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A prosopagnosia az ismerds arcok felismerési zavara normdl ldtdsi és kognitiv funkcick ellenére.
A zavar szerzelt formdja az occipito-temporalis teriiletek karosoddsdanak kovetkeztében alakul ki, mig a
sziiletéstl meglévd zavar idegrendszeri hdttere nagymértékii heterogenitdst mutat. Az agykdrosoddsi
mintdzat vdltozatossdaga mellett a tiinetek silyossdgdban is nagy egyéni kiillonbségeket taldlunk. Bdr az
elmult 20 évben az arcfelismerési zavar kutatdsdt egyre nagyobb érdeklddés dvezi, a vizsgalati eredmé-
nyek alapjian levonhato kivetkeztetések dltaldnosithatosdgdt limitdlja, hogy ezek tobbnyire egyedi, elszi-
getelt esetekbdl indulnak ki. Ha egyértelmii konklizio nem rajzolodik is ki az ismert eredmények alap-
jdn, az mindenképpen megdllapithato, hogy szdmos aspektus tekintetében a zavar alcsoportokra osztha-
0. A tdrgyfelismerési zavarok osztdlyozdsinak analogidjdra felmeril az arcfelismerési zavarok apper-
ceptiv és asszociativ alcsoportokra bontdsanak lehetdsége, valamint hogy a zavar akdr spektrum jellegit
is lehet. A prosopagnosia velesziiletett tipusaban a generdcickon dt megjelend esetek rdirdnyitjdk a fi-
gyelmet a genetikai eredet kérdésére. Jelen tanulmdnyban dittekintjiik az arcfelismerési zavar csoportosi-
tdsanak lehetséges szempontjait. Tovdbba az ismert esetek dttekintésével probaljuk megmutaini a diffe-
rencidlds sziikségességet, valamint rdvildgitunk azokra a szempontokra, amelyek szem eldit tartdsdval a
kovetkezd vizsgdlatok sordn érdemi lépéseket tehetiink a zavar megismerése felé.
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BEVEZETES

Az arcok az identitas és érzelmi allapot felismerése esetén is els6dleges informacié-
forrast jelentenek, az egészséges arcészlelés ezért alapveté fontossigii azon faj
egyedeinél, ahol a tulélési/szaporodasi siker fiigg a szocialis interakcidk sikeressé-
gétdl (AKECHI, KIKUCHI, T0JO, OSANAI és HASEGAWA, 2014). Eléfordul azonban,
hogy ez az alapvetd fontossagu arcfelismerési rendszer nem mikodik megfelels-
en, a zavar azonban nem egységes, szimos megnyilvanulasi formaja ismert.

Az arcfelismeréssel kapcsolatos magyar nyelvii konyvekben, kézikonyvekben
(lasd példaul REVESz, 2010; SERA, 2008; ZIMMER, 2013) a prosopagnosia ismerte-
tése, a zavarral kapcsolatos legiijabb kutatasi eredmények részletes, rendszerezett
osszefoglaldsa nem tortént meg. Jelen tanulmany célja ezen kutatasi eredmények
attekintése, és ezek alapjan a zavar lehetséges osztilyozasi lehetéségeinek végig-
gondoldsa. Ez azonban nem lehetséges az ép arcészlelésre vonatkoz6 ismeretek,
modellek révid bemutatasa nélkiil.

AZ EGESZSEGES ARCESZLELES MODELLJEI -
IDEGTUDOMANYI KORRELATUMOK

Az eredetileg BRUCE és YOUNG (1986) altal kidolgozott, majd masok altal tobbszor
kiegészitett arcfelismerési modell els6 allomasa a strukturdlis kédolds (1. dbra; a mo-
dell atdolgozott valtozatat [3. dbra] lasd a tanulmany masodik felében, az 520. ol-
dalon). A strukturilis kédolas szakaszaban a bejové informdcié alapjan egy nézé-

pontfiiggd, az arc egészét (konfiguracidjat — a szemek, az orr és a szaj T alaku el-
rendezddése) és az arcjegyeket is integrald, de az arckifejezéstdl fiiggetlen repre-
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1. dbra. BRUCE és YOUNG 1986-0s modellje az arcfelismerés folyamatairél
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zentaci6 jon létre. A modell szerint amennyiben az arc szamunkra ismerds, akkor
kovetkezik egy mélyebb feldolgozas, amely mar fiiggetlen a nézéponttél. Ekkor
el6szor aktivalédik az Gn. arcfelismerd egység, amely még csak vizudlis informéaciét
dolgoz fel, de késébb mas modalitasokbdl szirmazé informacié is aktivalédik a
felismerési folyamat soran. Ehhez kapcsolédnak egyéb éltalunk ismert szemanti-
kus informaciék is (honnan ismerem, szimpatikus-e), illetve meg tudom nevezni
az illetSt. A folyamat tehat a kovetkez: az arcfelismerd egység tovabbitja az informa-
ciot a személyazonositdsi csoméponthoz, ami kozvetleniil és a kognitiv rendszeren at
kozvetve is lehet6vé teszi (amennyiben ismerds arcrél van sz6) az archoz kapcso-
16d6 informaciék (név, személyes kotédés, érzelmi tartalmak stb.) elérését. A fel-
dolgozas kezdeti, strukturalis szakasza tehat érzékeny példaul a latott arc latdszo-

EEG-vel (a fejbérre helyezett elektrédak segitségével nem invaziv médon elve-
zethetd a neurdlis aktivitds akdr ezred masodperces pontossaggal; a technikarél
magyarul részletesen lasd KERI és GULYAS, 2003a), valamint MEG-gel (id6i fel-
bontas, és a mért neurdlis folyamatokat tekintetve is az EEG-hez hasonl6 technika
(lasd HAMALAINEN, HARI, ILMONIEMI, KNUUTILA és LOUNASMAA, 1993; magyarul
lasd KERI és GULYAS, 2003a) végzett eseményhez kotott kivaltott potencial (EKP)
vizsgalatok tanusaga szerint az arc strukiurdalis kédoldsa az inger megjelenését kove-
téen kb. 170 ms-mal (a 130-200 ms-os id6i ablakban) megtorténik. Ezt a negativ
polaritasa kivaltott vilaszt nevezik N170-nek (MEG-vizsgalatokban a komponens
megfeleléje az M170) (példaul BENTIN, ALLISON, PUCE, PEREZ és MCCARTHY,
1996; GAO és mtsai, 2013; ITIER és TAYLOR, 2004; attekintésekért lasd EIMER,
2011; ROSSION és JACQUES, 2011; SCHWEINBERGER, 2011), amely az occipito-
temporalis elektréddkon éri el amplitidémaximumat, de a jobb oldalon - leg-
alabbis arcok esetén — kifejezettebb (ROSSION és JACQUES, 2011). Az arcok altal
kivaltott N/M170 nem arcszertd ingerekhez képest nagyobb amplitidéju (a vélasz
eréssége) és amplitddémaximumat altalaban korabban éri el. Ismertek azonban
vizsgalatok, amelyek izolalt szemparingerek esetén is a teljes arcok altal kivaltott-
hoz hasonlé (s6t amplitidéban még sokszor nagyobb) N170-et mértek (BENTIN és
mtsai, 1996; ITIER, ALAIN, SEDORE és MCINTOSH, 2007; ITIER és BATTY, 2009).
Tobben is tgy gondoljak (ITIER és mtsai, 2007; ITIER és BATTY, 2009; KLOTH,
ITIER és SCHWEINBERGER, 2013), hogy az amplitidénévekedés egy lehetséges ma-
gyarazata, hogy a szemspecifikus neuroncsoportok (a felforditas miatt szétes6é kon-
figuracié hianyaban) felszabadulnak a gétlas aldl, és hozzdjarulnak az N170 gene-
ralasahoz (PERRETT és mtsai, 1985). Az arcok egyedi, nem-arc ingerektdl eltérd
feldolgozasi médjara (konfiguralis feldolgozas) utal az tn. arc-felforditasi hatas is,
miszerint ha példaul fejjel lefelé forditott arc alapjan kell felismerniink valakit,
nehezebben és pontatlanabbul dontiink, és maga a dontés is hosszabb ideig tart,
mint normal allasa arcok esetén (YIN, 1969). Ez a hatds azonban sokkal kevésbé
igaz targyak esetén (példaul DIAMOND és CAREY, 1986; VALENTINE és BRUCE,
1986). A felforditasi hatis nemcsak viselkedésesen, hanem az EKP-jelekben is
megmutatkozik. A felforditott arcok feldolgozasa kézben elvezetett N/M170 kom-
ponens latencidja és amplitidéja megné a normal alldsa arcokhoz viszonyitva
(lasd példaul EIMER, 2000a; ROSSION és mtsai, 2000). Az, hogy az N/M170 érzé-
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keny az arc-inger felforditasara, tovabbi bizonyiték amellett, hogy a komponens
a konfigurdlis feldolgozdsi folyamatokat tiikkrozi (BENTIN és mtsai, 1996; EIMER,
2000a; ROSSION és mtsai, 2000). Noha az N170 arcfelforditdsi hat4s eredete nem
teljesen tisztazott, Gjabb, un. forraslokalizaciés technikakat (ezek EKP-felvételeket
kiegészité analizisek (példaul sLORETA [PASCUAL-MARQUI, 2002], VARETA
[FERNANDEZ-BOUZAS és mtsai, 2000] stb.) alkalmaz6 vizsgilatok eredményei sze-
rint az egyenes és a forditott allasu arcok feldolgozasa is ugyanazokhoz a kérgi te-
riiletekhez kothet (ITIER és TAYLOR, 2004b; WATANABE, KAKIGI és PUCE, 2003).

A szakirodalomban tdlsdlyban vannak azok az eredmények, amelyek szerint a
strukturdlis kodolds id6éablakaban még nem tiikr6zédnek az arcfeldolgozas felisme-
rési folyamatai (az el6bb ismertetett Bruce—Young-modell azon egységei, amelyek
a mélyebb feldolgozast végzik), ezek csak késébb, 400-600 ms-mal az inger bemu-
tatdsa utan lépnek miikodésbe (lasd példaul N400, P600f; BENTIN és DEOUELL,
2000; HENSON és mtsai, 2003). Ezekben a vizsgalatokban az ismerds és ismeretlen
arcok esetén mérheté N170 amplitadéja nem kiilonbozott egymastol (lasd példaul
BENTIN és DEOUELL, 2000; EIMER, 2000b; SCHWEINBERGER, PICKERING,
JENTZSCH, BURTON és KAUFMANN, 2002), ami arra utal, hogy a feldolgozas e sza-
kaszdban még nem aktivak a felismerési folyamatok. Szamos ellentétes eredmény
is ismert azonban (példaul CAHAREL, FIORI, BERNARD, LALONDE és REBAI, 2006;
CAHAREL és mtsai, 2002; DAI és mtsai, 2014; KLOTH és mtsai, 2006). T6bb magya-
razat is lehet arra, hogy egyes vizsgalatok mar ilyen kordn, az N170 éltal tikrozott
neurdlis folyamatok szintjén taldlnak kilonbséget. Az egyik elképzelés szerint az
ismerds arcok vizudlis kédoldsa egy specifikusabb idegi hdl6zatban térténik, mint
az ismeretleneké, és igy robosztusabb reprezenticiét eredményez (TONG és
NAKAYAMA, 1999). Szamos, fMRI-vel (a technikdrél részletesen lisd GULYAS,
2003; GULYAS és MORoOCzZ, 2008; KERI és GULYAS, 2003b) végzett vizsgalatban a
jobb occipito-temporalis tertiletek csokkent aktivitdsit mutattak ki a feladat elétt
tanult — de szemantikus emlékekkel nem kapcsol6dé — arcok esetén korabban
soha nem latott arcokhoz képest (M. I. GOBBINI és HAXBY, 2006; KOSAKA és
mtsai, 2003; ROSSION, SCHILTZ és CROMMELINCK, 2003; ROSSION, SCHILTZ,
ROBAYE, PIRENNE és CROMMELINCK, 2001), azonban t6bb eredmény is arra utal,
hogy a vizualis ismerdsség mellett az identitassal kapcsolatos informéaciék is modu-
laljak ezen teriiletek aktivitasat (példaul ROTSHTEIN, HENSON, TREVES, DRIVER és
DoLAN, 2005). Ezeknek a hatasoknak a hatterében az un. ritka kddoldsi (sparse
coding — a tanulds/gyakorlas hatdsira egyre specifikusabb neuronpopulaciékat ak-
tival) mechanizmus, vagy pedig az ismerdsség hatdsara csokkent figyelmi igény
allhat (lasd FOX, IARIA és BARTON, 2008; M. I. GOBBINI és HAXBY, 2006). Az
N170 altal tiikkrozott neurdlis folyamatokat tehat un. fentrél-le (top-down) hatisok
(példaul korabbi ismertség, a mar eltarolt reprezenticidk tjraaktivalédasa stb.) is
modulaljak (ROSSION és JACQUES, 2011).

El6z6eken kiviil az N170 szamos egyéb, az arcingereken végrehajtott valtozta-
tasra is érzékeny, példaul az arcingerhez adott vizualis zaj csokkenti az amplitadé-
jat (példaul BANKO, GAL, KORTVELYES, KOVACS és VIDNYANSZKY, 2011; JEMEL és
mtsai, 2003; ROUSSELET, HUSK, BENNETT és SEKULER, 2007, 2008; ROUSSELET,
PERNET, BENNETT és SEKULER, 2008), amelyek az el6z6ekkel egyiitt mind arra
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2. dbra. HAXBY és munkatarsai (2000) neurokognitiv arcfelismerési modellje.
IOG-STS-FFA alkotjak a magot, a t6bbi pedig a kiterjesztett részhez tartozik.
I0G - gyrus occipitalis inferior; STS — sulcus temporalis superior ; FFA — fusiformis arc tertilet;
a TL — temporalis lebeny eliils6 tertlete; AMG — amygdala; IFG — inferior frontalis gyrus;
OFC - orbitofrontalis kéreg

utalnak, hogy ez a komponens inkabb a vizudlisinger-kategorizacié perceptualis
folyamatait tiikrozi, nem pedig magukat a felismerési funkcidkat.

Fontos azonban kiemelni, hogy a Bruce-Young-modell csak kozvetve kapcsolja
Ossze az egyes funkcidkat az idegi miikodésekkel. E hidny pétlasira HAXBY,
HOFFMAN és GOBBINI (2000) kidolgoztak az arcészlelés/arcfelismerés neurokog-
nitiv modelljét, amelynek két {6 egysége a mag és a kilerjesztelt rendszer (2. dbra).
A mag az 10G (arcjegyek elsédleges észlelése), a STS (dinamikus jegyek analizise:
tekintet, arckifejezés, szajmozgas) és a lateralis FFA (invarians tulajdonsagok fel-
dolgozasa — identitas) egyiittese.

A kiterjeszletl rendszer tagjai a mag teriletekkel ellentétben sokkal altaldnosabb,
mas kognitiv funkciékban is érintett fontos idegrendszeri teriiletek. Ezek az agyte-
rilletek kulcsszerepet jatszanak a magtol kapott informaciok tovabbi feldolgozasa-
ban. A kiterjeszlell rendszerben az iranyitott téri figyelemért felelGs sulcus intraparie-
talis, az auditoros kéreg (prelexikus beszédfeldolgozas), valamint az amygdala
(érzelmi komponensek) és a temporalis lebeny eliilsé teriilete — archoz kapcsol-
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hat6 név, (6n)életrajzi informacidk elérése) egyarant nélkiilszhetetlen funkcidkkal
jarulnak hozza az egészséges arcfelismeréshez (M. I. GOBBINI és HAXBY, 2007).

Az utébbi idében azonban egyre tobb kutatasi eredmény is kihivas elé allitotta
az arcfelismeré rendszer magjdnak neuroanatémiai zartsagaval és szigorian elére-
csatolt (feed-forward) kapcsolatrendszerével kapcsolatos elméleteket. Egyrészt, a
klasszikusan mag teriileteken kiviil, a korabban féleg targyészlelésben kulcsszerep-
l6nek gondolt LO (lateralis occipitalis tertilet [GRILL-SPECTOR, KOURTZI és
KANWISHER, 2001]) arcészlelésben betoltott szerepére is talalunk bizonyitékokat az
irodalomban (példaul NAGY, GREENLEE és KOvAcCS, 2012). NAGY és munkatarsai
(2012) funkciondlis konnektivitas, vagyis DCM-analizist alkalmazé vizsgalatuk
alapjan az LO, az OFA (lasd PITCHER, DUCHAINE, WALSH, YOVEL és KANWISHER,
2011; PITCHER, WALSH és DUCHAINE, 2011) és az FFA (fusiformis arcteriilet —
fusiform face area [lasd KANWISHER, MCDERMOTT és CHUN, 1997; KANWISHER és
YOVEL, 2006]) kozott egy tobbszorosen sszetett — a tertiletek kozott elére- és hat-
racsatolt neuralis koroket is integralé — modell helyessége mellett érvelnek. Ezzel
osszhangban egy ujabb, fMRI-vel végzett vizsgalat eredményei szerint normal
észlel6knél az FFA arcszenzitiv vilasza id6ben megelézi az OFA-ban mért arcsze-
lektivitast (JIANG és mtsai, 2011), ez pedig az OFA és FFA kozotti hierarchikusnak
feltételezett kapcsolatrendszer elleni tovabbi érv. Egy TMS-t (a technikarél részle-
tesen lasd ANTAL, 2003) alkalmazé vizsgalatban az OFA ingerlése az arcfelismerési
teljesitményt befolyasolta, mig a kategoriziciés folyamatokra nem volt hatassal
(SOLOMON-HARRIS, MULLIN és STEEVES, 2013), amely hangstlyozza az OFA fon-
tossagat az arcazonositasi funkcidkban, valamint utal az FFA alapvetébb, kategori-
zaci6s folyamatokban betoltott szerepére is. El6bbi bizonyitékok sordba illeszked-
nek ROSSION és munkatirsai (2003), valamint STEEVES és munkatirsai (2006)
eredményei is, ahol jobb oldali OFA kirosodasa ellenére a jobb FFA-ban, illetve
STS-ben normalis arcszenzitiv aktivitast talaltak (részletesen lasd lejjebb).

MI AZ A PROSOPAGNOSIA?

A prosopagnosia (gr. prosopon = arc; gr. agnosia = nem ismerni; a fogalom elsé
leir6ja BODAMER volt 1947-ben; lisd kés6bb) az ismerds arcok felismerésének
zavara, amely normalis latasi (példaul latasélesség, szinlatds stb.) és emlékezeti
funkciok, illetve ép intellektus mellett figyelheté meg. A zavar mértéke egyénileg
valtoz6, de minden esetben sulyos, a személy életét megnehezité probléma.

Eldéforduldsi ardny és genetika

A prosopagnosia iranti egyre fokoz6dé érdeklédést jol mutatja a cikkek szamanak
oriasi emelkedése. Az elmult 50 évben a prosopagnosidval foglalkozé cikkek szaima
a sciencedirect.com kereséje szerint évrél évre né, az utébbi 15 évben pedig ez a
szam robbandisszertien emelkedett.
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Az egyre novekvs szamu esetbemutatidsok és tanulmanyok ellenére vannak,
akik — ha a prosopagnosia kifejezést kizarélag olyan esetekre alkalmazzuk, ahol
semmilyen tarsult deficit nincs — a zavart extrém ritkdnak tartjak. Azonban ha az
arcfelismerési zavart csak egy tiinetnek kezeljiik a sok egyéb kozott, amelyek pél-
daul stroke esetén tapasztalhatok, akkor a zavar sokkal gyakoribb. A vascularis
eredetli prosopagnosias személyek (a zavar kialakulasai leggyakrabban az arteria
cerebralis posterior [PCA] tertleti ellatasanak teriiltén kialakulé keringési zavar;
lasd MAYER és ROSSION, 2007) ardnya a posterior cerebralis laesios betegek kozott
6% koruli (HECAEN és ANGELERGUES, 1962).

Ujabb, nagy elemszamii mintikon végzett feltar6 vizsgalatok eredményei sze-
rint a kdrosodas hidnyaban megjelené prosopagnosia sem olyan ritka, ahogy ko-
rabban becstlték. Egy német egyetemen végzett kutatds eredményei szerint a
prosopagnosiasok aranya a kaukdzusi populdciéban 2,47% (KENNERKNECHT és
mtsai, 2006), mig az dzsiai népcsoportban 1,88% koriili (GRUETER és mtsai, 2007;
KENNERKNECHT, HO és WONG, 2008; KENNERKNECHT, PLUMPE, EDWARDS és
RAMAN, 2007). Ezekben a vizsgalatokban az azonositott prosopagnosids személyek
részletes kikérdezésekor tobben szamoltak be altaluk prosopagnosiisnak vélt hoz-
zatartozOokrol, ami a zavar — legalabbis bizonyos esetekben — 6rokolhetd valtozata-
ra utal. A prosopagnosia népcsoporttél fiiggetlentil magas, kortlbelil 2% koriilire
becsiilt aranya és az egy csaladban, generaci6kon keresztiil megjelend arcfelisme-
rési zavar felveti a genetikai eredet kérdését, vagyis hogy a zavar hatterében
ugyanaz a génmutacié all-e az azsiai és a kaukazusi mintaban, illetve ugyanezt
talalnank-e afrikai mintan végzett elemzés soran. Ha ugyanis etnikumtél fiigget-
leniil ugyanaz a génmutacié hozhaté kapcsolatba a prosopagnosiaval, valdszinti-
sithetS lenne egy, még az afrikai kirajzas el6tt bekovetkezett génmutacié, mig ha a
kilonb6z6 népcsoportok kozott mas-mas gének szerepére talalnank bizonyitékot,
az egy Ujonnan, a nagy vandorlidsok utan bekovetkezett genetikai médosuldst
valészintisitene (KENNERKNECHT és mtsai, 2008).

A feltételezhetéen 6rokletes prosopagnosias esetekrdl késziilt beszamolok sza-
ma limitalt. Egy 2007-es vizsgalatban egy csaladban 7 testvérnél, mindkét sziil6nél
és az egyik nagybacsinal — tehat két generacidban osszesen 10 személynél — is sé-
rilt arcfelismerést mutattak ki (B. DUCHAINE, GERMINE és NAKAYAMA, 2007).
GRUETER és munkatarsai (2007) hét csalad vizsgalatakor 38 prosopagnosids sze-
mélyt azonositottak. LEE és munkatarsai (2010) szintén egy csaladban irtik le az
apa és két lanya esetét, mig SCHMALZL és munkatarsai (2008) egy csalad 3 genera-
cigjaban szamoltak be kiilonbo6z6 sulyossaga arcfelismerési zavarral €16 személyrol.
A fenti esetek csaladfaelemzése alapjan megallapithat6, hogy az 6rokletes proso-
pagnosia autoszomilis dominans 6roklésmenetiinek tiinik, amelyet egyetlen gén
mutacidja okozhat (KENNERKNECHT és mtsai, 2006). Olyan esetekben, ahol a kér-
torténet a velesziiletettséget valészintsiti, de a csaladtagok kozott nincs nyoma a
problémanak, csupan egy elszigetelt eset jelentkezik, ott Gjonnan kialakult gén-
mutaciot feltételezhetiink.
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Egységes zavar vagy altipusok?

A neuropszicholégia modernkori torténetének kezdetén vildgossa valt, hogy a
vizudlis deficitek nem kezelhetSk egységes tiinetegytittesként, a prosopagnosiarél
pedig ismert, hogy neuroanatémiai hatterét tekintve és a karosodas (amennyiben
a kivalté ok agysériilés; az aetiolégiardl lasd késébb) okat illetéen, valamint funk-
cionalis szinten sem egységes zavar (SCHWEINBERGER és BURTON, 2003). Ennek
ellenére a mai napig sincs egységes, kidolgozott rendszer a zavar osztilyozisara
(KENNERKNECHT és mtsai, 2006), mik6zben a prosopagnosia altipusokba soroldsa
nemcsak a tudominyos megismerés szamara kihivas, vagy a pontos klinikai kép
miatt fontos, hanem az esetleges terapias lehet6ségek szempontjabdl is relevans
lenne. A csoportositas lehetséges szempontjai sokfélék. A kovetkezékben ratérink
a leglényegesebb szempontok részletes targyalasara.

A prosopagnosia kialakuldsdnak koriilménye

Logikus, ha a zavar osztalyozasat a kialakulds okainak attekintésével kezdjiuk. Erre
vonatkozéan az irodalomban harom f6 tipussal taldlkozunk: a prosopagnosia lehet
szerzett (acquired; AP), fejlddési (developmental; DP) és velesziiletelt (congenital; CP).

A szerzell prosopagnosia j0l azonosithaté eseményt kovetéen, amely legtobbszor
agyi érbetegség, fejsériilés, az occipito-temporalis teriiletek kornyékén kialakult
agykarosodas kovetkeztében, hirtelen jelenik meg (BALA és mtsai, 2014; BUSIGNY,
GRAF, MAYER és ROSSION, 2010; BUSIGNY és ROSSION, 2010; DAMASIO, DAMASIO
és VAN HOESEN, 1982; HECAEN és ANGELERGUES, 1962; MEADOWS, 1974; RAMON,
BUSIGNY és ROSSION, 2010; ROSSION, 2008; ROSSION, DRICOT, GOEBEL és
BUSIGNY, 2011; SCHILTZ és mtsai, 2006). Erdekes médon azonban szdmos, az iro-
dalomban ismertetett prosopagnosids esetben megfigyelheték egyéb vizualis defi-
citek (példaul J. J. BARTON, CHERKASOVA, PRESS, INTRILIGATOR és CONNOR, 2003),
vagy arcokon kiviil mas ingerkategérian beliili felismerési zavarok (példaul DE
HAAN és CAMPBELL, 1991). Ez adédik egyrészt a kdrosodas helyének véltozatos
jellegébdl, masrészt az arcfelismerés folyamataiban részt vevé teriiletek kis mére-
tébdl, illetve abbdl, hogy e teriiletek mas funkciékhoz kothets agyteriiletek kozvet-
len szomszédsiagaban helyezkednek el. Mindezek megnehezitik az irodalmi adatok
helyes értelmezését, mivel sok esetben ez a valtozatos tiinetcsoport a nem megfele-
16en kivalasztott esetekbdl, illetve a vizsgalatok nem szakszerd kontrollalasabol
adodik.

Idérendileg az irodalomban a szerzett zavar jelent meg els6ként, mivel a két vi-
laghdbort szdmos agysériilt beteget eredményezett. A szerzett zavarokrél szamon
tartott egyik elsé beszamol6 harom katona esetét mutatta be, akik az elsé vilagha-
boruban szenvedtek agykarosodast, amelynek kovetkeztében a karosodas kiter-
jedtségétdl fiiggben kiilonbozé salyossagu arcfelismerési zavart és egyéb vizualis
deficiteket (példaul targy-agnosia) is mutattak (BODAMER, 1944).

A prosopagnosia masik f6 tipusa az Un. fejlddési prosopagnosia. Az elnevezés
azonban csak egy gyujtékifejezésnek tekinthetd, a valodi kivalté okrél keveset arul
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el (GRUETER és mtsai, 2007). A fejlédési esetekben ugyan nincs dokumentalt agy-
karosodas az élettorténetben, altalaban az intelligencia a normal tartomanyba esik,
és nem mutathaté ki zavar az alacsony szintii vizualis képességekben (BEHRMANN
és AVIDAN, 2005; B. C. DUCHAINE, 2000; B. C. DUCHAINE és NAKAYAMA, 2006b;
KRESS és DAUM, 2003; PALERMO, RIVOLTA, WILSON és JEFFERY, 2011; RIVOLTA,
PALERMO, SCHMALZL és COLTHEART, 2012; RIVvOLTA, PALERMO, SCHMALZL és
WILLIAMS, 2012; RIVOLTA, SCHMALZL, COLTHEART és PALERMO, 2010). Kétséget
kizar6 bizonyiték azonban nincs arra, hogy a tiinetek nem példaul sziiletés elétti,
illetve koril komplikaci6khoz (példaul oxigénhianyos allapot) kothetSek, ami
rejtve maradhat a kértorténetben (KENNERKNECHT és mtsai, 2006).

Abban az esetben, amikor a fent emlitett agyi kdrosodasok, sziiletéskor beko-
vetkezé komplikaciok egyértelmtien kizarhatdk, de az illetének mégis nehézségei
vannak az altala ismert személyek felismerésében, akkor beszélhetiink velesziiletett
prosopagnosidrél (DOBEL, BOLTE, AICHER és SCHWEINBERGER, 2007; DOBEL,
JUNGHOFER és GRUBER, 2011; DOBEL, PUTSCHE, ZWITSERLOOD és JUNGHOFER,
2008; PALERMO, WILLIS, és mtsai, 2011; RIVOLTA, PALERMO és SCHMALZL, 2013;
RIVOLTA, PALERMO, SCHMALZL és COLTHEART, 2012; RIVOLTA, PALERMO,
SCHMALZL és WILLIAMS, 2012; RIVOLTA és mtsai, 2010; SCHMALZL, PALERMO,
GREEN, BRUNSDON és COLTHEART, 2008; STOLLHOFF, JOST, ELZE és KENNER-
KNECHT, 2010; C. THOMAS és mtsai, 2009). Ilyen esetekben nagy bizonyossiaggal
megallapithat6 — tobbnyire a sziil6i beszamol6k alapjan —, hogy a zavar kora gye-
rekkortél fogva jelen van, és a probléma megjelenése nem kotheté semmilyen
kozponti idegrendszert érinté elvaltozashoz. Ismert, hogy a csecsemdk a sziiletést
kovetéen szinte azonnal érdeklédnek az arcszer(i konfiguraciéval rendelkezé in-
gerek irant (MORTON és JOHSON, 1991), igy vannak, akik a velesziiletett tipus hat-
terében ennek a vélhetSen velesziiletett arcpreferencianak a sértlését valoszintisi-
tik. Tekintve, hogy a zavar sziletéstSl fogva megfigyelhetd, ezekben az esetekben
sem zarhat6é ki az orokletes tényez6k szerepe (DE GELDER €s STEKELENBURG,
2005). Genetikai vizsgalat hidnydban az drokletes (hereditary) prosopagnosia azonban
csak azokban az esetekben helytall6 elnevezés (noha sokszor a velesziiletett szino-
nimajaként haszniljak), ha a vérszerinti rokonok kozott is taldlunk arcfelismerési
zavarral é16 személyt (KENNERKNECHT és mtsai, 2006). A zavar genetikai hatteré-
vel kapcsolatban tényleges vizsgalat a mai napig nem tortént, igy az éroklésmenet-
re csak az egy csaladban, generaci6kon at megjelens prosopagnosia el6fordulasi
mintdzata alapjan kovetkeztethetiink. Egyeldre kevés csaladi halmozédast bemuta-
t6 tanulmany ismert (B. DUCHAINE és mtsai, 2007; GRUETER és mtsai, 2007;
KENNERKNECHT és mtsai, 2006; KENNERKNECHT és mtsai, 2008; KENNERKNECHT
és mtsai, 2007; LEE és mtsai, 2010; NEMETH és mtsai, 2015; NEMETH, ZIMMER,
SCHWEINBERGER, VAKLI és KOVACS, 2014; SCHMALZL, PALERMO és COLTHEART,
2008; SCHWARZER és mtsai, 2007).

A kialakulas szerinti csoportositas tehat sok tekintetben informativ, de a zavar
egyéb aspektusaival kapcsolatban — példaul az agyban 1évé strukturalis, valamint
funkcionalis eltérésekkel —, nem ad fogédzét, igy a kovetkezékben ezeket tekint-
juk at.
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A strukturdlis eltérések szerepe az arcfelismerési zavarokban

A szerzett prosopagnosids esetekben a tiinetet okozé karosodasok teriiletileg igen
valtozéak. Ami a kétoldali aszimmetriat illeti, eddig minddssze néhany esetben
irtak le kizarélag bal oldali kdrosodast kévetéen prosopagnosiat (példaul EIMER és
MCCARTHY, 1999; MATTSON, LEVIN és GRAFMAN, 2000), minden egyéb esetben
jobb oldali, illetve bilateralis érintettség volt tapasztalhaté (attekintésért lasd
BOUVIER és ENGEL, 2006; FOX és mtsai, 2008; GAINOTTI és MARRA, 2011). Ezek
az eredmények Gjfent kiemelik a jobb félteke domindns szerepét az arcfeldolgozas
neurdlis reprezentaci6jaban (lasd MAYER és ROSSION, 2007). A jobb 10G és az
FFG medialis része azok a teriiletek, ahol a legtobb szerzett prosopagnosiasnal
taldlhaté karosodas (lasd BUSIGNY, JOUBERT, FELICIAN, CECCALDI és ROSSION,
2010; TOWLER és EIMER, 2012). Ez illeszkedik a korabban mar ismertetett arcfel-
ismerési modellek altal leirtakhoz, hiszen ezekhez az agytertiletekhez kotheték az
identitas feldolgozasanak alapveté perceptudlis folyamatai (M. I. GOBBINI és
HAXBY, 2007; HAXBY és mtsai, 2000; HAXBY, HOFFMAN és GOBBINI, 2002; LIU,
HARRIS és KANWISHER, 2010). Az FFA mellett az OFA arcészlelésben betoltott
kritikus szerepére utal egy jol ismert beteggel (PS) végzett szamos vizsgalati ered-
mény is (ROSSION, CALDARA, és mtsai, 2003; STEEVES és mtsai, 2006). PS-nek a bal
oldalon az FFA, mig a jobb oldalon az OFA teriiletére kiterjedé agykarosodasa
keletkezett egy zart koponyasériiléssel jaré baleset kovetkeztében. PS jobb oldali
FFA-ja normalis miikodést mutatott az OFA kiterjedt kdrosoddsa mellett, ennek
ellenére silyos prosopagnosids tiineteket mutat a mai napig. A PS-tél szirmazé
eredmények alapjan ROSSION és munkatdrsai (2003) agy vélik, az arc alapjan
torténé személyazonositas zavara a jobb FFA-b6l OFA-ba visszacsatolé neuralis
folyamatok sériilésére is visszavezethetd, ami illeszkedik a mag teriiletek kozotti
elérecsatolt viszonyokat megkérddjelezé eredmények soraba (lasd korabban).

A fejlédési prosopagnosias tanulmanyok egyik legtipikusabb kezdémondata
szerint a ,fejlédési prosopagnosia az arcfelismerés zavara nyilvanval6 agykaroso-
das nélkul”. J6 néhany vizsgalatban azonban a velesziiletett prosopagnosids szemé-
lyeknél is kimutattak strukturdlis eltéréseket, bar tény, hogy klasszikus értelemben
ezek nem tekinthet6k karosodasnak. BEHRMANN és AVIDAN (2005) a jobb tempo-
ralis lebeny és a jobb FFG anterior részének csokkent térfogatat mérték, mig egy
2007-es vizsgdlatban hat, sziiletésiiktl prosopagnosids személynél szintén kimu-
tattdk a FFG anterior részének térfogatcsokkenését. A prosopagnosids személyek-
nél a csokkenés mértékének fiiggvényében romlott az arcfelismerési teljesitmény,
mig ez az Osszefiiggés nem volt igaz a kontrollszemélyek esetén (BEHRMANN,
AVIDAN, GAO és BLACK, 2007). Tovabb arnyalja a képet, hogy nemcsak szerzett,
hanem velesziiletett prosopagnosiis személyeknél is megfigyeltek a mag tertiletek
kéros miikodésén, illetve a fent felsorolt strukturalis elvdltozasokon kiviil e tertile-
tek kozotti fehéralloméanyi abnormalitasokat is (példaul az adott palyarendszer
kevésbé stirti, kisebb a térfogata). AVIDAN és BEHRMANN (2009), valamint THOMAS
és munkatarsai (2009) a ventralis occipito-temporalis kéreg temporalis lebeny
anterior részébe, valamint a frontalis lebenybe futé palyainak strukturélis eltéré-
seit irtak le, amelynek egyik oka a szerz6k szerint lehet egy abnormalis gén-
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expresszi6, ami az agy fejlédésének kritikus peribdusaban zavart idéz el6 a mag
teriileteket 6sszekotd palyarendszerek érésében. A fehérallomany érintettségével
kapcsolatos eredményeket nem sikeriilt azonban reprodukilnia DINKELACKER-
nek és munkatarsainak (2011), ahol a nagy elemszamu (24 CP - 25 kontroll) pro-
sopagnosias csoport atlagos sziirke- és fehérallomanyi stirtiségben nem kiilonbo-
zott a kontrollcsoporttol.

A képalkoté eljarasokkal nyert eredmények tehat szintén nagyfoka heterogeni-
tast mutatnak, ezek alapjan a fejl6dési prosopagnosia — szemben a szerzett zava-
rokkal, ahol a deficit konnyebben 6sszekothetd egy/tobb agytertilet karosodasaval
(TOWLER és EIMER, 2012) — sokkal inkédbb tiinik egy halézati zavarnak, ahol akar
egyszerre lehet érintett a mag és a kilerjeszlett rendszer.

A prosopagnosia lehetséges csoportositasa
Sfunkciondlis jellemzok szerint

Az arcspecifikus neurdlis folyamatok megléte gyakran és sokat hangoztatott érv
arra, hogy az idegrendszer ezeket a kategoéridkat kiilonb6z6 médon/helyen dol-
gozza fel. Talan ennek az erds elkiilonitési akaratnak koszonhetd, hogy csak ritkan
meril fel a kérdés, vajon a targyészlelési zavarok (agnosia) csoportositidsa soran
hasznalt alcsoportokat az arcfelismerési zavarra is alkalmazhatjuk-e. Kozismert
vélemény szerint a prosopagnosia az Un. ,kategoéria-specifikus” agnosiak egy tipu-
sa (WURTZ és KANDEL, 2000).

A targyfelismerési zavarokat LISSAUER (1890) bontotta apperceptiv és asszocia-
tiv formdkra. Mig az apperceptiv tipus esetén a targyfelismerési zavar hitterében
a korai vizualis-perceptudlis folyamatok sériilése all, addig az asszociativ zavarnal a
targyakkal kapcsolatos szemantikus reprezenticidok (név, hasznilat moédja stb.)
elérése nehezitett. Lissauer utdn mintegy egy évszdzaddal Arthur BENTON (1984)
a prosopagnosiaval kapcsolatban is felveti a zavar ily médon valé altipusokra bon-
tasat a kilonbo6zé szintid feldolgozasi folyamatok épségétdl fiiggéen. Ezt kbvetben
a Lissauer altal javasolt osztilyozas analégidjara DE RENZI, FAGLIONI, GROSSI és
NICHELLI (1991) a prosopagnosia esetén is helytallénak tartottdk az apperceptiv
(prosopagnosia) és az asszociativ (prosopamnesia) altipusok elkiilonitését, illetve ki-
emelték a differencialds klinikai hasznossagat. Bar djabban a szerzett zavarral
kapcsolatban Jason Barton felveti az apperceptiv/asszociativ felosztas lehetGségét
(J. J. BARTON és mtsai, 2003; DAVIES-THOMPSON, PANCAROGLU és BARTON, 2014;
Fox és mtsai, 2008), az elmult tobb mint 20 évben mindezen elképzelések — érthe-
tetlenil — feledésbe mertiltek, és ez a szemléletmdd ritkdn koszon vissza az azéta
lefolytatott prosopagnosias vizsgalatokban.

Noha példaul a velesziiletett és fejlédési prosopagnosia neuralis hatterére vo-
natkozé eredmények diverzitasa indokolna, érdekes médon mindmaig kevésbé
meriilt fel az altipusokra bontis lehetésége. DUCHAINE és NAKAYAMA (2006a) sze-
rint az irodalmi adatokat ismerve ilyen foka heterogenitas mellett azonban nem
lenne haszontalan a fejlédési prosopagnosia alcsoportokra bontasa. Tobb kutat6-
csoport — koztiik mi is — ugyanerre az allaspontra jutott (1asd példaul SCHMALZL,
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PALERMO és COLTHEART, 2008), de az alcsoportokra vonatkozé kérdések tisztaza-
sa lehetetlen nagyobb mintin késziilt vizsgalatok nélkiil, ahol ugyanazokkal a
személyekkel széles korti neuropszicholégiai tesztsorozatbél és elektrofiziolégiai,
valamint képalkoté eljarasokkal végzett kisérletekbél szirmazé informaciok is
rendelkezésre allnak. A par tucatnyi, irodalomban ismertetett esetbél csak indi-
rekt kovetkeztetésekre juthatunk, amelyek tudomanyos helytillésigat nagyban
nehezitik a kiillonb6z6 vizsgalatok kozotti médszertani kiilonbségek. Valodi nagy-
mintas, empirikus vizsgédlat nélkil az esetleges alcsoportok pontos természetérdl
csak spekulalni lehet, az eddig emlitett vizsgdlatok konkliziéja sem lehet tobb
mint, hogy a velesziiletett zavar kognitiv profilja valtozatos.

Sajat vizsgalataink soran — eddig egyediildlléan — egy csalad harom érintett tag-
javal (apa és két gyermeke) és hozzijuk illesztett kontrollszemélyekkel a neuro-
pszicholégiai tesztelés mellett EKP- és fMRI-vizsgalatokat is végeztiink (NEMETH
és mtsai, 2015; NEMETH, ZIMMER és mtsai, 2014), tovabba egy jelen pillanatban
35 fés prosopagnosids minta és hozzajuk illesztett kontrollcsoport tesztelését vé-
geztiik el 6t kilonb6z6 EKP-paradigmaval, valamint szamos neuropszicholdgiai
vizsgaléeljaras alkalmazasaval.

Mennyiségi vagy mindségi kiilonbségek?

Ahogy szamos idegrendszeri probléma, a prosopagnosia esetén is felvetédik, vajon
nem egy spektrumzavarral van-e dolgunk? Mas szavakkal, az egészséges felisme-
rék és a prosopagnosias személyek diszkrét vagy pedig folytonos kategoériat képez-
nek a felismerési teljesitmény és a neuralis hattérmechanizmusok tekintetében?

A prosopagnosidra szokas egy kiilonleges ,kulcslyukként” tekinteni, amin 4t
bepillanthatunk az arcfelismerés idegrendszeri szervezédésébe, a velesziiletett
zavar megismerésétSl pedig az arcfelismerés agyi halézatrendszerének genetikai
feltérképezését remélik. Vannak azonban, akik szkeptikusak a sériiltekbdl, illetve
a nem tipikusan miikodé agybdl nyert adatok altalanosithatésagaval kapcsolatban.
A gyakran egészséges személyektSl gyujtott adatok alapjan feldllitott, erésen
modularista felfogast modellek, vizsgalati és terapias médszerek, neuropszicholé-
giai elvek helyességét sok esetben igazolni latszanak az agysérilt személyektdl
gytjtott eredmények. Tobben vitatjak azonban, hogy ezek megilljdk-e a helytiket
egy eleve atipikusan fejlédott idegrendszer vizsgalata esetén (lasd TOWLER és
EIMER, 2012). Az idegrendszer egészét illetSen (beleértve természetesen a vizudlis
feldolgozas neuralis szervezédését is) felmertl tehat a kérdés, hogy ha az agy fej-
16dése az ontogenezis kezdetétdl egyfajta kényszerpalyan torténik, akkor a kifejls-
dott rendszer szervezédhet-e az arcfelismerés szempontjabél egészséges populacio
vizsgalataval nyert modelleknek megfeleléen. Mas szavakkal, kérdés, hogy az ele-
ve eltéré modon fejédott idegi halézatok ,,csak” mennyiségileg csokkent viselkedé-
ses teljesitményhez vezetnek, vagy az arcfelismeré rendszer mikodésmodjaban is
eltéré, mindségi kilonbséget mutat a normalis miikodéstihoz képest (KARMILOFF-
SMITH, 2009; TOWLER és EIMER, 2012). Szimos példa mutatja ugyanis, hogy akar
normal teljesitmény mogott is talalhatunk eltéréen funkciondlé idegi halézatokat.
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A Williams-szindromasok példaul silyos nyelvi, mozgaskoordiniciés és figyelmi
problémaik ellenére viselkedéses arcfelismerési teszteken gyakran az egészséges
arcfelismerékével egyforma eredményt érnek el. Fontos azonban megjegyezni,
hogy éppugy taldlunk irodalmi bizonyitékot kiemelkedd, dtlagos, sét jelentSsen
rossz arcfelismerési teljesitményiikrdl is. A ritka, genetikai eredetii zavarnak sza-
mos, belgy6gyaszati, izom- és vazrendszeri, valamint a felsoroltakon til tovabbi
idegrendszeri tiinete is van, amelyek targyaldsa tilmutat jelen tanulmany célkiti-
zésein. A normalis arcfelismerési teljesitmény ellenére kimutathat6, hogy kevésbé
érzékenyek az arc konfiguraciéjanak megviltozasara és a felforditasi hatés is eltér
az egészségeseknél tapasztaltakt6l (DERUELLE, MANCINI, LIVET, CASSE-PERROT és
DE SCHONEN, 1999). Ennek azonban elsésorban nem specidlisan az arcok feldol-
gozasanak karosodasa all a hatterében, hanem altalanosan egy lokalis jellegii in-
gerfeldolgozas a globdlis, egészleges feldolgozassal szemben. Mindezek mellett
az egyenes allasu arcok feldolgozasa is mindségi kiilonbséget mutat normalis fej-
16désti személyekkel 6sszehasonlitva: a Williams-szindrémasok csokkent gamma-
(32-48 Hz) aktivitasa egyenes allast arcok esetén a binding (a bejové informaciok
koherens egéssz¢é integralasa [lasd SINGER, 2001]) problémajara utalhat (GRICE és
mtsai, 2001). Egy friss vizsgalatban szintén a gamma-aktivitds csokkenését mutat-
tak ki a bal FFA-ban velesziiletett prosopagnosidsok esetén az inger bemutatasat
kovets 170-350 ms-os idéablakban (DOBEL és mtsai, 2011). DOBEL és munkatarsai
(2011) szerint a bal oldalon talalt eltérés egyik oka az lehet, hogy a prosopagno-
siasok a holisztikus arcfelismerési folyamatok sériilésének kompenzalasara inkabb
az un. jegyillesziési stratégiat (BEHRMANN és AVIDAN, 2005) hasznaljak, ami a konfi-
guralis feldolgozasért felelés tertiletek alacsonyabb aktivaciéjaval jarhat. A jegyil-
lesztés soran az arcon talalhaté arcrészletek (jegyek: szem, orr, szdj, szemoldok,
anyajegyek stb.) perceptualis analizise és egyeztetése egy masik arc jegyeivel egye-
kell allapitania két arcrél, hogy egyformak-e, vagy sem, azt Gigy végzi, hogy Ossze-
hasonlitja, hogy a szem formaja vagy egy jellegzetes bérhiba, apré6 forradas megta-
lalhat6-e a masikon is, vagy sem.

A PROSOPAGNOSIA LEHETSEGES ALTIPUSAI
ES AZ ARCFELISMERESSEL OSSZEFUGGO ZAVAROK HELYE AZ ARC-
FELISMERES NEUROPSZICHOLOGIAI MODELLJEIBEN

BRUCE és YOUNG (1986) médositott modelljében az arcfelismerd egység a ventralis
temporalis struktarak, példaul FFA, m(ikodéséhez kothet6 (3. dbra; 1asd SCHWEIN-
BERGER és BURTON, 2003). A modell szerint 6ndll6 tdton, kilon idegrendszeri
struktarak segitségével valésul meg a személyfelismerés és az arcokhoz kothet6 ér-
zelmi vélaszgeneralas. Ha feltételezziik a prosopagnosia esetén is az appercep-
tiv/asszociativ felosztas helyességét, akkor az apperceptiv tipus esetén a strukturdlis
kddolds szintjén vagy a strukturdlis kddolds és az arcfelismerd egység kozotti kapcesolat-
rendszerben (I-es jel a 3. dbrdn), esetleg magaban az arcfelismerd egység miikodésé-
ben taldlnank problémat. Az ilyen tipusi zavarral él6k egy olyan teszten is gyenge
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teljesitményt mutatnak, ahol két, egyszerre lathaté arcrél kell eldonteni, hogy
azonosak-e (vagyis a feladatnak nincs emlékezeti komponense), vagy ha példaul
tobb arcrészlet kozul (példaul 3 szempdr, vagy 3 fiil stb.) kell kivalasztani, hogy
melyik tartozik a részletekkel egy idében lathaté archoz. To6bb ilyen eset ismert az
irodalomban, példaul JL és CM (TOWLER, GOSLING, DUCHAINE és EIMER, 2012),
LL és MG (RIvOLTA, PALERMO, SCHMALZL és WILLIAMS, 2012), {35, {38f, {39, {30,
m33 (B. DUCHAINE és mtsai, 2007), de sosem vizsgiltdk ezeket az eseteket kiilon
azoktdl, akik a perceptualis arcteszteken normalis teljesitményt értek el. Szimos
arcteszt létezik, ahol emlékezeti komponens nélkiil, az arcfeldolgozas perceptualis
szakaszait lehet tesztelni (példaul PFPB - Philadephia Face Perception Battery
[A. L. THOMAS, LAWLER, OLSON és AGUIRRE, 2008]; vagy a CFPT — Cambridge
Face Perception Test [B. DUCHAINE és mtsai, 2007]). A CFPT kiilonbo6z6 életkor-
hoz tartozé atlag-, valamint szérasértékei egy nagymintas vizsgalatnak koszonhe-
téen ismertek is (Iasd BOWLES és mtsai, 2009).

| Strukturlis kodolas (10G)

v y ) D

Kifejezés Beszéd Vizualis 2
elemzés | | elemzés | | feldolgozas | | Arcfelismerd egység
(STS) (STS) (FFG)
-~
d o
. Személyazonositasi Arousal valasz
Név el6hivas |l : ; i
(bal aTL) » csomopont (aTL) ismerds arcokra GBR
- (AMG)
F 3 ~ n
Y k k W
Szemantikus : i
T Integrator l—)l Attribucids folyamatok |
(aTL)

3. dbra. Az arcfelismerés kiegészitett modellje BURTON és munkatarsai (1999),
BREEN és munkatérsai (2000), illetve ELLIS és LEWIS (2001) nyoman

10G - gyrus occipitalis inferior; STS — sulcus temporalis superior ; FFG — gyrus fusiformis;
aTL - anterior temporalis lebeny; AMG — amygdala; GBR - galvanos bérreakci6.
Az arcok a FaceGen Modeller 3.5 (Singular Inversions Inc.) programmal késziiltek.
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Elsé 1épésként a jov6 nagy elemszamu prosopagnosids vizsgalataiban a gyujtott
idegtudomdnyi adatokat, viselkedéses eredményeket, példaul a CFPT-n elért
pontszam fiiggvényében érdemes lenne megvizsgalni, illetve ahol erre lehetéség
van, ott a mar meglévé adatok tjraelemzése is érdekes eredményeket hozhatna
(példaul TOWLER és mtsai, 2012). TOWLER és munkatarsai (2012) vizsgalatdban
példaul rendelkezésre all 32 személy (16 prosopagnosias, 16 kontroll), akiktél
szarmazé elektrofiziolégiai mérési adatok és az arcfelismerés perceptudlis folyama-
tait vizsgal6 teszteredmények Osszefiiggésének vizsgalataval izgalmas, 4j eredmé-
nyekhez juthatnank az arcfeldolgozis perceptuilis és emlékezeti szakaszait illets-
en. Ha az arcfelismerési folyamatok az arcfelismerd egységig normalisan miikodnek
(szaggatott vonal a 3. dbrdn), akkor a tovabbi folyamatok és kapcsolatok épségétdl
fiigg, talalunk-e valamely, az arcok feldolgozasihoz kotheté felismerési/emlékeze-
ti/érzelmi folyamatban problémat. Amennyiben az arcfelismerd egység és a személy-
azonositasi csomépont kozott (2-es jel a 3. dbrdn) van a probléma, vagy ezt kovets-
en barmilyen részfolyamatban, Ggy asszociativ prosopagnosidrél beszélunk (példaul
Casel; TAKAHASHI, KAWAMURA, HIRAYAMA, SHIOTA és ISONO, 1995). Az arcfelis-
merési zavar e valtozata szamtalan tiinet formdjaban jelentkezhet. A részfunkciok
épségétdl fiiggben eléfordulhat, hogy példaul az arc megpillantasakor az ismerds-
ségi érzés megvan ugyan, de az illet6 semmilyen konkrét szemantikus/epizodikus
informaciét nem tud el8hivni (példaul ME esete, DEHAAN, YOUNG és NEWCOMBE,
1991). Olyan eset is ismert a szakirodalomban, ahol az illet6 éppen csak az archoz
tartoz6 névhez nem fér hozza (anomia — szétalalasi vagy megnevezési zavar), mig
egyéb szemantikus informaciék felidézése nem okoz problémat (példaul EST ese-
te; FLUDE, ELLIS és KAy, 1989; osszefoglalasért lasd FOX és mtsai, 2008). Az ilyen
tipust problémakkal gyakran taldlkozhatunk a prosopagnosiasok mindennapi be-
szamoléiban (példaul KENNERKNECHT és mtsai, 2006).

PROSOPAGNOSIA — A KORAI SZURES ZAVARA

Nyilvanval6, hogy az elmult 20 évben az N170 arcszenzitivitisa és a felforditasi
hatéds arcspecifikussiga képezte az elektrofiziologiai médszerekkel végzett arcfel-
ismerési vizsgalatok kozponti kérdését. Ezek alapjan pedig azt is lattuk, hogy az
N170 idéablakaban zajl6 folyamatokat a strukturalis kédolasi, perceptualis funk-
cidkkal hozzak Osszefiiggésbe. Ismerve a fenti tényeket, és tudva, hogy sokan a
prosopagnosia esetén leginkabb a strukturalis kédolasi folyamatok sériilését vals-
szintsitik, nem meglepd, hogy az EEG/MEG-gel végzett prosopagnosias vizsgala-
tok egyik leggyakrabban vizsgilt komponense az N/M170. Noha a vizsgélati
eredmények nem egybehangzéak, az egyedi esetek attekintése utin mégis felfe-
dezheté a prosopagnosiasok egy alcsoportjara jellemz6 kozos tulajdonsag. Bizo-
nyos prosopagnosiasok N/M170-je megtartja arcszenzitivitasat, de tobb olyan eset
is van, akiknél nem taldlunk kiilonbséget az arc- és a nem-arc ingerek kivaltott
valaszainak amplitddéiban (az ismert esetek erre vonatkozé N/M170 arcszenzitivi-
tas és arcfelforditdsi hatas eredménye az 1. tabldazatban keriilnek osszefoglalasra;
lasd a tanulmény végén). A kilonbség hidnya ritkan vezethetd vissza az arc altal



522 Németh Kornél — Zimmer Mdrta

generalt valasz amplitidéjanak (vagy altalainosan az EEG-jelnek) a csokkenésére, a
legtobb ilyen esetben a kiilonbség hianyat a nem-arc ingerek altal generalt nagy
amplitidéja valasz eredményezi (példaul BENTIN, DEGUTIS, D’ESPOSITO és
ROBERTSON, 2007; az ismert esetek Osszefoglaldsat részletesen lasd az 1. tabldzat-
ban).

Az elbb felsorolt eredmények ellenére egy friss, a fejlédési prosopagnosis
EKP-vizsgalatokat is attekinté tanulmany szerint a zavar elektrofiziolégiai korrela-
tuma nem az arcszenzitivitds zavaraban, hanem sokkal inkdbb a felforditasi hatas
hianyaban érheté tetten (TOWLER és EIMER, 2012). TOWLER és EIMER (2012) al-
laspontja szerint az N170 arcszenzitivitisa és bizonyos késébbi kivaltott valasz-
komponensek (N250, P600) a legtoébb prosopagnosiasnal is megfigyelheték, és a
kontrollokhoz hasonléak.

Ellentétben TOWLER és munkatarsai (2012) elképzelésével DUCHAINE (2011)
szerint bizonyos prosopagnosias személyeknél a probléma oka egy alacsonyabb
szintli, kordbbi perceptualis folyamat, a korai szirés zavarara vezethetd vissza —
ezekben az esetekben a nem-arc inger 4ltal kivaltott valasz amplitadéjat és skalp-
eloszlasat tekintve az arc altal generalt kivaltott vélaszhoz hasonlit. A pontos
neuralis hattérmechanizmus kevéssé ismert (de laisd NEMETH, ZIMMER és mtsai,
2014), am a jelenség egyik lehetséges magyarazata, hogy a korai latokérgi tertle-
tek kevésbé feldolgozott, nem szelektilt informaciét tovabbitanak a magasabb
szintd feldolgozasi folyamatokat végzé ventralis occipito-temporalis tertiletek felé,
ami pedig nem elég szelektiven aktivalja a specifikus teriileteket (példaul FFA).
Azokban az esetekben, ahol az N/M170 megtartja arcszenzitivitisit, a késébbi
folyamatok karosodasa feltételezheté. A hipotézis tisztazasa tovabbi vizsgilatokat
igényel, de az attekintett eredmények, sajat vizsgalataink tapasztalatai és az arcfel-
ismerés magjdval kapcsolatos Gjabb informaciék ismeretében a prosopagnosia
bizonyos eseteiben felvetédhet a LO miikédészavara. A LO Nagy és munkatarsai-
nak (2012) eredményei szerint kozvetlen bemenetil szolgdl az OFA és az FFA
szamara, Ujabb vizsgilatok pedig kimutattak a LO-aktivitas és az inger feldolgoza-
sahoz sziikséges kapacitasigény kozotti szoros kapcsolatot, ha pléldaul zajt keve-
riink egy arcingerhez — megnehezitve ezaltal az arcként valé feldolgozast —, az LO
nagyobb aktivitist mutat, mint tiszta arcok feldolgozisakor (BANKO és mitsai,
2011). Ez 6sszhangban van azokkal az eredményekkel, amelyek az LO targy-
szegmentaciés és csoportositasi folyamataiban betoltott szerepére utalnak (GRILL-
SPECTOR és mtsai, 2001; KOURTZI és KANWISHER, 2001; LERNER, HENDLER, BEN-
BASHAT, HAREL és MALACH, 2001).

Sajat vizsgalataink, amelyet egy csalad harom tagjaval végeztiink, 6sszhangban
vannak a fenti eredményekkel. Az N170 amplitadéi a 100%-ban randomizalt fazi-
su arcképek (DAKIN, HESS, LEDGEWAY és ACHTMAN, 2002) és zaj nélkiili, tiszta
arcingerek esetén nem kiilonboztek (NEMETH, ZIMMER és mtsai, 2014). Tovabba
ugyanezen személyek fMRI-vizsgalatakor — ahol szintén arcokat és ezek zajositott
valtozatait alkalmaztuk — az FFA-, az OFA- és az LO-teriileteken eltéré dinamikaji
BOLD-jel (blood oxygen level dependent — véroxigénszint-fliggé) mellett a mag
tertiletek egyike sem mutatott arcingerekre emelkedett aktivitast a prosopagnosias
csalad tagjaindl (NEMETH és mtsai, 2015). Az LO nem tartozik a forraslokalizciés
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vizsgdlatokban klasszikusan az N170 kérgi generatoraként azonositott teriiletek
kozé (lasd ROSSION és JACQUES, 2011), ez azonban nem vezet ellentmondashoz.
Ha a korai sztirés hipotézist tovabb gondoljuk, és feltételeziink egy kérgi allomast,
ahol az ingerek el6feldolgozasa torténik, a ventralisabban elhelyezkedé teriilete-
ken mérhet$ valaszok ennek az dllomasnak a miikodésétdl fiiggéen alakulhatnak,
noha a teriilet maga — példaul LO — kézvetlentl nem jarul hozza az N170 keletke-
zéséhez. Az LO szerepe az arc- és targyészlelés folyamataiban tehat tovabbi vizsga-
latokat igényel. Feltételezhetjiik azonban, hogy ha az LO - a kordabban gondoltak-
kal ellentétben — kevésbé targyspecifikus feldolgoz6 allomas (lasd példaul NAGY és
mtsai, 2012), és fontos szerepe van az inger relevans jegyeinek a sztirésében —
példaul zajfeldolgozasban (lasd példaul BANKO és mtsai, 2011) —, kovetkezéskép-
pen targyképek zajositasakor ahhoz hasonlé aktivitasvaltozast varnank el, amit
arcképek zajositasakor is megfigyelhetiink. Sajat, egészséges személyekkel végzett
idevonatkozé vizsgalataink megerdsitik ezt, hiszen arcok és auték altal kivaltott
N170 amplitadéi azonos mértéki zajositds esetén hasonlé mértékd — bar arcok
esetén valamivel kisebb — csokkenést mutattak (NEMETH, KOVACS, VAKLI, KOVACS
és ZIMMER, 2014). Tovabbi vizsgalatokban érdemes lenne tisztazni a fenti gondo-
latmenet helyességét az LO arcfelismerési folyamatokban betoltott szerepével
kapcsolatban. Tovabba prosopagnosias személyeknél a kiilonb6z6 zajos ingerekre
(példaul zajos autdk vs. zajos arcok) adott agyi aktivitds vizsgalataval a zajfeldolgo-
26 egység kategoriaspecifikussaga is tesztelhets lenne.

REJTETT FELISMERES

A prosopagnosia és a Capgras-téveszme (attekintésért lasd ELLIS és LEwWIS, 2001;
HIRSTEIN és RAMACHANDRAN, 1997) rairdnyitja a figyelmiinket az arcfelismerés
tudatos és tudattalan folyamataira is. A prosopagnosiasok nem ismernek fel alta-
luk ismert személyeket azok arca alapjan, de vannak bizonyos esetek, ahol vannak
jelei a felismerési funkciék miikodésének (rejtett felismerés), amelyek azonban
elégtelenek a tudatos felismeréshez. Ezzel szemben a Capgras-téveszmés betegek
tudatosan felismerik ismerdseiket/hirességeket arc alapjan, de nem képesek a
személlyel kapcsolatos érzelmi tartalmak elérésére.

A perceptudlis folyamatok épsége Osszefiigg a rejtett felismerés viselkedéses
eredményeivel (SCHWEINBERGER és BURTON, 2003), ami érthetd, hiszen ha mar a
perceptudlis funkciék képtelenek a bejové ingert fiziolégias neurdlis kédda alaki-
tani, nem johet létre olyan reprezentici6, amit a feldolgozas tovabbi szakaszaban
illeszteni lehetne a mar kialakult emléknyomokkal.

Régoéta ismert, hogy érzelmeket kivilt6 ingerek, ilyen lehet példaul szeretteink
vagy épp gyulolt ellenségeink arcképe is, a vegetativ idegrendszeren keresztiil a
megnovekedett verejtékezés miatt befolyassal vannak a bér ellendllasara (GBR —
galvanos bérreakcié) (TRANEL, FOWLES és DAMASIO, 1985). Bizonyos prosopagno-
sids személyek is mutatjak a rejtett felismerés jeleit, azaz példaul nem tudjak, hogy
kit latnak, de vegetativ vélaszaik szelektivek ismerds/ismeretlen arcokra, ami a
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CHERKASOVA, 2003; J. J. BARTON, CHERKASOVA és O’CONNOR, 2001; SIMON és
mtsai, 2011). Vannak esetek, ahol forditva, a jol miikédé tudatos arcfelismerés
agyi halézatrendszere és a kiterjesztelt rendszer érzelmi feldolgozast végzé agyteriile-
teinek (példaul amygdala) 6sszekottetési problémajarél van szé (ELLIS, YOUNG,
QUAYLE és DE PAUW, 1997). A tudatos felismerésbdl (ez a személy az anydm) és a
normalis esetben ilyenkor kivaltédé érzelmek hidnyabél (és szeretnem kellene) ad6do
osszeférhetetlenségnek koszonhetéen, bizonyos esetekben kialakulhat a Capgras-
téveszme (a 3. dbrdn a 3-assal jelolt sériléshez kotheté zavar) (ELLIS és LEWIS,
2001). Capgras-téveszme esetén a kapcsolat jellegétsl fiiggéen (ismerds arc vs.
ismeretlen) a GBR-ben nem mérhet6 semmilyen kiilonbség (HIRSTEIN és
RAMACHANDRAN, 1997). Az esetek attekintésével kirajzolédik egy djabb deficit, a
multimoddlis személyfelismerési zavar. Az ilyen esetek abban kozosek, hogy a kiilénbo-
z6 modalitasu feldolgozasokbol szarmazé informacidk nem aktivaljak megfeleléen
a bal temporalis lebeny eliilsé teriiletét, igy az illet6 hang, arc, mozgas stb. alapjan
is nehezen vagy egyaltalin nem ismeri fel hozzatartozéit, ismerdseit (GAINOTTI,
2013). Annak megallapitisihoz, hogy a prosopagnosia milyen aranyban tarsul
mas modalitasokban is megjelené személyfelismerési zavarokkal, tovabbi vizsgala-
tok sziikségesek.

OSSZEFOGLALAS

Az elmult 20 évben a prosopagnosia irdnti érdeklédés folyamatosan novekszik, az
is lathat6 azonban, hogy a zavar teljes feltérképezéséhez sok munkira van még
sziikség. A tobbnyire elszigetelt, egyedi esetek bemutatdsaval ez idaig sok inkon-
zisztens eredményhez jutottunk, amelyek értelmezését tovabb nehezitik a kiilon-
boz6 vizsgalatok kozotti médszertani kiilonbségek. Az is nyilvanvalé, hogy a proso-
pagnosia ezen kutatas-mddszertani kiilonbségek ellenére sem tekinthetd egységes
zavarnak, az érdemi elérelépéshez, a zavar megalapozott osztalyozasihoz azonban
jol kontrollalt és legf6képpen nagy elemszamu vizsgalatokra van sziikség, ahol
ugyanazon prosopagnosias €s kontrollszemélyekkel tobb kiilénbozé kisérletbdl,
tesztbdl szirmazé eredmények is rendelkezésre allnak.

ROVIDITESEK JEGYZEKE

aTL — temporalis lebeny eliilsé tertilete
(anterior temporal lobe)

AMG — amygdala

DCM — a funkcionalis konnektivitds modellezése
(dynamic causal modelling)

EEG - elektroenkefalograf

EKP - eseményhez kotott kivaltott potencial
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FFA — fusiformis arc tertlet
(fusiform face area)
FFG — fusiformis tekervény
(fusiform gyrus)
fMRI — funkcionalis Magneses Rezonancia Képalkot6 eljaras
(functional Magnetic Resonance Imaging)
10G — gyrus occipitalis inferior, a nyakszirtlebeny als6 tekervénye
(inferior occipital gyrus)
LO — lateralis nyakszirtlebenyi teriilet/komplexum
(lateral occipital complex)
MEG — magnetoenkefalograf
ms — milliszekundum
OFA — occipitalis arctertilet
(occipital face area)
STS — felsé halantéklebenyi barazda, superior temporalis sulcus
sLORETA - standardizalt alacsony felbontast agyi elektromagneses térképezés

(standardized low resolution brain electromagnetic tomography)

T™MS — transzkranialis magneses ingerlés
(transcranial magnetic stimulation)

VARETA - valtozé felbontasu elektromagneses térképezés
(variable resolution electromagnetic tomography)
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THE CLASSIFICATION OF FACE RECOGNITION DISORDERS
IN LIGHT OF THE ETIOLOGICAL FACTORS, THE NEUROSCIENTIFIC
AND THE BEHAVIOURAL FINDINGS

NEMETH, KORNEL — ZIMMER, MARTA

Prosopagnosia is a disorder of recognition of familiar faces, without visual or cognitive dysfunction.
While the acquired type is primarily due to the injury of occipito-temporal areas, the newral background
of the congenital form seems to be more heterogeneous. In addition to the variability in neurological
dysfunctions, symptom severity also shows high interindividual variability. Research on face recogni-
tion disorder is raising continuously in the past 20 years, however, since these investigations focus
mainly on individual and unrelated cases, the conclusions remain quite limited. Based on these studies
we cannot come to unequivocal conclusions, nevertheless the diversity of the results indicates the pres-
ence of different subtypes of the prosopagnosia. On the analogy of the classification of the object recog-
nition disorders, the possibility to form apperceptive and associative subgroups emerges. One can also
assume that prosopagnosia is a spectral deficit. The present paper reviews the possible classifications of
prosopagnosia. Finally, we emphasize the importance of the differentiation and the considerations that
would be useful for the understanding of face recognition disorders.

Key words:  face recognition disorders, prosopagnosia, covert face-recognition, N170



