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Demence s Lewyho telisky

(Lewy body disease, DLBD)
Forma kortikosubkortikalni
Forma subkortikalni




Diffuse Lewy body dementia -
neurobiologie 1

» - Lewyho téliska se
vyskytuji v podkorovych
oblastech — substantia
nigra, locus coeruleus a j.

- Lewyho teliska se
vyskytuji v kortikalnich
oblastech — napt. ve
frontalnim a temporalnim
laloku, v entorhinalnim
kortexu, v gyrus cinguli.

- V Lewyho téliscich je
obsazen alfa-synuklein
(synukleinopatie)




Diffuse Lewy body dementia —
neurobiologie 11

e -V temporalnim laloku se vyskytuji
spongiformni zmeény.

e -V hipokampu jsou cetne
dystrofické zméeny v areach CA2-
CA3.

e - Vyskytuji se senilni plaky jako u
Alzheimerovy choroby.

e - Vyskytuji se neurofibrilarni tangles
jako u Alzheimerovy choroby.




Neurobiologie DLBD III:

e Vaskularni zmeény jsou pritomny u
30 - 50 % pripadt DLBD: korové
infarkty, infarkty bilé hmoty,
patologie malych mozkovych cév.

Na rozdil od Alzheimerovy choroby

jsou obvykle relativné zachovaléjsi

medialni struktury temporalniho
laloku.

Neurofibrilarni tangles a jejich
biologické markery jsou pritomny v
mnohem mensi mire nez u
Alzheimerovy nemoci.




Diagnosticka kriteria DLBD 1:

* Neurologicke priznaky
DLBD:

- Extrapyramidova symptomatika
(mirnéjsi nez u PD): Maskovita
tvar, poruchy chiize, bradykinéze,
flekcni drzeni koncetin, zpomalené
pohyby, tremor.

- Precitlivélost na neuroleptika,
zhorseni extrapyramidovych

projevii po antipsychoticich.




Diagnosticka kritéria DLBD 2:

Hlavni psychiatricka
symptomatika:
Dlouhodobé — progredientni
demence.

V kratkém casovém horizontu casta
fluktuace stavu, predevsim kolisani
pozornosti.

Casta pridruzenad tranzitorni
deliria.

Zrakové halucinace, paranoidneé-
persekucni bludy.




Neuropsychologicky profil

pacientu s DLBD:

* Vyrazny deficit
pozornosti (zjistitelny
napt. zapamatovanim
ciselnych rad).

e Defekt verbalni fluence.

e Defekt vizuospacialnich
funkci.




Epidemiologie DLBD:

McKeith a spol. (2001): DLBD predstavuje
15-20 % sekcné ovérenych pripadi
demence ve vyssim veku.

Fluktuace klinického stavu, zejména

pozornosti, se vyskytuje u DLBD v 80 %, u
AD v 6 %.

Perzistentni zrakové halucinace se
vyskytuji u DLBD v 70 %, u AD v 15 %.
Parkinsonské priznaky se vyskytuji u
DLBD v 75 %, u AD ve 20 %.




Terapie DLBD:

e Postupy shodne jako v terapii
Alzheimerovy choroby.

e Z tfarmakoterapie prokazaly
nejvetsi ucinnost inhibitory
cholinesteraz (studie s
donepezilem, rivastigminem,
galantaminem).

e Pokud je nutno uzit
neuroleptika, pouzivaji se
moderni antipsychotika (SDA,
MARTA).




Frontotemporalni demence
a pribuzné demence
(skupina tauopatii)




Zastoupeni FTD mezi ostatnimi
demencemi

e Jsou to demence , za které se
zapomina, Casto chybné
diagnostikované jako jiny typ
demence

Statistiky jejich vyskytu udavaji
zastoupeni mezi demencemi do 5
%, vetsinou méne (5% je asi realny
odhad)




Demence jako proteinopatie

Degene- Beta- Tau- Alfa-
rovany amyloid protein synuclein
protein

Alzheime- ++ +
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Frontotem-
poralni
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Frontotemporalni demence

Nalezi mezi atroficko-degenerativni
choroby

Degenerace je lobarni, postihujici
frontalni a/nebo temporaini kortex

Dochazi k degeneraci
intraneuronainiho tau proteinu, tato
degenerace je odlisna od degenerace
Fi Alzheimeroveé chorobé (Pickiv typ
rontotemporalni demence), a k non-
specifické degeneraci celnich lalok

Vyskytuji se geneticky podminéné FTD
s mutacemi genu pro tau protein (na
17. chromozomu).

Nékteré frontotemporalni demence
jsou spojeny s amyotrofii vCetne
amyotrofické lateralni sklerozy a
demence z ostrova Guam




Klinické rozdéleni FTD

Pickova choroba a frontotemporalni
demence bez Pickovych télisek

Progresivni nonfluentni afazie
Sémanticka demence
Choroby pribuzné FTD

Kortikobazalni degenerace
Progresivni supranukilearni obrna

Nemoc s argyrofilnimi zrny (repeatova
tauopatie)

Frontotemporaini demence s amyotrofickou
lateralni

sklerozou




Klinika Pickovy choroby 1

Pomaly a nenapadny zacatek, progredientni
priibéh

Choroba kondi letalné

Trvani choroby obvykle 10 i vice let
Zacatek obvykle ve veku 45-70 let, drive

vyjimecné
Choroba klinicky zacina poruchami chovani,
nikoli poruchami kognitivnich funkci

Dochazi k vyrazné zméne osobnosti
postizenych, k poruse socialnich vztah(
Casté jsou poruchy emotivity — rozjarenost,
moriaticka nalada, pozdeji deprese, apatie.




Klinika Pickovy choroby 2
Casté stereotypni, neticelné chovani,
perseverativni projevy

Postizeni se prestavaji se starat o svlj
vzhled

Prestavaji dodrzovat naucena spoleCenska
pravidla, m{ze se objevit i deviantni

sexualni chovani

Velmi Casta hyperoralita, nékdy i pozivani
nepozivatelnych latek

Postupné ubytek kognitivnich i exekutivnich
funkci

Zamenuiji objekty (napfr. v restauraci piji z
cizich sklenek), nespravne Casove lokalizuji
(odchazeji na nakup v nedéli vecer apod.)




Klinika Pickovy choroby 3

Vyznamné postizeni reci

Na pocatku snizeni schopnosti verbalizace,
nékdy pouzivani frazi

Opakuiji stejna slova, vyrazy nebo celé vety
Nékdy mutizmus

Jindy tézke faticke poruchy, logoklonie a
palilalie, az vydavani nesrozumitelnych
skrekl

Intelekt zGstava dlouho relativné zachovan,
dlouho zachovana kratkodoba pamét,
poznavani osob

Typ FTD desinhibovany, apaticky a
stereotypni (Snowden)




Progresivni nonfluentni afazie

Podkladem je degenerace levého
frontalniho kortexu

Recovy vykon se postupné zhorduje, neni
plynuly, jsou agramatizmy, parafazie,
anomie

Rozviji se demence, ale kognitivni funkce
nemusi byt postizeny vyrazne

Postupné také rozvoj agrafie a alexie

V mirnéjsich stadiich neni plynulé cteni, v
psani se projevuji gramatické chyby




Sémanticka demence

Je pritomna postupné progredujici afazie,
ktera je fluentni

Je pritomna vizualni agnodzie

Pacienti dobre artikuluji, spontanni rec je
plynula

Rec byva bezobsaznd, i kdy? je syntakticky
spravna, pacienti si neuvédomuji vyznam
slov

Byva anomie

Epizodicka paméet/, zvlasteé recentniho
charakteru, byva zachovana

Velmi Casta je deprese




L 4 V 4
Priznaky FTD prvniho
N ¥
radu
 Pomaly, plizivy zacatek
* Postupné, gradualni zhorsovani priznakii

choroby

Casné zmény osobnosti (zhrubéni, porucha
eticko-estetického schématu, porucha

charakteru, redukce zajmi)

Zmény interpersonalnich vztah
(destabilizace socialnich kontaktt)

Kolisani, instabilita emoci
Casna ztrata nahledu choroby

Poruchy rec€i (nejsou zcela konstantni) -
perseverace, echolalie, palilalie alogoklonie,
mutizmus




Priznaky FTD druhého

radu

Stereotypni, perseverativni, repetitivni chovani
Hyperoralita - hlavné v pozdéjSich stadiich
(postizeni vkladaji do ust i nepozivatelné
predméty)

Spolu s hyperoralitou roste neprimérené chut’ k
jidlu.

Roztrzitost, nepozornost

Ubytek pamétovych schopnosti (vétSinou nebyva
jako prvni priznak).

Dusevni rigidita, neprizpisobivost

Ztrata péc€e o osobni hygienu a vzhled

Nékdy hypersexualita, nepfrimérené sexualni
chovani

Apatie, socialni stazeni, nedostatek empatie k
jinym
Muze byt pritomna zrakova nebo sluchova agnézie




Nejcastéjsi somatické
priznaky, doprovazejici FTD

Inkontinence modi i stolice
Hypokinéze

Vyrazna svalova rigidita a/nebo tresy
Mohou byt vybavné axialni reflexy

MUZe byt svalova ochablost i svalové
fascikulace

V pozdnich stadiich byva pritomna bulbarni
paralyza s poruchami polykani

Néekdy je pritomna hypotenze nebo kolisavy
krevni tlak




3 typy klinickych obrazil FTD dle
Snowdena:

e 1. Desinhibovany typ - ma moriatickou
naladu, vyznacuje se upadkem
socialnich vztahi a vazeb, je pritomna
nesoustredivost, roztrzitost

2. Apaticky typ - vyznacuje se

bradysychizmem, apatii,
hypospontaneitou, nesoustredivosti,
perseverativnimi projevy, mentalni
rigiditou

3. Stereotypni typ - je pritomna
kompulzivita, stereotypie v chovani




Demence pri kortikobazalni
degeneraci

e Zacina v Sestém - sedmém deceniu

e Klinicky se podoba Pickove chorobé a
progresivni supranuklearni obrne

Je hypokineticky syndrom s rigiditou nebo
dystonie paze s myoklonem. Takeé porucha
vertikalniho pohledu, ¢asto poruchy chiize,
dysarthrie, poruchy grafestézie, priznak
odcizené ruky

Velmi Casto se vyskytuje konstrukcni
apraxie
Je Ubytek neuront frontalné a parietalng, v

thalamu, subst. nigra, v tegmentu a locus
coeruleus

Jsou pritomny neamyloidovée plaky,
obsahujici Tau protein




Progresivni supranuklearni obrna
(sy. Steele-Richardson-Olszewski)

Nalezi k demencim typu Parkinson
+, ale pribuzna také FTD, tauopatie

Progredientni demence, koncici
smrti

Typicky neurologicky nalez - obrna
vertikalnich ocnich pohybd,
hypokineticko-rigidni syndrom, pady
Sporadicky se vyskytujici
onemocnéni nezname etiologie.
Neexistuje specificka terapie,
choroba kondi letalné vetsinou do 5
let




Nemoc s argyrofilnimi zrny

Choroba pribuzna Alzheimerove
chorobe¢, snad varianta
Alzheimerovy choroby.

Nalezi mezi tauopatie. Argyrofilni
zrna v neuronalnich vybezcich.

Jsou poruchy kognitivnich funkci,
emotivity i osobnosti.

Obtizné klinicky
diagnostrikovatelna jednotka,
diagnostikuje patolog.

Nemoc je letalni.




Demence pvi Parkinsonové
chorobe
Rozviji se u 10-20 % ptipadt PD,
nekteré statistiky ukazuji jesté vetsi
cetnost.

Casto neuropatologicky kombinace

parkinsonskych a alzheimerovskych
zmen.

Prevazné ,,podkorove” projevy
demence.

Neni specificka terapie
parkinsonskeé demence.




Multisystemova atrofie

Pomala progrese od stfedniho veku.
Hypertonicko-hypokineticky syndrom.
Mozeckova ataxie.

Poruchy vegatativnich funkdi.

Postizeni kognitivnich funkci nekonstantni,
zpravidla mirné. Prevazné podkoroveé

projevy.

Olivopontocerebelarni degenerace.
Shy-Dragertiv syndrom
Striatonigralni degenerace




Huntingtonova chorea

¢ Je to autosomalne dominantné
prenosne onemocneni.

Mutace na 4. chromozomu
zpusobuje nadmeérné opakovani
tripletu AMK - to vede k chybne
synteze proteinu huntingtin.

Huntingtonova chorea se projevuje
predevsim jako demence
podkoroveho typu.

* Neexistuje specificka terapie.




Vaskularni demence

* Aby vznikla vaskularni demence,
musi byt infarzaci postizeno
alespon 50 - 100 ml. mozkové
tkane.

U demenci na podkladé infarkti ve
strategicky dulezitych oblastech
pro kognitivni funkce staci jiz 50
ml infarzované mozkove tkané.
Tize demence koreluje s
mnozstvim postiZzené mozkove
tkane.

Funk¢ni vypadky koreluji s
lokalizaci mozkovych infarkti.




Typy vaskularnich demenci

e Vaskularni demence s nahlym
zacatkem.

e Multiinfarktova demence.

e Vaskularni demence prevazne
podkorova (Binswangerova
choroba) - je Castejsi nez
predpokladame, vznika téemer
vzdy na podkladé hypertenzni
encefalopatie.

e Ostatni vaskularni demence.




Demence infekcni etiologie

* Progresivni paralyza a jiné
formy neurolues.

* Demence pri Lyme borrelioze.

* Demence pri AIDS (AIDS -
dementia complex).

e Ostatni demence infekcni
etiologie jsou u nas vzacne.




Demence prionové etiologie

e Creutzfeldt - Jakobova
choroba

e Bovinni spongiformni

encefalopatie
* Kuru

e Gerstmann - Straussleruv
syndrom

¢ Heidenhainova choroba




Metabolicky podminéné
demence

A) Geneticky nepodminéné:

Demence pri jaternim selhani

Uremicka demence

Demence pfi elektrolytovych
rozvratech

B) Geneticky podminéneé:
Wilsonova choroba
Akutni intermitentni porfyrie




Demence na podklade
hypovitaminoz

* Pellagra -nedostatek niacinu. 3
hlavni priznaky - demence,
dermatitis, diarrhea. Lécba
substitucni.

e Deficit vitaminu B12 ?
e Deficit folatu ?




Toxicky podminéné demence

e Alkoholové demence

e Farmakogenni demence

* Demence po intoxikacich CO

* Demence po intoxikacich
prumyslovymi skodlivinami

* Demence pri zneuzivani drog




Demence pvi normotenznim
hydrocefalu

e Etiologie hlavné zanétliva nebo
pourazova, casto se puvod
nezjisti.

e 3 hlavni priznaky: Demence,
poruchy chtize, inkontinence.

e Leceni chirurgicke - shunt,
odvadeéjici likvor na periferii.




Ostatni symptomatické
demence

Demence pfi tumorech
Demence paraneoplasticke etiologie

Demence pfi kolagenozach

Demence posttraumaticke etiologie
Demence pri epilepsii (?)
Dialyzacni demence (?)

Demence pri endokrinopatiich
(hypothyreoza)




Dekuji za

pozornost




