany przez
Pierre'a Marrie, bedacego asystentem Jeana-Martina Charcota i nastgpnie doktadnie
opisany przez jego studenta Patrikiosa (Brooks, 2000). Choroba ta ma swdj poczatek
w asymetrycznym niedowladzie dotyczacym dystalnych cze$ci koficzyn dolnych
z jednoczesnym wystepowaniem ostabienia odruchow $ciegnistych, na przyktad
odruchu kolanowego. Oznaki uszkodzenia gornego neuronu ruchowego sag tutaj
nieznaczne oraz wystepuja dos¢ pozno. Trzeba jednak zaznaczy¢, Zze podczas badania
przezczaszkowej stymulacji magnetycznej czas przewodzenia osrodkowego ulega

znacznemu wydtuzeniu (Kachi i in., 1991). Nie jest rzadkoscia, ze objawy dotycza
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jedynie konczyn dolnych przez okres od 3 do 5 lat. Sredni czas przezycia chorych
na t¢ konkretng postac¢ oscyluje miedzy 5 a 8 lat.

Jesli mowa o postaci postepujgcego porazenia bocznego (PLS), oznaki wskazujace
na zaj¢cie dolnego neuronu ruchowego powinny by¢ niewidoczne przez co najmniej
3 lata po ujawnieniu si¢ pierwszych symptomow (Pringle i in., 1992). Niemniej jednak
niektorzy autorzy zwracaja uwageg, ze u chorych z PLS moga istnie¢
elektrofizjologiczne oznaki uszkodzenia dolnego motoneuronu przy braku obrazu
klinicznego, za$ u cz¢$ci pacjentow moze dojs¢ do zaniku niewielkich mie$ni reki,
co powoduje pewne trudnosci diagnostyczne (Le Forestier i in., 2001).

Niektorzy autorzy opisuja t¢ odmiang jako forme stwardnienia zanikowego bocznego
z dominujacym uszkodzeniem UMN (Gordon 1 in., 2007, Leigh i in., 2003). Rokowanie
dotyczace chorych PLS okazuje si¢ by¢ istotnie bardziej korzystne w pordwnaniu
z klasyczng formg SLA (Gordon i in., 2007). Postepujace porazenie boczne
to niezwykle rzadka posta¢ SLA, wystepujaca u mniej wiecej 2% ogdtu pacjentow
chorujacych na sporadyczng posta¢ stwardnienia zanikowego bocznego.

Nie jest rzadkim zjawiskiem wystgpowanie u pacjentow z SLA zaburzen
poznawczych charakteryzujacych si¢ zréznicowanym poziomem nasilenia - poczawszy
od subtelnych dysfunkcji wykonawczych, ktére mozna rozpozna¢ u 20-40% chorych,
az do otepienia czotowo-skroniowego (FTD), ktore jest widoczne Klinicznie,
wystepujacego u mniej wigecej 5% osob ( Leigh 1 in., 2003). Uposledzenie funkcji
poznawczych moze pojawi¢ si¢ przed badz po wystgpieniu symptomow zwigzanych

z zajeciem motoneuronu (Ince 1 in., 1998).

1.4 Etiologia

Nie jest znana bezposrednia przyczyna SLA, aczkolwiek istnieja genetyczne
czynniki ryzyka dla tej choroby. Ostatnie wyniki badan na temat rzadkich, genetycznie
uwarunkowanych postaci choroby motoneuronu sugerujg istnienie szczegdlnej
wrazliwo$ci komoérek motorycznych na ekscytotoksyczno$¢ glutaminianu, a wigc
procesu, kiedy dochodzi do uszkadzania neuronéw wskutek dziatania tej substancji.
Wykazano, ze nie bez znaczenia dla komorek ruchowych jest rowniez uposledzenie

transportu aksonalnego, zaburzona czynno$¢ mitochondriow oraz stres oksydacyjny.
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Mozna przypuszczac, ze tylko nikotynizm zwigksza ryzyko wystapienia SLA, natomiast

zalezno$¢ od innych potencjalnych czynnikow ryzyka nie zostata doktadnie poznana.
Wedlug znacznej wigkszosci ekspertow SLA ma kompleksowa etiologi¢, wynikajaca

z wzajemnego oddzialywania czynnikow genetycznych oraz srodowiskowych (Rosen

I in., 1993, Shaw, 2005).

1.5 Patogeneza degradacji komorek ruchowych w SLA

Doktadne molekularne mechanizmy powodujace degeneracj¢ komorek ruchowych
sa nieznane. Podobnie do innych choréb zwyrodnieniowych uktadu nerwowego, sa one

zalezne od wielorakich patogenetycznych mechanizmoéw, do ktorych naleza:

1.5.1 Czynniki genetyczne

W 20% przypadkow FALS o dziedziczeniu autosomalnie dominujacym i u okoto 2%
pacjentow z SALS wystepuja mutacje w genie dla dysmutazy nadtlenkowej (SODI)
(Rosen i in.., 1993). Mutacje powoduja chorob¢e w mechanizmie tzw. toksycznej
funkcji, a nie przez uposledzenie funkcji anty-utleniacza, jakim jest enzym SOD1
(Shaw, 2005). Wsérod pozostatych genow, w ktorych wystepuja mutacje bedace
przyczyna rodzinnego stwardnienia zanikowego bocznego, znajduja si¢ dynaktyna
(DCTN1), angiogenina, alsyna (ALS2), biatko blonowe, ktore jest zwigzane
z mikrotubulami VAPB (ALSS) jak rowniez senataksyna (ALS4).

W przypadku sporadycznego SLA wykryto szereg innych mutacji, podnoszacych
sklonno$¢ do zachorowania na stwardnienie zanikowe boczne. Zalicza si¢ tutaj miedzy
innymi mutacje wystepujace w regioniec KSP, w obrgbie genu NEFH (Figlewicz
i in., 1994) oraz w genie dla apolipoproteiny (Al-Chalabi i in., 1996) i w genie czynnika
wzrostu §rodbtonka naczyn VEGF (Lambrechts i in., 2000).
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1.5.2 Ekscytotoksycznos¢

Pojecie to odnosi si¢ do uszkodzen neurondéw spowodowanych dziataniem zbyt duze;j
ilosci glutaminianu na postsynaptyczne receptory NMDA oraz AMPA (Shaw, 2005).
Na skutek zbyt silnej aktywacji tych receptoréw dochodzi do znacznego wzrostu
stezenia jondw wapnia w neuronach, co powoduje zwigkszenie ilosci tlenku azotu
1 prowadzi do $mierci komorek nerwowych. Podniesiony poziom glutaminianu w plynie
moézgowo-rdzeniowym zostal odnotowany u cze$ci chorych na SLA (Rothstein

i in., 1990).

1.5.3 Stres oksydacyjny

Juz od dluzszego czasu uwaza sie, ze stres oksydacyjny odgrywa role w procesach
neurodegeneracyjnych. Akumulacja reaktywnych rodnikow tlenowych (ROS) prowadzi
do $mierci komoérek. Mutacje dotyczace genu dysmutazy ponadtlenkowej (SODI)
przyczyniaja si¢ do wystepowania rodzinnego stwardnienia zanikowego bocznego.
Podstawg tej teorii sg badania biochemiczne ptynu mézgowo-rdzeniowego oraz mozgu,
wykazujace obecno$¢ zmian wywotanych dzialaniem wolnych rodnikéw (Pamela,
1995). Co wigcej, fibroblasty uzyskane z hodowli chorych na SLA sa bardziej czule
na dziatanie stresu oksydacyjnego (Aguirre, 1996).

1.5.4 Zaburzenia mitochondrialne

Nieprawidtowosci  dotyczace proceséw  biochemicznych oraz  zaburzenia
morfologiczne mitochondriéw obserwuje si¢ u chorych cierpigcych na sporadyczne
SLA, jak réwniez u myszy transgenicznych (SOD1) oraz w modelach komorkowych
(Hirano, 2008). Mitochondria pacjentow z stwardnieniem zanikowym bocznym
charakteryzuja si¢ podwyzszonym poziomem wapnia oraz obnizong aktywnos$cig
kompleksow I oraz IV w tancuchu oddechowym, co wplywa negatywnie na procesy
metabolizmu energetycznego (Siklos i in., 1996). Ponadto u chorych na SLA zostaty

zidentyfikowane mutacje na poziomie mitochondrialnego DNA (Pasinelli, 1998).
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1.5.5 Zaburzenia transportu aksonalnego

Zmniejszenie szybkosci transportu aksonalnego odnotowano ws$rod myszy
transgenicznych (SOD1) (Williamson 1 in., 1999). Mutacje dotyczace genu
odpowiedzialnego za kodowanie kinezyny sa rowniez znane jako przyczyny
dziedzicznej paraplegii spastycznej i choroby Charcot-Marie-Tooth typu 2,
ale obserwacje te do tej pory nie zostaly ostatecznie zweryfikowane u chorych na SLA.
(Reid i in., 2002). Zaburzenia wystepujace w genie dla dynaktyny moga przyczyniac si¢
do rozwoju choroby dolnego neuronu ruchowego ze wspoétistnieniem porazenia fatdow

glosowych (Puls i in., 2000).

1.5.6 Agregacja neurofilamentow

Zbyt duze nagromadzenie neurofilamentéw ma miejsce w przypadku pewnych
choréb zwyrodnieniowych uktadu nerwowego, takich jak SALS oraz FALS (Hirano
i 1in., 1984). Biatka neurofilamentowe, w tym peryferyna, znajduja si¢ w przewazajacej
czgsci wtrgtdw aksonalnych motoneurondw wystepujacych u o0so6b dotknietych
stwardnieniem zanikowym bocznym (Corbo 1 in., 1992). Wewnatrzcytoplazmatyczna
agregacja biatek stanowi jedna z typowych cech nie tylko sporadycznego SLA,
ale rowniez rodzinnej postaci SLA. Nie ma natomiast pewnos$ci, czy mozna uznac,
Ze s3 to zmiany pierwotne, z tego wzgledu, Ze agregaty takie moga stanowié efekty
uboczne odpowiedzi obronnej ze strony ukladu odporno$ciowego, polegajacej
na zmniejszeniu wewnatrzkomorkowego stezenia bialek o wiasciwos$ciach toksycznych

(Shaw, 2005).

1.5.7 Teoria zapalna

Chociaz SLA nie nalezy do choréb o charakterze autoimmunologicznym, to jednak
sa pewne podstawy, aby sadzi¢, iz proces zapalny moze mie¢ znaczacy wplyw
na rozw6j SLA. Wazng rol¢ w patologii stwardnienia zanikowego bocznego zaréwno
u ludzi, jak i myszy transgenicznych odgrywa pobudzenie komorek dendrytycznych
oraz mikrogleju (Troost, 1989). Pobudzone komoérki produkuja réznego rodzaju

cytokiny, do ktoérych nalezg interleukiny, Cox-2, TNFa i MCP-1, co zostalo wykazane
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w plynie moézgowo-rdzeniowym oraz materiale tkankowym rdzenia krggowego
pobranym od os6b cierpigcych na SLA, a takze w przeprowadzonych badaniach
modelowych in vitro (Almer, 2001). Niestety, w badaniach klinicznych u pacjentow
z SLA terapie oparte na immunomodulacji nie osiggnety oczekiwanych efektow

neuroprotekcyjnych.

1.5.8 Niedobor czynnikéw neurotroficznych i dysfunkcja
przekaznictwa sygnalow komorkowych

Zmniejszenie poziomu czynnikoOw o charakterze neurotroficznym, takich jak CTNF
oraz IGF-1 odnotowano u o0s6b cierpiagcych na SLA, zar6wno pos$miertnie, jak
I w modelach in vitro (Anand i in., 1995). Wséréd ludzi z podwyzszonym
prawdopodobienstwem rozwoju SLA zwigzane sa trzy rodzaje mutacji na poziomie
genu VEGF (Hirano i in., 1984), cho¢ niedawno przeprowadzona metaanaliza nie
udowodnita zwigzku z wystgpowaniem haplotypu VEGF oraz podwyzszonym
prawdopodobienstwem zachorowania na SLA (Lambrechts, 2008).

Przyjmuje si¢, iz ostateczny proces obumierania motoneurondw w stwardnieniu
zanikowym bocznym jest niezwykle podobny do apoptozy. Wykazano obecno$é
wskaznikow biochemicznych apoptozy w schytkowym stadium SLA (Guegan, 2003).
Najwazniejsze komponenty apoptozy, do ktoérych nalezag enzymy proteolityczne
tj. kaspazy, onkoproteiny BCL2 oraz biatka, ktorych funkcje stanowi hamowanie
apoptozy (IAPs), wystgpuja na etapie obumierania neuronéw w SLA (Shaw, 2005).

1.5.9 Cechy histopatologiczne

Cechy histopatologiczne charakterystyczne dla SLA to degeneracja i ubytek
neuronéw ruchowych oraz glejoza 1 obecno$¢ wewnatrzkomorkowych wtretow.
Patologia dotyczaca gornego motoneuronu charakteryzuje si¢ utrata komorek Betza
w korze ruchowej (obszar 4 Brodmanna), glejoza astrocytow, drog korowo-

rdzeniowych, utratg aksondéw drog piramidowych ze zblednigciem mieliny. (Haverkamp
i in., 1995, Ince i in., 2003).
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Uszkodzenie dolnego neuronu ruchowego obejmuje komorki ruchowe rogoéw
przednich rdzenia kregowego, a takze rdzenia przedluzonego. Patologia LMN
relatywnie pomija jagdra Onufa oraz jadra nerwéw okoruchowych (Al-Chalabi i in.,
1996). Podczas badan post mortem wykazano, iz liczba komorek ruchowych ulega
redukcji az o potowe, przy czym wystgpuja istotne rozbieznosci nie tylko migdzy
poszczegdlnymi chorymi, ale takze w obrgbie konkretnych odcinkéw rdzenia (Ince,
2000).

Mate, eozynofilowe inkluzje 2z obecnoscia cystatyny C s3 objawem
patognomonicznym sporadycznej postaci stwardnienia zanikowego bocznego
1 wystepuja u 70-100% pacjentoéw (Piao i in., 2003).

Witrety ubikwitynowe to elementy, ktore sa obecne u 95% chorych cierpiacych
na SLA. Jak wynika z przeprowadzonych ostatnio badan, biatko TDP-43 stanowi
podstawowy komponent biatkowy tych wtretow (Neumann i in., 2006).

Inkluzje hialinowe oraz neurofilamenty to elementy wystepujace w rdzeniu
kregowym, ktore sa obecne u chorych na rodzinng posta¢ stwardnienia zanikowego
bocznego, z kolei rzadko spotykane w postaci sporadycznej (Traynor i in., 2000).
Powyzsze zmiany nie sg patognomoniczne dla SLA i pojawiaja si¢ takze przy okazji
innych choréb o charakterze degeneracyjnym ukladu nerwowego, jak rowniez
u zdrowych ludzi (Kachi i in., 1991).

Wbrew weczesniejszym opiniom, ze SLA jest chorobg ograniczong wylacznie
do uktadu ruchowego, istnieja dowody $wiadczace o tym, ze SLA faktycznie jest
chorobg wielouktadowa. Zmiany neuropatologiczne SLA obecne sg w korze czolowo-
skroniowej, hipokampie, wzgoérzu (Pringle, 1992), istocie czarnej (Anderson, 2003),
drogach rdzeniowo-moézdzkowych (Mulder i in., 1986), kolumnach grzbietowych
(Gros-Louis i in., 2006) i we witoknach czuciowych nerwow obwodowych (Bradley
i in., 1983).

Roézne postaci stwardnienia zanikowego bocznego charakteryzuja si¢ taka sama
patologia molekularng. Dowodem na to jest wystepowanie inkluzji ubikwitynowych
W postepujacym porazeniu bocznym (Tan i in., 2003), postepujacym zaniku mig¢sni
(Nogata i in., 1993), flail arm (Kachi i in., 1991), flail leg (Ota i in., 2005), w SLA
z otepieniem czotowo-skroniowym (Matsumoto 1 in., 1990), a takze w zespole

SLA-parkinsonizm z wysp Guam (Piao i in., 2003). Ponadto wykazano, iz biatko TDP-4
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to podstawowy komponent biatkowy inkluzji ubikwitynowych w stwardnieniu
zanikowym bocznym, stwardnieniu zanikowym bocznym wystepujacym z otgpieniem
czotowo-skroniowym jak réwniez w otgpieniu czotowo-skroniowym przebiegajagcym
z inkluzjami ubikwitynowymi (Neumann i in., 2006). Jesli chodzi natomiast o rodzinng
posta¢ SLA, ktora jest skojarzona z mutacja SODI, biatko TDP-43 jest w niej
nieobecne (Dickson i in., 2007).

1.6 Roéznicowanie

Wsrdd chorych, co do ktorych wstepnie przypuszcza si¢, ze cierpig na SLA, u okoto
10% wystepuje inne zaburzenie. Stwardnienie zanikowe boczne powinno si¢
réznicowaé z pozostalymi jednostkami chorobowymi, ktére pod wzgledem obrazu
klinicznego sg zblizone do choroby neuronu ruchowego. Mozna tutaj wymieni¢ mi¢dzy
innymi radikulomielopatie szyjna, wieloogniskowa neuropati¢ ruchowg z blokiem
przewodzenia, rdzeniowy zanik migéni, stwardnienie rozsiane, miasteni¢ gravis,
wtrgtowe zapalenie mie$ni, czy tez opuszkowo-rdzeniowy zanik mig$ni zwany takze
choroba Kennedy'ego (Zoccolella i in., 2008). Dlatego tez wskazane sa dodatkowe
badania, do ktorych zaliczy¢ mozna rezonans magnetyczny mozgu oraz rdzenia
kregowego, a takze inne badania laboratoryjne lub elektrofizjologiczne.

Podstawg do postawienia diagnozy SLA jest ocena kliniczna uzupetniona o wynik
badania elektrofizjologicznego. U pacjentdw z przypuszczeniem SLA wykonuje si¢
badania elektrofizjologiczne majace wykaza¢ uszkodzenie dolnego neuronu ruchowego
(Pringle 1 in., 1992). Wynik badania EMG moze mie¢ rozstrzygajace znaczenie dla
zdiagnozowania SLA, jednak wylacznie w polaczeniu ze specjalistycznym badaniem
klinicznym.

Za pomoca elektroneurografii (ENG) mozliwe jest wykluczenie chordb
przebiegajacych z uszkodzeniem nerwdw obwodowych oraz schorzen dotyczacych
ztaczy nerwowo-migsniowych (Brooks 1 in., 2000). Pacjenci cierpigcy na stwardnienie
zanikowe boczne maja zazwyczaj prawidtowa latencj¢ odpowiedzi motorycznych oraz
szybkos¢ przewodzenia impulséw we witoknach ruchowych w zakresie 70% wartosci
prawidtowych (Pringle i in., 1992). Badanie przewodnictwa jest istotne dla wykluczania
MMN-CB, poniewaz badanie to umozliwia  wykrycie blokéw przewodzenia
wystepujacych w tej jednostce chorobowej. Analiza fali F pozwala na zbadanie
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blizszych segmentow nerwoéw. W SLA odnotowano réznice w zakresie parametrow fali
F. Zmiany te dotyczyly zwigkszenia latencji fali F podczas gdy czestotliwo$¢ byta
W normie, za$ amplituda podwyzszona. Obejmowaty one réwniez obnizenie predkosci
przy obnizonej czgstotliwosci. Podwyzszona czestotliwosé fal F moze by¢ zwigzana
z uszkodzeniem goérnego neuronu ruchowego (Pringle 1 in., 1992).

Badanie elektromiografii pozwala na wykazanie uszkodzenia wystgpujacego
na poziomie komorek ruchowych rogéw przednich rdzenia. W celu potwierdzenia
rozpoznania SLA zmiany powinny by¢ obecne w co najmniej dwoch z czterech
regiondw centralnego ukladu nerwowego: na poziomie rdzenia przedhuzonego,
W segmencie szyjnym, piersiowym badz tez ledzwiowo-krzyzowym rdzenia krggowego
(Isaacs i in., 2007). Aby dokona¢ analizy segmentu piersiowego rdzenia kregowego,
przeprowadza si¢ badanie mig$ni przykregostupowych znajdujacych sie pod poziomem
Th6. W obrgbie segmentu szyjnego badz piersiowego uszkodzenia powinny
wystepowaé w obrgbie minimum dwoch migsni, ktore sa unerwiane za posrednictwem
roznych korzeni oraz przez roézne nerwy obwodowe. Na podstawie kryteriow
El Escorial do postawienia diagnozy SLA konieczne jest stwierdzenie wystgpowania
cech odnerwienia i reinerwacji w badaniu elektromiograficznym (Brooks i in., 2000).

Wazny element skladowy objawow stwardnienia zanikowego bocznego stanowia
fascykulacje, cho¢ moga one réwniez wystgpowa¢ wsrdd ludzi zupelnie zdrowych
(fascykulacje w stopniu fagodnym). U pacjentow cierpiacych na SLA maja one
charakter uogélniony, przy czym nie wystepuja we wszystkich partiach migsni. Jesli
chodzi o tagodne fascykulacje, to w ich przypadku morfologia potencjatéw jednostki
ruchowej nie odbiega od stanu normalnego (Veltema i in., 1990).

Za pomoca przezczaszkowej stymulacji magnetycznej (TMS) mozna w sposéb
bezinwazyjny dokonaé analizy drég korowo-ruchowych oraz rozpozna¢ ewentualne
nieprawidlowosci wystepujace w obrebie drog korowo-rdzeniowych u pacjentow
niemajacych uchwytnych klinicznie oznak uszkodzenia uktadu piramidowego (Eisen
1 in., 1990). U oséb cierpigcych na stwardnienie zanikowe boczne centralny czas
przewodzenia ruchowego nierzadko ulega istotnemu wydluzeniu w obrgbie migsni
przynajmniej jednej konczyny. Do wydluzenia centralnego czasu przewodzenia drog
ruchowych dochodzi takze miedzy innymi ws$rod pacjentow z FALS dotknigtych
mutacja D90A (SOD1) oraz wsrdd chorych prezentujacych postaci Flail Arm, jak
réwniez Flail Leg (Osei-Lah i in., 2008).
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Szacowanie liczby jednostek ruchu (MUNE) to technika pozwalajaca na iloSciowe
okreslenie liczby wiokien nerwowych, ktdre unerwiajg dany migsien badz tez okreslona
partie¢ mie$ni. MUNE moze okazaé si¢ pomocne W ocenie stopniowego ubytku widkien
nerwowych motoneurondéw podczas testow klinicznych (Bromberg i in., 2008).

Najistotniejsza role diagnostyki obrazowej w stwardnieniu zanikowym bocznym
stanowi mozliwos¢ wykluczenia ewentualnych uszkodzen strukturalnych, mozliwych
do skutecznego leczenia, powodujacych wystepowanie symptomow
charakterystycznych dla SLA (Brooks i in., 2000). Do wykrywania nieprawidtowos$ci
w obrebie drog korowo-rdzeniowych mozna wykorzysta¢ technik¢ obrazowania
rezonansu magnetycznego. Ceche, ktora jest szczegélnie widoczna w MRI u chorych
cierpiagcych na SLA, stanowi hiperintensywno$¢ obrazu w obszarze drog korowo-
rdzeniowych. Wspomniana hiperintensywno$¢ widoczna jest w obrazach T2-zaleznych,
gdzie istota biata pokazywana jest w kolorach ciemniejszych, szara w jasniejszych, za$
PMR jest jasny, oraz we FLAIR, a wigc modyfikacji sekwencji T2-zaleznej. Opisywane
zmiany cechujace si¢ hiperintensywnos$cia moga zosta¢ stwierdzone w obrgbie
mozgowia, natomiast rzadziej oraz w mniejszym nasileniu na poziomie rdzenia
kregowego (Nogata i in., 1993).

Aby ustali¢ diagnoze stwardnienia zanikowego bocznego, nie jest wymagane
wykonanie biopsji mig$nia szkieletowego, poza koniecznoscig wykluczenia wtrgtowego
zapalenia migséni, bedacego chorobg autoimmunologiczng, ktore moze mie¢ objawy
kliniczne podobne do SLA. Na podstawie biopsji mozna wykaza¢, ze doszto do zajecia
dolnego neuronu ruchowego oraz widoczne sg rozproszone, przerosnigte miocyty

i pewna ilo$¢ martwiczo zmienionych komoérek migsniowych (Ellis i in., 1998).

1.7 Leczenie

Leczenie SLA znacznie zmienito si¢ w ciggu ostatnich dwoch dekad, obecnie nacisk
ktadzie si¢ na skoordynowang opieke wielospecjalistyczng. Pomimo, Ze choroba jest
nieuleczalna, wiele jej objawdw mozna zlagodzi¢, a celem terapii powinna by¢ poprawa
jakosci zycia 1 podtrzymywania samodzielnosci pacjenta tak dlugo, jak to mozliwe.
Waznymi aspektami sg decyzje odnos$nie rozpoczecia wentylacji zastepczej 1 zywienia
za pomocg przezskoérnej endoskopowej gastrostomii (PEG), ktére nalezy podejmowac

w odpowiednim czasie, aby zapobiec rozwojowi powaznych powiklan, takich jak
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cigzka hipoksja lub niedozywienie. Osoby chore na SLA oraz czionkowie ich rodzin
nierzadko zmagaja si¢ z depresja, poczuciem beznadziejnosci oraz niepokojem. Z tego
wzgledu wskazane jest wsparcie psychologiczne zarowno samych chorych, jak rowniez
ich bliskich (Leigh, 2003).

Niewydolno$¢ oddechowa, a wigc sytuacja w ktérej dochodzi do znacznych zaburzen
wymiany gazowej, stanowi nierzadka przyczyne zgonu osob cierpiagcych na SLA.
Objawami niewydolnosci oddechowej moze by¢ duszno$¢ wystepujaca podczas
wysitku lub rozmowy, orthopneoa, zaburzenia snu i zywe koszmary senne, nadmierna
sennos¢ w ciggu dnia, poranne bole glowy, znuzenie, zaburzenia taknienia, depresja,
zaburzenia koncentracji.

Kliniczne objawy niewydolnosci oddechowej to: tachypnoe, wykorzystanie
dodatkowych migéni oddechowych, oddech paradoksalny, ostabienie odruchu
kaszlowego, $ciszenie mowy i sinica (Leigh i1 in., 2003). Do rozpoznawania
niewydolnosci oddechowej zwykle wykorzystuje si¢ badanie natezonej pojemnosci
zyciowej ptuc (FVC) badz tez podstawowej pojemnosci oddechowej (SVC) (Miller
1 in., 1999). Trzeba jednak zaznaczy¢, ze pojemnos¢ zyciowa nie ma jednoznacznego
odzwierciedlenia w sile migéni oddechowych, dlatego tez niewydolno$¢ oddechowa
pojawia si¢ nawet u chorych z wynikiem 70% warto$ci prawidtowej. Z tego wzgledu
czg¢$¢ badaczy twierdzi, iz bardziej odpowiednia granica powinna by¢ wartos¢ 75%
wartos$ci prawidtowej (Lechtzin i in., 2002).

Doktadniejszy parametr stanowi pomiar ci$nienia powietrza, ktore jest wydychane
przez nos (SNP), ale powyzsza metoda jest trudno dostepna w codziennej pracy
klinicznej. Obnizenie SNP do poziomu mniejszego niz 2% warto$ci prawidtowe;j
(~25 cm H20) to niezwykle wrazliwy wyznacznik zagrozenia wystgpieniem
niewydolnosci oddechowej (Lyall i in., 2001).

Nieprawidtowa gazometria t¢tnicza albo zylna a takze oznaki wystepowania kwasicy
oddechowej stanowig pozny, aczkolwiek znaczacy komunikat o potrzebie zastosowania
wentylacji wspomaganej. W stwardnieniu zanikowym bocznym moze by¢ prowadzona
nie tylko wentylacja o charakterze nieinwazyjnym, ale takze metoda inwazyjna
z wykorzystaniem tracheostomii. Obecnie korzysta si¢ z dwoch metod, a mianowicie
BiPAP, to jest wentylacji dwupoziomowej z zastosowaniem dodatniego cisnienia
w drogach oddechowych, jak rowniez rzadziej CPAP, a wigc wentylacji z uzyciem

ciggtego dodatniego cis$nienia w drogach oddechowych (Radunovic i in., 2007).
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Zastosowanie wentylacji nieinwazyjnej pozwala wydluzy¢ czas przezycia o okres
od kilku miesigcy do paru lat w poréwnaniu z zastosowaniem riluzolu, ktory
na wydhuzenie przezycia wptywa w mniejszym stopniu. Warto nadmieni¢, ze wentylacja
nieinwazyjna poprawia rowniez jako$¢ zycia i funkcjonowania chorego. W przypadku
wszelkich infekcji wskazana jest antybiotykoterapia, a takze zaleca si¢ coroczne
przyjmowanie szczepionki ochronnej przed wirusem grypy. W pewnym stadium
zaawansowania choroby wentylacja nieinwazyjna nie pozwoli na wyréwnanie zaburzen
oddychania. W takim przypadku istnieje mozliwo$¢ wykorzystania inwazyjnej
wentylacji za pomocg tracheostomii badz zastosowanie alternatywnych metod terapii
objawowej, przy jednoczesnym  respektowaniu zasad autonomii  chorego

na stwardnienie zanikowe boczne (Bourke i in., 2006).

1.8 Leczenie modyfikujace przebieg choroby

Chociaz przeprowadzono liczne badania kliniczne oraz poczyniono znaczne postepy
pod wzgledem poznawania mechanizmdéw rozwoju SLA, brak jest skutecznych metod
spowalniania progresji tej jednostki chorobowej. Jedynym lekiem posiadajacym
udokumentowana, ograniczong skuteczno$¢ pod wzgledem mozliwosci wydluzenia
zycia osob cierpigcych na stwardnienie zanikowe boczne jest riluzol (Bensimon 1 in.,
1994). Zasadniczo jest on dobrze tolerowany, a do najpowszechniejszych objawow
niepozadanych po zastosowaniu leku zalicza si¢ oslabienie, nudno$ci, wymioty,
biegunki oraz zaburzenia czynnosci watroby. Z tego wzgledu w trakcie terapii riluzolem
powinno si¢ regularnie monitorowa¢ poziom transaminaz W surowicy krwi (Mulder
i in., 1986).

Edaravon zalicza si¢ do tak zwanych zmiataczy wolnych rodnikoéw. Sa to substancje,
ktére poprzez reakcje z reaktywnymi formami tlenu i azotu, dezaktywuja je. Lek ten
od 2001 roku jest stosowany w Japonii w leczeniu niedokrwiennego udaru Moézgu
(Kikuchi i in,, 2011, Yoshida i in., 2006). Dodatkowo, poza eliminowaniem rodnikow,
lek ten wplywa pozytywnie na procesy zapalne, blokuje nadtlenki lipidow,
metaloproteinazy, produkcje NO (czasteczka sygnalizacyjna) oraz apoptoze (rodzaj
$mierci komorkowej) (Higashi i in., 2014, Youan i in., 2014).)

Mechanizmy te przyczynily si¢ do neuro-ochronnych efektow tego leku

w zwierzecych modelach takich choréb jak: udar, urazy rdzenia kregowego, guzy
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mozgu, choroby neurodegeneracyjne, urazowe uszkodzenia mézgu. Przeprowadzono
réwniez proby na gryzoniach chorujacych na ALS, ktoére potwierdzity pozytywny
wpltyw tego leku na przebieg choroby. Ostatecznie w maju 2017 roku FDA dopuscita
Edarawon do leczenia pacjentéw cierpigcych na SLA w Stanach Zjednoczonych.
W maju 2017 roku lek wciaz nie jest zaaprobowany w Unii Europejskiej (Ito i in.,
2008).

Wykorzystanie terapii genowej umozliwia dostarczenie czynnikow neurotroficznych
bezposrednio do neurondw przez wykorzystanie adenowirusow (AAV) jako
potencjalnego wektora. Wyniki badan nad zwickszeniem ekspresji genow czynnikow
neurotroficznych u myszy transgenicznych SOD1 byly obiecujace, nie przeprowadzono
jednak uludzi podobnych prob (Kaspar i in., 2003). Ostatnie lata to czas, kiedy
prowadzone byly tez badania nad przeszczepem komorek macierzystych o charakterze
autologicznym u ludzi (Mazzini i in., 2006). Ponadto niedawno zaobserwowano,
ze ludzkie fibroblasty pochodzace ze skory sa zdolne do produkowania tak zwanych
pluripotentnych komorek indukowanych, zblizonych do komorek macierzystych

o0 charakterze embrionalnym (Dimos i in., 2008).

1.9 Odzywianie

Zaburzenia potykania stanowig jeden z powszechnych problemow wystepujacych
u chorych na stwardnienie zanikowe boczne, co wigze si¢ ze zwigkszonym ryzykiem
regurgitacji, nieprawidlowego stanu odzywienia, spadku masy ciala a takze
odwodnienia. Dolegliwosci te wystepuja czesto u zwlaszcza tych chorych, ktérzy nie
maja zapewnione] stalej opieki, ktorzy majg wyrazny niedowtad konczyn goérnych,
co w sposOb znaczny utrudnia, badZz nawet uniemozliwia przygotowywanie positkow.
To co jest rowniez istotne w stwardnieniu zanikowym bocznym to fakt, Zze pacjenci
cechujg si¢ wzmozonym wysitkiem metabolicznym 1 z tego wzgledu maja oni wigksze
dzienne zapotrzebowanie kaloryczne (Desport i in., 2001).

Wedlug aktualnych zalecen nalezy wzia¢ pod uwage mozliwos¢ wdrozenia
alternatywnej metody zywienia, je$li waga ciala zmniejszy si¢ o wigcej niz 10%.
W sytuacji powaznej dysfagii, w celu optymalizacji zywienia stosuje si¢ przezskorng
endoskopowa gastrostomi¢ (PEG, percutaneus endoscopic gastrostomy), przezskorng
radiologiczng gastrostomi¢ (PRG, percutaneus radiologic gastrostomy) czy tez zglebnik
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nosowo-zotadkowy (NGT, nasogastric tube). Powszechnie stosowang forma zywienia
jest przezskorna endoskopowa gastrostomia. Sama procedura wykonania jest dosy¢
szybka i tatwa, ale wigze si¢ z koniecznos$cig zastosowania lekkiej sedacji, przez co nie
jest zupelnie bezpieczna wsrdd chorych z zaburzeniami czynnosci oddechowych.
Korzysci wynikajace z zastosowania PRG s3 natomiast takie, iz nie wigze si¢ ona
z konieczno$cig sedacji chorego.

Powiktania, ktére moga pojawi¢ si¢ po zatozeniu PEG oraz PRG s3g do siebie
zblizone 1 obejmujg migdzy innymi wystepowanie dolegliwosci bélowych brzucha,
infekcje skory w miejscu zatozenia cewnika, zaparcia, biegunki, goraczke, wymioty,
wypadnig¢cie cewnika, odme¢ otrzewnowa oraz powstanie przetoki zotadkowo —
okrezniczej. Zglgbnik nosowo — zotadkowy ma charakter tymczasowy, z uwagi
na to, ze jego uzywanie wigze si¢ z uczuciem dyskomfortu w nosogardzieli, potrzeba
regularnych wymian, zagrozeniem wystapienia lokalnych zakazen oraz odlezyn. Zaleca
si¢ rozwaza¢ NGT wylacznie u tych chorych, dla ktérych istnieja uzasadnione powody
do rezygnacji z PEG badZ PRG (Leigh i in., 2003).

1.10 Rokowanie

Aby oszacowa¢ nasilenie procesu chorobowego, wykorzystuje si¢ roznego rodzaju
skale kliniczne, do ktorych nalezy migdzy innymi skala ALSFRS-R. Ponadto, do oceny
cigzkosci choroby wykorzystuje si¢ rdwniez pomiary pojemnosci zyciowej (FVC),
ktore powinno wykonywac sie regularnie (Lambrechts i in., 2000).

Na podstawie analiz przeprowadzonych wsrdod bardzo licznych grup chorych
stwierdzono, iz przecigtny czas przezycia liczony od momentu pojawienia si¢
poczatkowych symptomow stwardnienia zanikowego bocznego waha si¢ w granicach
2-3 lat w odniesieniu do chorych z poczatkiem opuszkowym, oraz 3-5 lat dla pacjentow
z SLA charakteryzujacym si¢ poczatkiem konczynowym (Armon, 2003). Wyniki
obszernych badan kohortowych wskazuja, ze zaledwie mniej wiecej 5 % chorych
przezywa ponad 10 lat (Testa i in., 2004). PMA i posta¢ FA maja lepsze rokowanie niz
klasyczna posta¢ SLA. Na dlugo$¢ przezycia ma wplyw umiejscowienie poczatkowych

objawoéw (poczatek opuszkowy vs. konczynowy), wiek zachorowania, czas

od poczatkowych objawow do postawienia rozpoznania czyli opdznienie
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w rozpoznaniu, warto$¢ FVC, kategoria choroby wedtug kryteriow El Escorial (Preux

i in., 1996, Chio i in., 2002, Armon, 2003).

1.11 Zaburzenia mowy w przebiegu SLA

Najistotniejszym skutkiem wczesnych uszkodzen osrodkowego oraz obwodowego
neuronu ruchowego jest wystgpowanie zaburzen motorycznych. S one znamiennym
mechanizmem sprawczym zaburzen mowy. Dyzartria to najczgSciej wystepujace
zaburzenie mowy 2z wyraznie zaznaczonymi cechami trudno$ci o charakterze
motorycznym. Jej istote stanowig zaburzenia aktu wykonawczego mowy, powstate
w wyniku niesprawnosci aparatu mowy: artykulacyjnego, fonacyjnego i oddechowego.
Wystepowanie dyzartrii zwigzane jest z uszkodzeniem potaczen nerwowo-mie¢$niowych
i samych miegéni, przede wszystkim w drogach korowo-opuszkowych i korowo-
rdzeniowych wiodgcych do jader ruchowych odpowiednich migéni (Chio i in., 2002).

W SLA objawami s3: zaburzenia mowy o typie dyzartrii, zanik mig¢éni jezyka
I fascykulacje w jego obrebie. Rzadko choroba rozpoczyna si¢ niewydolnoscig migsni
oddechowych bez objawow opuszkowych lub konczynowych. W miare postepu
choroby u wigkszosci chorych wystgpuja objawy uszkodzenia zarowno gornego jak
i dolnego neuronu ruchowego. W nastgpstwie jednoczes$nie wystepuja objawy zespotu
rzekomoopuszkowego oraz zespolu opuszkowego. Pacjent odczuwa labilnosé
emocjonalng, wystepuja wygoérowane odruchy np. zuchwowy lub zywy odruch
gardlowy z jednoczesnym niedowladem migéni narzadow mowy. Dochodzi
do ostabienia i zaniku migsni konczyn, migsni opuszkowych oraz mig$ni oddechowych.
W stadium zaawansowanym dochodzi do anartrii (Beukelman i in.,2011, Hartelius i in.,
2008).
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2 Cele pracy

Glownym celem pracy jest pokazanie zmian i dokonanie oceny zaburzen funkcji

artykulacyjnych w przebiegu stwardnienia zanikowego bocznego.

Cele szczegbdlowe to:

1. okreslenie tempa zmian poszczegélnych funkcji artykulacyjnych na podstawie
analizy przeprowadzonych badan.

2. ustalenie wzorca degradacji funkcji artykulacyjnych charakterystycznego
dla stwardnienia zanikowego bocznego.

3. pokazanie réznic w przebiegu zaburzen poszczegdlnych funkcji artykulacyjnych
w zalezno$ci od pici chorego oraz wieku zachorowania.

4. wykorzystanie uzyskanych wynikow do stworzenia standardow postepowania
przy tworzeniu programu rehabilitacji zaburzen mowy U pacjentow

ze stwardnieniem zanikowym bocznym.
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3 Material i metodologia

3.1 Kiryteria wlaczenia do grupy badanej

Kryteria wtaczenia do grupy badanej to:
1. wiek pacjenta od 18 do 70 lat.

2. zdiagnozowane SLA wedtug kryteriow El Escorial.

Kryteria wylgczenia z grupy badanej to:

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

2. wylaczono pacjentdéw z wyjsciowym nasileniem objawow dyzartrii ponizej 56

punktow w Skali Oceny Dyzartrii FDA.

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

Pacjenci byli badani 3 krotnie w rownych odstepach co 3 miesigce: pierwsze badanie
wyjsciowe, drugie badanie po 3 miesigcach, trzecie badanie po 6 miesigcach, wedlug
schematu:

Badanie wyjsciowe - 3 miesiace - 6 miesigcy
T T T
FDA 1 FDA 2 FDA 3
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3.2 Charakterystyka grupy badanej

Badanie miato charakter prospektywny. Przeprowadzone zostatlo w okresie od marca
2015 roku do maja 2017 roku. Zbadano 60 pacjentoéw po uzyskaniu zgody Komisji
Bioetycznej (Uchwata nr 1/2015 z dnia 14.01.2015roku).

Grupg badang stanowili pacjenci, dorosli kobiety i mezczyzni leczeni w Klinice
Neurologii i Neurochirurgii UWM w Olsztynie. Grupa 60 osob, 29 kobiet i 31
mezczyzn. W wieku od 29 do 63 lat. Najstarsza kobieta w dniu pierwszego badania
miata 63 lata, najmlodsza 30. Najstarszy mezczyzna mial 62 lata, najmtodszy 29.
Chorzy w réznym stadium zaawansowania choroby. W catej grupie sredni ALSFRS
wynosit 34 (najwyzsza wartos¢ 48, najnizsza 20).

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

Pacjenci nie objeci opiecka i nie poddawani terapii neurologopedycznej przed

choroba, po postawieniu diagnozy oraz w przebiegu choroby.

Tabela 1. Struktura grupy badanej

CALA GRUPA KOBIETY MEZCZYZNI

Sredni wiek w badaniu
wyjsciowym (lata) 46 47 45
Wiek w badaniu wyj$ciowym
najstarszy/najmlodszy (lata) 63/29 63/30 61/29
Sredni wiek postawienia 43 51 a1
rozpoznania (lata)
Wiek postawienia rozpoznania 58/25 58/43 56/25
najstarszy/najmlodszy (lata)
Srednia warto$¢ ALSFRS

ocena w czasle padania
( ie badani 34 38 33
wyjsciowego)(punkty)
Wartos¢ ALSFRS (ocena w
czasie badania wyjsciowego) 48/20 48/28 46/20
najwyzsze/najnizsze (punkty)
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3.3 Metody, techniki i narzedzia badan

Badanie neurologopedyczne przeprowadzono przy uzyciu Frenchay Dysarthria
Assesment FDA.

Frenchay Dysarthria Assessment jest najczesciej stosowang na S$wiecie skala
do Kklinicznej oceny dyzartrii. Jest testem o optymalnej wartosci klinicznej, ocenianym
jako narzedzie o duzej wiarygodnosci dla oceny funkcji artykulacyjnych (Enderby,
2009). Ocenie podlegajg 33 elementy, w tym 8 glownych funkcji artykulacyjnych,
z ktorych kazde zawiera szczegotowe podpunkty: odruchy (kaszel, potykanie, $linienie),
oddychanie (oddychanie w spoczynku, oddychanie przy mowie), ruchy warg (ruchy
warg w spoczynku, rozcigganie warg, zamknigcie warg, zréznicowane ruchy, utozenie
warg przy mowie), zuchwa (w spoczynku, przy mowie), podniebienie migkkie (przy
jedzeniu, funkcja vellum, ruchy vellum przy moéwieniu), glos (dlugo$¢ fonacji,
wysokos$¢ glosu, sita glosu, gltos przy mowieniu), jezyk (ocena jezyka w spoczynku,
wysuwanie jezyka, unoszenie jezyka, ruchy boczne jezyka, zroznicowane ruchy jezyka,
jezyk przy mowieniu) zrozumiato$¢ mowy (zrozumialo$¢ stow, zdan, mowy
spontanicznej). Razem 28 funkcji artykulacyjnych.

W FDA ocenie podlegaja rowniez czynniki dodatkowe, takie jak: stuch, zg¢by,
kondycja psychiczna, postawa ciata.

Na potrzeby tej pracy analizie statystycznej podlegato 28 z 33 funkcji.
Nie analizowano czynnikoéw dodatkowych (stuch, zaburzenia widzenia, stan uzgbienia,
kondycja psychiczna, postawa ciata) poniewaz nie sg one funkcjami artykulacyjnymi
wiec nie byly istotne dla tematu pracy.

Cigzkos¢ dyzartrii stanowit ogdlny wynik uzyskany z oceny poszczegdlnych
badanych funkcji artykulacyjnych, ocenianych wedlug zawartej w stosowanym
narzedziu pigciostopniowej skali. Poszczegodlne stopnie wykonywania zostaty okreslone
jako: 4 — normalny, 3 — dos¢ dobry, 2 — dostateczny, 1 — staby, 0 — niedostateczny
(zerowy). Ocena zadan na pigciostopniowe] skali pozwala na obliczenie S$redniej
wynikow poszczegodlnych funkcji artykulacyjnych oraz ogoélnego wyniku nasilenia

objawow dyzartrii, co przedstawia Tabela 2.
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Tabela 2. Karta badania dyzartrii FDA

ODRUCHY

kaszel

potykanie

slinienie

ODDYCHANIE

oddychanie w spoczynku

oddychanie przy mowie

RUCHY WARG

w spoczynku

rozcigganie warg

zamknigcie warg

zréznicowane ruchy

utozenie warg przy mowie

ZUCHWA

zuchwa w spoczynku

zuchwa przy mowie

PODNIEBIENIE
MIEKKIE

przy jedzeniu

funkcja podniebienia migkkiego

ruchy przy mowieniu

GLOS

dhugos¢ fonacji

wysokos¢ glosu

sifa gltosu

glos przy mowieniu

JEZYK

jezyk w spoczynku

wysuwanie jezyka

unoszenie jezyka

ruchy boczne jezyka

zroznicowane ruchy jezyka

jezyk przy méwieniu

ZROZUMIALOSC
MOWY

stowa

zdania

mowa spontaniczna

CZYNNIKI
DODATKOWE

stuch

zaburzenia widzenie

zgby

kondycja psychiczna

postawa ciala
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Badanie przeprowadzono wedlug ponizszego schematu:

Cze$é 1. ODRUCHY

Pacjent, jego rodzina lub personel medyczny pytany jest o trudnos$ci wystepujace

przy kaszlu, polykaniu i/lub ze $linieniem.

A. KASZEL

Instrukcja potrzebna do wykonania badania: Pytania do pacjenta:
Czy musi pan / pani kaszle¢ przy jedzeniu / piciu, czy krztusi si¢ pan / pani?
Czy ma pan / pani trudnosci z odkrztuszeniem?

Ocena:

4. stopien - zadne problemy z kaszlem nie wystepuja,

3. stopien - chory miewa nickiedy klopoty zwigzane z odkrztuszaniem
lub sporadycznie si¢ krztusi. Oznacza to, ze nalezy zachowal szczegdlng
Czujnos¢ podczas spozywania positkow;

2. stopien - chory ma obowigzek zachowa¢ zwigkszong ostrozno$¢, zachltystywanie
wystepuje u niego 1-2 razy w ciggu dnia. Chory odczuwa problemy
z odkastywaniem zalegajacej wydzieliny;

1. stopien - u chorego obserwuje si¢ wystgpowanie czgstych zakrztuszen podczas
jedzenia badz picia, albo mozliwe jest znaczne ryzyko aspiracji jedzenia lub
picia; U chorego wystepuja epizody zakrztuszen, ktore sa niezwigzane
Z pokarmem np. $ling;

0. stopien - nie wystepuje odruch kaszlowy. Chorego karmi si¢ za pomoca rurki
nosowej badz jest to pacjent, ktory nieustannie dtawi si¢ w trakcie spozywania

pokarmow. Chory krztusi si¢ rowniez §ling.

B. POLYKANIE

Materiaty potrzebne do wykonania badania:
— szklanka, w ktorej znajduje si¢ 0,125 litra zimnej wody,

— ciasto (np. babka piaskowa)
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Instrukcja potrzebna do wykonania badania :

Nalezy obserwowac chorego w trakcie picia wody oraz spozywania ciasta i zwrocié
si¢ do niego, aby jesli to wykonalne, nie przerywat tych czynnos$ci. Nalezy dowiedzie¢
si¢ od chorego, czy ma ktopoty z prawidtowym potykaniem, jak dtugo trwa spozywanie
positkow oraz jakiego rodzaju pokarmem si¢ odzywia.

W ocenie wzigto pod uwage, iz tempo normalnego picia takiej objetosci wody
wynosi miedzy 4 a 15 sekund, przy czym srednia warto$¢ wynosi 8 sekund. Wszystkie
wartosci przekraczajace 15 sekund uwaza si¢ za nieprawidtowe.

Ocena:

4. stopien - brak odchylen;

3. stopien - chory sygnalizuje, iz odczuwa pewien dyskomfort. Spozywanie positkow
badz ptynow trwa dluzej. Podczas picia wykonuje on czeSciej przerwy anizeli
to niezbedne;

2. stopien - Czas spozywania positkdw znacznie ulegt wydtuzeniu. Chory musi
wystrzegac si¢ pewnych rodzajow zywnosci;

1. stopien - chory moze przyjmowaé wytacznie positki o okreslonej konsystencji
(w formie ptynu badz w postaci papki);

0. stopien - chory jest niezdolny do samodzielnego potykania ( specjalny rodzaj

odzywiania - pokarm podawany przez zglebnik).

C. SLINIENIE

Instrukcja potrzebna do wykonania badania :

Choremu zadawane jest pytanie, czy zmaga si¢ on z problemami dotyczacymi tej
kwestii. Dodatkowo jest on stale uwaznie obserwowany w trakcie wykonywania
badania.

Ocena:

4. stopien - bez ktopotow w tym zakresie;

3. stopien - od czasu do czasu $linienie si¢ badZ uczucie sucho$ci w jamie ustnej.
Istnieje prawdopodobienstwo, iz chory $lini si¢ podczas godzin nocnych.
(Zwraca si¢ uwage na to, kiedy to sie dzieje oraz na to, kiedy przestaje. Slinienie
w ciggu nocy nierzadko dotyczy takze osob zdrowych). Nieznaczne §linienie si¢

podczas spozywania napojow;
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2. stopien - §linienie si¢ ma miejsce wtedy, gdy pacjent si¢ schyla badz gdy brakuje
mu koncentracji. Niemniej jednak, samokontrola w tym zakresie jest mozliwa,
1. stopien - intensywne, lecz niestate $linienie si¢ podczas spoczynku;

0. stopien - nieustanne, intensywne, nie dajace si¢ opanowac Slinienie sig.

Czes¢ 1. ODDYCHANIE
A. ODDYCHANIE W SPOCZYNKU

Instrukcja potrzebna do wykonania badania :

Badanie odbywa sig¢, kiedy chory jest w pozycji siedzacej oraz gdy nic nie mowi.
Przygotowanie tego typu scenariusza bywa nictatwe do zrealizowania. Trzeba
dopilnowa¢, aby chory postepowat zgodnie z ponizszymi instrukcjami, gdy zostanie
o to poproszony. Chory ma za zadanie wykonywac¢ powolne oraz intensywne oddechy
przy otwartych ustach, a nast¢gpnie w sposob powolny wykonywa¢ wydech. Osoba
przeprowadzajaca badanie pokazuje jak wykona¢ te czynno$ci. Punktowane jest drugie
podejscie do realizacji tego zadania. Zdrowi pacjenci s3 w stanie uwolni¢ powietrze
w ciggu 5 sekund.

Ocena:

4. stopien - brak problemow;

3. stopien - wdech badz tez wydech maja nieregularny charakter lub sg ptytkie;

2. stopien - znaczace utrudnienie podczas wdechu badz wydechu, albo tez problemy

z wykonaniem glebokiego wdechu;
1. stopien - niewlasciwa regulacja rytmu oddechowego - wdech badz wydech ulegaja
Zznacznemu skroceniu;

0. - pacjent nie radzi sobie z instrukcjami. Brak kontroli.

B. ODDYCHANIE PRZY MOWIE

Instrukcja potrzebna do wykonania badania:
Obserwacja oddychania pacjenta w trakcie prowadzonej rozmowy. Pacjent pytany
jest czy ma bezdech przy mowieniu albo czy go miat. Pomocne przy badaniu mogg byc¢

nastepujace instrukcje:
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Pacjent proszony jest, by szybko policzyt do 20, mozliwie na jednym wydechu. Nie
zwraca Si¢ uwagi na artykulacj¢. Notuje si¢ tylko konieczne wdechy w tym zadaniu.
Zdrowy potrzebuje w tym zadaniu tylko 1 wdech.

Pacjent z nosowaniem otwartym ma w tym zadaniu takie same problemy, jak pacjent
z niewydolnoscia oddechowa. W tym przypadku, by moéc rozrézni¢ przyczyny
zaburzen, trzeba poprosi¢ pacjenta, by liczyt z zatkanym nosem.

Ocena:
4. stopien - brak trudnosci;
3. stopien - sporadyczne przerwy podczas ptynnej wypowiedzi z powodu utrudnione;j
kontroli nad oddechem. Chory nie zauwaza, iz wystgpuja u niego przerwy
w mowie, w celu nabrania oddechu. Podczas pracy wymagana jest dodatkowy
oddech;

2. stopien - chory jest zmuszony do szybkiego wypowiadania si¢, aby
skompensowac¢ stabg kontrole oddechu, jego glos odbiega od normy. Chory musi
zaczerpng¢ powietrza maksymalnie 4 razy podczas wykonywania zadania;

1. stopien - chory wypowiada stowa na przemian podczas wdechu oraz wydechu.
Oddech pacjenta staje si¢ na tyle ptytki, ze jest on w stanie wymowié tylko kilka
stow na jednym wydechu. Niewystarczajgca kontrola oddechu oraz powazne
trudnos$ci sprawiaja, iz do realizacji zadania chory musi wykona¢ mniej wigcej
7 wydechow;

0. stopien - z powodu niewystarczajacej kontroli oddechu zdolno$¢ rozumienia
wypowiedzi chorego jest powaznie utrudniona. Na wydechu chory potrafi tez

wymowic jedynie pojedyncze wyrazy.

Czes¢ 11l. RUCHY WARG
A. WARGI W SPOCZYNKU

Instrukcja potrzebna do wykonania badania: Nalezy monitorowa¢ ulozenie warg

chorego, wtedy kiedy chory nie wypowiada zadnych stow.

33



Ocena:

4. stopien - brak komplikacji;

3. stopien - wargi chorego sg nieznacznie rozchylone, nie sg catkowicie zwarte badz
ustawione sg asymetrycznie; klopoty sa zauwazalne jedynie dla wprawnej osoby
badajacej;

2. stopien - usta pozostaja rozchylone, jednak chory niekiedy podejmuje pewne
wysitki, zmierzajace do ich zamknigcia. Istnicje takze mozliwo$¢ ustawienia ust
w roznych pozycjach;

1. stopien - wargi staja si¢ asymetryczne badz wykrzywione i kazda osoba badajaca,
nawet ta mato doswiadczona zauwazy te zmiany;

0. stopien - istotna niesymetrycznos¢ badz powazne uszkodzenie wystepujace
po obu stronach (niedowtad). Moga wystapi¢ jedynie niewielkie odchylenia

w potozeniu warg.

B. ROZCIAGANIE WARG

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Nalezy zapyta¢ chorego, czy moze postara¢ si¢ u$Smiechna¢. Mozliwe jest
zaprezentowanie usmiechu badZ podniesienie kacikow ust chorego oraz zachgcenie
go do ponownego wykonania tej czynnosci. Punktuje si¢ drugg probe. Trzeba pamigtac
o tym, zeby obserwowac¢ w jaki sposob unoszg si¢ jego kaciki ust.

Ocena:

4. stopien — brak odchylen od normy;

3. stopien - nieznaczna asymetria dostrzegana okiem wprawnej osoby badajacej;

2. stopien - niewlasciwy u$miech, ze wzgledu na uniesienie kacika ust wytacznie

po jednej stronie;

1. stopien - chory podejmuje wysitki w celu realizacji zadania, natomiast proby

uniesienia kacikow ust oraz usmiechnigcia si¢ nie przynoszg rezultatu;

0. stopien - chory nie ma zdolnosci uniesienia kacikow ust w zadnym kierunku.

Rozszerzenie ust w celu usmiechnigcia si¢ jest niemozliwe.
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C. ZAMKNIECIE WARG

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Do oceny stopnia zamknigcia warg stosuje si¢ jedno badz dwa ponizej przedstawione
zadania.

W pierwszym zadaniu nalezy powiedzie¢ choremu, aby wypekil policzki
powietrzem oraz by zachowat to powietrze na czas 15 sekund. Nalezy obserwowacé, czy
przez jame ustng nie ucieka powietrze. Trzeba rowniez monitorowac, czy powietrze nie
uchodzi nosem - wowczas nos powinno si¢ zatka¢. Osoba przeprowadzajgca badanie
prezentuje w jaki sposob nalezy zrealizowa¢ zadanie oraz przyznaje punkty za drugie
podejscie chorego.

Drugie zadanie polega na tym, ze chory ma powtorzy¢ literg ,,P” dziesi¢é razy.
Osoba przeprowadzajaca badanie pokazuje jak wykonaé zadanie oraz sprawdza, czy
pacjent realizuje zadanie w sposob doktadny. Sprawdzane jest, czy utrzymuje si¢
domknigcie warg.

Ocena:

4. stopien - poprawne zwarcie ust zarowno podczas pierwszego, jak i1 drugiego

zadania;

3. stopien - niekiedy dochodzi do samoistnego wyplywu powietrza. U chorego
wystepuje niepoprawne domknigcie warg, moze nie by¢ mozliwe uzyskanie
roéwnomiernego domkniecia ust przy kazdej plozji;

2. stopien — istnieje mozliwos¢ zwarcia warg, jednak wypowiadana litera ,,P” jest
niewyraznie slyszalna,

1. stopien — chory w sposob bardzo staby wykonuje zwarcie warg. Nie wystepuje
napigcie W jednym fragmencie ust pacjenta. Osiggalne jest u niego wykonanie
zwarcia, jednak nie jest on w stanie tego zwarcia .\Wypowiadane przez pacjenta
,,P”” jest niestyszalne.

0. stopien — chory nie potrafi wykona¢ zadnego nacisku. Kiedy jest proszony
o wypowiadanie liter ,,P”, zarowno nie stycha¢, jak i nie wida¢ podejmowanych

przez niego prob.
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D. ZROZNICOWANE RUCHY

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Zadanie chorego polega na dziesigciokrotnym powtarzaniu przez niego na zmiang
,U — I”. Osoba przeprowadzajgca badanie pokazuje w jaki sposéb wykona¢ zadanie
I powtarza ,,U — I”” dziesi¢ciokrotnie przez 10 sekund. Nalezy zwroci¢ si¢ do chorego
z pro$ba o jak najstaranniejsze wykonanie wskazanego ruchu.

Ocena:

4. stopien - chory potrafi prawidtowo powtarza¢ oba ruchy i wypowiada¢ na zmiane
,U —1” w sposdb rytmiczny w czasie 10 sekund;

3. stopien - chory potrafi powtarza¢ oba ruchy i wypowiada¢ na zmian¢ ,,U — 17,
aczkolwiek zajmuje mu to do 15 sekund, a rytm w czasie wykonywania zadania
bywa zaklocony, badz tez u chorego wystepuje niekompletne zwezanie, jak
réwniez rozcigganie warg;

2. stopien - wysitki podejmowane przez chorego w celu realizacji zadania
przebiegaja powolnie, jeden ruch odbywa si¢ prawidtowo, natomiast pozostate
sg wyraznie odbiegajac od normy

1. stopien - brak jest widocznego zréznicowania ustawienia warg badz tez ustawienie
to zmienia si¢ jedynie trzy razy;

0. stopien — ani jeden z ruchow chorego nie wigze si¢ z wlasciwym ustawieniem

warg.

E. ULOZENIE UST PRZY MOWIE

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Nalezy zwroci¢ uwage na ruchy warg wykonywane podczas wypowiadania sie.
Trzeba uwaznie §ledzi¢ zarowno gloski dwuwargowe (takie jak na przyktad ,,p”, ,,b”,
»-m”, w trakcie ktorych dochodzi do szybkiego zwarcia oraz rozwarcia warg), jak

réwniez pozycj¢ warg podczas emisji innych glosek.
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Ocena:

4. stopien - prawidlowe ulozenie warg podczas rozmowy;

3. stopien -u chorego widoczne jest obnizone badz tez wzmozone napigcie
mig$niowe. Kiedy pacjent stara si¢ wypowiada¢ niektore gloski, zauwazalne jest
niewystepowanie ruchu warg;

2. stopien - ruchy warg sa zaburzone, co powoduje wystgpowanie artykulacji
niewyraznej akustycznie badz artykulacji o charakterze plozywnym.
Niejednokrotnie podczas wypowiadania pewnych glosek chory nie wykonuje
ruchow ustami;

1. stopien -ruchy warg u chorego sg zauwazalne, jednak wypowiadane przez
pacjenta gloski na to nie wskazuja;

0. stopien - kiedy pacjent wypowiada gloski dwuwargowe, ruch jego warg jest

niezauwazalny. Podczas mowy chorego nie wystepuje ruch ust.

Cze$¢ IV. ZUCHWA
A. ZUCHWA W SPOCZYNKU

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:
Pozycje zuchwy nalezy ocenia¢ w sytuacji, kiedy chory nie wypowiada zadnych stow.
Ocena:
4. stopien - rozluzniona oraz znajduje si¢ w prawidtowym utozeniu;
3. stopien - czasami bywa opuszczona badz tez zacisnieta;
2. stopien - zuchw swobodnie opada w dot, jednak chory okazjonalnie podejmuje
probe ustawienia jej w pierwotnej pozycji;
1. stopien - zuchwa swobodnie opada w dot przez wickszos¢ czasu oraz / badz
po ustawieniu jej w prawidtowej pozycji otwiera si¢ powoli mimowolnie;
0. stopien - opada luzno oraz jest szeroko rozwarta badz tez jest zacisnigte w bardzo

mocny sposob. Chory nie jest w stanie doprowadzi¢ zuchwy do prawidlowej

pozycji.
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B. ZUCHWA PRZY MOWIENIU

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Ocenia si¢ pozycj¢ zuchwy w trakcie wypowiadania si¢ pacjenta. Trzeba mieé
na uwadze, iz osoba zdrowa podczas moéwienia wykonuje ruchy zuchwa, ktore
sg subtelne oraz ptynne.

Ocena:

4. stopien - brak odchylen;

3. stopien - niewielkie odchylenia od normy przy zmeczeniu;

2. stopien - zuchwa pozostaje mniej wigcej w utrwalonej pozycji lub porusza si¢

w sposéb szarpany, jednak chory moze mie¢ nad nig kontrole;

1. stopien - wcigz istnieje mozliwo$¢ dowolnej kontroli, przy czym poszczegdlne

ruchy wyraznie rozmijajg si¢ z wyznaczonym planem;

0. stopien -nie wystepuja zauwazalne zmiany potozenia zuchwy w trakcie

wypowiedzi chorego.

Czgé¢ V. PODNIEBIENIE MIEKKIE (VELLUM)
A. PODNIEBIENIE MIEKKIE PRZY JEDZENIU

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:
Nalezy przyglada¢ si¢ choremu oraz dowiedzie¢ si¢, czy jedzenie badz picie nie
wydobywa si¢ przez nos.
Ocena:
4. stopien - brak odchylen;
3. stopien - okazjonalne problemy (do tej pory 2-3 razy), nickiedy potaczone
z kaszlem;
2. stopien -roznego rodzaju klopoty wystepujace kilkakrotnie na przestrzeni
tygodnia;
1. stopien - chory doswiadcza tego typu dolegliwosci zwykle raz podczas positku;
0. stopien - chory ma stale utrzymujace si¢ problemy z przyjmowaniem zaroéwno

plynow, jak rowniez pozywienia w postaci statej.
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B. FUNKCJA PODNIEBIENIA MIEKKIEGO

Materiat potrzebny do przeprowadzania badania:

- szpatutka niezbedna do uwidocznienia podniebienia migkkiego,

- latarka
Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Nalezy poprosi¢ chorego, zeby pie¢ razy z rzedu powtdrzyt ,,AH”. Pomiedzy
powtorzeniami nalezy robi¢ pauzy, ktére pozwola na ponowne opuszczenie
podniebienia migkkiego. Osoba przeprowadzajaca badanie pokazuje w jaki sposob
chory ma wykona¢ zadanie. Realizacja zadania powinna by¢ monitorowana poczawszy
od jego drugiego powtorzenia.

Ocena:

4. stopien - catkowicie ptynne a takze symetryczne ruchy podniebienia migkkiego;

3. stopien - ruch podniebienia migkkiego minimalnie niesymetryczny, natomiast jego

ruchy sa catkowicie wykonalne;

2. stopien - chory nie ma mozliwosci uniesienia podniebienia migkkiego niezaleznie

od wypowiadanej gloski albo ruch ten cechuje si¢ znaczng asymetrycznos$cia;

1. stopien - widoczne sg bardzo nieduze ruchy podniebienia migkkiego;

0. stopien - brak jakiegokolwiek ruchu podniebienia migkkiego.

C. RUCH PODNIEBIENIA MIEKKIEGO PRZY MOWIENIU

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Podczas wypowiedzi spontanicznej nalezy zwrdci¢ uwage na rezonans nosOwy 0raz
przeplyw powietrza przez nos. Mozna poprosi¢c chorego 0 wypowiedzenie
nastepujacych stow: mapa lub papa, bada lub nada oraz bak lub mak, co moze by¢
bardzo przydatne podczas oceny.

Ocena:

4. stopien - wystepuje prawidtowy rezonans bez obecnosci przeptywu nosowego,

3. stopien - ma miejsce tagodny rezonans nosowy badz tez niewyrdéwnany rezonans

nosowy oraz/badz wystepujacy czasami tagodny przeplyw nosowy;

2. stopien - u chorego wystgpuje wyrazne nosowanie (rynolalia) badz tez ma miejsce

rezonans nosowy, ktory jest niewyrownany. Obecny jest tez przeptyw noSowy,
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1. stopien - U pacjenta mozna zaobserwowaé od wyraznego do ci¢zkiego nosowania.
Moze by¢ réwniez obecny rezonans nosowy, ktory jest niewyréwnany lub
widoczna ucieczka powietrza przez nos;

0. stopien - podczas stuchania wypowiadanych przez chorego stow, jego mowa
wydaje si¢ catkowicie zmieniona. Ma to zwigzek z bardzo wyraznym

nosowaniem lub zauwazalnym przeptywem nosowym.

Czes¢ VL. GLOS
A. DLUGOSC FONACII

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Nalezy zwroci¢ si¢ do chorego z prosba o jak najdluzsze wymawianie litery ,,A”
podczas jednego wydechu. Osoba przeprowadzajaca badanie demonstruje w jaki sposob
prawidlowo zrealizowa¢ zadanie. Punktowane jest dopiero drugie podejscie chorego
oraz jedynie ten czas, w ktorym jego glos jest czysty.

Ocena:

4. stopien - dlugos¢ fonacji chorego sigga nawet 15 sekund;

3. stopien - dtugos¢ fonacji choreo trwa 10 sekund (badZ tez pomiedzy 10 a 15

sekund w przypadku znacznie zachrypnigtego gtosu);

2. stopien - dtugos¢ fonacji pacjenta jest na poziomie pomiedzy 5 a 10 sekund;
podczas wydawania glosu wystepuja jego zaburzenia badz dochodzi do jego
zalamywania,

1. stopien - dtugos¢ fonacji chorego siega od 3 do 5 sekund (badz tez jest na
poziomie miedzy 5 a 10 sekund w przypadku znacznie zachrypnigtego glosu);

0. stopien - dtugos¢ fonacji chorego nie przekracza 3 sekund.

B. WYSOKOSC GLOSU

Instrukcja potrzebna do przeprowadzana zadania:
Chorego prosi si¢ aby za$piewat game, przy czym wystarczajace jest zaspiewanie 6
dzwigkoéw. Osoba przeprowadzajaca badanie demonstruje w jaki sposob prawidtowo

zrealizowac¢ zadanie.
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Ocena:

4. stopien - brak trudno$ci w wykonaniu zadania;

3. stopien - realizacja zadania jest osiggalna, natomiast chory odczuwa pewne
problemy z nim zwigzane. Podczas badania glos pacjenta tamie sig;

2. stopien - chory jest zdolny do wyemitowania 4 dzwigkéw odznaczajacych sig¢
r6zng wysokoscia, przy czym nie zawsze sg one zgodne z porzadkiem zapisu
nutowego skali;

1. stopien - minimalne wahania wysoko$ci dzwigku. Istnieje mozliwos$¢ rozpoznania
dzwigkow niskich oraz wysokich;

0. stopien - podczas wykonywania badania, wysoko$¢ glos chorego pozostaje stata.

C. SILA GLOSU

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Nalezy powiedzie¢ choremu, ze ma on liczy¢ od jednego do pieciu. Trzeba jednak
zaznaczy¢, ze kazda kolejna wypowiadana przez niego liczba ma by¢ coraz glosniejsza.
Na poczatku liczenie jest bardzo ciche, natomiast zakonczenie powinno by¢ naprawde
glosne. Osoba przeprowadzajaca badanie demonstruje w jaki sposob prawidtowo
zrealizowac zadanie. Punktowane jest dopiero drugie podejscie chorego.

Ocena:

4. stopien - chory ma zdolno$¢ panowania nad zwigkszajacg si¢ gtosnoscig glosu;

3. stopien - bardzo niewielkie odchylenia. Cz¢$¢ z liczb wypowiadanych przez

pacjenta ma identyczng gto§nosc¢;

2. stopien - gtosny koniec zadania, natomiast nie wystepuje lagodna gradacja

glo$nosci dzwigku;

1. stopien - jedynie niewielkie rdéznice w natezeniu dzwigku, za§ mozliwosé

dowolnej gradacji dzwigku niewykonalna;

0. stopien - nie wystepujg roznice w glosnosci kolejnych liczb badz tez glos skrajnie

cichy, ewentualnie glosny.

D. GLOS PRZY MOWIENIU

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:
U pacjenta podczas méwienia monitorowana jest intonacja, réznice w wysokosci

wypowiadanych dzwigkéw oraz ich natezenie.
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Ocena:

4. stopien - brak odchylen;

3. stopien - mozna ustysze¢, ze glos chorego jest ochrypnigty badz czasami
nadmiernie glosny lub cichy, badz tez wysoki Iub niski. Jednak
nieprawidlowosci te s3a rozpoznawalne wylacznie przez wprawng osobeg
badajaca;

2. stopien - glos pacjenta ulega znieksztatceniu wtedy, kiedy wypowiada on dtuzsze
zdania. Wystepuja u niego nierzadkie zaburzenia w modulacji, fonacji, a takze
problemy dotyczace wysokosci dzwigku;

1. stopien - istotne cechy glosu ulegajg wielokrotnym zmianom. Pacjent ma czg¢ste
problemy dotyczace czystej fonacji, styszalne sg réwniez u niego klopoty
z intonacja wypowiadanych stow, jak rowniez gtosnoscig. W sytuacji, gdy czes$¢
z wyzej wymienionych cech jest trwale zmieniona, chory moze zostac
zaklasyfikowany do tego stopnia;

0. stopien - bardzo zmieniony (nieprawidtowy) gtos, dwie albo kazda cecha oceniana
w tym badaniu odbiegajaca od normy: niezmiennie wystepujaca chrypka,

niezmiennie nieprawidtowa intonacja oraz nat¢zenie glosu.

Czes¢ VII. JEZYK
A.JEZYK W SPOCZYNKU

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Nalezy przyglada¢ sie jezykowi chorego znajdujacego si¢ w polozeniu
spoczynkowym z szeroko rozchylonymi ustami, przez okoto jedng minute.

Trzeba zaobserwowac, czy natychmiast po otwarciu ust jezyk jest w stanie pozostac
bez ruchu, natomiast w sytuacji gdy nie jest to mozliwe, nalezy oceni¢ pozycje jezyka
dopiero po chwilowej przerwie. W przypadku, gdy chory nie potrafi samodzielnie
utrzymac¢ ust w pozycji otwartej, najlepiej jest umiesci¢ szpatutke z boku, pomig¢dzy
krawedziami zgbow.

Ocena:
4. stopien - brak odchylen;
3. stopien - czasami jezyk przejawia pewne ruchy niezalezne od woli badz inne

niewielkie zaburzenia;
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2. stopien - jezyk odchylony jest bardziej ku jednej stronie badz wystepuja
zauwazalne ruchy niezalezne od woli;

1. stopien -u pacjenta wystepuje zauwazalny zanik jezyka po jednej stronie badz
wystepuja fascykulacje;

0. stopien - jezyk pacjenta jest wyraznie znieksztalcony, jest niewielki, zanikowym

zawiera liczne bruzdy badz tez jest wyjatkowo powigkszony.

B. WYSUWANIE JEZYKA

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Nalezy zwréci¢ si¢ do pacjenta z prosba, aby pieciokrotnie wysunal oraz cofnat
jezyk. Osoba przeprowadzajaca badanie pokazuje w jaki sposob prawidlowo
zrealizowaé t¢ czynno$¢ 5 razy na przestrzeni 4 sekund. Punktowane jest drugie
podejscie chorego do wykonania zadania.

Ocena:

4. stopien - wykonywane przez pacjenta ruchy jezyka sg ptynne oraz precyzyjne,

podobnie jak szybkos$¢ ich wykonania;

3. stopien - wykonywane przez pacjenta ruchy jezyka sa spowolnione (realizacja
zadania zajmuje od 4 do 6 sekund), natomiast nadal sg prawidtowe;

2. stopien - sprawnos$¢ chorego jest zaburzona. Ruchy przez niego wykonywane maja
charakter nieregularny badZz wystepuja z towarzyszacym grymasem twarzy,
pacjent ma znaczne drzenie lub czas potrzebny do realizacji zadania wynosi 6-8
sekund,;

1. stopien - chory potrafi jedynie wysuna¢ jezyk do warg albo wykona¢ zadanie co
najwyzej dwukrotnie. Do jego realizacji wymagane jest ponad 8 sekund,;

0. stopien - chory nie jest zdolny do prawidlowej realizacji zadania. Nie istnieje

mozliwo$¢ wykonania takiego ruchu, aby wysuna¢ jezyk do warg.

C. UNOSZENIE JEZYKA

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:
Nalezy poprosi¢ chorego o pigciokrotne wykonanie naprzemiennych ruchow
jezykiem w kierunku brody oraz nosa (usta chorego pozostaja rozchylone w trakcie

realizacji zadania). Osoba przeprowadzajaca badanie pokazuje w jaki sposob
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prawidtowo zrealizowac t¢ czynno$¢ 5 razy na przestrzeni 6 sekund. Punktowane jest
drugie podejscie chorego do wykonania zadania.
Ocena:
4. stopien - bez odchylen;
3. stopien - zachowane prawidtowe ruchy jezyka, natomiast czas realizacji zadania
jest wydtuzony (sigga 8 sekund);
2. stopien - wykonywane przez pacjenta ruchy w Kkierunku broda oraz nosa
sa wykonalne, natomiast sg one utrudnione badz niekompletne;
1. stopien - jezyk chorego przemieszcza si¢ wylacznie albo w kierunku brody, albo
w kierunku nosa badz wykonywanie zadania jest niezdarne;
0. stopien - chory nie jest zdolny do realizacji zadania, nie jest w stanie zar6wno

podniesc, jak rowniez wysuna¢ jezyka.

D. RUCHY BOCZNE JEZYKA

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Nalezy poprosi¢ chorego o wykonywanie takich ruchéw jezyka, ktore beda polegac
na przesuwaniu go migdzy kacikami ust. Osoba przeprowadzajaca badanie pokazuje
w jaki sposob prawidlowo zrealizowaé t¢ czynno$¢ 5 razy na przestrzeni 4 sekund.

Punktowane jest drugie podejscie chorego do wykonania zadania.

Ocena:

4. stopien - bez odchylen;

3. stopien - zachowane prawidtowe ruchy jezyka, natomiast czas realizacji zadania
jest wydtuzony (sigga 5-6 sekund);

2. stopien - wykonywane przez pacjenta ruchy jezyka na boki sg niezgrabne oraz
niekompletne. Czas realizacji zadania wynosi miedzy 6 a 8 sekund,

1. stopien - istnieje mozliwo$¢ wykonania ruchu wylgcznie w jedna strong oraz/lub
ruch nie jest mozliwy do utrzymania przez chorego. Czas realizacji zadania
wynosi migdzy 8 a 10 sekund ;

0. stopien - chory nie jest zdolny do realizacji zadania, badz zajmuje mu ono

powyzej 10 sekund.
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E. ZROZNICOWANE RUCHY JEZYKA

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Nalezy zwroci¢ si¢ do pacjenta z prosba o jak najszybsze dziesigciokrotne
powtarzanie stowa ,,KALA”. Osoba przeprowadzajaca badanie pokazuje w jaki sposob
prawidtowo zrealizowac t¢ czynnos¢ 10 razy na przestrzeni 5 sekund. Punktowane jest
drugie podejscie chorego do wykonania zadania.

Ocena:

4. stopien - brak problemow z wykonaniem zadania;

3. stopien - niewielkie klopoty, drobne problemy zwigzane z koordynacja, niewielkie

ostabienie tempa. Realizacja zadania zajmuje choremu miedzy 5 a 7 sekund;

2. stopien - niektore gloski dobrze zrozumiale, natomiast inne sg wypowiadane

w sposOb niewyrazny badz nastgpito znaczne ostabienie podczas wykonywania
zadania. Czas niezb¢dny do realizacji zadania wynosi 10 sekund;

1. stopien - pacjent nadal moze zmienia¢ polozenie jezyka, jezyk jeszcze zmienia

swoje ulozenie, mozliwe jest rozpoznanie tylko niektorych glosek;

0. stopien - brak mozliwosci dokonania zmian w potozeniu jezyka.

F. JEZYK PRZY MOWIENIU

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:
Nalezy prowadzi¢ obserwacje jak uktada si¢ jezyk pacjenta podczas rozmowy z nim.
Ocena:

4. stopien - brak odchylen od normy;

3. stopien - wykonywane przez pacjenta ruchy jezyka maja niekiedy charakter
nieprecyzyjny, zdarzaja si¢ niewtasciwe artykulacje;

2. stopien - zdarza si¢, ze chory odnajduje prawidtowe ustawienie artykulacyjne,
natomiast wydtuzenie czasu trwania ruchow wplywa istotnie na poprawnos¢
wymowy. Utrzymana jest wiasciwa artykulacja pewnych wymawianych
spotgtosek;

1. stopien - wyraznie nieprawidlowe ruchy, artykulacja jedynie polowicznie mozliwa
przy pomocy jezyka lub maja miejsce przypadki wystgpowania wielu
nieregularnych ruchow jezyka. Samogloski zostajg utrzymane, spotgtoski zostaja
natomiast w duzej mierze zniesione;

0. stopien - pacjent nie jest w stanie wykona¢ zadnych ruchéw jezyka.
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Czesé VIIL. ZROZUMIALOSC MOWY

Wersja angielska oryginalu jest w tym miejscu zastgpiona. Spis wyrazOw oraz
wyrazen nie ma charakteru ujednoliconego, ale opracowano go wedtug nastepujacych
zasad, a mianowicie: miejsce artykulacji, czestotliwos¢ wystepowania stow,

pokrewienstwo pod wzgledem fonetycznym oraz upodobnienia.

A. SEOWA

Materiaty potrzebne do przeprowadzenia badania:

Karty z zapisanymi na nich wyrazami
Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Osoba przeprowadzajaca badanie tasuje karty oraz kladzie je przed soba zakryte
(napisy sa pod spodem). W dalszej kolejnosci badajacy w sposob losowy wybiera 12
kart (bez czytania ich) oraz kieruje je napisem w strong pacjenta. Chory ma za zadanie
odczyta¢ zapisane stowo, a prowadzacy badanie zapisuje, co ustyszat. Z 12 kart, ktore
lezg przed chorym, 2 pierwsze to proba, natomiast 10 kolejnych podlega ocenie. Po
zakonczeniu odczytywania kazdego ze stéw =zapisanych na kartach, napisy sa
zestawiane (zgodnie z kolejnoscig) z zapiskami badacza. Poprawnie przeczytane
(zrozumiane) wyrazy nalezy policzy¢ oraz punktowa¢ w ponizej podany sposob:

Ocena:

4. stopien - od 4 do 10 wyrazoéw badacz zrozumiat bez zadnych problemow;

3.stopien - od 3 do 10 stéw prawidlowo zrozumianych, jednak logopeda zmuszony

byt uwaznie si¢ wstuchiwaé w to co mowi pacjent czujnie;

2. stopien - od 2 do 9 zrozumianych wyrazow;

1. stopien - od 1 do 5 zrozumianych wyrazow;

0. stopien — maksymalnie 2 zrozumiate wyrazy.

B. ZDANIA

Materiaty potrzebne do przeprowadzenia badania:
Karty z zapisanymi na nich zdaniami.
Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:
Nalezy wykorzysta¢ karty z zapisanymi na nich zdaniami w ten sam sposob jak

uzyto kart zawierajacych wyrazy.
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Ocena:
W ten sam sposob jak we fragmencie badania oceniajagcym zrozumiato$¢

przeczytanych stow.

C. MOWA SPONTANICZNA

Instrukcja potrzebna do przeprowadzania zadania:

Osoba wykonujgca badanie odbywa z chorym pigciominutowg rozmowe na temat jego
rodziny, pasji oraz wykonywanego zawodu.
Ocena:

4. stopien - brak odchylen w stosunku do normy;

3. stopien - mowa jest zmieniona, niemniej jednak mozliwa do zrozumienia; chory
niekiedy musi ponownie wypowiedzie¢ niektore stowa;

2. stopien - wystepuje wyrazna zmiana mowy, tylko polowa z tego co pacjent
powiedzial jest zrozumiata; chory musi wielokrotnie wypowiada¢ niektére
stowa;

1. stopien - wyrazy wypowiadane przez chorego sa w wigkszosci niezrozumiale;

0. stopien - chory wypowiada si¢ w sposOb catkowicie niezrozumiaty.

Czes¢ IX. CZYNNIKI DODATKOWE

Trzeba zwroci¢ uwage na to, czy podane elementy wzbudzajg niepokoj. W sytuacji,
gdy osoba przeprowadzajgca badanie uzna, iz ktory$S z wymienionych czynnikow
wywiera istotny wplyw na wypowiedZz chorego, nalezy zaznaczy¢ ten fakt w
stosownym migjscu.

Za te skladowe nie sg przyznawane punkty.

A. SEUCH

Trzeba ustali¢ czy chory cierpi na zaburzenia stuchu, podczas badania sprawdza jego
reakcje na wypowiadane stowa przez osobe badajaca. Jesli istnieja odchylenia badz
przeprowadzone zostaly badania audiometryczne, to ich rezultaty powinny zosta¢

umieszczone we wiasciwym polu.
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B. ZABURZENIAWIDZENIA

Trzeba zaznaczy¢, jesli chory cierpi na problemy ze wzrokiem, czy stosuje okulary
badz soczewki oraz w jakim okresie zostaly one choremu przepisane. Informacje te

powinny zosta¢ umieszczone we wiasciwym polu.

C.ZEBY

Nalezy pamigta¢ o zapisaniu uwag na temat stanu uzebienia oraz dzigset i lokalizacji

ewentualnych zmian. Informacje te powinny zosta¢ umieszczone we wlasciwym polu.

D. MOWA

Trzeba sprawdzi¢, czy istnieja problemy jezykowe o charakterze ekspresyjnym badz
tez receptywnym.
W przypadku koniecznosci przeprowadzenia doktadniejszej diagnostyki nalezy

umiesci¢ odpowiednie dane w stosownym polu.

E. KONDYCJA PSYCHICZNA

Trzeba sprawdzi¢, na ile chory jest §wiadomy wlasnego stanu, czy ma ch¢¢ do

wspolpracy oraz jak wyglada jego samopoczucie i nastrdj.

F. POSTAWA CIALA

Spostrzezenia dotyczace postawy ciala w czasie konwersacji z pacjentem, informacje
na temat zachowania symetrii glowy oraz tutowia, zachowania kontroli nad utozeniem
glowy podczas moéwienia a takze napigcia migéniowego powinny by¢ umieszczone w
stosownym polu.

Dla lepszej ilustracji prowadzonej w ramach pracy dokumentacji przedstawiono

przykladowa tabela prezentujaca badanie wyjsciowe Pacjent nr 12 (K.M. ur. 23.05.1954
r.).
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Tabela 3. Przyktad badania wyjsciowego

S

ODRUCHY

kaszel

X

potykanie

X

slinienie

ODDYCHANIE

oddychanie w spoczynku

oddychanie przy mowie

RUCHY WARG

w spoczynku

rozcigganie warg

zamkniecie warg

zréznicowane ruchy

utozenie warg przy mowie

ZUCHWA

zuchwa w spoczynku

zuchwa przy mowie

XXX X |[X | X|X|X|X

PODNIEBIENIE
MIEKKIE

przy jedzeniu

funkcja podniebienia migkkiego

ruchy przy mowieniu

GLOS

dhugos¢ fonacji

wysokos¢ glodu

X

sita glosu

glos przy moéwieniu

JEZYK

jezyk w spoczynku

wysuwanie jezyka

unoszenie jezyka

ruchy boczne jezyka

zrdznicowane ruchy jezyka

jezyk przy méwieniu

XXX |X|X|X|X

ZROZUMIALOSC
MOWY

stowa

zdania

X

mowa spontaniczna

CZYNNIKI
DODATKOWE

stuch

zaburzenia widzenie

zgby

kondycja psychiczna

postawa ciala
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3.4 Statystyka stosowana w pracy

Do badania =zalezno$ci istotnosci réznic  wartosci  Srednich w  grupach
wykorzystywano test jednoczynnikowej analizy wariancji ANOVA oraz test post-hoc
Tukeya. Analize statystyczng przeprowadzono za pomoca pakietu statystycznego
Statistica 9PL.
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4 Wyniki

4.1 Obraz zmian funkcji artykulacyjnych oraz réznice w przebiegu
zaburzen poszczegélnych funkcji artykulacyjnych
w konczynowej postaci SLA.

Prezentowane wykresy i tabele obrazujg Kierunek oraz tempo zmian badanych
funkcji artykulacyjnych. Wyniki wykazuja zmniejszanie si¢ Sredniej wartosci
poszczegblnych funkcji artykulacyjnych w kolejnych badaniach, zaréwno w grupie
kobiet, jak i megzczyzn. Maksymalng $rednig warto§¢ w grupie mezczyzn (4,00)
odnotowano w badaniu 1, dla funkcji: zuchwa — w spoczynku, ruchy warg —
W spoczynku, zrozumiatos¢ mowy — stowa oraz zrozumialo§¢ mowy — mowa
spontaniczna. Wér6d mezczyzn, minimalng warto$¢ funkcji stwierdzono w badaniu 3,
dla funkcji jezyk — przy mowie (1,23 + 0,43). Maksymalng $rednig warto$¢ w grupie
kobiet (3,93 + 0,26) stwierdzono w badaniu 1, dla funkcji: zuchwa — w spoczynku,
ruchy warg — w spoczynku, ruchy warg — zamknigcie oraz zrozumiato$¢ mowy — stowa.
Minimalng $rednig wartos¢ wérod kobiet (1,28 + 0,45) odnotowano w badaniu 3 dla

dwoch funkcji artykulacyjnych: jezyk — przy mowie oraz jezyk — unoszenie.

W wyniku przeprowadzonej analizy statystycznej (jednoczynnikowa analiza
wariancji ANOVA, test post-hoc Tukeya) wykazano wystepowanie istotnych
statystycznie roznic (p < 0,05) pomiedzy $rednimi warto$ciami poszczegolnych funkcji

artykulacyjnych pacjentow w kolejnych badaniach (Tabela 3).

Srednia warto$¢ poszczegolnych funkcji artykulacyjnych ocenianych w kolejnych
badaniach w grupie badanych kobiet oraz mezczyzn zobrazowano na ponizszych
diagramach. W tabelach umieszczono wartosci ocenianych funkcji artykulacyjnych dla

ktorych wykazano statystycznie istotne réznice w kolejnych badaniach.
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. ODRUCHY

Odruchy - Kaszel

4,0
3,6
3,2
2,8
2,4
2,0
1,6
1,2
0,8
0,4

0,0 O Pleé
Badanie 1 Badanie 2 Badanie 3 o '\PA’feé
K

Wartosé

Rycina 1. Srednia warto$¢ funkcji odruchy — kaszel

Tabela 4. Zestawienie warto$ci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla odruchy - kaszel

zmienna = Odruchy - Kaszel

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS = ,59236, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Ple¢ | Badanie | {1} 2) {3) 4 {5 {6}
CellNo. 3,4839 | 33871 | 2,7097 | 3,6552 | 35517 | 29310

Badanie 1 0,996364 0,001064/0,955529 0,999393/0,060611
Badanie 2|(0,996364 0,007029 0,7578800,962435 0,196483
Badanie 3|[0,001064 0,007029 0,000047 0,000342 0,876113
Badanie 1|(0,955528 0,757880 0,000047 0,995743 0,004606
Badanie 2|(0,999393 0,962435 0,000342 0,995743 0,026008
Badanie 3||0,060611 0,196483 0,876113 0,004606 0,026009

o|u|s|w|N|k
ARRXZELZLEL
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Odruchy - Slinienie

4,0
3,6
3,2
2,8
2,4
2,0
1,6
1,2
0,8
0,4

0,0 O Ple¢
Badanie 1 Badanie 2 Badanie 3 o Eﬁec
K

Wartosé

Rycina 2. Srednia warto$¢ funkcji odruchy - §linienie

Tabela 5. Zestawienie warto$ci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla odruchy -

§linienie

zmienna = Odruchy - Slinienie

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests

Error: Between MS = ,53471, df = 174,00

Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,3226 | 2,7097 | 2,3226 | 3,3103 | 2,8966 | 2,3103
Badanie 1 0,012431 0,000021 1,000000/0,212748 0,000021
Badanie 2]0,012431 0,295517 0,018458/0,921553/0,279924
Badanie 3|0,000021 0,295517 0,000022 0,028744 1,000000
Badanie 1{[1,000000 0,018458 0,000022 0,259277 0,000023
Badanie 2|0,212748 0,921553 0,028744 0,259277 0,027513
Badanie 3|[0,000021 0,279924 1,000000 0,000023 0,027513

olo|s|w|N|e
ARRXRZLZEL
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Wartos¢

Odruchy - Potykanie

4,0
3,6
3,2
2,8
2,4
2,0
1,6
1,2
0,8
0,4
0,0

Badanie 1 Badanie 2 Badanie 3

K

Rycina 3. Srednia warto$¢ funkcji odruchy — potykanie

Qr Plet
M
B Ple¢

Tabela 6. Zestawienie warto$ci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla odruchy - potykanie

CellNo.

zmienna = Odruchy - Potykanie
Tukey HSD test
Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS = ,44085, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢

Badanie

{1}
36774

{2}
3,5806

{3}
3,2258

{4}
35862

{5}
34828

{6}
2,8966

OO WIN|F

ARRXRZLZEL

Badanie 1
Badanie 2
Badanie 3
Badanie 1
Badanie 2
Badanie 3

0,992730 0,079674 0,994905 0,866951 0,000094
0,285035 1,000000/0,992915 0,000950

0,286570/0,665592 0,390024
0,991517 0,001086

0,992730
0,079674 0,285035
0,994905 1,000000 0,28657C
0,866951 0,992915 0,665592 0,991517

0,000094 0,000950/0,390024/ 0,001086/0,010072

0,010072
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Il. ODDYCHANIE

Oddychanie - W spoczynku

4,0
3,6 %%\\
3,2

2,8
2,4
2,0
1,6
1,2
0,8
0,4

0,0 O Plet
Badanie 1 Badanie 2 Badanie 3 o Mec
K

Wartos¢

Rycina 4. Srednia warto$¢ funkcji oddychanie —w spoczynku

Tabela 7. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla oddychanie —
w spoczynku.

zmienna = Oddychanie - W spoczynku
Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS = ,54023, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,5806 | 3,4839 | 29032 | 3,6897 | 3,5862 | 3,2069

Badanie 1 0,995481 0,003874 0,992715/1,000000 0,360672
Badanie 2|[0,995481 0,023015 0,888061 0,994574 0,690732
Badanie 3|[0,003874 0,023015 0,000505/0,004373/0,599041
Badanie 1|(0,992715 0,888061 0,000505 0,994714 0,123670
Badanie 2|[1,000000 0,994574 0,004373/0,994714 0,362561
Badanie 3|/0,360672 0,690732 0,599041 0,123670 0,362561

AXNARAZLZ L

OO WIN|F
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Oddychanie - Przy mowie

4,0
3,6
3,2
2,8
2,4
2,0
1,6
1,2
0,8
0,4

0,0 o 'f’AIeé
Badanie 1 Badanie 2 Badanie 3 T Ple¢
K

Wartosc¢

Rycina 5. Srednia warto$¢ funkcji oddychanie — przy mowie

Tabela 8. Zestawienie warto$ci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla oddychanie — przy

mowie

zmienna = Oddychanie - Przy mowie

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests

Error: Between MS =,48092, df = 174,00

Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 34839 | 34194 | 26129 | 3,6552 | 3,5517 | 2,7586
1 M Badanie 1 0,999143 0,000030 0,931570/0,998992 0,000743
2 M Badanie 2(0,999143 0,000085/0,776154 0,977105/0,003098
3 M | Badanie 3(0,000030 0,000085 0,000020 0,000022 0,965196
4 K  Badanie 1|0,931570 0,776154 0,000020 0,993065 0,000032
5) K Badanie 2|0,998992 0,977105 0,000022 0,993065 0,000207
6 K Badanie 3|0,000743 0,003098 0,965196 0,000032 0,000207
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1. RUCHY WARG

Ruchy warg - W spoczynku

4,0 (}@ﬂq\g
a

3,6
3,2
2,8
2,4
2,0
1,6
1,2
0,8
0,4

0,0 O Ple¢
Badanie 1 Badanie 2 Badanie 3 o '\P/lleé
K

Wartosé

Rycina 6. Srednia warto$¢ funkcji ruchy warg —w spoczynku

Tabela 9. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla ruchy warg — w
spoczynku

Zmienna = Ruchy warg - W spoczynku

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests

Error: Between MS = 07656, df = 174.00

Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie 1} 2} 3} {4} {9} {6}
Cell No. 4,0000 | 4,0000 | 38065 | 39310 | 39310 | 3,7931
Badanie 1 1,000000 0,065128 0,920038 0,929038 0,044040
Badanie 2(1,000000 0,065128 0,920038 0,929038 0,044040
Badanie 3(0,065128 0,065128 0,503225 0,503225 0,999969
Badanie 1(0,929038 0,929038 0,503225 1,000000 0,403149
Badanie 2(0,929038 0,920038 0,503225 1,000000 0.403149
Badanie 3(0.044040 0.044040 0,999969 0.403149 0,403149

T |on [ | [ pa =
AARAREEE=E

57



Ruchy warg - Rozciaganie
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Rycina 7. Srednia warto$¢ funkcji ruchy warg — rozciaganie

Tabela 10. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla ruchy warg —
rozciaganie

zmienna = Ruchy warg - Rozcigganie
Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS = 17812, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Ple¢ | Badanie | {1} 2 3 4} {5} {6}
Cell No. 40000 | 39355 | 35161 | 3.9310 | 3.8966 | 3.3793
Badanie 1 0.990937 0.000109 0.988614 0,933680 0.000020
Badanie 2|0.990937 0.001293 1,000000 0,999243 0.000025
Badanie 3|0.000109 0.001293 0,001972/0.006457 0,809473
Badanie 1]0.988614 1,000000 0.001972 0.999613 0.000029
Badanie 2|0.933680 0.009243 0.006457 0.099613 0,000062
Badanie 30,000020 0,000025 0,809473/0,000029 0,000062

o n (b= pa =
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Ruchy warg - Zamknigcie
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Rycina 8. Srednia warto$¢ funkcji ruchy warg — zamknigcie

Tabela 11. Zestawienie warto$ci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla ruchy warg —
zamkniecie

zmienna = Ruchy warg - Zamkniecie
Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS = ,17653, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Ple¢ | Badanie | {1} 2 {3} {4y {5} (6
Cell No. 4,0000 | 39355 | 35161 | 3,9310 | 3,8966 | 3,3448

Badanie 1 0,990749  0,000101 1 0,988379 0,932466 0,000020
Badanie 2|/0,990749 0,001205 1,000000  0,999226 0,000021
Badanie 3/0,000101 0,001205 0,001844 0,006106 0,613052
Badanie 1]0,988379 1,000000 0,001844 0,999605 | 0,000022

Badanie 2|/0,932466 0,999226 0,006106  0,999605 0,000028

olohlwn=
AARAXREZELZE

Badanie 3]0,000020 0,000021 0,613052 0,000022 0,000028
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Wartosé

Rycina 9. Srednia warto$¢ funkcji ruchy warg — zréznicowane ruchy

Ruchy warg - Zréznicowane ruchy
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Tabela 12. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla ruchy warg —
zréznicowane ruchy

CellNo.

zmienna = Ruchy warg - Zré6znicowane ruchy

Tukey HSD test
Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS =,34751, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢

Badanie

{1}
3/4516

{2}
33871

{3}
2,8387

{4}
34828

{5}
34828

{6}
2,7931

O g IWN|EF

ARXXRZLZ L

Badanie 1
Badanie 2
Badanie 3
Badanie 1
Badanie 2
Badanie 3

0,998124 0,000617 0,999951 0,999951 0,000236

0,998124
0,000617/0,003413
0,999951 0,988971 0,000350

0,999951 0,988971 0,000350 1,000000

0,003413/0,988971/0,988971 0,001355

0,000350/0,000350/0,999678

1,000000

0,000236 0,001355/0,999679 0,000138/0,000138

0,000138
0,000138
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Ruchy warg - Przy mowie
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Rycina 10. Srednia warto$é funkcji ruchy warg — przy mowie

Tabela 13. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla ruchy warg — przy

mowie

zmienna = Ruchy warg - Przy mowie

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests

Error: Between MS =,31697, df = 174,00

Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,6452 | 3,3871 | 2,8065 | 3,6207 | 35172 | 2,7241
1 M Badanie 1 0,462669 0,000020/0,999981 0,951501 0,000020
2 M | Badanie 2(0,462669 0,000707 0,594521/0,947882 0,000092
3 M | Badanie 3(0,000020 0,000707 0,000021 0,0000340,993183
4 K | Badanie 1/0,999981 0,594521 0,000021 0,982030 0,000020
5 K |Badanie 2//0,951501 0,947882 0,000034 0,982030 0,000021
6 K Badanie 3|[0,000020 0,000092 0,993183 0,000020 0,000021
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Zuchwa - Przy mowie
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Rycina 11. Srednia warto$é funkcji zuchwa — przy mowie

Tabela 14. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla zuchwa — przy
mowie

zmienna = Zuchwa - Przy mowie

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS =,19575, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Ple¢ | Badanie | {1} 2} (3} {4} {5} {6}
CellNo. 39677 | 3,7742 | 3,4839 | 3,8966 | 3,6897 | 35862

Badanie 1 0,516878 0,000254/0,989390 0,144901 0,010928
Badanie 2|(0,516878 0,101273 0,893188 0,976999 0,568707
Badanie 3|[0,000254/0,101273 0,004159 0,465418 0,947752
Badanie 1|(0,989390 0,893188 0,004159 0,478287 0,081098
Badanie 2|[0,144901 0,976999 0,465418 0,478287 0,948952
Badanie 3|[0,010928 0,568707 0,947752 0,081098 0,948952

ola|s|w|N|e
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IV. PODNIEBIENIE MIEKKIE

Podniebienie migkkie - Przy jedzeniu
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Rycina 12. Srednia warto$¢ podniebienie migkkie — przy jedzeniu

Tabela 15. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla podniebienie
miekkie — przy jedzeniu

zmienna = Podniebienie migkkie - Przy jedzeniu
Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests

Error: Between MS =,39785, df = 174,00

Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,6452 | 35161 | 2,7097 | 3,5172 | 3,3103 | 2,6552

Badanie 1 0,966640 0,000020 0,970141/0,311425 0,000020
Badanie 2|0,966640 0,000027 1,000000 0,805274 0,000022
Badanie 3|0,000020 0,000027 0,000030 0,003120/0,999449
Badanie 1|0,970141 1,000000 0,000030 0,812503 0,000023
Badanie 2|0,311425/0,805274 0,003120/0,812503 0,001086
Badanie 3| 0,000020 0,000022 0,999449 0,000023 0,001086

o~ |w[N|k
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Podniebienie miekkie - Funkcja

4,0
3,6
3,2
2,8
2,4
2,0
1,6
1,2
0,8
0,4

0,0 o ’I\Dﬂleé
Badanie 1 Badanie 2 Badanie 3 T Pleé
K

Wartosé

Rycina 13. Srednia warto$é¢ podniebienie migkkie — funkcja

Tabela 16. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla podniebienie
migkkie — funkcja

zmienna = Podniebienie miekkie - Funkcja
Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS =,36851, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie | {1} 2} (3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,6452 | 32258 | 24839 | 35172 | 32759 | 2,6207

Badanie 1 0,071373 0,000020 0,964767 0,172453 0,000020
Badanie 2|0,071373 0,000041 0,428168 0,999562 0,001600
Badanie 3/0,000020/0,000041 0,000020/0,000026/0,953116
Badanie 1/0,964767 0,428168 0,000020 0,655149 0,000021
Badanie 2|0,172453 0,999562 0,000026 0,655149 0,000576
Badanie 3]/0,0000200,00160C 0,953116 0,000021 0,000576

oA w|(N |k
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Podniebienie migkkie - Przy mowie
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Rycina 14. Srednia warto$é¢ podniebienie migkkie — przy mowie

Tabela 17. Zestawienie warto$ci ocenianej funkc;ji artykulacyjnej dla podniebienie
miekkie — przy mowie

zmienna = Podniebienie migkkie - Przy mowie
Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS =,32680, df =174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,5161 | 3,0323 | 2,3226 | 3,1379 | 2,8966 | 2,4828

Badanie 1 0,011140/0,000020/0,107074 0,000404/0,000020
Badanie 2(10,011140 0,000034 0,980140 0,941824 0,002735
Badanie 3||0,000020/0,000034 0,000021 0,001432 0,887728
Badanie 10,107074 0,980140 0,000021 0,593320 0,000200
Badanie 2|0,000404/0,941824 0,001432 0,593320 0,064714
Badanie 3]0,000020 0,002735/0,887728 0,000200 0,064714
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V. GLOS

Glos - Sita gtosu
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Rycina 15. Srednia warto$¢ glos — sita glosu

Tabela 18. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla gtos — sita gltosu

zmienna = Glos - Sita gtosu

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS = ,50603, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie | {1} 2 (3} 4 {5} {6}
CellNo. 34516 | 3,0645 | 25161 | 35517 | 3,3793 | 2,7931

Badanie 1 0,265445 0,000023/0,994295 0,998789 0,004597
Badanie 2(0,265445 0,029034 0,085372 0,523100/0,679150
Badanie 3|0,000023 0,029034 0,000021 0,000057 0,659676
Badanie 10,994295 0,085372 0,000021 0,940765 0,000705
Badanie 2|0,998789 0,523100 0,000057 0,940765 0,021086
Badanie 30,004597 0,679150 0,659676 0,000705 0,021086
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Wartosé

Glos - Przy mowie
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Tabela 19. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla gtos — przy mowie

CellNo.

zmienna = Glos - Przy mowie
Tukey HSD test
Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS = ,51619, df =174,00

Exclude condition: v9=129

Pte¢

Badanie

{1}
34194

{2}
2,9032

{3}
2,2903

{4}
3,4483

{5}
3,1379

{6}
2,6552

OO~ WIN|F
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Badanie 1
Badanie 2
Badanie 3
Badanie 1
Badanie 2
Badanie 3

0,053111

0,000020/0,010190
0,999987 0,038975/0,000020
0,653794 0,804406 0,000089 0,568607
0,000559/0,764708 0,362232 0,000390 0,107654

0,053111/0,000020/0,999987 0,653794/0,000559
0,010190/0,038975/0,804406 0,764708
0,000020/0,000089/0,362232

0,568607 0,00039C
0,107654
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Wartosé

Glos - Dtugos¢ fonacji
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Rycina 17. Srednia warto$¢ gtos — dugo$é fonacji

Tabela 20. Zestawienie warto$ci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla glos — dlugos¢

fonacji

zmienna = Glos - Dlugos¢ fonacji

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests

Error: Between MS = ,46367, df = 174,00

Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 34516 | 32581 | 2,4194 | 3,5862 | 3,4483 | 2,7586
1 M Badanie 1 0,873698 0,000020/0,973305 1,000000 0,001158
2 M | Badanie 2(0,873698 0,000037 0,423720/0,889028 0,051518
3 M | Badanie 3(0,000020/0,000037 0,000020 0,000020/0,384490
4 K | Badanie 1(0,973305 0,423720, 0,000020 0,972343 0,000071
5 K | Badanie 2(1,000000 0,889028 0,0000200,972343 0,001612
6 K ' Badanie 3(/0,001158 0,051518 0,384490 0,000071 0,001612
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Glos - Wysokos¢ gtosu
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Rycina 18. Srednia warto$¢ gtos — wysokoséé glosu

Tabela 21. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla glos — wysoko$¢

glosu

zmienna = Gltos - Wysokos¢ glosu

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests

Error: Between MS =,38379, df =174,00

Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,6129 | 32258 | 2,7419 | 3,4483 | 3,3103 | 2,8966
1 M Badanie 1 0,136162 0,000021 0,908468 0,407962 0,000127
2 M | Badanie 2(0,136162 0,025679 0,733140/ 0,995062 0,310025
3 M | Badanie 3(0,000021 0,025679 0,000163 0,005159 0,928655
4 K Badanie 1{0,908468 0,733140 0,000163 0,958448 0,009105
5 K Badanie 2(0,407962 0,995062 0,005159 0,958448 0,111712
6 K Badanie 3(0,000127 0,310025 0,928655 0,009105/0,111712

69




VI. JEZYK

Jezyk - W spoczynku
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Rycina 19. Srednia warto$é jezyk — w spoczynku

Tabela 22. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla jezyk —
w spoczynku

zmienna = Jezyk - W spoczynku

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS =,23611, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,0968 | 2,1935 | 1,4839 | 3,1379 | 2,2759 | 1,6552

Badanie 1 0,000020/0,000020 0,999500/0,000020/ 0,00002C
Badanie 2][0,000020 0,000020/0,000020/0,986586 0,000273
Badanie 3|0,000020/ 0,000020 0,000020 0,000020 0,748310
Badanie 1]0,999500 0,000020/0,000020 0,0000200,000020
Badanie 2|(0,000020 0,986586 0,000020 0,000020 0,000036
Badanie 3]/0,00002C 0,000273 0,748310 0,000020 0,000036
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Jezyk - Przy mowie

4,0
3.6
3,2
2,8
2,4
2,0
1,6
1,2
0,8
0,4
0,0

Wartosé

Badanie 1 Badanie 3 O Piet
M

Badanie 2 I Plec
K

Rycina 20. Srednia warto$¢ jezyk — przy mowie

Tabela 23. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla jezyk — przy
mowie

zmienna = Jezyk - Przy mowie

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS =,13674, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Ple¢ | Badanie | {1} 2} (3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,0645 | 2,0968 | 12258 | 3,1034 | 22414 | 12759

Badanie 1 0,0000200,000020/ 0,998564|0,00002C 0,000020
Badanie 2/(0,000020 0,000020 0,000020 0,655431/0,000020
Badanie 30,000020/0,00002C 0,00002C 0,000020 0,995246
Badanie 1/0,998564 0,000020 0,000020 0,000020/0,000020
Badanie 2|0,000020 0,655431 0,000020 0,00002C 0,000020
Badanie 3|/0,000020 0,00002C 0,995246 0,000020 0,000020
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Jezyk - Unoszenie
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Rycina 21. Srednia wartos$¢ jezyk — unoszenie

Tabela 24. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla jezyk — unoszenie

CellNo.

zmienna = Jezyk - Unoszenie

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS = ,26016, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie | {1} 2) (3} 4 (5} {6}
32258 | 22258 | 13226 | 32414 | 23448 | 1,2759

o0 WIN|F

Badanie 1 0,000020/0,000020/0,999997 0,000020,0,000020
Badanie 2{0,000020 0,000020 0,0000200,945807 0,000020
Badanie 3||0,000020/0,000020 0,000020 0,000020/0,999269
Badanie 1|0,999997 0,000020/ 0,000020 0,000020/0,000020
Badanie 2|0,000020 0,945807 0,000020 0,000020 0,000020
Badanie 3| 0,000020 0,000020 0,999269 0,000020 0,000020
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Jezyk - Wysuwanie
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Rycina 22. Srednia warto$é jezyk — wysuwanie

Tabela 25. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla jezyk —
wysuwanie

zmienna = Jezyk - Wysuwanie

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS =,30990, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,7419 | 2,8710 | 19032 | 3,7241 | 29310 | 2,1724

Badanie 1 0,000020,0,000020/0,999996/ 0,000021/0,00002C
Badanie 2|(0,000020 0,000020/0,000020/0,998384 0,000036
Badanie 3|(0,000020/ 0,000020 0,000020/0,000020/0,419679
Badanie 1|{0,999996 0,000020/ 0,000020 0,000021/0,000020
Badanie 2|{0,000021/ 0,998384 0,000020 0,000021 0,000023
Badanie 3|[0,000020 0,000036 0,419679 0,000020 0,000023
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Jezyk - Ruchy boczne
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Rycina 23. Srednia warto$é jezyk — ruchy boczne

Tabela 26. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla jezyk — ruchy
boczne

zmienna = Jezyk - Ruchy boczne

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS = ,22815, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} {3} {4} {5} {6}
CellNo. 3,1613 | 2,2258 | 1,3226 | 3,1379 | 2,3793 | 1,4138
M|Badanie 1 0,000020,0,000020/0,999967 0,000020/ 0,000020
M| Badanie 2[|0,000020 0,000020 0,000020 0,815114/0,000020
Badanie 3||0,000020 0,000020 0,000020 0,000020 0,977060
Badanie 1)0,999967 0,000020 0,000020 0,000020/0,000020
Badanie 2[|0,000020 0,815114 0,000020 0,000020 0,000020C
Badanie 3]|0,000020 0,000020 0,977060 0,000020 0,000020
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Jezyk - Zréznicowane ruchy
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Rycina 24. Srednia wartos$¢ jezyk — zréznicowane ruchy

Tabela 27. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla jezyk —
zréznicowane ruchy

zmienna = Jezyk - Zréznicowane ruchy
Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS =,27194, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Ple¢ | Badanie | {1} 2} (3} {4} (5} {6}
CellNo. 3,1290 | 2,1290 | 1,2581 | 32414 | 23448 | 1,3448

Badanie 1 0,0000200,000020/0,961266 0,000020/0,000020
Badanie 2|[0,000020 0,0000200,000020/0,597336/0,000020
Badanie 3|{0,000020 0,00002C 0,000020 0,000020/0,987639
Badanie 1|(0,961266 0,000020 0,000020 0,000020/0,000020
Badanie 2|(0,000020 0,597336/ 0,000020/0,000020 0,000020
Badanie 3|0,000020 0,00002C 0,987639 0,000020 0,000020

o|u|~|w[(N|k
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VII. ZROZUMIALOSC MOWY

Zrozumiatos¢é mowy - Stowa
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Rycina 25. Srednia warto$¢ zrozumiato$é mowy - stowa

Tabela 28. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla zrozumiato$¢
mowy - stowa

zmienna = Zrozumiatosé mowy - Stowa
Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS =,19313, df =174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie | {1} 2} (3} {4} {5) {6}
CellNo. 4,0000 | 3,6129 | 2,7097 | 39310 | 3,7586 | 2,8966

Badanie 1 0,0069640,000020 0,990541/0,273663 0,000020
Badanie 2||0,006964 0,000020/0,057102 0,794241 0,000020
Badanie 3|0,000020 0,000020 0,000020 0,000020/0,567820
Badanie 10,990541 0,057102 0,000020 0,668207 0,000020
Badanie 2|0,273663 0,794241 0,000020/0,668207 0,000020
Badanie 3| 0,000020 0,00002C 0,567820 0,000020 0,000020

o|u|h|w(N|k
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Zrozumiatos$é mowy - Zdania
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Rycina 26. Srednia warto$é zrozumiato$é mowy - zdania

Tabela 29. Zestawienie warto$ci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla zrozumiato$é
mowy - zdania

zmienna = Zrozumialos¢ mowy - Zdania
Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests
Error: Between MS = ,51436, df = 174,00
Exclude condition: v9=129

Pte¢ | Badanie | {1} 2} (3} {4} {5) {6}
CellNo. 3,6129 | 2,8387 | 2,0968 | 3,7931 | 3,1034 | 2,2759

Badanie 1 0,000321/0,000020 0,926706/0,065888 0,000020
Badanie 2||0,000321 0,000672 0,000024 0,709408 0,028791
Badanie 3|0,000020 0,000672 0,000020 0,000021/0,928509
Badanie 1|0,926706 0,000024 0,000020 0,003422 0,000020
Badanie 2|0,065888 0,709408 0,000021/0,003422 0,000176
Badanie 3| 0,000020 0,028791 0,928509 0,000020 0,000176

o|u|~|w(N|k
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Zrozumiato$s¢é mowy - Mowa spontaniczna
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Rycina 27. Srednia warto$é zrozumiato$é mowy — mowa spontaniczna

Tabela 30. Zestawienie wartosci ocenianej funkcji artykulacyjnej dla zrozumiatos¢
mowy — mowa spontaniczna

zmienna = Zrozumiatos¢ mowy - Mowa spontaniczna
Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests

Error: Between MS =,36169, df =174,00

Exclude condition: v9=129

Ple¢ | Badanie | {1} 2} (3} {4} {5} {6}
Cell No. 33871 | 23871 | 155161 | 34483 | 24483 | 18276

Badanie 1 0,0000200,000020/0,998784/ 0,000020/0,000020
Badanie 2|0,000020 0,000020 0,000020 0,998784 0,004305
Badanie 3|0,000020 0,00002C 0,000020 0,000020/0,339528
Badanie 1|0,998784 0,000020 0,000020C 0,000020/0,000020
Badanie 2|0,000020 0,998784 0,000020 0,000020 0,001203
Badanie 3 0,000020 0,004305 0,339528 0,000020 0,001203

o|u|s|lw|N|k
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W obrebie tego samego badania nie stwierdzono istotnych statystycznie roznic wartosci
poszczegolnych funkcji artykulacyjnych pomigdzy kobietami i mg¢zczyznami (p > 0,05).
Istotne roznice odnotowano natomiast pomiedzy badaniami:l i 2, 1 i 3

oraz 21i 3 (p <0,05).

Pomiegdzy badaniem 1 i badaniem 2, w przypadku funkcji: jezyk — przy mowie, jezyk
— ruchy boczne, jezyk — unoszenie, jezyk — w spoczynku, jezyk — wysuwanie,
jezyk — zrdéznicowane ruchy oraz zrozumialos¢ mowy — mowa spontaniczna,
odnotowano istotne roznice statystyczne w obrebie grupy mezczyzn, kobiet, a takze
pomiedzy grupami (p < 0,05). W przypadku funkcji artykulacyjnej odruchy — $linienie,
zrozumialos¢ mowy — stowa oraz podniebienie migkkie — przy mowie, stwierdzono
istotne réznice(p < 0,05) w $redniej wartosci funkcji w grupie mezczyzn, pomigdzy
badaniem 1 i 2. Istotne r6znice (p < 0,05) miedzy badaniem 1 oraz 2 odnotowano takze
w grupie me¢zczyzn, kobiet oraz pomiedzy kobietami z badania 1 a mezczyznami
z badania 2, w przypadku funkcji artykulacyjnej zrozumiatos¢ mowy — zdania
(p <0,05).
Pomiedzy badaniem 1 1 badaniem 3 w obrebie grupy mezczyzn, Kkobiet,
a takze pomig¢dzy grupami, w przypadku niemal kazdej z 28 badanych funkcji
artykulacyjnych wystapity istotne réznice wartosci sredniej (p < 0,05) — nie stwierdzono
ich jedynie w przypadku kilku funkcji:
= w grupie kobiet (p = 0,12) oraz pomigdzy me¢zczyznami z badania
1 i kobietami z badania 3 (p = 0,36) dla funkcji oddychanie — w spoczynku;
* pomigdzy me¢zczyznami z badania 1 i kobietami z badania 3 (p = 0,06)
dla funkcji odruchy — kaszel;
= w grupie me¢zczyzn (p = 0,07) oraz pomigdzy kobietami z badania
1 i mezczyznami z badania 3 (p = 0,28) dla funkcji odruchy — potykanie;
= w grupie kobiet (p = 0,40), w grupie megzczyzn (p = 0,06) oraz pomigdzy
kobietami z badania 1 i me¢zczyznami z badania 3 (p = 0,50) dla funkcji ruchy
warg — w spoczynku;

= W grupie kobiet (p = 0,08) dla funkcji zuchwa — przy mowie.
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W przypadku wybranych funkcji artykulacyjnych, stwierdzono takze istotne
statystycznie réznice Sredniej warto$ci funkcji pomigdzy badaniami 2 i 3, w grupie
mezczyzn, kobiet oraz pomiedzy grupami (p < 0,05).

Charakterystyczne jest, ze w przypadku funkcji artykulacyjnych, w ktorych przebieg
zmian zblizony jest do liniowego (Rys. 2), odnotowano istotne statystycznie réznice
w grupie kobiet, m¢zczyzn oraz migdzy grupami, zarowno pomigdzy badaniem 1 i 2,
badaniem 1 1 3 oraz badaniem 2 i 3. Wyjatek stanowi funkcja zrozumiatos$c
mowy — zdania, dla ktorej nie stwierdzono istotnej statystycznie réznicy (p = 0,06)
miedzy mezczyznami z badania 1 a kobietami z badania 2.

Jedynie w przypadku funkcji artykulacyjnej zuchwa — w spoczynku nie stwierdzono

istotnych réznic w $redniej wartosci funkcji w poszczego6lnych badaniach (p > 0,05).

4.2  Srednia warto§¢ wszystkich ocenianych funkcji artykulacyjnych
pacjentow w kolejnych badaniach obrazujaca wzorzec
degradacji funkcji artykulacyjnych w konczynowej postaci SLA.

Droga analizy warto$ci przypisanych poszczegdlnym funkcjom artykulacyjnym
badanych pacjentéow w Skali Oceny Dyzartrii (FDA), uzyskano wyniki przedstawione w

ponizszej tabeli.

Tabela 31. Przypisane wartosci poszczegdlnym funkcjom artykulacyjnym

Pacjent | Pleé Badanie 1 Badanie 2 Badanie 3
1 M 3,93 +0,26 3,25+ 0,65 2,79 +0,79
2 M 3,96 +£0,19 3,79 £0,42 3,39 +0,74
3 K 3,79 £0,42 3,54 +0,74 2,64 +£091
4 M 3,68 +0,48 3,39+0,74 2,75+0,93
5 K 3,57+0,50 3,21 £0,83 2,71 +£1,01
6 M 3,68 +0,48 3,32+0,82 2,64+1,16
7 K 3,57+0,50 3,25+0,84 2,82+1,12
8 K 3,71 £ 0,46 3,32 +0,86 2,75+ 1,04
9 M 3,50+0,51 3,11 £0,69 2,50+ 0,64
10 K 3,68 +£0,48 3,64 +£0,49 3,32+0,72
11 M 3,68 +£0,48 3,39 +0,57 2,68 +£0,72
12 K 3,50 +0,51 3,07 + 0,90 2,71 +1,12




13 K 3,75 + 0,44 3,36 £ 0,78 2,89+ 1,10
14 K 3,57 0,50 3,32 40,82 2,79+ 0,96
15 M 3,71+0,46 | 3,32+0,86 2,75 + 1,04
16 M 3,43+0,50 | 2,89+0,79 2,29 + 1,05
17 M 3294046 | 2,75+0,65 2,07 + 0,90
18 K 3,46+ 0,51 2,68 + 0,67 1,82 +0,82
19 M 3,14 + 0,52 3,04+0,64 | 2,00+0,77
20 K 2,61+0,57 | 2,25+0,52 1,25+ 0,52
21 M 343+0,50 | 2,89+079 | 2,29+1,05
22 K 3294046 | 2,89+057 | 2,04+0,88
23 M 3,71 0,46 3,32 +0,86 2,75 + 1,04
24 M 3,43+0,50 | 2,89+0,79 2,29 + 1,05
25 K 3,50+ 0,51 3,11 +0,69 2,50 + 0,64
26 M 3,68 + 0,48 3,32 40,82 2,64+ 1,16
27 M 3,93+ 0,26 3,25 + 0,65 2,79+ 0,79
28 K 3,71 + 0,46 3,32 +0,86 2,75 + 1,04
29 M 3,71 + 0,46 325+0,84 | 2,82+1,12
30 K 3,68 + 0,48 3,64 = 0,49 3,32+0,72
31 K 3,68 + 0,48 339+0,57 | 2,68+0,72
32 M 343+£0,50 | 2,89+£0,79 | 2,29+1,05
33 K 3,64+0,49 | 3,39+0,57 2,68 0,72
34 M 343+£0,50 | 2,89+£0,79 | 2,29+1,05
35 M 3,57 + 0,50 3,32 40,82 2,79 + 0,96
36 M 3,46+0,51 2,68+ 0,67 1,82+0,82
37 M 3,29+0,46 | 2,75+0,65 2,07 0,90
38 M 3,46+ 0,51 2,68+ 0,67 1,82+0,82
39 M 3,14+0,52 | 3,04+0,64 2,00+ 0,77
40 K 3,29+0,46 | 2,89+0,57 2,04 + 0,88
41 K 3,93 0,26 3,25 + 0,65 2,79+ 0,79
42 K 3,96+ 0,19 3,79 + 0,42 3,39 + 0,74
43 M 3,79 + 0,42 3,54+0,74 | 2,64+091
44 K 3,68 + 0,48 3,39+ 0,74 2,75 +0,93
45 K 3,57 + 0,50 3,21 0,83 2,71+ 1,01
46 M 3,68 + 0,48 3,32+ 0,82 2,64+ 1,16
47 K 3,57 0,50 3,25+0,84 | 2,82+1,12
48 K 3,71 £ 0,46 3,32+0,86 | 2,75+1,04
49 M 3,50 + 0,51 3,11+ 0,69 2,50 + 0,64
50 M 3,68 + 0,48 3,64 + 0,49 3,3240,72
51 K 3,68 + 0,48 3,39+ 0,57 2,68 0,72
52 M 3,50 + 0,51 3,07+0,90 | 2,71+1,12
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53 M 3,75+ 0,44 3,36 £ 0,78 2,89 £ 1,10
54 K 3,57+ 0,50 3,32+ 0,82 2,79 £ 0,96
55 K 3,71 £ 0,46 3,32+ 0,86 2,75+1,04
56 M 3,43 +£0,50 2,89 +0,79 2,29+ 1,05
57 K 3,29+0,46 2,75 £0,65 2,07 +0,90
58 M 3,46 £ 0,51 2,68 + 0,67 1,82 + 0,82
59 K 3,79+0,42 3,54+0,74 2,57+ 0,96
60 K 2,68 +0,61 2,25+0,52 1,25+ 0,52
Prezentowane wyniki umozliwiajg okreslenie wzorca degradacji

funkciji

artykulacyjnych wskazujac, ze u kazdego z badanych pacjentow S$rednia wartosé

badanych funkcji artykulacyjnych zmniejszata si¢ w kolejnych badaniach. Najwyzsza

srednia warto$¢ (3,96+0,19) odnotowana zostala u dwoch pacjentow (kobiety

i mezczyzny) w badaniu 1. Najnizszg $rednig wartos¢ (1,25+0,52) stwierdzono

w badaniu 3, takze u dwoch badanych — wylacznie kobiet.

Srednig warto$é wszystkich ocenianych funkcji artykulacyjnych w poszczegdlnych

badaniach, z podziatem na pte¢, zobrazowano na Rys. 2.

4,0
3,6
3,2
2,8
2,4
2,0
1,6
1,2
0,8
0,4
0,0

Wartosé

Funkcje artykulacyjne

O Ptec

Badanie 1 Badanie 2 Badanie 3

M
O Prec
K

Rycina 28. Srednia warto$¢ wszystkich badanych funkcji

artykulacyjnych w grupie badanych kobiet i m¢zczyzn.



Tabela 32. Statystycznie istotne réznice w obrebie grupy mezczyzn, kobiet oraz
pomiedzy grupami w zakresie wszystkich funkcji artykulacyjnych migdzy
poszczegbdlnymi badaniami.

zmienna = Funkcje artykulacyjne

Tukey HSD test

Approximate Probabilities for Post Hoc Tests

Error: Between MS = 635813, df = 50340

Exclude condition: v94=129

Pte¢ | Badanie {1} {2} 3} {4} 15} {6}
Cell No. 35634 | 31302 | 24942 | 35567 | 3.2094 | 25874
M Badanie 1 0,000020  0,000020 0,999979 0,000020 0,000020
M Badanie 2 (10 000020 0,000020 0,000020 0,325078 0,000020
M| Badanie 3(0,000020 0.000020 0,000020 0,000020 0,159738
K Badanie 1|(0,999979 0,000020 0,000020 0,000020 | 0,000020
K Badanie 2|(0,000020 | 0,325078 0,000020 0,000020 0,000020
K. Badanie 3||0,000020 | 0,000020 0,159738 0,000020 0,000020

oy | e | L D | —

W  wyniku przeprowadzonej analizy statystycznej z  wykorzystaniem
jednoczynnikowej analizy wariancji ANOVA i testu post-hoc Tukeya wykazano
wystepowanie istotnych statystycznie roznic (p < 0,05) pomiedzy $rednimi warto$ciami
wszystkich funkcji artykulacyjnych pacjentow w poszczegdlnych badaniach (Tabela 2).
Istotne statystycznie réznice odnotowano w obregbie grupy mezczyzn oraz kobiet
pomiedzy badaniem 1 i 2, badaniem 1 i 3 oraz badaniem 2 i 3. Takze pomigdzy grupami

kobiet 1 mezczyzn wystepowaly istotne réznice migdzy poszczegdlnymi badaniami.
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5 Dyskusja

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 uzyciu 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 i interwencji mowy chorego w odpowiednim czasie nadal
stanowi najwazniejszy problem podejmowania decyzji klinicznych. W ciggu ostatniej
dekady akceptacja i wykorzystanie AAC przez chorujacych na SLA znacznie si¢
zwigkszyto (Beukelman i in., 2011).

Chorzy majg $wiadomo$¢ wystepujacych trudnosci. Nadrzedne problemy zwigzane
sa z ograniczeniami w codziennej komunikacji, mozliwoscig aktywnego udzialu
w pracy i zyciu spotecznym. Dominujgce trudno$ci z mowa wigza si¢ ze zmniejszeniem
zrozumiatosci komunikatu przez odbiorcg, koniecznosécig powtdrzen, a w nastgpstwie
czestych nieporozumien (Hartelius i in., 2008).

Grupa poddana analizie w mojej pracy jest reprezentatywna dla badan
nad zaburzeniami funkcji artykulacyjnych konczynowej postaci SLA. Sredni wiek
chorych to 46 lat (29-63 lata), pokrywa si¢ to badaniami prowadzonymi przez innych
badaczy (Czaplinski i in., 2006). W sktad grupy wchodzito 29 kobiet i 31 mezczyzn,
co daje zrownowazony obraz deficytow w zaleznos$ci od pfici chorujacych. Grupa jest
zblizona do grup dotychczas poddawanych badaniom w istniejacej literaturze
dotyczacej badan nad SLA (Anderson i in., 2003, Chio i in., 2002, Gordon i in. 2007).
Tym samym nalezy stwierdzi¢, ze grupa w ktdrej przeprowadzone zostalo moje badanie
jest reprezentatywna dla obiektywnej oceny dynamiki zaburzen funkcji artykulacyjnych
w przebiegu konczynowej postaci SLA. Takie zaawansowanie choroby takze
odpowiada danym literaturowym.

Wyniki przeprowadzonych badah oceniajacych dynamike zaburzen funkcji
artykulacyjnych wskazuja na degradacje wszystkich funkcji artykulacyjnych
u chorujacych na SLA. Pomimo, ze badani byli na ré6znym stopniu zaawansowania

choroby (jedyne kryterium wiaczenia to wartos¢ uzyskana w FDA) to dynamika
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postepujacych zaburzen funkcji artykulacyjnych jest zblizona. Jednak, jak wykazano,
wzorzec degradacji poszczegolnych funkcji artykulacyjnych jest rozny. Ponadto proces
ten przebiega inaczej u kobiet a inaczej u me¢zczyzn.

Ruchy narzgdéw artykulacyjnych sktadajgce si¢ na proces powstawania mowy majg
charakter bardzo zlozony 1 angazuja wiele struktur na poziomie korowym,
podkorowym iobwodowym. Frederic L. Darley i1 wspodtpracownicy oszacowali
W przyblizeniu, ze czynno$¢ mowienia obejmuje przynajmniej sto mig¢sni, a kazdym
z nich zawiaduje nie mniejsza liczba neuronéw ruchowych. Przy normalnej predkos$ci
mowy, wynoszacej okoto czternastu dzwickow na sekunde, oznaczatoby to,
ze do czynnosci mowy niezbednych jest okoto 140 tysigcy zdarzen neuromig$niowych
na sekunde (Gleason i in., 2005).

Dyzartria to zaburzenie mowy polegajace na nieprawidtowej pracy trzech poziomow
wykonawczych, a mianowicie oddechowego, artykulacyjnego jak rowniez fonacyjnego.
To co jest wazne to fakt, ze w dyzartrii nie wystepujg trudnosci z prawidtowym planem
mowy. Dyzartria stanowi wylacznie symptom $wiadczacy o istnieniu choroby.
Zazwyczaj jest to efekt uszkodzenia drog badz tez osrodkow znajdujacych sig
podkorowo, nerwow tudziez migsni, ktore sa zaangazowane w procesy niezbedne
podczas wypowiadania stow. Znajomo$¢ przyczyn wystepowania dyzartrii jest
pomocna przy ustalaniu rokowania oraz w procesie leczenia. Czgsto okazuje sie,
ze dyzartria jako objaw neurologiczny jest jednym z pierwszych symptomow choroby
(Hartelius i in., 2008).

W  pismiennictwie medycznym dyzartrie wymieniane sa jako konsekwencja
uszkodzenia drog piramidowych, pozapiramidowych, opuszki i mé6zdzku, ktore steruja
ruchami i napigciem migsni, badZ jako zaburzenie mowy bedace nastgpstwem chorob
samych mig$ni w obszarze narzagdow mowy. Podkre§la si¢, ze rozumienie mowy
w dyzartrii jest zachowane, podobnie jak prawidlowa forma gramatyczna i tresc.
Dyzartrie mozna analizowa¢ w powigzaniu z okreslonymi okolicami moézgu, ktérych
uszkodzenia wigzg si¢ z danym typem nieprawidlowosci mowy. Referencyjna typologia
dyzartrii opracowana w Klinice Mayo obejmuje sze$¢ kategorii: dyzartria wiotka,
dyzartria spastyczna, dyzartria ataktyczna, dyzartria hipokinetyczna, dyzartria
hiperkinetyczna, dyzartria mieszana (Brooks i in., 2009).
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Na proces powstawania funkcjonalnego procesu komunikacji werbalnej
ma zasadniczy wptyw prawidlowe funkcjonowanie aparatu artykulacyjnego. Wyniki
przeprowadzonego badania i1 ich analiza wykazata, ze degradacja funkcjonalna
wszystkich elementow sktadajgcych si¢ na przebieg procesu artykulacyjnego
nie przebiega tak samo. Daje si¢ zauwazy¢, ze jedne z funkcji artykulacyjnych bedacych
sktadowymi procesu powstawania efektywnej mowy ulegaja wczesniejszemu
pogorszeniu niz inne. W badaniu wyraznie wida¢, ze najwczesniej degradacji ulega
praca jezyka. Potwierdzaja to inni autorzy. Wykazali w swoich badaniach, ze jezyk byt
najbardziej dotknigty zaburzeniami funkcjonowania we wszystkich grupach
chorujacych na SLA. Ponadto obserwowane nasilenie dyzartrii byto silniej skorelowane
ze zwigkszonymi skurczami niz z ostabieniem sity co sugeruje, ze ci¢zsze postaci
dyzartrii moga by¢ w duzej mierze spowodowane wolniejszym ruchem struktur migsni
jezyka, zanim nie nastapi znaczna utrata sity mig¢$ni (Langmore 1 in., 1994).

Uzyskane wyniki badan pozwalajg stwierdzi¢, ze dynamika zmian funkcji
artykulacyjnych sktadajacych si¢ na obraz dyzartrii w przebiegu SLA jest rdézna.
Kierunek zmian wszystkich funkcji artykulacyjnych jest taki sam- wszystkie ulegaja
pogorszeniu, natomiast tempo jest rozne.

Tempo pogorszenia funkcji: jezyk- we wszystkich badanych aspektach
oraz zrozumialo$¢ mowy spontanicznej w grupie me¢zczyzn, kobiet oraz pomigdzy
grupami jest zblizony. Degradacja wykonawcza tych funkcji pojawia si¢ najwczesniej
I przebiega w sposob rownomierny.

Potwierdza to badanie w grupie 10 kobiet z ALS, w ktorym badano zrozumiato$é
mowy i jej korelacje fonetyczne i akustyczne. Ocena ta wykazata, Ze najbardziej
zaktocone cechy fonetyczne dotyczyly zwieracza podniebienno-gardlowego oraz
funkcji jezyka w artykulacji spotglosek i sylab. Dane te sa porownywalne dla kobiet
1 mgzezyzn, jednak mimo to mezczyzni czgéciej mieli zaburzenia gltosu (Kent i in.,
1992).

Zmiany pozostatych badanych funkcji artykulacyjnych: dlugos¢ fonacji, glos,
odruchy, oddychanie, ruchy warg, zuchwa, funkcje podniebienia migkkiego,
zrozumialo$¢ mowy (stowa) zachodzg najpdzniej. Pomiedzy badaniem 1 a 2 jest zmiana
mniejsza, wigksza roznica odnotowana zostata migdzy badaniem 2 a 3. Czyli

na poczatku chorowania wolniej a z uplywem choroby zmiany sg szybsze.
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Na podstawie wnioskow wyptywajacych z poczynionych badan mozna ustali¢
wzorzec degradacji poszczegdlnych funkcji artykulacyjnych w przebiegu stwardnienia
zanikowego bocznego, zrdéznicowanego w zaleznosci od pici chorego.

Nie stwierdzono réznic w przypadku funkcji oddychanie, czyli degradacja przebiega
niezaleznie od pici. Pokrywa Si¢ to z obserwacjami autorow badan, ktorzy mowig
0 tym, ze warto$¢ FVC stanowi czynnik prognostyczny przezycia w SLA, niezaleznie
od pfci chorego (Czaplinski i in., 2006).

Funkcja ruchy warg ulega degradacji funkcjonalnej najpdzniej u wszystkich
badanych, bez wzglgdu na ptec.

Ponadto wykazano, ze funkcja oddychanie w przypadku kobiet degraduje si¢ pdzniej
niz u m¢zezyzn. Natomiast funkcja odruchy- potykanie w badaniu 1 i 3 u me¢zczyzn nie
pogorszyla si¢ w stopniu znaczacym, istotnie pogorszyta si¢ tylko u kobiet.

Poznanie wzorca oraz znajomo$¢ réznic w przebiegu degradacji funkcji
artykulacyjnych i fonacyjnych u kobiet i mgzczyzn chorujagcych na SLA pozwala
na podjecie wczesnego, specyficznego, precyzyjnie dobranego programu prewencji
zaburzen mowy u tych pacjentow.

Znanych jest kilka czynnikow prognostycznych, w tym miejsce wystapienia
(opuszka lub konczyna), wiek w chwili wystapienia objawow, opdznienie
od wystgpienia do rozpoznania oraz zastosowanie riluzolu i wentylacja nieinwazyjna
(NIV). Klinicy$ci i pacjenci skorzystaliby z praktycznego zastosowania tych
czynnikow, aby zindywidualizowa¢ rokowanie (Knibb at al., 2017).

Autorzy wielu publikacji podkresla fakt, ze leczenie SLA znacznie zmienito si¢
W ciggu lat, obecnie preferuje si¢ model skoordynowanej opieki wielospecjalistycznej.
Choroba jest nieuleczalna, ale wiele jej objawdéw mozna ztagodzié, a celem terapii
powinna by¢ poprawa jakosci Zycia i podtrzymywania niezalezno$ci pacjenta tak dtugo,
jak to jest mozliwe (Czaplinski i in., 2006, Kiernan i in., 2011).

Zidentyfikowanie funkcji artykulacyjnych, ktore najwczesniej ulegaja degradacji
| przestaja prawidlowo spetnia¢ swoja funkcj¢ jest bardzo wazne, poniewaz pozwala
podjaé wczesng, najbardziej celowang metod¢ interwencji i rehabilitacji mowy
u chorych na SLA. Pozwoli to na jak najdluzsze zachowanie sprawnego aparatu
artykulacyjnego, a co za tym idzie podtrzymanie jak najdluzej niezaleznos$ci pacjenta.

Dotychczas w Polsce nie podjeto systematycznych badan okreslajacy szczegdtowo

proces powstawania dyzartrii u chorujacych na SLA. Takie badania pozwolityby podjac
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wczesng pomoc chorym, a co za tym idzie wptyngtoby na poprawe jakosci zycia
w codziennej komunikacji w przebiegu tak cig¢zkiej choroba.

Dlatego tez tak wazne jest podj¢cie wczesnej interwencji neurologopedycznej
u pacjentow chorujacy na SLA. Neurologopeda powinien stanowi¢ czes¢
specjalistycznego zespotu sprawujacego opieke nad pacjentami z SLA. Jego badanie
|ma znaczacy wplyw zarowno na diagnoz¢ jak i pozwala na opracowanie
oraz weryfikacje specyficznego program rehabilitacji chorych na stwardnienie zanikowe
boczne.
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6 Wnioski

Prawie wszyscy chorujacy na SLA doswiadczaja zaburzen mowy poczawszy
od dyzartrii, a w miar¢ postepu choroby prowadzacych do anartrii. Autorzy podaja,
ze 80-95% chorujagcych na SLA nie jest w stanie sprosta¢ codziennym problemom
komunikacyjnym przy uzycie naturalnej mowy.

Wyniki przeprowadzonych badan oceniajacych dynamike zaburzen funkcji
artykulacyjnych wskazuja na degradacje wszystkich funkcji artykulacyjnych
u chorujacych na SLA. Pomimo, ze badani byli na ré6znym stopniu zaawansowania
choroby (jedyne kryterium wiaczenia to warto$¢ uzyskana w FDA) to dynamika
zaburzen funkcji artykulacyjnych jest zblizona. Jednak, jak wykazano, wzorzec
degradacji poszczegdlnych funkcji artykulacyjnych jest rozny. Ponadto proces ten
przebiega inaczej u kobiet i mezczyzn.

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 wida¢, 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
moga by¢ w duzej mierze spowodowane wolniejszym ruchem struktur migsni jezyka,
zanim nie nastapi znaczna utrata sity migsni.

Uzyskane wyniki badan pozwalaja stwierdzi¢, ze tempo zmian funkcji
artykulacyjnych sktadajacych si¢ na obraz dyzartrii w przebiegu SLA jest
zroznicowane. Kierunek zmian wszystkich funkcji artykulacyjnych jest podobny-
wszystkie ulegajg pogorszeniu.

Tempo pogorszenia funkcji: jezyk- we wszystkich badanych aspektach
oraz zrozumiato§¢ mowy spontanicznej] w grupie mezczyzn, kobiet oraz pomig¢dzy
grupami jest zblizony. Degradacja funkcjonalna tych funkcji pojawia si¢ najwczesniej
| przebiega w sposob rownomierny.

Tempo zmian pozostaltych badanych funkcji artykulacyjnych: dlugos¢ fonacji, gtos,
odruchy, oddychanie, ruchy warg, zuchwa, funkcje podniebienia migkkiego,
zrozumialo$¢ mowy (stowa) degraduje si¢ pdzniej. Pomiedzy badaniem 1 a 2 jest

zmiana mniejsza, wigksza natomiast pomigdzy badaniem 2 a 3.
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W swoim badaniu wykazatam réwniez, ze wystepuje roznica w przebiegu zaburzen
funkcji artykulacyjnych w zalezno$ci u pici chorego. W obrebie tego samego badania
nie wystepuja istotne statystycznie roznice wartosci poszczegdlnych funkcji
artykulacyjnych pomiedzy kobietami 1 me¢zczyznami. Jednak tempo degradacji
poszczegblnych funkcji artykulacyjnych dla kobiet i m¢zczyzn jest inne. U mgzczyzn
znacznie wczesniej ostabieniu funkcjonalnemu ulega funkcja oddychanie. W grupie
kobiet wczesniej wystepujg problemy z efektywnym potykaniem. Badania wskazujg,
ze zaburzenia wyst¢pujg w ostabieniu funkcji zwieracza podniebienno-gardtowego.

Whnioski te pozwalaja na stworzenie wzorca przebiegu degradacji funkcji
artykulacyjnych w przebiegu SLA, co moze przyczynic si¢ do stworzenia specyficznego
programu rehabilitacji zaburzen mowy w pacjentow ze Stwardnieniem zanikowym

bocznym.
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Streszczenie / Summary

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

Choroba dramatycznie postepuje, ograniczajgc mozliwosci samodzielnego
poruszania si¢ chorego (niedowlady miegs$ni konczyn, tulowia), jego komunikacji z
otoczeniem (zaburzenia mowy, dyzartria) oraz naturalnego sposobu odzywiania si¢
(zaburzenia potykania, dysfagia).

Prawie wszyscy chorujacy na SLA do$wiadczajg 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$¢ zacznie si¢
zmniejszaé, wydajno$¢ mowy pogarsza si¢ tak szybko, ze nie ma czasu na wdrozenie
odpowiedniej interwencji komunikacyjnej augmentatywnej i alternatywnej (AAC).
Dlatego tez poddanie ocenie i interwencji mowy chorego w odpowiednim czasie nadal
stanowi najwazniejszy problem podejmowania decyzji klinicznych.

Jak dotad nie podjeto kompleksowych badan prowadzacych do ustalenia wzorca
przebiegu zaburzen poszczegdlnych funkcji artykulacyjnych u pacjentow ze
stwardnieniem zanikowym bocznym oraz proby ich usystematyzowania. Waznym i
zasadnym jest podjecie takich dzialan, poniewaz ich wyniki pozwola na stworzenie
standardow postgpowania neurologopedycznego w diagnozie i procesie terapeutycznym
pacjentow chorujacych na SLA. Przetozy si¢ to bezposrednio na poprawe jakosci zycia
oraz proces terapeutyczny tych pacjentow.

Praca doktorska miata na celu dokonanie oceny zaburzen funkcji artykulacyjnych w
przebiegu stwardnienia zanikowego bocznego, a w szczegdlnosci okreslenie tempa
zmian, ustalenie wzorca degradacji funkcji artykulacyjnych oraz pokazanie
zréznicowania przebiegu zaburzen funkcji artykulacyjnych w zaleznosci od plci
chorego oraz wieku zachorowania.

Material badawczy stanowili pacjenci, dorosli kobiety i mg¢zczyzni leczeni w Klinice
Neurologii i Neurochirurgii UWM w Olsztynie. Heterogenna grupa 60 osob, 29 kobiet i

31 mezczyzn. W wieku od 29 do 63 lat. Najstarsza kobieta w dniu pierwszego badania
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miata 63 lata, najmlodsza 30. Najstarszy me¢zczyzna miat 62 lata, najmtodszy 29.
Chorzy w réznym stadium zaawansowania choroby. W catej grupie $redni ALSFRS
wynosit 34 (najwyzsza wartos¢ 48, najnizsza 20).

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

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

Kryteria wlaczenia do grupy badane;j to:

1. wiek pacjenta od 18 do 70 Iat.

2. zdiagnozowane SLA wedtug kryteriow El Escorial.

Kryteria wylgczenia z grupy badanej to:

1. z badania wylagczono chorych z nasilonymi objawami opuszkowymi ze wzgledu
na fakt, ze w przypadku dominujacych objawoéw opuszkowych na poczatku choroby
degradacja funkcji artykulacyjnych postepuje tak szybko, ze tempo zaburzen tych
funkcji staje si¢ trudne do uchwycenia.

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

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

Pacjenci byli badani 3 krotnie w rownych odstgpach co 3 miesiace: pierwsze badanie
wyjsciowe, drugie badanie po 3 miesigcach, trzecie badanie po 6 miesigcach.

Ocenie podlegalo 28 funkcji artykulacyjnych, w tym 8 gléwnych funkcji
artykulacyjnych,

z ktorych kazde zawiera szczegdtowe 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 mi¢kkie (przy
jedzeniu, funkcja vellum, ruchy vellum przy mowieniu), glos (dlugos¢ fonacji,

wysokos¢ glosu, sita glosu, gltos przy mowieniu), jezyk (ocena jezyka w spoczynku,
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wysuwanie jezyka, unoszenie jezyka, ruchy boczne jezyka, zroznicowane ruchy jezyka,
jezyk przy mowieniu) zrozumiato$¢ mowy (zrozumiato$¢ stow, zdan, mowy
Sponta—nicznej).

Wyniki przeprowadzonych badan oceniajagcych dynamik¢ zaburzen funkcji
artykulacyjnych wskazuja na degradacj¢ wszystkich funkcji artykulacyjnych u
chorujagcych na SLA. Analiza wynikow badan wykazala, ze degradacja wszystkich
funkcji artykulacyjnych nie przebiega tak samo. Daje si¢ zauwazy¢, ze niektore z
funkcji artykulacyjnych bedacych skladowymi procesu powstawania mowy ulegajg
wczesniejszemu pogorszeniu niz inne. W badaniu wyraznie widaé, ze najwcze$niej
degradacji ulega praca jezyka. Ponadto obserwowane nasilenie dyzartrii bylo silniej
skorelowane ze zwigkszonymi skurczami niz z ostabieniem sily co sugeruje, ze ci¢zsze
postaci dyzartrii moga by¢ w duzej mierze spowodowane wolniejszym ruchem struktur
miegsni jezyka, zanim nie nastgpi znaczna utrata sity miesni.

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 zro6znicowane.

Tempo pogorszenia funkcji: jezyk- we wszystkich badanych aspektach oraz
zrozumialo$¢ mowy spontanicznej w grupie mezczyzn, kobiet oraz pomig¢dzy grupami
jest zblizony. Degradacja funkcjonalna tych funkcji pojawia si¢ najwczesniej i
przebiega w sposob rownomierny.

Tempo zmian pozostatych badanych funkcji artykulacyjnych: dlugos¢ fonacji, glos,
odruchy, oddychanie, ruchy warg, zuchwa, funkcje podniebienia migkkiego,
zrozumiato$¢ mowy (stowa) degraduje si¢ pozniej.

W swoim badaniu wykazatam réwniez, ze wystepuje roznica w przebiegu zaburzen
funkcji artykulacyjnych w zaleznos$ci u plci chorego. W obrebie tego samego badania
nie wystepuja istotne statystycznie roznice warto$ci poszczegdlnych funkcji
artykulacyjnych pomiedzy kobietami i mezczyznami. Jednak tempo degradacji
poszczegolnych funkeji artykulacyjnych dla kobiet 1 mezczyzn jest inne. U me¢zczyzn
znacznie wczesniej oslabieniu funkcjonalnemu ulega funkcja oddychanie. W grupie
kobiet wczesniej wystepuja problemy z efektywnym potykaniem. Badania wskazuja, ze

zaburzenia wystepuja w ostabieniu funkcji zwieracza podniebienno-gardlowego.
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Whioski te pozwalaja na stworzenie wzorca degradacji poszczegoélnych funkcji
artykulacyjnych, co moze przyczynic¢ si¢ do stworzenia programu rehabilitacji zaburzen

mowy w pacjentow ze stwardnieniem zanikowym bocznym.
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Summary

Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a primordial degenerative disease
of a nervous system. Both its aetiology as well as pathogenesis remain unknown. ALS
is characterized by gradually developing death of neurons which results in the damage
to both upper and lower motor neurons.

The disease advances dramatically and results in deterioration of patient’s ability
to move (progressive muscular atrophy), increasing difficulty in articulation (dysarthria)
and degradation of the natural way of swallowing food and saliva ((dysphagia).

Almost all affected patients experience speech disorders (dysarthria) turning into
anarthria as the disease progresses. The authors report that 80%-95% of patients who
suffer from ALS are unable to cope with everyday communication problems using
natural speech. Unfortunately, when intelligibility starts to decrease, speech
performance deterioration process is so fast, that no time remains left to implement
appropriate augmentative and alternative communication method. Hence, proper and
instant recognition constitutes the core factor in making clinical decisions.

So far, no comprehensive studies have been undertaken to establish a pattern
of the course of disorders of individual articulation functions in patients with
amyotrophic lateral sclerosis and no attempts to systematize them. It is important
and justifiable to take such measures, because their results will allow for the creation
of standards of neurological therapy in the diagnosis and therapeutic process of ALS
patients. This will translate directly into an improvement in the quality of life
and the therapeutic process of these patients.

The doctoral thesis aimed at assessing the dynamics of disorders of articulatory
functions in the course of the limb form of amyotrophic lateral sclerosis (ALS). Main
focus was on determining the direction and actual rate of degradation of articulatory
functions and showing the differences in the course of disorders of articulatory
functions depending on patient’s sex.

The reference group of patients consisted of adult males and females who registered
for the ,MSC - Mesenchymal Stem Cells Transplant Programme” conducted
by the Department of Neurology and Neurosurgery at the University of Warmia
and Mazury in Olsztyn (UWM).
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Heterogenic group of 60 people. 29 females and 31 males, aged 29-63. The oldest
female being 63 on the first day of the research, the youngest 30. The oldest male was
62, the youngest 29. The patients in different stages of the disease. The avarage ALS
Functional Rating Scale in the group was 34 (the highest value 48 and 20 as the lowest
value). None was on the PEG feeding system. All treated with Riluzole.

The patients not receiving any treatment nor neurologopedic therapy before the onset
of ALS, after the diagnosis and in the course of the disease.

Inclusion criteria for patient’s participation in the study:

1. Age ranging between 18-70.

2. Diagnosed ALS, exclusive of bulbar onset and classified according to El Escorial

criteria:
- Clinically Definite ALS
- Clinically Probable ALS
- Clinically Probable ALS — Laboratory-supported

Exclusive of Clinically Possible.

The study also excluded ALS patients with bulbar dysfunction due to the fact
that in this form, degradation of articulation functions is so rapid, that it makes
it impossible to capture the actual advance in disorders.

3. Escalation of symptoms — not less than 56pts in the Frenchay Dysarthria

Assessment Scale

During the FDA assessment process a patient could receive a maximum of 112
points (28 assessed functions on a 5-point scale, where the maximum is 4 points
and the minimum is O points. Only those who received 4 or 3 points for each
of the assessed articulation functions in the initial part were included into the study.
A smaller numer of points indicated too highly developed dysarthia symptoms
and consequently, the degradation of articulation functions could not be assessed over
the time of six months. Patients were examined three times in equal time spans, every
three months:

- first initial examination

- second examination after three months

- third examination after six months
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28 articulation functions were assessed, including eight primary ones: reflex(cough,
swallow,dribble) respiration (at rest, in speech) lips (at rest, spread, seal, alternate,
in speech) jaw (at rest, in speech) palate (fluids, maintenance, in speech) laryngeal
(time, pitch, volume, prosody) tongue (at rest, protrusion, elevation, lateral, alternate,
in speech) intelligibility (repetition, description, conversation).

The results of tests assessing the dynamics of articulation function disorders indicate
degradation of all articulatory functions in patients with ALS. The analysis of the test
results showed that the degradation of all articulation functions is not the same. It can
be noted that some of the articulation functions that are components of the process
of speech formation deteriorate earlier than others. The study clearly shows that
the work of tongue is the first to be degraded. Furthermore, the observed exacerbation
of dysarthria was more strongly correlated with increased spasms rather than with
weakness, suggesting that more severe forms of dysarthria may be largely due
to the slower movement of the tongue's muscle structures before significant loss
of muscle strength occurs.

The obtained research results allow the statement that the dynamics of changes
in articulation functions which image dysarthria in the course of ALS vary.

The direction of changes in all articulation functions is the same - they all deteriorate.
However, the rate of changes is different. The rate of deterioration of the function:
language - in all investigated aspects and the intelligibility of spontaneous speech
in the group of men, women and between the groups, is similar. Functional degradation
of these functions occurs at the earliest and runs in a steady manner.

The rate of changes in other articulation functions: length of phonation, voice,
reflexes, respiration, lip movements, jaw, functions of the soft palate, speech
intelligibility (words), degrades later.

The above findings, allow taking efforts in order to devise the degradation pattern
of particular articulation functions. In my study | have also showed how the course
of disorders of articulation functions differs, depending on the sex of a patient.

Within the same study, there are no statistically significant differences in the values
of particular articulation functions between women and men. However, the degradation
rate of the individual articulation functions for men and women differs. In men,

the function of breathing is much earlier in functional decline. Women develop earlier
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problems with effective swallowing. Research proves that the disorders occur
in the weakening of the musculus constrictor palatopharyngeus function. That brings
the legitimate reason for the creation of a pattern of degradation of articulation functions

in the limb onset of the SLA form, characteristic of a patient's sex.
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