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ÁVADAS

Fron to tem po ra li në de men ci ja (FTD) – tai gru pë neu ro de -
ge ne ra ci niø li gø, su ke lian èiø kak ti niø bei prie ki niø smil ki -
ni niø gal vos sme ge nø skil èiø þie vës at ro fi jà ir pa si reið -
kian èiø pro gre suo jan èiais, ne ið nyks tan èiais elg se nos po -
ky èiais, kal bos, o vë liau – ir ki tø pa þi ni mo funk ci jø su tri ki -
mais [1]. Anks èiau bu vo ma ny ta, kad FTD yra re tai pa si -
tai kan ti de men ci jos prie þas tis, ta èiau, re mian tis nau jo mis
epi de mio lo gi në mis stu di jo mis ir pa to bu lin tais kli ni ki niais
kri te ri jais, nu sta ty ta, kad FTD yra tre èia pa gal daþ ná tarp
vi sø neu ro de ge ne ra ci niø de men ci jos prie þas èiø ir vie na
pa grin di niø anks ty vo sios de men ci jos, pra si dë ju sios iki
65 m., prie þas èiø [2]. Ðiuo me tu FTD ter mi nas ap ima he te -
ro ge nið kø li gø spek trà, tar pu sa vy je be si ski rian èiø sa vo ge -
ne ti niu ir pa to mor fo lo gi niu pa grin du bei kli ni ki niu pa si -
reið ki mu [3]. Pa grin di nës FTD kli ni ki nës ið raið kos yra elg -
se nos su tri ki mo FTD va rian tas (angl. be hav ioural vari ant
FTD, bvFTD) ir kal bos su tri ki mo FTD va rian tas – pir mi në
pro gre suo jan ti afa zi ja (angl. pri mary pro gres sive apha sia, 

PPA) [1]. Am þius, kai pa si reið kia li ga, daþ niau siai yra
50–60 me tø [4]. FTD nu le mian èiø neu ro de ge ne ra ci niø
pro ce sø ir sme ge nø struk tû rø po ky èiø prie þas tis në ra aið ki, 
dau ge liu at ve jø tai yra spo ra di në li ga, ta èiau net iki 40 %
ser gan èiø jø FTD tu ri ðei mi næ neu ro de ge ne ra ci niø li gø
anam ne zæ [5]. Nu sta ty ta, kad au to so mi niu do mi nan ti niu
bû du pa vel di ma maþ daug 10 % FTD at ve jø [6].

Ðia me straips ny je ap ta ria ma FTD epi de mio lo gi ja, etio -
lo gi ja ir pa to mor fo lo gi ja, ap þvel gia mi skir tin gi FTD kli ni -
ki niai va rian tai, jø di fe ren ci në diag nos ti ka tar pu sa vy je,
diag nos ti kos me to dai ir gy dy mo ga li my bës.

EPIDEMIOLOGIJA

FTD bû din gas li go tu mas 15–22/100 000 gyv. ir ser ga mu -
mas 2,7–4,1/100 000 gyv. [7]. FTD su da ro 2,7 % vi sø de -
men ci jos, nu sta ty tos vy res niems nei 65 m. am þiaus as me -
nims, ir 10,2 % de men ci jos, nu sta ty tos iki 65 m. am þiaus,
at ve jø [8]. Duo me nø apie diag no zuo ja mø FTD at ve jø
skai èiø Lie tu vo je trûks ta, ta èiau tai yra ant ro ji pa gal daþ ná
neu ro de ge ne ra ci në anks ty vo sios de men ci jos prie þas tis pa -
sau ly je. Vy rai ir mo te rys FTD ser ga vie no dai daþ nai [9].
FTD pro gre suo ja grei èiau nei Alz hei me rio li ga (AL), ypaè
vy rau jant elg se nos su tri ki mo va rian to simp to mams [10].
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San trau ka. Fron to tem po ra li në de men ci ja (FTD) – tai gru pë neu ro de ge ne ra ci niø li gø, su ke -
lian èiø kak ti niø ir prie ki niø smil ki ni niø gal vos sme ge nø skil èiø þie vës at ro fi jà. Daþ niau si
FTD kli ni ki niai va rian tai yra elg se nos su tri ki mas, pa si reið kian tis di sin hi bi ci ja, apa ti ja, em -
pa ti jos su ma þë ji mu, kom pul sy viu el ge siu bei hi pe ro ra lu mu, ir pir mi në pro gre suo jan ti afa zi -
ja, ku ri ga li bû ti se man ti në ar ba ne sklan dþios kal bos. Se man ti në pa si reið kia ano mi ja, pa vir ði -
ne dis lek si ja ir su tri ku siu pa vie niø þo dþiø su vo ki mu. Ne sklan dþios kal bos va rian tui bû din ga
kal bos ap rak si ja ir ag ra ma tið ka kal ba. FTD bû din gas he te ro ge nið kas kli ni ki nis pa si reið ki mas 
ke lia diag nos ti niø ið ðû kiø kas die në je kli ni ki në je prak ti ko je. Ápras ti ru ti ni niai neu rop si cho lo -
gi niai tes tai, tai ko mi Alz hei me rio li gos diag nos ti ko je, yra ne pa kan ka mai jaut rûs kak ti niø
skil èiø kog ni ty vi niams su tri ki mams áver tin ti, ser gant FTD. Ðio je li te ra tû ros ap þval go je ap ta -
ria mi daþ niau si FTD kli ni ki niai va rian tai, jø di fe ren ci në diag nos ti ka tar pu sa vy je, diag nos ti -
kos me to dai ir gy dy mo ga li my bës.

Rak ta þo dþiai: fron to tem po ra li në de men ci ja, anks ty vo ji de men ci ja.
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ETIOLOGIJA IR PATOMORFOLOGIJA

FTD nu le mian èiø neu ro de ge ne ra ci niø pro ce sø ir sme ge -
nø struk tû rø po ky èiø prie þas tis në ra aið ki, dau ge liu at ve jø
tai yra spo ra di në li ga, ta èiau net iki 40 % ser gan èiø jø FTD
tu ri ðei mi næ neu ro de ge ne ra ci niø li gø anam ne zæ [1, 4, 5,
11]. Nu sta ty ta, kad au to so mi niu do mi nan ti niu bû du pa -
vel di ma maþ daug 10 % FTD at ve jø [5]. Dau gu mos ðei mi -
niø FTD at ve jø me tu nu sta ty tos mu ta ci jos: C9orf72 (angl. 
chro mo some 9 open read ing frame 72), pro gra nu li no
(angl. progranulin, GRN), Tau bal ty mà ko duo jan èio ir,
re èiau, ki tø ge nø [12]. Ser gant FTD, nu sta to ma neu ro nø ir 
si nap siø de ge ne ra ci ja, ast ro ci ti në glio zë ir bal ty mo de po -
zi tai sme ge nø pa ren chi mo je, bû din gi fron to tem po ra li niø
skil èiø de ge ne ra ci jai (angl. frontotemporal lo bar de gen -
er a tion, FTLD). FTLD ap ima spek trà li gø, áskai tant FTD,
pro gre suo jan tá su pra nuk le a ri ná pa ra ly þiø ir kor ti ko ba za li -
næ de ge ne ra ci jà, ku riø kiek vie na yra su si ju si su bal ty mo
de po zi tais sme ge ny se. Vy rau jan tis pa ki tæs bal ty mas
FTLD me tu ga li bû ti su mik ro vamz de liais su si jæs bal ty -
mas Tau (angl. microtubule-as so ci ated pro tein tau,
MAPT; FTLD-TAU), tai dar ki taip va di na mos tau pa ti jos,
TDP-43 (angl. transactive re sponse DNA-bind ing pro -
tein-43, FTLD-TDP-43) ir re èiau FUS (angl. tu mour-as -
so ci ated pro tein fused in sar coma, FTLD-FUS). Tau pa ti -
jos ga li bû ti ap tin ka mos spo ra di nës bvFTD me tu, taip pat
ser gant ne sklan dþios kal bos pir mi ne pro gre suo jan èia afa -
zi ja (nfvPPA), kor ti ko ba za li ne de ge ne ra ci ja, pro gre suo -
jan èiu su pra nuk le a ri niu pa ra ly þiu mi bei esant MAPT ge -
no mu ta ci jai ge ne ti nës FTD at ve ju. TDP-43 bal ty mo po -
ky èiai ap tin ka mi se man ti nës pir mi nës pro gre suo jan èios
afa zi jos (svPPA) pa cien tams, dau gu mos Tau-ne igia mø
bvFTD me tu, taip pat yra su si jæ su C9orf72, GRN bei, re -
èiau, ki tø ge nø mu ta ci jo mis. FUS bal ty mo de po zi tai daþ -
niau siai ap tin ka mi tik spo ra di niais FTD at ve jais, yra su si -
jæ su anks ty va li gos pra dþia ir grei tes niu pro gre sa vi mu
[12, 13].

KLINIKINIAI FTD VARIANTAI

Ser gant FTD, la biau siai pa þei dþia mos kak ti nës ir prie ki -
nës smil ki ni nës sme ge nø skil tys, to dël li ga kli nið kai ma -
ni fes tuo ja kaip ryð kus el ge sio, kal bos, fron ta li nës vyk do -
mo sios funk ci jos su tri ki mas. At min ties, vaiz dø ir erd vës
su vo ki mo su tri ki mai ið ryð kë ja li gai pro gre suo jant, ta -
èiau, ser gant FTD, el ge sio, so cia li niai, spren di mø pri -
ëmi mo, emo ci jø ir kal bos su tri ki mai yra ne pro por cin gai
di de li, ly gi nant su at min ties de fi ci tu [14–21]. Ið ski ria mos 
ðios daþ niau sios kli ni ki nës fron to tem po ra li nës de men ci -
jos ið raið kos: elg se nos su tri ki mo FTD va rian tas (angl. be -
hav ioural vari ant FTD, bvFTD) ir kal bos su tri ki mo FTD
va rian tas – pir mi në pro gre suo jan ti afa zi ja (angl. pri mary
pro gres sive apha sia, PPA). Su FTD taip pat sie ja ma ir
mo to ri nio neu ro no li ga, pro gre suo jan tis su pra nuk le -
arinis pa ra ly þius bei kor ti ko ba za li nis sin dro mas [14,
18, 19].

Elgsenos sutrikimo FTD variantas

Elg se nos su tri ki mo FTD va rian tas (bvFTD) yra la biau siai
pa pli tæs kli ni ki nis ti pas, skir tin gø au to riø duo me ni mis, ap -
i man tis maþ daug pu sæ vi sø FTD at ve jø. Ski ria ma sis ðio
kli ni ki nio ti po bruo þas yra pro gre suo jan tis as me ny bës ir
el ge sio pa si kei ti mas jau anks ty vo jo je li gos sta di jo je. Re -
mian tis jaut res niais, at nau jin tais bvFTD diag nos ti kos kri -
te ri jais, pa teik tais 1 len te lë je, elg se nos pa si kei ti mai ap ima
di sin hi bi ci jà, apa ti jà, em pa ti jos sto kà, kom pul sy vø el ge sá,
hi pe ro ra lu mà bei vyk do mo sios funk ci jos su tri ki mà [16].

Di sin hi bi ci ja, ku rios pa vyz dþiai ga li bû ti ne pa þás ta mø
þmo niø lie ti mas, sek su a liai pro vo kuo jan tis el ge sys, ne tin -
ka mas hu mo ras, ne si rû pi ni mas as mens hi gie na, áþei dþian -
èios pa sta bos, ne pai sy mas ki tø as me ni nës erd vës, im pul -
sy vûs ir ne at sa kin gi veiks mai, yra pa grin di nis bvFTD
simp to mas [14, 16, 18]. 37–54 % pa cien tø ste bi mas nau jai
at si ra dæs kri mi na li nio po bû dþio el ge sys. Di sin hi bi ci ja yra
sie ja ma su de ði nio sios or bi tof ron ta li nës þie vës de ge ne ra -
ci ja [14].

Apa ti ja yra vie nas pir mø jø simp to mø ir ga li pa si reikð ti
ávai riai. Afek ti në apa ti ja pa si reið kia kaip abe jin gu mas, mo -
to ri në apa ti ja – kaip fi zi nës veik los su ma þë ji mas bei adi na -
mi ja, kog ni ty vi në apa ti ja – kaip no ro uþ si im ti tiks lo sie -
kian èia, pras min ga veik la su ma þë ji mas, su si do më ji mo
anks èiau do mi nu sia veik la pra ra di mas, abu li ja. Ryð kë ja
cha rak te rio ri gi dið ku mas, dël to nyks ta so cia li niai tar pas -
me ni niai san ty kiai, su ma þë ja nuo vo ku mas, im pul sy vu mas. 
Apa ti ja, ku ri daþ nai klai din gai diag no zuo ja ma kaip dep re -
si jos ið raið ka, yra sie ja ma su at ro fi ja me dia li në je pref ron ta -
li në je þie vë je ir prie ki në je juos ti nio vin gio da ly je [14–19].

Em pa ti jos ir uþuo jau tos sto ka bvFTD me tu ga li pa si -
reikð ti kaip emo ci jø blan ku mas, ne jaut ru mas ir ne si do më -
ji mas ki tais, þiau riø pa sta bø ið sa ky mas, as me ni nës sa vi -
mo nës su tri ki mas, ne tin ka mas emo ci jø, daþ niau ne igia mø, 
ver ti ni mas. Em pa ti jos sto ka ko re liuo ja su at ro fi ja pa ra hi -
po kam po vin gy je, de ði nia ja me mig do li nia me kû ne, o ne -
tin ka mas emo ci jø ver ti ni mas – su pa ki ti mais or bi tof ron ta -
li në je þie vë je, sa lo je, smil ki ni në se skil ty se, mig do li niuo se
kû nuo se [14, 18].

Ser gant bvFTD, ga li at si ras ti kom pul sy vus el ge sys, kai 
pa cien tai per dë tai su si do mi nau jo mis veik lo mis, daþ nai re -
li gi nio ar azar ti nio po bû dþio, taip pat ste re o ti pi në elg se na,
kai þmo gus ima kar to ti tam tik ras fra zes, at lik ti pa si kar to -
jan èius ju de sius ar su dë tin ges nius ri tu a li nius veiks mus.
Kom pul sy vus ir ste re o ti pi nis el ge sys sie ja mas su ke lio mis
sme ge nø sri ti mis. Kom pul sy vus el ge sys sie ja mas su at ro -
fi ja juos ti nia me vin gy je de ði në je ir pre mo to ri në je þie vë je
kai rë je, o pa si kar to jan tis ste re o ti pi nis el ge sys – su at ro fi ja
dry þuo ta ja me kû ne. Su dë tin gas kom pul sy vus ir ste re o ti pi -
nis el ge sys ste bi mas esant ne si met rið kai smil ki ni niø sme -
ge nø skil èiø at ro fi jai. Ob se si nis kom pul si nis su tri ki mas,
ser gant bvFTD, ko re liuo ja su pil ko sios me dþia gos at ro fi ja
abi pu siai blyð kia ja me ka muo ly je, kai ria ja me kiau te ir
smil ki ni niø skil èiø po liuo se [22].

Ki tas daþ nai pa si reið kian tis simp to mas yra hi pe ro ra li -
në elg se na ir pa si kei tæ mi ty bos ápro èiai. At si ran da di des nis 
an glia van de niø po trau kis, ypaè sal du my nø. Ga li pa si -
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reikð ti be sai kis val gy mas, pa di dë ti al ko ho lio ar ta ba ko var -
to ji mas [18, 19]. Li gai pro gre suo jant, pa cien tai ga li im ti
ki tø þmo niø mais tà, ban dy ti val gy ti ne val go mus daik tus.
Ðie pa ki ti mai su si jæ su at ro fi ja or bi tof ron ta li në je þie vë je,
sa lo je, dry þuo ta ja me kû ne ir po gum bu ry je [14].

Taip pat li te ra tû ro je ap ra ðo mi á diag nos ti kos kri te ri jus
ne átrauk ti, re tes ni, ta èiau bû din gi, ser gant bvFTD, psi chi -
kos simp to mai: psi cho zë su ha liu ci na ci jo mis, klie de siais,

pa ra no ja, vë ly vos pra dþios ma ni ja, dep re si ja su kog ni ty vi -
niais su tri ki mais. Ðie simp to mai yra daþ nes ni li gos pra -
dþio je, esant C9orf72 mu ta ci jai [18].

Vë les në se elg se nos su tri ki mo FTD va rian to sta di jo se
di sin hi bi ci ja ir kom pul sy vus el ge sys daþ nai ið nyks ta dël
ryð kë jan èios apa ti jos. Tai at spin di to les næ kak ti nës sme ge -
nø skil ties de ge ne ra ci jà, ku rià ly di pri mi ty viø kak ti niø re -
flek sø ir kal bos su tri ki mø at si ra di mas. Daþ niau si kal bos
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1 lentelë. bvFTD diag nos ti niai kri te ri jai. Adap tuo ta pa gal Ras cov sky ir kt. [16]

I. Neurodegeneracinë liga Privaloma, norint diagnozuoti bvFTD

A. Progresuojantis elgsenos sutrikimø ir (ar) kognityviniø funkcijø blogëjimas, nustatytas remiantis ilgalaikiu stebëjimu
ar anamnezës duomenimis.

II. Galima bvFTD diagnozë 3 nuolatiniai ar besikartojantys elgesio / kognityviniai simptomai ið pateiktø A–F

A. Ankstyva1 disinhibicija (vienas ið pateiktø a–c):

a) socialiai netinkamas elgesys,
b) etiketo praradimas,
c) impulsyvus, neatsakingas elgesys.

B. Ankstyva apatija ar inertiðkumas (vienas ið pateiktø a ir b):

a) apatija,
b) inertiðkumas.

C. Ankstyvas empatijos ar uþuojautos praradimas (vienas ið pateiktø a ir b):

a) sumaþëjæs atsakas á kitø poreikius, jausmus,
b) sumaþëjæs socialinis susidomëjimas, tarpasmeniniai santykiai.

D. Ankstyvas kompulsyvus, stereotipinis elgesys (vienas ið pateiktø a–c):

a) paprasti pasikartojantys judesiai,
b) kompleksiðkas, kompulsyvus ar sudëtingesnis ritualinis elgesys,
c) kalbos stereotipija.

E. Hiperoralumas ir mitybos pokyèiai (vienas ið pateiktø a–c):

a) pasikeitusi mityba,
b) besaikis valgymas, padidëjæs alkoholio ar tabako vartojimas,
c) nevalgomø daiktø dëjimas á burnà, valgymas.

F. Neuropsichologinis profilis (privalomi visi simptomai, pateikti a–c):

a) frontaliniø vykdomøjø funkcijø sutrikimas,
b) reliatyviai iðlikusi atmintis,
c) reliatyviai iðlikæs orientavimasis erdvëje.

III.Tikëtina bvFTD diagnozë Bûtini visi A–C kriterijai

A. Atitinka galimos bvFTD kriterijus.

B. Reikðmingas kasdienës veiklos pablogëjimas (pagal priþiûrinèio asmens ataskaità arba tai patvirtina Klinikinë demencijos
vertinimo skalë (angl. Clin i cal De men tia Rat ing Scale) ar Funkcinës veiklos klausimynas (angl. Func tional Ac tiv i ties
 Questionnaire scores)).

C. Vaizdiniai tyrimai, kuriuose matomi pakitimai, bûdingi bvFTD (vienas ið pateiktø a ir b):

a) MRT ar KT matoma kaktinës ir (ar) priekinës smilkininës skilties atrofija,

b) pozitronø emisijos tomografijoje (PET) ar vieno fotono emisijos kompiuterinëje tomografijoje (SPECT) matoma kaktinës
ir (ar) priekinës smilkininës skilties hipometabolizmas ir hipoperfuzija.

IV.Uþtikrinta bvFTD diagnozë Privalomas A kriterijus ir bent vienas ið B ir C

A. Atitinka galimos ir tikëtinos bvFTD diagnostinius kriterijus.

B. Histologiniai pakitimai, bûdingi FTD, rasti biopsijos ar pomirtinio tyrimo metu.

C. Þinoma genetinë mutacija, bûdinga FTD.

V. bvFTD ekskliuduojantys
kriterijai

Siekiant patvirtinti FTD diagnozæ, pacientas turi neatitikti A ir B kriterijø. Pacientas ga li 
atitikti C kriterijø tikëtinos bvFTD metu, taèiau privalo neatitikti esant galimai bvFTD.

A. Atsiradæ funkcionalumo sutrikimai yra paaiðkinami kita, nedegeneracine, nervø sistemos patologija.

B. Elgesio pakitimai yra paaiðkinami kita psichikos liga ar sutrikimu.

C. Nustatyti Alzheimerio ar kitai neurodegeneracinei ligai bûdingi bioþymenys.

1 Ðiuose kriterijuose kaip bendroji gairë „ankstyva“ reiðkia simptomø pasireiðkimà per pirmuosius 3 metus.



su tri ki mai yra ste re o ti pi në kal ba, echo la li ja, per se ve ra ci -
jos, mu tiz mas [19].

Neu rop si cho lo gi niø tes tø vaid muo, diag no zuo jant
bvFTD, yra ri bo tas, nes anks ty vo sio se li gos sta di jo se re -
zul ta tai ga li bû ti nor ma lûs. Tes tai, nag ri në jan tys vyk do -
mø jø funk ci jø su tri ki mus, daþ niau ti ria funk ci jas, le mia -
mas dor so la te ra li nës gal vos sme ge nø sri ties, ku ri pa þei -
dþia ma tik li gai pro gre suo jant ir ne at spin di or bi tof ron ta li -
nës sri ties pa þei di mo [14, 15]. Vis dël to pa ste bë ta, kad, ly -
gi nant su AL, bvFTD ser gan tiems pa cien tams nu sta to ma
þy mes niø vyk do mø jø funk ci jø pa ki ti mø, abst rak taus màs -
ty mo sun ku mø ir ne taip ið reikð tø at min ties bei erd vës su -
vo ki mo su tri ki mø [18]. Trum pa sis pro ti nës bûk lës tes tas
(MMSE), sie kiant diag no zuo ti bvFTD, në ra pa kan ka mai
jaut rus. Diag nos ti kai jaut res ni yra Adenb ru ko kog ni ty vi -
nis tes tas (angl. Addenbrooke’s Cog ni tive Ex am i na tion),
INECO fron ta li nis skri nin go tes tas (angl. INECO Fron tal
Screen ing test), Neu rop si chiat ri jos klau si my nas (angl.
Neu ro psy chi at ric In ven tory, NPI), Fron ta li nës funk ci jos
ver ti ni mo ba te ri ja (angl. Fron tal As sess ment Bat tery,
FAB) [15, 18, 19, 23].

KT ir MRT ty ri mø me tu bvFTD bû din ga pro gre suo jan -
ti at ro fi ja kak ti në se skil ty se (po liuo se, or bi tof ron ta li në je
ir, vë liau, dor so la te ra li në je sri ty se), prie ki në je juos ti nio
vin gio da ly je, prie ki në je sa los da ly je, hi po kam pe, dry þuo -
ta ja me kû ne [22, 24]. Vë les në se sta di jo se at ro fi ja ga li ap -
im ti ir smil ki ni nes skil tis, uþ pa ka li næ sa los da lá, prie ki næ
mo me ni niø skil èiø da lá. Funk ci niuo se neu ro vi zu a li niuo se
PET, SPECT ty ri muo se ste bi mas hi po me ta bo liz mas ir hi -
po per fu zi ja kak ti në se ir (ar) prie ki në se smil ki ni në se da ly -
se [18, 24]. Ðie ty ri mai yra jaut riau si, diag no zuo jant FTD,
ir ypaè nau din gi, kai MRT ty ri mo me tu dar ne ste bi mi ryð -
kûs at ro fi niai pa ki ti mai ir di fe ren ci juo jant nuo AL, ku riai
bû din gas hi po me ta bo liz mas, ið reikð tas dau giau sia smil ki -
ni në se mo me ni në se skil ty se bei uþ pa ka li në je juos ti nio vin -
gio da ly je. Diag nos ti kai taip pat ga li ma pa si telk ti ra my bës
bû se nos funk ci nio MRT (angl. Rest ing-state fMRI) ty ri mà. 
Jo me tu ste bi mi sme ge nø tin klo, su da ry to ið prie ki nës
juos ti nio vin gio da lies ir kak ti nës skil ties sa los þie viø sri -
ties (angl. Sa lience Net work), bei kak ti nio mo me ni nio tin -
klo (angl. Frontoparietal net work) ak ty vu mo po ky èiai
[19, 25]. Trak tog ra mo se pa ste bi mi pa ki ti mai bal to jo je
sme ge nø me dþia go je: abi pu siai vir ðu ti nia me ið il gi nia me
pluoð te ly je, prie ki në je juos tos da ly je, di dþio sios sme ge nø
jung ties al kû në je, kab li nia me ir apa ti nia me ið il gi nia me
pluoð te liuo se [22].

Pirminë progresuojanti afazija

Pir mi në pro gre suo jan ti afa zi ja (PPA) – tai kli ni ki nis sin -
dro mas, api bû di na mas kaip pro gre suo jan tis izo liuo tas kal -
bos su tri ki mas, pa si reið kian tis pa laips niu eks pre si nës kal -
bos ny ki mu anks ty vo sio se li gos sta di jo se, kal bos ste re o ti -
pi ja, echo la li ja, per se ve ra ci ja ir, ga liau siai, mu tiz mu [14,
15, 17–21]. Neu ro de ge ne ra ci jai pro gre suo jant, vë les niuo -
se PPA eta puo se ga li su ma þë ti ir ki tos pa þin ti nës funk ci -
jos, ta èiau kal ba ið lie ka la biau siai pa veik ta kog ni ty vi ne sri -
ti mi [20].

At si þvel giant á kal bos su tri ki mà, ið ski ria mi PPA va rian -
tai: se man ti nis (angl. se man tic vari ant PPA, svPPA) ir ne -
sklan dþios kal bos (angl. nonfluent vari ant PPA, nfvPPA).
Se man ti nis va rian tas anks èiau bu vo va din tas „smil ki ni niu
FTD va rian tu“ ir „se man ti ne de men ci ja“, o ne sklan dþios
kal bos – „ag ra ma ti ne PPA“. Li te ra tû ro je ap ra ðo mas ir tre -
èia sis, lo go pe ni nis, PPA va rian tas, ku ris pa pras tai sie ja mas
su AL [15, 17, 20]. 2 len te lë je pa tei kia mi tarp tau ti nio kon -
sen su so nu sta ty ti PPA diag nos ti niai kri te ri jai [20].

I. Semantinis PPA variantas

Skir tin gø au to riø duo me ni mis, se man ti nis PPA va rian tas
su da ro 20–25 % vi sø FTD at ve jø [19]. svPPA pa grin di niai
kli ni ki niai bruo þai yra su sil pnë jæs ob jek tø ávar di ji mas, ið -
lie kant ge bë ji mui pa kar to ti þo dþius. Sun ku mas pa rink ti
þo dþius (angl. word-find ing dif fi culty), ypaè re èiau var to -
ja miems ob jek tams api bû din ti, yra pir ma sis se man ti nës
PPA po þy mis. Taip pat ste bi ma pa vir ði në dis lek si ja ir dis -
gra fi ja. Li gai pro gre suo jant, li go nis ne ge ba su pras ti pa vie -
niø þo dþiø, ga liau siai – sa ki niø. Ið ne ver ba li niø simp to mø
se man ti niam FTD va rian tui bû din ga pro so pag no zi ja ir vi -
zu a li në ag no zi ja, li gos me tu at si ran da di sin hi bi ci ja, nuo -
tai kos su tri ki mai, cha rak te rio ri gi dið ku mas, ob se si nis
kom pul si nis el ge sio su tri ki mas, apa ti ja, se man ti nës at min -
ties su tri ki mai, ta èiau trum pa lai kë at min tis re lia ty viai ið -
lie ka ne su tri ku si [19]. Daþ niau pa þei dþia mas kai ry sis sme -
ge nø pus ru tu lis, ta èiau, ne pri klau so mai nuo to, ku ris pus -
ru tu lis yra pa þei dþia mas pir miau sia, li gai pro gre suo jant,
at ro fi ja ap ima abie jø pus ru tu liø smil ki ni nes skil tis. Esant
kai rio jo pus ru tu lio pa þei di mui, pra di niai simp to mai yra
ano mi ja, sun ku mas pa rink ti tin ka mus þo dþius, pa vie niø
þo dþiø su vo ki mo, skai ty mo su tri ki mas [14]. De ði nio jo
pus ru tu lio pa þei di mui bû din gi anks ti pra si de dan tys el ge -
sio su tri ki mai ir pro so pag no zi ja su ma þiau ið reikð tais ver -
ba li niais simp to mais [19].

Jaut riau sias neu rop si cho lo gi nis tes tas svPPA diag nos -
ti kai yra Kemb ri dþo se man ti nës at min ties tes tas (angl.
Cam bridge se man tic mem ory bat tery), ku ris at spin di ano -
mi jos sun ku mo laips ná, ir Adenb ru ko kog ni ty vi nis tes tas.
Se man ti nei ir kal bos sklan du mo funk ci jai tir ti re ko men -
duo ja mas Bos to no ávar di ji mo tes tas (angl. Boston’s nam -
ing test). Pa vir ði nei dis lek si jai ir dis gra fi jai áver tin ti nau do -
ja mas Psi cho ling vis ti nis kal bos ap do ro ji mo ver ti ni mas
afa zi jos at ve ju (angl. Psycholinguistic As sess ment of Lan -
guage Pro cess ing in Apha sia, PALPA) [21]. Ko ro na ri niø
MRT pjû viø me tu ma to ma at ro fi ja, la biau siai ið reikð ta
prie ki në se smil ki ni niø skil èiø da ly se, ap iman ti po lius,
prie ki næ pa ra hi po kam po vin gio da lá, ðo ni ná pa kau ði ná
smil ki nio vin gá, area pe rir hi na lis [19, 24]. Pa pras tai at ro fi -
ja ir hi po me ta bo liz mas yra abi pu siai, ta èiau ne si met rið kai,
daþ niau la biau ið reikð ti kai rë je pu së je, tuo met vy rau ja kal -
bos su tri ki mai. Vy rau jant el ge sio su tri ki mams, ste bi ma
ryð kes në at ro fi ja de ði në je. Li gai pro gre suo jant, at ro fi ja ap -
ima ir uþ pa ka li nes smil ki ni niø skil èiø da lis, uþ pa ka li nes
kak ti niø skil èiø da lis, or bi tof ron ta li næ sri tá, sa là ir prie ki næ
juos ti nio vin gio da lá [22, 24]. Kai vy rau ja kai rio jo pus ru tu -
lio pa þei di mas, trak tog ra mo se ste bi mi pa ki ti mai pir miau -
sia kab li nia me ir apa ti nia me ið il gi nia me pluoð te liuo se,
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stip riau ið reikð ti kai rë je. De ge ne ra ci ja taip pat ste bi ma di -
dþio sios sme ge nø jung ties al kû në je ir lan ki nia me pluoð te -
ly je. Apa ti nio pluoð te lio pa þei di mas, ið lie kant ne pa kenk -
tam vir ðu ti niam ið il gi niam pluoð te liui, ga li pa dë ti di fe ren -
ci juo ti svPPA nuo bvFTD ir nfvPPA [22].

II. Ne sklan dþios kal bos PPA va rian tas

Ne sklan dþios kal bos PPA va rian to (nfvPPA) pa grin di nis
kli ni ki nis simp to mas yra mo to ri nës kal bos su tri ki mas.
Ma ni fes tuo ja kaip kal bos ap rak si ja, ne su ge bë ji mas sà vo kø 
pa vers ti þo dþiais, di zar tri ja. Di zar tri ja pa pras tai yra mið ri,
tu rin ti tiek hi po ki ne ti niø, tiek spas ti niø bruo þø. To kiø li go -
niø kal ba bû na su ne nuo sek lio mis per trau ko mis, ta ri mo ir
gra ma ti kos klai do mis, su tri ku siu ge bë ji mu pa kar to ti pir -
miau sia il gus sa ki nius, vë liau pa pras tus þo dþius [17]. Su -
trin ka sin tak sið kai su dë tin gø sa ki niø su vo ki mas, ið lie kant
pa vie niø þo dþiø su vo ki mui ir ob jek tø at pa þi ni mui. Li gai
pro gre suo jant, kal ba pa si da ro skur di, nyks ta su dë tin ges -
nës kal bos struk tû ros, ga li pro gre suo ti iki mu tiz mo, ið si -
vys ty ti dis gra fi ja, dis kal ku li ja. Ið ne ver ba li niø simp to mø
bû din gi vyk do mø jø funk ci jø su tri ki mai, at min ties de fi ci -
tas, li gai pro gre suo jant – di sin hi bi ci ja, apa ti ja, mo to ri niai
su tri ki mai, to kie kaip par kin so niz mas, dis to ni ja, ga lû niø
ap rak si ja, nuo tai kos su tri ki mai [20, 21].

Neu rop si cho lo gi niam nfvPPA te sta vi mui pa sau ly je
nau do ja mi tes tai yra The West ern Apha sia Bat tery, ti rian tis 
spon ta ni næ kal bà, ávar di ji mà, skai ty mà, ra ðy mà, ge bë ji mà
su pras ti pa vie nius þo dþius ir sa ki nius, An Apha sia Quo -
tient, áver ti nan tis afa zi jos sun ku mo laips ná di na mi ko je,
The North west ern Ana gram Test, ver ti nan tis ge bë ji mà
gra ma tið kai tei sin gai for mu luo ti sa ki nius [21]. MMSE tes -
tas dël kal bos su tri ki mø ga li duo ti klai din gus re zul ta tus, to -
dël jie tu rë tø bû ti ver ti na mi kri tið kai. Vaiz di niuo se ra dio lo -
gi niuo se ty ri muo se nfvPPA me tu la biau siai pa þei dþia mos
gal vos sme ge nø sri tys yra apa ti nio kak ti nio vin gio gaub te -
lio da lis ir pre mo to ri në þie vë, ta èiau at ro fi ja ga li ap im ti ir
ða li mais esan èias struk tû ras, to kias kaip prie ki në sa los da -
lis, aso cia ci në ir pir mi në mo to ri në þie vë, pa ma to maz gai
bei ant krað ti nis ir vir ðu ti nis smil ki ni niai vin giai [20, 22,
24, 25]. Trak tog ra mo se ste bi ma kai rio jo vir ðu ti nio ið il gi -
nio pluoð te lio de ge ne ra ci ja ir da li në lan ki nio pluoð te lio pa -
þai da [22]. Ra my bës bû se nos fMRT ty ri mo me tu ma to mi
pa ki ti mai kal bos pro duk ci jos tin kle (angl. Speech pro duc -
tion net work, SPN), tuo tar pu ak ty vios fa zës me tu ste bi mi
pa ki ti mai kak ti nia me smil ki ni nia me sin tak sës tin kle (angl. 
Frontotemporal syn tax net work) [22, 24, 25].

Krau jo ty ri mai, sie kiant diag no zuo ti FTD, tu rë tø ap im -
ti ið sa mø me dþia gø apy kai tos, ke pe nø, inks tø, skyd liau kës
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2 lentelë. PPA diagnostiniai kriterijai. Adaptuota pagal Gorno-Tempini ir kt. [20]

PPA klinikiniai diagnostiniai kriterijai

I. Átraukimo kriterijai:

A. Ryðkiausias klinikinis simptomas yra kalbos sutrikimas.
B. Afazija yra vienas pirmøjø simptomø ir iðlieka vyraujantis ligos pradinëse fazëse.
C. Kalbos sutrikimas yra pagrindinë kasdienës veiklos sutrikdymo prieþastis.

II. Atmetimo kriterijai:

A. Kalbos sutrikimø pobûdá paaiðkina kita, nedegeneracinë, nervø sistemos patologija.
B. Kognityvinius pakitimus paaiðkina psichiatrinë patologija.
C. Ankstyvi ryðkûs trumpalaikës atminties ir erdvinio bei vizualinio suvokimo sutrikimai.
D. Ankstyvi ryðkûs elgesio sutrikimai.

Klinikinë diagnozë

Semantinis PPA variantas Nesklandþios kalbos PPA variantas

I. Pagrindiniai simptomai (bûtini abu, pateikti a ir b):

a. sutrikæs konfrontacijos ávardijimas,
b. sutrikæs pavieniø þodþiø suvokimas.

II. Papildomi simptomai (bent trys ið pateiktø a–d):

a. sutrikæs objektø atpaþinimas, ypaè reèiau vartojamø
ar maþiau þinomø,
b. pavirðinë disleksija ir (ar) disgrafija,
c. nesutrikæs þodþiø pakartojimas,
d. nesutrikæs kalbos sklandumas.

I. Pagrindiniai simptomai (bent vienas ið pateiktø a ir b):

a. agramatiðka kalba,
b. kalbos apraksija.

II. Papildomi simptomai (bent du ið pateiktø a–c):

a. sutrikæs sintaksiðkai sudëtingø sakiniø suvokimas,
b. nesutrikæs pavieniø þodþiø suvokimas,
c. nesutrikæs objektø atpaþinimas.

Vaizdiniais tyrimais patvirtinta diagnozë (bûtini abu (I ir II) kriterijai)

I. Klinikinë svPPA diagnozë

II. Vaizdiniø tyrimø radiniai (bent vienas ið pateiktø a ir b):

a. MRT vyrauja salos priekinës dalies atrofija,
b. PET ar SPECT matomas hipometabolizmas salos
priekinëje dalyje.

I. Klinikinë nfvPPA diagnozë

II. Vaizdiniø tyrimø radiniai (bent vienas ið pateiktø a ir b):

a. MRT vyrauja priekinës smilkininës skilties dalies atrofija,
b. PET ar SPECT matomas hipometabolizmas priekinëje
smilkininës skilties dalyje.

Uþtikrinta PPA diagnozë (privalomas I kriterijus ir bent vienas ið II ir III)

I. Klinikinë PPA diagnozë

II. Histopatologiniai árodymai

III.Þinoma genetinë mutacija, bûdinga FTD



funk ci jos ro dik liø ið ty ri mà, vi ta mi no B12 kie kio nu sta ty -
mà, sie kiant at mes ti ki tas prie þas tis, ga lin èias su kel ti el ge -
sio su tri ki mo simp to mus. Sme ge nø skys èio ty ri mas pa de -
da di fe ren ci juo ti FTD nuo uþ de gi mi niø, in fek ci niø li gø,
taip pat nuo AL [26]. Ta èiau svar biau si FTD diag nos ti ko je
ið lie ka de ta lus neu rop si cho lo gi nis ið ty ri mas ir ið sa mûs ra -
dio lo gi niai in stru men ti niai ty ri mai, ku riuos pa si tel kus ga -
li ma ga na tiks liai di fe ren ci juo ti FTD po ti pá. Abe jo jant dël
diag no zës tiks lu mo, ga li ma pa si telk ti ge ne ti nius ty ri mus.
Daþ niau si ge ne ti nës FTD fe no ti pai yra bvFTD ir nfvPPA,
o svPPA be veik vi sa da yra spo ra di në li ga [18]. GRN mu ta -
ci ja daþ niau siai sie ja ma su bvFTD ir nfvPPA, MAPT mu ta -
ci ja ap tin ka ma bvFTD me tu, re tai svPPA bei su FTD sie ja -
mø sin dro mø at ve jais. C9orf72 mu ta ci ja be veik vi sa da yra
sie ja ma su bvFTD [19].

FTD GYDYMAS

Ðiuo me tu vis dar në ra li gos ei gà mo di fi kuo jan èiø vais tø,
to dël FTD gy dy mas yra su telk tas á el ge sio simp to mø val -
dy mà, ski riant vais tus ne pa gal ga min to jo nu ro dy mus
(angl. off-la bel pre scrib ing).

Se lek ty vûs se ro to ni no re ab sorb ci jos in hi bi to riai
(SSRI) ga li pa ge rin ti FTD el ge sio ir psi chi kos simp to mus. 
Nu sta ty ta, kad, gy dant ci ta lop ra mu, reikð min gai su ma þë ja 
di sin hi bi ci ja, dir glu mas, dep re si jos simp to mai [27].
Anks èiau at lik tø stu di jø, ver ti nan èiø pa rok se ti no ir tra zo -
do no efek ty vu mà FTD simp to mams gy dy ti, me tu nu sta ty -
ta, kad pa rok se ti nas ir tra zo do nas su ma þi na el ge sio su tri -
ki mo simp to mus ir yra ge rai to le ruo ja mi [23]. Vis gi në
vie nas ty ri mas ne pa ro dë pa þi ni mo ar vyk do mø jø funk ci jø
pa ge rë ji mo, var to jant SSRI, pa cien tams, ser gan tiems
FTD.

Glu ta ma ti niø N-me til-D-as par ta to (NMDA) re cep to -
riø an ta go nis tas me man ti nas yra ne efek ty vus gy dant FTD
pa þi ni mo ir el ge sio simp to mus, be to, at lik tø ty ri mø me tu
me man ti no gru pës pa cien tams daþ niau pa si reið kë su mi ði -
mas, at min ties ir kal bos su tri ki mas, ly gi nant su pla ce bo
gru pe [28, 29].

Stu di jø, ku rio se bu vo ver tin tas in tra na za li nio ok si to ci -
no veiks min gu mas, gy dant FTD simp to mus, me tu bu vo
nu sta ty ta, kad in tra na za li nis ok si to ci nas ga li bû ti veiks -
min gas gy dant FTD el ge sio simp to mus, apa ti jà ir em pa ti -
jos sto kà, pa ge rin ti emo ci jø at pa þi ni mà [30, 31]. Ðie re zul -
ta tai ro do, kad ok si to ci nas yra po ten cia liai per spek ty vus
simp to mi nio gy dy mo kan di da tas, to dël yra tiks lin gas to li -
mes nis ðio neu ro pep ti do il ga lai kio gy dy mo ty ri mas.

El ge sio su tri ki mai ga li bû ti ko re guo ja mi var to jant ma -
þas ati pi niø ani tip si cho ti kø do zes, ta èiau juos rei kë tø skir ti
at sar giai, dël ða lu ti niø po vei kiø eks tra pi ra mi di nei sis te mai 
ir kar dio vas ku li niø kom pli ka ci jø ri zi kos [14, 15]. Ver ti -
nant sti mu lian tø po vei ká FTD simp to mø gy dy mui, pa ste -
bë ta, kad me til fe ni da tas ir dekst ro am fe ta mi nas su ma þi na
el ge sio su tri ki mo simp to mus, yra ge rai to le ruo ja mi, ta èiau
ne tu ri áta kos kog ni ty vi nëms ir vyk do mo sioms funk ci joms
[23]. Ace til cho li nes te ra zës in hi bi to riai ga li sun kin ti FTD
simp to mus [14, 18].

FTD gy dy me svar bià vie tà uþ ima ne far ma ko lo gi niai
gy dy mo me to dai. Pa cien to ar ti mø jø ir slau gy to jø mo ky -
mas apie li gà, ap lin kos pri tai ky mas ir el ge sio bei ben dra vi -
mo me to dai, sie kiant ið veng ti ne pa gei dau ja mo pa cien to el -
ge sio, ga li la bai pa dë ti ben drau jant su pa cien tu. Ak ty vi fi -
zi në veik la ir pra ti mai tei gia mai vei kia pa þin ti nes funk ci -
jas, to dël jie tu rë tø bû ti re ko men duo ja mi vi siems pa cien -
tams, ga lin tiems sau giai to le ruo ti fi zi ná krû vá [19]. Pa cien -
tams, ser gan tiems PPA ir tu rin tiems kal bos su tri ki mø, re -
ko men duo ja ma kal bos (angl. lan guage) ir kal bë ji mo funk -
ci jos (angl. speech) re a bi li ta ci ja bei te ra pi ja, tei gia mà po -
vei ká ga li tu rë ti kar tu at lie ka ma transk ra ni ji në elek tri në sti -
mu lia ci ja (angl. transcranial di rect cur rent stim u la tion,
tDCS) [20].

Nors iki ðiol në ra vais tø, uþ ker tan èiø ke lià FTD, ið gy -
dan èiø ar lë ti nan èiø li gos pro gre sa vi mà, ge rë jant su pra ti -
mui apie mo le ku li ná ir ge ne ti ná li gos pa grin dà, iden ti fi kuo -
tos po ten cia liai veiks min gos far ma ko lo gi nës me dþia gos,
ku rios ta po kli ni ki niø ty ri mø ob jek tu: me dþia gos, stab dan -
èios Tau, TDP-43 bal ty mo mo di fi ka ci jà ir ag re ga ci jà bei
di di nan èios pro gra nu li no kie ká [15, 18].

IÐVADOS

1. Daþ niau si FTD kli ni ki niai va rian tai yra elg se nos su tri -
ki mas, pa si reið kian tis di sin hi bi ci ja, apa ti ja, em pa ti jos
su ma þë ji mu, kom pul sy viu el ge siu bei hi pe ro ra lu mu, ir
pir mi në pro gre suo jan ti afa zi ja, ku ri ga li bû ti se man ti në 
ar ba ne sklan dþios kal bos. Se man ti në pa si reið kia ano -
mi ja, pa vir ði ne dis lek si ja ir su tri ku siu pa vie niø þo dþiø
su vo ki mu, o ne sklan dþios kal bos va rian tui bû din ga
kal bos ap rak si ja ir ag ra ma tið ka kal ba.

2. FTD diag nos ti kai svar biau si yra anks ty vas ið plës ti nis
neu rop si cho lo gi nis ver ti ni mas ir de ta lus neu ro ra dio lo -
gi nis ið ty ri mas. Jaut riau sias ty ri mas anks ty vai li gos
diag nos ti kai yra PET.

3. Ðios de men ci jos pa to ge ne ti nio ir li gos ei gà mo di fi kuo -
jan èio veiks min go gy dy mo në ra. Tai ko mas gy dy mas
yra simp to mi nis, dau giau sia su telk tas á el ge sio simp to -
mø val dy mà, ku riam tin ka mi nau do ti se lek ty vûs se ro -
to ni no re ab sorb ci jos in hi bi to riai, ma þos ati pi niø an ti -
psi cho zi niø vais tø do zës. Rei kia veng ti ace til cho li nes -
te ra zës in hi bi to riø, nes jie ga li sun kin ti FTD simp to -
mus.
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B. Klimbytë, A. Vaitkus

FRONTOTEMPORAL DE MEN TIA: PE CU LIAR I TIES
OF CLIN I CAL VARI ANTS

Sum mary

Frontotemporal de men tia (FTD) is a group of neurodegenerative
dis eases that cause at ro phy of the fron tal and tem po ral lobes of
the brain. The most com mon clin i cal vari ants of FTD are a be hav -
ioural vari ant char ac ter ized by disinhibition, ap a thy, lack of em -
pa thy, ste reo typed or com pul sive be hav iour and hyperorality,
and pri mary pro gres sive apha sia which may be se man tic or non-
 flu ent. Se man tic vari ant pres ents with anomia, sur face dys lexia,
and sin gle-word com pre hen sion def i cits, while non-flu ent vari -
ant is char ac ter ized by apraxia of speech and agrammatism in lan -
guage pro duc tion. The het er o ge neous clin i cal man i fes ta tions of
FTD lead to di ag nos tic chal lenges in day-to-day clin i cal prac tice. 
Con ven tional neuropsychological tests used in the di ag no sis of
Alz hei mer’s dis ease are not sen si tive enough to as sess cog ni tive
im pair ment in the fron tal lobes. The most fre quent clin i cal vari -
ants, dif fer en tial di ag no sis, di ag nos tic meth ods, and treat ment
op tions of FTD are dis cussed in this lit er a ture re view.

Keywords: frontotemporal de men tia, early-on set de men tia.
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