Posteriorna kortikalna atrofija - izazov za oftalmologe

Cerovski, Branimir; Vidovié, Tomislav; Juratovac, Zlatko; Popovic¢ Sui¢,
Smiljka

Source / Izvornik: Lijecnicki vjesnik, 2020, 142, 323 - 329

Journal article, Published version
Rad u casopisu, Objavljena verzija rada (izdavacev PDF)

https://doi.org/10.26800/LV-142-9-10-49

Permanent link / Trajna poveznica: https://urn.nsk.hr/um:nbn:hr:105:400903

Rights / Prava: Attribution-NonCommercial-NoDerivatives 4.0 International/Imenovanje-
Nekomercijalno-Bez prerada 4.0 medunarodna

Download date / Datum preuzimanja: 2024-05-16

Repository / Repozitorij:

Dr Med - University of Zagreb School of Medicine
Digital Repository

DIGITALNI AKADEMSKI ARHIVI I REPOZITORILII


https://doi.org/10.26800/LV-142-9-10-49
https://urn.nsk.hr/urn:nbn:hr:105:400903
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/
https://repozitorij.mef.unizg.hr
https://repozitorij.mef.unizg.hr
https://repozitorij.unizg.hr/islandora/object/mef:2631
https://dabar.srce.hr/islandora/object/mef:2631

Lije¢ Vjesn 2020;142:323-329
https://doi.org/10.26800/LV-142-9-10-49

Klini¢ko zapazanje | Clinical observation

Posteriorna kortikalna atrofija - izazov za oftalmologe

Posterior cortical atrophy - a challenge for ophthalmologists

Branimir Cerovski"?* ¢, Tomislav Vidovi¢'?, Zlatko Juratovac'?, Smiljka Popovi¢ Sui¢*?

"Klinika za ocne bolesti, Medicinski fakultet Sveucilista u Zagrebu, Klinicki bolnicki centar Zagreb
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Deskriptori SAZETAK. Posterioma kortikalna atrofija (PCA) je neurodegenerativno klinicko-radiolosko stanje s atrofjjom
NEURODEGENERATIVNE BOLESTI — dijagnosticki slikovni - posteriornih dijelova mozdanog korteksa ukljucujuci vidni korteks i dijelove parijetalnog i temporalnog korteksa.
prikaz, komplikacie; ATROFUA — dijagnoza, Nespecificni vidni poremecaji Cesto se pogresno interpretiraju kao oftalmoloski, Sto vodi prema zakasnjeloj pravoj
E%Emikﬁ;RhEAZ()AZ,G\JK:p‘l'gg%‘g%sathk' sikovni prikaz; dijagnozi. Razlikovanje PCA od drugih bolesti moZe biti zahtjevno i moze oduzeti mnogo vremena. Prikazuje se
PARLETALNI REZAN) — patologija; bglesnica_s_ P@A u dobi od 57 godina kqja godinama pokaijev vjdne pvercgptpalr_]e poremecaje koji se ’inicijalrj_o
VIDNI POREMECAJl — etiologija; AGNOZIJA — etologija duagnosuc.lrajlik'ao oftalrpoloske bolesti te potom kao'neobJ'.aaneino ostecenje wdazDvades'et pet.god!na ranije
ATAKSLIA — etiologija; PERCEPCLISKI POREMECAII obostrano je ucinjena radijarma keratotomija, a Sest godina prije prijema u oba se oka implantira fakicna intraoku-
— etiologija; POZITRONSKA EMISLISKA TOMOGRAFLIA; larna Verisyse leca. Unazad cetiri godine lijeci glaukomsku bolest. Tijekom neurooftalmoloske opservacije nije
F-18 FLUORODEOKSIGLUKOZA potvrdena sumnja na opticku neuropatiju niti na makulopatiju. Paljivom anamnezom saznaje se da obitelj vec
MAGNETSKA REZONANCIA godinama ranije zapaza tegobe bolesnice kod prepoznavanja lica, pri ¢itanju i pisanju. Navode se tegobe procjene
dubine i prostorne orijentacije, problemi sa stepenicama, osobito pri silasku. Nadena je velika diskrepancija
izmedu iskazanih funkcionalnih vizualnih oStecenja (vidna odtrina, vidno polje, Ishihara kolomi test) s jedne
strane i s druge strane urednoga oftalmoskopskog nalaza na mreznicama i urednog morfoloskog nalaza OCT
dijagnostike. Ucinjena MR pretraga takoder otvara sumnju na kortikalnu problematiku te je bolesnica usmjerena
na daljnju neurolosku i neuro-radioloSku opservaciju uz PET-FDG, $to je dovelo do dijagnoze PCA. PCA je vazan
dijagnosticki entitet jer se ti bolesnici obicno najprije javljaju oftalmolozima i nerijetko se svrstavaju u skupinu
onih s neobjasnjenim ostecenjem vida. Kod diskrepancije vizualnih ostecenja registriranih funkcionalnom
dijagnostikom u odnosu na srazmjerno uredan oftalmoskopski nalaz i nalaz OCT dijagnostike, vazno je ponovno
paljivo provjeriti anamnezu i heteroanamnezu i pomisliti na mogu¢nost kortikalnog uzroka iskazanih oStecenja s
ciljem ranog otkrivanja uzroka neobjasnjenog oStecenja vida. Tu je vazna dobra suradnja s kognitivnim neurolo-
zima specijaliziranim za neurodegenerativne bolesti. Cil; je rada podignuti svijest lije¢nika o postojanju ovog enti-
teta kao moguceq uzroka neobjasnjenog qubitka vida i olak3ati rano prepoznavanje uz primjenu odgovarajucih
dijagnostickih metoda.

Descriptors SUMMARY. Posterior cortical atrophy (PCA) is a neurodegenerative clinical-radiological condition with atrophy
NEURODEGENERATIVE DISEASES — complications, of the posterior portions of the cerebral cortex, including the visual cortexand portions of the parietal and tempo-
diagnostic imaging; ATROPHY —diagnoss, ral cortex. Nonspecific visual disorders are often misinterpreted as ophthalmological leading to a delayed true
complicaions; BRAIN — diagnostic imaging; diagnosis. Differentiating PCA from other diseases can be demanding and time-consuming. A patient with PCA at

OCCIPITAL LOBE — pathology; PARIETAL LOBE . o . o ) o
 pathology; VISION DISORDERS — etiology: the age of 57 is shown presenting visual perceptual disorders for years, initially diagnosed as ophthalmic diseases

AGNOSIA — etiology; ATAXIA — etiology;
PERCEPTUAL DISORDERS — etiology;
POSITRON-EMISSION TOMOGRAPHY;
FLUORODEOXYGLUCOSE F18;
MAGNETIC RESONANCE IMAGING
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and then as unexplained visual impairment. A radial keratotomy was performed 25 years ago, and six years ago a
phakic intraocular verisyse lens was implanted. No suspected optical neuropathy or maculopathy was confirmed
during neuroophthalmological observation. Careful medical history reveals that the family noted the patient’s
facial recognition, reading and writing difficulties years earlier. The difficulties of estimating depth and spatial
orientation, problems with stairs especially when descending were noted. A large discrepancy was found between
the reported functional visual impairments (visual acuity, visual field, Ishihara color test) on the one hand, and on
the other hand a normal ophthalmoscopic examination on the retina and a normal morphological finding on OCT
(Optical Coherence Tomography). The MRI scan also raised suspicion of cortical problems and the patient was
directed to further neurological and neuro-radiological observation with PET-FDG leading to the diagnosis of PCA.
PCA is an important condition, since these patients usually refer first to ophthalmologists because of visual
impairment. Due to normal finding on ophthalmoscopy and normal OCT, they are considered as patients with
unexplained visual loss, which is not appropriate. In these cases cortical cause of visual impairment should be
considered. Therefore, history data or medical history should be obtained. Sometimes, gathering of comprehen-
sive data pertainingto past and present medical condition from the family members is needed. A specialist in
cognitive neurologyshould also be consulted. The aim of this paper is to raise the awareness of physicians about
this entity as a possible cause of unexplained vision loss, and to facilitate early recognition with appropriate
diagnostic methods.
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SLIKA 2. OCT: UREDAN MORFOLOSKI PRIKAZ MAKULE

FIGURE 2. OCT: CROSS SECTIONAL IMAGE OF THE MACULA
SHOWS THE PHYSIOLOGIC FOVEAL DEPRESSION IN THE CENTER
OF THE MACULA

Posteriorna kortikalna atrofija (PCA) kao dijagnoza
relativno je novijega datuma, odnosno kao stanje je
prepoznata prije tri desetljeca i jos je donekle zanema-
rena u stru¢nim krugovima. Benson i suradnici opisali
su 1988. godine progresivno neurodegenerativno sta-
nje obiljezeno slozenim vizualnim poremecajem bez
jasne okularne disfunkcije, ali s promjenama u parije-
talnom, okcipitalnom i okcipitalno-temporalnom po-
drug¢ju.' Tipi¢no se javlja u dobi od 50 do 65 godina.
Cesto se kasni s dijagnozom, s obzirom na pritajeni
spori pocetak u srazmjerno mladoj zivotnoj dobi i na
nespecificne simptome, radi ¢ega se nerijetko progla-
$ava neobjasnjenim oste¢enjem vida.

Osobe s PCA obicno se ponajprije javljaju oftalmo-
lozima u uvjerenju da im trebaju nove naocale te da su
o¢ne abnormalnosti uzrok njihovih poteskoca s vidom.
Medutim, bez dobrog poznavanja znakova i simpto-
ma, PCA se ne¢e odmah prepoznati. Vjerojatno iz toga
razloga zapazamo viSegodisnje kasnjenje od prve pre-
zentacije vizualnih simptoma do kona¢ne dijagnoze.
Ostaje otvoreno pitanje koji ¢e testovi pomoc¢i klinica-
rima razlikovati vizualne simptome s opti¢ko-okular-
nim uzrocima od onih s kortikalnim podrijetlom.

Osobe s PCA daju sliku vizualnih poteskoca koje se
mogu naci u pojedinaca s tipicnom Alzheimerovom
bolesti (AD). Sama priroda kortikalnih vizualnih po-
tesko¢a u PCA moze otezavati primjenu standardnih
oftalmologkih pretraga.
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SLIKA 1. OCT: NORMALNA
DEBLJINA SLOJA ZIVCANTH
VLAKANA MREZNICE
FIGURE 1. OCT: NORMAL
RNFL (RETINAL NERVE
FIBER LAYER) THICKNESS

Cilj je ovoga rada podignuti svijest lije¢nika o posto-
janju ovog entiteta kao moguceg uzroka neobjasnje-
nog gubitka vida te olaksati rano prepoznavanje uz
primjenu odgovarajucih dijagnostickih metoda.

Prikaz bolesnice

Bolesnica u dobi 57 godina primljena je u Specijali-
sticki zavod za neurooftalmologiju KBC Zagreb radi
neobjasnjenog ostecenja vida i sumnje na opticku
neuropatiju. Dvadeset pet godina ranije obostrano je
ucinjena radijarna keratotomija, a Sest godina prije
prijema u oba se oka implantira faki¢na Verisyse IOL
(intraokularna leca). Unazad cetiri godine lijeci glau-
komsku bolest. Obitelj godinama zapaza tegobe bole-
snice kod prepoznavanja lica, pri ¢itanju i pisanju. Na-
vode se tegobe procjene dubine i prostorne orijentacije
te problemi sa stepenicama, osobito pri silasku.

Tijekom opservacije nade se VOD (vidna o$trina
desnog oka) +2.5-6.0/100=0.3 i VOS (vidna ostrina
lijevog oka) 0.4 ne korigira. Bulbomotorika uredna, ne
javlja dvoslike. Biomikroskopski na roznicama se nadu
oziljci nakon radijarne keratotomije, prednja o¢na so-
bica bistra, uredno pozicionirane iris fiksirajuce fakic-
ne verysize IOL, lece diskretno zamudene. Intraoku-
larni tlak bio je obostrano uredan. Oftalmoskopski
papile vidnoga Zivca jasnih granica i nesto svjetlije, u
nivou retine, makula urednog izgleda, mreznica prile-
zi. VEP (vidni evocirani potencijali) bljeskalica: valovi
P1 se obostrano izoliraju, no desno znacajno nizih
amplituda nego lijevo. Ishihara pseudoizokromatske
tablice: poteskoce u ¢itanju uz ocuvan kolorni vid.
Vidno polje Goldmann desno ostatak vida ekscentric-
no temporalno za II14, a lijevo ostatak vida centralno
za I1I4. Vidno polje testirano na Octopus 900 uredaju
u LVC (engl. low vision central) programu (slike 3 i 4)
pokazuje puni ispad lijevih polovica vidnoga polja, op-
sezno ostecenje desnih polovica s otoc¢i¢ima vida izra-
zZenije za lijevo oko, medutim visok RF (41/46) upucu-
je na manju pouzdanost nalaza vidnog polja, koji nalaz
takoder nije u korelaciji u odnosu na nadenu vidnu
ostrinu. OCT (engl. Optical coherence tomography) di-
jagnostika (slike 1 i 2) na uredaju SOCT Copernicus
pokazuje uredan izgled makula te urednu debljinu
sloja retinskih Ziv¢anih vlakana (96/112pm). MR (ma-
gnetska rezonanca) orbita, optickih Zivaca, paranazal-
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SLIKA 3. LIJEVI HEMIANOPSKI ISPAD VIDNOG POLJA
FIGURE 3. LEFT SIDE HEMIANOPIC VISUAL FIELD LOSS

nih sinusa te morfoloski nalaz podrudja sele, hijazme i
kavernoznih sinusa naden je uredan. Na preglednim
presjecima mozga u T1 i T2 mjerenom vremenu nalazi
se znacajna atrofija korteksa parijetalno i okcipitalno
obostrano uz blagu redukciju volumena parenhima i
ostalih reznjeva s proporcionalno $irim ventrikular-
nim sustavom koji je centralno smjesten bez znakova
hidrocefalusa.

Klini¢ka opservacija nije utvrdila postojanje oftal-
moloskog uzroka iskazanoga ostec¢enja vida. Teskoce
suradnje ispitanice pri oftalmoloskim funkcionalnim
testiranjima bile su evidentne (vidna ostrina, vidno
polje, kolorni vid). Manifestacija iskazanih funkcio-
nalnih ostecenja vida u pacijentice bila je u suprotnosti
s prozirnim optickim medijima, urednim izgledom
mreznice i OCT dijagnostikom urednoga morfolos-
kog stanja mreznice, $to je sve upucivalo na neobjas-
njeno ostecenje vida. Opis tegoba s vidom nije bio spe-
cifican za odredenu o¢nu bolest ili stanje, ali je ukazi-
vao na mogucnost vizuospacijalnih deficita, kao i sam
nalaz MR dijagnostike. Iz toga razloga pacijentica je
upucena na opservaciju u podrucju kognitivne neuro-
logije. PET/CT (F-18 FDG, 183MBq) pokazao je izra-
zen kortikalni hipometabolizam cingulatnog korteksa,
parijetalno, temporalno te okcipitalno obostrano u
skladu s metabolickim obrascem posteriorne kortikal-
ne atrofije.

Klinicka slika posteriorne
kortikalne atrofije

Vizualne manifestacije

Vazna poteskoca u dijagnostici bolesnika s PCA jest
u tome da je opis problema koji ovi bolesnici daju ¢esto
pretezak za analizu. Oni ¢esto mogu reci da ne vide, da
im je vid zamagljen ili da imaju problema dok voze ili
¢itaju. Samo detaljna anamneza i pregled mogu otkriti

SLIKA 4. OSTATAK DESNIH POLOVICA VIDNOG POLJA
U OBLIKU MANJIH OTOCICA VIDA

FIGURE 4. REMAINING VISUAL FIELD IN FORM OF ECCENTRIC
ISLANDS OF VISION IN RIGHT HEMIFIELD

specifi¢ne deficite koji upucuju na funkcionalno oste-
¢enje. U nastavku Ce se opisati najvazniji vizualni defi-
citi u PCA.

Simultanagnozija

Odnosi se na nesposobnost pojedinca da zapazi vise
od jednog predmeta u isto vrijeme, odnosno stanje
kada osoba moze zapaziti neki detalj, ali ima potesko-
¢e u shvacanju cijele slike. To ukljucuje gubitak pri-
manja multiplih simultanih vidnih lokacija odnosno
smjenu paznje s jednog predmeta na drugi, $to rezulti-
ra smanjivanjem efektivnoga vidnog polja. Pacijent
moze izgubiti predmet koji je prethodno vidio ili rec¢i
da mu se ¢ini da se predmet pojavi pa nestane. Smatra
se da je simultanagnozija najces¢i deficit u PCA. U tes-
kim sluc¢ajevima percepcija ¢ak jednostavnih i velikih
predmeta moze biti o$tecena. Ponekad moze nedosta-
jati samo dio razlic¢itih predmeta. Zadatci vezani za
vizualnu integraciju koriste se u dijagnostici jer traze
interpretaciju slozene vizualne slike. Ukoliko pacijent
ima poteskoca u citanju Ishihara pseudoizokromat-
skih tablica, iako mu je o¢uvan kolorni vid, podize
sumnju na simultanagnoziju.’ Budud¢i da se pacijent
najviSe muci s prvom (kontrolnom) tablom koja ne
zahtijeva toliko kolorni vid koliko ga zahtijevaju ostale
table, moze se zakljucivati o o$teenju vizualne paznje.

Opticka ataksija i okularna apraksija

Simultanagnozija se moze pojaviti izolirano ili u
kombinaciji s optickom ataksijom ili okularnom ap-
raksijom. Nedostatak koordinacije oko - ruka odno-
sno nesposobnost hvatanja predmeta pod nadzorom
vida uz ocuvanu sposobnost pod vodstvom drugog
osjetila, npr. zvuka, naziva se opticka ataksija.* Okular-
na apraksija je poremecaj kontrole motorike odnosno
fiksacije kada bolesnik propusta fiksirati odredeni
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predmet unutar vidnog polja, a bez okulomotornog
deficita.” U PCA Balintov sindrom ve¢inom nije kom-
pletan te se simultanagnozija u pocetku javlja izolirana
ili u kombinaciji s okularnom apraksijom, dok se op-
ticka ataksija obi¢no javlja kasnije.®

Vidna agnozija

Radi se o vizuoperceptivnom poremecaju u kojem
pacijent ne prepoznaje predmet koji vidi, ali ga prepo-
znaje npr. kada ga opipa. Dijeli se u aperceptivni i aso-
cijativni oblik prema defektivnom procesu perceptual-
ne analize predmeta odnosno defektu u pripisivanju
znacenja. Aperceptivni oblik je ¢e$ci, a pacijent ne
moze npr. posloziti iste figure ili ima poremecaj grafo-
motoricke izvedbe ili crtanja.” Poseban oblik vidne
agnozije je prosopagnozija, tj. nemogucnost prepo-
znavanja lica, deficit koji dovodi do znatnoga socijal-
nog uznemirenja.® Kada se javlja zajedno s vizualnom
agnozijom misli se da se radi o perceptualnom obliku
prije nego o samoj agnoziji.®
Poremecdaji citanja

Teskoca s ¢itanjem vrlo je Cest deficit radi kojega ovi
pacijenti traze pomo¢. Iako se moze javiti kod stecene
primarne aleksije?, naj¢esce se radi o kombinaciji defi-

cita simultanagnozije, okularne apraksije, vizualne
konfuzije”? i mozda homonimne hemianopsije.

Ispadi vidnog polja

Pojava deficita vidnog polja u PCA bez sumnje je
kontroverzna te se pripisuje vizuospacijalnim deficiti-
ma visega reda’ kao kompromis u interpretaciji testi-
ranja vidnog polja. Medutim, u serijama prikaza ranih
PCA nedostaju ispadi vidnog polja kao posebnost u
tom stanju.'® No, homonimna hemianopsija ili kva-
drantanopsija nadu se u 50% bolesnika u drugim seri-
jama i ucestalost je veca u bolesnika gdje je testiranje
vidnog polja bilo dio planirane opservacije', sugerira-
juci da se ovi deficiti lako mogu previdjeti ako testira-
nje nije zatrazeno. Homonimni ispadi vidnog polja sve
se vi§e prepoznaju kao rani znak u PCA" i njihova po-
java moze prethoditi vizualnom poremecaju viSega
reda”. Donji kvadranti su mozda vise zahvaceni, $to
bi moglo ukazivati na afekciju opticke radijacije kod
obostrane okcipitoparijetalne infarkcije.

Ostali deficiti vida

Pacijenti s PCA Zale se i na druge poteskoce, znaju
opazati kretanje statickih podrazaja, Zale se na vizual-
nu konfuziju i na nesigurnost u interpretaciji kolornih
sadrzaja.> Takoder postoje izvjeS¢a o nenormalnoj
kontrastnoj osjetljivosti, o gubitku kolorne diskrimi-
nacije, a posebno kratkovalnih podrazaja (plavo).”®
Poteskoce detekcije i diskriminacije kolorne percepci-
je i povezanosti pokreta pripisuju se deficitima visega
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reda u PCA." Sugerira se i da je specifi¢na disfunkcija
magnocelularnog (M) puta u AD udruZena s ostece-
njem percepcije pokreta kao i gubitak akromatskog
kontrasta."”

Nevizualni deficiti

Najcesci su deficiti racunanja, pisanja i ¢itanja koji
se mogu javiti izolirano ili u sklopu Gertsmanova sin-
droma (akalkulija, agrafija, lijevo-desna dezorijenta-
cija i finger agnozija). Depresija je Cesta i uglavnom
reaktivna.’

Anatomija i fiziologija
vizualnih deficita u PCA

Smatra se da vizualni deficiti viSega reda koji se
zapazaju u PCA odrazavaju disrupciju dvaju vidnih
putova za procesiranje predmeta (ventralni tijek — P
sustav, percepcija tipa “$to”) i prostora (dorzalni tijek,
percepcija tipa “gdje”).'® Ovakvo obja$njenje podrza-
vaju neuroradioloska istrazivanja koja pokazuju kore-
laciju simultanagnozije kao prototipa vidno-prostor-
nih poremecaja u PCA s ve¢om atrofijom u dorzalnim
okcipitoparijetalnim podrué¢jima'®, dok se vidno-pro-
storni poremecaji (npr. vidna agnozija) vise povezuju s
gubitkom volumena u ventralnim, tj. okcipitotempo-
ralnim podru¢jima®. Na temelju toga nacinjena je i kli-
nicka klasifikacija PCA u ventralni i dorzalni subtip.”
Ventralni tip uklju¢uje bolesnike s Balintovim sindro-
mom (apraksija), dok dorzalni tip upuc¢uje na vizualnu
agnoziju, prosopagnoziju i aleksiju. Tre¢i subtip uklju-
¢uje bolesnike s primarno vizualnim ostecenjem u
bazi¢nim vizualnim vje$tinama'?, gdje se o¢ekuje okci-
pitalno o$te¢enje. Nedavno je nadena veza homo-
nimne hemianopsije s lateralnom okcipitalnom dege-
neracijom u PCA." No, zanimljivo je da je unato¢ is-
padima vidnog polja primarni vidni korteks ostao
uglavnom nezahvacen u usporedbi s vi$§im vizualnim
podrudjima.

Klinicki se, u veéine bolesnika, deficiti okcipitalnog,
parijetalnog i posteriornog temporalnog reznja ujedi-
njuju i odrazavaju promjene nadene neuroradioloskim
istrazivanjima te pokazuju znacajno preklapanje ob-
razaca atrofije kada se te podgrupe analiziraju u kom-
binaciji.'®
Dijagnoza

Danas se smatra da je PCA klini¢ko-radioloski sin-
drom te je u dijagnostici klju¢no prepoznati progresiv-
nu fokalnu posteriornu kortikalnu disfunkciju u pove-
zanosti s neuroradioloskim dokazom o$tecenja poste-
riornih kortikalnih podrudja. Radi procjene opsega
kognitivnog zahvac¢anja nuzno je i neuropsihologijsko
testiranje.

Postoji nekoliko objavljenih dijagnostickih kriterija
koji definiraju PCA. Istice se poremecaj viSega vizual-
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nog reda s pritajenim pocetkom i postupnom progre-
sijom, s manifestacijom deficita dorzalnog i/ili ventral-
nog tipa uz relativno o¢uvane anteriorne funkcije kao
$§to su memorija i govor. Ispadi vidnog polja danas su
vazan dio slike PCA, odnosno prezentacija vizualnih
tegoba, a bez znacajnih primarno o¢nih bolesti koje bi
objasnile simptome.'

Magnetska rezonancija

U PCA sindromu cesto se nade zamjetna okcipito-
parijetalna i okcipitotemporalna obostrana atrofija uz
jace zahvacanje desne hemisphere.'*® Millington i su-
radnici' su pomoc¢u multimodalnog MR istrazivali
strukturne i funkcijske promjene u mozgu bolesnika s
PCA koji su imali ispade vidnoga polja. Kortikalna
aktivacija bila je smanjena u okcipitalnim reznjevima
bez znacajne lateralizacije. Gubitak bijele tvari bio je
vedi u ekstrastrijatnim okcipitalnim podrudjima, ali
izrazenije u kontralateralnim hemisferama u odnosu
na ispade vidnog polja. Redukcija bijele tvari bila je
prosirena na hemisferu iz koje potje¢e hemianopsija,
ali samo u okcipitalnim reznjevima.

Pozitronska emisijska tomografija
s fluorodeoksiglukozom (FDG-PET)

Funkcionalna neuroradioloska dijagnostika pruza
dokaz neurodegeneracija u PCA, osobito kada je MR
naden u granicama normale. Kod FDG-PET pretrage
moze se na¢i hipometabolizam izrazenije u okcipito-
parijetalnim podrucjima. U usporedbi s amnestickim
AD, u PCA bolesnika se nade izrazeniji hipometaboli-
zam u desnoj hemisferi.**' U diferencijalnoj dijagno-
stici prema LBD (engl. Levy Body Dementia) okcipital-
ni hipometabolizam se moze javiti u oba stanja. Medu-
tim, u PCA bolesnika izrazeniji hipometabolizam se
nade u desnom temporookcipitalnom korteksu, dok
kod LBD vise u lijevom okcipitalnom korteksu. U dru-
gom je istrazivanju nadena veca razlika u stupnju asi-
metrije i anteriorne ekstenzije. Naime, veéi stupanj
asimetrije upucuje na PCA, dok ekstenzija prema orbi-
tofrontalnim i prednjim temporalnim regijama sugeri-
ra LBD.20#%

Razvoj novih neuroradioloskih tehnologija (PET
SPECT, engl. single-photon emission computed tomo-
graphy) omogucava interpretaciju aktivacije mikro-
glije kao efekta lokalne degeneracije, sto moze pomoci
u razlikovanju od amnesti¢kih AD pacijenata.*

U dijagnostickom procesu demencije i drugih srod-
nih oboljenja sve je viSe mjerenja i analize biokemij-
skih markera u cerebrospinalnom likvoru (CSF), sto
moze odrazavati udruzene biokemijske patoloske pro-
mjene.”?¢ CSF razine tau i fosforiliziranog tau cesto su
povisene u AD, dok su razine amiloida obi¢no niske,
moguce i stoga jer se amiloid deponira vise u mozgu
nego u likvoru.?”?
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Elektrofizioloska istraZivanja

ERPs istrazivanja (engl. event-related potentials)
omogucuju neinvazivnu kvantifikaciju elektroencefa-
lografskih promjena nastalih motornom, kognitivnom
ili senzornom stimulacijom. VEP se u PCA pojavljuje
u pojedina¢nim izvjes¢ima kao normalan nalaz ili se
nadu produzene latencije.”** Iako promjene u VEP-u
u odgovaraju¢em klinickom kontekstu mogu sugeri-
rati PCA, ipak nema dokaza za njihovu vrijednost u
diferencijalnoj dijagnostici prema amnestickoj AD.

Lijecenje

S obzirom na jaku asocijaciju s AD, neurolozi su
skloni PCA pacijentima ponuditi inhibitore acetilkoli-
nesteraze, iako nije provedeno odgovarajuce istraziva-
nje koje bi poduprlo takav pristup.

Medutim, vazan dio lije¢enja PCA bolesnika jest po-
maganje u donosenju odluka u vezi njihovog daljnjega
profesionalnog pa i dnevnog zivota. Naime, uzima se u
obzir da ce se vid i kognicija s vremenom smanjivati.

Rasprava

Iako mnogi PCA bolesnici imaju normalnu vidnu
o$trinu, mogu imati teSkoce s ¢itanjem standardnih
medunarodnih ili Snellen optotipa radi smanjenja
efektivnoga vidnog polja, a neki pojedinci mogu lakse
¢itati manje, a teze vece fontove. Neki imaju teskoce
radi ekscesivne konfuzije u podruéju centralnog vida,
$to dovodi do problema ¢itanja slova koja su okruzena
drugim slovima ili znakovima, kao §to je uobicajeno
na tablicama za ispitivanje vida.

Ocigledno je da su kradi i jednostavniji testovi pri-
jabli su tezi i manje uc¢inkoviti. Napr. Amslerov test i
testiranje vidnog polja pokazali su se problemati¢ni-
ma, kao i testiranje kolornoga vida. Nije posve jasno je
li to zbog poteskoca u razumijevanju uputa ili radi
vizualno-perceptivnih poteskoca pri izvodenju testa ili
se mozda radi o kombinaciji.

Treba uzeti u obzir da nevizualni poremecaji, poput
poremecaja govora i memorije, nastupaju tek u kasni-
jim stadijima i da su obi¢no blazi, tako da vizualni po-
remecaj ostaje vodece ostecenje tijekom bolesti. Neu-
roradioloske slikovne pretrage ovih bolesnika poka-
zuju disproporciju gubitka volumena u posteriornim
podrugjima, posebice u okcipitalnim i posteriornim
parijetalnim reznjevima. S obzirom na navedeno, PCA
se shvaca kao atipi¢na varijanta Alzheimerove bolesti
(AD) te se katkada referira kao “vizualna varijanta”
AD. S vremenom PCA bolesnici progrediraju prema
demenciji tipa AD.*

Prevalencija bolesnika s PCA nije poznata. Iako naj-
Ce$ce zahvada osobe u kasnim pedesetim i ranim $ez-
desetim godinama, moze zahvatiti i osobe u cetrdese-
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tim godinama pa sve do osamdestih godina. Stoga nije
rijetkost da se pacijenti opskrbljuju s mnogo razli¢itih
naocala ili se ¢ak podvrgavaju operaciji lece, refrakcij-
skoj kirurgiji ili drugim procedurama, a da se tek ka-
snije utvrdi da problem nije u o¢ima. To upucuje na
zaklju¢ak da to stanje lako ostaje nedijagnosticirano.
Takoder, relativna rijetkost pojavljivanja PCA, mlada
zivotna dob u kojoj se javlja i katkada neobi¢na priro-
da simptoma mogu voditi u krivu dijagnozu depresije,
anksioznosti ili ¢ak sumnju na simuliranje u ranim
stadijima bolesti.

Unato¢ napretku nasega znanja o neuralnoj osnovi
PCA, u klini¢koj praksi ¢esto dolazi do znacajnog kas-
njenja u dijagnozi. Tomu je, bez sumnje, vazan uzrok
§to oftalmolozi, kojima se ovi pacijenti javljaju, ne
nadu vezu njihovih simptoma s disfunkcijom mozga,
nego to najce$ce proglasavaju neobjasnjivim ostece-
njem vida. Upravo ove cinjenice ukazuju koliko je
vazno podizati svjesnost klinicara, prije svega lije¢nika
opce prakse i oftalmologa, da trebaju pomisliti na PCA
kada se sretnu s pacijentima koji imaju vizualne simp-
tome, osobito ako pokazuju znakove prostorne dezori-
jentacije.

Tijekom oftalmoloske klini¢ke opservacije vazno je
obratiti pozornost na tzv. neobjasnjiva ostecenja vida
koja se manifestiraju tesko¢ama pri ¢itanju Ishihara
tablica, homonimnim i drugim ispadima vidnog polja,
tendencijom da propustaju procitati neka slova na
Snellenovim ili medunarodnim optotipima, jer sve to
moze otvoriti sumnju na PCA. Osobito valja posum-
njati na PCA ukoliko su opticki mediji transparentni,
promjene na mreznici nisu evidentne, a OCT nalaz
makule i vidnoga Zivca je neupadljiv. Naime, OCT je
vazna pretraga u dijagnostici optickih neuropatija i
bolesti makule i stoga vazan alat u istrazivanju tzv.
neobjasnjenih ostecenja vida.*'*>** Pri klinickoj oftal-
moloskoj opservaciji dobro je razmisliti o potrebi
¢es¢ih odmora kod zahtjevnih pretraga gdje je bitna
suradnja ispitanika, kao npr. pri istrazivanju vidnog
polja, koja je bitna pretraga prema kriterijima Tang-
Wai i suradnika®. Pritom se mogu izabrati programi s
kra¢im trajanjem testa odnosno s ve¢om suradnjom
operatera.”

Zaklju¢no, za postavljanje korektne dijagnoze vazan
je pazljiv klinicki pregled s dobro uzetom anamnezom,
odgovarajuci klinicki testovi i njihova precizna anali-
za, kao i dobra suradnja oftalmologa s kognitivnim
neurolozima.
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