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ALS a kognice



ALS-FTSD

ALS-FTSD: frontemporální spektrum postižení u ALS

36-50% pacientů má kognitivní postižení
15 % zjevná demence

porucha kognice může být mírná a mnohdy se obtížně 
prokazuje
zpomalení verbální fluence – časný příznak

Strong 2017



ALS a demence

Lomen-Hoerth 2003

demence                               motorické projevy

motorické projevy demence

TDP-43 pozitivní inkluze



ALS-FTSD
(frontotemporální spektrum postižení u ALS)
ALS s poruchami chování ALSbi

(behavioral impairment)

apatie a/nebo 2 a více klinických 
kritérií bvFTD

ALS s kognitivním postižením ALSci
(cognitive impairment)

exekuZvní posZžení (včetně sociální
kognice) nebo řečové posZžení nebo 
obojí

ALS s kombinovaným 
postižením

ALScbi současně splněna kritéria pro ALSbi i 
ALSci

ALS s frontotemporální
demencí

ALS-FTD plně rozvinutý obraz FTD 
v kombinaci s ALS

Komorbidita ALS a jiné demence
komorbidita ALS 
s demencí 

ALS – dementia asociace ALS a jiné demence 
(Alzheimerova nemoc, vaskulární 
demence,  smíšená demence) 



Frontotemporální lobární 
degenerace



Frontotemporální demence
Možná: 3 ze 6 projevů

časná apatie, nezájem
perseverace, stereotypie, kompulzivita
„sběratelství“
hyperoralita
časné poruchy chování s desinhibicí
neuropsychologický fronto-temporální profil

Miller 2007, Rascovsky 2011



1. porucha okohybných pohybů
pomalé sakády, vázne pohled dolů , „udivený výraz“

2. parkinsonský syndrom
axiální rigidita, časné pády

3. frontální demence
deprese, apatie

4. časná inkontinence

Progresivní supranukleární obrna

Respondek 2013



Primární progresivní afázie (PPA)
izolovaná afázie bez strukturálního podkladu
po 2 letech progrese do demence

nonfluentní/agramatická varianta
sémantická varianta
logopenická varianta



Nonfluentní/agramatická 
varianta PPA

tau protein
nejnižší produkce řeči s apraxií
časný/pozdní parkinsonismus



TDP-43

Semantická varianta PPA
postiženo porozumění řeči a 
chápání významu slov
hyperreflexie
fascikulace



proteinové inkluzefrontální syndrom

afázie

porucha hybnosti

demence

Frontotemporální lobární degenerace



proteinové inkluze taufrontální syndrom

nonfluentní afázie

parkinsonismus

porucha okulomotoriky

demence

Frontotemporální demence/PSP

Rohan 2017



proteinové inkluze TDP-43frontální syndrom

fluentní afázie

motorický neuron -
fascikulace

demence

Frontotemporální demence/ALS

Rohan 2017



Demence s Lewyho tělísky
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Tab. 1  Revidovaná McKeithova kritéria (upraveno dle: McKeith et al., 2017)

Hlavní klinické 
příznaky

 • fluktuace kognitivních funkcí  
(pozornost, bdělost při vyloučení deliria)

 • zrakové halucinace
 • porucha chování v REM spánku
 • spontánní motorické příznaky parkinsonismu

Klinické 
příznaky 
podporující 
diagnózu

 • zvýšená citlivost na antipsychotika
 • posturální nestabilita, opakované pády a synkopy
 • přechodné nevysvětlitelné poruchy vědomí
 • těžká autonomní dysfunkce
 • hypersomnie
 • hyposmie
 • halucinace v jiných než zrakových modalitách 
 • bludy
 • apatie, anxieta, deprese

Indikativní 
biomarkery

 • pozitivní receptorový SPECT nebo PET (v ČR DaTSCAN)
 • průkaz absence svalové atonie pomocí celonoční 
polysomnografie (PSG)

 • pozitivní kardiální MIBG SPECT

Další podpůrné 
biomarkery

 • relativně zachované meziotemporální struktury na zobrazení 
(CT, MRI)

 • hypoperfuze/hypometabolismus v okcipitálních oblastech 
(SPECT/PET) ± příznak „ostrůvku“ normálního metabolismu 
dle fluorodeoxyglukózového (FDG) PET v zadním cingulu

 • zpomalení základní EEG alfa-aktivity nad okcipitálními laloky 
s periodickými fluktuacemi v pásmu pre-alfa/théta 

Pravděpodobná 
DLB 

demence + ≥ 2 hlavní klinické příznaky  
s přítomností pozitivity indikativních biomarkerů či bez ní
nebo 
demence + pouze 1 hlavní klinický příznak  
s přítomností pozitivity ≥ 1 indikativního biomarkeru 

Možná DLB 

demence + pouze 1 z hlavních příznaků,  
bez indikativních biomarkerů
nebo
demence + přítomnost pozitivity ≥ 1 indikativního biomarkeru  
v nepřítomnosti hlavních klinických příznaků 

Terapie
Inhibitory acetylcholinesterázy zmírňují kognitivní i behaviorál-
ní symptomy (včetně halucinací!) a rychlost jejich progrese. V ČR 
preskripční pravidla odpovídají AN (diagnóza „G30.8 – Lewy body 
varianta Alzheimerovy nemoci“ dle MKN-10). Průkaz účinku me-
mantinu je méně jednoznačný, ale v pokročilých stadiích nebo 
při rychlejší progresi nemoci lze jeho podání zvážit. 

Levodopa je lékem volby parkinsonských projevů. Musí se tit-
rovat pomalu a ponechat delší dobu, pak lze zlepšení očekávat až 
u poloviny pacientů. Vyšší dávky mohou navodit neklid a zhor-
šení zrakových halucinací. Pokud převažují axiální hybné sym-
ptomy (porucha chůze a rovnováhy), bude mít levodopa jen ome-
zený účinek. 

Při nedostatečnosti dávky, zkracování účinku dávek a rozvoji 
hybných fluktuací lze kombinovat levodopu s inhibitory katechol-
-O-methyltransferázy (COMT). Agonisté dopaminových recepto-
rů a amantadin mají zvýšené riziko navození či zhoršení haluci-
nací a jiných behaviorálních poruch. 

Důležitá je rovněž podpůrná terapie (fyzioterapie, logopedie, 
léčba ortostatické hypotenze). 

Poruchy chování vázané na REM spánek většinou reagují na 
klonazepam nebo melatonin podávaný ve večerních hodinách. Při 
depresi lze použít léky ze skupiny SSRI (inhibitory zpětného vy-
chytávání serotoninu). Pokud antidepresiva první volby nepřine-
sou efekt, je třeba konzultovat další terapii deprese s psychi atrem. 

Antipsychotika 1. generace jsou kontraindikovaná, ale i nízké 
dávky antipsychotik 2. generace (indikovaný je kvetiapin nebo 
klozapin) mohou vyvolat závažné nežádoucí účinky, ke kterým 
patří nehybnost, dlouhotrvající útlum a zhoršení psychického 
stavu – tento stav, označovaný jako přecitlivělost na antipsychoti-
ka, je pro DLB příznačný. Podávání antipsychotik u pacientů s de-
mencí zvyšuje riziko vzniku cévní mozkové příhody a mortalitu! 

Neuropatologie
Hlavním neuropatologickým nálezem je přítomnost Lewyho tě-
lísek a Lewyho neuritů v oblasti mezencefalických struktur, v lim-
bickém systému a následně i v různých kortikálních oblastech. 

Skórování proteinových depozit je semikvantitativní. Podle 
četnosti výskytu v různých oblastech lze odlišit 6 stratifikovaných 

Demence s Lewyho tělíky
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Demence            parkinsonismus



demence bez                
parkinsonismu

parkinsonismus
bez demence

parkinsonismus
s demencí

Neurodegenerativní spektrum



Alzheimerova nemoc
Frontotemporální demence

ALS s demencí
Progresivní afázie

Parkinsonova nemoc
(MSA)

Demence s Lewyho tělísky
Parkinsonova nemoc s 

demencí
PSP

Kortikobazální syndrom

Neurodegenerativní spektrum



1) parkinsonismus
2) RBD

1) parkinsonismus
2) porucha okulomotoriky

1) hyperreflexie
2) fascikulace

Po čem tedy cíleně pátrat u demence

tau

TDP-43

synuklein
demence s Lewyho 

tělísky
Parkinsonova nemoc

PSP

ALS s demencí


