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Posterioorne kortikaalne atroofia on kliinilis-radioloogiline siindroom, mille puhul
esineb siivenev ndgemis-ruumilise taju ning ruumisuhete hidirumine koos radioloo-
giliselt avalduva parietooktspitaalse atroofiaga. Siindroomi peamiseks pdhjustajaks
peetakse tinapdeval Alzheimeri tobe, kuid vorreldes klassikalise Alzheimeri tévega on
patsiendid haigestudes nooremad ning haiguse algstaadiumis ei esine neil miluhdireid.
Artiklis on Kirjeldatud posterioorse kortikaalse atroofiaga haigusjuhu interdistsipli-
naarset kasitlust 54aastasel naispatsiendil. Kirjeldatud haigusjuht néitab, et teadmata
etioloogiaga nigemishidirega patsiendil tuleks diferentsiaaldiagnostiliselt kahtlustada

ka neurodegeneratiivset haigust.

ANAMNEES

S54aastane naine p6ordus psiihhiaatri
vastuvotule ligikaudu kolme aasta jooksul
stivenenud ndgemis- ning toimetulekuras-
kuste tottu (vt tabel 1). Patsient oli varem
korduvalt kdinud optometristi ja silmaarsti
konsultatsioonidel, kus silmahaigust ei
tuvastatud, kuid soovitati tdpsustavaid
neuroloogilisi ja/voi psiihhiaatrilisi uurin-
guid. Seejdrel poordus patsient neuroloogi
vastuvotule, kus kaebuste ning neuro-
pstihholoogilise testimise pohjal jdi kahtlus

Tabel 1. Patsiendi kaebused

tdpsustamata tekkepdhjusega neurodege-
neratiivse haiguse suhtes.

Patsient on keskeriharidusega ning
varem pidanud mitmeid ameteid. Stivenevad
kaebused pohjustasid tdsiseid toimetuleku-
raskusi, mistdttu patsient 1dpetas tootamise
ning autojuhtimise ja liikus tdnaval vaid
ldhedaste saatel. Anamneesis peatraumat
ega perekonnas neurodegeneratiivseid
haigusi patsiendile teadaolevalt ei ole olnud.
Kaasuva haigusena oli patsiendil ravimitega
kontrolli all olev kdrgvererdhktobi.

Tunneb &ra liksikuid tahti, kuid ei suuda tahti sonaks kokku lugeda (nt televiisorist subtiitrite

lugemisel)

Kéaekiri on muutunud; ei suuda sonu otse kirjutada

Numbritest arusaamine on muutunud raskeks

Raskused riietumisel, n66pide kinnitamisel; ei tunne ara riideesemete eesmist ega tagumist poolt

Raskused ldhedal asetsevate esemete markamisel; kaugused tunduvad olevat paigast ara, ndgemine

ebaterav

Ei marka lusikat tassis; votab tassi tagurpidi katte

Autoklaas ndib must, mistottu patsient ei nde tanaval toimuvat; ei oska autouksi avada

Oues tootades jatab osa lehti riisumata véi osa murust niitmata

Kaupluses ei tee toodetel vahet; varvikirevus ajab segadusse

Kaupluses makstes ei oska pangakaarti makseterminali sisestada; PIN-koodi teab, kuid ei suuda

vajutada vajalikke nuppe
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Pilt 1. Magnetresonantstomograafiline (MRT) uuring. T1-kaalutud kujutistel ilmnes aju
mahu vdhenemine malemal pool parietaalsagarates (nooletipud, A). Leid on vorreldes
2 aasta taguse MRT-uuringuga siivenenud (nooletipud, B). Temporomesiaalsete
struktuuride atroofiat uuringul ei ilmnenud (nooled, C).

ARSTLIK LABIVAATUS

Liabivaatusel oli patsient ajas ja ruumis
orienteeritud, mottekdigu kiirus tavaparane
jaloogiline, patsient oli kurvameelne. Meele-
petteid ega luulumoétteid ta ei avaldanud.
Esinesid agnoosia ning apraksia tunnused,
maluhdirele viiteid ei olnud. Patsient oli
hairitud asjaolust, et diagnoos on endiselt
ebaselge. Kognitiivset voimekust hindava
soeluuringutesti - vaimse seisundi mini-
uuringu (Mini-Mental State Examination,
MMSE) - tulemus oli 30 vbéimalikust 23
punkti, s.t vahem kui eakohane &draldike-
punkt. Tavapédrasel neuroloogilisel ldbivaa-
tusel korvalekaldeid ei esinenud.

LABORATOORSED ANALUUSID

Soeluuringutestid HIVi ja stitifilise sedasta-
miseks neile haigustele ei viidanud. Varem
tehtud liikvori tavaanaliiiis oli haigusliku
leiuta, lisaks oli varem vilistatud borre-
lioos. Vereanaliilisides ilmnes kaasuvana
monevorra vihenenud foolhappe sisaldus.

NEUROPSUHHOLOOGILINE
HINDAMINE

Neuropsiihholoogilisel uuringul oli nédge-
misinfo tootlemisel esiplaanil moddukas
kognitiivne diisfunktsioon, mis takistas
kirjalike ja kdeliste testide tegemist. Esines
véljendunud visuaalne agnoosia — patsient
suutis eristada piltidel tiksikuid védga viike-
seid detaile, kuid ei suutnud neid tervikuks
kokku panna. Kaasuvana ilmnesid héired ka
tdidesaatvates voimetes (oma tegevuse sihi-
pérasel planeerimisel ja organiseerimisel),
tdhelepanu jagamisel, foneemilises voola-
vuses. Mdlufunktsioonid (sh 6ppimisvoime,
episoodiline malu, sbnade meenutamine

ning dratundmine, info hilisem reprodut-
seerimine) olid sdilinud eakohasel tasemel.

Vérreldes varasema neuropsithholoo-
gilise hindamisega 8 kuud tagasi, mil tule-
mused olid kerge dementsuse tasemel, oli
niiid mérgata kognitiivsete funktsioonide
edasist halvenemist nii nigemis-ruumilistes
oskustes, tdhelepanus kui ka tdidesaatvates
voimetes.

Magnetresonantstomograafia

Patsiendile tehti magnetresonantstomograa-
filine (MRT) uuring peaajust, et hinnata
vdimalikku muutust varasemaga vorreldes.
Peaaju MRT-uuringul ilmnes moélemal pool
parietaalsagarate mahu vihenemine: tagu-
mise kortikaalse atroofia skaalal oli skoor
kaks punkti maksimaalsest kolmest (vt pilt
1a). Vorreldes 2 aasta taguse peaaju-uurin-
guga oli parietaalsagarate maht vihenenud
(vt pilt 1b). Ajukoe kogumaht ning temporo-
mesiaalsed ajustruktuurid olid eeldatava
eakohase normi piires: mediaalse tempo-
raalse atroofia (MTA) skaalal oli molemal
poolel skoor 0-1 punkti véimalikust neljast
(vt pilt 1¢) ning lildise kortikaalse atroofia
(CGA) skaalal 1 punkt voimalikust kolmest.
MRT-leid viitas neurodegeneratiivse haiguse
voéimalikkusele, esmalt tuli diferentsiaal-
diagnostiliselt arvesse Alzheimeri tobi (AT)
vdi Lewy kehadega dementsus. Kaasuvana
esines mdlemal pool mittespetsiifilisi valge-
ainekoldeid, Fazekase skaalal oli skoor 1-2.

METABOLISMI HINDAMINE
POSITRONEMISSIOON-
TOMOGRAAFIAL
Neurodegeneratiivse haiguse kahtluse
kinnitamiseks tehti (*®fF) fluorodeoksii-
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glikoos-positronemissioontomograafia
(FDG-PET). FDG-PET-uuringul ilmnes ajukoe
oluline metabolismi vihenemine mdlemal
pool parietaalsagarates, temporaalsagarate
tagaosades, precuneus’es ja gyrus cingularis
posterior’is, osutades AT-le. Kaasuvana esines
moddukas hiipometabolism molemal pool
kuklasagaras primaarse visuaalse korteksi
piirkonnas (vt pilt 2), mis on AT-le ebatiiii-
piline leid ning v6ib sobida Lewy kehadega
dementsus.

AMULOIDISISALDUSE HINDAMINE
POSITRONEMISSIOON-
TOMOGRAAFIAL

Alzheimeri tovele iseloomuliku patoloogilise
amiiloidvalgu ladestumise hindamiseks
tehti patsiendile flutemetamooliga (*®F) PET-
uuring. Flutemetamooliga (**F) PET-uuringu
leidu hinnatakse haiguslikuks, kui peaaju
kortikaalse hallaine vdi corpus striatum’i
piirkonnas esineb signaali intensiivistu-
mine, mida pohjustab mirkaine seostumine
peaajus ladestunud fibrillaarse beetaamii-
loidvalguga. Patsiendi flutemetamooliga

Pilt 2. FDG-PET-uuring. Pildil on kujutatud peaaju FDG-PET-
uuringul tuvastatud hiipometabolismi muster ajukoores lateraalsel
(parem hemisfaar — A, vasak — B) ning mediaalsel ajupinnal (parem
- C,vasak - D). Uuringu vérviskaala naitab vokselhaaval z-skoorina
statistilist erinevust vorreldes normaalse kognitsiooniga isikutega
- punane varv tdhendab statistiliselt olulisemat muutust.

Uuringul ilmnes Alzheimeri tovele sobiv valjendunud bilateraalne
hiipometabolism temporaalsel ja parietaalsel (sh precuneus’es).
Lisaks ilmnes klassikalisele Alzheimeri tovele ebatiiiipiline
moodukas hiipometabolism kuklasagarates (nooletipud).

(*®F) PET-uuringul ilmnes beetaamiiloidi
ladestumisele viitav mirkaine kogunemine
paremal temporaalsagaras ning vasakul
precuneus’es (vt pilt 3), mis sobis AT-le.

DIAGNOOS

Patsiendi kaebuste, arstliku ldbivaatuse,
neuropsiihholoogilise hindamise ning
piltuuringute alusel diagnoositi kliinilis-
radioloogilist posterioorse kortikaalne
atroofia slindroomi, mis on etioloogiliselt
tingitud ATst.

ARUTELU

Alzheimeri tobi on valdavalt vanemas eas
avalduv neurodegeneratiivne haigus, mis
pohjustab ligikaudu 50-70% dementsusest
(1. AT avaldub klassikaliselt esmalt liihi-
malu héirena, misjarel kahjustuvad muud
ajufunktsioonid: keel ja kone, pikemaajaline
mailu, tdidesaatvad voimed, tihelepanu,
ndgemis-ruumiline taju, orientatsioon. Vana-
neva rahvastiku téttu ennustatakse jarg-
nevatel kiimnenditel dementsuse levimuse
olulist kasvu kogu maailmas - praeguselt
50 miljonilt 131 miljoni juhtumini 2050.
aastaks (2). Kuigi Eestis pole AT levimust
otseselt uuritud, elab siin hinnanguliselt
vahemalt 13 000 AT-patsienti (3).

Kuna klassikaline méluhdirena avalduv
AT on sotsiaalselt ja meditsiiniliselt oluline
suure levimusega haigus, on tildine tead-
likkus sellest suur. Vihem on tuntud AT
atlitipilised variandid:

» keele ja kone hidiretena avalduv logo-
peeniline AT,

e ndgemis-ruumitaju halvenemisega poste-
rioorne kortikaalne atroofia,

o kditumishdiretega AT,

e akalkuuliana avalduv AT,

o kortikobasaalse stindroomina avalduv AT.

Nende variantide puhul ilmneb malu
hdirumine alles haiguse hilisstaadiumis
ning kognitiivse voimekuse halvenemine
algab muudest kognitsiooni valdkonda-
dest. Hinnanguliselt on 5-6% AT-juhtudest
valdavalt mitteamnestilise avaldumisega
(4). Atiitipilistel AT-variantidel on mitmeid
sarnaseid tunnuseid. Neist kdige olulisem
on asjaolu, et vorreldes klassikalise ATga
avaldub haigus oluliselt nooremas eas,
tavaliselt 50.-60. eluaastates. Uldiselt
iseloomustab nooremas eas alanud ATd
halvem prognoos, kuna kliiniline pilt on
sageli atiitipiline ning see tingib diagnoosini
joudmise aja pikenemise. Neil patsientidel
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esineb suurem geneetiline risk, haiguse
agressiivsem kulg (4).

Kirjeldatud haigusjuhu korral diagnoo-
situd posterioorne kortikaalne atroofia on
kliinilis-radioloogiline siindroom, mille
puhul esineb ndgemis-ruumilise taju ning
ruumisuhete siivenev hdirumine koos radio-
loogiliselt avalduva parietooktsipitaalse
atroofiaga (5). Kuigi posterioorset korti-
kaalset atroofiat (PKA) eraldiseisva slind-
roomina kirjeldati esmalt juba 1980ndatel
(6), jai haiguse etioloogiline taust pikalt
ebaselgeks. Tdnapdeval peetakse PKA peami-
seks tekkepohjuseks ATd, kuid vdiksem osa
PKA-juhtudest on pohjustatud ka Lewy keha-
dega dementsusest, kortikobasaalsest siind-
roomist, prioontdvest voi nende haiguste
omavahelistest kombinatsioonidest (5, 7).
PKA tekkepdhjuste omavaheline eristamine
on voimalik nii patsiendi simptomite eripa-
rade kui ka tapsustavate uuringute, nditeks
amiiloidi visualiseerimise abil.

Posterioorse kortikaalse atroofiaga
patsiendid podrduvad esmalt sageli silma-

Pilt 3. Magnetresonantstomograafilise uuringuga thildatud
flutemetamooliga (*®F) positronemissioontomograafia.
Aksiaalkujutisel (A) ilmnes markaine kogunemine kortikaalses
hallaines, enam parema temporaalsagara lateraalses korteksis
(nooletipp). Sagitaalkujutisel (B) iimnes mérkaine kogunemine
tugevaimalt vasakul precuneus’es (nool). Vordluseks toodud

arsti vastuvotule, sest tunnetavad prob-
leeme lugemisel, objektide kdsitlemisel, riie-
tumisel, auto juhtimisel (4). On kirjeldatud
ka ebatiitipilisemaid stiimptomeid, nditeks
objektide suuruse valesti tajumist, paigal

asetsevate objektide liikuvuse tajumist
voi ka ndgemistaju 180-kraadist imber-
poodrdumist (8). Kuna muud kognitiivsed
funktsioonid (sh ka mélu) pole haiguse
algusstaadiumis hdiritud, ei kahtlustata
tihti neurodegeneratiivset haigust. Sarnaselt
esines kirjeldatud haigusjuhu puhul PKA-le
iseloomulik oluline ndgemis-ruumilise
taju ja ruumisuhete moéistmise hdirumine,
kusjuures mélufunktsioonid halvenenud ei
olnud. Haiguse stivenedes lisanduvad PKAga
patsientidel tavaliselt siiski simptomid
ka teistest kognitiivsetest valdkondadest
(8). Haiguse 16ppstaadiumis on enamik
patsientidest funktsionaalselt pimedad (9).

Radioloogiliselt esineb MRT-uuringul
PKA puhul peaaju parietaalsagara mediaal- ja
lateraalosa atroofia, kusjuures tavaliselt ei
esine klassikalisele AT-le viitavat temporo-
mesiaalset atroofiat (9). PKAd pdhjustavat
kaht peamist etioloogilist tegurit - ATd
ning Lewy kehadega dementsust - ei ole
tavaliselt MRT-uuringu alusel vdimalik
loplikult eristada. Kuigi FDG-PET-uuringul
ilmnenud ulatuslik hiipometabolism tempo-
raal- ning parietaalsagarates on tiiipi-
line AT-le sobiv leid, muutis kirjeldatud

amiloidnegatiivsest patsiendist kujutised (C, D), kus kortikaalset
markaine kogunemist ei esine, kuid ilmneb kasutatud mérkainele

iseloomulik ning kaikidel patsientidel esinev mittespetsiifiline
signaali intensiivistumine valgeaines ja tsentraalses hallaines.

FDG-PET-leiu raskemini tdlgendatavaks
kuklasagarate metabolismi halvenemine.
Kuklasagarate hiipometabolismi FDG-PET-
uuringul seostatakse traditsiooniliselt
Lewy kehadega dementsusega, kuigi seda
voib esineda ka ATst tingitud PKA puhul
(10). Flutemetamooliga (**F) PET-uuringul
leidis kinnitust beetaamiiloidi kuhjumine
ajus, mida tadnapdeval peetakse AT pohili-
seks etioloogiliseks teguriks (11). Amiiloidi
ning simptomaatilise AT pdhjuslik seos on
suurim just 50-60aastaste vanuseriithmas.
Vanemas eariihmas on amiiloidi kuhjumise
ja kognitsiooni halvenemise pohjuslik seos
keerulisem, sest juhuleiuna leitakse amiiloidi
ladestumist ka ligikaudu pooltel iile 80 aasta
vanustel eakohase kognitiivse vdimekusega
uuritutel (12). Sellist ndhtust seletatakse
tdnapdeval AT prekliinilise staadiumina,
millest haiguse avaldumiseni véib minna
tle kiimne aasta (13).
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Kuigi ATst tingitud PKA puhul pole eraldi
ravimiuuringuid tehtud, peetakse iiksikute
haigusjuhtude alusel sarnaselt klassikalise
ATga nédidustatuks ravi atsetiitilkoliineste-
raasi inhibiitoritega (9). Stivenev ndgemis-
kaotus koos sidilinud haigusteadlikkusega
pohjustab sageli ka ravi vajavat viljendunud
drevust ja depressiooni (8). Védga oluline
koht patsiendi toimetuleku toetamisel on
mittefarmakoloogilistel sekkumistel, sh
patsiendi ndustamisel, kodus ebavajalike ja
segadust tekitavate objektide eemaldamisel,
oluliste esemete virvidega margistamisel voi
ka hééltuvastustehnoloogia kasutamisel (9).

KOKKUVOTE

Kirjeldatud haigusjuht nditab, et teadmata
etioloogiaga ndgemishdirega patsiendil
tuleks diferentsiaaldiagnostiliselt kaht-
lustada ka neurodegeneratiivset haigust.
Keeruliste haigusjuhtude korral on abi
interdistsiplinaarsest lahenemisest, mis
hoélmab nii patsiendi kliinilist kasitlust,
neuropsiihholoogilist hindamist kui ka
piltdiagnostikat. Alzheimeri téve diagnoosi
aitab vajaduse korral kinnitada amiiloid-
diagnostika.

VOIMALIKU HUVIKONFLIKTI DEKLARATSIOON

Haigusjuhu tlevaade on koostatud rahvusvahelise aatomienergia-
agentuuri(International Atomic Energy Agency, IAEA) koordinee-
ritud koostodprojekti,Piltdiagnostika ja biomarkerite uurimine
kaasuvate haigustega varase staadiumi Alzheimeri tove korral”
(Enhancing Capacity of Neuroimaging and Biomarkers: Application
in Early-stage Alzheimer's Disease with Comorbidities) raames.
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Posterior cortical atrophy: a case
raport of early onset Alzheimer’s
disease with visuospatial
dysfunction
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We present a clinical case report of poste-
rior cortical atrophy (PCA) due to Alzhei-
mer’s disease. PCA is a clinico-radiological
syndrome, characterized by progressive
visuospatial and perceptual deficits and
atrophy of posterior brain regions. PCA as
well as other atypical variants of AD have a
relatively young onset age (prior to the age
of 65) and memory is usually preserved at
the earlier stages of the disease. Therefore,
a neurodegenerative disease is often not
suspected and diagnosis is delayed. Our
case report illustrates that the diagnosis
of PCA should be considered in patients
with progressive visual dysfunction of an
unknown etiology. Amyloid diagnostics can
be used to confirm the clinical diagnosis of
Alzheimer’s disease, especially in cases with
atypical clinical presentation.
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