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Zoznam skratiek

PPA – Primárna progresívna afázia
FTLD – Frontotemporálna lobárna degenerácia
CBD – Kortikobazálna demencia
ApoE4 – Apoliproteín E4
Inhibítory AchE – Inhibítory Acetylcholínesterázy

Úvod
Porucha reči je vedúcim príznakom PPA. V prie-

behu ochorenia sa však môžu pridružiť ďalšie prí-
znaky postihnutia frontálneho laloka. Spravidla sú to 
známky prefrontálneho syndrómu, najčastejšie irita-
bilita, agitovanosť, ktorá môže byť striedaná apatiou, 
v emocionálnej rovine sa môže vyskytnúť eufória, 
častejšie však býva prítomná depresia (13, 10). Pre 
nozologickú diagnózu je rozhodujúci vedúci príznak 
– v prípade PPA je to progredujúca porucha reči (5). 
Prvými prejavmi ochorenia sú spravidla diskrétne po-
ruchy reči v zmysle afatickej zajakavosti, nedokonče-
nia výpovedí, prítomné sú aj poruchy v nominatívnej 
funkcii reči. S progresiou ochorenia sa stáva porucha 
reči viac nápadnou. Progreduje porucha pomenova-
nia, redukuje sa slovná zásoba, začínajú sa vysky-
tovať neologizmy, rečový prejav sa stáva chudobný. 
Súbežne sa vyvíjajú poruchy lexie, grafie a kalkúlie. 
V pokročilých štádiách ochorenia sú prítomné ťažké 
poruchy fatických funkcií, rečový prejav je často ob-
medzený na jednoslovné odpovede charakteru „áno 
– nie, dobre – zle“. Histopatológia Pickovho komplexu 
je neustále prepracovávaná a dopĺňaná v súčinnosti 
s narastajúcim množstvom poznatkov. Vzhľadom na 
vysokú heterogenitu histologických prejavov a vý-
znamné prekrývanie sa histologických obrazov medzi 
jednotlivými podskupinami, sú najnovšie histologické 
klasifikácie veľmi podrobné. Ani najnovšie poznatky 
však nepriniesli očakávanú prehľadnosť do tejto kla-
sifikácie. Pre názornosť uvádzame klasifikáciu podľa 
Nearyho a Manna, ktorá sa opiera hlavne o morfoló-
giu postihnutých neurónov a glie (12): 

1. Pick type: charakterizovaný gliózou bielej aj 
šedej hmoty s prítomnosťou achromatických 
edematóznych neurónov (balónovité neuróny) 
s inklúziami vykazujúcimi Tau-proteínoú imuno-
pozitivitu – Pickove telieska. 

2. CBD (Cortico-basal dementia) type: charakteri-
zovaný prítomnosťou balónových neurónov bez 
Pickových teliesok. 

3. Frontal lobe degeneration type: charakterizova-
ný rozsiahlym zánikom pyramidálnych buniek 
vo fronto-temporálnom izokortexe s mikrovaku-
olizáciou (spongiózou) a ľahkou gliózou. 

4. Frontal lobe degeneration type U (FTLD-U) pri 
ktorom sú okrem FTLD histopatológie prítomné 
ubikvitínové telieska. 

 Pre histologický obraz, ktorý nemá dostatočné 
rozlišujúce znaky sa rezervuje pojem Dementia 
lacking distinctive histopathology. Najnovšie kla-
sifikácie sú založené hlavne na type proteínov na-
chádzajúcich sa v intraneuronálnych inklúziách 
(11). Podľa týchto klasifikácií rozoznávame tau-
opatie s inklúziami tau proteínu, ubikvitinopatie 
s inklúziami ubikvitínu a synukleinopatie s inklúzi-
ami synukleínu. V súčasnosti prevláda názor, že 
klinický obraz je určovaný makroskopickou distri-
búciou patológie, bez ohľadu na histopatologický 
typ (5). U určitého percenta pacientov trpiacich 
na PPA sa zistila bodová mutácia tau proteíno-
vého génu lokalizovaného na 17. chromozóme 
v pozícii zodpovedajúcej poradiu aminokyselín 
Ser305Asn (1, 2, 4, 6, 7, 14). Mutácie progranu-
línového génu sa javia byť asociované s ubikvitín 
pozitívnou FTLD (3). V diagnostike sa opierame 
hlavne o typický prejav – postupnú progredujú-
cu poruchu reči. Logopedické vyšetrenie je ne-
vyhnutnou súčasťou diagnostiky. Rečový prejav 
je narušený vo všetkých základných zložkách – 
spontánna reč, porozumenie, pomenovanie a re-
produkcia. Zobrazovacie metódy , hlavne CT 

a MRI nám slúžia na vylúčenie iných ložiskových 
zmien, ktoré by mohli korelovať s poruchou reči 
(ložisková ischémia mozgu, tumor, demyelini-
zácia). Pri PPA spravidla zisťujeme asymetrickú 
atrofiu mozgu s prevahou v dominantnej hemi-
sfére (najčastejšie ľavej) (9). Fakultatívne môžu 
byť prítomné hyperintenzitné lézie v T2 a FLAIR 
vážení MR typické pre starnúci mozog – hyperin-
tenzitný lem pozdĺž mozgových komôr, diskrétne 
hyperintenzitné lézie v BH ako prejav vaskulár-
nej leukoencefalopatie. Súčasťou diagnostiky by 
malo byť genetické vyšetrenie. Najväčší význam 
má vyšetrenie tau proteínového génu, ktorého 
bodové mutácie sú asociované s familiárnym 
výskytom Pickovho komplexu a PPA. V prípade 
PPA býva najčastejšou zámena serínu za aspa-
ragín v pozícii 305 polypeptidového reťazca tau 
proteínu. Vyšetrenie Apolipoproteínu E má len 
doplnkový význam, keďže PPA nie je asociovaná 
s vyššou frekvenciou izoformy ApoE 4.

Pacienti a metódy 
Traja pacienti v ambulantnom sledovaní našej 

kliniky. Logopedické vyšetrenie obsahovalo Wes-
tern Aphasia Battery test a Token test. MR vyšetre-
nie mozgu bolo realizované na MR prístroji Siemens 
Harmony 1 Tesla a Siemens 0,5 Tesla (kazuistika 1). 
Stanovenie Apolipoproteínu E realizované podľa Si-
esta (15). Skríning mutácií tau proteínu realizovaný 
podľa Sobrida (16).

Výsledky 

Kazuistika 1

Klinický priebeh
• Pacientka, 68-ročná
• 64-ročná – prvé príznaky rečovej poruchy cha-

rakteru anomie, parafázií; pamäť, porozumenie, 
celková orientácia neboli postihnuté 
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Primárna progresívna afázia (PPA) je neurodegeneratívne ochorenie, ktoré je klinicky charakterizované progresívnym vývojom poruchy reči, 
spočiatku charakteru eferentnej motorickej afázie, pričom s progresiou ochorenia sa pridružuje aj porucha senzorickej zložky. Ochorenie 
končí mutizmom, ťažkým dementným syndrómom a akinézou. Priemerné prežívanie pacientov od začiatku prvých príznakov ochorenia je 5 
rokov. Didakticky je primárna progresívna afázia spolu s frontotemporálnou demenciou a sémantickou demenciou, ktoré však majú rozdi-
elny klinický obraz aj patologicko-anatomickú topografiu včlenená do súboru nazývaného Frontotemporálna lobárna degenerácia (FTLD) 
alebo Pickov komplex. Patologicko-anatomicky (topograficky) je PPA charakterizovaná asymetrickou atrofiou mozgu s výraznou prevahou 
v dominantnej hemisfére (najčastejšie ľavej). Prinášame kazuistiky troch pacientov s progresívnou poruchou reči a s pridruženým vývojom 
demencie, uzavretými ako primárna progresívna afázia. 
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• 66-ročná – prehĺbenie rečovej poruchy, reč bola 
skomolená, prehĺbila sa parafázia, anomia, ob-
javili sa prvé príznaky postihnutia pamäte

• 68-ročná – ťažká eferentná motorická afázia 
s postihnutím všetkých zložiek rečového preja-
vu (spontánna reč, pomenovanie, opakovanie, 
porozumenie), poruchy pamäte a priestorovej 
orientácie, artikulácia stále zachovaná

Logopedické vyšetrenie

• Spontánny rečový prejav pacientky výrazne 
narušený, pri opise obrázka má pacientka pro-
blémy s hľadaním adekvátnych výrazov pomáha 
si pri tom deskripciou predmetu alebo jeho funk-
cie, prítomné anomické pauzy, fonemické para-
fázie. Prítomný je telegrafný štýl, slovný šalát, 
perseverácie už na úrovni slov. 

• Porozumenie – prítomná je nerovnomernosť vo 
výkone v oblasti porozumenia jednoduchých in-
štrukcií (prstom ukáže na červenú farbu, zelenú 
a modrú nie je schopná ukázať, na výzvu zavrie 
oči, ukáže na nos, na výzvu o uchopenie pera 
uchopí ceruzku); impresia zložitých logicko-gra-
matických úloh je výrazne narušená

• Pomenovanie – výrazne narušená nominatívna 
funkcia reči, slovo pozná ale nevie ho povedať, 
predmet pozná ale nevie ho pomenovať, prítom-
ná neschopnosť prechodu z jedného prvku na 
iný – patologická inertnosť

• Reprodukcia – pri pokuse o reprodukciu sú slová 
skomolené, prítomné sú neologizmy, fonemické 
aj sémantické parafázie,

Zobrazovacie metódy
• MR vyšetrenie mozgu preukázalo asymetrickú 

atrofiu mozgu s prevahou v ľavej hemisfére. (ob-
rázok 1)

Genetické vyšetrenie
• Tau proteínový gén – exón 9 a 10 bez prítomnos-

ti mutácie, resp. polymorfizmu
• Apolipoproteín E – izoforma 3/3

Kazuistika 2

Klinický priebeh

• 55-ročná – postupný rozvoj príznakov poruchy 
reči charakteru anomie, parafázií, v úvode ocho-
renia bola pamäť a priestorová orientácia zacho-
vané

• 58-ročná – rýchla progresia rečovej poruchy, re-
čový prejav ťažko narušený, obmedzený na nie-
koľko artikulovaných slov inak slovná produkcia 
nezrozumiteľná, neartikulovaná

• 59-ročná – pridruženie sa motorickej symptoma-
tológie s kvadruspasticitou a poruchou chôdze 

Logopedické vyšetrenie

• Realizované v pokročilom štádiu ochorenia
• Spontánna verbálna produkcia takmer neprí-

tomná, obmedzená na jednoslovné výpovede, 

prítomné rečové automatizmy, pri porozumení 
parciálne zachovaná impresia jednoduchých 
inštrukcií, absentujúca impresia zložitejších lo-
gicko-gramatických štruktúr. 

Obrázok 2. Kazuistika 2: FLAIR váženie MR (transverzálne a koronárne rezy) diskrétny hyperintenzitný 
lem periventrikulárne, bez iných ložiskových zmien, asymetrická atrofia mozgu s prevahou v ľavej 
hemisfére

Obrázok 1. Kazuistika 1: T1 váženie MR, asymetrická atrofia mozgu s prevahou v ľavej hemisfére
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• Pri pomenovaní pacientka produkuje neologiz-
my, časté sú fonemické parafázie; pri reproduk-
cii pacientka zlyháva

Zobrazovacie metódy

• FLAIR váženie MR (transverzálne a koronárne 
rezy) – diskrétny hyperintenzitný lem perivent-
rikulárne, bez iných ložiskových zmien, asymet-
rická atrofia mozgu s prevahou v ľavej hemisfére 
(obrázok 2)

Genetické vyšetrenie
• Tau proteínový gén – exón 9 a 10 bez prítomnos-

ti mutácie, resp. polymorfizmu
• Apolipoproteín E – izoforma 3/3

Kazuistika 3

Klinický priebeh

• 66-ročný pacient
• 63-ročný – postupný rozvoj diskrétnych porúch 

reči charakteru afatickej zajakavosti a diskrétnej 
anomie, pacient stále pracovne aktívny v pôvod-
nom zamestnaní – projektant

• V priebehu troch rokov postupné prehlbovanie 
poruchy reči, v zmysle afatickej zajakavosti, 
redukcie výpovedí, objavujú sa neologizmy, 
pridružujú sa poruchy pamäte

Logopedické vyšetrenie

• spontánna reč je výrazne redukovaná, vo ver-
bálnom prejave prítomná afatická zajakavosť, 
početné cirkumlokúcie, sporadické fonemické 
parafázie, 

• výkon v oblasti porozumenia jednoduchých 
inštrukcií minimálne narušený, porozumenie 
zložitejších logicko-gramatických úloh výrazne 
narušené, 

• pri pomenovaní prítomné početné fonemické pa-
rafázie, narušené konfrontačné pomenovanie, 

• pri opakovaní na úrovni slov prítomné početné 
fonemické parafázie, pri pokuse o opakovanie 
fráz a slovných spojení zlyháva 

Genetické vyšetrenie
• Tau proteínový gén – exón 9 a 10 bez prítomnos-

ti mutácie, resp. polymorfizmu
• Apolipoproteín E – izoforma 3/3

Zobrazovacie metódy
• FLAIR váženie MR (koronárne rezy) – asymet-

rická atrofia mozgu s prevahou v ľavej hemisfére 
(obrázok 3)

Záver
• Porucha reči charakteru postupne progredujú-

cej expresívnej afázie je prvý a hlavný klinický 
prejav ochorenia, jej progresia v čase sa však 
môže líšiť u jednotlivých pacientov 

• Ochorenie môže byť nesprávne diagnostikova-
né ako Alzheimerova choroba, u ktorej je prvým 
a hlavným symptómom porucha pamäte, poru-
cha reči sa vyskytuje až v neskorších štádiách 
a má iný charakter

• Terapia PPA nie je v súčasnosti známa, inhi-
bítory AchE nemajú efekt, podporný význam 
majú serotonínergné liečivá, nootropiká a vita-
mín E. 

Diskusia
Primárna progresívna afázia je neurodegene-

ratívne ochorenie, pri ktorom je prvým a hlavným 
príznakom postupná progredujúca porucha reči. 
Porucha reči začína ako expresívna afázia, pri-
čom prvými príznakmi sú problémy s nachádzaním 
slov, poruchy pomenovania a plynulosti slovnej 

výpovede. S progresiou ochorenia sa pridružu-
je porucha reprodukcie a porozumenia a takisto 
porucha pamäti, ktorá však nedosahuje intenzitu 
ako pri Alzheimerovej chorobe. Pri Alzheimerovej 
chorobe, na rozdiel od PPA, je prvým a dlhodobo 
hlavným príznakom porucha krátkodobej pamäti, 
porucha reči sa vyskytuje až neskorých štádiách 
ochorenia v kontexte s prehlbujúcim sa dement-
ným syndrómom. Našim príspevkom poukazujeme 
na PPA ako na samostatnú nozologickú jednotku 
v rámci neurodegeneratívnych ochorení, ktorá má 
charakteristický klinický prejav ako aj CT a MR 
nález. Tento fakt nespochybňuje ani príbuznosť 
s ostatnými nozologickými jednotkami v rámci 
Pickovho komplexu (Frontotemorálnou demenciou 
a Sémantickou demenciou), ktoré majú podobnú 
makroskopiskú a mikroskopickú patológiu avšak 
rozdielnu klinickú prezentáciu. Familiárne formy 
PPA bývajú asociované s mutáciami tau proteíno-
vého génu, najčastejšie so zámenou Ser305Asn, 
takisto sa však môžu vyskytnúť aj iné typy mutácií 
tau proteínového génu (1, 8, 14). U žiadneho z na-
šich pacientov sa v rodine nevyskytli progredujúce 
poruchy reči, je však potrebné uviesť, že fenoty-
pový prejav nositeľov mutácií tau proteínu môže 
varírovať v širokom rozpätí (parkinsonizmus, ocho-
renia z okruhu „parkinsonizmus plus“ syndrómov, 
frontotemporálna demencia, primárna progresívna 
afázia (7, 14). Vzhľadom na tento fakt sme u všet-
kých troch pacientov realizovali genetické vyšet-
renie zamerané na detekciu mutácie Ser305Asn, 
ktorá je najčastejšie asociovaná s PPA. Ani u jed-
neho z našich pacientov sme nenašli túto mutá-
ciu. Pokiaľ sa jedná o asociáciu Apolipoproteínu E 
a PPA, nepotvrdila sa korelácia vyššieho výskytu 
PPA u nosičov ApoE 4 alely. Všetci traja naši paci-
enti mali ApoE izoformu 3/3. Obligátnym nálezom 
pri zobrazovacích metódach je asymetrická atrofia 
mozgu s predilekciou dominantnej hemisféry, čo 
potvrdzujú aj nálezy u našich pacientov. Odpoveď 
na otázku či sa jedná o zriedkavú alebo poddia-
gnostikovanú chorobu nie je jednoduchá. Na našej 
klinike sme v priebehu štyroch rokov túto diagnózu 
stanovili u siedmich pacientov. Diagnózu Alzhei-
merovej choroby sme stanovili za to isté obdobie 
u viac ako päťdesiatich pacientov. Každopádne 
je potrebné myslieť na túto diagnózu u pacienta 
s postupným progresívnym vývojom poruchy reči 
a fatických funkcií, keď vylúčime iné, hlavne cievne 
príčiny rečovej poruchy. 

Obrázok 3. Kazuistika 3: FLAIR váženie MR (koronárne rezy) asymetrická atrofia mozgu s prevahou 
v ľavej hemisfére
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SDĚLENÍ Z PRAXE

nue kongres sk

Spoločnosť SOLEN a časopis Neurológia pre prax
organizujú kongres organizujú kongres 

NEUROLÓGIA PRE PRAXNEUROLÓGIA PRE PRAX
18. – 19. október 2007, Hotel Kaskády, Sliač18. – 19. október 2007, Hotel Kaskády, Sliač

                Generálny sponzor:                                                             Hlavní sponzori:

 

PROGRAMOVÉ BLOKY:PROGRAMOVÉ BLOKY:  Náhla cievna mozgová príhoda, Parkinsonizmus,  Náhla cievna mozgová príhoda, Parkinsonizmus, 
Epilepsia, Skleróza Multiplex, Zdravotné právoEpilepsia, Skleróza Multiplex, Zdravotné právo

Kongres bude ohodnotený CME kreditmiKongres bude ohodnotený CME kreditmi

Organizačný sekretariát:Organizačný sekretariát:
Michaela Malová, SOLEN, s.r.o., Lovinského 16, 811 04 Bratislava, tel.: 02/5465 1385,

fax: 02/5465 1384, malova@solen.sk

Ďalšie informácie a prihlášku uverejníme v nasledujúcich číslach časopisu Neurológia pre prax.


