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Περίληψη

Η μετωποκροταφική εκφύλιση αποτελείται από ένα ευρύ φάσμα παθολογοανατομικών οντοτήτων που σχετί-
ζονται με την παθολογική συσσώρευση πρωτεϊνών στο κεντρικό νευρικό σύστημα. Η κλινική έκφραση αυτού 
του φάσματος αποτελεί τη μετωποκροταφική άνοια, η οποία διακρίνεται στη συμπεριφορική μορφή και την 
πρωτοπαθή προϊούσα αφασία. Και στις δύο μορφές μπορεί να εμφανιστεί μια πληθώρα κινητικών διαταρα-
χών. Μεταξύ αυτών συγκαταλέγονται το ακινητικό-δυσκαπτικό σύνδρομο, το σύνδρομο Richardson, το φλοι-
οβασικό σύνδρομο, η νόσος κινητικού νευρώνα, οι στερεοτυπίες κ.ά. Όπως και στα υπόλοιπα νευροεκφυ-
λιστικά νοσήματα, έτσι και στη μετωποκροταφική εκφύλιση η σωστή διάγνωση αποτελεί ακόμα πρόκληση, 
παρά τη διαρκή αύξηση των παρακλινικών διαγνωστικών εργαλείων. Σκοπός του παρόντος άρθρου είναι να 
αναλύσει αυτές τις κινητικές διαταραχές και να τις συσχετίσει με ευρήματα νευροψυχολογικά, απεικονιστικά, 
γονιδιακά και παθολογοανατομικά που να κατευθύνουν τον νευρολόγο στην πιο πιθανή διάγνωση.
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Abstract

Frontotemporal Lobar Degeneration (FTLD) consists of a wide spectrum of pathological entities related to 
the pathological aggregation of certain proteins in the central nervous system. The clinical expression of 
this spectrum is Frontotemporal Dementia (FTD), which has two subtypes, the behavioral variant of FTD 
(bvFTD) and Primary Progressive Aphasia (PPA). In both, a variety of movement disorders may occur. These 
include akinetic-rigid syndrome, Richardson's syndrome, Corticobasal Syndrome (CBS), Motor Neuron Dis-
ease (MND), stereotypies, etc. As with other neurodegenerative diseases, proper diagnosis of frontotem-
poral degeneration is still a challenge, despite the continuous increase in the variety of diagnostic tools. 
The purpose of this article is to analyze these movement disorders and correlate them with neuropsycho-
logical, imaging, genetic and pathologic findings that direct the neurologist to the most likely diagnosis.

Key words: frontotemporal lobar degeneration, grontotemporal dementia, movement disorders

REVIEW ARTICLE	 ΑΝΑΣΚΟΠΗΣΗ



53

Νευρολογία 29:3-2020, 52-57

Κινητικές διαταραχές στο φάσμα της μετωποκροταφικής εκφύλισης

Εισαγωγή

Με τον όρο μετωποκροταφική άνοια (FTD) αναφε-
ρόμαστε σε ένα κλινικό φάσμα γνωσιακών και συ-
μπεριφορικών διαταραχών που οφείλονται σε μια 
πλειάδα νευροεκφυλιστικών νοσημάτων. Βασικό τους 
χαρακτηριστικό είναι η συσσώρευση παθολογικών 
πρωτεϊνών στο κεντρικό νευρικό σύστημα που οδηγεί 
σε παθολογοανατομικό επίπεδο στη μετωποκροταφική 
εκφύλιση (FTLD). Η μετωποκροταφική άνοια αποτε-
λεί μία από τις συχνότερες αιτίες άνοιας, ειδικά στη 
μέση ηλικία, με ετήσια επίπτωση 3,5/100000 στις 
ηλικίες 45-64 [1]. Το φάσμα της μετωποκροταφικής 
άνοιας δύναται να διακριθεί σε δύο κύριες μορφές: 
τη συμπεριφορική μορφή (bvFTD) και την πρωτοπα-
θή προϊούσα αφασία (PPA). Η τελευταία διακρίνεται 
περαιτέρω στη σημασιολογική (svPPA), τη μη ρέουσα 
(nfvPPA) και τη λογοπενική μορφή (LPA). Η bvFTD έχει 
ως κύριο γνώρισμά της διαταραχές της συμπεριφο-
ράς, όπως άρση αναστολών, απάθεια, στερεοτυπίες 
και διαταραχές όρεξης [2]. Η PPA σχετίζεται κυρίως 
με διαταραχές του λόγου [3], όπως η αντίληψη της 
σημασίας των λέξεων και των αντικειμένων (svPPA), 
ο αγραμματισμός και η λεκτική απραξία (nfvPPA) και 
η διαταραχή της ανάκλησης εν τη ρύμη του λόγου 
λέξεων και η ορθή επανάληψη λέξεων και φράσεων 
(LPA). Παρότι δεν περιλαμβάνονται στα διαγνωστικά 
κριτήρια της FTD [2, 3], κινητικές διαταραχές περιπλέ-
κουν συχνά την κλινική της εικόνα [4, 5]. Πέραν των 
κλασσικών στερεοτυπιών και καταναγκασμών, που 
συναντώνται κυρίως στη bvFTD, ένα φάσμα εξωπυρα-
μιδικών εκδηλώσεων μπορεί να εμφανιστεί στη bvFTD 
και, σπανιότερα, στην PPA. Τέλος, συχνά η FTD μπορεί 
να αλληλοεπικαλύπτεται με την εικόνα της πλάγιας μυ-
ατροφικής σκλήρυνσης (ALS). Η παρουσία τους μπορεί 
να σχετίζεται με συγκεκριμένα γονίδια [6], απεικονι-
στικά ευρήματα [7] και νευροεκφυλιστικά νοσήματα 
με συγκεκριμένο παθολογοανατομικό υπόστρωμα 
[8], που μπορεί να επηρεάζουν την πορεία και την 
πρόγνωση της νόσου. Σκοπός του παρόντος άρθρου 
είναι να παρουσιάσουμε τις κινητικές διαταραχές που 
εμφανίζονται συχνότερα στο φάσμα της μετωποκρο-
ταφικής εκφύλισης και να αναδείξουμε το ανατομικό, 
παθοφυσιολογικό και γενετικό της υπόστρωμα με 
σκοπό την καλύτερη κατανόηση, αναγνώριση και δι-
αχείριση αυτών των διαταραχών.

Ακινητικό-δυσκαμπτικό σύνδρομο

Ο παρκινσονισμός, συνήθως ως συμμετρικό ακι-
νητικό-δυσκαμπτικό σύνδρομο, αποτελεί ένα αρκετά 
συχνό εύρημα στη bvFTD και λιγότερο στην PPA [5]. 
Σε έρευνα που αφορούσε 31 ασθενείς με μετωποκρο-
ταφική άνοια, [9] ο μέσος όρος της UPDRS ΙΙΙ (Unified 
Parkinson’s Disease Rating Scale) ήταν 14 (εύρος 0 
έως 56). Το συχνότερο εύρημα ήταν η βραδυκινησία 
(84%), ακολουθούμενο από την παρκινσονική βάδιση 
(71%), τη δυσκαμψία (35,5%) και σχετικά σπάνια τον 

τρόμο θέσης (6,5%). Σημειωτέον, η βαρύτητα του 
παρκινσονισμού αυξανόταν με την ηλικία. Οι περισ-
σότεροι ασθενείς με FTD και παρκινσονισμό φαίνεται 
να μην αποκρίνονται στη θεραπεία με λεβοντόπα ή, 
στην καλύτερη περίπτωση, έχουν μόνο μια παροδική 
απόκριση [4]. Επίσης, κάποιοι ασθενείς μπορεί να 
παρουσιάσουν επιληπτικές κρίσεις, αταξία, ή ακόμα 
και δυσαυτονομία [4], προσιδιάζοντας στην ατροφία 
πολλαπλών συστημάτων (MSA).

Συχνά, ο παρκινσονισμός στην FTD έχει οικογενή 
χαρακτήρα και σχετίζεται με μεταλλάξεις στο χρωμό-
σωμα 17 (FTDP-17). Οι μεταλλάξεις αυτές αφορούν 
κυρίως δύο γονίδια, το γονίδιο της πρωτεΐνης MAPT 
(σχετιζόμενης με μικροσωληνίσκους Ταυ πρωτεϊνη) 
και το γονίδιο της προγκρανουλίνης (PGRN) [10, 11]. 
Η μεν MAPT σχετίζεται παθολογοανατομικά με ενα-
ποθέσεις Ταυ πρωτεΐνης, η δε PGRN με έγκλειστα 
ουμπικουιτίνης/TDP43 [12, 13]. Αν και οι μεταλλάξεις 
σε αυτά τα γονίδια αποτελούν ένα μικρό ποσοστό 
των περιπτώσεων οικογενούς ή σποραδικής FTD [14], 
έχουν το ιδιαίτερο χαρακτηριστικό ότι ο παρκινσο-
νισμός μπορεί να προηγηθεί των συμπεριφορικών 
και γνωσιακών συπτωμάτων κατά αρκετά χρόνια [4]. 
Ωστόσο, αυτό δεν αποκλείει την εμφάνιση παρκινσον-
σιμού ακόμα και στα όψιμα στάδια της νόσου.

Αξίζει να σημειωθεί ότι μεταλλάξεις του γονιδίου 
της MAPT και της PGRN έχουν παρατηρηθεί και στον 
ελληνικό πληθυσμό σε σημαντικό ποσοστό ασθενείς με 
FTD. [15] Άλλα γονίδια που φαίνεται να σχετίζονται σε 
διαφορετικό βαθμό με ακινητικό-δυσκαμπτικό σύνδρο-
μο είναι τα TARDBP, TREM2, CHMB2 και C9orf72 [4].

Σύνδρομο Richardson

Το σύνδρομο Richardson, η κλασσική μορφή της 
προϊούσας υπεπυρηνικής παράλυσης (PSP), χαρα-
κτηρίζεται από πάρεση των κάθετων οφθαλμικών κι-
νήσεων, κορμική δυσκαμψία και αστάθεια, πρώιμες 
πτώσεις, δυσαρθρία και δυσφαγία [16]. Είτε με αυτή 
την κλασσική του μορφή είτε με πιο άτυπες μορφές, 
μπορεί να εμφανιστεί σε ασθενείς με FTD. Μάλιστα, η 
αλληλοεπικάλυψη μπορεί να είναι τόσο κλινική όσο 
και παθολογοανατομική. Ασθενείς με κλινική εικόνα 
κλασσικού συνδρόμου Richardson μπορεί να έχουν 
υποκείμενη παθολογία συμβατή με FTLD. Αντίστοιχα, 
ασθενείς με κλινική εικόνα FTD και κάποια στοιχεία 
συνδρόμου Richardson μπορεί να έχουν υποκείμενη 
παθολογία πρωτεΐνης Ταυ συμβατής με PSP ή ακόμα 
και φλοιοβασικογαγγλιακής εκφύλισης (CBD) [17]. 
Ωστόσο, συνήθως η εικόνα δεν είναι αυτή του κλα-
σικού συνδρόμου Richardson, αλλά προσιδιάζει και 
πάλι στο ακινητικό-δυσκαμπτικό-σύνδρομο με κάποια 
στοιχεία του συνδρόμου Richardson, όπως η πάρεση 
των κάθετων οφθαλμικών κινήσεων. Σε κάθε περί-
πτωση, το κύριο γνώρισμα των περισσότερων από 
αυτούς τους φαινότυπους είναι η πτωχή απόκριση 
στη λεβοντόπα [4].
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Αρκετά γονίδια έχουν συσχετισθεί με το σύνδρομο 
Richardson στην FTD. Πιο συχνό είναι αυτό της MAPT, 
όπου οι ασθενείς συνήθως εμφανίζουν και πάλι μόνο 
κάποια χαρακτηριστικά του συνδρόμου, τα οποία συ-
νοδεύνται από συμπεριφορικές και γνωσιακές διατα-
ραχές περισσότερο συμβατές με FTD [18]. Λιγότερο 
συχνά, στοιχεία του συνδρόμου Richardson μπορούν 
να εμφανιστούν και σε ασθενείς με μεταλλάξεις στα 
γονίδια PGRN, C9orf72, CHMB2 και FUS [4].

Φλοιοβασικό σύνδρομο

Το φλοιοβασικό σύνδρομο (CBS) συνίσταται από 
δυσκαμψία, σύνδρομο ξένου άκρου (alien limb), 
απρακτικές διαταραχές, διαταραχές αισθητικότητας 
φλοιϊκού τύπου, μυοκλονίες και δυστονία. Παρότι 
όλα αυτά τα σημεία μπορεί να παρατηρηθούν και σε 
άλλα εξωπυραμιδικά σύνδρομο, στο CBS συνήθως 
προσβάλουν δυσανάλογα και ασύμμετρα τη μία ή την 
άλλη πλευρά [19]. Παρότι η συχνότερη υποκείμενη 
παθολογία είναι αυτή της φλοιοβασικογαγγλιακής 
εκφύλισης (CBD) [20], εντούτοις στοιχεία του CBS 
απαντώνται και στην FTD, λιγότερο συχνά, ωστόσο, 
σε σχέση με άλλα παρκινσονικά σύνδρομα [4].

Ακόμα, φαίνεται ότι η CBD μπορεί συχνά να εκδη-
λωθεί με εικόνα μη ρέουσας, αγραμματικής αφασί-
ας, στο πλαίσιο της nfvPPA [19]. Επίσης, μπορεί να 
προσλάβει τη μορφή ενός μετωπιαίου συνδρόμου με 
στοιχεία διαταραχής της συμπεριφοράς και της αντί-
ληψης του χώρου, στο φάσμα δηλαδή της bvFTD. 
Τέλος, σε ένα ποσοστό μεταξύ 30 και 40% ασθενών 
με CBS ή/και nfvPPA, η υποκείμενη παθολογία εί-
ναι συμβατή με νόσο Alzheimer [21]. Μάλιστα, στην 
ως άνω περίπτωση θα είχε νόημα και μια δοκιμή με 
αναστολέα ακετυλοχολινεστεράσης για 2 με 3 μήνες 
[21]. Τα ανωτέρω αναδεικνύουν το μεγάλο βαθμό 
αλληλοεπικάλυψης κλινικής εικόνας και παθολογι-
κού υποστρώματος που αφορά στη βάση του όλα 
τα νευροεκφυλιστικά νοσήματα.

Το γονίδιο το οποίο σχετίζεται περισσότερο συχνά 
με το CBS στην FTD είναι αυτό της PGRN [4]. Μά-
λιστα, φαίνεται ότι στην περίπτωση της PGRN αυτό 
αναδεικνύεται και ιστοπαθολογικά [22], αφού κά-
ποιες μεταλλάξεις σχετίζονται με ασύμμετρη φλοιϊκή 
ατροφία στο βρεγματικό και τον ινιακό λοβό. Αυτή η 
ατροφία πιθανότατα οδηγεί στην εμφάνιση απραξίας 
διαταραχών οπτικοχωρικότητας, άρα στην εμφάνιση 
CBS. Το γονίδιο της PGRN απαντάται και στον ελληνικό 
πληθυσμό [15]. Άλλα γονίδια που έχουν συσχετιστεί 
σε μικρότερο βαθμό με την εμφάνιση φλοιοβασικού 
συνδρόμου είναι τα MAPT, C9orf72, CSF1R, TARDBP, 
TREM2 κ.ά. [4, 21].

Νόσος κινητικού νευρώνα

Η πλάγια μυατροφική σκλήρυνση είναι ένα νευ-
ροεκφυλιστικό νόσημα που μπορεί να προσβάλει 
τον ανώτερο ή/και τον κατώτερο κινητικό νευρώνα, 

προκαλώντας σημεία τόσο σπαστικής όσο και χαλαρής 
παράλυσης [23]. Το ποσοστό της ALS αυξάνεται με 
την ηλικία, ενώ συνυπάρχει αρκετά συχνά με FTD. 
Συγκεκριμένα, έως 13% των ασθενών με ALS έχουν 
και FTD, ενώ το 50% των ασθενών με ALS εμφανίζει 
έστω κάποια ήπια γνωσιακά ή συμπεριφορικά ελλείμ-
ματα. [23] Κατά συνέπεια, το ενδεχόμενο συνύπαρξης 
μιας νόσου με τη μοιραία κατάληξη της ALS θα πρέπει 
πάντα να λαμβάνεται υπόψιν από έναν νευρολόγο σε 
έναν ασθενή με FTD.

Η πιο συχνή αιτία οικογενούς ALS, όπως και συνύ-
παρξης FTD και ALS είναι μία μετάλλαξη στο γονίδιο 
C9orf72 [24]. Συγκεκριμένα, η μετάλλαξη συνήθως 
αφορά την παθολογική επανάληψη πάνω από 30 
φορές ενός εξανουκλεοτιδίου, του GGGGCC [24]. 
Όπως έχει ήδη αναφερθεί, μεταλλάξεις στο γονίδιο 
C9orf72, μπορούν εκδηλωθούν και με άλλες κινητικές 
διαταραχές, όπως είναι το ακινητικο-δυσκαμπτικό σύν-
δρομο, άτυπο σύνδρομο Richardson, CBS, ακόμα και 
MSA [4]. Αυτό αναδεικνύεται και από μελέτη με σπιν-
θηρογράφημα με 123I‑FP‑CIT (123I‑N‑ω‑fluoropropyl-
2β‑carbomethoxy-3β‑(4‑iodophenyl)nortropane), 
όπου σε ασθενείς με μετάλλαξη στο C9orf72 ανα-
δείχθηκε εκφύλιση της μελαινοραβδωτής οδού [25].

Ένα ακόμα γονίδιο που σχετίζεται συχνά με την συ-
νύπαρξη FTD και ALS είναι το γονίδιο TARDBP που 
κωδικοποιεί την πρωτεΐνη TDP-43 [26]. Ενίοτε πα-
ρατηρούνται και στοιχεία παρκινσονισμού, τα οποία 
μάλιστα, σε αντίθεση με τις περισσότερες νοσολογικές 
οντότητες του φάσματος της FTLD, μπορεί να έχουν 
απόκριση στη λεβοντόπα [26]. Σημειώνεται ότι με-
ταλλάξεις τόσο στο C9orf72 όσο και στο TARDBP 
περιγράφονται και στον ελληνικό πληθυσμό [15, 27]. 
Άλλα γονίδια που σχετίζονται με συνύπαρξη ALS και 
FTD είναι τα VCP, FUS, CHMP2B, κ.ά. [4].

Άλλες εξωπυραμιδικές εκδηλώσεις

Ο συνδυασμός χορείας, γνωσιακής έκπτωσης και συ-
μπεριφορικών διαταραχών είναι ενδεικτικός της χορείας 
του Huntington (HD). Ωστόσο, αυτός ο συνδυασμός 
συμπτωμάτων έχει απαντηθεί και σε ασθενείς με FTD και 
μετάλλαξη στα TARDBP [28], PGRN [29], και C9orf72 
[30]. Ακόμα, ο συνδυασμός βλεφαρόσπασμου και 
χορείας έχει περιγραφεί σε ασθενείς με bvFTD [4].

Ο μυόκλονος έχει, επίσης, περιγραφεί σε ασθενείς 
με FTD, ιδίως σε ασθενείς με FTDP-17 [31]. Μάλιστα, 
στην περίπτωση της TDP-43, έχει αναφερθεί και πιθανό 
όφελος από τη χορήγηση κλοναζεπάμης [32].

Τέλος, περιπτώσεις δυστονίας έχουν αναφερθεί 
στην FTD, αλλά συνήθως συνυπάρχει CBS. Αφορούν, 
κυρίως, τα άνω άκρα [33].

Στερεοτυπίες

Με τον όρο στερεοτυπίες αναφερόμαστε σε ακούσιες, 
συγχρονισμένες, οργανωμένες, ρυθμικές και επανα-
λαμβανόμενες κινήσεις, στάσεις, λέξεις ή ήχους που 
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είναι φαινομενικά σκόπιμα, πρακτικά, όμως άσκοπα και 
μπορεί να έχουν ακόμα και τελετουργικό χαρακτήρα 
[34]. Οι κινητικές στερεοτυπίες μπορούν να διακριθούν 
στις απλές, που αποτελούνται από μία, επαναλαμβα-
νόμενη κίνηση και τις σύνθετες, που αποτελούνται από 
αλληλουχίες επαναλαμβανόμενων κινήσεων [35].

Οι στερεοτυπίες αποτελούν βασικό χαρακτηριστικό 
της FTLD και απαντώνται έως και στο 78% των ασθε-
νών [36]. Επίσης, απαντώνται πολύ πιο συχνά στην 
FTD σε σχέση με άλλες μορφές άνοιας, όπως η άνοια 
στη νόσο του Πάρκινσον (PDD), η PSP και η νόσος 
του Alzheimer (AD) [37]. Μάλιστα, η παρουσία ή μη 
στερεοτυπιών αποτελεί αξιόπιστο διαφοροδιαγνωστικό 
στοιχείο μεταξύ FTD και AD [38].

Διάγνωση κινητικών διαταραχών στην FTD

Είναι εμφανές ότι λόγω του μεγάλου βαθμού αλλη-
λοεπικάλυψης σε κλινικό, παθολογοανατομικό, ακόμα 
και γονιδιακό επίπεδο, η ορθή διάγνωση ενός νευρο-
εκφυλιστικού νοσήματος αποτελεί πρόκληση, ακόμα 
και για έναν έμπειρο και εξειδικευμένο νευρολόγο.

Έτσι, σε ασθενείς με ακινητικό-δυσκαμπτικό σύνδρο-
μο και γνωσιακή έκπτωση, η συνύπαρξη διαταραχών 
συμπεριφοράς και, ιδίως, οι στερεοτυπίες θέτουν την 
υπόνοια της bvFTD. Όπως αναλύθηκε παραπάνω, η 
πιθανότητα συνύπαρξης FTD δεν μπορεί να αποκλει-
στεί, ακόμα και σε σαφώς περιγεγραμμένα κλασσικά 
σύνδρομα, όπως το Richardson ή το CBS. Παρόλα 
αυτά, συνήθως η κλινική εικόνα δεν είναι τόσο τυπική 
με ορισμένα μόνο στοιχεία του εκάστοτε εξωπυραμιδι-
κού συνδρόμου να περιπλέκονται με συμπεριφορικές 
και γνωσιακές διαταραχές. Ακόμα και τα προκινητικά 
συμπτώματα της νόσου του Πάρκινσον και των συ-
νουκλεϊνοπαθειών γενικότερα, όπως η δυσαυτονομία, 
μπορούν να παρατηρηθούν, αν και σπάνια, στην FTD. 
Ιδιαίτερης προσοχής χρήζουν ασθενείς με σημειολογία 
σπαστικής ή/και χαλαρής παράλυσης, όπου πρέπει 
να εξετασθεί το ενδεχόμενο συνύπαρξης ALS. Αν και 
αυτό μπορεί να αφορά οποιοδήποτε τύπο FTD, ση-
μειώνεται ότι στην περίπτωση του svPPA, η πιο συχνά 
ανευρισκόμενη υποκείμενη παθολογία είναι αυτή της 
TDP-43 [3], που σχετίζεται συχνά και με την ALS [26].

Πολύ συχνά, η κλινική εικόνα δεν είναι σαφής και σε 
αυτές τις περιπτώσεις ο παρακλινικός έλεγχος μπορεί 
να βοηθήσει. Υπάρχει μια πληθώρα γνωσιακών και 
συμπεριφορικών τεστ με ποικίλη ικανότητα διάκρισης 
μεταξύ των διαφόρων νευροεκφυλιστικών συνδρό-
μων. Εξ αυτών, ενδεικτικά αναφέρονται ως χρήσιμα για 
την εκτίμηση της FTD τα Frontal Assessment Battery 
(FAB, Neuropsychiatric Inventory (NPI), Addenbrooke’s 
cognitive examination III (ACE III) και Trail Making 
Test B [39-41].

Σε συνέχεια του παρακλινικού ελέγχου, η απεικόνι-
ση με μαγνητική τομογραφία μπορεί να αναδείξει ένα 
πρότυπο ατροφίας που αφορά τους μετωπιαίους ή και 
τους κροταφικούς λοβούς, ενώ η λειτουργική απει-

κόνιση με FDG-PET ή/και SPECT μπορεί να αναδείξει 
στις ίδιες περιοχές χαμηλό μεταβολισμό γλυκόζης ή 
μειωμένη αιμάτωση [7, 42].

Επιπλέον βοήθεια μπορεί να παράσχει η εξέταση 
βιοδεικτών στο εγκεφαλονωτιαίο υγρό (CSF), ειδικά 
όσον αφορά τη διαφορική διάγνωση από την AD. 
Στην FTD, ειδικά όταν υποκρύπτεται Ταυ παθολογία, 
αναμένουμε ως ένα βαθμό αύξηση της Ταυ (Tau) και 
της φωσφορυλιωμένης Ταυ (pTau), με τα επίπεδα 
του αμυλοειδούς-β42 (Αβ-42) να είναι φυσιολογικά. 
Αντίθετα, στην AD αναμένουμε σημαντική αύξηση της 
Τau και της pTau, ενώ το Αβ-42 αναμένεται μειωμέ-
νο. [43] Άλλοι υποσχόμενοι δείκτες είναι η μέτρηση 
νευροϊνιδίων ελαφράς και βαριάς αλύσου (NfL και 
NfH αντίστοιχα), GFAP (Glial fibrillary acidic protein), 
TDP-43, PGRN και άλλων πρωτεϊνών στο ΕΝΥ [43-45].

Τέλος, επί κλινικής αμφιβολίας, υπάρχει η δυνα-
τότητα γενετικού ελέγχου, ο οποίος καλό θα είναι να 
είναι όσο το δυνατόν προσανατολισμένος βάσει του 
προτύπου των κινητικών διαταραχών του ασθενούς 
[4], όπως αναλύθηκε ανωτέρω.

Συμπέρασμα

Η μετωποκροταφική εκφύλιση περιλαμβάνει ένα 
ευρύ φάσμα κλινικών εικόνων και παθολογιών, με 
μεγάλο βαθμό αλληλοεπικάλυψης, τόσο μεταξύ τους, 
όσο και με άλλα νευροεκφυλιστικά νοσήματα. Η σω-
στή προσέγγιση της φαινομενολογίας των κινητικών 
διαταραχών στη μετωποκροταφική εκφύλιση μπορεί 
να αποτελέσει μια σημαντική βοήθεια ώστε ο κλινικός 
νευρολόγος να φτάσει στην πιο πιθανή διάγνωση. 
Συνέχιση της ερευνητικής προσπάθειας σε επίπεδο 
κλινικό, απεικονιστικό, βιοχημικό, γενετικό και παθο-
λογοανατομικό είναι απαραίτητη για να ξετυλιχθεί ο 
μίτος της Αριάδνης σε αυτό το δαιδαλώδες σύνολο 
νοσολογικών οντοτήτων.
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