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Definicia

e Demencia (de -mentio) je duSevna choroba vznikajuca na
MINI MENTAL STATE

EXAMINATION podklade organického postihnutia mozgu rézneho povodu,
(MMSE)

Hospital Number:

ktora vedie v roznom rozsahu a poradi k deterioracii
kognitivnych funkcii vratane pamate, pozornosti, uéenia,
reéovych schopnosti, gnozie, praxie, ale aj osobnosti,
motivacie, emotivit, zmena v socialnom chovani (labilita,
podrazdenost, apatia, nespdsobnost az vulgarnost a pod.)

| - gnmmmnll * \/2dy pritomny kognitivny deficit ( pokles pamate, najma
m ) | N novopamate) ale nie |e pritomné zastrené vedomie; porucha
je chronicka (trva minimalne 6 mesiacov)

e Mnomental test: Casova orientécia, Priestorova orientacia,
ot | | Opakovanie re€i, Pozornost, pocitanie, Kratkodoba slovna
pamat (recall), Dysfazie, Agrafia, kreslenie, Dyspraxia
(konstruktivne schopnosti)




Hodnotenie

A. Constructional dyspraxia and spatial disorientation
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D). Motor impersistence

arms over head

Raises arms but then drogs them gui

E. Abnormal recognition of nonlanguage cues (facial expression
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Prejavy demencie

Demencia

e sekundarny Gbytok, zanik
predtym normalneho intelektu

@ poruchy pamate — kratkodoba

@ poruchy osobnosti — chovanie,
motivacia, vytrvalost, zaujem,
nekriticnost

e afektivna labilita

e nalez na PET, fNMR v
kombinacii s EEG: biocheml.
markerov

Mild Cognitive Impairment (MCI)

e subjektivne problemy s pamatou,
pozornostou

® zvySenie ¢asu na pamatanie novych
informacii

e mierne objektivne zhorSenie
rychlosti reakcii

e ziadny alebo minimalny funkcny
postih, CT, NMR



Demencie - Etiologia

¥ ( 1. Neurodegenerativne ochorenia

e Alzheimerova choroba (skupina) e Iné ochorenia
_ m Alzheimerova choroba m Progresivna supranuklearna obrna
. e Ochorenia s Lewyho telieskami (PSP)

m Demencia s Lewyho telieskami  m Kortikobazalna degenerécia (CBD)

(DLB) _ , _ m Mmnohopocetna systemova atrofia
m Demencia u Parkinsonovej choroby (MSA)

Jissh, (PDD) -y . .
P o Fronto - temporéalna degeneracia m Amyotroficka Iatera[na sklerdza |
(skupina) (ALS), Motoneuronalne ochorenie
m Fronto-temporalna dementia (FTD) ® Huntingtonova choroba (HD)
m Primarna progresivna afazia (PPA) = Downov syndrém
m Sémanticka demencia (SD)
<« m FTD s parkinsonizmom (FTDP-17)
‘&7 m Pickova choroba (PID)




) Demencie - Etiologia
( 2. Infekcie 3. Metabolicke choroby

e Ludskeé priondzy (skupina) e Diabetes mellitus typ 2
m Sporadicka e Hypotyreoza
m Variantna CJCh (BSE) e Hepatalne zlyhanie
m Familiarna CJCh e Renalne zlyhanie
m Gerstmann-Straussler-Scheinkere Hypovitamindzy (pelagra)
(GSS), Fatélna familialna Vrodené
insomnia (FFI) » Gangioidézy

e Encefalopatia pri AIDS

e Neurosyfilis

e Postencefalicky parkinsonizmus
e Virusova encefalitida (Herpeticka)

e Cerebralna lipoidoza
e Metachromaticka leukodystrofia
e Adrenoleukodystrofia

e Hallervorden-Spatz (akumulacia
Zeleza)




Demencie - Etiologia

4. Traumatické ochorenia
e Opakovaneé (mikro)-traumy mozgu (pady otrasy mozgu)
e ,Push —drunk” (boxersky) syndrom

5. Metabolicko - toxické ochorenia
e Wernickeho - Korsakovov sy. — avitaminézy B (B1, B6, B12)
e Diabeticka encefalopatia (DM typu 2; alzheimorovska

6. Cerebro-vaskularne ochorenia

e Mnohopocetne mikrohemoragie, mikroangiopatia

e Difuzne mikroinfarkty, lakunarne infarkty (trombembolizacia)
e Binswangerova choroba

e Amyloidna angiopatia (diabetes)

7. Iné vzacne priéiny demencie
e Sclerosis multiplex
e Normotenzny hydrocefalus a pod.
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Demencie - Etiologia

m Alzheimerova chroba (AD):
65%
ACh & Vaskularne: 10%

Levyho telieska: 7%

mAD and Lewy body: 5%

Vaskular m Vaskularne: 5%

. ne16% A M. na 14%

ZmiesSan mIné 8%
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Charakteristika

e Vaskularna demencia
makutny nastup, epizodické zhorsSenia,
ZlepSenia
mvariabilny obraz — zalezi na lokalite
mprechodné (postktalne) : afazie, ataxia,

apraxie, mikrobazicka chbdza, extrapy.

sy., neCakané emocne reakcie (plac,
smiech)

e Fronto - temporalna demencia

mpomaly ale trvaly priebeh, zagina
poruchami osobnosti, chovania

mporuchy reéi — afazie, parafazie
mmotorické poruchy — akinéza, rigor;
deliberalizacia novor. reflexov

e Alzheimerovska demencia

m pomaly, plyzivy nastup

m variabilny obraz

m zacCina poruchami pamate —
vStiepivost

m andémia, rozpoznavanie tvare,
blizkych

m bezné denné ¢innosti

m bezné obsluzné ¢innosti —
motorické poruchy




Alzheimerova choroba

Definicia: neurodegenerativne ochorenie; post mortem NMRI, PET

Patomorfologia:

e Makroskopicky (ubytok sivej hmoty, lateralna frontalna kora (reCové
oblasti a okolie) a inferiérna temporalna kora, parahipokampalna
oblast, neskor parietalny lalok

e Mikroskopicky (intracel. — neurofibrilarne terciky, extracel. — senilné
plaky); retrogradna deg. cholinergnej inervacie kory z nucl. basalis

e Ultramikroskopicky (agregaty — amyloidné fibrily - hyperfosforylované
tau (pTau); beta amyloid (Ab), a-synuklein

ACH patri medzi: amyloidozy, taopatie; choroby z agregatov

Etiopatogeneza: : a) Hereditarne f. (FAD): presenilin 1 (Ch14), presenilin 2
(Ch 1), APP (Ch21), IDE APOE4 b) Sporadicke (SAD): postraumaticky,
toxicky, endokrinné, akcelerované (anestézia)

Prejavy: vyvoj demencie
- EOAD (vCasny nastup; hereditarne)
- LOAD (neskory nastup; zvacSa spontanne)




Etiopatogenéza

Additional predisposing factors
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Dementia typical of Alzheimer disease may result from
22\ o selective loss or dysfunction of projection neurons,

&) resulting in cortical, limbic, and subcortical dysfunction
and decrease in neurotransmitters.
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Neuronal loss of dysfunction




(po€as dna, dni)

Memory loss
“Where is my checkbook?”

2. Dezorientacia
Bludenie

B8 Spatial disorientation

More advanced phase
[ Slopply dressed, slow, apathetic,
| £t . .
confused, disoriented, stooped posture

4. Chradnutie
nedokonéenie

° i Terminal phase
Circumlocution - Bedridden, stiff,

Asks husband, “John dear, please i unresponsive, nearly
call that woman who fixes my hair.” ( mute, incontinent

“Could you direct me to my

¥ office? | have the address

written down here
somewhere, but | can’t
seem to find it.”




Frontotemporalna
demencia

e Def.: Frontotemporalna demencia (FTD) — patoanatomicky i
klinicky heterog. sku -pina ochoreni s primarnou degeneraciou
prednych temporalnych a formtalnych lalokov (Casto pariet. kora a
BG)

e Epi.. FTD je tretou najbeznejSou formou demencie (10%)

e Pa: variabilita v zaCoatlu postihnutia i pri Sireni sa lézie

e Mikro: (1) tauopatia (hyperfosforylovany 1-protein; (Ch17)) - Pickova
choroba (sféricke inklUzie v balénovite zdurenych neuronoch) + >

\ apoptoza; deficit SHT neurotransmisie, (2) tau-negativne formy

g Fereaslaupeon A\ ) ubikvitinove depozity (inklizie) + inkluzie s proteinom TDP-43 -

' ' glioza, asepticky zapal.

Ko:

a) Klasicka FTD - fvFTD (frontalny variant / bFTD behavioralny
variant) zacina od zaciatku poruchami spravania, alteraciou
0sobnosti.

b) RecCove* demencie; primarna progresivna afazia (PPA),




1. Stadium: Poruchy sprévania, ignorovanie
; , spolog. zvykov, prikazov, hygrieny, vzhiadu, kon-
. : centracia dovnitra. obmedzenie soc. kontaktov,
- pokles komunikacie, samotarstvo.
2. Stadium: ZabUdanie: zabudanie nazvov,
pojmov, vyznamu, mien fudi z okolia, rodiny ;
starost o dostatok jedla — orélna fixacia
(detstvo); emocné oplostenie, strata empatie,
nezaujem o inych, o okolie.
3. Stadium: zavislost od inych

Primarna progresivna afazia — agramatizmy,
porucha konstrukcie slov; neskor vypadky slov,
porucha pisania a ¢itania

Primary progressive aphasia

“1 have wenl
to dat town,” (9

Patients show
grammatical and
phonological
deficit as well as_=8
deficits in

y y
reading and
‘=]

writing \




Demencia s Lewyho
telieskami (DLB)

e Def.. pomaly progresivny typ kortikalnej demencie s
extrapyramidovymi symptomami; od prepuknutia prvych priznakov
po smrt' 7-8 rokov); diag. ako atypicka Alzheimerova choroba ; variant
Parkinsonovej choroby; definitivna diagn6za post mortem

e His: difuzna choroba s Lewyho telieskami, kortikalna choroba s
Lewyho telieskami, senilna demencia Lewyho typu, varianta
Alzheimerove] choroby s Lewyho telieskami.

e Epi. muzi > 75 rokov ; 15-20% pripadov vSetkych demencii, 3.
miesto ; velmi malo diagnostikovana. Naj¢astejSie konci smrtou z
pridruzenej choroby)

e Pat: Friedrich Heinrich Lewy - intraneuronalne inklizie v mozgu
parkinsonikov; generalizovana atrofia mozgu

e Neurochemia: deplécia acetylcholinovej transmisie v neokortexe ;
retrogradna degeneracie cholinergnych neurénov v mozgovom kmeni
a bazalnych oblastiach hemisfér (nucleus basalis Meynerti).




Demencia s Lewyho
telieskami (DLB)

e Sy:

m Kognitivne sy.: progred. demencia typu Ach (problémy s
kratkodobou pamatou, andmia)+ poruchy vizuospacialnych
funkcii, poruchy Gsudku, logiky + anozognoézia (pacienti to
nepovazuju za chorobu) +poruchy spravania.

m Extrapyramidové sy.: parkinsonovského typusvalova
rigidita, "Suchtava" chddza, sklon k padom, tazkosti so
NG raph ponts \ V) zaGatim pohybu

‘\ us solitarii

Ne dorsals X m Poruchy vedomia: fluktuujuca aroven kognicie a vysoka
senzitivita k neuroleptikam.

m Halucinacie: zrakoveé halucinacie fudskych postav a zvierat,

Vcasné stadium Stredne pokrocilé  Pokrocilé stadium

=

Prerusovanie, restart pohybu Strulost, Suchtanie, pomalost Extrémna strnulost, mala
Zrakove a sluchové halucinacie Spomalena, preruovana re¢ pohyblivost, rec je sporadicka

Poruchy pozornosti Halucinatorne - paranoidna psychéza  Zvysen cilivost na dotyk

Inklizie so ; : s . %
Zacpa, inkontinencia mocu

a-synukleinom

&R Patofyziologia nervového systému, 2026




Demencia s Lewyho
telieskami

Cortical Lewy bodies and loss of
dopamine projections o rontal
cortex and basal sanelia resuli
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Patients exhibit parkinsonian
IO I.I."!l-l".. TS,

® Vizualne halucinacie. Demecia, rigidita, bradykinizia, hypokinézia, tremor

e Kortikalne depozicie Lewyho teliesok, degeneracia sunstantia nigra pars
compacta, deficit nigrostiatovych DA- projekcii




Demencie s motorickym postihom

e Kortikobazalna degeneracia (CBD) = je zriedkavé, progresivne neurodegenerativne
ochorenie, ktoré spdsobuje odumieranie mozgovych buniek a postihuje zvy¢ajne ludi vo
veku 50-70 rokov. Spdsobuje zhorSujlce sa, ¢asto asymetrické motoricke priznaky, ako su
rigidita, tras a apraxia, spolu s poruchami re¢i a kognitivnym Gpadkom. CBD je tauopatia
(nahromadenie tau proteinu) a zvy¢ajne vedie k smrti v priebehu 6-8 rokov

e Huntigtonova choroba (HCH) = dedi¢né (Ch4, huntingtin), progresivne ND- ochorenie,
ktoré sposobuje neuronalny atrofiu v bazalnych gangliach (ncl. caudatus), a frontalnej kore,
zvacsenie 3. komory; prejavuje sa vo veku 35 — 40 r. ; cholinergna porucha v striate, strata
GABA - neuronov; Prejavy: Motorické: chorea, stuhnutost, problémy s chddzou, reCou a
prehitanim. Kognitivne: strata paméti, poruchy koncentracie, problémy s planovanim.

Psychiatrické: Depresia, Uzkost, zmeny osobnosti.

Huntington chorea




PET skany

Vaskularna demencia Multisystémova atrofia

Demencias Alzheimerova Frontotemporalna
Levyho telieskami demencia demencia



Vaskularna demencia

e Vaskularna demencia = progeresivny kognitivny defekt v désledku znizeného
prekrvenia mozgu po ischemickej resp. hemoragickej cievnej mozgovej prihode (CMP)
alebo pri chronickom poskodeni malych ciev (diabetes a pod.).

® Rizikove faktory: Vysoky krvny tlak (hypertenzia), cukrovka (diabetes mellitus), fajcenie,
) 4 obezita, vysoky cholesterol a fibrilacia predsieni.

® Kognitivne zhorSenie (problémy s pamatou, planovanim, Gsudkom), ku ktorému sa
( ¢asto pridruzuju neurologicke deficity — pomala chddza, nestabilita, pady, inkontinencia
¢i poruchy reci.
® Rozne formy vyvoja v zavilsosoti od rozsahu a intenzity cievncej lézie: jednoinfarktova
demencia. Mutiinfarktova demencia, subkortikalna leukoencefalopatia
o NN

8  Ppostiktova demencia (PSD) Multi-infarktova demencia (MID) Demencia pri strategickom infarkte (SID) Subkortikalna vaskularna
| Jednoinfarktova demencia (SID) leukoencefalopatia (SVLE)




Postiktova demencia (PSD) N , _ e Typicky je "schodovity" alebo
Jednoinfarktova demencia (SID) Multi-infarktova demencia (MID) .

__ skokovity progres, kedy sa stav po
cievnej prihode nahle zhorsi, potom
moze byt dlhSie obdobie stabilny.

MCI

Kognicia
Kognicia

Demencia Demencia

Subkortikalna vaskularna

Demencia pri strategickom infarkte (SID) leukoencefalopatia (SVLE)

MCI k MCI

Kognicia

Demencia




