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O ¢em bude prednaska ?

IV.

Moznosti klinické (orientacni) diferencialni
diagnhostiky nejéastéjsich demenci ,,u luzka

Alzheimerova nemoc, typicke
klinicke projevy, vaskularni
patologie, kazuistiky

Demence s Lewyho télisky
a dalsi demence s parkinsonismem
Frontotemporalni demence, kazuistika

Huntingtonova n., Creutzfeldt-dakobova n.

Vyznam dif.dg. demenci pro praxi



Diagnosticka kriteria pro demenci
podle DSM IV

A. Mnohocetny kognitivni deficit:

1) Zhorseni paméti (neschopnost naucit se noveé a
vybavit dfive nauéené informace, dovednosti...)

2) Nejméné jedna z nasledujicich kognit. poruch:
a) Afazie
b) Apraxie
c) Agnozie

d) Naruseni exekutivnich funkci (planovani,
abstrakce, organizovani)

B. Zretelné zhor$eni vykonu pracovnich , |Dif.dg.

a socialnich funkci, zretelné snizeni < proti
predchozi urovné fungovani MCI




Zakladni déleni demenci -
podle etiologie - neuropatologie

Je popsano kolem 60-ti pricin demenci !

J PRIMARNI

Atroficko — degenerativni
(neurodegenerativni)

O SEKUNDARNI
» |schemicko — vaskularni demence

= Ostatni sekundarni demence



Nejcastéjsi primarni —
atroficko - degenerativni demence,
klinicke jednotky

= Demence u Alzheimerovy choroby G30, FOO *
(amyloid beta + tau-protein)

= Demence s Lewyho télisky (DLB) (synukleinopatie)
Lewy body varianta AN (,smisena“ demence) F00.2 *

= Frontotemporalni demence (m.j. Pickova n.)
(tauopatie) — skupina frontotemp. demenci G31.0, F02.0 *

= Demence u Parkinsonovy n. G20, F02.3 *
(synucleinopatie)

= Demence u Huntingtonovy n. G10, F02.2 *
(onemocnéni s opakovanim tripletu)




Cetnost typu demenci
Neuropatologicke zmény se prolinaji
a ,.Cisté”“ demence se nachazeji pomeérné vzacneé !!

e 1/3 az 2/3 dementnich s

arkinso- E >

nowy n, 79, ‘Alzheimerovou chorobou maji podie
nekterych neuropatologickych

studii pritomnou i vyznamnou

Vaskularni,
smisené a

vzacné d. vaskularni patologqii
15% Demence
u Alzhei-
Fronto- merov
temporélni .......... 4
demence choroby
8% 60%
Lewy body
demence : s 5 Z Volneé podle
10% O’Hara et oth.
a dalsich zdroju




Mozkovée infarkty (CVD) a klinické vyjadreni
Alzheimerovy nemoci — The Nun Study

Snowdon et al, JAMA 1997, 277, 813-817

Celkem 102, 45 osob (=44%) ze souboru bylo dementnich.

neuropatol. stanovena
Alzheimerova chor.

bez neuropatologickych
zn. Alzheimerovy ch. =

u 61 sester 41 sester
s demenci s demenci
v 61 (CERAD) zZe 41 (CERAD)
42 (69%) 3 (7%)
s mozkovymi s mozkovymi
infarkty infarkty
24 (39%) |21 (88%) | 15 (37%) 1( 7%)
bez bez zadné neuropat.
mozk.infarktd mozk.infarktu zmeny
37 (61%) |21 (57%) | 26 (63%) 2 (8%)




Frekvence neuropatologickych zmén
v postmortalni analyze pitevni studie

,Cista demence“ neni bézna = 77% VaD ma
take AD patologii
= Pouze 17% VaD

ma izolovanou

VaD patologii
= 66% LBD ma

| AD patologii

= 50% AD ma
i dalsi patologii

Barker W W et al., Alzheimer dis Assoc Discord 2002, 16: 203-12



Klinické priznaky demenci

Demence neni jen porucha pameéti !!!

Koncepce ABC (J.cummings) - demence je syndrom

i A - Naruseni béznych
1 A —activities dennich aktivit : ADL =
activities of daily living

Nekognitivni priznaky

J B — behavior (BPSD):
- behavioralni priznaky

- psychologicke priznaky

b Kognitivni priznaky:
J C - cognition L s T
-afazie
-aghozie
-apraxie




. Jake jsou moznosti a postupy
klinicke diferencialni diagnostiky
demenci v denni praxi?

Klinicka dg. je vzdy pouze pravdépodobna !!!

Definitivni dg. je pouze patologicko-anatomicka.

1. Ahamnéza, anamnheza, anamneéza !!!

2. Klinicky obraz
3. Pomocna vysetreni — zobrazovaci metody CT,
MRI, SPECT (?) — VYLOUCENI JINE PRICINY !!!
(s vyjimkou specializovanych pracovist — likvor,
volumometrie hipocampu, PET, neuropsychol.testy)




. Alzheimerova choroba, G30
(Demence u AN, F00, sekundarni dg.)

Mnohocetné
Funkcni kognitivni postizeni:
postizeni v'ztrata paméti

* ADL vafazie
\ 1 / vapraxie
vagnozia
st A AN v'Poruchy
Behavioralni poruchy: \ exekutivnich funkci
(BPSD) l

vVykyvy ndlady  Nevyskytuji se V€k nad

v'/Agitovanost i 60 let
e poruchy chuze

Casna ztrata nahledu —
-~Jak vam slouzi pameét'?

IPA AD Conference, 1996




» 1YpICKYy“ klinicky obraz AN

ANAMNEZA, anamnéza, anamnéza ...
- pohovor s pacientem, rodinou, pecovatelem

. TYPICKY OBRAZ*
Plizivy za¢atek — nikdo nevi, kdy to zacalo...

Pozvolny plynuly rozvoj s postupnym
rozvojem deficiti v ABC (Cave deliria, kolapsy,
celk.anestezie, urazy, interkurentni choroby apod.)
Zpravidla dobra pohyblivost, mala somaticka
komorbidita, nejsou neurologické priznaky

Dlouho zachovana schopnost povrchniho
socialniho kontaktu, ktera maskuje demenci




» 1ypicky“ klinicky obraz AN

Nemocny je povidavy, na prvni pohled se nhemusi
zdat dementni. Reé¢ muze byt plvynula, souvisla,
ale obsahové prazdna.

Svoji pameét’ hodnoti jako dobrou, chybi zcela
nahled. NESTEZUJI SI NA PORUCHY PAMETI !!!

Casté jsou KONFABULACE AD HOC, shaha vzbudit
dobry dojem spole¢enskou konverzaci.

Nalada byva ruzna, ,,typicky“ tupé euforicka, ale
casto i depresivni, somatizace.

Casté jsou bludy okradanosti, zamény véci (pefiny,
obleceni, Sperky — noveé za staré spinaveé),
halucinatorni syndromy, tranzitorni deliria — jako
prvni napadnéjsi projevy demence.




AN - dif.dg., typy AN, ,,smisena“ forma

 Dif.dg. x delirium

x deprese (depresivni pseudodemence)

x vaskularni demence (VaD) | .. ucie s AN Gzos
G30 — primarni dg., FO00 — sekundarni dg. — demence u AN
G30.0 — AN, forma s casnym zacatkem (do 65 let), F00.0 *
G30.1 — AN, forma s pozdnim za¢atkem (nad 65 let), F00.1 *
G30.8 — ..jina“ AN (mizeme sem radit smiSenou AN s

vaskularni slozkou, DLB), F00.2 * (sekundarni dg.)

VaD - v anamnese CMP, loziskovy neurologicky nalez,
cetné loziskove leze v mozku ve vysetieni zobrazovacimi
metodami — predevsim loziska v bazalnich gangliich,
hypotalamu. Razné typy VaD. FO01 (primarni dg.)

— klinicky byva éastéji nahled na poruchy paméti,
depresivni ladéni




Mini Mental State skor
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Klinicky obraz AD
- ,.,typicky prubéh*

--------------- Priznaky
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Roky Feidman and Gracon, 1996




Kazuistika 1 — PL H.Brod, 13. rijna 2005

80-leta pani, vdana.
Asi 5 let rozvoj poruch pameti.

R.2003 MMSE 17 bodu.

Stav se horsi, ztratila o vse

zajem, apaticka, ale snadno se rozcili.
Bloudi, hada se s manzelem

0 ztraceneé Véci.




Kazuistika 1

Vysledky dalsich vysetreni:
Psychiatrické — orientovana jen vl.osobou, tupé
euforicka, hypoprosexie, tézce postizena
vstipivost, lehke fatické poruchy. Bludy
okradanosti, chybéni nahledu. Spolec¢enska, vse
komentuje, hojné konfabuluje, dobra slovni
zasoba. MMSE 8 (15.3.05)....6 (13.10.05) bodiu.

Biochemie, KO a mo¢ norm. nalez.
EKG - sinus, bez €erstvych loziskovych zmén.

EEG 12.5.05: abnorm. zaznam s prevahou
pomalych aktivit. Lozisko ani epi-aktivita
nezachyceny.




Pomocna vysetreni — zobrazovaci
metody CT, MRI, SPECT (?), likvor

= Fyzikalni vys., laboratorni vys., neurologické vys., EEG.

= Zobrazovaci metody ( CT, MRI, SPECT a PET) slouzi
vétinou k vyloucéeni jiné pri€iny
demence, nikoliv k potvrzeni dq.
Problém spoluprace nemocneho!!

= Vzdy musime :
myslet na jiné sekundarni
priciny demence, nez bézné
»ireverzibilni“, a vyloucit je !!!
(subduralni hematom, nador, hypothyreosa, hyperkalcémie,

avitaminozy B, B12, k.listova, infekéni demence, normotenzni
hydrocephalus, ethylismus, Iékova toxicita, deprese, delirium...)

VYJlMKY - SPECIALIZOVANA PRACOVISTE: volumometrie
hipokampu, likvorologicka vys., specialni neuropsychologickeé testy




lll. Dalsi demence v denni praxi ?

o Ischemicko-vaskularni demence

« Demence s Lewyho télisky a dalsi
demence s parkinsonismem

*  Frontotemporalni demence
*  Huntingtonova nemoc s demenci

e Creutzfeldt-dJakobova nemoc




Demence s Lewyho télisky,
dg.voditka

Q 4 typicke klinické syndromy

= progredujici demence

= FLUKTUUJICI KOGNICE S VARIACEMI V
POZORNOSTI A BDELOSTI

* REKURENTNI DOBRE FORMOVANE A
DETAILNI ZRAKOVE HALUCINACE

= PARKINSONISMUS.

Vyznamna je extrémni senzitivita
Kk antipsychotikiim, zejmena klasickym !!!




Frontotemporalni demence,
dg.voditka

4 Zakladni priznaky:

= Plizivy pocatek a
postupna progrese

= Casny UPADEK SOCIALNICH DOVEDNOSTI
a interpersonalnich vztahu — ZHRUBNUTI,
VULGARISMY APOD...

= Casna DEGRADACE OSOBNOSTI
= Casné EMOCNI OPLOSTENI, LHOSTEJNOST
= Casna ZTRATA NAHLEDU NA NEMOC




Kazuistika FTD — PL H.Brod 14.9.2005

75-leta svobodna osameéle zijici zena.
40 let pracovala jako bankovni urednice.
2 roky se meéni, rok upadek

osobnosti, malhygiena, inkontinence.

MMSE 26 b.!!



Kazuistika FTD (m.. i Pickova nemoc, G10, F02.2 *)

Vysledky dalsich vysetieni:

Psychiatrické — akalkulie, zhorSena vstipivost,
predevsim vsak nekritichost, neni si védoma
zmeny. Vulgarismy v rec€i, malhygiena, inkontinen-
ce. Poruchy chovani x vykon v testech. Emoéni
plochost. MMSE 26 bodu.

Biochemie - norma, KO lehka anémie, moc¢i norm.
nalez. EKG - sinus, v normé, QT normaini.

CT mozku 6.9.05: Komorovy system symetricky
vyrazné rozsiren, subarachnoidalni prostory
symetricky vyrazné rozsirené predevsim
frontotemporalné.

SPECT mozku 21.9.05: Pokrocila atrofie mozku,
zmeény perfuze parietalné a frontalné oboustranné.




Huntingtonova nemoc
(G10, F02.2 *)

o Zakladni pFiznaky:

= Plizivy pocatek, prvni dyskinezy mohou délat
dojem tiku (vyluzovani riznych zvuku, vykriky).

= Byvaji psychoticke priznaky, zmény osobnosti,
bizarnosti v chovani — zaména za schizofrenii.

= Poruchy chovani — psychomotoricky neklid,
drazdivost, agresivita. Upadek pracovniho
vykonu, dennich aktivit.

= Poruchy nalady — deprese, ale take obdobi
euforie.

= Deédic¢nost, geneticke vysetreni.



Creutzfeldt-Jakobova choroba
A81.0, F02.1 *

= Nejcastéjsi vék kolem 60 let
= Incidence 1 pripad na 1 milion obyvatel

= Primérna délka onemochéni od
zacatku priznaku 8 mésicu

= 10% ma pomalou formu s trvanim od 2 do 10
let

= Charakteristické myoklony, typicke EEG

= Nejcastéji se zaménuje za Alzheimerovu
chorobu

J.L.Cummings, 2003



Creutzfeldt-dJakobova choroba,
dg.voditka

Klinicke priznaky:
= Casné psychiatrické symptomy-deprese,
anxieta, apatie, halucinace

= Neurologicke symptomy-dysestezie, ataxie,
myoklony

= Nejychleji progredujici demence !!!

= V terminalnim stadiu imobilita, svalova
rigidita, mutismus

= Umiraji na interkurentni onemocnéni




Creutzfeldt-dakobova choroba,
dg.voditka

= Poruchy pameti 100%
= Behavioralni poruchy 60%
= Poruchy vyssich korovych fci 70%

NEUROLOGICKE PRIZNAKY:

= Mozeckove priznaky 71%

= Typicke EEG

= Myoklony 78%

= Pyramidove priznaky 62%

= EXpy sy 56% J.L.Cummings, 2003




IV. Vyznam dif.dg. demenci pro praxi

- Neurodegenerativhi demence jsou nej¢astéjsi,
brzy ztraceji nahled na nemoc —

-~Jak vam slouzi pameét’?"

| A 4

* Nejcastéjsi je demence u AN, ¢aste jsou
demence smisene, AN s vaskularni

slozkou, Levy body varianta AN
(G30.8, sekundarni dg. F00.2 *)

 Anamnesa CMP nevylucuje diagnozu AN

e MOZNOST SYMPTOMATICKE TERAPIE KOGNITIVY




Zaveéry

 Demence s Lewyho télisky a demence u
Parkinsonovy nhemoci — zrakove halucinace,
fluktuace védomi, PARKINSONISMUS -
- CAVE ANTIPSYCHOTIKA !!!
Casta komorbidita s AN (G30.8, F00.2*),
jsou pak meéné vyjadreneé typickeé priznaky
JE MOZNA SYMPTOMATICKA TERAPIE KOGNITIVY !!!

* Frontotemporalni demence — socialni upadek,
zmena osobnosti, vulgarismy, malhygiena
(G10, F02.2 *)



Zaveéry

* Huntingtonova hemoc —
heni vzacna, zpocatku muze imitovat
jiné dusevni poruchy (psychozy),
napadné dykinezy, geneticka
diagnostika (G10, F02.2 *)

 Creutzfeldt-Jakobova choroba —
Nejrychleji progredujici demence !!!
heurol.priznaky (A81.0, F02.1 *)




