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Pfindsime kazuistiku pacienta s rychle progredujici demenci probihajici pod klinicky pfesvéd¢ivym obrazem Creutzfeldtovy-Ja-
kobovy choroby, ktery se nakonec ukazal jako maskovany pfipad Demence s Lewyho télisky a u néhoz pitva post mortem proka-
zala i vliv dal3ich komorbidit. Demence s Lewyho télisky je obecné poddiagnostikovéana a v klinické praxi se na ni malo pomysli.
Kazuistika poukazuje na nutnost znalosti specifik v rdmci diagnostickych kritérii rdznych typl demence. Nutné je téZ pomyslet
na vliv kombinace vice diagnéz a mozkovych patologii, které tak mohou tvofit atypicky klinicky obraz i pribéh onemocnéni.

Klicova slova: demence, demence s Lewyho télisky, sporadicka Creutzfeldtova-Jakobova nemoc, primarni tauopatie asocionavé s vékem.

Lewy body dementia with the clinical picture of sporadic Creutzfeldt-Jakob’s disease

We present here a case study of a patient suffering from rapidly progressive dementia with the clinical picture of Creutzfeldt-Ja-
kob’s disease, which finally turned out to be a masked Lewy body dementia in which the dissection showed an influence of
other comorbidities. Lewy body dementia is in general underdiagnosed condition and there is a little clinical awareness. This
case study shows the need of familiarity with the diagnostic criteria of dementias. It is necessary to keep in mind the possibility

of combination of multiple diagnosis and brain pathologies which could produce an atypical clinical picture.
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Demence s Lewyho télisky
Demence s Lewyho télisky (DLB) je druhé
nejcastéjsi neurodegenerativni onemocnéni
mozku s demenci po Alzheimerové nemo-
ci. Vlastni DLB byvé fazena do skupiny de-
menci s Lewyho télisky spolecné s demenci
u Parkinsonovy nemocdi, kterd se odlisuje pre-
devsim pfitomnosti motorickych symptom
v trvanf vice nez jednoho roku pfed rozvojem
kognitivni deteriorace (McKeith et al., 2005),
ackoliv toto arbitrarni déleni je v soucasnosti
ponékud zpochybnovano (Postuma et al,, 2016).
DLB je nemoci pozdniho veéku s prdmeérnym vé-
kem pocatku nemoci 75-80 let. Prevalence DLB
v populaci stardi 65 let se uvadi az ve vysi 7.5 %
(Tola-Arribas et al., 2013). Primérné prezivani

pacientl s touto nemocf je uvadéno v rozmezf

5-8 let, nicméné v pffpadé rychle progreduijici
formy DLB se preziti pohybuje kolem deviti mé-
sict (Gaig et al,, 2011).

Klinickému obrazu dominuje progresivni
deteriorace kognitivnich funkci, parkinsonské
piiznaky a vizudlnf halucinace. V rdmci kognitivn{
deteriorace je pfitomny dysexekutivni syndrom
s pamétovym deficitem (védzne zejména odda-
lené vybaveni), vizuospacialni deficity, porucha
fecia abstraktniho mysleni. Objevujf se fluktuace
pozornosti a bdélosti, s kolisanim v fadu minut,
hodin ¢i dokonce dnf a Castéd jsou téZ pfidruze-
na deliria kratkého trvani. Spontanni motoric-
ké priznaky parkinsonizmu se objevuji kratce
pred rozvojem kognitivni deteriorace (25-50%
pacientl), ¢i soub&zné s nim. Jsou obvykle sy-
metrické a vazané spise na dolni polovinu téla,

z ¢ehoZ vyplyvaji pfevazujici poruchy rovnovéhy
a chlize. Zhorsena srozumitelnost feci pro hypo-
kinetickou dysartrii je obvykld, naopak klidovy
tfes se objevuje vzacné. Charakteristické jsou
rekurentni detailni zrakové halucinace, které se
zpocatku objevujf hlavné za Sera a v noci. Zprvu
ma téZ nemocny obvykle na halucinace nahled,
ktery v dalsim prabéhu ztraci. Pacient pak byva
jejich vlivem podrdzdény a agresivni, mohou
se rozvinout az halucinace psychotického razu.
Casto pfitomna je téZ porucha spanku vézana
na REM fazi, pfi které nedochazi k fyziologické
relaxaci svalstva, coz vede k manifestaci snd, pfi
které jsou pacienti neklidni a vykfikuji ze spa-
ni. Do klinického obrazu patff také autonomni
dysfunkce (ortostatickd hypotenze, poruchy
potence, mocova inkontinence, obstipace
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Tab. 1. Klinickd diagnostickd kritéria DLB

Klinicka diagnosticka kritéria Demence s Lewyho télisky (pfevzato z Rusina et Matéj, 2014)

Hlavni pfiznaky

Fluktuace kognitivnich poruch (pozornost, bdélost pfi vylouceni deliria)

VizudIni halucinace

Spontanni motorické pfiznaky parkinsonizmu

Pfiznaky svédcici pro diagn6zu

BehavioraIni poruchy vazané na REM spanek

Senzitivita na antipsychotika

nebo PET, v CR DaT SCAN)

Nizké vychytavani radiofarmaka, které se vaze na dopaminergni transportéry (pozitivni receptorovy SPECT

Dalsi podptirné ptiznaky

Opakované pady a synkopy

Prechodné nevysvétlitelné poruchy védomf

Tézkéa autonomni dysfunkce

Halucinace v jinych modalitach

Bludy

Deprese

Relativné zachovalé meziotempordlni struktury dle zobrazovacich metod (CT, MRI mozku)

Zpomalenf zakladnf aktivity a vyskyt tranzientnich ostrych vin v temporélnich oblastech dle EEG

Hypoperfuze/hypometabolizmus v okcipitalnich oblastech dle vysetfeni SPECT/PET mozku

Abnormalni kardidlni SPECT s pouzitim radioligandu MIBG (metaiodobenzyl guanidine)

a zvysené slinéni), opakované synkopy, pady,
apatie a deprese. Diagnézu podporuje senzitivi-
ta na neuroleptika (tj. zivot ohrozujici nezaddouci
ucinky, charakterizované pfitomnosti Utlumu,
zvysenim rigidity, posturdlnf instabilitou, pady
a zmatenosti) (McKeith et al., 2005; Rektorova,
2009; Rusina et Matéj, 2014)

Klinickd diagnéza pravdépodobné DLB je
zalozena dle revidovanych kritérii (McKeith et
al., 2005) na pfitomnosti demence a dvou ze
tff hlavnich pfiznakd nebo jednoho hlavniho
piiznaku plus jednoho nebo vice priznakd svéd-
¢icich pro diagnézu (podrobné viz tabulka 1).

Morfologicky se u DLB nachazeji abnorm-
ni agregaty fosforylovaného alfa-synukleinu
v Lewyho téliskadch pfevazné v oblasti limbic-
kého a asocia¢niho kortexu a v podkorovych
strukturdch (Irwin et al,, 2017). Neurochemicky
a z hlediska terapie je vyznamné vyrazné snizeni
kortikdIni cholinergni aktivity, pficemz deficit
kortikdInf acetylcholintransferdzy koreluje s ti-
Zi kognitivniho deficitu a vizudlnich halucinaci
(Rektorova, 2005). Deficity jsou ale iv jinych
neurotransmiterovych systémech a podobné
jako u Parkinsonovy nemoci je Ubytek dopami-
nergnich bunék ve striatu hodnotitelny napt.
pomoci dopaminergniho SPECTu (v CR DaTscan)
a odlisi velmi dobfe demence s Lewyho télisky
od Alzheimerovy nemoci (Walker et al.,, 2015).

Onemocnénijako takové vylécit nelze. Stran
mozné terapie nicéné pfichazeji v Uvahu jak

nefarmakologické intervence (edukacni ¢i be-

havioralni), tak farmakologicka lé¢ba. V centru
farmakologické terapie stoji kognitiva ze tfidy
inhibitort cholinesterdz (donepezil, rivastigmin
a v pffpadé progrese kognitivni poruchy téZ me-
mantin), které ovliviujf jak kognitivni, tak beha-
viordIni symptomatiku (neklid, agresivita). Dle
recentni metaanalyzy se jevi Uc¢innost rivastig-
minu a donepezilu jako srovnatelnd, pficemz
u rivastigminu byl zaznamendn mirné vyssi
vyskyt nezddoucich ucinkd (Wang et al., 2015).

Dosavadnf vysledky stran pfinosu memanti-
nu nejsou zcela jednoznacné, dalsi moznostivol-
by se jevi predevsim pacientl s prominentnimi
behaviordlnimi pfiznaky (Hanagasi et al., 2013).

Nasazovani a preskripce cholinergik (jak
donepezilu, rivastigminu, tak i memantinu)
se Fidf stejnymi pravidly jako u Alzheimerovy
nemoci. Stran parkinsonské symptomatiky je
mozné nasadit levodopu, volime ji ale spise az
pfi téZ8ich a omezujicich symptomech, a to do
davky 500 mg denné za velmi pomalé titrace.
Ucinek levodopy nachazime pouze u30-50%
pacientd, pravdépodobné vzhledem k prevaze
axidlnich hybnych symptomd, které na levodo-
pu reaguji v mensf mife. Pfi nedostate¢nosti Ci
rozvoji hybnych fluktuaci je mozna kombinace
levodopy s inhibitory COMT (catechol-o-methyl-
-transferazy). Agonisté dopaminovych receptori
a amantadin doporucovany nejsou vzhledem
k vyssimu riziku behaviorélnich pfiznakd.

V pfipadé rozvoje halucinaci nemusi byt
medikace zpocatku nutna, nejedna-li se o ha-
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lucinace désivého charakteru. Vzhledem ke
korelaci halucinaci s cholinergnim deficitem
by méla byt cholinomimetika povazovéna za
lécbu prvni volby, pfed pouzitim atypickych
antipsychotik (Hanagasi et al., 2013). Atypicka
antipsychotika (quetiapin, klozapin) je poté tfeba
nasazovat velmi opatrné ptredevsim v pfipadé
rozvoje akutniho neklidu ¢i agresivity. Typicka
antipsychotika mohou u DLB vyvolat zdvazné
nezadouci Ucinky, viz vyse, a jsou kontraindiko-
véana.V pfipadé deprese volime léky ze skupiny
SSRI. Ortostatickou hypotenzi Ize ovlivnit nefar-
makologickymi intervencemi jako doporucenf
spradvného hydrata¢niho rezimu, pfipadné elas-
tickych puncoch, v pfipadé nutnosti Ize zvazit
lé¢bu midodrinem a fludrokortisonem. Poruchy
chovénivazané na REM spanek vétsinou reaguji
na nizké davky klonazepamu ve vecernich hodi-
nach. Vhodna fyzioterapie, ortopedické pomic-
ky, logopedie a kognitivni rehabilitace by méla
byt nedilnou soucasti péce o pacienty s DLB. Pri
znalosti diagnozy se tedy Ize vyhnout iatrogen-
nimu poskozeni klasickymi neuroleptiky a zvolit
vhodnou farmakoterapii pacientovi takzvané na
miru dle pfevazujici symptomatologie (Boot et
al, 2013; Rusina et Matéj, 2014).

Sporadicka Creutzfeldtova-
Jakobova choroba

Creutzfeldtovu-Jakobovu chorobu (CJD)
fadime mezi takzvand prionovad onemocnéni.
Jde o pfenosné neurodegenerativni onemocné-
ni s rychlym prdbéhem a infaustni prognézou,
kdy dochdzi nasledkem uklddani patologicky
zmeénénych bilkovin (prionl) k postupnému
Ubytku neuronl a nezvratnému poskozenim
mozku. Rozlisujeme formu sporadickou (sCJD),
genetickou (familarni) a iatrogenni. Sporadicka
forma CJD je nejcastéjsim lidskym prionovym
onemocnénim s incidenci v CR 1-2 pfipady na
jeden milion obyvatel za rok (Rohan et al,, 2013).
Onemocnéni se nejcastéji objevuje v sedmé
dekadé a primérnd doba trvani nemoci je pét
mésicd, pricemz 90 % pacientl umird do jedno-
ho roku (Johnson et Gibbs, 1998).

Klinickd diagndza (,mozZnd sCJD”) je za-
loZzena na rychle progredujici demenci (s trva-
nim nepresahujicim dva roky), k niz se pfipojuji
nejméné dva ze Ctyf z nasledujicich klinickych
projevl: myoklonus, mozeckové a zrakove
prostorové postizeni (které mlze progredovat
az do obrazu kortikdInf slepoty); pyramidové
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Tab. 2. Kritéria sCJD
Kritéria sporadické Creutzfeldtovy-Jakobovy
nemoci (upraveno podle Zerr et al., 2009)
Mozna sCJD

Rychle progredujici demence + dva ze Ctyf
uvedenych symptomu

Myoklonus

Akineticky mutizmus

Pyramidové/extrapyramidové projevy

Mozeckové projevy/zrakové prostorové postizeni

Pravdépodobna sCJD predeslé + pozitivni
nalez alespon v jednom pomocném vysetieni

ViySetfeni mozkomisniho moku — pozitivita
proteinu p-14-3-3

EEG — generalizované trifézické nebo polyfézické viny

Typické MRI zmény (zejména v difuznim vazeni)
v bazélnich gangliich nebo kortikalné

Potvrzena sCJD - pozitivita post mortem
neurohistopatologického vysetreni

a extrapyramidové projevy a akineticky mutiz-
mus. ,Pravdépodobnd sCJD” splnuje definici
klinické diagndzy a ma pozitivni nalez alespor
v jednom pomocném vysetreni (EEG, protein
14-3-3 v mozkomiSnim moku, MR nélez). V EEG
zdznamu se jedna o generalizované trifazic-
ké nebo polyfazické viny, které se periodicky
opakujf v intervalech 0,5-2 s. V MR zobrazenf
mozku nachdzime obraz hyperintenznich sig-
nall v putamen, kaudatu a korovych prouzcich
na sekvencich FLAIR a/nebo DWI (Zerr et al,,
2009). V mozkomisnim moku se prokazuje po-
zitivita proteinu 14-3-3. Diagnostickou jistotu
(,potvrzend sCJD*) poskytuje az neuropato-
logické vysetifeni mozkové tkané (Zerr et al,
2009). Autopticka verifikace viech podezieni na
prionové onemocnénije v CR povinné a podié-
hé hygienicko-epidemiologickému sledovani.
ViySetfeni zajistuje Narodni referen¢ni laboratof
pro lidska prionova onemocnéniv Thomayerové
nemocnici v Praze (Rusina et Matéj, 2014).
Prehled kritérii viz tabulka 2.

| pfes pokrok ve vyzkumu patofyziologie
tohoto onemocneéni zUstava progndza tohoto
onemocneéni infaustni. Tézisté 1é¢by spociva
v symptomatické a podplrné Iécbé, napfiiklad
pouziti klonazepamu v [é¢bé myoklond. Otto et
al. prokazali signifikantni zlepseni kognitivnich
funkcf za uziti Flupirtinu, jejich studie je vsak
ve své podstaté ojedinéla (Otto et al,, 2004). Za
budouci terapeutické cile se povazuje prede-
vsim konverze z fyziologického na patologicky
prionovy protein (Manix et al,, 2015). | kdyz stano-
veni této diagndzy nepredstavuje terapeutickou
vyhodu, jeji dllezitost je patrna v rdmci epide-
miologickych a hygienickych opatfeni. Kromé

[SKY S KLINICKYM OBRAZEM SPORADICKE CREUTZFELDTOVY-JAKOBOY

(HOROBY

Obr. 1. MR mozku — nativné (1. ¢dst — sekvence TSE T2 vdZeni korondrni fez, 2. ¢dst — SE sekvence T1 vdzZeni
sagitdinifez, 3. cdst - sekvence FLAIR T2 vdZeni axidini fez a 4. dst - DWIvdZeni axidlni fez) — 9/2016 - Patrnd
difizni kortikdini a mozeckovd atrofie, a téZ atrofie amygdalohippokampdinich komplexd (staciondrni ndlez

vyloucenfrizikovych osob z darcovstvi krve, tkanf

a organl je pro profylaxi iatrogenniho prenosu
prionovych onemocnéni nezbytné dlsledné
dodrzovan( spravnych dekontaminacnich a ste-
rilizacnich postupd, konkrétné musi byt postu-
povano v souladu s Metodickym listem TSE/CIN
a vyhlaskou ¢. 306/2012. Nejcastéji je nicméné
jatrogenni pfenos spojen s neurochirurgickymi
vykony, transplantaci rohovky a uzivdnim hor-
mond (gonadotropin, rdstovy hormon) izolo-

vanych z lidskych hypofyz (Rohan et al., 2015).

Vlastni kazuistika

Predklddame kazuistiku 70letého pacienta,
ktery byl hospitalizovan na nasi klinice poprvé
v Cervnu 2016 za Ucelem dosetien( pficiny rych-
le progredujici kognitivni deteriorace. Pacient
do té doby vaznéji nestonal, 1é¢il se pouze pro
diabetes Il. typu a arteridIni hypertenzi. V rodin-
né anamnéze figurovala pouze Alzheimerova
nemoc v pozdnim veéku u matky. Toho ¢asu byl
pacient ve starobnim dichodé, predtim pra-
coval jako montér Zelezni¢nich koleji. Zacatek
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ve srovndni' s 6/2016). Kvalita obrazd je rusena pohybovymi artefakty
L

pacientovych potiZf rodina datovala do dub-
na roku 2016. Jako prvni si rodina vsimla obti-
7i s parkovanim auta, kdy pacient parkoval ve
vétsi vzdalenosti od chodniku, nez byl zvykly.
Déle si zacal plést strany. Objevila se nestabilita
v chdzi, pro kterou jej manzelka musela podpi-
rat. V prabéhu nékolika tydn( pacient nevedél,
jak se obléknout, kdyZ pustil vodu, neveédeél, jak
ji zastavit, netusil, co ma delat na WC, nebyl
schopen pfichystat si jidlo. Opakované se ptal
manzelky, s kym telefonovala, i kdyz netelefo-
novala. Manzelka také uvadéla, ze je pacient
posledni dva mésice zasmusily a o nic nema
zajem. Pacient sdm udaval pouze, Ze se mu po-
sledni mésic moté hlava a nechodi se mu dobte
na dlouhé vzdélenosti, jiné potize negoval. Pi
pfijeti byla v klinickém nalezu patrnd demen-
ce stfedné tézkého stupné (MMSE 15), akal-
kulie, ideomotoricka apraxie, agrafie, porucha
vizuospacialni orientace, suspektni organické
halucinace (vidél pfibuzné i za jejich nepfito-
mosti, opakované vidél blato na pfikryvce, vie
bez nadhledu), pozitivni pyramidové iritace na

vw.neurologiepropraxi.cz
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Obr. 2. EEGzdznam 9/2016 —nad prednimi kvadranty dominuje nizkovoltdzni beta aktivita s pfimési theta
vin. Aredinf diferenciace porusena. Bifrontdliné, nékdy aZ generalizované vyskyt pomalych, misty zaostrenych,

theta az delta vin
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obou dolnich koncetinach, bradykineze, jemny
posturdlnf a intencni tremor na obou hornich
koncetindch. Chlize byla pomald, vzhledem
k posturdlni instabilité mozna jen s oporou, bez
synkinéz. Na MRI zobrazeni mozku byla popsana
difuzni kortikdlni a mozeckova atrofie, atrofie
amygdalohippokampdlnich kompelxd a lehké
ischemicko-degenerativni zmény (viz obrazek 1).

EEG vysetfeni bylo nespecificky abnormni,
mozkomisni mok byl nezanétlivy, s pozitivitou
proteinu 14-3-3 a AR markeru a negativitou mar-
kerd h-tau, fosfo-tau a protilatek proti limbickym
a paraneoplastickym encefalitiddm. V rdmci di-
ferencidlné diagnostické rozvahy byl proveden
zakladni paraneoplasticky screening s ndlezem
na CT bficha - suspektni metastatické postizeni
jater. Provedeno MR zobrazeni nesveédcici pro
metastaticky plvod loZisek, pfed dokoncenim
vech vysetfeni pacient nicméné podepisuje
negativni reverz a odchazi do doméciho oset-
fovani. V srpnu 2016 byl pacient hospitalizovan
znovu pro celkové zhorseni stavu. Klinicky bylo
patrné vyrazné zhorseni kognitivnich funkci
(MMSE 9 bodU), dale dezorientace a zpoma-
lené psychomotorické tempo, pfitomny byly
paraaxialnf jevy, spasticita na levé dolni konce-
ting, rigidita obou hornich koncetin, v pribéhu
hospitalizace dale rozvoj myoklonu na hornich
koncetinach (objektivizovan EMG). Kontroln{ MR
vysetienf mozku se stacionarnim nélezem, EEG

obraz postupné s rozvojem pomalych, misty
zaostfenych az hrani¢né ostrych theta az delta
vin bifrontélné, az generalizované (obrazek 2).
V rdmci diferencidini diagnostiky byla zva-
zovana strukturdini patologie mozku (napf.
glioblastom, lymfom) — MR zobrazeni mozku by-
lo v3ak v tomto smyslu negativni. Déle se zvazo-
vala autoimunitnf limbickg, ¢i paraneoplasticka
encefalitida, které vsak byly vylouceny vysetfe-
nim specifickych protildtek v likvoru. Mozkové in-
fekce byla hodnocena vzhledem k normélnimu
poctu bunék v likvoru jako nepravdépodobna,
provedend laboratorni vysetfeni byla prakticky
v normé vcetné protildtek na nejcastéjsi neuro-
tropni infekce. Alkoholovy ptivod demence byl
popirdn rodinou, hladiny CDT byly téZ v normé,
Wernickeova encefalopatie se vzhledem k ab-
senci klinické odpovédi na preventivni substituci
vitaminu B, jevila jako nepravdépodobna. Pro
podezieni na hepatélni encefalopatii (vzhledem
k jiz dfive nalezenym stacionarnim loziskéim a la-
boratorni elevaci jaternich ukazatelt) byla zaha-
jena symptomaticka terapie (entizol, lactuléza).
Postupny pokles hladiny amoniaku v krvi byl
nicnéné bez klinického zlepseni, patrna byla
spiSe dalsi progrese neurologického nélezu.
Serologické vysetfeni na hepatitidy, trepone-
mové infekce i HIV bylo negativni. Vzhledem
krychle progredujici demenci, myoklonu,
rigidité hornich koncetin, pyramidové symp-
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tomatice na dolnich koncetinach, zrakovym
halucinacim v anamnéze a pozitivité p-14-3-3
v mozkomisnim moku onemocnéni splhovalo
diagnostické kritéria pro pravdépodobnou CJD.
Vzhledem ke stanoveni této diagnézy nebyla
U pacienta nasazena kognitiva ani antiparkin-
sonska medikace. Stran dal3f péce byla pfijata
patficna hygienické opatieni a planovéno bylo
doplnénf celotélového vysetfeni PET v ramci
vylouceni paraneoplastické etiologie. Pfed jeho
provedenim nicméné v fijnu téhoz roku pacient
umira, pficemz bezprostiedn( pfic¢inou je akutn{
exacerbace srde¢niho selhdvani. Pacientovo télo
vetné mozku je podrobeno pitve se zavérem
kombinace korové choroby s Lewyho télisky
v difuznim neokortikdInim vyvojovém stadiu
a onemocneéni ze skupiny tauopatii napliujici
obraz tzv. primarn{ tauopatie asociované s ve-
kem (PART)/senilni demence s tangles (vice viz
tabulka 3). DLB byla vyvinuta velmi vyrazné,
vétsina klinickych obtiZi byla tedy nejspise na
vrub postizeni v ramci DLB, avsak atypicky kli-
nicky obraz byl nejspise podminén kombinaci
s PART, nalezenou angiosklerotickou encefalo-
patii a pravdépodobné ijaterni encefalopatif
v ramci pokrocilé malouzlové jaterni cirhézy,
jako dalsf diagndézy (s prihlédnutim k elevaci
sérového amoniaku). Naopak diagndza klinicky
pravdépodobné CJD byla neuropatologickym
a imunohistochemickym vysetfenim mozku
definitivné zamitnuta.

Tab. 3. PART - primdrni tauopatie asocionavé

s vékem/senilni demence s tangles — stru¢nd cha-
rakteristika

PART — primdrni tauopatie asocionavé s vékem/
senilni demence s tangles — jedna se o relativné
nové vyclenénou neuropatologickou jednotku
(Crary et al, 2014) zahrnujici pacienty s nalezem
velkého mnozstvi tzv. neurofibrildrnich tangles
(NFT) spole¢né s absenci amyloidnich plak
(typickych pro Alzheimerovu demenci). NFT se
v nizsich mnozstvich vyskytuji ve starnoucim
mozku bézné, v pfipadé PART je jejich mnozZstvi
vysoké, a to predevsim v oblasti tempordlnich
lalok(. Spektrum klinickych pfiznakl je znac¢né
variabilni s kognitivnim deficitem rlzného stupné,
v roli hlavniho pfiznaku (Yamada, 2016).

Diskuze

V retrospektivnim pohledu u daného pa-
cienta pro diagnézu DLB svédcila kromé pro-
gredujicl demence téz pfitomnost vizudlnich
halucinaci a spontanni motorické pfiznaky
parkinsonizmu (diagnostickd kritéria tedy byla
naplnéna). Ovéem zrakové symptomy vcetné

halucinaci i spontanni parkinsonizmus mohou
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byt pfitomny i u CJD (viz kritéria onemocnén).
Pozitivita proteinu 14-3-3 v likvoru nenf pro DLB
typickd, nicméné je tfeba tento marker chapat
jako nespecificky ukazatel rychlého neuronalni-
ho rozpadu, ktery mdze byt detekovéan u akut-
nich parenchymovych 1ézi mozku, infekénich
onemocnéni CNS, a také u rychle progreduji-
cich neurodegenerativnich onemocnéni vcet-
né DLB (konkrétné az u 5,3 % nemocnych) Ci
u vaskularniho postizeni mozku (a to az v 10%),
pficemz oboji bylo u pacienta pfitomno (Stoeck
et al, 2012). Naopak i u CJD mUze byt protein
14-3-3 negativni, jeho senzitivita se pohybuje
v zavislosti na studii mezi 43 a 100% (Hyeon
et al, 2015). Potencialnim markerem pro CJD
s vysokou senzitivitou i specificitou, ktery viak
v souc¢asné dobé neni soucasti platnych dia-
gnostickych kritérif, je vysoka hladina celkového
tau proteinu (h-tau), ¢i pomér celkového tau
oproti fosforylovanému tau proteinu (p-tau),
které nékteré studie povazuji za citlivéjsi nez
testovani proteinu 14-3-3 (Blennow et al., 2005).
Hladiny tau proteinu a h-tau/p-tau byly v soula-
du s timto poznatkem v tomto pfipadé v normé.
MR zobrazeni mozku pacienta prokazalo pouze
mirnou a neprogreduijici atrofii mozecku, kterd
pravdépodobné souvisela se suspektnim dlou-
hodobym abuzem alkoholu, ktery ale rodina
popirala. Pacient béhem hospitalizace nemél
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Souhrn

Prezentovali jsme kazuistiku 70letého muze,
ktery byl na nasem pracovisti dosetfovan stran
progredujici kognitivni deteriorace. Pvodné
stanovena klinickd diagndza pravdépodobné
Creutzfeldtovy-Jakobovy nemoci splnujici dia-
gnosticka kritéria byla pitvou vyloucena. Prokdzéna
byla DLB s podilem tauopatie, angiosklerotické
encefalopatie a pravdépodobné ijaterni encefa-
lopatie. Ukazali jsme tedy dUleZitost znalosti jed-
notlivych diagnostickych kritérii k rozliseni typt
demencia zvoleni nasledného postupu. Nutné je
téz ale mit na zfeteli i mozny soubéh nékolika one-
mocnéni, ktery nenf tak vzacny a mize zpUsobit
atypicky klinicky obraz i prdbéh nemoci.
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