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Prace stru¢né shrnuje soucasnou klinickou klasifikaci frontotemporalnich demenci a zakladni doporuceni pro diagnézu a [écbu
této skupiny chorob.
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Frontotemporal dementia

The paper briefly summarizes the current clinical classification of frontotemporal dementias and basic recommendations for the
diagnosis and treatment of this group of diseases.
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Zkratky: ACH — Alzheimerova choroba, CBS - kortikobazaIni syndrom, bvFTD — behaviordlni varianta frontotempordini demence, FTD —
frontotemporélni demence, FTLD - frontotempordini lobdrni degenerace (spise neuropatologicky termin pouzivany pro choroby z okru-
hu FTD a zahrnujici i choroby s motorickou manifestaci jako PSP), MMSE — Minimental state examination, MoCA — Montreal Cognitive
Assessment, MND — onemocnéni motoneuronu, nfvPPA — nonfluentni varianta primarni progresivni afdzie, PET — pozitronova emisni
tomografie, PSP — progresivni supranukledrni paralyza, SPECT - jednofotonovéd tomografickd scintigrafie, svPPA — sémantickd varianta
primdrni progresivni afazie.

Frontotemporélni demence (FTD) je klinicky a neuropatologicky heterogenni skupina neurodegenerativnich onemocnéni charakterizovana klinicky
dominujicimi poruchami chovani, osobnosti a dysexekutivnich funkci (behaviordini varianta FTD — bvFTD) a/nebo poruchami jazyka (jazykové
varianty — svPPA — sémanticka varianta primdrni progresivni afazie, nfvPPA — nonfluentni varianta primarni progresivni afazie). Na neuropatolo-
gické urovni FTD charakterizuje degenerace frontélniho a temporélniho laloku. FTD je jedna z nej¢astéjsich pficin demence ve stfednim véku
(ve véku 45-64 let podobna prevalence jako Alzheimerova choroba (ACH) ). Na rozdil od ACH je u pacientl s FTD vys3si zastoupen{ autozomalné
dominantnich forem (az 25 %).

U FTD existuji cetné prekryvy jednotlivych forem a je ¢asté, ze plvodné jazykova varianta pfibird brzy pfiznaky behavioraini a naopak. Navic
je u FTD kognitivni deficit ¢asto kombinovan s motorickymi komorbiditami (kortikobazalnim syndromem (CBS), progresivni supranukledrnf
paralyzou (PSP), onemocnénim motoneuronu (MND)), které mohou byt pfitomny od pocatku klinické manifestace, ale mohou se dostavit az
v jejim pribéhu. V pocatecnich stadiich nebyva lehké rozlideni od psychiatrického onemocnéni.

V tabulce 1 predstavuji diagnosticka kritéria a hlavni klinické zndmky behavioraini varianty (bvFTD). V tabulce 2 pak predstavuji jazykové varianty
FTD (svPPA a nfvPPA), pro usnadnéni orientace v tématu zminuji v tabulce i logopenickou variantu PPA (IvPPA), kterd je dle neuropatologie
nejcastéji varianta ACH a nikoli FTD. V tabulce 3 shrnuji hlavni idaje o motorickych komorbiditadch FTD. V tabulce 4 ukazuji doporucenou dia-
gnostiku FTD, v tabulce 5 a 6 pak diferencidini diagnostiku FTD a ACH a FTD a poruch chovéani psychiatrické etiologie. Tabulka 7 pak shrnuje
soucasna doporuceni ohledné Ié¢by FTD.
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Tab. 1. Klinickd klasifikace a hlavni klinické charakteristiky
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Behavioralni varianta FTD (bvFTD)

Klinicky dominuji nové vzniklé poruchy chovani a osobnosti

Diagnosticka kritéria (Rascovsky 2011):
m bvFTD mozna:

bvFTD pravdépodobné:

alesporn 3 ze 6 pfiznaku: desinhibice, ztrdta empatie, apatie, hyperoralita a zména dietnich névykd, obsesivné kompulzivni chovani, dysexekutivni syndrom
neni zadna jina vysvétlujici pfi¢ina

bvFTD mozné + atrofie/hypoperfuze/hypometabolismus frontalnich anebo temporélnich lalokd a pfitomnost funkéniho zhorsent

neni zadna jina vysvétlujici pfi¢ina

bvFTD definitivni: bvFTD pravdépodobnéd + histopatologické potvrzeni

= Neuropsychologické vysetieni: dominuje dysexekutivni syndrom (snizeni verbdIni fluence, schopnosti abstrakce, porucha planovani i inhibice), v nej-
¢asnéjsich stadiich nemusi byt zcela patrné — normalni neuropsychologické vysetfeni u pacienta s noveé vzniklymi poruchami chovani nevylucuje FTD!
Zobrazovaci metody: MRI/perfuzni SPECT/glukézovy PET: frontalni a temporalni atrofie/hypoperfuze/hypometabolismus, ¢asto asymetrické. Atrofie nemusi
byt vzdy na prvni pohled patrna — zejména ve starsim veku.

Tab. 2. Jazykové varianty FTD a ACH

Vzdy se jedna o progresivné vzniklé a postupné se horsici se obtize. Klinicky dominuji poruchy feci, ostatni kognitivni obtiZe jsou zpocatku v pozadi

Sémanticka varianta PPA — svPPA

Nonfluentni varianta PPA - nfv PPA

Logopenicka varianta PPA - lvPPA
(varianta ACH)

Hlavni charakteristika poruchy reci

ztratavyznamujednotlivychslova poj-
mu-poruchaporozuménijednotlivym
sloviim a porucha pojmenovani, poru-
cha obecnych znalosti

motoricka afazie - fe¢ velmi nama-
hava, porucha artikulace pfi apraxii
feci, porucha vétné stavby

dominuje narusenavybavnostslov -
anomie, fe¢ bezobsazna a lehce zpo-
malend, bez poruchy vétné stavby,
bez poruchy artikulace

Spontanni projev

obsahoveé prazdna fluentni fec

jednoduché véty, nonfluentnf fec,
agramatismy

fluentni fec s chybénim slov

Parafazie

Casté fonemické (komoleni slov)
i sémantické

Opakovani

zachovano

¢asto poskozeno i u slov

porucha opakovani jen u vét

Schopnost identifikace predméta

vyrazné poskozena

zachovana

¢astecné poskozena

Maximum neurodegenerace (atrofie
na MR/hypoperfuze na SPECT/hypo-
metabolismus na gluk6zovém PET)

konvexita predniho temporalniho la-
loku vice vlevo (atrofie vétsinou jasné
patrna az patognomonicka)

vlevé posteriorni insule a prileh-
lém frontalnim kortexu (atrofie
zpocatku diskrétni)

parietdIni lalok vice vlevo, parieto-
temporalni pomezi

Neuropatologicky substrat

nejcastéji FTLD - TDP

nejcastéji FTLD - tau (vzacnéji
FTLD-TDP)

Alzheimerova choroba

Mozna asociace s motorickymi syndromy

mUze byt CBS

¢asto CBS, PSP

mUze byt CBS

Tab. 3. Motorické komorbidity FTD

Klinicka manifestace

Nejcastéjsi klinicky typ FTD

Progresivni supranuklearni
paralyza

porucha konjugovaného pohledu vzhiru a zpomaleni sakdd, parkinsonsky syndrom
s bradykinézou a rigiditou, pady

bvFTD - zejména apaticka forma

Kortikobazalni syndrom

asymetricky parkinsonismus s apraxif, myoklonem a dystonif

bvFTD, nvPPA

Onemocnéni motoneuronu —
amyotroficka lateralni skler6za

odpovidé klasické ALS, ¢astéji bulbérni forma

bvFTD

Tab. 4. Diagnostika FTD

Vysetieni v diagnostice FTD

Vzdy provadéna vysetreni

Vysetieni

Ucel vysetteni, typické nalezy

Vysetieni kognice - screeningové v piipadé rozvinutého stadia de-
mence, komplexni neuropsychologické v piipadé pocatecnich stadif.

kognitivni deficit s dominujicim dysexekutivnim syndromem

Zobrazovaci vysetfeni mozku — MRI mozku (v pfipadé kontra-
indikace MRI ¢i stadia tézké demence CT mozku )

postizeni)

potvrzeni charakteristické atrofie, vylouceni jiné nedegenerativni etiologie (nddor, vaskuldrni

Z3kladnf laboratorni vysetieni

u FTD v normé, slouzi k vylou¢eni metabolické pFiciny ¢i komorbidity (hyperkalcemie, porucha
funkce stitné Zlazy, renaini ¢i hepatalni insuficience atd.)

Vysetieni ke zvazeni

Neurologické vysetreni

podezieni na jinou nez kognitivni manifestaci (onemocnéni motoneuronu, parkinsonsky syndrom)

Psychiatrické vysetreni

podezieni na psychiatrickou pficinu obtiZi ¢i vyrazné poruchy chovéani/nalady vyzaduijici péci psychiatra

Logopedické vysetieni

podezfeni na fe¢ovou formu bvFTD — upfesni fecovou poruchu, Ize navazat rehabilitaci feci

Lumbalni punkce

aACH

podezreni na zanétlivou etiologii obtizi (autoimunitni, neurolues, HIV), stanoveni tripletu v dif. dg. FTD

Perfuzni SPECT / glukézovy PET

potvrzeni typické hypoperfuze/hypometabolismu u pacientl s FTD (ke zvézeni v dif. dg. FTD
a ACH, FTD a psychiatrickych onemocnénti), casnéjsi pozitivita nez atrofie na MRI

Amyloidovy PET

stanoveni betaamyloidu in vivo — v dif. dg. FTD a AN u mladych pacient pod 65 let. (normalni
betaamyloidovy PET vylucuje Alzheimerovu nemoc a nepfimo svédci pro FTD)

v.psychiatriepropraxi.cz

/ Psychiatr. praxi 2017,

40142 / PSYCHIATRIE PRO PR/




} VE ZKRATCE
FRONTOTEMPORALNI DEMENCE

R

Genetické vysetfeni

az 25% pacient s FTD mé autozomalné dominantni formu; pfi klinickém podezieni na dédi¢nou
variantu je mozné vysetreni gent MAPT a progranulinu v Thomayerové nemocnici

Neuropatologické vysetreni

definitivni diagndza FTD je pouze neuropatologickd; u FTD navic pitva pomUze upfesnit neuro-
patologicky subtyp, coZ usnadnf zacileni event. genetického vysetieni, referen¢nim pracovistém
je oddéleni patologie Thomayerovy nemocnice

Tab. 5. Diferencidini diagnostika FTD a ACH

Frontotemporalni demence

Alzheimerova choroba

Typicky vék zacatku

45-65 let

nad 65 let

Vykon ve screeningovych
testech

¢asto normalni MMSE (relativné usetiena orientace i pamét)
postizeni v testech exekutivnich funkci — Baterie frontalnich
funkci (FAB), vysvétleni pfislovi, verbalni fluence, MoCA

ve fazi demence vzdy abnormni MMSE — ¢asné postizeni paméti a orientace
postizeni zejména v pamétovych testech, napf. test 16 slov.

Kognitivni porucha

porucha logického mysleni, event. jazykové poruchy
u jazykovych podtypt

poruchy paméti (zfidka dominuje porucha feci typu anomie u logope-
nické afazie ¢i porucha zrakovych funkci u primarni posteriornf atrofie)

Psychiatrické poruchy

dominuje klinickému obrazu - poruchy chovani - des-
inhibice, poruchy socialniho citéni (méné a pozdéji vyjad-
feno u jazykovych forem)

nedominuje klinickému obrazu, ¢asto bludy

Neurologické pfiznaky

mUZe byt asociace s parkinsonskym syndromem ¢i one-
mocnénim motoneuronu (progresivni oslabeni sval()

normalni motorika i chlize

Zobrazovaci metody

Casto vyrazna a asymetricka atrofie frontélniho ¢i kon-
vexity temporalniho laloku

dominuije atrofie vnitiniho temporalniho laloku, dale atrofie parietalni a tem-
pordlni; vétsinou symetrické

Mozkomisni mok - triplet

normdlni betaamyloid a fosforylovany tau protein, mize
byt zvyseny tau protein

snizeny betaamyloid, zvyseny tau a fosforylovany tau protein

Tab. 6. Diferencidlni diagnostika poruch chovdni pfi bvFTD a psychiatrické etiologie

Frontotemporalni demence

Psychiatrické diagnosy (obsesivné kompulznivni porucha, bipolarni porucha)

Typicky vék zacatku

45-65 let u dosud psychiatricky zdravého ¢lovéka

¢asnéjsi ndstup obtizi, popf. vznik u pacienta s pfedchozi psychiatrickou anamnézou

Vyvoj

postupny vznik a pomald neustala progrese

Casto rychly vznik, event. vznik v ndvaznosti na vyvolavajici moment mozné
fluktuace (cave rychle vzniklé poruchy chovani nesvédci pro FTD, nicméné je tieba
vyloucit organické onemocnéni jiné etiologie — napt. neuroinfekci, autoimunitni
encefalitis, expanzivni proces atd.)

Poruchy socidlniho chovani

porucha socidlniho Usudku, spolecenska faux pas

uzavieni do sebe, apatie, smutek, socidlni Usudek spise zachovan

Poruchy pfijmu potravy

poruchy pffjmu potravy doprovazeny cetnymi po-
ruchami chovani (hyperoralita, problém odlisit jed-
Ié anejedlé, vyraznd zména preference potravin,
vyrazna porucha stolovacich ndvykd)

mozné nechutenstvi ¢i hyperfagie, neni spojeno s vyraznéjsimi poruchami chovani
¢i vyraznéjsi zménou jidelnich ndvykd

Kognitivni pfiznaky

dysexekutivni syndrom

normélni kognice ¢i poruchy pozornosti, psychomotorické zpomaleni

Neurologické pfiznaky

mUze byt asociace s parkinsonskym syndromem
¢i onemocnénim motoneuronu

normélni neurologicky nalez

Zobrazovaci metody

Casto vyrazna a asymetricka atrofie frontalniho
¢i konvexity temporalniho laloku, i v pfipadé nepfi-
tomnosti atrofie je patrnd hypoperfuze (SPECT)/
hypometabolismus (PET)

normélni nalez na MRI, pouze velmi drobné vypadky metabolismu/perfuze na PET
¢i SPECT

Tab. 7. Lécba FTD

Porucha

Lécba

Kognitivni porucha

kognitivni porucha neni lé¢ebné ovlivnitelna, efekt inhibitorl acetylcholinesterdzy (IACHE) ani memantinu nebyl uFTD
jednoznacné prokazan; IACHE mohou zhorSovat poruchy chovéni u FTD; kognitiva ke zvazeni pfi pfedpokladané komorbidité s AN

Desinhibice, agitace,
agrese

v prvni fazi zkusit antidepresiva - trazodon, SSRI, pfi nelspéchu pomala titrace atypického antipsychotika — quetiapin. Klasicka
antipsychotika véetné risperidonu mohou u pacientl s FTD vyvolat ¢i zhorsit parkinsonsky syndrom a nejsou Iéky prvni volby

Delirium

pfi vyskytu deliria u pacienta se zndmou diagnézou FTD nejdfive vyloucit bolesti ¢i interni komorbiditu jako pficinu, az poté

v pfipadé potieby pouzit atypicka antipsychotika

Parkinsonsky syndrom

terapeuticky pokus s pomalou titraci L-dopa

Poruchy feci a polykani

logopedicka rehabilitace
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