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Demence s Lewyho télisky
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Demence s Lewyho télisky (Diffuse Lewy Body Disease, DLBD) je demence neurodegenerativniho plivodu. Po Alzheimerové chorobé je
co do vyskytu druha nej¢astéjsi neurodegenerativni demence a tieti nej¢astéjsi demence viibec. Ma specifickou patologii, dochazi k de-
generaci neuronalniho proteinu alfa-synukleinu - podobné jako u Parkinsonovy choroby, ale zde jsou postizeny rGznou mérou i korové
neurony. Zaroven se ¢asto v rtizné mire vyskytuji alzheimerovské zmény, degenerace neuronalniho tau-proteinu a tvorba amyloidovych
plak. Klinicky existuje nékolik forem, které do sebe vzajemné pfechazeji - forma subkortikalni, forma kortikosubkortikalni. Demence
na podkladé DLBD je charakterizovana pfedevsim témto rysy: V kratkém casovém horizontu je znac¢na fluktuace stavu. Z kognitivnich
funkci je nejdfive a nejnapadnéji postizena pozornost. Jsou castd pfidruzena deliria. Vyskytuji se zrakové nebo komplexni halucinace,
doprovazené produkci paranoidnich bludd. Je ¢asty vyskyt parkinsonskych potizi, hl. rigidity, ¢asto s pady. Pacienti jsou precitlivéli
na antipsychotika, jejichz podani zvysuje c¢etnost padi.
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Dementia with Lewy bodies

Dementia with Lewy bodies, also known as diffuse Lewy body disease (DLBD), is a dementia of neurodegenerative origin. It is second only
to Alzheimer’s disease as the most common neurodegenerative dementia and the third most common of all dementias. It has a specific
pathology, with the occurrence of degeneration of the neuronal protein alpha-synuclein - similarly to Parkinson’s disease; however, cortical
neurons are also affected to a varying degree. In addition, Alzheimer’s changes, neuronal tau protein degeneration, and amyloid plaque
formation often occur in varying degrees. Clinically, there are several forms that overlap with each other - subcortical form, corticosubcortical
form. DLBD is particularly characterized by the following features: Marked fluctuation of the condition occurs within a short time interval.
Attention is the cognitive function to be first and most conspicuously affected. Associated deliria are frequent. There are visual or complex
hallucinations accompanied by the formation of paranoid delusions. The occurrence of parkinsonian symptoms, particularly rigidity, often

with falls, is frequent. The patients are oversensitive to antipsychotic drugs the administration of which increases the frequency of falls.
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Demence s Lewyho télisky byla popsana te-
prve v poslednich desetiletich. V r. 1961 popsal
Okasaki a kol. demenci s kvadruparézou, u kte-
ré byla v mozku nalezena Lewyho téliska (12).
V1. 1984 popsal Kosaka a spol. difuzni Lewyho
téliska (1). V'r. 1996 byly vypracovany guidelines
DLBD s popisem zakladnich klinickych rysd,
které jsou dale préibézné inovovany (2, 8). Tato
demence je druhd nejcastéjsi mezi neurode-
generativnimi demencemi po Alzheimerové
nemodi a treti nejcastéjsi demence vlbec (3, 4).
Vlyznacuje se typickou neuropatologif i klinickym
obrazem, ktery v3ak casto pfedstavuje pfechod
mezi Parkinsonovou a Alzheimerovou chorobou.
Typicky neuropatologicky nélez pfedstavuje vy-
skyt tzv. Lewyho télisek v neuronech mozkového
kmene i kortexu (nejvice nachazena v parahi-
pokampalnim a cingularnim kortexu. Lewyho
téliska jsou tvofena degenerovanym proteinem
alfa-synukleinem. Kromé tohoto projevu neu-
rodegenerace se casto vyskytuje i pfitomnost
alzheimerovskych zmén, bud”jen korové depotita
beta-amyloidu, nebo zarover i vyskyt degene-
rativnich zmén neuronalniho tau-proteinu (4, 5).
Zaroven s degeneracf alfa-synukleinu dochazi
v rlizné mife k postizeni centralniho acetylcholi-

nergniho systému podobné jako u Alzheimerovy
choroby. Dochdzf k dysbalanci mezi dopaminerg-
nim a acetylcholinergnim systémem.
Klinicky existuje nékolik forem difuzni cho-
roby s Lewyho télisky:
B Choroba s pfevazné kmenovym vyskytem
Lewyho télisek nemusi byt vzdy spojena
s vyskytem demence.

®  Demence s Lewyho télisky — vyskyt je bud

podkorovy, nebo kortikosubkortikdlni, spo-
jeny se syndromem demence.

B Prechodné formy mezi demenci s Lewyho
télisky a Alzheimerovou chorobou, oznaco-
vané nekdy jako Lewy body varianta Alzhei-
merovy choroby.

Typické klinické rysy DLBD jsou: (3, 11)

B Kognitivni porucha: V prvé fadé je postizena
pozornost. Ta zna¢né fluktuuje, i kdyz jinak
prabéh DLBD je chronicky progredientn.
V pozdéjsich stadiich dochazi k poruse
dalich kognitivnich funkci, pfedevsim paméti
v rznych slozkach, nejcastéji ve slozce epizo-
dické. Porucha paméti vsak nemusi byt vzdy
vyrazné vyjadfena, obzvIasté na pocatku
onemocnéni. Jsou poruseny exekutivni funkce.
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m  Kolisanfkvalitativni drovné védomi: U DLBD
se vyskytujf ve vétsiné pfiznakd tranzitorni
deliria, i kdyz mohou byt pouze mirna.
Umérné trovni védomf kolisaji kognitivni
funkce.

B Psychotické pfiznaky a jiné neuropsychiat-
rické pfiznaky DLBD: U vétsiny pfipadt DLBD
se vyskytuji zrakové halucinace, nej¢astéji
v noci. Byvaji halucinace cizich osob v po-
koji, déti, zvifat, casto také sluchové haluci-
nace. Nékdy byvaji komplexni halucinace,
s pocitem vtazeni do déje, kdy nemocny
konverzuje se svymi halucinatornimi objekty.
Halucinace jsou doprovazeny paranoidné-
perzeku¢nimi bludy, vétsinou nesystematic-
kymi. Casty piiznak byva pfidruzené deprese.
Ta se mUze vyskytovat jesté v preklinickém
stadiu choroby, jako prodromalnf pfiznaky,
ale casto se vyskytuje i u pokrocilé DLBD.
V nékterych pfipadech pfevlada apatie.
Neékdy se vyskytuji spankové poruchy vdzané
na REM fazi.

B Postizeni extrapyramidového systému:
U vétsiny pfipadd DLBD se vyskytuje ex-
trapyramidovy hypertonicko-hypoki-
neticky syndrom, zpravidla mirngjsi nez



u Parkinsonovy choroby. Velmi ¢astym pro-
jevem je svalova rigidita. Casté jsou poruchy
chlze s pady.

B Precitlivélost na antipsychotika: Lidé trpici
DLBD jsou extrémné precitlivéli k podani
antipsychotik, pfedeviim prvni gene-
race. Po podani téchto latek, zvIasté pfi
podani vyssich davek a parenterainé, mlze
dochédzet k tézkym padtm, koncicim letéIné.

B Vegetativni pfiznaky: V nékterych piipadech,
kdy je zasazen kmen, se nékdy vyskytuji
zavazné a nepfijemné vegetativni pfiznaky —
ortostatické kolapsy, nadmérné pocenia dalsi.

DLBD se vyskytuje prevazné u lidf starsich
nez 60 let, nejc¢astéjsi skupina jsou muzi ve veé-
ku 75 avice let. U muzl je Castéjsi nez u Zen.
Rizikové faktory DLBD jsou tedy: Vék nad 60 let,
muzské pohlavi, vyskyt DLBD v blizkém pokrev-
nim pfibuzenstvu a u Zen pravdépodobné také
dfive provedend ovariektomie.

Diagnostika DLBD: Velmi dulezity je klinic-
ky obraz, obzvlasté vyskyt fluktuace védomi
a kognitivnich funkcf (zejména pozornosti), opa-
kované vizudIni halucinace a pfftomnost parkin-
sonskych pfiznakd. K diagnostice pfispiva také
vyskyt daldich pfiznakd — delirii, vegetativnich
pfiznakl, poruch REM spédnku, vyskyt deprese,
pady. V parkinsonské symptomatice jsou zahr-
nuty pfiznaky jako rigidita trupu, bradykinéze,
symetricky posturdlni tremor (jednostranny
tremor je u DLBD vzéacny). Pfi pouZiti testového
vySetfenf selhdvaji postizeni pfedevsim v tes-
tech vyzadujicich pozornost, v testech exeku-
tivnich funkci a pfi vysetfeni vizuospacidlnich
funkci a konstruk¢nich dovednosti. Je nutno
mit na paméti, Ze u DLBD se nemusi vyskytnout
vdechny uvedené poruchy, je mozné napf.i chy-
béni parkinsonskych pfiznakd. Klasické zobra-
zovaci metody vétsinou neukazuji specificky
nélez. Pomérné dllezité, ale ne zcela specifické
vysetfeni je DAT-scan. Toto vysetienf je pro-
vadéno metodou SPECT, je zjistovadna snizend
striatalnf vazba radioaktivné znacené latky, va-
Zici se na presynaptické misto pro dopaminovy
transportér. Pfi pouziti zobrazovacich metod je
nutno mit na zfeteli, ze u DLBD je ¢asty komor-
bidn{ vyskyt vaskuldrnich zmén mozku (6, 7).

Mezi pomocnd, ale nespecifickd vysetreni
patii elektroencefalograf. Na tomto vysetfeni je
vyjadreno celkové zpomaleni vin, ale ¢asta fluk-
tuace zdznamu a tranzitorni vyskyt pomalych vin.

Nebyly nalezeny specifické genetické marke-
ry DLBD. Podobné jako u Alzheimerovy choroby
se vyskytuje vice nositell izoformy apolipopro-
teinu epsilon 4 (APOE___ 4).

epsilon

V likvorologickém vysetfeni je oproti
Alzheimerové chorobé nizsi obsah celkového
i fosforylovaného tau proteinu, ale hladiny beta-
-amyloidu byvaji ¢asto srovnatelné (9).

Méné obvykld metoda, schopnéd podpo-
fit diagndzu DLBD, je myokardidlni scintigra-
fie pomoci metiadobenzyl guanidinu (MIBG),
analoga noradrenalinu. U synukleinopatif jsou
velmi Casté vegetativni symptomy, jako napf.
synkopy. Pfi pouziti MIBG je zjistovano snize-
ni uptake noradrenalinu v postganglionarni
sympatické inervaci srdce. Toto postizenf je
nejvyssi u multisystémové atrofie, na druhém
misté je DLBD a na tfetim Parkinsonova choroba.
U Alzheimerovy choroby ani frontotemporalnich
demenci se toto postizeni nevyskytuje (10).

Diferencidlni diagnostika DLBD: Velmi
podobnd mlze byt demence pfi parkinsono-
vé chorobé, kterd ma subkortikalni charakter.
Pro tuto demenci je charakteristicky dysexeku-
tivni syndrom. Nenf tak vyrazna fluktuace jako
u DLBD, parkinsonské pfiznaky jsou vyraznéjsi.
| zde se mUZe vyskytnout psychotickd sympto-
matika, nékdy zpUsobena dopaminergnim pd-
sobenim antiparkinsonik. Pacienti jsou stejné
precitlivéli na podanf antipsychotik jako u DLBD.
Neékdy je také obtizna diferencidini diagnéza me-
zi DLBD a Alzheimerovou chorobou. Zde existuji
prechodné formy. Klinicky jsou vice pfitomny
poruchy paméti, zejména epizodické, je mensi
fluktuace psychickych poruch. Také vaskularni
zmény mozku mohou byt pficinou nékterych
priznakd, typickych pro DLBD (napt. fluktuace
stavu), ale velmi ¢astd je pfitomnost vaskuldrnich
zmén u DLBD.

Terapie DLBD: Dosud nezname kauzalnf
faktory DLBD, a proto neni moznd kauzalnf te-
rapie. Obdobné jako u Alzheimerovy choroby je
pouzivana lé¢ba symptomatickd. Prvnimi léky
volby jsou u lehkych az stfednich demenci in-
hibitory mozkovych cholinesterdz — donepezil,
rivastigmin a galantamin. Kritéria pro podani
jsou shodnd jako u Alzheimerovy choroby.
(DLBD nemd svij kéd v klasifikacnim systému MSK-
10, tyto demence se diagnostikuji jako atypickd
Azheimerova choroba - G30.8+/F00.2/). V3echny
3inhibitrory jsou farmaka volby. Tam, kde prevlé-
dajf psychotické pfiznaky s poruchamichovani,
podava se Castéji rivastigmin — to viak je pouze
empirie, nepodlozZend klinickymi studiemi. Jinak
se podavé donepezil nebo galantamin. V pokro-

Pfi vyskytu poruch chovani a vyraznych
psychotickych pfiznacich je nékdy nutné po-
dat antipsychotika, to viak pouze v pfipadé
tézkych, nezvladatelnych poruch. Vyhybdme
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se antipsychotiklim 1. generace, které nejcas-
téji plsobi nebezpecné pady. Jako Iék prvni
volby pouZijeme quetiapin, ktery se jevi jako
nejméné rizikovy. Pokud quetiapin nezabira
nebo se po ném vyskytuji nezaddouci efekty,
pfechazime na jiné atypické antipsychotikum.
Pomérné mélo nezddoucich efektl typu extra-
pyramidové symptomatiky nebo padd pUsobf
olanzapin, ale jeho pouziti je limitovano — nesmi
se podavat u diabetu mellitu, hyperlipidemie,
obezity a jinych pfiznakd metabolického syndro-
mu. Dale se pouziva risperidon a dalsi atypicka
antipsychotika. Pokud nezaberou jind antipsy-
chotika, pouZivéa se clozapin. U tohoto pfipravku
se musi kontrolovat krevni obraz pro mozny
rozvoj agranulocytdzy. Pri pouziti antipsychotik
se musi postupovat opatrné — zacit malou dav-
kou a pomalu stoupat, pouzivat antipsychotika
jen po nezbytné nutnou dobu. Podani antipsy-
chotik u DLBD i parkinsonské demence obecné
zvysuje nebezpedi vzniku cévnich mozkovych
piihod.

Pro léc¢bu deprese u DLBD jsou farmaky
prvni volby antidepresiva 3. generace — SSRI
(selektivni inhibitory zpétného vychytavani se-
rotoninu) — pfedevsim citalopram, escitalopram
a sertralin.

U DLBD jsou také ¢asto podavéana antipar-
kinsonika.

Vyznamna je rovnéz nefarmakologicka
|é¢ba. Ta zahrnuje m. j. reeduka¢ni techniky,
reminiscencnf terapii apod. DUleZité je prace
s pecujicimi osobami, jejich edukace. Velmi vy-
znamnd je Iécba interkurentnich somatickych
onemocnéni, a korekce smyslovych vad.

DLBD je zatim nevylécitelnd choroba, kon-
¢icf letalné. Postizeni umiraji na interkurentni
choroby nebo urazy (¢asto po padu).

Krdtkd kazuistika: JUDr. Z.J., nar. 1931, ze-
mtel 2011. Pracoval jako pravnik v diplomatic-
kych sluzbach, uspésny. Nikdy se neozenil, Zil
se sestrou, kterd se o néj starala. Povahove byl
klidny, neagresivnf, spolecensky. V détstvf trpél
TBC plic, v dospélosti chronickou obstrukent
bronchopulmonalni chorobou. | v dichodu
hodné cetl, cvicil si pamét. V r. 2004 mu zemrela
matka. Dostavila se depresivni nélada, postup-
né rozvoj poruchy soustfedéni, apatie. V noci
se objevily halucinace zrakové — vidél v mist-
nosti cizi osoby, nékdy i komplexni halucinace,
byl vtaZzen do déje, odpovidal osobam. Lécen
od r. 2007. Tehdy ordinovéan donepezil s rispe-
ridonem. Doslo k zlep3eni — zmirnila se Cetnost
i intenzita no¢nich halucinaci. Vyrazna fluktuace
stavu. Postupné rozvoj svalové rigidity, masko-
vity vyraz obliceje, nadmeérné poceni. V lé¢bé
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pak pro progresi poruch pozornosti, pameti
a orientace pfidana Ebixa pfi hodnoté MMSE
16/30. Po ptechodném zlepseni dal3i zhorsenti
apatie a pozornosti, pacient téméf prestal ko-
munikovat. Exitus letalis — bezprostfedni pficina
hypostatickd pneumonie.
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