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Hlavni téma Neurologie pro praxi je tentokrat vénovano problematice demenci, tedy tématu stéle vice diskutovanému ve
vyspélych statech, pfedevsim v disledku prodluzovani priimérné délky Zivota v téchto zemich. Je znamo, Ze incidence

¢inou geriatrické v populaci, trpi 10 % lidi a ve véku nad 85 let je postizena touto nemoci cca polovina populace! Demence
nejenze snizuje kvalitu Zivota a zkracuje dobu preZiti, ale dllezité jsou i socio-ekonomické aspekty, pfedevs§im narist zatéze

pecovatel(i a posléze naklad(i vynaloZenych na institucionalizaci pacienti s téZ$i demenci (2). Jednotlivé élanky se postup-
né zabyvaji diagnostikou mozného prodromalniho stadia demence - lehkou kognitivni poruchou, diagnostikou a terapii
nejcastéjsi pficiny demence - AN, ale také nefarmakologickymi pfistupy k pacientim s demenci a jejich pecovatel(im. Dalsi
¢lanky se vénuiji problematice demenci s Lewyho télisky a pfi Parkinsonové nemoci a Creutzfeldt-Jakobové nemoci.

Méné zndmou a ponékud kontroverznéjsi
skupinu primarnich degenerativnich demenci
s frontotemporalni pfevahou pfedstavuiji tzv.
,tauopatie“ (3) a/nebo ,Pickiv komplex“
(1). O co se jedna? Primdrni tauopatie jsou
heterogenni skupinou onemocnéni, které
se neuropatologicky vyznaCuji pfitomnosti
neuronalnich nebo neurondlnich a gliovych fi-
lamentdznich inkluzi obsahujicich tau protein.
Sekundarni tauopatie obsahuiji také bilkovinng
depozita extracelularné, nej¢astéjsim zastup-
cem této skupiny onemocnéni je AN s pfitom-
nosti neuritickych plak, cerebralni amyloidové
angiopatie a tau protein-pozitivnich neuro-
fibrilarnich klubek. Gen kddujici tau protein
se nachazi na 17. chromozomu. Jednd se o
protein, ktery se podili na stavbé a stabilité
mikrotubul(i. V lidském dospélém mozku na-
chézime 6 izoforem tau proteinu, které se lisi
zastoupenim aminokyselinovych repetic v ob-
lastech vazebnych zakonéeni. V obraze elek-
tronového mikroskopu rozeznavame rizné tzv.
»3-repeat” a ,4-repeat” izoformy tau proteinu.
Primarni tauopatie jsou vétSinou sporadicka
onemocnéni, ackoliv existuji napf. familiarni
formy progresivni supranukledrni paralyzy
(PSP) a Pickovy nemoci. Mezi hlavni zastupce
patfi PSP, kortikobazalni degenerace (CBD) a
Pickova nemoc, zatimco vzacnou, Eisté fami-
lidrni jednotkou je frontotemporéini demence
s parkinsonizmem vdzand na chromozom
17 (FTDP-17). Doposud bylo identifikovano
19 rlznych mutaci u vice nez Sedesati rodin
s FTDP-17 na svété. U PSP nachdzime vedle
inkluzi v neuronech a gliovych burikach také
tau pozitivni neurofibrilami klubka, kterd se
imunohistochemicky sice shodujici s ndlezem
u AN, ale Ii8i se v obraze elektronového mik-
roskopu: u typické formy PSP obsahuji neu-
rofibrilarni klubka 4-repeat izoformy tau pro-

teinu. Patologicko-anatomické zmény u CBD
jsou pomérné stereotypni, ne vSak patogno-
mické. Patfi mezi né zanik neurond a gliéza
ve fronto-parietdinim kortexu asymetricky
(ndlez koreluje s druhostrannym postizenim
na horni konéetiné), v substantia nigra pars
compacta a v ncl. dentatus cerebelli, které
jsou provdzeny zbytnélymi achromatickymi
neurony v barveni hematoxylinem-eosinem.
Ndlez tau-pozitivnich intraneurondlnich a glio-
vych inkluzi (162 4-repeat izoformy) je typicky
u CBD. V nigralnich neuronech se objevuiji
nepfesné definované inkluze, které mohou byt
tau- nebo ubiquitin-pozitivni.

Patognomickym nalezem pro Pickovu ne-
moc jsou tzv. Pickovy burky (balonovité zdu-
felé achromatické neurony) a Pickova téliska
(argyrofilni intraneuronéini  cytoplazmatické
inkluze obsahujici tau protein — jedna se hlav-
né o 3-repeat izoformy, ale byly identifikovany
i 4-repeat izoformy), které se objevuiji v nejvét-
§im mnozstvi v limbickych a paralimbickych
strukturach frontalnich a temporalnich lalokd.

Néktefi autofi popisuji jednotku ,,Pickiv
komplex' které reprezentuje 20-25% vSech
primamné degenerativnich  demenci  (1).
Zahrnuje pfedevSim Pickovu nemoc, fron-
fotempordini demenci, primarni progresivni
afdzii, PSP, CBD a ALS (syndrom amyotrofické
sklerézy) asociovany s demenci. VSechny tyto
jednotky se klinicky i patologicky pfekryvaji a
charakteristickymi pfiznaky jsou desinhibice,
apatie, kognitivni poruchy, extrapyramidové
pfiznaky, progresivni afazie a amyotrofie, viz
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Tabulka 1. Charakteristické symptomy Pickova
komplexu

Postupny pocétek a pomald progrese
kognitivnich funkci

Casné deteriorace spole¢enskych aktivit
s izolaci

Casna emotivni oplosténost a ztrata nahledu,
jiné afektivni poruchy

Behavioralni poruchy

Poruchy fei - afazie

Primitivni frontalni reflexy

Casné inkontinence

Extrapyramidové pfiznaky

Syndrom amyotrofické lateralni sklerdzy
Nizky a kolisavy krevni tlak

téz tabulka 1. Patologicky se jednd o tauopatie
s pfitomnosti depozit 4-repeat izoform tau
proteinu (napf. PSP, CBD) nebo kombinace
3- a 4-repeat izoform (napf. Pickova nemoc,
FTP-17) nebo s pfitomnosti tau- a o-synuk-
lein-negativnich, ubiquitin-pozitivnich inkluzi
ve spindlni miSe asociovanych se syndromem
ALS. Nedavno bylo zjisténo, Ze tyto ubiquitin-
-pozitivni inkluze mohou byt v rdmci Pickova
komplexu uloZeny i kortikéing, a to jak s pfi-
tomnosti, tak i bez klinického syndromu ALS.
Inkluze jsou v podobné lokalizaci jako Pickova
téliska, a protoZze v nékterych pfipadech je
popisovan deficit normalniho tau proteinu, md-
Zeme v $ir8im slova smyslu také hovofit o tau-
opatii. Existence familiarni jednotky FTDP-17
s pfitomnou mutaci genu pro tau protein dale
potvrzuje opodstatnéni této klasifikace.
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