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Demence s Lewyho télisky (DLB) je neurodegenerativni onemocnéni na pomezi Parkinsonovy a Alzheimerovy nemoci. Ma
spole¢né priznaky obou poruch a svoje vlastni specifické pfiznaky — predevsim zrakové halucinace lidskych postav a zvi-
fat a fluktuujici uroven kognice a senzitivitu k neuroleptikiim. Prevalence nemoci v pozdnim stafi je zfejmé dosti vysoka,
vétSina neuropatologickych studii prevalenci odhaduje mezi 10-20% ze vSech demenci. Klinicky se ji dafi diagnostikovat
podstatné méné Casto (kolem 4%). DLB je ¢asto zaménéna s demenci u Alzheimerovy nemoci, klinicka manifestace je ziej-
mé ¢asto nenapadna. Vyznam diagnostikovani DLB spociva predevsim v rozhodnuti o Ié¢bé — neuroleptika (antipsychotika)
nejsou zpravidla Iékem prvni volby. Jako vhodnéjsi se jevi pouziti inhibitorl cholinesteraz (ICHE) nebo opatrné podavani
novych antipsychotik s nepatrnou potenci k vyvolani parkinsonského syndromu.

Klicova slova: demence s Lewyho télisky (DLB), Lewy Body Disease (LBD), demence u nemoci s Lewyho télisky (DLBD),
Parkinsonova nemoc, atypicka antipsychotika, klasicka neuroleptika, inhibitory cholinesteraz (ICHE).

DEMENTION WITH LEWY’S BODIES, DIAGNOSIS, CLINICAL MEANING, TREATMENT

Lewy’s Bodies Demention (DLB) is the neurodegenerative disease between Parkinson’s and Alzheimer disease. DLB has
got common signs and special signs — mostly hallucination humans and animals, and changing levels of cognition and sen-
sitivity to neuroleptics. The prevalence of DLB si rather high, specialy at the old age about 10-20 % of all type of demention.
The clinical diagnosis is just about 4 %.

DLB is often mistaken with Alzheimer Disease, clinical manifestation is not conspicuous. Diagnosis meaning is treatment
decision - neuroleptics are not first choice medicine. Cholinesterasis inhibitors is better choice or carefull taking a new
antipsychotics with low level potention to make Parkinson syndrome.
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Epidemiologie a klasifikace

Demence s Lewyho télisky (DLB) je obvyklym
podtypem kortikélnich neurodegenerativnich de-
menci ve vy$8im véku, byla rozpozndna az v minu-
16 dekadé a zistava velmi mélo diagnostikovana.
V nemocni¢nich pitevnich sériich u dementnich ve
Velké Britanii zodpovida DLB za 15-20 % demenci
(4, 9, 1), vyskyt ve vSeobecné populaci dement-
nich osob bude patrné nizsi, snad kolem 10% (2).
Klinicky se ji dafi diagnostikovat pomémé zfidka
(kolem 4% - McKeith, dstni prezentace 2003).
Demence s Lewyho télisky lezi na pomezi mezi
demenci u Parkinsonovy nemoci (PDD) a demenci
u Alzheimerovy nemoci (AD). Existuje klinickopa-
tologické kontinuum DLB — PDD - AD. Pouzivaji
se i pojmy difuzni nemoc s Lewyho télisky (DL-
BD) pro neuropatologicky podklad DLB a Lewy
body varianta Alzheimerovy demence (LBvAD)
pro smiSenou formu nemoci s vy$Sim podilem
alzheimerovskych zmén (5). Neuropatologické
degenerativni i vaskularni zmény rizné etiologie
se Casto nachazeji spoleéné u jednoho pacienta
a ,Cisté" klinickopatologické jednotky se v praxi
vyskytuji pomérné zfidka.

Neuropatologie
Neuropatologicky jde u ,nemoci s Lewyho

télisky“ (Lewy body disease — LBD) - tabul-
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ka 1 — o kombinaci postizeni struktur mozkového
kmene, zvI4sté substantia nigra, jako u Par-
kinsonovy n. a vyskyt Lewyho télisek v dalSich
korovych oblastech mozku — paralimbickych a ne-
okortikalnich strukturach. U DLB byly dodate¢né
zjistény charakteristické imunoreaktivni neuritické
degenerativni procesy. Tyto extenzivni neuritické
zmény zodpovidaji pravdépodobné za tvorbu neu-
ropsychiatrické symptomatiky vice, nez relativné
fidce distribuovana korova Lewyho téliska (3).
Pro patologické zmény bilkovin a-synukleini se
fadi mezi a-synukleinopatie. Zfidka je nachazena
,Cistd“ DLB, az v 90 % jsou pfitomny i alzheimerov-
ské zmény — neuritické plaky a tauopatie - tangels.
Neurochemicky se jako dllezitéjsi jevi extenzivni
deplece acetylcholinové neurotransmise v neokor-
tikalnich strukturdch — vyznamnéjsi nez u AD. Je
to nasledek degenerace cholinergnich projekénich

presynaptickych neurond v mozkovém kmeni a ba-
zalnich oblastech hemisfér (basal forebrain — nuc-
leus basalis Meynerti) podobné jako AD (8).

Klinicky obraz

DLB sdili klinickopatologické rysy Alzhei-
merovy nemoci a Parkinsonovy nemoci, odliSeni
Cini problémy - kde zalinaji a kon¢i hranice
téchto poruch. Klinicky obraz je pestry, pfesto
byly vy€lenény ¢tyfi typické klinické syndro-
my — progredujici demence, fluktuujici kognice
s variacemi v pozornosti a bdélosti (tranzitorni
deliria), rekurentni dobfe formované a detailni
zrakové halucinace a spontanni motorické pfi-
znaky parkinsonizmu. Pro stanoveni diagnézy
byla vypracovana konsenzudlni kritéria McKei-
tha a spolupracovnikli z univerzity Newcastlu
(6) — tabulka 2.

Tabulka 1. Spektrum nemoci s Lewyho télisky Gibb, 1986

Neuropatologicka lokalizace

mozkovy kmen —p
mozkovy kmen + difuzni
rozSifeni Lewyho télisek —p
(patologie Lewyho nemoci)
mozkovy kmen + micha

-

a sympatickd ganglia
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Klinické syndromy

idiopaticka Parkinsonova n.

demence a parkinsonismus — DLB

ortostaticka hypotenze
a parkinsonizmus — multisystémova atrofie
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Moznosti lécby
DLB je nemoci pozdniho véku s primémym
vékem pocatku nemoci 75-80 let (50-83). Klinicky
vyznamna je vysoka neurolepticka senzitivita, ktera
ohroZuje pacienty, a vysoka mira extenzivni deplece
acetylcholinergni neurotransmise v neokortikélnich
oblastech jako nésledek degenerace cholinergnich
neuront v mozkovém kmeni a neurond v nucleus
basalis Meynerti. Pfi znalosti diagnézy se Ize vy-
hnout iatrogennimu poSkozeni klasickymi neurolep-
tiky a zvolit vhodnou farmakoterapii. Dnes se ji zdaji
byt predevsim ICHE (7), po kterych byla pozorovéna
antipsychotika s minimalnim potencidlem k vyvo-
lani EPS. PFfi souCasném lécebném ovliviiovani
parkinsonizmu a psychotickych pfiznaku je tfeba
myslet na ,princip houpacky — provazochodce®, kdy
zaléCenim psychiatrické patologie mizeme zhorsit
parkinsonizmus a naopak. Je nutno postupovat
velmi obezfetng, identifikovat ,cilové pfiznaky”
(McKeith, ustni prezentace 2003).
Strukturovany ¢Etyfstupfiovy pfistup k DLB
a PDD (lan McKeith):
1. KROK - sprdvna diagndza
2. KROK - identifikace ,problémovych pfiznaku
Kognitivni - fluktuace pozornosti, zmatenost,
apatie, poruchy pozornosti
Motorické — bradykineza, rigidita, tremor
Psychiatrické — halucinace, bludy, anxieta,
agitovanost, deprese, poruchy spanku
Autonomni - obstipace, inkontinence, salivace,
synkopy
3. KROK - vhodné nefarmakologické intervence
Edukaéni
Behavioralni
4. KROK - farmakologicka Ié¢ba
Antiparkinsonika (nasazeni nebo odejmuti)
Inhibitory cholinesteraz
Atypicka antipsychotika

Kazuistika

Devadesatileta vdova, poslednich 11 let Zije
sama v penzionu. Do PL byla odesléna psychiatrem
k prvni hospitalizaci pro zhorSeni stavu v posled-
nich tydnech. Byva zmatend, utikd z penzionu,
vidi rlznd zvitata, regimenty vojaku. Trpi zavratémi,
Casto pada, zatim bez nasledkd. Diagndza nebyla
specifikovand, uvedena jen demence.

Tabulka 2. Tzv. ,,Konsenzualni kritéria pro klinickou diagnézu pravdépodobné a mozné DLB*

(McKeitha et al.) (6)

A. Typickym pfiznakem pozadovanym pro dg. DLB je:

Progresivni kognitivni ubytek takového rozsahu, ze interferuje s normalnim fungovanim v soc.oblasti
a zaméstnani. Vlyrazna nebo persistujici porucha paméti nemusi byt nutné pfitomna na pocatku,
ale je obvykle evidentni s progresi nemoci. Deficity v testech pozornosti, frontalné-subkortikélnich
dovednostech a vizualné prostorovych schopnostech mohou byt zvlasté vyrazné.

B. Dva z nasledujicich typickych pfiznaku jsou podstatné pro dg. DLB:

1) Fluktuujici kognitivni schopnosti s vyraznymi zménami pozornosti a Cilosti

2) Rekurentni zrakové halucinace, typicky dobfe formované a detailni (3) Spontanni motorické projevy

parkinsonismu

C. Priznaky, které podporuji dg. DLB:
1) Opakované pady

2) Synkopy

3) Tranzitorni ztraty védomi

4) Neurolepticka senzitivita

5) Systematizované bludy

6) Halucinace i v ostatnich modalitach

D. Diagnéza DLB je méné pravdépodobna za pfitomnosti:
1) Mozkovych infarkt, evidentnich jako fokdlni neurologické pfiznaky nebo na zobrazovacich metodéch
2) Pfitomnost jiné télesné nemoci nebo onemocnéni mozku, které dostate¢né vysvétluji klinicky obraz

Rodinna anamnéza: Nevyznamnd, je z osmi
sourozenc(, néktefi také dlouhovéci, podrobnosti
0 jejich zdravotnim stavu nejsou znamy. Jediny syn
pacientky je zavisly na alkoholu.

Osobni anamnéza: Zakladni vzdélani, pracovala
jako délnice v rGiznych tovarnach. Byla dvakrét vdana,
poprvé se rozvedla, manzel byl hruby. Z prvniho man-
Zzelstvi mé syna. Druhy manzel zemfel jiz pfed mnoha
lety. Télesné nebyla vaznéji nemocna, jen posledni
roky trpi obCasnymi pady, horsi se ji pamét.

Nynéj$i anamnéza: Pacientka sama sdéluje, ze
ob¢as vidéla riiznd zvifata, kocicky a pejsky, taky
vidéla hada, byl s nim ¢lovék na vozicku, fikal hadovi,
at zaleze zase do zemé. Zvifata popisuje detailné.
Zpétné si mysli, ze to mohly byt vidiny. Vnuk, ktery ji
navstévuje, ji pry fekl, Ze je ,poSukand”. Pfi vySetieni
mi pacientka sdélila, ze moje maminka dobfe vypada,
znd ji pry z doby, kdy chodila se synem do tanecnich,
nedavno ji vidéla ve mésté... (vSe konfabulace). Na
oddéleni chvilemi desorientovand, shani véci, ma pry
odjet, vzapéti s pacientkou dobry kontakt, reorientuje
se. | pfi vySetieni kvalita kontaktu kolisa.

Objektivni psychiatricky nalez: Lucidni, kompletné
orientovana vlastni osobou, ¢asem a situaci, ale jiz ne
mistem. Mimé bradypsychicka, kontakt navazuje dob-
fe. Kvalita vykonu béhem dne kolisa, hypoprosexie.
V popredi poruchy paméti a zrakové i komplexni halu-
cinace. NaruSena novopamét i staropamét, napadnéji
vtipivost, postizeni leh¢i az stfedni hloubky. Pacientka
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chvilemi konfabuluje. Vyraznéji postizeny vizuélné pro-
storové schopnosti. Detailni zrakové halucinace zvifat
i lidi, i komplexni halucinace. Anamnesticky i deliriézni
stavy s naslednou amnézii. Mysleni souvislé, bez blu-
du a paranoidity, obsahové chudsi. V MMSE 16 bodd,
selhdvad m.j. v kresbé protinajicich se pétithelnikd.
Selhavé také v testu kresby hodin.

Neurosomaticky: Je patrny lehéi parkinsonsky
syndrom s hypokinezou, hypomimii, cupitavou
chlzi bez souhybl koncetin a mirnym symetrickym
tfesem. Anamnesticky pady.

Vzhledem k typickému klinickému obrazu
demence s fluktuujici kvalitou kognice, detailnimi
zrakovymi halucinacemi a parkinsonizmem jsme di-
agnosticky uzavieli jako demence s Lewyho télisky.
U této degenerativni demence, kterd stoji na pome-
zi Parkinsonovy nemoci a Alzheimerovy nemoci, je
cholinergni deficit vyjadfen jesté vice nez u AD.

Pribéh: Po pfijeti ji byla nasazena mald davka
atypického antipsychotika a po dvou dnech i kogni-
tivum — inhibitor acetylcholinesterazy donepezil.
Jesté se objevilo kolisani kvality védomi, se stavy
desorientace a nedcelnou ginnosti, také se objevily
zrakové halucinace zvifat (kocky, psi, veverky).
Oboji béhem nékolika dnd odeznivalo, antipsycho-
tikum bylo vysazeno, déle bylo pokradovano jen
v medikaci kognitivem. Zlepsil se kognitivni vykon
— MMSE béhem nékolika dnti 19 bod(, po 14 dnech
22 a po mésici 23 bod (pfi prvnim vysetfeni 16 bo-
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du), kvalita prosexie stabilni, kontakt s pacientkou
dobry, kompletné orientovana. Halucinace a poru-
chy védomi se jiz neobjevily, pady také ne. Mohla
byt propusténa zpét do penzionu.

Zavér

Klinicky a neuropatologicky byla DLB popséna
podrobnéji v poslednich 10 letech. Pfi znalosti diagnd-
zy se Ize vyhnout iatrogennimu poskozeni klasickymi
neuroleptiky a zvolit vhodnou terapii, kterou jsou dnes
predevsim kognitiva — inhibitory cholinesteraz. Je nut-
né provést dalsi kontrolované studie s Iébou inhibitory
cholinesteraz a novymi atypickymi antipsychotiky pro
stanoveni voditek pro bezpe¢nou lé¢bu.

1/2004 PSYCHIATRIE PRO PRAXI

Literatura

1. Ballard CG, Holme C, McKeith I, et al. Psychiatric morbidity in dementia with Lewy bodies; a prospective clinical
and neuropathological comparative study with Alzheimer’s disease. Am.J.Psychiat. 1999; 156: 1039-1045

2. Campbell S, Stephens S, Ballard C. Dementia with Lewy bodies; Clinical features and treatment, Drugs and Aging
2001; 18(6): 397-407.

3. Goémez-Tortosa E, Newell K, Irizarry MC, et al. Clinical and quantitative pathologic correlates of dementia with
Lewy bodies. Neurology 1999; 53: 1284—1291.

4. Koukolik F, Jirdk R. Alzheimerova nemoc a dal$i demence. Grada Publishing, spol. s r.o., Praha, 1998, vydani 1.
5. Lang CJ, Bergmann M, Fort.Neurol.Psychiat., Sep., 2002; 70 (9): 476—494.

6. McKeith |, Galasko D, Kosaka K, et al. Consensus guidelines for the clinical and pathologic diagnosis of dementia
with Lewy bodies (DLB), Neurology, 1996; 47: 1113—1124.

7. McKeith |, Spano PF, Del Ser T, et al. Efficacy of rivastigmin in dementia with Lewy bodies; results of randomised,
placebo controlled international study. Lancet 2000; 356: 2031-2036.

8. McKeith IG. Dementia with Lewy bodies. B.J.Psychiat., Feb. 2002, Vol. 180, 2002: 144-147.

9. Werner WF, Risser RC, Cullum CM, et al. Alzheimer’s disease and its Lewy Body variant; a clinical analysis of post-
-mortem verified CASE, Am.J.Psychiatry 1996; 153: 1269-1273.

/ www.psychiatriepropraxi.cz

Ve

4

V.

PREHLEDNE CLANKY

e d




