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Sazetak

Neurodegenerativne bolesti oc€ituju se raznolikim simptomima i poteSkocama,
uzrokuju poremecaje u motorickim funkcijama i dovode do ne-motorickih simptoma bolesti.
Ucestalo dovode do poremecaja u govoru i gutanju. Od govornih se poremecaja najceSce
javlja dizartrija 1 usko je vezana uz lokalizaciju oSte¢enja mozga. Primjerice, u bolesnika s
Parkinsonovom bolesti javlja se hipokineticka dizartrija, a u bolesnika s Huntingtonovom
bolesti hiperkineticka dizartrija. U bolesnika s amiotrofi¢nom lateralnom sklerozom javlja se
mijeSana (flacidno-spasti¢na) dizartrija, a u bolesnika s multiplom sklerozom najcesce se
javlja mijeSana (spasti¢no-ataksi¢na) dizartrija. Uz dizartriju, u€estalo dolazi do promjena u
jezicnim sposobnostima i kombinacija takvih poteSko¢a negativno utjeCe na komunikacijske
sposobnosti $to posljedicno moze dovesti do socijalne izolacije. Za razliku od prethodno
opisanih neurodegenerativnih bolesti kod Alzheimerove bolesti prevladavaju jezi¢ni
poremecaji, dok se govorni poremecaji javljaju u znatno manjoj mjeri. Disfagija se kod
neurodegenerativnih bolesti obi¢no javlja u kasnijim stadijima bolesti. Najcesca je
orofaringealna disfagija. Disfagija dovodi do ozbiljnih problema kao §to su pothranjenost i
aspiracijska pneumonija koja je jedan od vodec¢ih uzroka smrti u osoba s neurodegenerativnim
bolestima. Razumijevanje ovakvih poteskoc¢a i njihove raznolikosti okosnica je u terapiji i
pomaze nam u donoSenju odluka o najboljim mogucim strategijama. Bitno je na vrijeme
prepoznati poteskoce 1 reagirati u skladu s njima kako bi se sprijecile komplikacije i izrazito

negativan ucinak ovih poteskoc¢a na pojedinca i njegovu okolinu.

Kljucne rijeci: Parkinsonova bolest, Huntingtonova bolest, amiotrofi¢na lateralna skleroza, multipla skleroza, Alzheimerova

bolest, dizartrija, disfagija, primarna progresivna afazija
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Summary

Neurodegenerative diseases are manifested by a variety of symptoms and difficulties.
They can cause disorders in motor functions and lead to non-motoric symptoms. They often
lead to speech and swallowing disorders. Most common speech disorder is dysarthria and it is
closely related to the localization of brain disfunction. For example, patients with Parkinson's
disease have hypokinetic dysarthria, and patients with Huntington's disease have hyperkinetic
dysarthria. Patients with amyotrophic lateral sclerosis have mixed (flaccid-spastic) dysarthria
and patients with multiple sclerosis have mixed (spastic-ataxic) dysarthria. Apart from
causing dysarthria, they frequently cause changes in language abilities, and their combination
negatively affects communication skills, which can lead to social isolation. Unlike in
previously described neurodegenerative diseases, patients with Alzheimer's disease primary
have problems with language disorders, while speech disorders occur in a much lesser extent.
Dysphagia in neurodegenerative diseases usually occurs in the later stages. The most frequent
is oropharyngeal dysphagia and it leads to serious problems such as malnutrition and
aspiration pneumonia, which is one of the leading cause of death in people with
neurodegenerative diseases. Understanding these difficulties and their variety is the key in
therapy and helps speech pathologists in making decisions about the best possible strategies.
It is important to recognize and respond in a timely manner to these difficulties in order to
prevent complications and the adverse impact of these difficulties on the individual and his

environment.

Key words: Parkinson's disease, Huntington's disease, Amyotrophic lateral sclerosis, Multiple sclerosis, Alzheimer's disease,
Dysarthria, Dysphagia, Primary Progressive Aphasia
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|. Uvod

Neurodegenerativne bolesti karakterizira postepeno i progresivno odumiranje zivCanih
stanica Sto posljedi¢no vodi disfunkciji ziv€éanog sustava. Imaju sporo progredirajudi tijek, a
prve se manifestacije obi¢no javljaju nakon Cetvrtog ili petog desetljeca zivota. Sve veci broj
ljudi obolijeva od neurodegenerativnih bolesti. Budu¢i da je produljen zivotni vijek, u
razvijenom svijetu do 2 % stanovniStva oboli u odredenom vremenu. U neurodegenerativne se
bolesti ubrajaju: Alzheimerova bolest (AB), Parkinsonova bolest (PB), progresivna
supranuklearna paraliza (PSP), frontotemporalna demencija (FTD), kortikobazalna
degeneracija (CBD), Huntingtonova bolest (HB), prionska bolest (PD), amiotrofi¢na lateralna
skleroza (ALS) i spinocerebelarne ataksije (SCA). Proces degeneracije veze Se i uz pocetne
stadije multiple skleroze (MS), te se smatra da neurodegeneracija postepeno progredira
tijekom bolesti (Gasparovi¢ i sur., 2013). Neurodegenerativne bolesti najées¢e nastaju pod
utjecajem genetickih, epigenetickih i1 okolisnih ¢imbenika te ih ubrajamo u multifaktorske
bolesti, premda su opisani i slucajevi monogenskog nasljedivanja. Sve imaju nasljednu i
sporadicnu formu osim HB-a. Kod neurodegenerativnih bolesti dolazi do poremecaja
motoric¢kih funkcija 1 do ne-motori¢kih simptoma bolesti, odnosno simptoma koji se odnose
na raspolozenje, kognitivne i autonomne funkcije. S obzirom na to da oboljeli imaju probleme
u motorici i/ili kognitivnim funkcijama, a govorna produkcija i gutanje zahtijevaju visoku
razinu motori¢ke organizacije, za ocekivati je da ¢e te funkcije biti narusene. Ovisno o
neuroloskom stanju, ozbiljnosti temeljne bolesti i ostalim komorbidnim stanjima, ovisi i

priroda 1 svojstva poremecaja u podrucju gutanja i govorne proizvodnje (Brinar i sur., 2009).

Od govornih poremecaja najcesce se javljaju razlicite vrste dizartrije. Dizartrija je skupina
govornih poremecaja koju karakteriziraju abnormalnosti u snazi, brzini, rasponu, jakosti,
tonusu i toCnosti pokreta potrebnih za kontrolu respiratornih, fonacijskih, rezonancijskih,
artikulacijskih i prozodjiskih aspekata govora (Duffy, 2013, prema Pinto i sur., 2017).
Dizartrija moZe utjecati na razumljivost i/ili prirodnost govora 1 naruSava jedan ili vise
aspekata govora. Dizartrija se dijeli na: flacidnu (oSte¢enje donjeg motornog neurona),
spasticnu (oStecenje gornjeg motornog neurona), ataksi¢nu (mali mozak), hipokineticku i
hiperkineti¢ku (oStecenje u bazalnim ganglijima), unilateralnu dizartriju gornjeg motornog
neurona (gornji motorni neuron unilateralno), mijesanu i nespecificiranu dizartriju (Duffy,

2013, prema Pinto i sur., 2017).



Kod neurodegenerativnih se bolesti disfagije obi¢no javljaju u kasnijim fazama iako se
rjede mogu javiti 1 u poCetnim fazama bolesti. Disfagije ili teSkoce gutanja su teSkoce koje se
mogu javiti u provedbi oralne, faringealne i ezofagelne razine gutanja, a onemogucéuju
prijenos bolusa od usne Supljine do Zeluca (Groher i Crary 2010). Osim poremecaja gutanja U
bolesnika s neuodegeneraivnim bolestima javlja se i poremecaj hranjenja uslijed poremecaja
motorickih funkcija. Poremecaj hranjenja je oSteéenje u procesu izvan probavnog sustava i
obi¢no je rezultat slabosti ili nekoordinacije ruke koja se koristi za prinos hrane do

usta (Groher i Crary 2010).

Poremecaji gutanja i govora negativno utjeCu na kvalitetu zivota, socijalne i obiteljske
interakcije, a mogu dovesti i do emocionalnih posljedica i potesko¢a u ponaSanju. Iz tog
razloga potrebno je pravodobno prepoznati i dijagnosticirati teSko¢e kako bi se umanjio
njihov negativni utjecaj na pojedinca Sto je visSe moguce. Jedini je nacin postizanja toga
valjana procjena poremecaja govora i gutanja i procjena njihovog utjecaja na zivot pojedinca.
Na taj na¢in mozemo pruziti adekvatnu terapiju i podrSku te omoguéiti osobama s

neurodegenerativnim bolestima sudjelovanje u svakodnevnim aktivnostima.



Il. Problemska pitanja

Cilj je ovog preglednog rada na temelju novih istrazivanja i saznanja istraziti ucestalost i
problematiku  poremecaja  gutanja 1  specifi¢nosti govora kod najucestalijih
neurodegenerativnih bolesti kao $to su Parkinsonova bolest, Huntingtonova bolest, multipla

skleroza, amiotrofi¢na lateralna skleroza i Alzheimerova bolest.



lll. Pregled dosadasnjih spoznaja

1. Parkinsonova bolest

Parkinsonova je bolest (PB) idiopatski, sporo progresivni degenerativni poreme¢aj SZS—a
pri kojem dolazi do gubitka dopaminergickih neurona u supstanciji nigri. Prvi ju je opisao
engleski lije¢nik James Parkinson 1817. godine. Istrazivanja su pokazala da se simptomi PB-a
pojavljuju pri gubitku 60-80% dopaminergi¢kih neurona supstancije nigre (Brinar i sur.,
2009).

Etiologija idiopatske Parkinsonove bolesti do danas nije u potpunosti razjasnjena.
Vecinom se pojavljuje kao sporadi¢na bolest. Prema tzv. multifaktorskoj hipotezi, smatra se
da je PB rezultat interakcije genetskih i okolisnih ¢cimbenika, a temelj te hipoteze je da 20%
bolesnika ima pozitivnu obiteljsku anamnezu u prvom koljenu. Incidencija je bolesti veca u
monozigotnih negoli dizigotnih blizanaca (nije 100%-tna). 1z toga je vidljivo da su uz
genetske ¢imbenike bitni 1 ¢imbenici okoliSa. Smatra se da su PARK1, PARK6, PARK?7 i
PARKS (LRRK?2) znac¢ajni za pojavu PB-a u sporadi¢nim oblicima i da je PARK?2 vazan za
pojavu familijarnog oblika bolesti (Brinar i sur., 2009).

PB je jedna od najceS¢ih neurodegenerativnih bolesti 1 pojavljuje se u svim etnickim
skupinama, u oba spola, s nesto vecom prevalencijom u muskaraca. Prevalencija bolesti raste
proporcionalno s zivotnom dobi i iznosi oko 1% u populaciji osoba starijih od 65. godina
(Brinar i sur., 2009). Prema nekim podacima PB se javlja kod oko 50 na 100, 000 ljudi nakon
50-te godine zivota (Starobole-Juste i sur., 2018).

1.1. Klinicka slika

Parkinsonovu bolest karakterizira ukocenost misi¢a zbog poviSenog misi¢nog tonusa
(rigidnost), usporenost (bradikineza) i blokiranje kretanja, tremor u mirovanju (akinetic¢ki
tremor), gubitak postularnih refleksa i fleksijsko drzanje tijela (Brinar i sur., 2009). Deficiti se
u motorici pogorSavaju tijekom vremena, a rezultat su gubitka dopamina u neuronima
motoric¢kih krugova bazalnih ganglija koji su esencijalni za kontrolu i koordinaciju pokreta

(Millage i sur., 2017). U vecine bolesnika bolest po¢inje postupno, obi¢no tremorom ruke u
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mirovanju koji je spor i grub. Tremor je najizrazeniji u mirovanju, smanjuje se pri kretanju i
nestaje u snu. Pojacava ga emocionalno uzbudenje i umor. Tremorom su najjae zahvacene
Sake, ruke i noge, a mogu biti zahvaceni vilica, jezik, ¢elo i ocni kapci. Mnoge osobe imaju
rigiditet bez tremora, a kako rigiditet napreduje tako pokreti postaju spori. Lice postaje poput
maske otvorenih usta i smanjeno je treptanje. NaruSeno je drZanje, osobama je teSko hodati,
hod je nesiguran i koraci su sitni, ruke su polozene uz tijelo i ne njisSu se pri hodanju. Ne mogu
brzo, uzastopno izvoditi naizmjeni¢ne pokrete i skloni su padovima zbog ¢ega Cesto ubrzavaju
hod kako bi ih izbjegli (festinacija). To je bolest koja rezultira Sirokim rasponom poteskoca.
Od psiholoskih se simptoma Cesto javljaju depresija i demencija. NaruSene su govorno-

jezi¢no-komunikacijske sposobnosti i ucestalo se javlja disfagija (Cabestany i Bayes, 2017).

Simptomi Parkinsonove bolesti ne pojavljuju se samo u idiopatskom parkinsonizmu tj.
Parkinsonovoj bolesti ve¢ postoji velik broj klinickih stanja, razliCitih bolesti i drugih
neurodegenerativnih bolesti mozga koje mogu imitirati simptome PB-a i to nazivamo
sekundarni parkinsonizam. Sekundarni parkinsonizam mogu uzrokovati vaskularna ostecenja,
tumori mozga, stanja nakon traume mozga, toksini, druge neurodegenerativne bolesti,
demencije, stanja nakon preboljenog encefalitisa te lijekovi kojima se inducira parkinsonizam
(Brinar i sur., 2009).

1.2.  Govorno-jeziCni poremecaji kod osoba s Parkinsonovom bolesti

Prema nekim podacima 70% osoba, koje boluju od PB-a, ima probleme s govorom
(Pinto i sur., 2017) dok neki govore kako do govornih poteskoc¢a dolazi kod oko 90%
bolesnika (Starabole-Juste i sur., 2018). U bolesnika s PB ucestalo se javlja dizartrija. Moze
se pojaviti u bilo kojoj fazi i pogorsava se s progresijom bolesti. Dovodi do progresivnog
gubitka komunikacije i u konacnici, moze rezultirati mutizmom. Dizartrija, koja se javlja u
bolesnika s PB, ima karakteristike koje su povezane s glavnim znakovima parkinsonizma
(tremor, rigiditet i bradikineza) (Pitno i sur., 2017). UtjeCe na razliite aspekte govora;
disanje, artikulaciju, fonaciju i prozodiju te rezultira smanjenom razumljivosti govora
(Bandini i sur., 2016). Obi¢no se javlja hipokineticka dizartrija koju karakterizira smanjeni
intenzitet, odnosno glasnoca, nepreciznost u artikulaciji, kratki iskazi, promukao, hrapav glas,
narusena prozodija, Ceste pauze, poviSena fundamentalna frekvencija (f0) i prisutno je vise
varijabilnosti u fO (Lama i Tjaden 2016). Brojna su istrazivanja pokazala da osobe s PB-om

imaju probleme s govornim disanjem. Smanjen je kapacitet pluca i veca je varijabilnost
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respiratornih pokreta. Osim toga, napetiji im je prsni kos, slabiji su respiratorni misici i
smanjena je koordinacija govora i disanja. Govorno se disanje mijenja kako bolest napreduje.
Problemi govornog disanja dovode do povecane misi¢ne napetosti i zbog toga govor postaje
umarajuci i govorni zahtjev, kao $to je glasno i dugotrajno pricanje, nije dostupan. Huber i
Darling-White 2017. godine ustanovili su da osobe s PB pri ¢itanju ulomka udiS$u puno vise
puta i to na granicama koje nisu povezane sa sintaksom. To otkri¢e podrzava tvrdnju da
osobe imaju poteskoce s lingvistickim i respiratornim planiranjem. Zbog toga, predlazu
terapiju koja mora biti usmjerena na poboljSanje govornog planiranja te se pri govoru vise
paznje mora usmjeravati na disanje (Huber i Darling-White, 2017). Prisutna su odstupanja u
rasponu, snazi, brzini i tonusu neuromis$ié¢nih funkcija koji su ukljuceni u govornu produkeiju.
Nepotpuno je spajanje, a u nekim slucajevima dolazi i do atrofije glasnica. Smanjen je
intenzitet glasa i u teoriji to se dogada zbog rigidnosti u respiratornoj i laringealnoj
muskulaturi (Watts, 2016). Narusena je i samopercepcija glasnoée. Cesta je disfonija i glas je
generalno hrapav. Pri produkciji vokala primijeéena je poveéana fundamentalna frekvencija
(f0), povecan jitter i shimmer, te su prisutne promjene vezane uz tremor (Pinto i sur., 2017).
Prema razli¢itim istrazivanjima brzina je govora ista ili brza, dok je prema nekima sporija.
(Skodda i Schlegel, 2008., prema Pinto i sur., 2017.) U govoru, rade vece pauze, a prosjeCna
pauza znatno je duza nego kod zdravih pojedinaca (Pinto i sur., 2017). Pronadene su
poteskoce u auditivnoj percepciji. Oboljele osobe mogu poboljsati govornu produkciju u
kontroliranim uvjetima, slijede¢i vanjske poticaje, ali nisu sposobni za samoispravljanje.
Nedostaci u samoispravljanju upucuju na to da je naruSeno unutra$nje monitoriranje govorne
produkcije povezano s auditivno-govornom percepcijom. Na ¢injenicu da je naruSeno
monitoriranje upucuje i to da su u ¢itanju bolji nego u spontanom govoru (De Keyser i sur.,
2016). Kod hipokineticke je dizartrije smanjen raspon pokreta uklju¢enih u produkciju govora
pa dolazi do artikulacijskih poremecaja. Tocnije, smanjena je brzina 1 pokretljivost
artikulatora. (Bandini i sur., 2016). Artikulacijske se teskoce pojacavaju progresijom bolesti
(Pitno i sur., 2017). Rezultati istrazivanja Bandini i sur. 2016. godine pokazali su da oboljele
osobe imaju smanjenu pokretljivost donje usne tijekom otvaranja i zatvaranja usta sto
negativno utjeCe na razumljivost govora (Bandini i sur., 2016). Analiza smjera i brzine
pokreta artikulatora, pokazuje smanjenu pokretljivost i brzinu pokretljivosti donje usne i
donje celjusti (Pinto i sur., 2017). Probleme te¢nosti koji se javljaju, neki opisuju kao
neurogeno mucanje jer su posljedica onoga $to se dogada u mozgu i nisu rezultat razvojnog
procesa. U istrazivanju Starobole-Juste i sur., 2018. godine sudjelovale su osobe s PB-om

(N=20), osobe s razvojnim mucanjem (N=20) i osobe bez PB-a, uredne te¢nosti (N=40).
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Rezultati su pokazali da osobe s PB-om i osobe s razvojnim mucanjem pokazuju ucéestalu
pojavu mucanju slicnih nete¢nosti u monologu i Citanju (kod razvojnog mucanja veca
pojavnost) i da osobe s PB imaju viSe sli¢nosti s osobama s razvojnim nego S neurogenim
mucanjem. Osobe imaju manje mucanju sli¢nih nete¢nosti u govoru ukoliko ih se upozori na
brzinu govora i ako viSe naglasavaju artikulaciju svakog pojedinog glasa (Starobole-Juste i
sur., 2018). U studiji slu¢aja Covjeka izrazito nefluentnog govora, koji je bio povezan s
parkinsonizmom, Van Lancker i sur. 2012. godine potvrdili su da je spontani govor puno vise
narusen od ponavljanja, Citanja i pjevanja (Van Lancker i sur., 2012., prema Weir-Mayta i sur,

2016).

Osim govornih poremecaja, Cesto se javljaju i jezi¢ne poteSkoce zbog ¢ega je govorni output
dodatno narusen. Od jezi¢nih su poteSkoca prisutni poremecaji u morfosintaksi, dolazi do
poteskoca u konjugaciji glagola te razumijevanju sloZenih recenica. Pragmatic¢ki poremecaji
utjeCu na sposobnost razumijevanja metafore, inverzije i ironije (Boschi i sur., 2017).
Istrazivanje Ash i sur. 2012. godine u kojem se ispitivalo pripovijedanje, otkrilo je nedostatak

koherencije i teSkoce prilikom odrzavanja teme (Ash i sur., 2012., prema Boschi i sur., 2017).

Opisane govorne i jezi¢ne poteskoce negativno utjeCu na komunikaciju i dovode do
komunikacijskih tesko¢a koje predstavljaju veliki problem oboljelim osobama jer ih
ograni¢avaju u njihovim socijalnim interakcijama. Negativno utjecu na socijalne veze, ¢esto
dolazi do socijalne izolacije i do promjena u identitetu osobe (Takahashi i sur., 2016).
Konverzacija postaje teSka ¢ak i kada su promjene u glasu i govoru umjerene i ne interferiraju
s razumljivosti govora. U istrazivanju, u kojemu se ispitivao utjecaj problema s govorom na
kvalitetu zivota sudjelovala su 24 ispitanika s PB. Ispitanici su izjavili da govor zahtjeva puno
truda te da stalno moraju misliti $to i kako govoriti. Navode probleme u pronalazenju rijeci i
pracenju brze konverzacije. Uz to, cesto se izgube u pola razgovora i zaboravljaju Sto su
htjeli reéi. Cesto se osjeéaju kao promatraéi §to izaziva frustracije, a osim toga navode i sram,
posebice kad je prisutan tremor. Osobito im je neugodno kada komuniciraju s nepoznatim
ljudima, a velik im problem predstavlja govor na javnim mjestima i pozadinska buka, ¢ak i u

vlastitom domu (Yorkston i sur., 2016).

Tijekom logopedske procjene i same terapije dobro je koristiti upitnike samoprocjene.

Oni nam daju uvid u pacijentovu perspektivu govornih poteskoca i njihovih ucinaka na

kvalitetu njegova zivota. Pomoc¢u njih mozZemo saznati §to pacijenta najviSe muci te na Sto se

najviSe trebamo usmjeriti u terapiji. U svijetu se za oboljele od PB-a koriste The Dysarthria

Impact Profile Letanneux (DIPL), Voice Handicap Indeks (VHI) i sl. (Pinto i sur., 2017). U
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istrazivanjima se pokazalo da govornici s PB-om i teSkom hipokinetiCkom dizartrijom
pokazuju veliko poboljSanje u govoru, tj. u razumljivosti govora ako su prisutni ritmicki,
auditivni tragovi, odnosno poticaji. Oni se ponasaju kao ,,odrzavatelji* unutras$njeg modela
koji je narusen i podrzavaju regulaciju glasno¢e govora (Thaut i sur., 2002., prema Weir-
Mayta i sur, 2016). Ho i sur. tvrde da osobe s PB mogu uspjesno prilagoditi glasno¢u govora
ako im se pruze verbalne upute kao poticaj (Ho i sur., 1999., prema Weir-Mayta i sur, 2016).
Sposobnost regulacije glasno¢e vanjskim poticajima dokazano je istrazivanjima o Lee
Silverman Voice Treatment (LSVT). Ta terapija uci hipokineticne govornike da usprkos
narus$enom unutarnjem modelu mogu modulirati govor (Fox i sur.,2006., prema Weir-Mayta i
sur, 2016). LSVT je strukturirana, na dokazima utemeljena terapija pomocu koje se moze
povecati glasnoca, tako da se kroz vokalizaciju i razli¢ite govorne vjezbe postupno povecava
glasno¢a govora. Vjezbe su strukturirane tako da se postepeno, s jednostavnih aktivnosti
prelazi na aktivnosti svakodnevnog Zivota. Tiskani tekst moze biti od velike pomoci, razmaci
izmedu rije¢i mogu potaknuti govornika da bolje naglasava pojedine rijeci, granice izmedu
rijeci te da reCenicu izgovori fluentnije ili glasnije (Weir-Mayta i sur, 2016). Tretman SPEAK
OUT! potice osobe da pricaju S namjerom, usmjeravaju¢i se na povecavanje glasnoce i
intonacije tijekom govora. Watss je 2016. godine ispitivao utjecaj tretmana na 78 osoba s PB i
rezultati su pokazali kako se intenzitet glasa uslijed tretmana u bolesnika povecao za 6,9 do
17 dB (Watss, 2016). lako vecina osoba ima govorne poteskoce, ne pohadaju terapiju. Razlog
tome je taj Sto su pacijenti Cesto starije osobe kojima je teSko do¢i do specijalizirane ustanove.
Osim toga, tijekom grupne terapije, terapeut ne moze svima posvetiti jednaku paznju i dati
feedback, a problem je i taj $to je vjezbe potrebno raditi kod kuce, ali ih ne rade jer im
nedostaje podrska terapeuta (Bandini i sur., 2016).



1.3. Poremedaji gutanja kod osoba s Parkinsonovom bolesti

Poremecaj gutanja ili disfagija Cest je simptom PB-a. Teski oblici disfagije obi¢no se
javljaju u kasnijim fazama bolesti, prosjecno 10 godina nakon pojave prvih simptoma. U
rijetkim slucajevima disfagija moze biti prvi znak PB-a (Suttrup i Warnecke, 2015). Uzrok
disfagije u bolesnika s PB-om nije u potpunosti razjasnjen, ali je potvrdeno da su
dopaminergicki i ne-dopaminergi¢ki mehanizmi ukljuéeni u razvoj (Suttrup i Warnecke,
2015). Obic¢no se javlja orofaringealna disfagija i njezina pojavnost krece se od 11 do 81%
(Takizawa i sur., 2016). Cesti simptomi i znakovi orofaringealne disfagije u bolesnika s PB-
om su: nemogucénost zadrzavanja bolusa u usnoj Supljini, otezan prijenos bolusa prema bazi
jezika, nazalna regurgitacija, zaostajanje hrane u usnoj Supljini, valekulama i piriformnim
sinusima, kasalj, guSenje, pojacano slinjenje, promjene glasa, gubitak tjelesne tezine te
ponavljajuée upale pluca. Disfagija utjeCe na nutritivni status bolesnika, dovodi do
pothranjenosti i dehidracije, otezava unos lijekova i opcenito utjeCe na kvalitetu zivota.
Takoder, moze uzrokovati aspiracijsku pneumoniju koja je jedan od naj¢es¢ih uzroka smrti u
osoba s PB. Osim $to negativno utjeCe na kvalitetu Zivota, utjeCe na socijalne interakcije i
emocionalno stanje, pa se Cesto javljaju strah i depresija. Fiberendoskopija Zdrijela i grkljana
te videofluoroskopija akta gutanja smatraju se zlatnim standardima u dijagnostici disfagija.
Osim tih pretraga, u dijagnostici disfagija u osoba s PB preporuca se koristenje modificiranog
vodenog testa i pacijenti koji imaju maksimalni volumen ispod 20ml vjerojatno imaju
disfagiju. Mogu se koristi specijalizirani upitnici, a u svijetu se koriste standardizirani upitnici
The swallowing disturbance questionnaire (SDQ) i Munich Dysphagia test-Parkinsons
disease (MDT-PD). Uporaba SDQ je jednostavnija, a MDT-PB je bolji jer moze otkriti blaze
oblike, pa ¢ak i pocetne simptome orofaringealne disfagije. Postoji The dysphagia-specific
quality of life questionnare (SWAL-QOL), upitnik izraden za procjenu utjecaja disfagije na
zivot pojedinca. Istrazivanje Jeong Ko i sur. 2017. godine, koje je provedeno medu
populacijom s PB-om, pokazalo je da je maksimalno vrijeme fonacije kra¢e kod osoba s
disfagijom, pa smatraju da moZe posluZiti kao indikator disfagije (Jeong Ko 1 sur., 2017).
Suttrup i Warnecke kao indikatore disfagije navode znacajan gubitak tjelesne teZine bez

objasnjenja, prekomjernu proizvodnju sline i slinjenje (Suttrup i Warnecke, 2015).

Oko 20% bolesnika s PB svjesno je da ima probleme s gutanjem, a manje od 10%
zatrazi pomo¢. Terapija disfagije u bolesnika provodi se medikamentno (agonisti dopamina i

amorfin) te osobe pohadaju logopedsku terapiju. Koriste se tehnike kao §to su modifikacija



bolusa, postularne strategije, manevri gutanja, termo-taktilna stimulacija i elektricna
stimulacija. Budu¢i da su organi za gutanje i govor povezani, ¢esto se koristi vokalna terapija.
Istrazivanja su pokazala kako LSVT rezultira poboljsanom pokretljivos¢u jezika, dovodi do
smanjenja vremena potrebnog za prijenos bolusa prema bazi jezika i smanjene ucestalosti
zaostajanja hrane. Smatra se da je i trening ekspiratorne misi¢ne snage ucinkovit u terapiji
disfagija jer dovodi do poboljSanja u hiolaringealnoj funkciji i smanjenja rizika od aspiracije
(Suttrup i Warnecke, 2015). U buduc¢nosti, potrebno je napraviti istrazivanja koja ¢e dodatno
ispitati prirodni tijek i patofiziologiju disfagije u bolesnika s PB-om, razviti standardizirane
metode i klini¢ke procjene koje ¢e moci Sto ranije detektirati disfagiju i takoder, dodatno
ispitati utjecaje razlicitih tretmana, njihov klinicki znacaj i utjecaj na kvalitetu zivota

pojedinca (Suttrup i Warnecke,2015).
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2. Huntingtonova bolest

Huntingtonovu je bolest (HB) prvi opisao George Huntington 1872. godine (Stewart,
2012). Nasljeduje se autosomno dominantno, uzrok bolesti je mutacija gena na kratkom kraku
kromosoma 4p16,3, a dolazi do abnormalnog pojavljivanja ponavljanja CAG tripleta koji
kodiraju aminokiselinu glutamin. Normalan broj CAG tripleta je 11-34, a osobe sa 40 i vise
ponavljanja razvijaju Huntingtonovu bolest. Broj CAG ponavljanja korelira s tezinom bolesti
(slucajevi s ranijim pocetkom bolesti imaju najvec¢i broj ponavljanja). Izrazenija je u osoba
koje bolest nasljeduju od oca, a progresija bolesti sporija je u starijih nego u mladih bolesnika
(Brinar i sur., 2009).

Javlja se izrazita atrofija glave nuleusa kaudatusa i putamena bilateralno, udruzena s
umjerenim stupnjem atrofije vijuga frontalnih i temporalnih regija. Strijatalna degeneracija
zapoCinje u medijalnim dijelovima kaudatusa, no Sirenjem atrofija zahvacene su i ostale
stanice. Biokemijske promjene bazalnih ganglija karakterizirane su degeneracijom
gabaergickih neurona te smanjenim gabaergickim i acetilkolinskim projekcijama u vanjski dio
globusa palidusa. Smanjena je koncentracija biosintetiC¢kih enzima neurotransmitora i to
glutaminske acidne dekarboksilaze (GAD) i klinacetil-transferaze, a snizen je i metabolizam

glukoze Sto prethodi gubitku tkiva (Brinar i sur., 2009).

Ucestalost Huntingtonove bolesti procjenjuje se na 5 oboljelih na 100.000 stanovnika
(Brinar i sur., 2009).

2.1.  Klinicka slika

Simptomi i znakovi bolesti najée$¢e se javljaju izmedu 30-e i 50-¢ godina Zivota
(Sewart, 2017). Bolest karakteriziraju abnormalne motori¢ke kretnje (koreja), subkortikalna
demencija sa znakovima disfunkcije fronto-strijatalnih puteva te psihicki poremecaji.
Koreati¢ni se poremecaj ocituje abnormalno$éu hoda (zivahan hod i trzanje udova),
abnormalnim pokretanjem ociju te simptomima distonije i parkinsonizma. Poremecaji pokreta
isprva su blagi i najuocljiviji su na rukama i licu, no postupno postaju izrazeniji i zahvacaju
sve misice tijela i udova. Povecana je ucestalost treptanja, a voljnu protruziju jezika
konstantno remete nevoljni pokreti. Pokreti se pojavljuju na stereotipan nacin, a u

uznapredovalim stadijima poprimaju atetoidne ili distonicke kretnje (Brinar i sur., 2009).
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Atetozu Cine crvoliki vijugavi pokreti pretezno u distalnim misi¢ima, a distonije su dugotrajne
misi¢ne kontrakcije koje mijenjaju drzanje tijela (Bilney i sur., 2003). MiSi¢ni je tonus obi¢no
snizen do uznapredovalih stadija bolesti kada se moze javiti rigidnost, tremor i bradikineza
(Brinar i sur., 2009). Najraniji klini¢ki simptomi su gubitak tjelesne tezine i blage kognitivne
poteskoce koje se obi¢no javljaju prije postavljanja dijagnoze. Dolazi do promjena u
metabolizmu, problema sa spavanjem i ucestalo se javljaju disfagije (Stewart, 2012).
Poremecaj kognitivnih funkcija razvija se postupno. U pocetku se javljaju iritabilnost i
promjene raspolozenja, no brzo se razvijaju poremecaji koncentracije i egzekutivnih funkcija
(Brinar i sur., 2009). Imaju poteskoc¢e s planiranjem, organizacijom i izvodenjem razli¢itih
aktivnosti (Binley i sur., 2003). Psihic¢ki su simptomi varijabilni, a prisutni su u oko polovice
bolesnika. Javlja se depresija, iritabilnost, impulzivnost, lo§a samokontrola, ispadi gnjeva te
ponekad bipolarni poremecaj ili shizofrenija (Brinar i sur.,2009; Stewart, 2012). Progresija
bolesti varira od osobe do osobe, ali u konacnici dovodi do potpune ovisnosti osobe uz
postelju (Hamilton i sur., 2012). Do smrti dolazi u prosjeku 15-20 godina od pocetka bolesti.
Lijecenje je simptomatsko jer ne postoji tretman koji lijeci ili usporava bolest. Od lijekova se
primjenjuje antagonist dopamina haloperidol (Haldol). Osobe pohadaju fizioterapiju,
psihoterapiju i logopedsku terapiju kako bi im se olakSale svakodnevne aktivnosti i zivot

(Bilney i sur., 2003).

2.2.  Govorno-jezi¢ni poremecaji kod osoba s Huntingtonovom bolesti

Kako bolest napreduje sposobnost komunikacije opada zbog promjena u motorickom
funkcioniranju, naruSenih kognitivnih i jezi¢nih sposobnosti i neuro-psiholoskih promjena.
Neurodegeneracija bazalnih ganglija, posebice globusa palidusa, rezultira varijabilnim
uzorkom govornih poteskoca, a kako bolest napreduje poteSkoce u izvr$nim funkcijama i
radnom paméenju negativno utjecu na jeziéne sposobnosti. U ranim fazama bolesti osobe ne
moraju imati simptome ili imaju blagu dizartriju i razumljivost govora nije narusena. S
progresijom bolesti osobe razvijaju blagu do umjerenu dizartriju i koreu koje utjeCu na
razumljivost govora (Hamilton i sur., 2012). Uz to, osobe oboljele od HB-a pokazuju manjak
inicijative u komunikaciji 1 pojednostavljene sintakti¢ke strukture (Boschi 1 sur., 2017).
Smatra se da u kasnim fazama bolesti razumiju puno vise nego $to mogu producirati. Neki
bolesnici mogu razviti verbalnu apraksiju zbog koje se javljaju artikulacijske greske koje su

izrazenije Sto su rijeci duze i kompleksnije. Dolazi i do potesko¢a u koordinaciji disanja i
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govora. NaruSene su sposobnost pisanja, tipkanja i nepravilna je gesta pokazivanja. Osobe
gube volju za komunikacijom i odbijaju sudjelovati u istoj. Govorne poteskoée koje se
javljaju u bolesnika s HB imaju karakteristike hiperkineticke dizartrije (Hamilton i sur.,
2012). Osobe s blagim oblikom imaju blazu dizartriju, a osobe s umjerenim oblikom bolesti
imaju tezu dizartriju $to znaCi da dizartrija progredira progresijom bolesti. Najcesce je
narusena artikulacija, prisutne su fonatorne poteSkoce, promjene u prozodiji i naruSeno je
govorno disanje (nagla potreba za izdisanjem i eksplozivan govor) (Hartelius i sur., 2010).
Obiljezja dizartrije u bolesnika s HB su: distorzije konsonanata i vokala, neprimjerene pauze
unutar i izvan rije¢i, usporen govor, produljavanje glasova, problemi s disanjem, napeta
fonacija, hrapav i promukao glas te smanjena visina i intenzitet glasa (Hamilton i sur., 2012).
Glas je hrapav, zadihan, monoton, forsiran, napet, s puno fluktuacija i naglim i cestim
prekidima u fonaciji, a poteskoce se pojacavaju kako bolest napreduje. Akusticka analiza
maksimalne fonacije vokala pokazala je malo nizi f0 §to je suprotno onom §to se dogada kod
PB-a, gdje je f0 povisSen. Jitter i shimmer imaju viSe vrijednosti. Smatra se da takve poteskoce
uzrokuju nepravilna addukcija i abdukcija glasnica, narusen misi¢ni tonus i nevoljni pokreti
kao Sto su korea, mioklonus, i tremor (Jesus Valesco Garcia i sur., 2010). Nepravilan je
obrazac disanja, povecana je miSi¢na napetost respiratorne muskulature i smanjen je kapacitet
pluca. Jo$ uvijek nije poznato jesu li problemi u disanju obiljezje kasnijih stadija bolesti ili se
pojavljuju ve¢ u ranim fazama HB-a. U istrazivanju Jones i sur. 2016. pokazalo se da vjezbe
pravilnog disanja, iako u maloj mjeri, doprinose poboljSanju misi¢nog tonusa respiratornih
miSic¢a, a poboljSava se i1 efikasnost kaSljanja. Osim toga, na disanje negativno utjece loSe

drzanje tijela pa je potrebno poraditi i na tome (Jones i sur., 2016).

Uz govorne poteskoce Ceste su i jezicne 1 od jezicnih poteskoca javljaju se poteskoce
u razumijevanju slozZenih sintakti¢kih struktura, potesko¢e u pronalaZenju rijeci, smanjenje
vokabulara, smanjenje duljine iskaza, pojednostavljivanje sintakti¢kih struktura, poteskoce u
odrzavanju teme razgovora i perseveracije (Hamilton 1 sur., 2012). Uz to imaju i1 poteSkoce u
razumijevanju prenesenog znacenja i metafora (Saldert i sur., 2010). U istrazivanju Murraya
iz 2000. sudjelovalo je 10 osoba s HB i na zadatku opisivanja slike imali su krace recenice,
jednostavnije reCenice i manji broj gramaticki ispravnih rec¢enica od kontrolne skupine (N=9).
lako su producirali gotovo jednak broj reCenica, opis pacijenata bio je manje informativan

(Murray, 2000).

Hartelius i sur. su 2010. godine ispitivali utjecaj komunikacijskih teskoc¢a na kvalitetu

zivota 18 osoba s HB i njihov pogled na poteskoce. Rezultati su pokazali da oboljele osobe
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zele bogatiji socijalni zivot 1 bolje komunikacijske strategije. Vecina osoba s HB ne
usmjerava se toliko na govorni output, koliko na same probleme u komunikaciji. Govore da
izbjegavaju diskusije jer imaju probleme s komunikacijskim izmjenama i uklju¢ivanjem u
temu razgovora. Smeta im Sto drugi ljudi pricaju brzo 1 tvrde da to negativno utjeCe na
komunikaciju. Osobe s HB iskazale su potrebu za vise komunikacije jer ima pozitivan
psiholoski u¢inak. Budu¢i da su osobe iskazale potrebu za bogatijim socijalnim zivotom, a
komunikacija je srce sudjelovanja, znanja o tome s kojim se problemima osobe suocavaju

treba biti okosnica u terapiji (Hartelius i sur., 2010).

Zbog nedostatka specijaliziranih testova u svijetu se u dijagnostici Cesto Koristi
Western Aphasia Battery (WAB). S obzirom na to da je kod HB-a $irok raspon govorno-
jezi¢no-komunikacijskih poteSkoc¢a koje negativno utjecu na kvalitetu zivota te obiteljske 1
socijalne veze potrebno je Koristiti razliite pristupe i komunikacijske tehnike da se osobi

omoguci zadrzavanje komunikacijskih sposobnosti §to je dulje moguce.

U ranoj se fazi predlazu tehnike opustanja i vjezbe disanja. Uz to se koriste razlicite tehnike
dizajnirane za normalizaciju glasa. Smatra se da je u ranoj fazi bitno pruziti tehnike koje ¢e im
pomodi u monitoriranju govora i samoispravljanju. To je posebice vazno ukoliko dode do
ubrzanja tempa govora, a osobe Cesto u ranim fazama ubrzavaju tempo kako bi izbjegli
prekide u komunikaciji uzrokovane nevoljnim pokretima. U umjerenoj fazi potrebno je
savjetovati obitelji o pozitivhom komunikacijskom okruZzenju. Posao logopeda je objasniti na
koji nac¢in mogu olakSati komunikaciju, stvoriti prilike za komunikaciju putem razlicitih
aktivnosti i1 predloziti najbolje komunikacijske strategije. MnoStvo simptoma utjeCe na
komunikaciju, stoga jedna vrsta terapije ne moze biti dostatna. Fokus u terapiji treba biti
odrZavanje vjestina, potrebno je poticati govor §to je viSe je moguce te Koristiti strategije 1
tehnike da bi osobe zadrzale osjecaj vrijednosti 1 samostalnosti §to je dulje moguce.
Alternativna 1 augumentativna komunikacija (AAK) moze umanjiti komunikacijske teskoce i
povecati Sanse za sudjelovanje u svakodnevnom zivotu. Strategije se moraju poceti
implementirati dok jo$ postoji motivacija i kapacitet za ucenje. Kognitivni poremecaji kasnije
mogu onemoguciti moguénost ucenja i koristenja takvih sredstava. Najcesce se koriste nisko-
tehnoloska sredstva. Komunikacijske ploce i knjige stimuliraju uporabu rijeci i fraza te poti¢u
razumijevanje i produkciju govora u razli¢itim komunikacijskim situacijama. Koriste se
komunikacijske knjige s personaliziranim slikama i fotografijama, a vizualne sheme na
kojima su naslikane razliCite aktivnosti i komponente tih aktivnosti mogu olakSati planiranje,

iniciranje 1 zavrSavanje razlicitih aktivnosti svakodnevnog zivota (Hamilton 1 sur., 2012).
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2.3.  Poremecaji gutanja kod osoba s Huntingtonovom bolesti

Osobe s Huntingtonovom bolesti tijekom vremena ucestalo razvijaju poremecaje
gutanja. Kasljanje je jedan od prvih simptoma, a kasni simptomi su aspiracijska pneumonija,
guSenje i kaheksija. Simptomi disfagije prisutni su u svim fazama gutanja i variraju s
obzirom na fazu, odnosno tezinu bolesti. Ne postoje podaci o ucestalosti disfagija u bolesnika
s HB (Stewart, 2012). Naj¢es¢i uzrok smrti u bolesnika s HB-om su aspiracijska pneumonija
(Heemskerk i Roos, 2011., prema Stewart, 2012), gusenje i kaheksija (Trejo i sur., 2004.,
prema Stewart, 2012). Osobe s HB-om i njegovatelji ¢esto negiraju simptome disfagije kao
Sto su guSenje i1 kasljanje tijekom hranjenja, a zanemaruju 1 simptome gastritisa, Zgaravice i
povracanja. Ako su svjesni poteSko¢a navode da imaju poteskoce s unoSenjem hrane u usnu
Supljinu i da im je potrebno vise vremena za jelo. Dakle, najces¢e navode poremecaje
hranjenja, ali i gubitak apetita i izbjegavanje hranjenja u javnosti. Pri hranjenju, problem im
stvaraju nevoljni pokreti trupa, vrata i ruku. Sto se ti¢e oralne faze, smanjena je koordinacija
gutanja, odgoden je refleks gutanja, naruSeno je pripremanje bolusa, zZvakanje je usporeno,
javljaju se brzi/spori nevoljni pokreti jezikom i pljuvanje, vilica je ukocCena, usta su
nedovoljno zatvorena pa dolazi do ispadanja hrane iz usta, spor je prijenos bolusa prema bazi
jezika i Gesto dolazi do ponovljenog gutanja zbog zaostajanja hrane u usnoj Supljini. Sto se
tice faringealne faze javlja se korea tijekom gutanja, gutanje je ¢ujno, dolazi do inhalacije,
nevoljne addukcije i abdukcije glasnica tijekom gutanja, fonacije tijekom gutanja i nevoljnog
roktanja, narusena je laringealna elevacija, hrana Cesto ide na nos, dolazi do penetracije,
prisutni su ostaci hrane u valekulama i pirifomnim sinusima, dolazi do kasljanja prije 1 nakon
gutanja, aspiracije i guSenja hranom i tekuéinom. Sto se ti¢e ezofagealne faze naruseno je
otvaranje gornjeg i donjeg sfinktera jednjaka, spor je prolazak bolusa kroz jednjak, javljaju se

refluks, Zgaravica i povracanje (Stewart, 2012).

Od tretmana se preporuca optimalizacija posture, koriStenje dodatne opreme, gutanje
manjih zalogaja i ¢e$¢i, a manji obroci, mijenjanje konzistencije hrane, stimulacija ledom,
skretanje paznje na zadrzavanje daha tijekom gutanja 1 uzimanje lijekova (haloperidol,
injekcije botulina). Tretmani disfagija djeluju na simptome, ali ne i uzrok. Utjecaj terapija nije
ispitan i ne zna se kako pojedini tretmani utjecu na disfagiju u bolesnika s HB-om (Stewart,
2012). Trening ekspiratorne miSi¢ne snage utje¢e na disanje, ali nema gotovo nikakav ucinak
na sposobnost gutanja (Reyes i sur., 2015). The Unified Huntington’s Disease Rating Scale

(HSG) najéesce se koristi u procjeni HB-a, a ne ukljucuje procjenu disfagije. Zbog toga je
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potrebno raditi na razvoju skala procjene za disfagiju i podizanju svijesti 0 prisutnosti

poteskoca gutanja u ovoj populaciji (Stewart, 2012).
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3. Multipla skleroza

Multipla skleroza (MS) upalna je autoimunosna demijelinizacijska bolest SZS-a. Osnovna
karakteristika su brojna demijelinizacijska osteenja SZS-a. Upalna demijelinizacijska
oste¢enja u pocetku su pretezno lokalizirana u bijeloj tvari SZS-a, dok u kasnijoj fazi nastaju
oStecenja aksona i neurona. To je bifazicna bolest koju karakterizira prva faza u kojoj je
bolest reverzibilna, a to je upalno relapsna faza i druga, neurodegenerativna faza bolesti kod
koje dolazi do postupno progresivnog razvoja neuroloskih ispada koji viSe nisu reverzibilnog
karaktera. Razlikujemo nekoliko vrsta MS-a, a to su CIS (klini¢ki izolirani sindrom), relapsno
remitirajuci oblik (RRMS), sekundarno progresivni oblik (SPMS), primarno progresivni oblik
(PPMS) i benigan oblik MS-a (Brinar i sur., 2009).

Uzrok bolesti nije u potpunosti razjasnjen, ali smatra se da nastaje meduigrom genskih
¢imbenika i1 ¢imbenika okoline. Smatra se da je MS poligenska bolest u koju moze biti
ukljueno 10-20 gena. HLA DR2 i DR4 haplotipovi povecavaju rizik za nastanak MS-a. Sto
se tiCe ¢imbenika okoline vaznima se smatraju Epstein-Barrov virus i herpes virus, te
¢imbenici Koji nisu involvirani u patogenezi, ali mogu utjecati na patogenezu bolesti, a to su

manjak vitamina D i puSenje (Brinar 1 sur., 2009).

Ucestalost MS-a kre¢e se oko 80-100 oboljelih na 100.000 stanovnika. Bolest je
znatno rjeda u Japanaca i ostalih azijata (5 oboljelih na 100.000 stanovnika), a nema je u
crnaca u Africi. Dva puta je ¢eS¢a u Zena nego u muSkaraca. MoZe se pojaviti u djecjoj dobi,
no uglavnom se pojavljuje izmedu 18-e i 50-e godine, najéesce u treCem deceniju Zivota

(Brinar i sur., 2009).

3.1.  Klinicka slika

Klinicki simptomi dijele se na simptome ispada i paroksizmalne simptome. U
simptome ispada ubraja se osjetni poremecaj koji se najceSce ocituje parestezijama
(trnjenjem, mravinjanjem), disestezijama ili hipoestezijama. Javlja se opti¢ki neuritis, moze
do¢i do postupnog gubitka vida, bolova u oku pri pokretu o¢ne jabucice, dvoslika i promjene
u percepciji boja. Cesto nastaje intranuklearna ofalmoplegija. Od motori¢kih simptoma javlja
se slabost udova i nestabilnost u hodu, parapareze, tripareze ili hemipareze. Javlja se

trunkalna ataksija, ataksija na udovima s karakteristicnim intencijskim tremorom, a osim
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cerebralne ataksije, zbog oSte¢enja osjetnih puteva, pojavljuje se i osjetna ataksija. Kognitivni
poremecaji nastaju u oko polovine bolesnika, a mogu biti prisutni poremecaji kratkoro¢nog
pamcéenja, pozornosti i govornih funkcija. Bolesnici su ¢esto emocionalno labilni i depresivni.
Zbog pseudobulbarnih simptoma moze nastati prisilni smijeh ili pla¢, apatija ili euforija.
Ceste su vrtoglavice i nerijetko su praéene nistagmusom, senzornim ispadima na licu i rjede
unilateralnom gluho¢om. Moze se javiti faciopareza. Umor je vrlo izrazen i ¢est simptom koji
se moze pojaviti neovisno o fiziCkom naprezanju. Ucestalo dolazi do poremecaja kontrole
sfinktera (80-90% bolesnika). Cesta je dizartrija, a disfagija nastaje u kasnijoj fazi bolesti i
karakterizira ju zagrcavanje tekuéine. U paroksizmalne simptome ubraja se Lhermitteov znak,
kojeg karakterizira prolazenje parestezija niz tijelo prilikom sagibanja glave (ima
lokalizacijsko znaéenje; upuéuje na prisutnost demijelinizacijskog plaka u podrucju vratne
kraljezni¢ne mozdine). Zatim, miokimije ili titranje miSi¢a lica, hemifacijalni spazami i
fleksorni (tonicki) spazmi miSi¢a udova koji nastupaju iznenada, cesto su uzastopni i jako
bolni, a izaziva ih pokretanje udova, hiperventilacija ili hladno¢a. Cesta je neuralgija
trigeminalnog Zivca i uzrokuje ju perinuklearna demijelinizacija u mozdanom deblu (Brinar i

sur., 2009).

3.2. Poremecaji govora kod osoba s multiplom sklerozom

MS je bolest koja se oc€ituje raznolikim simptomima i manifestacijama, a spasti¢na i
ataksi¢na dizartrija naj¢e$¢i su govorni problemi. Dizartrija se javlja u oko 40% osoba s MS-
om. Ozbiljnije govorne poteskoée javljaju se kako bolest napreduje, iako se mogu javiti i
odmah nakon pocetka bolesti (Baylor i sur., 2010). Narusena je artikulacija, glasno¢a govora,
glas je hrapav i naj€esce se javlja mijeSana, spasticno-ataksi¢na dizartrija. Rjede se javljaju
problemi u kontroli visine glasa, neadekvatna visina glasa i hipernazalnost (Dogan i sur.,
2007). Pokreti artikulatora su znatno sporiji. Narusena je i funkcija, odnosno pokretljivost
donje usne i Celjusti (Putzer i sur., 2007). Rezultati istrazivanja Harteliusa i Lillvika iz 2003.
godine pokazuju kako je jezik vise pogoden od usana. Funkcija je jezika puno vise narusena i
kod osoba s MS-om koje nemaju dizartriju (Hartelius i Lillvik, 2003). Osim toga, naruseno je
podizanje mekog nepca 1 grkljana §to dovodi do poteSko¢a u kontroliranju visine glasa 1
pretjerane nazalne emisije (Farmakides i Bone., 1960). Osim artikulacije, naruseno je disanje i
posljedi¢no, prozodija (Tjaden, 2003). Govor je usporen, vokali su produljeni i Cesti su

prekidi (pauze) u govoru (Yamout i sur., 2009). Vecina osoba ima disfoniju i probleme u
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addukciji glasnica (Dogan i sur., 2007). Cesti su prekidi u glasu, odnosno pucanje glasa, javlja
se vokalni zamor i promuklost (Yamout i sur., 2009). U bolesnika s MS vrijednosti jittera,
shimmera i SPI su poviseni. Maksimalno vrijeme fonacije znatno je kra¢e nego kod zdravih
pojedinaca, a vrijednosti NHR-a i fO su sli¢éne kao kod zdravih pojedinaca (Dogan i sur.,
2007). Promjene u glasu Cesto su zamaskirane promjenama u razumljivosti govora i prozodiji

koji su vise naruSeni (Ve lez Feijo i sur., 2004).

Cak i kada su govorne poteskoce blage, utjecu na stil Zivota i komunikaciju (Yorkston
i sur., 2001). Ogranic¢enja u komunikaciji nisu iskljuc¢ivo posljedica govornih poteskoca, veé
proizlaze i iz drugih poteskoca i simptoma koji se javljaju uz MS. Umor, motoricki i vizualni
simptomi, depresija, iritabilnost i sl. takoder dovode do ograni¢enja u komunikaciji (Baylor i
sur., 2010). Osobe navode da im je tesko pratiti ritam prijatelja i sudjelovati u razli¢itim
aktivnostima jer su umorni i jer imaju poteskoce u kretanju te da zbog toga Cesto izbjegavaju

druzenja (Yorkston i sur., 2001).

Potesko¢e se u govoru i glasu mogu Kkontrolirati i modificirati adekvatnom
logopedskom terapijom. U tretmanu se primjenjuju vjezbe za pokretljivost govornih organa,
vjezbe pravilnog disanja, ritma i tempa govora i intonacije (Farmmakides i sur., 1960).
Preporuca se koriStenje glasnog govora jer pozitivno utjee na artikulaciju i dovodi do
smanjenja nazalnosti (Tjaden i Wilding, 2005). Od novijih se pristupa u terapiji preporuca
dubinska mozgovna stimulacija (DBS) jer pozitivno utjece na fonaciju (Putzer i sur., 2016).
Vrlo mali broj istrazivanja govori o terapiji govornih poremecaja u osoba s MS, posebice
manjka novih koja govore o novim pristupima i tehnikama stoga je u buducnosti potrebno
dodatno ispitati uéinke razli¢itih terapijskih postupaka kako bi se dobio uvid u najuéinkovitije

strategije i postupke.
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3.3.  Poremecaji gutanja kod osoba s multiplom sklerozom

U bolesnika s MS ucestalo se javlja disfagija, posebice u kasnijim fazama bolesti
(Murano Ferre Fernandes i sur., 2013). Ucestalost orofaringealne disfagije krece se od 33-
43%. Moze se pojaviti kod osoba koje imaju blaze poteSkoce iako je CeS¢a u kasnijim
stadijima bolesti. Ces¢a je i teZa u bolesnika koji imaju o$teéenja u malom mozgu, mozdanom
deblu i u bolesnika koji imaju kognitivne poteskoc¢e. Simptomi se disfagije najc¢esce javljaju u
oralnoj i faringealnoj fazi gutanja. Najces¢i su kasljanje i gusenje tijekom gutanja, zapinjanje
hrane u grlu, zaostajanje hrane u usnoj Supljini i ponovno gutanje te teSkoce u kontroli
salivacije (Alali i sur., 2016). Imaju znacajne poteSskoc¢e u oblikovanju bolusa i odgoden je
refleks gutanja (De Pauw i sur., 2002). Moze do¢i i do disfunkcije gornjeg sfinktera jednjaka
(Tassorelli i sur., 2008). Ce$éi su problemi s gutanjem tekuéina, a problemi s gutanjem krute
hrane obi¢no se javljaju u kasnijim fazama bolesti (De Pauw i sur., 2002). Ako se ne tretira,
dolazi do gubitka tjelesne tezine i dehidracije, te se povecava rizik za pojavu aspiracijske
pneumonije. Upravo se zbog toga problemi s gutanjem hrane moraju tretirati u poc¢etnim
fazama (Alali 1 sur., 2016). Aspiracijska pneumonija ¢est je uzrok smrti u kasnim fazama
bolesti. (Tassorelli i sur., 2008). U istrazivanju Murano Ferre Fernandes i sur. 2013. godine od
120 ispitanika s MS-om, 108 je imalo poteskoce u gutanju (90%), a 12 ispitanika (10%)
uredno gutanje. Medu ispitanicima koji su imali poremecaj gutanja 49 ispitanika (40,8%)
imalo je blagu, 44 ispitanika (36,7%) umjerenu i 15 ispitanika (12,5%) tesku disfagiju.
Bolesnici s teskom disfagijom obi¢no su imali primarno progresivni oblik MS-a, a umjerena
disfagija ¢e$ce se javljala u ispitanika s relapsno-remitiraju¢im oblikom bolesti (Murano Ferre

Fernandes i sur., 2013).

Intervencija ukljucuje modifikaciju bolusa, mijenjanje konzistencije hrane, postularne
strategije, elektricne stimulacije, botulin toksin i sl. Reakcija na intervenciju ovisi o0 mnostvu
faktora, trajanju bolesti, progresiji bolesti, samom pacijentu i pruZenim kompenzatornim
strategijama. Tretmani disfagije u populaciji MS-a slabo su ispitani. Ispitan je utjecaj injekcije
botulina 1 elektricnih stimulacija 1 potvrdeno je da djeluju na disfagiju jer utjecu na
muskulaturu koja je ukljucena u gutanje, medutim pomazu samo u blagoj i umjerenoj disfagiji
(Alali i sur., 2016). U buducnosti je potrebno ispitati ucinke razlicitih strategija i tretmana na

funkciju gutanja, te podobnije ispitati poteSkoce i Simptome koji se javljaju u bolesnika s MS.
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4. Amiotroficna lateralna skleroza

Amiotrofi¢nu lateralnu sklerozu (ALS) ili Lou Gehrigovu bolest prvi je opisao Jean-
Martin Charcot 1869. godine i to je najceSca bolest motori¢kih neurona (Fattori i sur., 2016).
Proces bolesti zapo¢inje u motori¢kim neuronima perifernog i sredi$njeg Ziv€anog sustava i
motoric¢kih puteva. Obi¢no zapocinje znacima oStecenja donjih motorickih neurona (DMN) i
osStecenjima kortikospinalnih i/ili kortikobulbarnih puteva. Rjede su prvi simptomi izolirano
oSte¢enje gornjih motori¢kih neurona (GMN) uz kasniji razvoj oStec¢enja donjih motorickih
neurona, ili pseudobulbarna paraliza (Brinar i sur., 2009). U 30% bolesnika bolest zapocinje
bulbarnom paralizom, s tim da 85% osoba razvije bulbarne simptome tijekom bolesti
(Kuruvilla i sur., 2012).

Uzrok ALS-a nije u potpunosti razjaSnjen. Smatra se da moze nastati razliCitim
mehanizmima. Bolest se najéesce pojavljuje sporadi¢no, a u 5-10% bolesnika familijarno. Od
familijarnih oblika postoji autosomno dominantni (SOD1), autosomno recesivni (ALS2) i uz
x-kromosom vezani oblik bolesti (SETX) (Brinar i sur., 2009).

Od ALS-a godisnje obole 2 od 100.000 osoba, a bolest ¢esé¢e pogada muskarce nego Zzene
1,6:1,2 (Roberts-South i sur., 2012).

4.1. Klinicka slika

ALS najcesce zapocinje slabos¢u i redukcijom misSi¢nog volumena na malim mi$i¢ima
Saka, ramena, glutearne i bulbarno inervirane muskulature, s razvojem miSi¢ne slabosti,
hipotonije, hiporefleksije 1 fascikulacija. U vecine bolesnika najizraZenija je slabost na
gornjim udovima koji pokazuju hipotrofiju bez osjetnih ispada (Brinar i sur., 2009).
Pojavljuju se patoloski refleksi, nespretnost, ukoceni pokreti, umor, nemogucnost kontrole
izraza lica, moze se javiti nevoljni smijeh ili pla¢ (pseudobulbarni afekt), dizartrija i disfagija.
Osobe obi¢no ne pokazuju promjene u kognitivnim sposobnostima iako novija istraZivanja
govore da dolazi do promjena kako u kognitivnim tako i u jeziénim sposobnostima (Kim i
sur., 2010). Kognitivne poteSkoce koje se javljaju u osoba s ALS-om bez demencije su
poteskoce u paznji i kognitivnoj fleksibilnosti, poteskoce u izvrsnim funkcijama (planiranje,
rezoniranje, organiziranje, monitoriranje) 1 Vizuo-spacijalnim sposobnostima (teskoce

prepoznavanja lica i sl.) (Roberts-South i sur., 2012). Bolest stalno napreduje i na kraju osoba
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postaje bespomoc¢na, ne moze se kretati, sluziti rukama, ne moze govoriti, zvakati, gutati te
razvija respiracijsku insuficijenciju. Veéina osoba umire unutar 3-5 godina od postavljanja
dijagnoze (Brinar i sur., 2009). Funkcionalne promjene koje se dogadaju progresijom bolesti
mogu se pratiti uporabom Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale-Revised
(ALSFRS-R), koja procjenjuje funkcije nuzne za izvrSavanje svakodnevnih aktivnosti.
(Kuruvilla i sur., 2012).

4.2. Govorno-jezi¢ni poremecaji kod osoba s amiotroficnom lateralnom
sklerozom

U bolesnika s ALS-om javlja se dizartrija i dolazi do postupnog gubitka sposobnosti
govora (Kuruvilla i sur., 2012). Vrsta dizartrije ovisi o tome da li je pogoden gornji ili donji
motorni neuron. U pocetnoj, blagoj fazi, osoba s oste¢enjem DMN razvit ¢e flacidnu
dizartriju, a osobe s oSteenjem GMT razvit ¢e spasti¢nu dizartriju. Napretkom bolesti dolazi
do oste¢enja GMN i DMN te se razvija mijesana (flacidno-spasti¢na) dizartrija (Joubert i sur.,
2010). Dizartrija se javlja kod vise od 90% bolesnika (Searl i sur., 2017). Najcesce su
karakteristike govora smanjena brzina i razumljivost govora, a promjene u motorickoj funkciji
artikulatora prethode smanjenoj razumljivosti govora. Istrazivanja su pokazala smanjenost
raspona i brzine pokretljivosti mekog nepca, grkljana, usta, ¢eljusti i jezika, a smanjena brzina
i pokretljivost mogu biti i najraniji simptomi degeneracije motornih neurona (Makkonen i
sur., 2016). Smanjena maksimalna brzina pokretljivosti donje usne 1 donje ¢eljusti moze se
vidjeti ve¢ u ranim fazama ALS-a, stoga se te mjere mogu Koristiti u identifikaciji poteskoca u
bulbarnoj motorici dok jo§ brzina i razumljivost govora nisu naruSeni. Zbog smanjene
pokretljivosti naruSena je produkcija konsonanata i vokala, a zbog narusene funkcije mekog
nepca dolazi do pretjerane nazalne emisije (Ball i sur., 2004). Osim neprecizne artikulacije i
hipernazalnosti, smanjen je raspon i visina drugog formanta (F2) i glas je hrapav (Kuruvilla i
sur., 2012). Oboljeli imaju poteskoce s disanjem jer slabi respiratorna muskulatura zbog Cega
osobe govore tiho i imaju poteskoce u postizanju odgovarajuce glasnoce (Ball i sur., 2004).
Zbog poteskoca u disanju dolazi do velikog broja dugotrajnih pauza i ¢esto im nedostaje zraka
pri govoru (Yunusova i sur., 2016). U istrazivanju Makkonen i sur. 2016. godine u kojemu su
sudjelovale osobe s moguc¢im (N=13) i dijagnosticiranim (N=17) ALS-om, pokazalo se da su
pri prvom posjetu logopedu, osobe s mogu¢im ALS-om imale vece poteskoce i ogranicenja

nego osobe s dijagnosticiranim ALS-om. Znacajna razlika pronadena je u funkciji mekog
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nepca, brzini govora i tezini dizartrije. U obje grupe bila je naruSena funkcija jezika. To
istrazivanje potvrdilo je pretpostavku da velik broj osoba ima znacajne govorne poteskoce
prije postavljanja definitivne dijagnoze (Makkonen i sur., 2016). U longitudinalnom
istrazivanju Makkonen i sur. iz 2017. godine u kojem je sudjelovalo 30 osoba s ALS-om
sposobnost govora izgubilo je 60% bolesnika tijekom dvije godine. Govor je bio adekvatan
oko 18. mjeseci nakon pojave bulbarnih simptoma. Nakon dvije godine osobe s bulbarnim
pocetkom izgubile su sposobnost govora, a 29% sudionika sa spinalnim pocetkom i kasnom
pojavom bulbarnih simptoma izgubilo je sposobnost govora. Prema tome, poCetak bulbarnih

simptoma, smatra se najboljim pokazateljem promjena u govoru (Makkonen i sur., 2017).

Kao i kod PB-a i HB-a mogu se javiti i jezi¢ne poteSkoce. U istrazivanju koje su
proveli Roberst-South i sur. 2012. godine na zadatcima opisivanja potvrdila se prisutnost
jezi¢nih teskoca. Pri opisivanju slike imali su podjednak broj rije¢i kao i kontrolna skupina,
ali sadrzaj je bio logiji. Cesto su preoblikovali fraze iako su bile motoricki ispravne i koristili
su puno ispraznih fraza $to je otkrilo poteSkoce s prizivanjem rije¢i (Roberts-South i sur.,
2012). Koriste se kratkim iskazima i pojednostavljuju sintakticke strukture, naruSeno je
razumijevanje slozenih sintaktickih struktura, ali i pojedinih rije¢i (Boschi i sur., 2017). Na
zadacima imenovanja imaju probleme s prizivanjem rije¢i i ¢este su semantiCke parafazije

(Roberts-South i sur., 2012).

ALS negativno utje¢e na komunikacijske sposobnosti, a do poteskoca dolazi uslijed
promjena u motorici govora te promjena u kogniciji i jezi¢nim sposobnostima (Roberts-South
i sur.,, 2012). Rjede iniciraju komunikaciju, a zbog problema u te¢nosti narusen je tijek

razgovora 1 teSko odrZavaju temu razgovora (Robarge, 2009).

Tijekom progresije ALS-a alternativna i augumentativna komunikacija (AAK) prije ili
kasnije postane nuzna, a preporuca se kada razumljivost govora padne na 50% ili kada brzina
govora opadne na 125 rije¢i u minuti (Robarge, 2009). Komunikacijska potpora ukljucuje
sirok raspon AAK strategija ukljucujuéi nisko-tehnoloska i visokotehnoloska sredstva. Cak i
uz uporabu AAK, komunikacija je puno bolja ako se odvija u mirnom okruZenju i s poznatom
osobom. Iz tog razloga logopedi preporuc¢uju modifikaciju okoline, smanjivanje pozadinske
buke, pozicioniranje licem u lice i izbjegavanje glasnih, javnih mjesta i grupnih diskusija
(Robarge, 2009). Logoped mora procijeniti govor, jezik, kogniciju i senzo-motoriku Kklijenta
kako bi se donijela odluka o odgovarajucoj AAK. To je slozena odluka, a osim o navedenom,
ovisi 0 moguénosti implementacije i raspoloZzivom vremenu za usvajanje znanja za efektivno
koristenje strategija tijekom svakodnevnih aktivnosti (Linse i sur., 2018). Trening i usvajanje
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strategija potrebni su u ranim fazama bolesti, tako da kada govor viSe nije opcija postoji
mogucnost komunikacije potrebne za odrzavanje obiteljskih i socijalnih odnosa. (Beukelman i
sur., 2011). Od nisko-tehnoloskih sredstava mogu se koristiti geste, facijalna ekspresija,
pisanje, komunikacijske ploCe sa slovima i temama, ali uglavnom samo u ranijim fazama
bolesti. Od visoko-tehnoloskih sredstava koriste se tableti, komunikatori, uredaji za pratenje
minimalnih pokreta glave i oc¢iju i sl. Takva sredstva zahtijevaju minimalan napor i
omoguc¢uju komunikaciju u kasnim fazama bolesti. Istrazivanja su pokazala da uporaba
visoko-tehnoloskih sredstava poboljSava samopouzdanje, kvalitetu zivota i smanjuje teret koji
je inace na njegovateljima i obitelji, stoga takva sredstva trebaju biti standard. Obecavajuci
alat je sucelje mozak-racunalo (brain-computer interface, BCI). To je direktna
komunikacijska veza izmedu Covjekovog mozga i vanjskog uredaja. Uredaj mjeri signale
pomoc¢u EEG-a i pretvornik unutar uredaja prepoznaje misli i pretvara ih u naredbe tako da
mozak indirektno, slozenim naredbama, upravlja aplikacijom. Prednost ovog sredstva je to
Sto ne zahtijeva strogo mirovanje pri koriStenju kao uredaj za pracenje pokreta oka i ne
zahtijeva strogo frontalno pozicioniranje prema ekranu (Linse i sur., 2018). Osobe s ALS-om
ili njihovi bliznji ¢esto zahtijevaju klasi¢nu terapiju radi ojaéavanja muskulature i mobilnosti
struktura potrebnih za govor. Takvi se programi ne preporuc¢uju osobama s ALS-om jer ono
koliko oni govore tijekom svakodnevice dovoljna je aktivnost i vjezba (Beukelman i sur.,
2011).

4.3.  Poremecaji gutanja kod osoba s amiotroficnom lateralnom sklerozom

Disfagija Cesto pogada osobe s ALS-om, a uzrokuje ju progresivna degeneracija
kortikobulbarnog trakta 1 nesposobnost zastite diSnih puteva tijekom gutanja (Goncalez
D'Ottaviano i sur., 2013). Postoji znacajna povezanost izmedu tezine bolesti i tezine disfagije
(Fattori i sur., 2016). Prevalencija disfagije u bolesnika s ALS-om krece se od 60 do 86%, a
neki tvrde da svi tijekom bolesti razviju odreden stupanj poteskoca s gutanjem (Waito i sur.,
2017). Cak i kada se ne zale, disfagija je Cesto prisutna. Najée$ée su naruiene oralna i
faringealna faza. Penetracija i aspiracija ¢eS¢e su u faringealnoj fazi pri gutanju tekucina
(Goncalez D'Ottaviano i sur., 2013). Napredovanjem bolesti dolazi do pogorSanja simptoma i
kada disfagija koegzistira s respiratornim poteskocama velik je rizik za aspiracijsku
pneumoniju. Aspiracijska je pneumonija jedan od vodecih uzroka smrti (Waito i sur., 2017).

Prognoza je loSija za pacijente koji imaju aspiracijsku pneumoniju, a rana dijagnoza
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poremecaja gutanja mogla bi sprijeciti razvoj takvih poteskoca jer bi se omogucile prilagodbe
u ranim fazama (Goncalez D'Ottaviano i sur., 2013). Od teskoca u oralnoj fazi javljaju se:
otezano i produljeno Zvakanje, rigidnost Celjusti, teSkoée oblikovanja bolusa zbog slabosti
jezika, ispadanje hrane iz usta, pljuvanje, odgoden refleks gutanja i smanjeno podizanje jezika
prema gore i nazad. Teskoce u faringealnoj fazi su: zaostajanje hrane u valekulama i
piriformnim sinusima, nepotpuno zatvaranje nazofarinksa, aspiracija i penetracija (Tabor i
sur., 2016). Narusena funkcija jezika jedan je od glavnih faktora koji doprinose disfagiji kod
ALS-a (Goncalez D'Ottaviano i sur., 2013). Prema Waitu i sur. naj¢e$¢i znakovi i simptomi su
ispadanje hrane i tekucine iz usta, odgoden refleks gutanja, teSkoce CiS¢enja usne Supljine,
Cesto kasljanje i gusenje hranom, dolazi do umaranja i poremecaja hranjenja, produljeno je
vrijeme hranjenja i Cesta je nazalna regurgitacija. Nekoliko faktora predvida tezinu i
progresiju disfagije, a to su pocetak bolesti, spol i pocetak bulbarnih simptoma. Trajanje
bolesti i pocetak bulbarnih simptoma smatraju se glavnim prediktorima tezine disfagija u
bolesnika s ALS-om (Waito i sur., 2017).

Intervencija ukljuuje mijenjanje konzistencije hrane, modifikaciju bolusa, uzimanje
veceg broja manjih zalogaja, stimulaciju ledom, postularne strategije, Mendelsonov manevar i
sl. (Nunes i sur., 2016). Napretkom disfagije potrebno je enteralno hranjenje pri ¢emu se
koristi perkutana endoskopska gastrostoma (PEG) kako bi se izbjegli kaheksija, dehidracija i
zagrcavanje bolesnika (Brinar i sur., 2009; Nunes i sur., 2016). U istrazivanju Plowmana i sur.
2015. ispitivao se utjecaj treninga ekspiratorne misiéne snage u ALS bolesnika s disfagijom.
Doslo je do minimalnih promjena u disanju 1 funkciji jezika, ali se nije povecala sigurnost
gutanja, odnosno nije se smanjio rizik aspiracije i penetracije (Plowman i sur., 2015., prema
Waito i sur., 2017). Tabor i sur. u svom su istrazivanju ispitivali utjecaj disfagije na kvalitetu
zivota kod 81 ispitanika s ALS-om. Rezultati su pokazali da je kvaliteta zivota manja $to su
tezi oblici ALS-a, te Sto su veci problemi s disanjem i gutanjem. Osobe su navodile da imaju
strah od gutanja 1 da disfagija negativno utjeCe na mentalno i socijalno zdravlje. Zbog
problema s gutanjem osjecaju anksioznost, strah, javlja se depresija i frustracija, a dolazi i do

socijalne izolacije (Tabor i sur., 2016).
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5. Alzheimerova bolest

Alzheimerova je bolest (AB) progresivna degenerativna bolest SZS koja se oéituje
propadanjem kognitivnih funkcija, a karakterizira ju pojava senilnih plakova koji sadrzavaju
izvanstani¢ne depozite beta-amiloida, presenilina, apolipoprotina E te unutarstani¢na
talozenja neurofibrilarnih vlakana hiperfosforiliranog tau-proteina i ubikvitin-proteina. AB
karakterizira atrofija mediotemporalnog podrucja, hipokampusa i1 entorhinalnog podrucja

(Brinar i sur., 2009).

Uzrok AB-a nije u potpunosti razjasnjen. Smatra se da nastaje kompleksnom interakcijom
genskih 1 okolisnih ¢imbenika. Najces¢e se pojavljuje sporadi¢no, s kasnim pocetkom, nakon
60-te godine. Kod oko 5% bolesnika nastaje familijarno i tada se simptomi pojavljuju ranije,
obi¢no prije 60-te godine Zivota. Familijarni se oblici Alzheimerove bolesti nasljeduju
autosomno dominantno i uzrokovani su razliitim genskim mutacijama. Geni odgovorni za
nastanak nasljednog oblika bolesti su: mutacija gena za amiloidni prekusorni protein (APP) na
kromosomu 21 (uzrokuje tipican oblik AB-a), mutacija gena za presenilin 1 (PSEN1),
transmembranski protein na kromosomu 14 (najces¢i familijarni oblik bolesti) 1 mutacija gena
za presenilin 2, drugi transmembranski protein. Gen za apolipoprotein E4 (APOE4) na
kromosomu 19 povecava sklonost za AB i obi¢no uzrokuje kasniju pojavu familijarnih 1

sporadi¢nih oblika AB-a (Brinar i sur., 2009).

AB je najc¢esc¢i uzrok demencije u osoba iznad 65 godina, pojavljuje se s ucestalosc¢u od
5% oboljelih u dobi iznad 50 godina, te 50% oboljelih u osoba iznad 80 godina (Brinar i sur.,
2009).

5.1.  Klinicka slika

Prema Clinical Dementia Rating Scale (CDR) AB se dijeli u 3 kategorije: blagi,
umjereni i teski AB. Najraniji je simptom AB-a osSteCenje recentne memorije. Progresijom
poremecaja pamcéenja razvija se dezorijentacija, u pocetku u vremenu, a kasnije 1 u prostoru.
Mogu se razviti poremeéaji govora i jezika. Cesto dolazi do razvoja depresije te stanja nemira
1 psihomotori¢ke agitiranosti. Prisutan je poremecaj hoda frontalnog tipa, kratki koraci s
povlac¢enjem nogu po podlozi, fleksijsko drZanje tijela, hod sa Sirokim drZzanjem donjih udova

i teSkocama zapocinjanja hoda. U kasnijoj fazi bolesti gubi se svaki socijalni kontakt i
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dominiraju psihicki poremecaji koji su karakterizirani halucinacijama, deluzijama i
paranoidnim idejama. Prisutne su rigidnost i bradikineza, a moguce su pojave mioklonija i
spasti¢nost. Bolesnici postaju inkontinentni i vezani uz postelju. Smrt nastupa od 5 do 10

godina od pocetka prvih simptoma (Brinar i sur., 2009).

5.2. Govorno-jezi¢ni poremecaji kod osoba s Alzheimerovom bolesti

Kod Alzheimerove bolesti dominiraju jezi¢ni poremecaji, dok se govorni javljaju puno
rjede. Iz razloga Sto jezini poremecaji utjeCu na govorni output i cjelokupnu komunikaciju
osoba s AB, u nastavku ¢e biti vise rijeci o jezi¢nim poremecajima Koji se javljaju i njihovom
utjecaju na spontani govor. Alzheimerova bolest moze primarno pogoditi jezi¢na podrucja
mozga i rezultirati jednom od tri vrste primarnih progresivnih afazija (PPA), a moze se Siriti
od ne-jezi¢nih dijelova prema jezi¢nim i rezultirati poremecéajem tipi¢nim za demenciju
Alzheimerovog tipa (DAT) (Ahmad Sajjadi i sur., 2014). Od PPA najcesce se javlja
logopenic¢ka progresivna afazija (LPA) kod koje se lezija nalazi u posteriornom, superiornom
temporalnom 1 inferiornom parijetalnom reznju lijeve hemisfere. ObiljeZja su LPA poteSkoce
pronalazenja rije¢i u spontanom govoru i naruseno ponavljanje recenica i fraza (Grossman,
2018). Kod tipi¢ne demencije Alzheimerovog tipa (DAT) glavni poremecéaj odnosi se na
epizodicko pamcenje i1 progresija bolesti dovodi do poteskoc¢a u razlicitim kognitivnhim
domenama (losa paznja, planiranje, rasudivanje, problemi u orijentaciji i sl.). Usprkos tome,
osobe mogu imati jezicne poteskoce ve¢ u ranim fazama bolesti, a propadanje kognicije
rezultira deficitima u razumijevanju 1 jezi¢noj ekspresiji. Lezija se nalazi u temporalnom
reznju i Siri se od entorinalnog korteksa i hipokampusa do neokorteksa (Ahmad Sajjadi i sur.,
2014). Glavna obiljeZja jezi¢nog poremecaja vezanog uz DAT su naruSene semanticke
sposobnosti, anomija, semanticke parafazije i poremecena verbalna fluentnost. Oboljele osobe
koriste veci broj zatvorenih klasa rije¢i (uzvici, veznici, zamjenice), obi¢no koriste visoko-
frekventne rijeci, Koriste se praznim frazama, a Cesta su ponavljanja i neologizmi §to Sto
govor ¢ini ispraznim i ¢esto besmislenim. Napretkom bolesti u govoru prevladavaju eholalije i
stereotipije. Prisutni su poremecaji na pragmati¢koj razini jezicnog procesiranja, posebice
odstupanja u planiranju i sro¢nosti. 1z tog razloga, puno je nebitnih informacija, a izostaju one
klju¢ne, imenuju manje osoba, tj. likova, objekata i akcija tijekom naracije (Boschi i sur.,
2017). Javljaju se poteSkoce pripisivanja mentalnih stanja, misli i osje¢aja i osobe tesko

slijede pravila konverzacije i pripovijedanja (Abdalla i sur., 2017). Procjena spontanog govora
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pokazala je da zbog jezi¢nih poremecaja Cesto ne shvacaju i ne mogu prenijeti cjelokupnu
poruku, a cesto mijenjaju i temu razgovora (Kave i Dassa, 2017). Zbog poteskoca u
pronalazenju rije¢i i imenovanju govor je usporen i ¢esta su oklijevanja (Boschi i sur., 2017).
U kasnoj je fazi ozbiljno su naruseni razumijevanje i ekspresivni jezik, oboljele osobe odabiru
krive rijeci, ograni¢ena je govorna produkcija i ponekad dolazi do mutizma. Istrazivanje
Bridges i sur. iz 2013 isti¢e da je automatiziran govor relativno ouvan kod AB-a i oboljeli
koriste viSe automatiziranog govora od zdravih pojedinaca. Automatizirani govor (formulaic
language) ukljucuju idiome, uzreCice, poslovice, pauze (uhm) i ustaljene konverzacijske

forme (samo sekunda, jel se ti salis?) (Bridges i sur., 2013).

Kod Alzheimerove bolesti ucestalo se javlja apraksija. Rezultira otegnutim govorom te
produljavanjem vokala i konsonanata. Ceste su distorzije, omisije, supstitucije,
samoispravljanja i adicije. Distorzije 1 omisije javljaju se najcesce, a slijede ih supstitucije
konsonanata, samoispravljanje i produljeno trajanje vokala te nesustavnost pogresaka
(Luchesi Cera i sur., 2018).

U procjeni AB-a u svijetu se Cesto koriste razliciti testovi za procjenu afazije kao §to
su Western Aphasia Battery (WBA) i Boston Diagnostic Aphasia Examination (BDAE).
Koriste se i Disability Assessment for Dementia (DAD), Independent Living Scales (ILS) i
ASHA-FACS koja se rabi za izradu profila i procjenu funkcionalne komunikacije (Basheer
Badarunisa i sur., 2015). Terapijom Se nastoji odrzati $to bolja kvaliteta zivota. Fokus je na
kompenzatornim strategijama koje osobi omogucavaju sudjelovanje u svakodnevnim
aktivnostima. U naprednim fazama, kada su komunikacijske poteskoce jako izrazene,
predlaze se uporaba potpomognute komunikacije jer se osobe s demencijom oslanjaju na
proceduralno pamcenje. Najcesce se koriste nisko-tehnoloska sredstva. Kod cestih pitanja i
zahtjeva, osoba moze odgovoriti tako da pronade odgovor u komunikacijskoj knjizi, a samim
time se smanjuje broj ponavljanja (Fried-Oken i sur., 2015). Kao pomo¢ pri imenovanju mogu
se koristiti geste, ali ne i u kasnijim fazama bolesti jer tada osobe produciraju nepravilne geste
(Shin i sur., 2017). Talking Mats je nisko-tehnolosko sredstvo koje ukljucuje slike, simbole i
vizualne skale ocjenjivanja. Ono pomaze osobama da izraze svoje mis$ljenje i sudjeluju u
donosenju odluka (Fried-Oken i sur., 2015). Small i sur., (2003) govore da postavljanje
jednostavnih pitanja i davanje jednostavnih uputa, tj. koriStenje kratkih 1 jednostavnih
recenica i eliminiranje pozadinske buke smanjuje komunikacijske lomove (Small i sur., 2003.,
prema Fried-Oken i sur., 2015). Tijekom konverzacije, komunikacijski partner moze smanjiti

zahtjeve na radno pamcenje ako ponovi pitanje parafraziraju¢i informaciju ili ako otvori
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komunikacijsku knjigu s personaliziranim informacijama (Fried-Oken i sur., 2015). Byrne i
Orange tvrde da je nedostatak znanja o tome kako treba komunicirati velika barijera u
optimalizaciji funkcionalne komunikacije (Byrne i Orange 2007, prema Basheer Badarunisa i
sur., 2015). Upravo je zbog toga bitno ukljuditi obitelj u trening komunikacijskih vjestina, a
koriStenjem razli¢itih komunikacijskih strategija poboljsava se komunikacija, reduciraju se
agresivna ponasanja i povecava se kvaliteta zivota (Fried-Oken i sur., 2015). AB je bolest
gubitka sinapsi, a acetilkolin, noradrenalin i dopamin mogu utjecati na odrzavanje i
obnavljanje neuralnih mreza, stoga Falchook i sur. Uz govorno-jezi¢nu terapiju preporucavaju
1 farmakolosku (Falchook i sur., 2014).

5.3.  Poremedaji gutanja kod osoba s Alzheimerovom bolesti

Istrazivanja govore kako se u bolesnika s AB cesto javljaju poremecaji gutanja. Kako
bolest napreduje bolesnici imaju poteskoce s gutanjem, gube interes za jelo i odbijaju hranu.
Takve potesSkoce obicno se javljaju u kasnim fazama bolesti, ali pocetak i tijek ovih poteSkoca
1ako ne postoje istrazivanja koja govore o pojavnosti aspiracijske pneumonije 1 same disfagije

(Takizawa i sur., 2016).

lako je velika prevalencija, disfagija u osoba starije zivotne dobi ¢esto prolazi
nezapazeno, sli¢na je situacija u osoba oboljelih od AB-a. Unato¢ Cinjenici da se disfagije
javljaju, ne postoje podaci o njihovom tijeku i ucestalosti Sto nam govori 0 niskoj
osvijestenosti o ovom poremecaju (Takizawa 1 sur., 2016). U buducnosti je potrebno dodatno
ispitati pojavnost i ucestalost disfagije, kada i kako se razvijaju te koji tretmani mogu pomoc¢i

u tretiranju disfagija u populaciji osoba s AB-om.
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IV.Zakljucak

Neurodegenerativne bolesti ucestalo dovode do govornih poremecaja 1 do poremecaja
gutanja. Od govornih poremecaja najéeSce se javljaju razliite vrste dizartrija. U bolesnika s
Parkinsonovom bolesti javlja se hipokineticka dizartrija, u bolesnika s Huntingtonovom
bolesti hiperkineticka dizartrija, u bolesnika s amiotroficnom lateralnom sklerozom javlja se
mijeSana (flacidno-spasticna), a u bolesnika s multiplom sklerozom javlja se mijeSana
(spasti¢no-ataksi¢na) dizartrija. Dizartrija se moze javiti u bilo kojoj fazi bolesti i pogorSava
se s trajanjem bolesti, te moze dovesti do postupnog gubitka Sposobnosti komunikacije.
Obic¢no utjeCe na sve aspekte govora, disanje, fonaciju, rezonanciju, artikulaciju i prozodiju
zbog Cega je naruSena razumljivost i prirodnost govora. Uz dizartriju Cesto koegzistiraju
jezi¢ni poremecaji i mogu biti naruSene sve jezi¢ne sastavnice. Za razliku od prethodno
navedenih bolesti, u bolesnika s Alzheimerovom bolesti pretezno se javljaju jezi¢ni
poremecaji, dok su govorni puno rjedi. Govorne poteSskoce proizlaze pretezno iz jezi¢nih
poremecaja, a govor moze biti naruSen i motorickim poremecajem, odnosno apraksijom.

Neurodegenerativne bolesti uzrokuju razli¢ite poteskoce i1 njihova vrsta i tezina variraju
ovisno o bolesti koja je u pozadini, dijelovima mozga koje pogada te trajanju bolesti. Razli¢ite
poteskoce u govoru mogu se koristiti 1 kao indikatori oStecenja 1 pomocu njih moZemo pratiti
progresiju bolesti. Primjerice, kod ALS-a smanjena pokretljivost artikulatora moze biti
indikator oStecenja, a pomocu razumljivosti 1 prirodnosti govora mozemo pratiti progresiju
bolesti. Prisustvo ovakvih poteskoc¢a negativno utjece na kvalitetu zivota i socijalne odnose jer
osobe Cesto izbjegavaju komunikaciju ili opéenito nisu u stanju govoriti. Kao posljedica toga
moze se javiti depresija, frustracija, problemi u ponasanju i moze do¢i do socijalne izolacije.
Terapija govornih poremecaja, posebice u bolesnika s multiplom sklerozom oskudno je
opisana. Ako izuzmemo ALS i PB, mali broj istrazivanja govori o novim pristupima u terapiji
govornih poremecaja 1 njthovom ucinku na govor osoba s neurodegenerativnim bolestima,
stoga viSe paznje treba usmjeriti na ispitivanje istith u ovoj populaciji. Osim klasi¢ne
logopedske terapije, vaznu ulogu igra alternativna i augumentativha komunikacija jer
potpomaze komunikaciju i omogucava sudjelovanje u svakodnevnim aktivnostima ¢ak i kada
govor nije opcija. Na AAK se u zadnjem desetljeu usmjerilo puno paznje i postoje razlicita
nisko-tehnoloska i visoko-tehnoloska sredstva koja se mogu upotrebljavati, a dokazano je i da
pozitivno utjeu na samopouzdanje, zadovoljstvo 1 kvalitetu zivota. Svakodnevnim

napredovanjem tehnologije razvijaju se sve bolja visoko-tehnoloska sredstva i ona ¢e stalno
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napredovati, stoga je vazno pratiti trendove u tehnologiji koja je postala dio naSe

svakodnevice i koristiti njezine blagodati u terapiji $to je najbolje moguce.

Disfagija se obi¢no javlja u kasnijim stadijima iako moze biti i inicijalni simptom.
Najcesce se javlja orofaringealna disfagija. Ima ozbiljne posljedice i moze dovesti do
kaheksije i aspiracijske pneumonije koja je jedan od vode¢ih uzroka smrti u osoba oboljelih
od neurodegenerativnih bolesti. Smatra se da se takve posljedice mogu sprijeciti ukoliko se
disfagija otkrije na vrijeme i ako se pruzi adekvatna podrska. Mali broj istrazivanja govori o
tehnikama 1 terapijama koje su ucinkovite u tretiranju disfagija u bolesnika s
neurodegenerativnim bolestima i to je jedan od glavnih problema. Problem je i niska
osvijestenost o ovim poteskocama, posebice u slucaju Alzheimerove bolesti kod koje ne
postoje podaci ni o ucestalosti disfagija. Potrebno je educirati zajednicu o ovakvim
poteskocama kako se simptomi u buducnosti ne bi zanemarivali i kako bi se isti §to ranije
prepoznali. Na taj na¢in omoguéila bi se pravovremena intervencija i usporilo bi se

napredovanje teskoca.
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