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Vyskyt

Demence s Lewyho télisky (DLBD) je sporadické neurodegenerativni onemocnéni. Skutecna
prevalence (vyskyt) a incidence (pocet novych pfipadl za urcité ¢asové obdobi) DLBD se
zjistuje obtizné. Jednd se patrné o relativné casté onemocnéni, tvrdi se, Ze az 15 - 20%
pacientl postizenych ve stafeckém véku demenci bylo postizeno DLBD. To by znamenalo, Ze

DLBD je patrné po Alzheimerové nemoci tieti nej¢astéjsi pricinou demence v lidské populaci.
Etiologie, patogeneze

DLBD vznikd mechanismem nerodegenerace, tj. procesem, pti kterém dochdzi k zaniku
neurond, jejich zvrdsteni a nahrazeni glii (podplrna tkan neurond). Pri¢ina poskozeni
neuronll neni zndama. Zakladnim patogenetickym mechanismem je zména sekundarni
struktury postizeného proteinu (bilkoviny), kdy dochazi k narlstu podilu B-skladaného listu —
protein tak ziskava jiné vlastnosti (byva odolny vici chemickym a fyzikalnim vliviim). Burika
jej nedokaze zpracovat, takze se hromadi, mlze pusobit toxicky ¢i indukovat apoptdzu-
programovanou bunecni smrt. Na druhé strané dochazi k nedostatku funkéniho proteinu. U
DLBD se v neuronech hromadi alfa-synuklein, podobné jako u Parkinsonovy choroby, ale zde
jsou postizeny rznou mérou i korové neurony. Typicky neuropatologicky ndlez predstavuje
vyskyt tzv. Lewyho télisek tvorfenych degenerovanym proteinem alfa-synukleinem. Zaroven
s degeneraci alfa-synukleinu dochazi v rizné mife k postizeni centrdlniho acetylcholinergniho
systému podobné jako u Alzheimerovy choroby. Tento systém v mozku je nezbytny pro

mechanizmy paméti a jiné kognitivni- poznavaci funkce.
Hlavni pfiznaky

Klinicky obraz DLBD je, zejména a v inicialnim stadiu onemocnéni, pomérné charakteristicky,
ktery ¢asto predstavuje pfechod mezi Parkinsonovou a Alzheimerovou chorobou. Kognitivni
(poznavaci) porucha je dominantnim pfiznakem v drtivé vétSiné pripadd. V prvé radé je
postizena pozornost. Inicialnim pfiznakem DLBD byva izolovana porucha exekutivnich funkci-

planovani, organizovani, feSeni problém( nebo porucha recovej plynulosti pro kategorie
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pfedmétl a pismena. Typické jsou opakované epizody zmatenosti, které se postupné stavaji
CastéjSimi a delSimi a dokumentuji tak progresi poruchy. V pozdéjsich stadiich dochazi k
poruse dalSich kognitivnich funkci, predevsim paméti v riznych slozkach, nejc¢astéji ve slozce
epizodické- pamét na uddlosti epizodické povahy, které se vztahuji k urcité dobé, casu a
prostoru ( jde o informace typu co, komu, kdy a kde). Progresi choroby se porucha
pozndvacich funkci stava téisi, rozsahlejsi a po urcité dobé je nadhle prekryta pfiznaky
globalni demence, takze diferencidlné diagnostické odlisSeni od demenci jiného typu pak jiz
nebyva mozné.

Fluktuace (kolisani) kognitivni poruchy je pomérné charakteristickym pfiznakem DLBD, na

jehoz zakladé je moZno onemocnéni v inicidlnim stadiu odliSit od Alzheimerovu nemoc od
idiopatické Parkinsonovy nemoci. V prvotnich stadiich onemocnéni se u pacientl objevuji
periody zietelnych kognitivnich poruch, které se sttidaji s periodami zcela normadiniho nebo
témér normadlniho stavu kognitivnich funkci. Fluktuace se muZe také projevit pomérné
vyrazné kolisajici poruchou pozornosti, kterd nékdy mulze byt vyraznd, nékdy muze zcela
chybét. Pravidelnost a hloubka fluktuace je u kazdého pacienta rdznd. Popisovany jsou
fluktuace trvajici minuty a hodiny stejné jako tydny a meésice. Néktefi pacienti maji v
pocatecnich stadiich choroby nahled uvedenych poruch a jejich stfidani s normalnim stavem,
vétsSinou jde vSak o Udaj z oblasti objektivni anamnézy. Zajimavé je, Ze fluktuace kognitivnich
funkci byly po dlouhou dobu uvadény jako typické jen pro DLBD a pfitomné u vsech

pacientU; recentni prace uvadéji, Ze se pravdépodobné vyskytuji jen u 50 — 75% nemocnych.

Zrakové halucinace jsou popisovany témér vSemi autory u témér vSech pacientd s

prokdzanou DLBD. Typicky jsou vracejici se, strukturované a detailni. Vyskytuji se nejéastéji
v noci. Jsou hlavnim symptomem, ktery pomahda odlisit DLBD od Alzheimerovi nemoci Ci
demence cévniho plvodu, ale zaroven pfrispivaji k diferencialné diagnostickym tézkostem, je-
li zvaZzovéna IPD. Kromé vizualnich se u DLB objevuji i halucinace sluchové, ale jsou spise
vzacné. Pri popisu zrakovych halucinaci je nutno brat v potaz jejich ¢asté prekryvani se s
poruchami percepce (vnimani), jako je napt. vizudlni agndzie- neschopnost zrakem poznat a
pojmenovat predméty, obli¢eje, objekty. Typicky pacient postizeny zrakovymi halucinacemi
popisuje obli¢eje, lidi nebo zvifata objevujici se v kulisach jeho domova nebo nemocni¢niho
pokoje, objevuji se i halucinace ndpisti na zdi apod. Halucinované subjekty jsou popisovany

do nejmensich detaild. Vztah pacienta k jeho vlastnim halucinacim kolisd od uzkosti pres


http://slovnik-cizich-slov.abz.cz/web.php/slovo/objekt

nezajem az po pobaveny zdjem, a u fady pacientll muize byt dokonce pfitomny nahled jejich

neredalnosti.

Rada pramend uvadi jako typické psychiatrické pfiznaky DLBD i bludy, deprese nebo nezajem
a uzkost. Tyto ptiznaky mohou byt dokonce prvnimi, které pfrivedou nemocného k Iékafi.

Pokud se psychiatricka symptomatika objevi, ma tendenci setrvat.

Motorickd (pohybovd) parkinsonska symptomatika je v dobé stanoveni diagndzy pfitomna u
25 — 50% pacientd, a vétsSina postizenych manifestuje prvni motorické priznaky az béhem
pribéhu onemocnéni. U témér cCtvrtiny pacientl se ovSem motorickd symptomatika
nevyvine vlbec. Tento fakt je nutno zdlraznit, protoze v dosud probéhlych klinicko-
patologickych studiich byla nepfitomnost motorickych pfiznakdl hlavni pfic¢inou
diagnostickych omyll v pripadech patologicky potvrzené DLBD. Dnes se jednoznacné tvrdi,
Ze parkinsonskd symptomatika se rozviji az po manifestaci kognitivni poruchy, a muze
dosahnout zavaZnosti a rychlosti progrese které bézné viddme u idiopatické Parkinsonovy
nemoci. Ze zvyklych pfiznakl je u pacienti s DLBD nejcastéji nachazena rigidita- ztuhlost a
bradykineze- zpomaleni pohybu, spolu s dalSimi ptibuznymi symptomy jako jsou
hypomimie- snizend mimika obli¢eje, a dysfonie- porucha tvorby hlasu projevujici se napf.
jako chrapot, pfeskakovani a pod. Pfiznakem byva i porucha chlze- pomala, Souravd, malymi
kracky. Naproti tomu klidovy tfes je jen vzacné popisovan u pacienti s DLBD. Parkinsonsky

syndrom byva vétSinou symetricky. Byva pfitomna posturalni nestabilita a ¢asté pady.

Porucha _spdnku je extrémné dualezitym priznakem pro diferencidlni diagndzu

neurodegenerativnich onemocnéni a minimalné anamnestické Setfeni musi byt soucasti
vstupniho vysetfeni kazdého takového pacienta. Pro DLBD je typicka porucha spanku vazana
na REM fazi. REM faze spanku je faze spanku charakterizovana rychlymi pohyby oci a nizkou
urovni svalové aktivity. BEéhem této faze je spanek lehci a spici je vice nachylny k probuzeni.

Tato spankova porucha se naopak nevyskytuje u Alzheimerovy nemoci.

Autonomni _porucha u DLBD je reprezentovdna nejéastéji ortostatickou hypotenzi-

charakterizovana snizeni systolického tlaku o 30 mmHg a diastolického tlaku o 15 mmHg
zplUsobené zménou polohy z leze do stoje. Mezi symptomy patfi zavraté, poruchy vidéni,
,Stavy na omdleni”, slabost, Unava, nevolnost, buseni srdce, bolesti hlavy, pady bez ztraty

védomi. U fady pacient( se vyviji také mocova inkontinence.



Pokud srovname DLBD s nejcastéjsi neurodegenerativni demenci, Azheimerovou nemodci, je

progrese DLBD rychlejsi a délka preZiti od stanoveni diagndzy k smrti je u DLBD kratsi.

Vysetieni

Diagnézu DLB Ize nepochybné nazvat diagndézou per exclusionem- s urcitym stupném
pravdépodobnosti se vylucuji ostatni mozné choroby. Diagndza této nemoci je zaloZena na

cilené anamnéze a peclivém klinickém neurologickém vysetreni.

Diferencidlné diagnosticky by pfi dobré znalosti klinické manifestace neurodegenerativnich
onemocnéni doprovazenych demenci nemélo Cinit problém odliSeni od tauopatii (PSP, CBD,
FTD) a amyloidopatii (AD). Pti snaze o rozliSeni jednotlivych fenotypl LBD je z diferencialné
diagnostického hlediska nutno zdUraznit vzajemny vztah parkinsonské symptomatiky a
demence. Pouzivdme tzv. pravidlo 12 mésici: arbitrarné bylo stanoveno, Ze ,pokud se
demence objevi do 12 mésicl po manifestaci parkinsonské motorické symptomatologie, je
nutno pomyslet spiSe na DLBD neZ na Parkinsonovu nemoc s demenci (PDD), a to bez ohledu
na charakter demence. Naopak, jestlize je parkinsonskda symptomatika v okamziku
manifestace demence pfitomna podstatné déle jak 12 meésicl, velmi pravdépodobné se
jedna o PDD. Pozornému ¢tendfri je jisté jasné, Ze tato arbitrarni diagnostickd zasada neplati
(aZ u 25% pacient( s DLBD se nemusi manifestovat motorickd symptomatika). Zasadni rozdil
mezi charakterem inicidlni kognitivni poruchy mezi PDD a DLB neni. Lze tedy spiSe fici, Zze
kognitivni porucha, ktera se objevi u pacienta s parkinsonskou motorickou symptomatikou, a
jeji pozvolna progrese, vede k pfehodnoceni plivodni diagnézy Parkinsonovi nemoci na PDD
nebo DLBD. Klinické rozliseni mezi PDD a DLBD je potom moZné az postupné, na zakladé tize
a rychlosti progrese kognitivniho deficitu, jeho kolisani a pfitomnosti charakteristickych

zrakovych halucinaci.

Paraklinickd (pomocnd) vysSetfeni jsou pfi stanoveni diagnézy DLBD nebo v diferencidlné-
diagnostickém procesu vytézna jen omezené a musi byt interpretovana v klinickém kontextu.
Vysetfeni marker( neurodegenerace v likvoru je mozné, ale stanoveni marker( specifickych
pro DLBD je vsoucasné dobé teprve predmétem vyzkumu. V EEG vySetieni muzZe byt

pfitomno celkové zpomaleni zdznamu. Zobrazovaci vySetfeni, predevSim magneticka



rezonance mozku, mlze ukdazat difusni atrofii mozku se zachovdnim objemu hipokampu a
mesialni ¢asti tempordlniho laloku; zmény v bilé hmoté, které jsou Casto pfitomny, jsou

povazovany za nespecifické. Pfi atrofii vlastné dochazi k ubytku zivé tkané.

V diferencialni diagndze proti Alzheimerové nemoci je dobfe vytéiné vySetfeni SPECT
(DATScan) - vysetteni, pfi kterych se obvykle do zZily poda malé mnozstvi radioaktivni latky k
zobrazeni mozku a hodnoti se intenzita vychytavani radiofarmaka) je u pacientld ktery u
DLBD prokaze vyznamnou redukci dopaminergni aktivity v bazdlnich gangliich; odliSit mezi
DLBD a Parkinsonovou nemoci s demenci vSak nedokdazZe. Definitivni jista diagndza DLBD je
mozna pouze po smrti.

Lécba

Kauzalni terapie ktera resi pficinu DLBD neexistuje. Obdobné jako u Alzheimerovy nemoci se
pouziva |é¢ba symptomatickd. Prvnimi Iéky volby jsou u lehkych az stfednich demenci
inhibitory mozkovych cholinesteraz — donepezil, rivastigmin a galantamin. VSechny 3
inhibitory jsou farmaka volby. Podava se predevSim donepezil nebo galantamin.
V pokrocilejSich stadiich se podavd memantin. P¥i vyskytu poruch chovani a vyraznych
psychotickych ptiznacich je nékdy nutné podat antipsychotika, to vSak pouze v pfipadé
tézkych, nezvladatelnych poruch. Vyhybame se antipsychotikim 1. generace, které nejéastéji
pUsobi nebezpecné pady. Jako Iék prvni volby pouZijeme quetiapin, ktery se jevi jako
nejméné rizikovy. Pokud quetiapin nezabira nebo se po ném vyskytuji nezadouci efekty,
prechazime na jiné atypické antipsychotikum. Pomérné malo nezadoucich efektl typu
motorickej symptomatiky nebo padud pusobi olanzapin, ale jeho poutziti je limitovano — nesmi
se podavat u diabetu mellitu, hyperlipidemie- vyssi hladina tuk( v krvi, obezity a jinych
pfiznakl metabolického syndromu. Dale se pouziva risperidon a dalSi atypicka
antipsychotika. Pokud nezaberou jind antipsychotika, pouzZivd se clozapin. U tohoto
pripravku se musi kontrolovat krevni obraz pro mozny rozvoj agranulocytdzy- vyrazny pokles
bilych krvinek, spojeny se zvySenym rizikem infekénich komplikaci. PFi pouziti antipsychotik
se musi postupovat opatrné — zacit malou davkou a pomalu stoupat, pouzivat antipsychotika
jen po nezbytné nutnou dobu. Poddani antipsychotik u DLBD i parkinsonské demence obecné
zvysuje nebezpecdi vzniku cévnich mozkovych pfihod. Pro Ié¢bu deprese u DLBD jsou farmaky
prvni volby antidepresiva 3. generace — SSRI (selektivni inhibitory zpétného vychytavani

serotoninu) — predevsim citalopram, escitalopram a sertralin. U DLBD jsou také casto
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podavana antiparkinsonika- L-DOPA a agonisté dopaminu. Vyznamnd je rovnéz
nefarmakologickd 1é¢ba. Ta zahrnuje mimo jiné reedukacni techniky, reminiscencni terapii
(terapie zamérena na pamét”) apod. Dulezity aspekt |écby je to, Ze by pacient mél byt co
nejvice konfrontovdn s realitou(kazda mistnost by méla mit kalendar s oznacenym datem,
hodiny, napisy, o jakou mistnost se jedna apod. DllezZita je prace s pecujicimi osobami, jejich
vzdélavani o problematice nemoci. Velmi vyznamna je |é¢ba pfidruzenych) somatickych
onemocnéni. DLBD je zatim nevylééitelnd choroba, kondici letalné. Postizeni umiraji na

pfidruzené choroby nebo Urazy (¢asto po padu).

Komplikace

Pacienti postizeni demenci ¢asto padaji, coZ mlze vést k poranéni hlavy, zlomeninam a jinym
zranénim. Pacienti mivaji také problémy pfi jidle, coz mize vést k uduseni nebo vdechnuti
jidla nebo ndpoji do dychacich cest (aspirace). U pacientl se potom muZe vyvinout zanét
plic zplsobeny vdechnutim Zaludecniho obsahu. Pacienti mivaji poruchy s mocenim, zacpu. Z
klinické zkuSenosti je nutné upozornit na fakt, Ze nemocni nereaguji na infekt febriliemi, coz
ztéZuje diagnostiku akutnich zanétld. S progresi onemocnéni mohou nemocni ztratit

schopnost pecovat o sebe v kazdodennich ¢innostech (od koupani po az ¢isténi zuba).
Praktické rady pro pacienta

Pti chizi pouzivejte choditka, do vaseho domu nainstalujte pomocnd madla, kterych se
budete moci pridrzovat a odstrarite jakékoliv potencidlni prekazky (napf. koberecky), aby jste
predesli padliim. Pokud muzZete, pouZivejte vytah namisto schodu. DlleZita jsou opatfeni ke
zvyseni krevniho tlaku - pijte hodné tekutin, pfidejte do stravy trochu vic soli, pijte kavu a
jiné kofeinové napoje, vyvarujte se pfriliS horkého prostredi. Z dlvod(i zdbrany tézsich
poklesl tlaku je vhodné pouzivat bandaze na dolni koncetiny (az do pasu). Vyvarujte se

rychlym zméndam polohy.
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