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Diferencialni diagnostika

A - rozpoznani syndromu demence
(stanoveni stupne, typu a odliseni napodobujicich
poruch)

B - urCeni (pravdepodobné) etiologie demence
(sekundarni - potencialne reverzibilni syndromy)




' Diferencialni diagnostika demenci

!

vysetrovaci postup

klinické paraklinické
vysetreni

anamneéza

neurologickeé Ci psychiatrické vySetreni CT, MRI, laboratorni

neuropsychologické vys. vySetfeni, EEG, CSF

skriningove testy (MMSE, ACE, MoCA)




Primarni degenerativhi demence

prevazne PT (Alzheimerova nemoc - AD)

prevazne FT (Frontotemporalni demence)

prevazne subkortikalni (demence
u Parkinsonovy nemoci, Huntingtonova
nemoc)

* prionové nemoci




Sekundarni demence

~* D polekove (drugs)

_, * E endokrinni

g7 * M metabolicke

¥e o F expanze CNS (vCetneé hydrocefalu)
~ « N nutriéni

@« T toxicke

@ /< o | infekéni

« A anoxie, hypoxie CNS




Demence — cetnost typu




Frontotemporalni demence

« tézké poruchy chovani kontrastuji s dobrymi vysledky
neuropsychologickych testu

« Casneé zmeny osobnosti a poruchy chovani

* prvni projevy — zamena za poruchy osobnosti, manii, depresi,
OCD

» pozdeji nespravna dg. AD neo VaD




Frontotemporalni demence

* Moznadg.: 3 ze 6 projevl
— Casna apatie, nezajem
— perseverace, stereotypie, kompulzivita
— ,Sbératelstvi®
— hyperoralita
— casné poruchy chovani s desinhibici

— neuropsychologicky fronto-temporalni profil

Miller 2007




Frontotemporalni demence

Pravdépodobna: mozna + fokalni
atrofie a/nebo genetika

Miller 2007
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Frontotemporalni lobarni
degenerace (FTLD)

TAU

Frontotemporalni demence (FTD)
(50%)

Progresivni nonfluentni afazie
(PNFA)

Progresivni supranuklearni obrna
(PSP)

Kortikobazalni degenerace (CBD)

Demence s argyrofilnimi zrny
(AGD)

Ubiquitin/TDP-43

Frontotemporalni demence (FTD)
(50%)

Sémanticka demence (SD)
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Progresivni afazie

Izolovana afazie bez strukturalniho podkladu
po 2 letech zvolna progrese do frontalni demence

Primarni nonfluentni afazie
(PNFA) tau

nizka verbalni fluence
obtizné vybavovani slov

porozumeni relativné
zachovano

Sémanticka demence Ubiquitin
TDP-43

« ztrata obsahu verbalnich
konceptl (sémantika)

« asociativni agnozie

Mesulam 2005, Gorno-Tempini 2009
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KAZUISTIKA 1

66 lety muz, VS- dfive obchodni naméstek, Zenaty a Zije s
manzelkou

OA: esencialni arterialni hypertenze, st.p.operaci Lp
anamnesticky, opakované pady (poslednich 10 let), urazova
drobna kontuze mozku a drobny SAK s konzervativni [éCbou
12/2010

RA: otec AD

FA: Lokren, Prestarium



KAZUISTIKA 1

od roku 2009 progredujici porucha kognitivnich funkci, zmény
v chovani, verbalni agresivita, impulsivita a desinhibice

hodnoceno jako AD a pres terapii donepezilem, memantinem
rychla progrese obtizi

2011- dementni syndrom s dominujici vyraznym narusenim
exekutivnich schopnosti, reCi a jazyka (exprese, porozumeni)

2012- dg. prehodnocena: FTD (MRI, SPECT, CSF a
neuropsychologicke vys.)






KAZUISTIKA 1

 09/2014 - tezka progredujici FTD s dominujicim postizenim
exekutivnich funkci, feCi a jazyka i dalSich abstraktnich Ci
symbolickych schopnosti; naopak schopnost udrzeni novych
informaci je vzhledem k ostatnim schopnostem méné
narusena

 behavioralni varianta FTD

« terapie: trazodon 300 mg + memantin 20 mg




Jakou nejvhodnéjsi terapii doporucite ?

1. psychoterapii
2. Inhibitory acetylcholinesterazy
3. memantin

4. kombinovana léCba




Terapie frontotemporalnich
demenci

« opakované prokazan deficit v serotoninovém a dopaminovém
neurotransmiterovem systemu, zatimco acetylcholinergni
systém zustava relativné intaktni

« vSeobecné je velmi malo dat s malou silou dukazu
(malé oteviené studie, kazuistiky)

7 ¢« SSRI mohou zlepsit nejen depresi, ale i dalSi patologické
behavioralni projevy, ale bez zlepseni kognitivnich funkci




Terapie frontotemporalnich demenci
« psychosocialni terapie; psychofarmaka symptomaticky

« SSRI - zlepSeni behavioralnich pfiznaku (stereotypni chovani,
agitovanost, desinhibice, deprese, bazeni po sladkém)

« jedna dvoijité slepa studie s trazodonem prokazala efekt na
behavioralni symptomy (NPI) (n=26)

» Kkazuistickeé série s pozitivnim efektem memantinu na
behavioralni symptomy (NPI)— zejména apatii, agitovanost
a uzkost

« RCT (n=81) neprokazala efekt memantinu u FTD

« dosud neprokazan zadny efekt kognitiv

Lebert et al., 2004; Herrmann et al., 2012; Boxer et al., 2014; Frankova, 2014



Terapie frontotemporalnich demenci

Frontotemporalni demence
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KAZUISTIKA 2

» T71leta zena, SD- dfive foukaCka skla, 3x rozvedena a Zije s
dcerou a vnoucaty

» OA: arterialni hypertenze bez terapie, dyslipidémie , st.p.TEP
levé kyCle 2013, osteoporoza, instabilita pfi chuzi-opakované
pady

 RA: matka mela potize s rovnhovahou

* FA: Vitacalcin, Simgal, Tevanel




KAZUISTIKA 2

prvni kontakt s psychiatrii 2009 pro obtize s fecCi, psanim,
zavraté a problemy pfi komunikaci s okolim

diagnosticky uzavirano jako emocné nestabilni porucha
osobnosti a odmitla medikaci

dalSi kontakt v roce 2011 s dg. organicky psychosyndrom,
MMSE 27 bodu a na MRI mozku jen obraz mirné globalni
atrofie






O jakou diagnozu se jedna ?

1. Frontotemporalni demence ?
2. Progresivni nonfluentni afazie ?
3. Progresivni supranuklearni obrna ?

4. Kortikobazalni degenerace ?




KAZUISTIKA 2

neurologické vysSetreni 2012: expy sy, psychogenni afonie,
blefarospasmus, EMG s normalnim nalezem

postupna progrese obtizi

01/14 — MMSE 25, komunikuje pouze pokynem hlavy a
mimikou, pismena na tabulce ukaze + schopna komunikace

08/14 — dg. progresivni nonfluentni afazie; psychologicke vys.:
bez znamek pritomnosti hlubsiho kognitivnhiho deficitu, vetSina
vykonu spada do pasma SirSi normy vzhledem k véku



KAZUISTIKA 2

Mag: 2.2x
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MRI mozku s obrazem atrofie s predilekci FT bilat. a v ZJL



KAZUISTIKA 2




KAZUISTIKA 3

» 0©Z2leta pacientka byla lecena pro hypothyredzu + monoklonalni
gamapatii a jinak zdrava

 od veku 55 let byla postupné vysetrena na nekolika
neurologickych pracovistich pro pozvolna progredujici
izolovany tremor hlavy, kdy se po trech letech pridruzil mirny
akcni tremor HKK




KAZUISTIKA 3

zvysena intrapsychicka tenze, emocni labilita a poklesla
nalada

neuropsychologicke vysetreni - perseverace v odpovedich,
naruseni kratkodobe operacni pameéti a vstipivosti, snizena
pozornost, zpomalené psychomotoricke tempo, postizeni
exekutivnich funkci - poCinajici demence?



KAZUISTIKA 3

r,( Q Reyova figura-vlevo reprodukce, vpravo kopie po 3 minutach,
l patrné je naruseni kratkodobé paméti a grafomotorickeé obtize




O jaké onemocneneé se jedna ?

Esencialni tremor

Parkinsonova choroba

Dystonicky tremor

Jiné metabolické onemocnéni



KAZUISTIKA 3

screeningova biochemicka vysetreni ceruloplazminu a medi,
stejne jako jaterni testy opakovane negativni

prvni MR mozku ukazalo signalove T2 hyperintenzni zmeény
v oblasti bazalnich ganglii a mezencefalicky: dif. dg. PSP nebo
Hallervordenova-Spatzova nemoc

(123J- FP-CIT SPECT) prokazalo symetrické vychytavani
radiofarmaka v bazalnich gangliich



KAZUISTIKA 3

e druhé vysetreni MR s odstupem roku prokazalo symetricke
neexpandujici zony T2 hyperintenzity v centralnich partiich
obou talamu a v dorzalnich partiich mozkového kmene

» pfitomna byla difuzni mozkova atrofie a suspekce na
metabolickou etiologi

* ? Wilsonova choroba, Wernickeho encefalopatie event. MSA




KAZUISTIKA 3

MR mozku, transverzalni vrstvy sekvence FLAIR. Patologické zony
T2 hyperintenzniho signalu v oblasti colliculi inferiores(a), hornich
mozeckovych pedunkult(b).




KAZUISTIKA 3

sonografické vySetreni jater obraz chronické hepatopatie

jaterni biopsie: histologicky nalez svédcil pro chronickou
aktivni hepatitidu, obsah médi v jaterni susiné byl zvySeny:
633,57 ug Cu/g (norma do 50)

zahajena terapie dietou a penicilaminem s dobrym efektem



KAZUISTIKA 4

99 lety muz- udrzbar s prvni hospitalizaci 06/2014 pro 3M
opakovane fluktujici poruchy vizu, vertigines, bradyfenii a
cerebellarni symptomatiku

bizarni a promenlive liceni obtizi, po Lexaurinu uleva a
stresové zatizeni 05/14 umrtim otce

OA: mirna obezita, arterialni hypertenze, dyslipidémie

RA negativni



KAZUISTIKA 4

« MRI a MRA mozku bez patologie

« EEG hrubé abnormni graf , vyrazna hypofunkcni aktivita na
levym prednim a vice nad pravym zadnim kvadrantem, bez
ovlivnéni hyperventilaci a bez specifické epi aktivity

« L dopa test negativni a vySetreni likvoru v norme

e psychiatricke vys.: organicka emocni labilita a mirné kognitivni
postizeni dif. dg. disociativni porucha nebo smisena etiologie
(nadstavba)




O jakou diagnézu se jedna ?

Disociativni porucha

Jakobova- Creutzfeldova choroba

Huntingtonova choroba

Spinocerebelarni ataxie



KAZUISTIKA 4 - EEG
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KAZUISTIKA 4

behem 1M rychla progrese obtizi: myoklonicke zaskuby na
HKK, tremor, ztrata uziteCného kontaktu, dysartrie a dysfonie

kontrolni EEG 07/ 14 tézce abnormni graf pro Cetny az
kontinualni vyskyt periodickych generalizovanych
epileptiformnich vyboju

CSF: 14-3-3 protein +, tauprotein veéetsi nez 1200
(fosforylovany 18)



KAZUISTIKA 5

« B6lety muz- SD a dfive statni zaméstnanec (VS) s prvni
hospitalizaci 07/2014 pro asi 10 dni zhorSeni stability pfi chuzi,
zhorSeni paméti a horsici se feC (neni plynula)

» OA: sy zavislosti na alkoholu (5 piv denné nékolik let) ,
dyslipidémie, refluxni esofagitida, chronicka hepatopatie, tézka
axonalni polyneuropatie

* RA negativni




KAZUISTIKA 5

« MRI a CTAG mozku bez patologie

« EEG tézce abnormni graf pro ojedinély vyskyt trifazické viny
generalizovane, pro vyskyt delta vin generalizované a pro
vysykt delta vin FTO vlevo, pozadi je zpomalené s minimalni
organizaci a naznacenou reaktivitou.

« MMSE 25




O jakou diagnézu se jedna ?

1. Korsakovuv sy ?

2. Alkoholicka demence ?

3. Wernickeova encefalopatie ?

4. JCD ?




KAZUISTIKA 5

behem 14 dni rychla progrese demence - MMSE 10 z 25
myoklonus, dysfagie, tremor, smisena faticka porucha

kontrolni EEG 08/ 14 vyrazné abnormni graf bez zachytu
zakladni aktivity, difuzné hladké theta a delta viny Cetny vyskyt
trifazickych vin nad levou hemisférou. Nalez je kompatibilni
pro JCD

provedeno genetické vys. na JCD



KAZUISTIKA 5

Vysledek molekuldrné genetického vySetieni - vySetieni genu PRNP (20p13) :

vySetteni mutaci v genu PRNP bylo provedeno pfimym sekvenovanim jednoho koédujiciho

exonu ve dvou PCR produktech. Molekularné genetickym vySetfenim nebyla u probanda
rokdzdna pritomnost Zddné patogenni mutace ani jiné ) oproti referencni sekvenci.

Zavér : u pana Hynka Vojtéska nebyla prokdzdna Zddnd patogenni mutace v oblasti genu

PRNP. Vysledek vy3etfeni nepodporuje diagnézu Creutzfeldt-Jacobovy choroby.

Zaveér: Susp. neurodegenerativni onemocnéni, v ramci dif. dg. zvaZzovana Creutzfeldt-
Jacobova choroba. Provedeno molekulirné genetické vySetieni genu PRNP - timto
vySetfenim nebyla prokdzina patogenni mutace. Vysledek molekulirné genetického
vySetieni tedy nepodporuje diagnézu Creutzfeldt-Jacobovy choroby.







EEG - CJD

Atlas of Digital EEG

i Back y Home

Pericdic pattern

EEG Findings Features of This Pattern Similar Waveforms | Clinically Related Patterns

Slow waves recur about every 1 to 3 seconds bilaterally and occasionally occur independently over right and left hemispheres. Periodic slowing increases
during sleep and in this patient is associated with 1.5- to 4-cps diffuse slowing.




SHRNUTI

e rozpoznani syndromu demence, urceni typu, stupne
a odliSeni napodobujicich poruch

« stanoveni (pravdépodobné) etiologie a terapie
« vSechny demence nejsou ,Alzheimer”

» |éCba pfidruzenych priznaku (delirium, deprese, poruchy
chovani)

* mezioborova spoluprace (psychiatr, neurolog, psycholog,
radiolog...)




