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ALS a kognice



ALS-FTSD

ALS-FTSD: frontemporalni spektrum postizeni u ALS

36-50% pacientu ma kognitivni postizeni
15 % zjevna demence

porucha kognice muiZze byt mirna a mnohdy se obtizné
prokazuje

zpomaleni verbalni fluence — Casny priznak

Strong 2017



ALS a demence

demence motorické projevy

motorické projevy demence

TDP-43 pozitivni inkluze Lomen-Hoerth 2003



ALS-FTSD

(frontotemporalni spektrum postizeni u ALS)

ALS s poruchami chovani ALSDi

(behavioral impairment)

ALS s kognitivnim postizenim ALSci

(cognitive impairment)

ALS s kombinovanym ALSchi
postizenim

ALS s frontotemporalni ALS-FTD
demenci

komorbidita ALS ALS — dementia
s demenci

apatie a/nebo 2 a vice klinickych
kritérii bvFTD

exekutivni postizeni (véetné socialni
kognice) nebo recové postizeni nebo
oboji
soucasné splnéna kritéria pro ALSbi i
ALSci

plné rozvinuty obraz FTD
v kombinaci s ALS

asociace ALS a jiné demence
(Alzheimerova nemoc, vaskularni
demence, smisena demence)



Frontotemporalni lobarni

degenerace



Frontotemporalni demence

Mozna: 3 ze 6 projevu

casna apatie, nezajem

perseverace, stereotypie, kompulzivita
_sbératelstvi”

hyperoralita

casné poruchy chovani s desinhibici
neuropsychologicky fronto-temporalni profil

Miller 2007, Rascovsky 2011



Progresivni supranuklearni obrna

1. porucha okohybnych pohybu

pomalé sakady, vazne pohled doll, ,udiveny vyraz“

2. parkinsonsky syndrom

axialni rigidita, ¢asné pady

3. frontalni demence

deprese, apatie

4. casna inkontinence

Respondek 2013



Primarni progresivni afazie (PPA)

izolovana afazie bez strukturalniho podkladu
po 2 letech progrese do demence

nonfluentni/agramaticka varianta
sémanticka varianta
logopenicka varianta



Nonfluentni/agramaticka

varianta PPA

VvvVvV/

tau protein




Semanticka varianta PPA

postizeno porozumeéni reci a
chapani vyznamu slov

hyperreflexie
fascikulace

TDP-43




Frontotemporalni lobarni degenerace

frontalni syndrom proteinové inkluze

afazie

porucha hybnosti

demence




Frontotemporalni demence/PSP

frontalni syndrom

nonfluentni afazie

parkinsonismus

porucha okulomotoriky

demence

proteinoveé inkluze tau

Rohan 2017



Frontotemporalni demence/ALS

frontalni syndrom

fluentni afazie

motoricky neuron -
fascikulace

demence

proteinové inkluze TDP-43

Rohan 2017



Demence s Lewyho telisky



Demence s Lewyho teliky

Revidovana McKeithova kritéria

* fluktuace kognitivnich funkci
Hlavni Klinické (pozorpost, erIost pfi vylouceni deliria)
* zrakoveé halucinace

briznaky ——porucha chovani v REM spanku—>
* spontanni motorické priznaky parkinsonismu

A

* pozitivni receptorovy SPECT nebo PET (v CR DaTSCAN)

Indikativni _~—rukaz absence svalové atonie pomoci C ni
q
biomarkery —pelysamnoarafie (PSG) @

* pozitivni kardialni MIBG SPECT




Demence <= parkinsonismus



Neurodegenerativni spektrum

demence bez
parkinsonismu

parkinsonismus parkinsonismus
bez demence s demenci




Neurodegenerativni spektrum

Alzheimerova nemoc
Frontotemporalni demence
ALS s demenci
Progresivni afazie

Demence s Lewyho télisky
Parkinsonova nemoc s
demenci
PSP
Kortikobazalni syndrom

Parkinsonova nemoc
(MSA)




Po cem tedy cilené patrat u demence
‘4‘H

-

1)
2)

1)
2)

1)
2)

parkinsonismus
RBD

demence s Lewyho
télisky
Parkinsonova nemoc

parkinsonismus
porucha okulomotoriky

PSP

hyperreflexie

ALS s demenci

fascikulace

synuklein

tau

TDP-43




