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Kriteria demence dle DSM-IV 1.

A. Vyvoj mnohocCetného kognitivniho deficitu, ktery se projevuje obéma
nasledujicimi projevy:

1. zhorSeni paméti (neschopnost naudit se novym poznatkiim a vybavit
poznatky naucene drive).

2. nejmené jedna z nasledujicich kognitivnich poruch:
a. afazie (ztrata symbolické funkce reci, vztahujici se k chapani a
vyjadfovani myslenek prostrednictvim slov).
b. apraxie (neschopnost provadét motoricke aktivity navzdory
neporusenym motorickym funkcim).
Cc. agnosie (neschopnost rozpoznavat nebo identifikovat véci navzdory
neposkozenym senzorickym funkcim).
d. naruseni vykonnych funkci (napfr. planovani, organizovani, naslednosti, abstrakce)




Kriteria demence dle DSM-IV 2.

B. Kognitivni deficity podle kriterii A1 a A2 zpusobuiji zfetelné
zhorseni vykonu socialnich a pracovnich funkci a
znamenaji zfetelné snizeni pfedchozi urovné fungovani.

Dalsi kriteria (doplnéni z MKN-10):
- ubytek emocni kontroly - emocni labilita

- podrazdénost

- apatie

- obhroublost ve spolec. vystupovani
- tfrvani poruchy: nad 6 mésicu




Kriteria demence dle DSM-IV

Kriteria dle DSM-IV 1 ICD-10 odpovidaji symptomatologii
m.Alzheimer jakozto ,modelové“ demenci.




Onemochnéni zpusobujici demenci

Alzheimerova nemoc 60%

Lewy Body 10%

jinych expy onem. 1%
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(Ruzicka et al. 2003)




Prehled anatomickych lokalizaci a makroskopickych a mikroskopickych
zmén charakteristickych pro néktera neurodegenerativni onemocnéni

Location: frontotemporal
Macro: cerebral atrophy
Micro: tau deposits, Pick bodies

LBD

Location: frontotemporal
Macro: cerebral atrophy
Micro: Lewy bodies

HD

Location: basal gangha =Lk
Macro: neostriatal atrophy
Micro: neuronal loss and astrocytosis
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Prion disease

1 Location: diffuse cortical
- Macro: cerebral atrophy
| Micro: spongiosis, PrP deposits

e AD

@ 4 + Location: temporoparietal
#4 | Macro: cerebral atrophy

Micro: AB plagues, tangles

. PD

Location: midbrain
- Macro: pallor of substantia nigra
Micro: Lewy bodies

. ALS

- Location: motor cortex, brainstem, spinal cord
‘ot ' Macro: atrophy of motor neurons and muscles
~ Micro: inclusions (Bunina bodies, Lewy body-like)




Frontotemporalni lobarni degenerace varianty

- heterogenni skupina, Frontotemporalni lobarni degenerace (FTLD)

1) Frontoteporalni demence v uzsim slova smyslu, forma s postupnym
progresivnim narustem behavioralnich projevu — behavioralné-
dysexekutivni (frontalni varianta FTDL)

2) Progresivni non-fluentni afazie (PNFA)

3) Sémanticka demence (SD)




Epidemiologie FTD

- zacatek pred 65.rokem véku (35-75 let)
- rychlejsi progrese, doziti 3-15 let (3-8let)
- 40% (30-50%) je s familiarnim vyskytem

- 10-40% autosomalné dominantni heredita




Zobrazovaci metody u FTLD

CT,MR — atrofie — frontalnich laloku, predni ¢asti temporalniho laloku,
amygdaly.

PET, SPECT — hypoperfuze F lalokt — apatie
(u behavioralne-dysexekutini varianty FTLD)
- hypoperfuze T laloku — hypomanie
- hypoperfuze F vpravo — predikce ztraty nahledu
stereotypni chovani
- hypoperfuze F vlevo — ztrata osob.hygieny
- hypoperfuze T vlevo — kompulsivni chovani
mentalni rigidita




Histologicky obraz FTD

- Pickovy bunky — balonovité zdurelé achromatické neurony
- Pickova téliska — argyrofilni intraneuronalni cytopl.inkluze s tau proteinem

- hlavné limbickeé a paralimbické struktury F a T laloku




Symptomatologie FTLD

- progresivni afazie behavioralni priznaky, dysexekutivni sy., parkinsonismus, MND
- tfi varianty, symptomatologie se v prubéhu muze kombinovat
- hlavni priznaky musi byt pfitomny, podpurné mohou chybét €i jen v urcité fazi onem.

- spole¢né podpurné priznaky (fvFTLD, PNFA, SD): poc¢atek do 65 let, pozitivni rodinna
anamnéza u prvostupnovych pfibuznych, bulbarni paralyza, svalova slabost,
hypotrofie, fascikulace (MND).




Behavioralné-dysexekutivni (Frontalni ) varianta FTLD
— Hlavni symptomy

- plizivy poCatek a pomala progrese
- Casna deteriorace spoleCenskych aktivit

- Casna zmena chovani a neschopnost ho regulovat (napf. hypersexualni chovani,
neadekvatni smich, prozpévovani, agresivita, hyperaktivita, pasivita)

- Casne emotivni oplosténi (indiferentni chovani vuci ostatnim, nezajem, ztrata vrelosti
a empatie)

- ztrata nahledu




Behavioralné-dysexekutivni varianta FTLD — Podpurné symptomy

Poruchy chovani
- ztrata péce o hygienu

- mentalni rigidita (egocentrismus, neschopnost adaptace na situaci, ucit se novemu,
trvani na nau€eném, rutinni chovani)

- disstraktibilita a nestalost (neschopnost dokon it ukol pfi soucasném rusivém podnétu,
prilis velka pozornost vénovana rusivemu podnétu)

- zmeény prijmu potravy, hyperoral.chovani (prejidani se,nadmérny prisun alkoholu, pika)

- perseverace a stereotypni chovani (opakovani ukonu, tleskani, hlasité pocitani,
tanCovani, ritualni chovani)

- utilizacni chovani (opakované ukony vazané na konkretni zevni stimulus — opakovné
uchopovani predmeétu v zornem poli, opakované rozsvécovani/zhasinani,
otevirani/zavirani dvefi, piti z prazdné sklenice)




Behavioralné-dysexekutivni varianta FTLD — Podpurné symptomy

Poruchy recové produkce -

- sSnizeni spontaneity

- snizeni recove produkce az telegraficka rec

- stereotypni reC (opakovani slov, frazi, nebo temat na ukor adekv.konverzace)
- echolalie, perseverace, mluveni bez prestavek, mutizmus

Somaticke priznaky
- primitivni frontalni reflexy, inkontinence, akineze, rigidita, tremor, nizky kolisavy TK




Primarni progresivni (nonfluentni) afazie (PNFA) — Hlavni priznaky

Hlavni pfiznaky
- plizivy pocCatek a pomala progrese
- nonfluentni spontanni rec¢ (neni plynula, zarazy, produkovana s velkym usilnim) s
pritomnosti alespo 1 z nasledujicich:
- anomie (neschopnst nalézt spravné slovo)
- agramatismy (gramaticky nespravna slova, véty)
- fonemiceké parafazie (zkomoleniny slov, které znéji podobné jako spravné slovo,
ale je zménén fonem)

Podpurné priznaky

- poruchy feci: koktavost, apraxie mluvidel, potize s opakovanim,alexie,agrafie, mutizmus,
v Casne fazi (zachované) rozpoznavani vyznamu slov

- poruchy chovani: v Casné fazi zachované socialni schopnosti a dovednosti, v pozdni fazi
behavioralni zmény podobné projevum fvFTLD

- somatickeé priznaky: frontalni primit. Reflexy, akineze, rigidita, tremor




Sémanticka demence — Hlavni priznaky

- plizivy pocatek, pomalé progrese

- postizeni rfeci: plynula, obsahové prazdna fec, ztrata porozuméni vyznamu slov,
problemy s pojmenovanim predmétu, semanticka parafazie (slovo ze stejné
sémantické kategorie nahrazuje presny termin napfr. ,zvife“ misto ,kocka*“, ,pes*
misto ,kocka“

a/nebo

- zrakova agnozie: prosopagnozie (nerozpozna zname tvare) a/nebo asociacni agnozie
(porucha rozpoznani objektu)

- zachovana schopnost obkreslit jednoduchy obrazek, neporusena elementarni
precepce (dokaze sparovat stejne tvary, pismena, objekty)

- zachovana schopnost opakovat jednotliva slova

- zachovana schopnost Cist nahlas a psat podle diktatu jednoducha slova




Séemanticka demence — Podpurné priznaky

- feCoveé: mluveni bez prestavek, vybér idiosynkratickych slov (napfr.,krabicka® pro
vsechny malé predméty), absence fonemickych parafazii, zachovana schopnost
pocitat

- behavioralni: ztrata empatie, zuzeni zajmu, které provozuji na ukor rutinnich aktivit
(sklada skladacku misto péce o domacnost), parsimonie (nadmérné zavyvanise
penezi)

- somatické priznaky: absence nebo pozdni vyvoj frontalnich primit.reflexu,akineze,
rigidita, tremor




FTLD - kazuistika

Zena, nar.1940, od r. 2005 potize -

- porucha pojmenovani predmeétu, nevzpomina si na nékteré pojmy a nékdy se obraci
na manzela se slovy ,fekni to ty“

- porucha pametsi

Od r. 2007 MMSE 20 b., uzavirano jako AD
- potize ale progreduiji, hl. pojmenovani véci
- schopna uvafit, uklidit, dojit do mésta, neztrati se ve meste.

T: donepezil




FTLD - kazuistika

r.2007

- nadale zhors. pojmenovani véci, desinhibice v zatézovych situacich, perseverace
(opakuje slova, pfi zatézi opakuje ,jsem nemocna®)

-orientovana dobre, pocita dobre

- test hodin — narusen spacing, segmentace ciferniku do urovné ¢€.7, neschopna rucicky,
za 11 dopise 10 (11:10h) a doda ,ta pani to se mnou déla“ (predtim psychiatr.vys.)

- pamét’ 3 slova po oddaleni a prekryti 0, s napovédou 2, pak ale perseverace: po slovu
,<auto“ dodava ,letadlo, motor*.

- pojmenuje telefon, hodinky nepojmenuje, misto hrnku fika sklenice

- b€hem vysetreni stale opakuje ,,cha-cha®, akatisické posoupavani dkk, poskubava
rameny, naprazdno nahlas polyka a mlaska, napodobuje pohyby Iékare pfi vys.




Test hodin 2007




FTLD - kazuistika

r. 2008
- viz minule, naznaceny korenové choreatické dyskinezy na hkk

- nahlas polyka, mlaska, opakuje Casti slov co fekla nebo Casti slov co fekl nékdo v
mistnosti

- na otazky fika vétsinou“nevim®, ,vse spatne®, pochechtava se, pfi diraznem
opakovani otazky pak kratce se soustfedi a nékdy schopna odpovédi

- vzhledem k choreiformnicm dyskinezam zvazovana genetika na m.H, rodinna
anamneza je negativni.

-nadale schopna dojit do obchodu, seznam véci miva, schopna dojit na hrbitov (nese
svicku), sama se k takove cesté rozhodne a provede bez bloudéni.

T: citalopram 20mg/d, trazodon 100mg/d, tiaprid 200mg/d




FTLD - kazuistika

Pocatek r. 2009 -

- objevuje se abulie, zhor§eni spontanni aktivity, nic se ji nechce, nechodi do
obchodu ani ven ani s doprovodem, snadno se rozcCili, zejména,kdyz je ji
branéno v (in)aktivité, ke ktere se rozhodla, v€.drobny uklid,uvarit kavu, umyje
schody apod.

- pfi vyS. pomlaskava, lehké orofacialni dyskinezy, opakuje stale ,rada lezim®, ,mam
leky*®, ,jsem nemocna®, ,kdy pujdem?*.

- jednoduchy slovni kontakt mozny, kdyz se otdzka darazné opakuje.
-pfi pokusu o MMSE schopna jen zopakovat 3 slova.
- vecCer Casteji probléem usnout, pri vySetreni stale opakuje ,muzu dostat Iéky?*

T: tiaprid 200mg/d, citalopram 20mg/d, trazodon 100mg/d, Mg-lact.0.5 na vyzadani
na ,léky na spani®, pak spi zcela dobre.




FTLD - kazuistika

2010

- slovni kontakt velmi obtizny, opakovani slov a vét spiSe jen pfi zevnim podnétu
,JSem nemocna“, ,tuto ja nevim®, apod.

- jiz nechodi tolik do mésta, schopna ale dojit pro obéd, na hrbitov, nedokaze fici,
kam jde, ale neztrati se.

- sama se rozhodne napf. vytrit schody, poklidit, kavu uvarit, a to zvladne.
- kdyz pfijdou déti na navstévu , chlubi se jak umyla schody apod., fika ,udélala®

- déti nepozna, pta se ,kdo to je?“, kdyz dostane odpovéd, ze syn Ci dcera, pak
jakoby pochopi a pozna a vita se s nimi.

- vnuCky nepozna, nevi kdo to je, i kdyz ji feknou, kdo jsou
- ji normalné, obéma c€astmi pfiboru, bez hltani, jen nahlas srka a mlaska
- nechce se myt, do sprchy prakticky jen nasilim, jakoby se ,bala*

- prechodné byl vysazen Tiapridal: zhorsilo se pomlaskavani, nesrozumitelné zvuky,
opakovani slov a kratkych vet.




Kazuistika FTLD CT (2008)




FTLD - kazuistika

Pravdépodobny diagnosticky zaver: f'vFTLD?




FTLD - kazuistika

Co pecovatel (manzel) vidi jako problém —

- sice pac. ledacos dokaze udéelat, problém se ale s ni domluvit, co chce délat, kam jde
apod., nepojmenuje veci ani nerekne co chce.

- donedavna dokonce vypadla pro okoli pomérné zdrava, pokud nemluvila — schopna
dojit se seznamem na nakup, sama na hrbitov s kytkou Ci donese tam svicku,
spocitala si utratu, uvarila jednoduche jidlo ¢i kavu.

- neodklonitelna od toho, co si umane udélat, kdyz se ji brani, pak podrazdéena az
agresivni, snadno podrazdéna i bez vetsi priciny.

- nechut k osobni hygiené, denné nasilim do sprchy

- obtézujici jsou zvuky co stale vyluzuje a opakovani vét a slov

- drive pohybovalaa posoupavala nohama a vstavala ze zidle, udélala par kroku a
zase si sedla, toto jiz tolik neni.




FTD — rozdily diagnostiky oproti AD

- nevytézny MMSE (pac.MMSE 3 body, nadale vari,myje schody, trefi po mésté...)
- ACE lepsi (je i skore AD/FTD)

- AD — postupné nesamostatny zapominajici dementni jedinec postupné ztracejici
dovednosti, pomérne dlouho se snim da domluvit o jednoduchych pranich a
cinnostech.

- FTLD — stale samostatny tvrdohlavy iritabilni jedinec, se kterym se neda domluvit,
nepojmenuje predmeéty, nefekne sva prani, nepoznava sve blizke, stale
ovladajici drobné prace a dovednosti vC. orientace

- vzhledem k dominujicim BPSD vhodny NPI, ktery lepe ukaze stav pacienta a
zatéze pecCovatele




FTLD

- |de 0 nepomérné vzacnejsi pricinu demence nez AD a DLBD

(Mozna proto, ze na ni tak nemyslime. V minulosti DLBD prakticky
neexistovala, nez se na ni zacalo myslet)

- u FTLD kognitivni deficit a demence ma zcela jiny obsah nez u AD a
to v€etné problematiky peéCe o nemocného a typu zatéze pro
pecovatele

- terapie — SSRI, trazodon, atyp.neuroleptika
FTLD —— deficit v serotoninergnim a dopaminergnim systému.
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