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Definice

« Syndrom zpusobeny chorobou mozku, obvykle chronické nebo
progresivni povahy

« PoruSena pamet, mysleni, orientace, chapani, pocitani, schopnost
uceni, jazyk a usudek.

 Védomi neni zastreno.

* Obvykle také prudruzena porucha chovani nebo motivace, socialniho
chovani, emocni kontroly.

* NejCasteji u M. Alzheimer, cerebrovaskularnino onemocneéni a jinych
onem. Mozku

« V CR asi 150 000 osob



NejCastéjsi priciny syndromu demence (A. Kurz)

Frontotemporalni lobarni degenerace

30) Alzheimerova nemoc

Modifiziert nach: Schneider et al., Neurology 69: 2197-2204, 2007
Valenzuela et al., Transl Psychiatry 2, e107, 2012

Parkinsonova nemoc

a nemoc s Lewyho
télisky

Vaskularni
demence

Alzheimerova nemoc
vaskularni zmény

Prejato od doc. Holmerové 2020



Patofyziologie
demence



Seémanticka demence - poSkozeni chapani smyslu slySenych a psynych slov, snizeni znalosti o lidech a
pfedmétech - atrofie spankovych laloku

Amnézie - por. deklarativni paméti (epizodicka i sémanticka) - retrogradni a anterogradni - nejCastéji
oboustranné poskozeni hipokampu (M. Alzheimer, anoxémie), téZ u vysokych glukokortikoidl (deprese, PTSD,
Cushinglv syndrom)

Porucha recentni epizodické paméti je jeden z prvnich a velmi zaludnych pfiznakd M. Alzheier — diskonekce
hipokampu (neuronalnimi klubky a senilnimi plaky

Diencephalicka amnézie - poskozeni thalamu a/nebo hypothalamu - nej¢astéji Wernickeho-Korsakovuv
syndrom - avitamindza B1 (alkoholismus, malnutrice) - amnézie+konfabulace

Brocova afazie (motoricka) - neplynula re€, zvlastni pfizvuk, porucha syntaxe (agramatismus), i porucha
chapani reci
Afazie Brocovy oblasti - afémie - spiSe por. Artikulace, poSkozena je bila hmota nioli kura

Wernickeho afazie (senzoricka, plynula) - poskozeni zadni €asti sluchové asociacni kury (nékdy i sousedni
oblasti), feC plynula, bez namahy, rychlost obvykla i zrychlena, Spatné chapu mluvenou fec

Konduktivni afazie - mluvi dobfe, dobfe chapou, nejsou schopni opakovat
Transkortikalni motoricka, senzoricka, smisena

Globalni afazie - kombinace Brocovy i Wernickeovy afazie, jednotliva slova, slovni automatismy, npf.
Vyjmenovavani di v tydnu, chapani mluvené re€i omezeno, rozsahlé levostranné hemisferalni poSkozeni



Aprozodie - motoricka (expresivni - koresponduje s Brocovou afazii - neschopnost vyjadrit
citovou stranku reci; senzoricka (percepcni) - analogie Wernickeho afazie - neschopnost
rozumet emocnimu vyznamu reci

Alexie a agrafie — neschopnost Cist a neschopnost psat - rtzné kombinace a mira postizeni

Agnozie - porucha poznavani (objektu, barev, tvafi, pohybu, prostorovych vztahu, rozliSovani
casu atd.)
» Prozopagndzie - porucha poznavani znamych tvafi - pfechod tylni a spankové klry, ¢asté u M. Alzheimer, mUze
byt vaskularni demence
Apraxie — neschopnost vykonat spravny pohyb.

» Ideomotoricka apraxie — porucha planovani pohybu, nevykona slozité gesto na slovni podnét (pokfizovani,
salutovani), v dané situaci automaticky bez potizi, Casté u M. Alzh. a globalni afazie.

 |deatorni apraxie — neschopnost pouZziti predmétu, nebo spojit pfedmét s odpovidajici praxi (pouziva kartacek na
zuby jako holici strojek nebo neni schopen zalepit obalku a dat na ni znamku, zapalit svi¢ku), jednotlivé kroky
vSak vykona.



Morbus Alzheimer

* NejCastejSi forma demence 50-70%

* Prevalence 1% populace, ve vekove
skupiné 80-85 let incidence 10%

* Doba preziti 7-10 let
« Kauzalni terapie neexistuje

« Podpurna lé€ba: kognitiva, egb 761
(jinan dvoulalo€ny)




» Poruchy kognitivnich funkci (pamét, intelekt,
orientace, pozornost, exekutivni funkce, korové
funkce: apraxie, afazie, agrafie atd.)

» Poruchy aktivit denniho Zivota (napf. Profesni a
socialni schopnosti)

Sym ptOmy « Behavioralni a psychologické symptomy
(chovani, emotivita, ososbnost, spanek,
psychotické symptomy)

» Typicky je plizivy zaCatek, porucha vstipivosti,
dlouho latentne, prechazi do amnestické formy,
LPP, demence, kondci letalné



Lehka demence

‘ pokle'%ﬁametl jesté neznemoznuje samostatny zivot, zachovaly nahled
orobnosti

- obtizné uceni nové latce
- obtiZe s vybavovanim zakladnich soucasti denniho Zivota, +/- deprese
- jedinec neni zavisly na druhych osobach

Stredne tezka demence

- v pameti uchovana jen hluboce vstipena latka

- nové informace se zapamatuji nejvyse na velmi kratkou dobu
neschopnost vybavit si zakladni informace o misté a osobach

- vykonavani jen jednoduchych domacich praci

- neschopnost fungovat bez pomoci druhych osob

lezka demence
uplna neschopnost vstipit si nové informace, pretrvavaji fragmenty téch drivéjsich
- neschopnost bazalnich aktivit (oblékani, osobni hygiena, pfijem potravy, inkontinence)
- nerozeznavani nejblizsich pribuznych, +/- psychotické symptomy
- nedostatek nebo chybéni srozumitelnych predstav

Zvérova 2020



Patofyziologie

» Specificka neurodegenerace - ubytek neuronu a snizeni synaptické
plasticity

» Zakladni patogenni mechanismus je zanét

 VVytvareni plaku (B-amyloid) extracelularné, degenerace tau-proteinu -
degeneruji neurony a odumiraji

« Kortikalni demece - Kortikalni atrofie zejména temporalniho a parietalniho
laloku

* Geneticke mutace i faktory zevniho prostredi

 Rizikové faktory: vék, MA nebo Downuv syndrom v rodiné, Zzenské
pohlavi, nizké vzdelani, trauma hlavy v anamnéze



Vaskularni demence

* Multiinfarktova

« Samostatné (10% demeci), Castéji vsak v kombinaci s
neurodegenerativnimi poruchami (M. Alzheimer)

- Casto depresivni, ¢asto agravuji své symptomy

* Porucha usudku, rozhodovacich schopnosti, exekutivnich funkci,
pozdeji paméeti, klinicky obraz je modifikovan podle lokalizace
postizeni



Parkinsonova nemoc a Lewy Body Disease

* Dve jednotky téhoz onemocneni

» Patologie proteinu synucleinu — je-li zaCcatek onemocnéni patrny na
motorice — M. Parkinson, zacina-li postizeni poruchou kognitivnich
funkci, jde o LBD (nemoc s Lewyho télisky)

« Porucha kognitivnich funkci se pozdeji projevi i u M. Parkinson, pak
jde o demenci u Parkinsonovy nemoci.

 Kolisavy prubéh (posudkova problematika)
« Citlivost na antipsychotika (vhodny quetiapin nebo clozapin)
« Casté jsou vizualni halucinace



Frontotemporalni demence

« Arnold Pick

* Asi 10% vsSech demenci

« Behavioralni varianta, progresivni nonfluentni afazie a sémanticka demence
* Veék 45-70, délka trvani cca 10 let, letalni

« Pomaly plizivy zaCatek, degradace osobnosti Casné, zhrubéni, ubytek zajmda,
zmena charakteru, degradace soc. Chovani, stereotivni perseverativni repetitivni
chovani, hyperoralita, hyperorexie, nepozornost, rigidita, hypersexualita, apatie,
nedostatek empatie, por. ReCovych schpnosti

* VVyrazné postizeni serotonergniho systému - SSRI



Prionové demence

* InfekCni agens je bilkovina

* Prvi prionova infekce — kulhavka ovci - scrapie
 Cretzfeld-Jakobova nemoc

* Bovinni spongiformni encephalopatie

 Kuru - u prislusniku kmene Fore na Nové Guineji jako
dusledek ritualniho kanibalismu



Huntingtonova nemoc

Dédicné onemocneni

5-10 lidi na 100 000

Okolo 40. Roku véku

Motoricka porucha a psychické zméeny

Subkortikalni charakter demence - zapometlivost, porucha soustredeéni, obtizné
zapamatovani nového, také poruchy udrzeni a vybaveni starych obsahu, agnozie,
porucha recovych schopnosti; impulzivita, podrazdenost, podeziravost, paranoidita,
hostilita, halucinace, iluze, patické nalady, soc. izolace

choreatiformni dyskineze - mimovolni, rychlé, nepravidelné a nepfedvidatelné
svalové pohyby korenoveho, akralniho, trupoveho i obliCejového svalstva s dobre
patrnym motorickym projevem ruznych svalovych skupin ,hazivého" razu



Symptomatické demence

« HIV-AIDS

* Progresivni paralyza - syfilis

* Neuroborrelioza

« Dmence pfi jinych infekCnich chorobach

« Posttraumatické demence - tézka kognitivni porucha (dementia
pugilistica - boxerska demence, ma podobny obraz jako MA)

* Demence pfi normotenznim hydrocephalu
 Nadorové a paraneoplastické demence



Kortikalni vs
subkortikalni
demence

+ Kortikalni

Napf. M. Alzheimer

behavioralni varianta frototemp. demence
Progresivni nonfluentni afazie

Postizeni konkrétnich korovych center

e Subkortikalni

Kognitivni deficit difusnéjSiho charakteru
Bez deteriorace konkrétni kogn domény
Zpomaleni psychomotorického tempa
Dysexekutivni sy, por. Pozornosti
Nékteré subtypy vask. demence

« SmisSené demece

Parkinson a LBD
Creuzfeld-Jacobova nemoc
Demence pfi sclerosis multiplex



Roztrousena skler6za

Autoimunitni zanetlivé onemocnéni CNS

Od pocatku neurodegenerativni zmény (demyelinizace)

2. - 4. dekada

Relaps remitentni RS/primarné progresivni RS- sekundarné progresivni faze RS

vedle neurologického postizeni - deprese, uzkosti, BAP 2x Casteji nez v bézné
populaci), euforie (souvisi s demyelinizaci), pseudobulbarni afekt (emocni
inkontinence - nesouvisejici nalada a afekt), psychoéza

Kognitivni poruchy —asi u poloviny nemocnych, 10% vazné potize, zpomaleni
rychlosti zpracovani informaci, snizeni dlouhodobé epizodické paméti a pozornosti

Kognitivni deficit nekoreluje s délkou onemocnéni ani mirou fyzického postizeni ani
depresi a uzkosti; koreluje vSak apatii, euforii Ci neteCnosti



Organicky
psychosyndrom

« FO7.9

» Kilinicky ¢asto uzivané, ale nepfesné oznaceni, podobné jako
encephalopatie

- Casty pojem v liaison psychiatrii

» Porucha psychickych funkci na podkladé organického postizeni
mozku

* VhodnégjSi oznaCovat jinymi kategoriemi - lehka porucha poznavani
(mirny kognitivni deficit, posttraumaticka dmeence, organicka
porucha osobnosti apod.




