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Sémanticka demence je u nas vzacné diagnostikované neurodegenerativni onemocnéni z okruhu frontotemporalnich lobar-
nich degeneraci charakterizované vyraznou atrofii pfedniho p6lu temporalniho laloku.

Na kazuistice pacienta sledovaného na naSem pracovisti shrnujeme typickeé projevy tohoto onemocnéni - selektivni posti-
Zeni sémantické paméti s vyraznou anomii, uSetfeni vizuokonstruktivnich a praktickych funkci, paradoxni disociaci auto-
biografické paméti s uSetfenim vzpominek na udalosti poslednich mésicti a neschopnosti vybavit si vzpominky z détstvi.
Tento zajimavy typ poruchy vysvétlujeme ve svétle moderni teorie paméti.
Klicova slova: sémanticka demence, frontotemporalni lobarni degenerace, sémanticka pamét, epizodicka pamét.

V déjinach kognitivni neurologie jsou zné-
my pfipady pacientd, u nichz neuropsycho-
logickd manifestace specifického poSkozeni
¢asti mozku vedla k pfelomové zméné nazirani
na funkci lidského mysleni.

Jiz legendarnim pacientem je HM, u kte-
rého chirurgické odstranéni obou hipokampl
sice snizilo mnozstvi epileptickych zachvatd,
ale pfivodilo rovnéz rozsahlé selektivni posko-
zeni deklarativni paméti.

V poslednim desetileti se jednim z vy-
znamnych modell pro studium sémantické
(fakta, informace o vnéjSim svété) a epizodic-
ké paméti (prozité uddlosti) stala sémanticka
demence.

V nésledujicim ¢lanku pfedstavime ka-
zuistiku pacienta se sémantickou demenci,
sledovaného na nasi klinice. Shrneme cha-
rakteristiky této u nas vzécné diagnostikované
choroby a pokusime se vysvétlit specifickou
poruchu paméti u pacientl se sémantickou
demenci ve svétle moderni teorie paméti.

Kazuistika

Padesétictyflety pacient byl odeslan do
Centra pro poruchy paméti pro podezfeni na
Alzheimerovu chorobu. Dle pfibuznych neby-
la v popiedi obtizi porucha paméti, ale 3 roky
postupné se horSici schopnost porozuméni
béznym sloviim a porucha vyjadfovani. Paci-
ent byl jinak pIné sobéstaény a pracoval jako
pomocny délnik na stavbé.

Nami provedené vySetfeni kognitivnich
funkei na zacatku roku 2005 ukdzalo vyrazné
potize s pojmenovanim obrazkd (pacient byl
schopen pojmenovat pouze 2 z 20 béznych
predmétli a zvitat). Deficit se ale neomezoval
pouze na pojmenovani. V dal$im testu s 30
obrazky béznych zvifat pacient sice oznadil
vSechna zvifata jako povédoma, ale nedoka-
zal ve 30 % pfipadu fici, zda se jedna o exotic-
ké ¢&i u nas Zijici zvife a problémy mu téz délalo

pfifazeni skute¢né barvy zvifete k Cernobilé-
mu obrézku.

Re¢ pacienta méla chudy slovnik a byla
vyrazné neinformativni, ale neobsahovala
fonemické parafazie (komoleni slov), ani agra-
matizmy (chyby ve vétné stavbé). Chybéjici
slova pacient nahrazoval z&jmeny, ojedinéle
pouzival sémantické parafdzie (zaménovani
jednoho slova jinym, Casto z pfibuzné skupiny
slov, napf. rajée — okurka, stll — Zidle).

Pfi vySetieni pacient nejdfive nedokazal
bézné predméty (nlizky, pistalka, harmonika)
nejen pojmenovat, ale ani pouzit. Po praktické
ukdzce vak rychle znovu objevil jejich funkei.

Neznalosti pouzivani nastroji si vSimla
i rodina. Napfiklad jednou pacient zatloukal
hfebik kamenem. Kdyz byl dotédzan, pro¢ ne-
pouzil kladivo, bylo zfejmé, ze zapomnél ne-
jen smysl slova, ale i pfedmétu. Nicméné po
nékolika minutach se znovu nauéil s nastrojem
pracovat.

Jindy si zase manzelka vSimla, ze pfi vy-
balovani nakupu daval cukr a sdl do lednicky.

Zajimavé byla téz porucha paméti. Dle
manzelky nebyla epizodickd pamét postizena
a pacient si velmi dobfe pamatoval udalosti po-
slednich dn(i i mésicU. Pfi vySetfeni byl skute¢-
né schopen tyto udalosti popsat, vyjmenovat
jména vSech svych 9 déti i udat pfesné jejich
stafi. Paradoxné ale zcela selhaval pfi odpoveé-
di na autobiografické otazky tykajici se détstvi
a rané dospélosti. Nepamatoval si misto na-
rozeni, kam chodil do Skoly ani jména svych
sourozencl a rodi¢d. Védél pouze své datum
narozeni a umél odvodit sv{j vék.

Pacient si byl poruchy paméti védom a tvr-
dil, Ze udaje zapomnél.

Vy3etfeni kognitivnich funkci dale pro-
kdzalo vyrazné snizenou verbalni fluenci
(pacient vyjmenoval béhem 3 minut pouze
5 slov zaCinajicich na K, N a P v Ceské verzi
FAS testu), vyraznou poruchu verbalni paméti
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v testu AVLT (Auditory Verbal Learning Test)
s pfevahou deficitu vybavovani novych infor-
maci (celkem 16 slov vybavenych spontanné
v péti za sebou nasledujicich pokusech se
zapamatovanim 15 slov, 10 slov z 15 sprév-
né vybrano ze seznamu slov), relativné leh¢i
postizeni paméti vizualni v Bentonové vizual-
nim retenénim testu (4 body z 10 pfi okamzité
reprodukci geometrickych obrazc(i po paméti,

Obrazek 1. Kopie Reyovy figury ilustruje uset-

feni vizuokonstruktivnich funkci u pacienta
se sémantickou demenci s MMSE 16

Obrazek 2. T2 vazeny snimek magnetické
rezonance u pacienta na zacatku roku 2005
ukazuje atrofii pfednich ¢asti temporalnich
lalokt prevazujici inferolateralné s vyraznou
prevahou na levé strané. Na snimku je patrné
relativni usetfeni obou hipokampu (Gerné
sipky) i frontalnich lalokt
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celkem 8 chyb v 10 obrazcich, piny poéet bod(i
pfi rozeznavani dfive prezentovanych obrazcu
v Mattisové Dementia rating scale) a usetfeni
vizuokonstruktivnich funkci pfi kopii Reyovy
figury (obréazek 1). Test hodin byl v normé,
pacient nemél znamky apraxie. MMSE ve
vstupnim vySetfeni bylo 16 bodl s dominantni
ztratou ve verbdlnich Ulohéch (pojmenovéni
predmét(i, zapamatovani slov).

K vySetfeni frontalnich funkci jsme kromé
jiz zminéné verbalni fluence pouzili test cesty
(Trail Making Test), ve kterém pacient doséhl
normalniho asu v Casti A (26 s) a vyrazné
podprlimérného Casu v ¢asti B (4 minuty
38 s). Digit span byl na dolni hranici normy
(digit span 5, obréceny digit span 4). Lurijova
motorickd sekvence byla v normé.

Klinické neurologické vy3etfeni bylo v nor-
mé, axialni reflexy byly negativni.

V dobé prvniho vySetfeni udavala rodina
mimou iritabilitu a agresivitu, pacient nemél
jiné poruchy chovani.

Provedend magneticka rezonance (MR)
(obrazek 2) prokazala vyraznou atrofii pfedni
Casti levého temporalniho laloku s maximal-
nim postizenim inferolateralni oblasti a rela-
tivnim uSetfenim levého hipokampu. Zajimavé
bylo téZ usetfeni obou frontalnich lalokd.

Nalezend atrofie na vySetfeni MR odpovi-
dala zénam hypoperfuze na vySetfeni SPECT.

Z&kladni laboratorni screening byl v nor-
mé. VySetfeni mozkomidniho moku neproka-
zalo zndmky akutniho zanétlivého postizeni,
vySetfeni biomarker( demenci nesvédgilo pro
Alzheimerovu chorobu (mirné zvy$end hladina
celkového tau proteinu, normélini hladina beta
amyloidu i phospho-tau proteinu).

Béhem 6 mésicl sledovani se u pacienta
prohloubily poruchy chovani — zhorSila se iri-
tabilita, agresivita, objevila se koprolalie (nad-
mérné a opakované uzivani neslusnych slov).
Pacient se pfestal starat o oblékani a hygienu.

Tyto poruchy chovani z velké asti ustou-
pily po zahéjeni terapie memantinem a citalo-
pramem.

Diskuze
Klasifikace FTD

Sémanticka demence je spolu s fronto-
temporélni demenci (nékdy nazyvéanou téz
behavioréIni forma frontotemporaini demen-
ce) a progresivni nonfluentni afézii fazena
mezi frontélni lobarni degenerace (8) (ta-
bulka 1).

Uvedené jednotky jsou vymezeny klinicky
a maji charakteristicky obraz atrofie na zobra-
zovacich metodéch, i kdyz byvaji popisovany
¢etné klinické pfechodné formy (9).

Jiné déleni frontdlnich lobérnich degenera-
ci zalozené na zakladé imunohistochemického
nalezu rozliSuje 4 zakladni typy abnormit:

Tabulka 1. Klinické déleni frontotemporalni lobarni degenerace

lokalizace hlavnich
neuropatologickych zmén

klinicka jednotka

frontotemporalni
demence sensu stricto

prefrontalni a pfedni
(behavioralni forma fron-  temporalni lalok

hlavni charakteristické
klinické projevy

poruchy chovani,
dysexekutivni syndrom

fron,totfemporalnl totemporalni demence)
lobarni o o R i

rimarni progresivni evé frontotemporalni L
degenerace zfézie prog pomezi P expresivni afazie

temporalni laloky —

sémanticka demence

zejména predni ¢ast infe-
rolateralné s levostrannou

anomie, porucha
sémantické paméti

prevahou

Tabulka 2. Zakladni Nearyho diagnosticka kritéria sémantické demence (8) (Gplna kritéria

viz reference)

A) Pozvolny nastup a progresivni zhorSovani obtizi

B) Jazykové obtize charakterizované:
a) fluentni ale bezobsaznou spontanni feci

b) ztratou smyslu slov projevujici se potizemi s pojmenovanim a porozuménim
c) sémantickymi paraféziemi (nahrazovanim slov slovy s jinym smyslem)

C) Potize s vnimanim charakterizované

a) prosopagnosii (porusena schopnost rozeznavat tvare)
b) asociativni agnosii (porusena schopnost rozeznavat identitu pfedmétd)

D) Neporusena schopnost porovnavani a reprodukce obrazki

E) NeporuSena schopnost opakovani slov

F) Neporusena schopnost hlasitého ¢teni a psani pravidelnych slov

1. obraz nespecifické frontotemporalini lobar-
ni degenerace (bez nélezu charakteristic-
kych inkluzi)

2. intraneuronalni inkluze ubiquitinu ve fron-
talnim a temporainim neokortexu a v gy-
rus dentatus; tato forma frontotemporaini
demence mliZe byt asociovana s amyotro-
fickou lateralni sklerézou

3. obraz Pickovy choroby (korova gliéza s in-
traneurondlnimi tau pozitivnimi inkluze-
mi — Pickovymi télisky a achromatickymi
télisky — Pickovymi neurony)

4. obraz familiarni frontotempordini demen-
ce (mikrovakuolizace a tau positivni neuro-
fibrilarni smotky — tangles) (9).

Uvedené dvé klasifikace (klinicka a histo-
patologickd) se vzajemné prekryvaji.

Neuropatologickd klasifikace McKhan-
nova fadi do skupiny frontotempordlnich de-
menci téz progresivni supranuklearni paralyzu
a kortikobazalni degeneraci (5), které, jak do-
kazuiji recentni publikace, jsou ¢asto obtizné
klinicky odliSitelné od klasické frontotemporal-
ni demence (4, 6).

Sémanticka demence

Pacienti splfiujici klinicka kritéria séman-
tické demence tvofi asi 15-25% pacientl
s frontalni lobérni degeneraci (10).

Po klinické strance je sémanticka demen-
ce charakterizovand nize uvedenymi kritérii (8)
(tabulka 2).
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Na makroskopické Urovni je onemocnéni
v Casné fazi charakterizovano vyraznou atrofii
pfedniho pdlu tempordlniho laloku. Hipokam-
paini formace i frontalni laloky jsou zprvu re-
lativné uSetfeny.

Imunohistochemické nélezy u séman-
tické demence prokazuiji ve vétsiné pfipad
obraz frontotemporalni degenerace s ubiqui-
tin pozitivnimi inkluzemi ¢i obraz nespecific-
ké frontdini lobarni degenerace. V porovnani
s ostatnimi dvémi formami frontélni lobérni
degenerace je obraz demence s Pickovymi
télisky vzacnéjsi a téz nebyl zatim publikovan
zadny pfipad sémantické demence s histolo-
gickym obrazem kortikobazalni degenerace
Ci progresivni supranuklearni paralyzy (1, 4,
6, 11). U malé ¢asti pacientd s klinickym syn-
dromem sémantické demence byl nalezen
histopatologicky obraz Alzheimerovy choro-
by, coZ ukazuje na pfekryv klinickych projevi
obou onemocnéni (1).

Ve vétsiné pripadl je atrofie stranové
asymetrickd. Postizeni levého laloku koreluje
s typickymi projevy sémantické demence. Pa-
cienti, ktefi maji téz vyraznou pravostrannou
atrofii, maji CastéjSi a vyrazngjsi pfidruzené
poruchy chovani (12).

Diagnéza sémantické demence
Platna klinicka kritéria se z nejvétsi Casti
opiraji o charakteristicky klinicky obraz po-
psany vySe. Kromé popisu typickych obtizi
je tfeba nalez objektivizovat podrobnym neu-
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ropsychologickym vySetfenim. Podezfeni na
sémantickou demenci vyrazné podpofi nélez
fokalni atrofie pfedniho polu temporalniho la-
loku zejména na levé strané.

Oproti klasické frontotempordlni demenci
nejsou zprvu poruchy chovani u pacientl se
sémantickou demenci v popfedi a dostavuji
se az pozdéji. Rovnéz chybi vyraznéjsi znam-
ky postizeni frontélnich lalokd (pacienti se sé-
mantickou demenci nemaji pozitivni archaické
reflexy, za jejichz fyziologickou inhibici zod-
povida frontélni lalok a rovnéz dysexekutivni
syndrom je méné zfetelny).

K rozliSeni od progresivni nonfluentni afa-
zie pomize podrobné vyseteni fecovych funk-
ci. U sémantické demence dominuje vyrazna
anomie kombinovana s poruchou porozuméni,
gramatickd stavba vét je zachovéana a slova
nejsou komolena. Pacienti s primarni progre-
sivni afézii trpi nonfluentni afdzii s etnymi
agramatizmy (neschopnost organizovat slova
do vét podle gramatickych pravidel) a fonemic-
kymi parafaziemi (zdména hldsek a slabik ve
slovech), porozuméni smyslu slov je zpoc¢atku
zachovano a sémanticka pamét neni vyraznéji
postizena.

Poruchy paméti
u sémantické demence

Jak Ize zasadit poruchy paméti u sé-
mantické demence do soucasnych predstav
o fungovani paméti? Pomérné vyCerpavajici
odpovéd podava souhrnny ¢lanek J. M. Murre
a ¢lanek Hodgesuv (3, 7).

Pamét je tradicné délena na pamét ne-
deklarativni  neboli procedurdini  (slouzici
k zapamatovani pohybovych stereotyp( a per-
cepCnich schémat) a na pamét deklarativni.
Deklarativni pamét je dale délena na pamét
epizodickou slouZici k zapamatovani prozitych
udalosti a na pamét sémantickou, shromazdu-
jici informace o vnéj$im svété.

Neni pochyb o kruciélni roli hipokampalni
formace pfi ukladani novych informaci do obou
téchto typl deklarativni paméti. Procesem
konsolidace dochazi postupné k tvorbé trvalé
pamétové stopy v neokortexu, coz je pravdé-
podobné akcentovano zejména u paméti sé-
mantické. Sémantickd informace se postupem
Casu propojuje s dalSimi znalostmi ulozenymi
v neokortexu a stava se na hipokampu neza-
vislou. Zatimco tedy pro vybaveni recentné na-
bytych znalosti je tfeba intaktni hipokampalni
formace, v horizontu mésict aZ let neni jiz hi-
pokampus k vybaveni informace nutny.

Vzhledem k tomu, Ze ukladani epizodic-
kych informaci je u sémantické demence vel-

mi malo postizeno, vyvraceji pacienti s touto
chorobou platnost Tulvingovy pfedstavy o za-
vislosti epizodické paméti na paméti séman-
tické (13).

U Alzheimerovy choroby je vnitini ¢&st
temporalniho laloku obsahujici hipokam-
palni formaci jednou z nejdfive postizenych
struktur a asociacni neokortikalni oblasti
jsou postizeny pozdéji. Pacienti s Alzheime-
rovou chorobou maji proto jiz v ¢asné fazi
vyrazny deficit uklddani do deklarativni pa-
méti. Sémantickd i epizodickd pamét u nich
vykazuje ¢asovy gradient s nejvyraznéjSim
postizenim neddvno nabytych vzpominek
a znalosti a u$etfenim star$ich vzpominek.
Pamétové stopy jsou u nich smazdvany
opaénym zplGsobem, nez vznikly (klasicky
obraz pacienta s Alzheimerovou chorobou,
ktery dokaze podrobné vyprévét o svych
Skolnich letech a pfitom nevi, co mél dnes
k snidani).

Pacienti se sémantickou demenci maji in-
verzni deficit paméti. Vzhledem k relativnimu
usetfeni hipokamp( nemaji v &asné fazi vyraz-
néjsi deficit ukladani novych informaci, zatim-
co vybavovani starich vzpominek a znalosti
ulozenych v neokortexu je vyrazné postizeno.
Typicky pacient se sémantickou demenci si
pocina pomérné dobie v pamétovych tlohach
pracuijicich se slovy, ktera zna a velmi dobfe si
pamatuje prozité udalosti nékolika uplynulych
tydnG & mésicl, zato selhava pfi vybavovani
dfive prozitych udalosti.
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