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Rychle progredujici
neurodegenerativni demence.

1. Creutzfeldt-Jakobova nemoc
«  Umrti od prvnich klinickych pfiznaka zpravidla do 12
meésicul, praumérna doba trvani nemoci je asi 8 mésicu.
 Roéni prevalence uvadéna v literature je asi 1 pripad na

milion obyvatel u USA*, asi 1,6 nha milion obyv. v Evropé**.
V USA prevazuje nemoc u bélochui.

« Ve véku nad 60 let je prevalence asi 5 pripadi na 1 milion.

2. Néktere dalsi neurodegenerativhi demence — demence s
Lewyho télisky, Alzheimerova choroba, nékteré
frontotemporalni demence.

« Trvani nemoci je zpravidla i u rychle progredujicich forem delsi
nez 12 meésicu.
* Holman RC et al.: Human prion diseases in the United States. PLoS One. 2010 Jan 1;5(1):e8521

** Ladogana A et al.: Mortality from Creutzfeldt-Jakob disease and related disorders in Europe,
Australia, and Canada. Neurology. 2005 May 10;64(9):1586-91



Typicke priznaky CJN - 1

Casné psychiatrické symptomy
- deprese, anxieta, apatie, halucinace

Neurologické symptomy
- dysestezie, ATAXIE, MYOKLONY !

VELMI RYCHLE PROGREDUJICiIi DEMENCE

V terminalnim stadiu imobilita, SVALOVA
RIGIDITA, mutismus

Umiraji na interkurentni onemocnéni




Typické priznaky CJN - 2

EEG - klasické komplexy-pseudoperiodicke
ostré 3-4 fazicke viny, difuzné abnormni
zaznam

MRI - jednostranné nebo oboustranne
projasnéni bazalnich ggl. v T2 rezech
Likvor: 14-3-3 protein velmi specificky a
sensitivni

Pozitivhi RA

VELMI RYCHLE !!!
PROGREDUJICI DEMENCE S MYOKLONY




1. kazuistika, muz Alois S., 54 let 12

Muz 54 let (nar. X1.1942), zenaty, 2 deéti. Stredoskolak,
pracoval jako tajemnik MU. RA nevyznamna.

Béhem prosince 1996 si stézoval na bolesti hlavy, byl
pretizeny v praci. Hare hledal slova, roztrzity, pozdéji se
neorientoval v dokumentech. Zaéatkem ledna 1997
nesouvisly slovni projev, nedokazal se podepsat.

V lednu 97 pro bolesti hlavy a poruchy orientace hospit.
ha neurologii. CT, MRl mozku a CSF bez patologie.

29.1.1997 pro suspekci na psychozu preklad do PL, kde
konstatovana demence, vzhl. k EEG susp. CJN.

EEG: ojed. theta viny, jen ojed. alfa aktivita. Zaznam
vyplnén synchr. epizodami vysokych delta vin a hlavné
pomalych ostrych vin o fr.4-6 Hz i komplexy ostra vina-
pomala.




1. kazuistika, muz Alois S., 54 let 22

5.-7.2.1997 na PK v Brné. Schopen chuze s dopomoci,
krmen, inkontinentni.

Neurol.vys. — hypomimie, axialni sympt., EPS. Na HK
bradykinesa, hypometrie PHK, paleocerebel.sy., ha DK
abasie, astasie. SYNCHRONNI MYOKLONIE na HKK.
EEG — gener. aktivita bi- a trifazickych vin s oplosténim
v_mezidobi. Zavér: Demence s myokloniemi_a rychlou
progresi — v.s. morbus Creutzfeldt-Jakob.

7.2. propustén do domaci osetrovatelské péce, zahy
prestal jist a pit. 20.2. prijat imobilni, apaticky na interni
odd. PL H.Brod k zajisténi vyzivy.

V noci po pruetl 21.2.1997 umira —

NECELE 3 MESICE OD PRVNICH PRIZNAKU.

Nepitvan.




2. kazuistika, muz Ernest B., 56 let 1/3

Muz 56 let (nar. 111.1948), zenaty, 2 déti. Stredoskolak,
puvodné vojak z povolani, pak obchodni cestuijici, jezdil
denné autem, spolecensky, uspésny. RA nevyznamna.
Narozen na jiznim Slovensku v okrese Levice. Alkohol
nadmérné nikdy nepil, kouri cigarety 5-10 ks.

9.12.2003 operace kyly v celk.anestezii, po anestezii
snad déle zmateny, doma od 11.12.03

Asi v unoru 04 zacalo huceni v pravém uchu, do cervna
chodil po lIékarich, nikdo nic nenasel v¢. negativniho
heurol.vys., negativhi MR mozku. Mél opak. kratsi PN.
Za 4 mésice zhubl asi 20kg.

V €éervenci 2004 infuze na ORL, pak mél pupinky v uchu,
dg.herpes zoster, zlepsen po Herpesinu. Od konce
cervence 2004 poruchy chovani, zména osobnosti.

3.8.04 mél autonehodu, mél pocit, ze proti nému jedou
2 auta, do néceho narazil. Nikomu se nic nestalo.




2. kazuistika, muz Ernest B., 56 let 2/3

Dle manzelky se horsil stav prudce od konce c¢ervence,
byval zmateny, v noci kficel, vidél neexistujici ko€ky.

16.8. psychiatrie Svitavy, tam bloudi, odchazi, vtipkuje.

18.8.2004 preklad do PL H.Brod. 19.8. nesoustredény,
nepresné orient., misty nesouvisly projev, difuzni
poruchy paméti, faticke poruchy. Orient.neurol.vys.:
nepresna taxe, hypermetrie, chtize o sirsi basi, titubace
ve stoji R I-lll, adiadochokineza, klidovy i intenc¢ni
tremor. Bez meningealnich priznaki.

13.9.04 — MR mozku orient. Bez loz.nalezu.

Rychlé horseni stavu, 2.10.04 béha po odd., vrazi do
ostatnich, leze po zemi, hleda manzelku, slovhé
neusmérnitelny. Hovori nesouvisle, kontakt nelze
navazat, euforicky. Pozdéji v rijnu febrilni, imobilni - JIP.




2. kazuistika, muz Ernest B., 56 let 3/3

11.10. EEG - alfa aktivita chybi, delta a theta viny.
26.11. - CT mozku — korova atrofie hlavné frontalné.

3.12.04 — konzil. psychiatr.vys. na JIP. Imobilni v luzku,
krmen NG sondou, flekéni postaveni HK i DK, na osloveni
nereaguje. Zkousi si vytahnout sondu. Po otevreni vicek
vysetrujicim bulby bloudi, pohled nezaméri. Brani se
manipulacim, obéas zamumla. Vzhledem k pribéhu
suspekce na CJN. 10.12.04 — opak. NMR mozku —

dif. mozkova atrofie zejmeéna frontalné a v obl.mozkoveho
kmene. Patologicky zvyseny signal bazalnich ganglii.

20.-22.12.04 FTN Praha Kr¢, neurol.klinika. Potvrzena
klinicka suspekce na CJN, EPS, obéasné myoklony.

Vv t’mor,u 2005 umira v LDN, rok po prvnich prodromech,
7 MESICU OD ROZVOJE DEMENCE.

Pitvou potvrzena CJN, familiarni forma.




3. kazuistika, muz Vaclav V., 67 let 13

 Muz 67 let (nar. VII.1938), zenaty, dvé zdrave déti.
Duchodce, pracoval jako dispecer vyroby v pekarné. OA:
v 1.2000 resekce sigmoidea pro ca, chemoterapie, st. po
AIM, hypercholesterolaemie, prodélal inf. hepatitidu.

« Od konce ¢éervence 2005 bolesti hlavy vpredu, zhorseni
zraku. Poruchy orientace, ve mésté tvrdil, ze tam jsou
jiné domy, plete si ¢asoveé udaje. Nékdy se nedovede
vyjadrit, zapomina, je ospaly.

« 16.-22.8.2005 neurologické odd. pro zhorsovani stavu.
CT mozku — bez loz.zmén, po¢.atrofie frontalné.

EEG - nad levou hemisf. viny theta, ojedinéla alfa aktivita.
PO neprav.epizody vysokovolt. vin a fr. 1,5-3Hz az
epizody ostrych vin oboustr. CSF bez patologie.

Zavér: Cephalea, desorientace a amentni stavy najasnée
etiologie. Az na EEG nezjisténa proved.vys.patologie.




3. kazuistika, muz Vaclav V., 67 let 213

« 28.-29.8.2005 privezen ZZS opét na neurologii pro
agresivitu, zmatenost. Doma rozbijel nabytek, napadal
manzelku. Nenasel jiz v byté toaletu, zhorsila se chuze,
koordinace pohybu. Uzavreno jako tranzitorni
ament.stavy, tézka vask. demence. Prelozen do PL.

« 30.8.2005 psychiatrické vys. v PL. Netusi, kde je. Vi rok
harozeni, ale ne svij vék. Nevi, zda ma néjaké déti.
V MMSE 11 bodud, CDT nezvlada, vétu nenapise.
Uvazovana smisena demence AN + vask.
EEG 19.9. — prevazuji pomalé viny, priostirene theta viny,
opak.delta viny v komplexu s ostrou vinou.

MR mozku 19.9. — pohybove artefakty, parcialni empty
sella, difuzni mozkova atrofie. Frontalné bilat.
periventrilukarné T2 hyperint.loziska do 7mm, spise
postischemicka gliosa. Kritéria pro RSM nesplnéna.




3. kazuistika, muz Vaclav V., 67 let 3/3

V prabéhu zafri rychlé horseni, imobilita, EPS,
popisovany ,atypické zaskuby koncetin“ MYOKLONIE?

Od 16.9.2005 krmen nasogastrickou sondou.
21.9. — 4.10. prelééen pro bronchopn.na internim odd.PL.

5.10.2005 neurologické konsilium — hyperkinesy hlavy a
HK, spasticity. Vzhledem k rychlosti progrese suspekce
na CJN.

Dale opét febrilni, znovu bronchopn., 13.10. vysetien
dr.Rusinou z neurol.kliniky FTN v Kr¢i — CJN mozna.

16.10.2005 umira na bronchopneumonii
NECELE 3 MESICE OD PRVNICH PRIZNAKU

Pitevné potvrzena dg. CJN.




4. kazuistika, zena Helena J. 74 let 1/3

Zena 74 let, vdova od r.1985, matka dvou zdravych syndl.
Zije sama. Zakladni vzdélani, narozena na Slovensku,
matka zemiela mlada pfi porodu.

V r.2004 lééena pro deprese, motani hlavy. Uzdrava, Zila
sama.

V cervenci 2007 jesté pomahala své sestre, které zemrel
syn a v kratké dobé i manzel. Pak zacala byt depresivni,
uzivala mirtazapin, pak citalopram. Kratce poté operace
katarakty vpravo, které se velmi bala. Pak tres, zhorseni
chuze, jesté se s rodinou bavila, byla desorientovana.

14.9.-24.9.2007 na doporuceni PA prijata na PK pro
tézkou depresivni fazi a tranzit.stavy zmatenosti.

CT mozku priméreny nalez. Neurol. Tremor hlavy a HKK,
EPS. Zavér: Delirium po operaci katarakty dx. F05.8.




4. kazuistika, zena Helena J. 74 let 23

« 24.9.2007 — PL H.B. Neschopna chuze, nekomunikuije,
piri manipulaci klade odpor, HK ve fleké.postaveni, EPS.
Kratce navaze oc.kontakt. Pozdéji stridani afekti smichu
a place. Krmena NG sondou. Lécena jako deprese.

« 1.10. pfi myti kfi¢i mava rukama. Vytrhla si sondu. Susp.
halucinace - jakoby se bala, nenavaze oc¢.kontakt, bloudi
ocCima, nereaguje na pohyby pred ocima, jako by byla
slepa. AD bez efektu. Stav progreduje, jen lezi, nere-
aguje na dotazy, témér neni tlumena (25mg Buronilu).

« CT mozku 9.10.07: Bez loz.zmén. Komor.syst.symetr.,
rozsireny, lll.komora ve str.care sire kolem 9-10mm.
SA prostory mozku F-T-P sirsi. Front. l.dx. parafalxové
oblast lokalné vyrazné rozsirenych SA prostor - pri
lokalné vyraznéjsi atrofii nebo jde o arachnoidalni cystu.
Zn. smis.atrofie mozku v ramci fyziol.involuce.




4. kazuistika, zena Helena J. 74 let 3/3

16.10. EEG — alfa akt. nepfitomna, na pozadi pomalé viny
pred. delta. Zaznamu dominuji GPEDs — periodické
gener.epileptiformni vyboje (hroty, komplexy hrot-vina,
mnohocetné hroty). Suspekce na CJN.

Vfijnu a listopadu MYOKLONIE, EPS, KONTR. EEG
OPET TYPICKE. Bilkovina 14-3-3 z likvoru negativni.

Od konce fijna jiz vegetativni stav, pac.chrci, nereaguije,
osetrovana. V unoru 2008 jesté vyluéovana ,,steroid
dependentni encephalopatie®. Anti-TG a anti-TPO
zvyseny jen mirné. TSH a FT4 normalni. Vysoké davky
kortikoidu bez efektu.

25.3.2008 umira na bronchopneumonii,
ASI 8 MESICU OD PRVNICH PRIZNAKU.

Pitevni nalez potvrdil dg. Morbus CJ evolutus. Genetickeé
vys.svédci pro hereditarni formu.




5. kazuistika, zena Marie D. 76 let 1/2

Zena 76 let, vdana, matka dvou zdravych dcer. Zije s
manzelem. Vyuéena délnice. Byvala vzdy zdrava, jen v
r.1985 hysterectomie.

RA: otec + v 88, matka + v 98 letech.

Asi od fFijna 2009 zacinala zapominat. V lednu jesté
varila, zvladala to. Horsil se ji zrak.

26.1.2010 laserovy zakrok na oku. Od té doby vyrazné
zhorseni. Vidéla hvézdiéky, bublinky, pak prestala uplné
vidét, odmitala jist a pit, cela v kie€i, manzel ji musel
vodit. Pacientka nest’'astna, rika, ze chce umrit.
10.2.2010 MR mozku — normalni nalez.

15.2.2010 neurol.vys. — bez lozisk.nalezu, v.s. pocinajici
demence s tranzitornimi delirii.

22.2.2010 poprve v PA, MMSE 11 bodu. Dementni,
paranoidni vici rodiné.




5. kazuistika, zena Marie D. 76 let 2.2

10.3. prijata do PL. Negativisticka, odmitala jidlo i piti,
plivala nebo zatinala zuby. Zavedena NG sonda.
Zvazovana korova slepota, hledi do prazdna. V.s.
deliruje. Epizody myoklonii. Zvazovana CJN.

15.3. EEG — hrubé abnormni, pozadi difuzné zpomalené,
generalizovany periodicky vzorec s kratkou periodou —
susp. ha CJN.

12.-13.4.2010 neurologicka klinika FTN Praha Kr¢ -

EEG — repetitivni vzorec s periodickym trifazickymi
generaliz. vinami nad ob.hemisférami na desorg.pozadi.
Pro tézky stav neprovedeno MRI ani odbér MMM.

18.4.2010 pacientka umira na bronchopneumonii, cca 7
meésicu od prvnich prodromu demence a NECELE 3
MESICE OD VYRAZ. ROZVOJE PSYCHOPATOLOGIE.

Pitevni nalez potvrdil CJN sporadickou formu.




Opakovani - typicke priznaky CJN - 1

Casné psychiatrické symptomy
- deprese, anxieta, apatie, halucinace

Neurologické symptomy
- dysestezie, ATAXIE, MYOKLONY !

VELMI RYCHLE PROGREDUJICiIi DEMENCE

V terminalnim stadiu imobilita, SVALOVA
RIGIDITA, mutismus

Umiraji na interkurentni onemocnéni




Opakovani - typicke priznaky CJN - 2

EEG - klasické komplexy-pseudoperiodickeé
ostré 3-4 fazicke viny, difuzné abnormni
zaznam

MRI - jednostranné nebo oboustranne
projasnéni bazalnich ggl. v T2 rezech

Likvor: 14-3-3 protein velmi specificky a
sensitivni
Pozitivhi RA

VELMI RYCHLE !!!
PROGREDUJICI DEMENCE S MYOKLONY




