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Vyznam frontalnich oblasti mozku

Oblasti mozku pred Brodman areou 6 a 8
Dulezité funkéni systémy, pfi poruSe obecné
zavislost na prostredi

Pri poskozeni vznika tzv. ,frontalni syndrom”

Makak 12% objemu mozkové klry
Simpanz 17% mozkové kary
Clovék 29% objemu mozkové kiiry

Tri klicoveé prefrontalni funkCni systemy
Dorsolateralni obvod

Orbitofrontalni obvod
Medialni frontalni obvod
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Dorsolateralni prefrontalni subkortikaln{

obvod

Dorsolat. prefront. kira + podkorova jadra
(nc. caudatus, ventralis ant., subthalamicus..)
Zprostredkovava exekutivni funkce

Poskozeni vede k poruse znovuvybaveni bez
poruchy poznavani, porucha plynulosti reci |
nerecovych cCinnosti

Pacient neni schopen tvorit domnenky, zachovavat
myslenkove sety

Rigidita mysleni, dysexekutivni syndrom, Casto
spojeny s depresi



Orbitofrontalni subkortikalni obvod

Orbitofrontalni kura + podkorova jadra

(nc. caudatus, Cast gl. pallidus a subst. nigra..)
Poskozeni provazi zmeny osobnosti

Pokles svedomitosti, zajmu, netaktnost

Oboustranné postizeni vede k automatickému
imitovani gest a akci, hmatani po okoli s
pouzivanim dostupnych pfedmétu

Drive Casto v klinice u progresivni paralyzy



Medialni frontalni subkortikalni obvod

Gyrus cinguli + podkorova jadra
(nc. accumbens, gl.pallidus, s. nigra..)

Porucha exekutivnich funkci, motorické kontroly
afektivity i bolestivé odpovedi

Desinhibice, agresivita, obsedantne-kompulsivni
projevy, zvysena sexualni apetence

Pokles motivace a schopnosti udrzet pozornost
Pri oboustrannem postizeni akineticky mutismus —
pacient se nepohybuje, je inkontinentni, musi byt
krmen, nekomunikuje, lezi s otevienyma oCima



Frontotemporalni demence

Cetnost se odhaduje na 1-20% v3ech
demenci

Jsou razeny mezi primarni degenerativni
demence

Heterogenni skupina onemocneni se
spoleCnymi rysy

Postizeni frontalnich a temporalnich laloku,
casto asymetrické

NejznamejsSi ze skupiny FTD — M.Pick



Arnold Pick

Nemecky publikujici Cesky neuropsychiatr
zidovského puvodu

Nar. 1851 Velke MeziriCi, + 1924 Praha
1906 publikoval vysledky vyzkumu specifické

formy demence postihujici frontotemporalni
oblasti mozku

Autor terminu ,, Reduplikativni paramnezie” a
spolu s s Kraepelinem ,Dementia praecox”

(1891)
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Proteinopatie

TAU FTD (Pick) kmen, exekutivni
PROTEIN |CBD FT kira dysfunkce
PSO desinhibice,
poruchy chovani
ALFA Parkinson kmen, BG, |zpomalené
SYNUKLEIN || ewy body limbicka PMT,
MSA kira, halucinace
neokortex | deprese
BETA Alzheimerova kura difusné | Poruchy
AMYLOID choroba pameti,

afazie




Tauopatie

Frontotemporalni lobarni atrofie

frontalni forma (zahrnuje i Pickovu nemoc)
temporalni forma ( primarni progresivni afazie)

Kortikobazalni degenerace

Progresivni supranuklearni obrna (Steele-Richardson-
Olszewského syndrom)

Kertesz 2000, Lovestone 2001



‘ Frontotemporalni lobarni atrofie

Tezke poruchy chovani

Relativné dobre vysledky
neuropsychologickych testu

Kertesz 2000, Forstl 2002



Frontotemporalni lobarni atrofie
Zahrnuje tri klinicko-patologicke jednotky

Frontalni demence- M.Pick
Progresivni nonfluentni afazie
Sémanticka demence

Zvlastni postaveni ma Primarni progresivni
afazie jako Ciste temporalni forma postizeni



FTD — déleni dle Snowdena

Tri zakladni typy

Desinhibovany — moriaticka nalada, porucha
pozornosti, Upadek soc. vztahu

Apaticky — Inertnost, hypospontaneita,
mentalni rigidita, perseverace

Stereotypni — stereotypie v chovani, ritualy,
kompulsivni projevy



Frontalni demence- M.Pick

NejCastejSi manifestace FTD
-Heterogenni skupina onemocneni vc. M.Pick

Popsana 1892 A.Pickem

Pomalu progredujici s Casnym postizenim
osobnostnich rysu

Casné poruchy chovani, apatie, abulie,
desinhibice, ztrata spolecenskeho chovani

( ,behavioralni demence”)




Frontalni demence- M.Pick

Prumeérna doba trvani nemoci 8 let
(v rozmezi 2-20 let)

15 % pacientu s FTD ma postizeni
motorického neuronu

Definitivni diagnosu stanovuje patolog

Ubytek hmotnosti mozku pod 12509 s
maximem FT

Ve 25% pritomnost Pickovych bunek a/nebo
Pickovych telisek



Frontalni demence- M.Pick

Pamet dlouho zachovana, postizena
vybavnosti pri zachovalée vstipivosti

Emocni plochost, stereotypie, perseverace
Poruchy pozornosti, planovani, abstraktnino
mysleni, reSeni problému

Na CT maximum zmen bilateralné frontalne,

pripadne napadne vyraznegjsSi atrofie frontalne
pri povsechné atrofii



Progresivni nonftluentni afazie

Degenerace leveho frontalniho kortexu
Postupnée se horsici recovy vykon
Zachovalé chapani reci

Ztrata plynulosti recCi, agramatismy, anomie
Postupny rozvo] demence

Progredujici poruchy psani a cteni — ztrata
plynulosti Cteni, gramatickeé chyby v psani

Terminalne agrafie, alexie



Sémanticka demence

Plynula afazie s trvalou progresi

Visualni agnozie

Spontanni rec plynula, obsahove chuda
Anomie, prosopoagnosie ( hepozna identitu
znamych tvari)

Ztrata schopnosti vnimat vyznam slov

Je schopen hlasite Cist, obkreslit Ctverec

Casta komorbidni deprese



Temporalni torma FTD - Primarni
progrestvni atazie

Klinicky izolované postizeni recCi bez loziskoveho
postizeni na CT nebo MRI

Postupné postizeni i ostatnich oblasti kognice
Maximalni postizeni v oblasti temporalnich polu a
dolnich temporalnich zavitu

Zpravidla vice postizena dominantni hemisféra

Pri postizeni pravé hemisfery frontalni behavioralni
syndrom



Kortikobasalni degenerace

Nekdy byva oznacovana jako kontinuum M.Pick,
popsana 1968

Vyrazna neurologicka symptomatika

akineticka rigidita s dystonii

apraxie, myoklonus, tremor

, syndrom odcizené ruky® ( alien hand phenomenon)

nekdy okulomotorické a bulbarni priznaky — prechod
K PSO

Pamet postizena zpocCatku méne nez zbytek
Kognice, terminalne tezka demence frontalniho typu




Progresivni supranuklearni obrna -
Syndrom Steel-Richardson-Olszewski

Popsana 1964, Cetnost 5-6/100 tis.obyvatel
Stredni vek vyskytu 50-70 let, symetricke
postizeni pohlavi i ras, doziti 5-10 let
Klinicky Ctyri hlavni projevy:

Porucha okohybnych nervu- pohled dolu
Extrapyramidovy syndrom- casto bez tresu
Pseudobulbarni syndrom- porucha prijmu p.o

Subkortikalni demence- zpomal. PMT,
deprese, perseverace, apraxie



Diagnostika FTD

CT, MRI s maximem postizeni FT, event
SPECT

Psychologické vysetreni zamerene na
frontalni laloky — pozornost, planovani,
abstraktni mysleni

Vysetreni pisma, visuokonstruktivnich funkci
Charakteristicky klinicky obraz



FTD — typické ptfiznaky

Pomaly zacCatek, postupny rozvoj
Casna porucha socialniho chovani
Casné zmény osobnosti

Casné postiZzeni emoci

Casna ztrata nahledu nemoci
Vyrazna porucha exekutivnich funkci



FTD — podptirné priznaky

Perseverace

Utilizacni chovani
Stereotypie

Poruchy prijmu potravy
Echolalie

Zmeéna fluence reci
Perseverace, mutismus

Inkontinence, akineze, uchopové a axialni
reflexy



Dif dg. nejcastéjsich FID

Frontalni Predni Casti F Zmeny osobnosti
demence laloku bilat a chovani
Progresivni Dominantni F a T | Komoleni slov,
nonfluentni lalok zachovale

afazie chapani reci
Sémanticka Ventralni Casti T |Fluentni
demence laloku bilat. nebo |anomicka afasie,

dominantni

nechape rec




Frontotemporalni demence

Frontotemporalni

) Frontalni a
demence, Pickova

temporalni
lalok bilat.

Sémanticka | : Ly 1
demence L il ot o temporalni
' & lalok

Progresivni
nonfluentni
afazie

LLeve fronto-
temporalni
pomezi

Kertesz 2000, Lovestone 2001



‘ Stroopuv test

cervena zelena modra cerna

cervena zelena modra cerna

rovnéz stres






Visuokonstruktivni funkce
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Diferencialni diagnosa FTD,AD a LBD

FTD

AD

LBD

Pamét

Dlouho zachoval3,
postizeni vybavnosti
pfi zachovalém
uceni

Postizena zahy,
nizka vybavnost,
konfabulace, vice

kratkodoba pamet

Podobné jako u AD,
postizeni pozornosti,
kolisani vykonu

Intelekt

Dlouho zachovan

Postizen ¢asné

Postizen ¢asné,
intelektovy vykon
kolisa

Exekutivni
funkce

Postizeny Casné

Relativné dlouho
zachovalé

Progrese poruchy s
trvanim choroby

Nahled nemoci

Casna ztrata

Casna ztrata

S progresi nemoci
ztrata




Diferencialni diagnosa FTD,AD a LBD

FTD AD LBD
Poruchy né|ady Apatie, vykyvy Poruchy nalady Deprese a apatie

nalad. Moriaticka Casté zejména Casta

nalada zpocatku
Psychotické Nepfilis Caste V ramci delirii Halucinace od
projevy pocCatku
Poruchy Poruchy chovani Poruchy chovaniv | Nejsou typické
chovani Casté od pocatku ramci delirii

Fatické poruchy

Casto vedouci
priznak

Pozdni pfiznak
choroby

Nejsou typické




Diferencialni diagnosa FTD,AD a LBD

FTD

AD

LBD

Vysledky v
testech

Dlouho dobré

Od pocatku Spatné

Kolisavé

Neurologicka
sympt.

Vyrazna u
temporalnich forem,
je rigidita bez tfesu

V pozdnich stadiich
nemoci

Extrapyramidova
symptomatika od
pocCatku, tremor +
rigidita

Citlivost na Iéky

Neni zlepSeni nebo
je zhorseni po
inhibitorech ACHE

Zhorseni po
anticholinergnich
lécich

Vyrazné zhorSeni po
klasickych NL

Nalez na CT

Prevaha atrofie FT

Celkova korova
atrofie

Normalni nebo
nevyrazna atrofie




Terapte FTD

Specificka kausalni |eCba neexistuje

Maximum postizeni v oblasti
serotoninergniho a dopaminergniho prenosu

Choliergni prenos postizen mene a v
pozdnich stadiich choroby



Terapte FTD

Poruchy chovani ovlivhény nejlépe neuroleptiky 2.
generace — risperidon, olanzapin, quetiapin,
ziprasidon,aripiprazol..

Poruchy nalady ovlivneny nejlepe AD lll. generace —
SSRI — citalopram, escitalopram, fluoxetin,
fluvoxamin, paroxetin, setralin

Dvoijite slepa studie s trazodonem do 300mg pro die
Z kognitiv zkousen memantin

Inhibitory ACHE neucCinné, mohou stav i zhorsit
Existuji studie o priznivem vlivu thymoprofylaktik -
valproat



Terapie kortikobasalni degenerace

Specificka kausalni |eCba neexistuje
Zlepseni popisovano po levodope
Serotoninergni antidepresiva — SSRI
Amantadin

Dopaminovi agoniste lisurid ( Lysenyl),
tergurid ( Mysalfon), ropinirol ( Requip),
pramipexol ( Mirapexin)

Zkousi se memantin



Terapie PSO

Specificka kausalni |eCba neexistuje
Neni ucinna levodopa

Nejlepsi vysledky s dopaminovymi agonisty —
amantadin a dalsi



Proc¢ malo diagnostikujeme FTD ?

Diagnosticka kriteria nejsou mezi psychiatry bezne
uzivana ani znama a na moznost FTD se nepomysli

Jen malo pracovist se zabyva exaktni diferencialni
diagnostikou neurodegenerativnich onemocneni

Je mala provysetrenost CT a SPECT, nalezy nejsou
hodnoceny specializovanymi radiology

Je nizka propitvanost, demence neni zpravidla
oznacena jako causa mortis

Je malo neuropatologu a patfiéné vybavenych
laboratori pro diagnostiku post mortem



Deékuyt za pozornost.




