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V souvislosti s prokazanim efektu inhibitorti cholinesteraz u Alzheimerovy nemoci se zacal klast diiraz na exaktni diferencialni
diagnostiku jednotlivych typi demence. Opomijenym typem demence, pro ktery nejsou inhibitory cholinesteraz indikovany, je
frontotemporalni demence. Prace strucné shrnuje zakladni charakteristiky frontotemporalni demence a prezentuje dvé kazuis-
tiky, popisuijici typické znaky dvou nejéastéjSich klinickych forem — demence frontalniho typu a sémantické demence.

Uvod

Frontotemporaini demence (FTD) je hetero-
genni klinicky syndrom zp(isobeny progresivni
degeneraci frontalnich a/nebo temporalnich
lalokd  mozku nonalzheimerovského typu.
Pfedstavuje asi 10% vSech demenci (10).
Zacina nejCastéji mezi 45. a 65. rokem a trva
primérné 8 let od objeveni se prvnich pfizna-
kd (13). Je charakterizovana vyraznou alteraci
osobnosti a socidlniho chovani a/nebo poru-
chou fedi (tabulka 1) (9). Vyrazné jsou posti-
Zeny frontalni exekutivni funkce, zrakové-pro-
storové a mnestické funkce zistavaji relativné
zachovany az do pokrocilych stadii choroby.
Casté jsou behavioralni pFiznaky, hlavné zmé-
ny jidelnich zvyklosti, apatie, odbrzdénost Ci
stereotypie. Klinicky obraz souvisi s lokalizaci

Definitivni diagndzu urCuje patolog. Histopa-
tologicky ndlez je vétSinou nespecificky, jen
u 25% zemfelych se nachézeji Pickovy buriky
a Pickova téliska (16). Typické je chybéni spe-

cifickych alzheimerovskych zmén (senilnich
plakd a neurofibrilarnich klubek) nebo jejich
vyskyt pouze v mnozstvi Umérném véku ze-
mfelého (6, 14). Specifickou Ié¢bu FTD nezna-

Tabulka 1. Klinicka kritéria pro diagnostiku FTD

Rozvoj behavioralniho nebo kognitivniho deficitu, ktery se manifestuje bud:
* ¢asnou a progredujici zménou osobnosti s problémovym chovanim nebo
* Casnou a progreduijici poruchou feci (problémy s vyjadiovanim, pojmenovanim objektd, porozuménim slov).

Poruchy zplsobuji vyznamné naru$eni bézného fungovani a predstavuji vyznamné zhorseni oproti pred-

chozi drovni fungovani.

Onemocnéni ma nendpadny zacatek a progredujici pribéh.

Poruchy nejsou zpdsobeny jingm onemocnénim mozku, systémovym onemocnénim ani vlivem psycho-

aktivnich latek.

Poruchy nejsou vazény vyhradné na obdobi deliria.

Poruchy nelze vysvétlit Iépe jinou psychiatrickou poruchou (napf. depresi).

Tabulka 2. Klasifikace nejéastéjSich typti FTD podle klinického obrazu a lokalizace zmén

Lokalizace zmén
Predni ¢asti frontalnich laloku bilaterainé

Dominantni frontélni a temporalni lalok

Predni ¢ast temporalnich lalokl (dominantni stra-
na nebo bilateralné)

mozkového postizeni (tabulka 2) (5, 12, 16). Na
zacdatku onemocnéni miizeme asi 2/3 pacientt
s FTD zafadit do jednoho z nasledujicich syn-
drom0: demence frontalniho typu, sémantickd
demence a progresivni nonfluentni afdzie
(2,4). V nékterych pfipadech zlstava pouze
loziskové postizeni s ohraniCenym klinickym
obrazem, vétSinou ale dochézi ke generali-
zaci zmén i klinickych pfiznak(, nékdy az do
obrazu pIné rozvinuté demence. Klinickou
diagnézu FTD mize podpofit ndlez hypoper-
fuze ve frontotemporalni oblasti pfi vySetfeni
jednofotonovou emisni tomografii (SPECT)
(1) nebo prlkaz frontalni a/nebo temporalni
atrofie na vySetfeni magnetickou rezonanci
(MR), popt. pocita¢ovou tomografii (CT) moz-
ku (6). Diferenciéliné diagnosticky je nejvétsim
problémem rozliSeni FTD a demence u Alzhe-
imerovy choroby (tabulka 3) (3, 9). Typické
pro FTD se zdaji byt poruchy stravovacich
zvyklosti a ztrata socidlniho uvédomovani si.

Klinicky syndrom
Demence frontalniho typu

Progresivni nonfluentni afazie

Sémanticka demence

Hlavni symptomy

Zmény osobnosti a chovani

Nonfluence, nerozhodnost, komoleni slov, zachova-
né chapani feci

Fluentni anomicka afazie s porusenym chapanim fe-
¢i a ubytkem znalosti

Tabulka 3 Diferenciélni diagnostika mezi demenci u Alzheimerovy choroby a FTD

Alzheimerova choroba

Frontotemporalni demence

Zacatek onemocnéni Vétsinou po 65. roce VétSinou pfed 75. rokem
Pozitivni rodinna anamnéza  10-20% 40-50%

Prvni pfiznaky Porucha paméti Zmény osobnosti a chovani
Chovani Socialné spravné Desinhibice, stereotypie
Afektivita Normalni Odtazitd, bizarni

Hmotnost Ztrata hmotnosti Vzestup hmotnosti

Pamét Porusena Ruizné postizeni
Zrakové-prostorové funkce  Poru$ené Zachované

EEG Zpomaleni vin Normalini ndlez

Hypoperfuze (SPECT) TP oblast FT oblast

Cholinergni deficit Ano Ne

Serotonergni deficit Presynapticky Pre- i postsynapticky
Neuropatologické zmény  Hipokampus a TP oblast FT oblast

Plaky Ano Ne

Neurofibrilarni klubka Ano Ne (mimo familiarni tauopatii)
Glioza Proporcionalng ke ztraté neuront  Disproporcionalné ke ztraté neuront

Vysvétlivky: TP = temporoparietlni, FT = frontotemporalni
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me, 1éky zvy3uijici nabidku serotoninu v mozku
(trazodon, antidepresiva ze skupiny SSRI) mo-
hou vést ke zmirnéni behaviordlnich poruch (7,
11, 15). Inhibitory cholinesteraz (IChE) nejsou
indikovany, v nékterych pfipadech mohou vést
ke zhoreni chovani (8).

P¥ipad FTD s dominujicimi
pFiznaky demence frontdlniho
typu

66lety pan F. byl pfijat do Psychiatrické
|é¢ebny Dobfany v fijnu 2001 na doporuceni
praktické lékafky pro zhorSujici se poruchy
chovani a neunosnost péte v domacim pro-
stredi.

Z anamnézy (objektivni informace od
pacientovy manzelky):

RodiCe se s ni¢im neléCili, otec zemfrel
v 86, matka v 75 letech. Pan F. byl cely Zivot
zdrdv, ob&as mival bolesti v zadech. Vyucil se
strojnim zadmeénikem, pracoval jako strojve-
douci, pozdgji strojmistr. V r. 1954 se oZenil,
dvé zdravé déti. Manzelstvi harmonické, hod-
né spoleénych zajmu: divadlo, vazna hudba.
V 60 letech odeSel do dichodu. Nekurak,
alkohol pil pouze pfileZitostné. NeuZival pravi-
delné zadné Iéky.

Psychiatrické potize se objevily za¢at-
kem roku 2000. Zhorsily se jeho vyjadfovaci
schopnosti, zacal v fe¢i zadrhavat, nevédél,
jak pokracovat dal. Vymyslel si o ¢lenech rodi-
ny (bratranec chce zabit manzelku, vnucka je
v kdmatu atd.). ZaCal neumérné poZivat cukr
(tajné bral cukr z cukfenky nebo ze spize), do
té doby sladil jen &aj. Zacaly mu vadit jakékoli
viné, parfémy apod., dokézal kvdli tomu odejit
z koncertu. Vzdy byl zcela spravné oriento-
vany, védél datum i zpravy z politiky, které
sledoval. Ackoliv dfive hodné Cetl, najednou
u Cteni vibec nevydrZel. Bézné véci doma
zvladal normalné.

Postupné se stav horsil a ménil. Od
zacatku unora 2001 na ném pozorovali zcela
nezfizenou chuf k jidlu. Vzdy si potrpél na
pékné stolovani, najednou jedl hitavé, ¢asto
rukama, preferoval sladkd jidla, ackoli dfive
.0yl na maso”. Od dubna 2001 zacal byt
inkontinentni. Na ,malou” si je$té vétSinou
doSel nebo se vymoc€il na podlahu, ale stolice
odchazela samovolné kdekoliv. VySetfovali ho
na gastroenterologii, nasledné na neurologii,
ale pfi€inu inkontinence nezjistili. (4/01: ,ne-
shleddvam neurologickou pfi€inu inkontinence
stolice, pozitivni axialni reflexy, MMSE 17
bodd, morbus Alzheimer?*).

Na CT mozku (10/2001) popsana atrofie,
bez loZiskového nélezu.

Z dopisu pacientovy manzelky:

,V poslednich mésicich se manZel hodné
povahové zménil, nechtél se umyt, bylo mu
jedno, Ze je Spinavy, Ze zapacha. Byl zcela
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lhostejny k tomu, Ze znecistuje byt, postel,
Zidli, kdyZ jsem méla namitky, odhdnél mé,
fikal: ,Dej mi pokojl“. Casto pouzival i vulgarni
vyrazy, ackoliv dfive sprosté nikdy nemluvil.
Choval se jako samolibé frackovité dité. Ztratil
zdjem o rodinu, zprdvy, hudbu. PFi sledovani
televize bylo ziejmé, Ze ji nesleduje, jen se
divd. Ve dne i v noci povidal rizné pripovidky
nebo zpival napf. koledy a to vZdy jednu melo-
dii nékolik dnd“.

Pfi vysetfeni na psychogeriatrickém
oddéleni Psychiatrické Ié¢ebny (Fijen/2001) je
pan F. nadneseny, usmiva se, na cilené dotazy
pfipousti, Ze ho ,trochu zlobi pamét*, jiné po-
tize popira. Neupraveny, rozcuchany, sdéluje,
Ze to tak chce mit. Béhem vySetfeni si opako-
vané zaéne prozpévovat. Je spravné oriento-
vany mistem a osobou, ¢asem nepfesné, ale
vi, jaky je mésic a rok, ostatni ho ,nezajima"“.
Je bez psychotické produkce, vySetfujici lé-
kafce tyka (,Co se mé pofad tak vyptavas?“...
LTy jsi ale zvédava holka!“... ,Co mi das dobré-
ho?“apod.). V MMSE 17 bod(, krychli obkresli
spravné. V testu hodin spravné cifernik s &is-
licemi, ale nezvlada spravné nastavit rucicky.
V psané vété opakovani slabik bez jasného
obsahu (,Franti$ek strojvedouci na na tamo je
to jedno ma ma ma ma je to jedno ma ma jed-
no furt). Rukopis ale dobfe Eitelny, dpravny.
Vyrazna porucha soustfedivosti a pozornosti,
roztékany. Poruchy paméti spi§ ostrivkovité,
obéas ,prekvapi®. Poruchy abstrakce, pfislovi
nevysvétli, rozdily mezi slovy téz ne (,rybnik
je kulaty, potok je uzky“, ,Zebfik je dfevény,
schody...?“). Akalkulie (,100-7 je 34% ,34-7
je 56“..). Intelekt i osobnost deteriorovany.
Somaticky zdrav, obézni, vySka 182cm, hmot-
nost 95kg, TK 105/80. Laboratorni hodnoty
bez vyznamnéjsi patologie.

Stav hodnocen jako demence pfi Alzhei-
merové chorob& mimého az stfedné tézkého
stupné.

Ze zdpisu sester z obdobi hospitalizace:

...K persondlu arogantni, sestru poda-
vajici nocni léky pleskl pfes zadek. Chovdni
nednosné!...

...Vyddvd divné zvuky, obhroublé feci,
popichuje ostatni pacienty....

...0dmita vstdvat, Zzlostny, agresivni,
vyhroZuje oSetfujicimu persondlu, vulgdrné
nadavd

...Neustdle vyddvd zviteci a dalsi neiden-
tifikovatelné zvuky, provokuje, déld naschvaly,
v jidle vybiravy, pfi obédé bral jidlo ostatnim
z talite....

...Déla schvalnosti, prozpévuje si, ¢asto

...Poruchy chovani, kope do dvefi, vydava
pistivé zvuky, boucha do stolu, roz¢iluje ostatni
pacienty...
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...Kokrhd, stékd, necekané bouchd do
stolu, vulgdrni....

...0dmita jidlo, ji pouze Cokolddu nebo
pernicky, zlostny...

Lécha: Nasazen tiaprid, chovani vSak
zlistalo nezménéno. Vzhledem k predpoklada-
né diagndze Alzheimerovy choroby nasazen
v fijnu 2001 donepezil (5mg/den). Toleroval
ho dobfe, nadéle vSak dochézelo k progresi
kognitivniho deficitu (béhem tfi mésici pokles
0 dva body v MMSE na 15 bodl), zhorsilo
se chovani, byl naléhavéjsi, Castéji kficel,
prakticky permanentné vydaval rlzné zvuky,
vulgdrni, nespolupracoval. Stav diagnosticky
pfehodnocen jako FTD (viz jasné pfiznaky vy-
$e). Donepezil vysazen. Nasazen citalopram
(20mg/den), ktery vedl asi po dvou tydnech ke
zlepSeni chovani, pacient byl klidnéjsi, méné
péce.

Tii mésice byl pacient doma, starala se
o néj manzelka, ale péci jiz dale nebyla schop-
na zvladnout a pacient se v bfeznu 2002 vratil
zpét na psychogeriatrické oddéleni.

V Cervnu 2002 provedeno kontrolni CT
mozku: Infratentoridiné je nalez zcela v me-
zich normalu, supratentoridini partie intrakra-
nidiniho prostoru vykazuji pokro¢ilé znamky
mozkové atrofie, atrofie vynechava mozecek,
rozSifeny komorovy systém, vyjma 4. komoru,
vyrazné zvlasté subarachnoidalni prostory.
Bez znamek lateralizace, bez loZiskovych
zmén. Proveden téZ SPECT mozku (obra-
zek 1), kde popsana porucha perfuze vpravo
temporalné a vlevo frontainé.

Béhem hospitalizace doslo k dal$i progresi
kognitivniho deficitu (MMSE 13 bodd) i poruch
chovani. V zafi 2002 se objevil nahle febrilni
stav, diagnostikovana bronchopneumonie, po
pfeléCeni antibiotiky se stav pfechodné upra-
vil. Po nékolika dnech ale opét febrilie, znovu
poslechovy nalez na plicich, pacient prestal
jisti chodit, Spatné se udrzel i v sedé v kfesle.
Pfi jidle se kuckal. Subjektivné stale tvrdil, ze
nema zadné potize, nejevil znamky bolesti.
Zemrel v zafi 2002.

Obrazek 1. Mozkova perfuze detekovana
pomoci *’Tc-HMPAO - SPECT u 66letého
panaF. Je patrna snizena aktivita v oblasti
frontalni a frontotemporalni kiry (ONM FN
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Pfi pitvé popsana atrofie mozku (1060 g).
Histologicky v oblasti frontotemporalini kortiko-
subkortikdiné mimna dilatace kapilar s pomér-
né vyraznym perivaskuldrnim spongiéznim
stavem s pfitomnou gliézou. V ostatnich
fezech mozku nenalezeny Z&dné patologické
zmény. Nebyly nalezeny Zadné drlizy.

Klinicky obraz, vysledky zobrazovacich
vySetieni, zhorSeni chovani po IChE, efekt
SSRI i patologicky nalez podporuiji diagnézu
FTD.

P¥ipad FTD s dominujicimi
pFiznaky sémantické demence

Pani J. je 71letd nemocnd, kterd byla
pfijata do Psychiatrické |éebny Dobfany
na doporuéeni ambulantniho psychiatra pro
poruchy chovani a nezvladnutelnost stavu
v domé&cim oSetfovanim pfi diagnéze smisena
demence tézkého stupné.

Z anamnézy (objektivni informace od
manzela pacientky): Otec nemocné zemfel
v 67 letech na rakovinu plic, matka v 72 letech
na onemocnéni slinivky. Demence se vysky-
tovala zfejmé u babicky z otcovy strany (,byla
sklerotickd“). Bratr je zdrv. Pani J. byla asi
ve 30 letech na operaci slepého stieva a ve
45 letech na operaci Zluéniku. Ma zakladni
vzdélani, pracovala jako tfidicka lahvi. Od 40
let je v invalidnim dlichodu kvli odchlipeni sit-
nice a naslednému oslepnuti levého oka. Ma
tfi zdravé déti. Jejimi zajmy byla vzdy rodina,
rekreace, doméci prace, vafeni, peceni, rada
se bavila ve spole¢nosti. Vzdy byla pecliva,
pofadkumilovnd, ,pro druhého by se rozdala“.
Nekoufi, alkohol nepije, Z&dné léky pravidelné
neuziva.

Ke zménam osobnosti doslo v jejich 68
letech. Pozorovali u ni vyrazné vykyvy nélady,
chvili byla ,mouchy, snézte si mé*, po chvili
zas vybusdna. Zacala byt podezirava, opakova-
la, Ze ji nikdo nemé rad. Pfivlastiiovala si cizi
véci, rizné si vymyslela, pak se tomu smala.
Dobfe se orientovala vSude, kde se pohybova-
la. ZaGala mit problémy s pojmenovanim riz-
nych véci, neuméla pfifadit jnéna dokonce ani
blizkym pfibuznym. Jedla nepravidelné, Casto
ve velkém mnoZstvi, coZ vedlo k naslednému
zvraceni. Od prosince 2001 prestala dodrzo-
vat hygienu, pfestala dbat na istotu obleceni,
pfestala se starat o domécnost. Zacala byt
zcela Ihostejnd k vécem, které ji dfive zajimaly
a bavily. Od za¢atku roku 2002 se prohloubily
poruchy chovani, v noci vstavala a chodila
zvonit na sousedy, nedala si fict, chodila
stereotypné pofad a pofad. Chovala se zcela
bezucéelng, nesmysiné. Kdyz uz stav byl pro
rodinu netinosny, pozadali pani doktorku o do-
poruceni k hospitalizaci.

Psychiatrické vysetieni pfi pfijeti: Sub-
jektivné: ,Nezlobte se, ze su cvok, ale ono by

to nevadilo, tfeba umfu... oni pfindou... Jifka
a manzel a pljdem dom... nezlobte se..."
Béhem vysetfeni velmi hovorna, dobfe orien-
tovand osobou, mistem a ¢asem nepfesné,
ale vi, Ze méla narozeniny. Nesoustfedi se,
vyhlizi manzela. Mnoha dotaz(im nerozumi,
odpovida paratématicky. Pfedméty nepojme-
nuje, ale vi, k ¢emu jsou (pfi ukazani bryli fika,
Ze to ma také doma, ,na koukani®, pfi ukazani
hodinek si poklepava na levé zapésti, ,to mam
doma také a pékné“). Slova zopakuje dobre,
bezchybné. V MMSE zcela selhava, nechape
dotazy, pouze zopakuje slova a vétu a sprav-
né obkresli pétithelniky (5 bodt). Cte, ale
nechape smysl ¢teného. Je schopnd napsat
své jméno. Deteriorace kognitivnich funkci,
intelektu, osobnosti. Somaticky zdrava, tlak
110/80. Laboratorni hodnoty v normé. Uzavi-
rano jako demence u Alzheimerovy choroby
tézkého stupné s poruchami chovani.

V kvétnu 2002 provedeno CT mozku
s nalezem atrofie mozkové zvlasté temporainé
vlevo. V ¢ervnu 2002 doplnén jesté SPECT
mozku (obrdzek 2): snizeni perfuze levé
mozkové hemisféry, drobna porucha perfuze
vlevo frontalné, porucha perfuze vlevo tempo-
ralné — susp. pokrocilejsi atrofie v této oblasti.
USG karotid neprokdzalo sklerotické zmény
ani stenozu.

Po pfehodnoceni klinického obrazu a vy-
sledk vySetfeni stav diagnostikovan jako FTD.

Ze zdpisti z dekursu:

...Pacientka mnohomluvnd, elevovana
nélada, produkuje nesouvisly slovni saldt...

...1upé euforickd, nechdpavd, inkoherentni
slovni produkce, perseverace, verbigerace, ome-
zend slovni zasoba. Hygienu nedodrzuje....

...Stdle opakuje jen dvé véty: ,Kdy
pfindou... ja tady pofdd jen sedim, sedim,
sedim...”

...KdyzZ ji nerozumime, byva tenzni...

...Stereotypni poZadavky, stdle opakuje to
samé dokola.....

...Projevuje pecovatelské sklony o ostat-
ni, zvedd spolupacientky, snaZi se je krmit
apod...

...Manipuluje s ndbytkem... odmitd sviéci
zaspinéné spodni prado... pere se...

Lécha: Zprvu nasazen tiaprid, po kterém
nedoslo ke zlepSeni stavu. Dale sertralin, mir-
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Obrazek 2. SPECT (indikator 99m Tc-HM-
PAO) mozku 71leté pacientky se sémantickou
demenci (Oddéleni nuklearni mediciny, FN
Plzen). Jsou patrné oblasti hypoperfuze ve
frontotemporalni oblasti dominantni hemi-
sféry.
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ni. Palilalie, dal$i obsahové chudnuti feéi.
Stereotypné opakuje: ,Ja tady jen sedim,
sedim, sedim, sedim... kdy pfindou, pfindou,
pfindou...“. Pokynim ani otdzkdm nerozumi,
pusobi ¢asto bezradnym dojmem. Jasna pro-
grese onemocnéni.

Klinicky obraz a vysledky zobrazovacich
vySetieni mozku podporuji diagnézu FTD.

Zavér

Dvé kazuistiky pacientll ukazuji typické
rysy dvou nejéastéjSich klinickych typd
FTD - demence frontdlniho typu a séman-
tické demence. V prvém pfipadé dominovaly
u nemocného poruchy chovéni, ve druhém
poruchy feéi. Pro oba pfipady byly spoleéné
behavioralni poruchy — zanedbavani osobni
hygieny a zmény jidelnich zvyklosti. V obou
pfipadech byli pacienti zprvu mylné diagnosti-
kovani jako demence u Alzheimerovy choroby,
ke zméné diagnézy doSlo po pfehodnoceni
klinického obrazu a na zékladé ndlezu na
SPECT. V prvnim pfipadé doSlo ke zhorSeni
chovani po inhibitoru cholinesterazy. Pozitivni
efekt na chovani mély SSRI.
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