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) SDELENI Z PRAXE
I NEOBYCEJNE VECI MOHOU BYT OBYCEINYMI: PRIPAD VASKUL
Uvod

Demence je syndrom asociovany s fadou
onemocnéni, kterd jsou charakteristicka typic-
kymi neuropatologickymi zménamiv mozko-
vé tkani, kdy dochazi k ziskané a progresivni
kognitivni deterioraci. Mezi primarni pfici-
ny se fadi neurodegenerativni onemocnéni
zpusobend depozity specifickych proteint
v mozkové tkani (napf. Alzheimerova nemoc,
synukleinopatie, tauopatie apod.) a vaskularni
demence. Sekundarnich pf¥ic¢in je podstatné
vice, ale jsou také relativné vzacnéjsi, jednd
se napiiklad o infekce, organova postiZeni,
nadorové ¢i autoimunitni procesy, otravy i
karen¢ni vlivy.

Neurodegenerativni onemocnéni jsou
diagnostickou vyzvou, zejména pokud se
manifestuji mnohdy polymorfnim klinickym
obrazem. Vzacnéjsi formy neurodegeneraci
jsou nosologicky casto velice obtizné zaradi-
telné a diagndza vyslovena ante mortem muze
byt mnohdy myln4, to i na specializovanych
pracovistich. Dal3im stéZejnim faktorem je,
ze se klasifikace s pokroky neuropatologie
a komplexnich genetickych vysetfeni v ¢a-
se zasadnim zplUsobem méni a up-to-date
klasifikace byva stale komplexnéjsi, zejména
u frontotemporalnich lobarnich degeneraci
(FTLD) (Rascovsky et al., 2011).

Z klinického pohledu mlzeme FTLD roz-
délit do tii podskupin: behaviordlni variantu
frontotemporalni demence (bvFTD); primarni
progresivni afazie (PPA) a kombinaci demence
s postizenim hybnosti (kortikobazalni dege-
nerace, progresivni supranuklearni obrna,
nebo demence doprovazejici onemocnéni
motorického neuronu). Neuropatologicka
klasifikace vychazejici z prikazu klicového
peptidu rozlisuje dvé hlavni skupiny FTLD:
depozita tau proteinu (FTLD-tau/tauopatie)
a TDP-43 proteinopatie (FTLD-TDP) (Rusina
etal., 2021; Grossman et al., 2023).

Vsechna vyse uvedend onemocnéni ma-
ji klinicky definovana diagnosticka kritéria
a neuropatologické korelaty, nicméné v kli-
nické praxi se jednotlivé fenotypy mohou
prolinat, eventudlné jsou ¢asto doprovazeny
i dalSimi komorbiditami.

Kognitivnim a behavioralnim postizenim
se typicky projevuje bvFTD. Charakteristicky
je zde obraz zmény osobnosti pacienta, s po-
ruchami chovani a inhibice, s rGizné vyjadre-
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nym dysexekutivnim syndromem, ¢asté jsou
kompulzivni projevy, hyperoralita, emoc¢ni
oplosténi v kombinaci s poruchou kontroly
emoci, postizenim feci a relativnim zachova-
nim epizodické paméti. V prlibéhu nemoci
se pacienti mohou stat naruzivymi abuzéry
(zejména alkoholiky), sbérateli ¢i gamblery
(Boeve, 2020; Ranasinghe et al., 2016).

K podporujicim kritériim patii fronto-
temporalni neuropsychologicky profil, vy-
razna a casto asymetrickd atrofie frontélnich
a temporalnich oblasti na CT/MR nebo kau-
zaIni mutace v nékterych genech, pfedevsim
C90rf72 (momentalné povazovan za nejcasté;jsi
kauzalni mutaci u ALS/FTLD spektra), déle GRN
(gen pro progranulin) nebo MAPT (gen pro tau
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protein). Definitivni diagnézu potvrdi s jistotou
az post mortem neuropatologické vysetieni
mozkové tkané (Mathuranath et al,, 2010).
Vaskularni demence je podminéna cévni-
mi zménami mozku. Dle kalibru postizenych
cév lze odlisit postizeni cév velkého kalibru,
tzv. strategické infarkty s iktovitym rozvojem
korové demence dle vzniklé fokalni léze nebo
obraz multiinfarktové demence. P¥i postizeni
cév malého kalibru vznika, zpoc¢atku indolent-
né, sukcesivné obraz subkortikaIniischemické
vaskularni demence (SIVD), dfive ozna¢ované
jako Binswangerova nemoc (Zanon et al., 2021).
Wernickeova encefalopatie je potencidlné
fataIni neuropsychiatricky syndrom, vznikajici
v dlsledku kritického deficitu thiaminu (vita-

Obr. 1. Ta:vaskuldrni zmény v MR obraze: rezidudIni ndlez po hemoragické CMP a Cetné postischemické
hyperintenzity v¢etné mozkového kmene a mozecku (axidini FLAIR sekvence); 16, 1c: atrofie kortikosubor-
tikdIni na MR s mirné asymetrickou frontdini a tempordini predilekci (axidini FLAIR sekvence); 1d: atrofie
v zadni jamé: navzdory pohybovym artefaktim je patrna atrofie horniho kmene a mozecku (sagitdini

T1 vdzené sekvence)
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