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KOBOVA CHOROBA JAKO DIAGNOSTICK

Obr. 2. (a) MRI mozku zobrazujici perigyrdini hyperintenzity bifrontding, v oblasti gyrus cinguli vlevo a kortikdlné
na konvexitdch bilaterdiné (tzv. cortical ribbon sign). (b) EEG zobrazujici obraz pomalé aktivity v rdmci nespecifické
encefalopatie s vyskytem trifdzickych vin. (c) Ndpadnd spongiformni degenerace vyjddrend ve vsech kortikdinich
vrstvdch, misty vytvdrejici az klastry opticky prdzdnych prostor. (d) Imunohistochemické vysetieni protildtkou proti
PrP odhalujici disperzni synaptickou pozitivitu patologicky konformovaného prionového proteinu v oblasti mozecku.
(e) ,Plakdm-podobné” struktury zobrazené protildtkou proti PrP v oblasti tempordiniho zdvitu. (f) Pro Alzheimerovu
chorobu diagnostické neuritické non-cored i cored plaky (plaky bez jader i s jddry) oziejmené pomociimunohistoche-
mické reakce s protildtkou proti amyloid-I5 peptidu v oblasti bazdlnich ganglii. (g) Lewyho téliska a Lewyho neurity
prokdzané imunohistochemickou reakci s protildtkou proti alfa-synukleinu, demonstrovdno na odbéru zamygdaly.
(h) Neurofibrildrni klubka oziejmend v prikazu monoklondini protildtkou proti tau proteinu (klon AT8) v parahipo-

kampdlInim zdvitu

ZEL: KAZUISTICKE SDELENT KOMBINACE CTYR RUzZ

Neuropatologicky nalez

Hmotnost mozku byla 1 240 g. Bloky pro
neuropatologické vysetfeni byly odebrany dle
standardizovaného protokolu (Netherlands
Brain Bank) z obou hemisfér, frontalni, parie-
talni a okcipitalni kiry, hipokampalni formace
véetné dolniho temporalniho a parahipokam-
palniho zavitu vlevo i vpravo, nucleus basalis
Meynerti, gyrus cinguli, amygdaly, talamu
a hypotalamu na drovni corpus mammillare,
kmene na Urovni substantia nigra v nékoli-
ka rovinach, locus coeruleus, oblongaty na
urovni dolnich oliv, bulbus olfactorius, vermis
a hemisfér mozecku, bilé hmoty celni, temen-
ni a tylni vlevo z centrum semiovale, stejné
jako z kréni michy.

Ve vysetienych oblastech mozku byla kro-
mé edému a dalSich sekundarnich a agonalnich
zmén patrnd velmi vyraznd angioskleroticka
encefalopatie — tyto zmény byly vyjadieny ve
striatu i globus pallidus, nachdzely se vak rov-
néz v mezencefalu a pontinnich strukturach. Ve
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viech korovych oblastech byla zfejma pomérné
vyraznd spongiformni encefalopatie, ktera byla
patrnd i ve striatu a mozecku (jak v neo-, tak
v paleocerebelarnich oblastech), neokortikal-
né spongiformni zmény vytvarely az klastry
opticky prazdnych prostor. Numericka atrofie
neuront byla dosti vyrazna, s fokalné ziejmou
izomorfni astrogliézou. Imunohistochemické
vysetieni protilatkou proti PrP (klony 12F10
a 6H4) odhalilo disperzni synaptickou pozitivitu
ve viech vysetienych oblastech, v neokortikal-
nich oblastech dokonce hustou perivakuolérni/
patchy pozitivitu s rlizné pocetnymi ,plakam-
podobnymi” strukturami. Ty byly nalezeny i ve
striatu, mozecku a limbickém systému. Postizeni
primarni a asociacni zrakové kury bylo ziejmé
jak ve standardnim barveni hematoxylinem-
eosinem, tak vimunohistochemickém prakazu
pfitomnosti prionového proteinu.
Impregnace solemi stfibra prokazala nad-
prahovy vyskyt senilnich plak pozitivnich
i vimunohistochemické reakci s protilatkou
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YCH NEURODEGENERACI A POKROCILYCH VASKULARNICH ZMEN
proti amyloid-B peptidu. Plaky se nacha-
zely v hojném poctu v bazalnich gangliich
a mezencefalickych strukturach, v mozecko-
vé klife pfitomny nebyly. Tato reakce ozfej-
mila nepfitomnost amyloidové angiopatie
cévnich struktur, bez zfetelného okolniho
krvéceni.

Evidentni byla velmi pocetna neurofibrilar-
ni klubka ozifejmend v priikazu monoklondini
protilatkou proti tau proteinu (klon AT8)
s postizenim hipokampu a parahipokampal-
niho zavitu, méné pocetné byly zastoupeny
v kGife temporalni, parietalni a jen zcela
diskrétni pozitivity byly nalezeny v oblasti
okcipitalniho kortexu véetné ojedinélych
depozit v primarni zrakové kdfe. V imuno-
histochemické reakci s touto protilatkou
byly navic ptitomné ojedinélé ,tufted” ast-
rocyty (do ¢estiny mozno pfelozit jako ,stfa-
paté”) a glidInii cytoplazmatické neurondini
inkluze, neurofibrilarni klubka a rGizné cetna
Lthreads” (vldkna) v amygdale, méné v sub-
stantii nigra a v locus coeruleus. Tau-pozitivni
inkluze rGznych typt byly zastizeny jednotlivé
i ve striatu. Balonové degenerované neurony
¢i presvédcivé astrocytarni plaky nalezeny
nebyly. Tau protein pozitivni struktury byly
vsak pfitomné rovnéz v mezencefalu. Nékteré
elementy nabyvaly az charakteristik ,ramifiko-
vanych” (,rozvétvenych”) astrocytl a glidInich
fibrilarnich depozit. PostiZzeni paleocerebella
nebylo prakticky patrné.

Lewyho téliska byla zastizena misty ve
zvyseném poctu stejné jako Lewyho neurity
prokazatelné v imunohistochemické reakci
s protilatkou proti alfa-synukleinu. Za pou-
ziti této protilatky byla nalezena téz velmi
pocetnd Lewyho téliska a Lewyho neurity
v hipokampalni formaci, gyrus cinguli a ma-
sivné v amygdale, pocetné byla i v neokor-
texu tempordalnim, méné casto ve frontalni
a parietalni kare.

V corpora mammillaria byla patrna mirné
asymetrickd atrofie se sekundarni gliézou
a nevyraznou neovaskularizaci bez Cerstvé-
ho krvéceni. Celkové vzhledem k asymetrii
obraz neodpovidal chronické Wernickeové
encefalopatii, ndlez byl proto hodnocen jako
soucast vaskularniho postizeni.

V bilé hmoté byl patrny palor a rlizné po-
krocila leukoencefalopatie nejspise v souvis-
losti se zakladnim onemocnénim.



