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Zespol opuszkowy (ang. BD) objawia si¢ zaburzeniami potykania i mowy, co moze prowadzi¢
do utraty masy ciata, zaburzen komunikacji, boélu migéni twarzy i zachlystowego zapalenia ptuc.
Poniewaz zaburzenia opuszkowe w stwardnieniu bocznym zanikowym (SLA) s3 negatywnym
wskaznikiem prognostycznym przezycia, wymagaja starannego monitorowania i dobrze
zaplanowanych interwencji multidyscyplinarnych; skierowania do logopedy, neuropsychologa,
zastosowania sondy zywieniowej, urzadzen wspomagajacych komunikacje itp. Zespot
rzekomoopuszkowy (ang. PBA), zwany inaczej “ptaczem/$§miechem przymusowym” objawia
si¢ nieproporcjonalnymi reakcjami emocjonalnymi na niewielkie bodzce. BD i PBA rozwijaja si¢
w szeregu schorzen neurologicznych, ale sa patognomoniczne dla SLA, gdzie wigza si¢ z
istotnymi implikacjami diagnostycznymi, leczniczymi i dotyczacymi jakosci zycia (QoL).

Jak podaja pacjenci i ich rodziny, BD i PBA stanowig jedne z najbardziej ucigzliwych objawow,
niosacych znaczne konsekwencje spoteczne i oddzialujacych na jako$¢ zycia. Opinie towarzystw
zrzeszajacych chorych, nasze wspolne do§wiadczenie kliniczne 1 wyniki dotychczasowych badan
wskazuja czesto na btedne rozpoznanie, opdznienie w zastosowaniu leczenia i niedostateczng
swiadomos¢ wystepowania BD 1 PBA. Uderza brak jednolitych definicji, sprawdzonych narzedzi
przesiewowych, kryteridow diagnostycznych i petnej oceny implikacji spotecznych objawow
opuszkowo-rzekomoopuszkowych. Roznice w terminologii, praktykach przesiewowych, dostepie
do interwencji multidyscyplinarnych, czynnikach kulturowych, zwigzanych z plcig i systemami
opieki zdrowotnej w réznych regionach geograficznych utrudniajg opracowanie jednolitych
strategii postgpowania.

Celem projektu jest ocena biologicznych podstaw BD i PBA oraz ich wplyw na jako$¢ zycia
pacjentéw z SLA 1iich opiekundéw w $rednio- 1 znacznie zaawansowanym etapie choroby.

Metody: Obecno$¢ oraz nasilenie zaburzen mowy i potykania zostana ocenione przy uzyciu
sprawdzonego algorytmu opartego na parametrach akustycznych i mechanicznych. Zostanie
takze wdrozony specjalnie zaprojektowany protokot neuroobrazowania w celu oceny struktur
osrodkowego 1 obwodowego uktadu nerwowego zwigzanego z mowg i poltykaniem. Bedziemy
ponadto analizowa¢ objawy zgtaszane przez pacjentéw i ich opiekunoéw. Uzyjemy
kompleksowego zestawu testéw neuropsychologicznych, kwestionariuszy nastroju, afektu i
jakos$ci zycia w celu oceny czgstosci wystgpowania i narastania objawow klinicznych w czasie, a
takze wptywu spotecznego zaburzen opuszkowych i rzekomoopuszkowych. Ocenimy
szczegbdtowo interakcje miedzy PBA a elementami otgpienia czotowo-skroniowego.

Planowane efekty: Miedzynarodowy charakter projektu pozwoli na udokumentowanie réznic
kulturowych, systemowych, etycznych oraz lepszego zrozumienia przyczyn BD i PBA oraz
podniesie $wiadomos$¢ spoteczng na temat implikacji klinicznych i spotecznych BD i PBA oraz
wplywu objawow na jakos$¢ zycia. Badacze zrzeszeni w tym konsorcjum sg nie tylko bardzo
zaangazowani w opieke nad osobami z SLA, ale maja réwniez uzupetniajace doswiadczenie
badawcze w zakresie neuropsychologii, patologii mowy, nauk spotecznych i neuroobrazowania.
Osiagnigcie celow tego projektu przyblizy precyzyjna, zindywidualizowang opieke nad
pacjentem i znaczace wsparcie opiekundéw osob chorych.



