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Demencia predstavuje progresivnu poruchu pamati a dalSich kognitivnych funkcii, ktoré
spbésobuju vyznamné obmedzenie socidlnych, pracovnych a beznych dennych aktivit ¢loveka.
Pre svoju stlpajucu incidenciu (Umerne predlZovaniu priemernej doby Zivota), ale aj pre
vplyv na fungovanie celej rodiny sa stdva zdvainym medicinskym aj spoloc¢enskym
problémom.

NajcastejSou pri¢inou demencie su neurodegenerativne demencie (Alzheimerova choroba,
demencia s Lewyho telieskami a frontotempordlna demencia) a vaskuldrna demencia.
Neurodegenerativne demencie maju prevazine pomaly priebeh, lie¢ebné moznosti su
limitované na symptomatickd lie¢bu, vaskuldrne demencie maju v porovnani s
predchadzajucimi fluktuujiuci priebeh, ich lietcba a prevencia suvisi s lieCbou cievnych
ochoreni mozgu. Diagnostické kritéria a klinicky obraz obidvoch skupin demencii su pomerne
dobre zname, preto budu spomenuté okrajovo. V suvislosti s neurodegenerativnymi
demenciami je potrebné spomenut este Huntingtonovu chorobu, geneticky podmienent
problém predstavuju rychlo progredujuce demencie, z ktorych niektoré su lieitelné, a preto
je potrebné na ne mysliet a diagnostikovat ich vcas. Ich diagnostické kritéria a klinicky obraz
su, pravdepodobne v suvislosti s ich zriedkavym vyskytom, menej zname, preto im bude
venovany vacsi priestor.

Alzheimerova choroba (Ach)

Alzheimerova choroba tvori 50 - 70 % vSetkych pripadov demencie. Ide o pomaly
progredujuce neurodegenerativne ochorenie, ktorého incidencia aj prevalencia vzrasta s
vekom, vo veku nad 85 rokov postihuje skoro polovicu populacie.

Klinicky obraz. Charakteristickym priznakom je porucha recentnej (kratkodobej) pamiti a jej
vybavovania, ¢astym priznakom je porucha zrakovo-priestorovej orientdcie, postupne sa
pridruzuju poruchy exekutivnych funkcii, ale mézu byt pritomné uz aj v Uvode, deterioracia
fatickych, gnostickych a praktickych funkcii. Re¢ mdze byt v Gvode plynuld, ale je obsahovo
prazdna. Z neuropsychiatrickych priznakov su to apatia, agresivita, nepokoj, Uzkost a
depresia. Z neurologickych priznakov mo6zu byt pozitivne axidlne a paraaxidlne priznaky,
pyramidova symptomatika sa objavuje aZz v neskorsich Stadiach. Ak sa objavi skor, alebo ak
su pritomné aj iné priznaky, napr. extrapyramidové, treba v diferencidlnej diagnostike
zvazovat iné ochorenie (demenciu s Lewyho telieskami, Parkinson plus syndréom), ak
dominuju priznaky v nepamatovych kognitivnych doménach, moéze sa jednat o zadnu
kortikdlnu atrofiu (PCA, Posterior Cortical Atrophy) alebo o frontalny variant Ach,
frontotempordlnu, vaskuldrnu demenciu alebo Creutzfeldtovu-Jakobovu chorobu (Clch).
Celkova doba prezitia sa udava 5 - 19 rokov.



Demencia s Lewyho telieskami (DLB)

Ide o druhu najcastejSiu neurodegenerativhu demenciu (5 - 20 %), dochadza pri nej k
ukladaniu proteinu alfa-synukleinu v neurénoch a glii podobne ako pri Parkinsonovej
chorobe, preto sa oznacuju aj ako synukleinopatie.

Klinicky obraz. V klinickom obraze dominuju prejavy demencie a extrapyramidové priznaky,
predovsetkym posturdlna instabilita s pddmi a poruchy chodze. Pre demenciu je typicky
progresivny dysexekutivny syndrom s pamatovym deficitom (viazne oddialené vybavovanie,
v porovnani s Ach je pritomny pozitivny efekt napovedy), su pritomné zrakovo-priestorové
deficity, poruchy reci a abstraktného myslenia. Klinicky obraz DLB je podobny klinickému
obrazu Parkinsonovej choroby (Pch) s demenciou, rozdiel je v ¢asovej naslednosti objavenia
sa priznakov. Pre DLB sved¢i rozvoj demencie v Uvode ochorenia, alebo najneskér do 12
mesiacov od vzniku ochorenia, pri Pch sa rozvija az v neskorom Stadiu ochorenia. Z
praktického hladiska je délezité vediet, Ze kognitivne poruchy pri Pch zvysuja riziko rozvoja
liekovo navodenych psychotickych stavov, ktoré mézu vzniknut aj spontanne, ale hlavne ako
dosledok zvySenia akejkolvek antiparkinsonskej terapie. Liecba antipsychotikami, aj
atypickymi, zase méze zhorsit parkinsonizmus a paradoxne aj psychicky stav.

Frontotemporalna demencia (novsie frontotemporalna lobarna degenerdcia - FTLD)

FTLD je tretou najCastejSou neurodegenerativnou pri¢inou demencie. Zacina obvykle pred
65. rokom veku, v porovnani s Ach ma rychlejSiu progresiu kognitivneho deficitu a pacienti
prezivaju kratsie.

Klinicky obraz. Na rozdiel od Ach je pre FTLD typicky skory behavioralno-dysexekutivny
syndrom a poruchy fatické a/alebo gnostické. RozliSujeme tri hlavné formy:
behavioralnodysexekutivny (frontalny) variant, primdarne progresivnu (non-fluentnu) afaziu a
sémanticku afaziu. Pre diagnostiku FTLD musia byt splnené vsetky hlavné priznaky, podporné
priznaky nemusia byt pritomné u vSetkych pacientov. K podpornym priznakom patri zaciatok
do 65. roku veku, pozitivna rodinnd anamnéza u prvostupnovych pribuznych, bulbarna
paralyza, svalova slabost, hypotrofia a fascikulacie, neurologické priznaky si menej ¢asté. Zo
zobrazovacich vySetreni mda v diagnostike prinos vysSetrenie nukledrnou magnetickou
rezonanciou (MRI) a pozitrénovou emisnou tomografiou (PET).

Pre behaviordlno-dysexekutivny (frontdlny) variant FTLD su typické vcasné zmeny v
socialnom spravani, strata inhibicie, impulzivne a neadekvatne spravanie, strata socialneho
taktu, pacienti nedokazu regulovat svoje spravanie. Zacliatok ochorenia je pomaly,
progreduje postupne, pacienti si ¢asto neuvedomuju svoje psychické priznaky. Dominujicim
priznakom primarnej progresivnej afazie je progresivna expresivna afazia. Su pre nu typické
fonologické a gramatické chyby a tazkosti s vybavovanim si slov. Re¢ je malo spontanna,
telegraficka, s pritomné zarazy v reci, pacienti nevedia najst spravne slovo (andémia),
pouZivaju gramaticky nesprdvne slova a skomoleniny slov (fonemické parafazie), ktoré zneju
podobne ako spravne slovo, maju problém aj s Citanim a pisanim. Porozumenie vyznamu
slov a viet je relativne zachované. Zaciatok ochorenia je takisto pomaly, progreduje
postupne.

Pri sémantickej demencii je hlavny problém s pomenovanim a porozumenim vyznamu slov a
viet, pricom recCovy prejav je plynuly a gramaticky spravny, rec je relativne zachovanj,
plynuld, ale je obsahovo prazdna, pacienti maju problém s pomenovanim predmetov, je



pritomna semantickd parafazia (slovo z rovnakej sémantickej kategdrie nahradza presny
termin, napr. zviera namiesto pes, kvet namiesto ruza. Je pritomnd zrakovd asociacna
agnézia (pacient ma problém rozpoznat a identifikovat videné objekty, rozpoznat zname
tvare). Relativne zachovana je schopnost opakovania slov a hlasného citania a pisania
beinych slov. Sémantické postihnutie je teda v zlozke verbdlnej aj neverbalnej. Pacienti maju
problém nakreslit obrazok bez predlohy (napr. nakreslia bicykel s nohami), schopnost
prekreslit obrazok je zachovana. V MRI dominuje atrofia frontdlneho, alebo prednej Casti
temporalneho laloka (obr. 1).

Huntingtonova choroba

Huntingtonova choroba (Hch) je geneticky podmienend neurodegenerativna, ale
subkortikdalna demencia. Je to ochorenie s autozomalne dominantnym typom dedic¢nosti
prejavujuce sa choreou a psychiatrickou symptomatikou, hlavne demenciou.
Charakteristickou patologickou abnormitou je vyraznd atrofia caput nuclei caudati a
putamen obojstranne, ¢asto s frontalnou a tempordlnou kérovou atrofiou. Ochorenie zacina
vacsinou v Stvrtej aZ piatej dekade, ale u malého percenta pacientov méze zacat aj v detstve.
Jednoznacénd diagndza sa stanovuje na zaklade DNA analyzy, patologicky gén je lokalizovany
na kratkom ramienku 4. chromozému. Génova abnormalita spociva v zmnoZeni tripletov
CAG, preto toto ochorenie zaradujeme medzi polyglutaminové ochorenia. Mnozstvo CAG
tripletov determinuje aj zaciatok ochorenia (¢im viac tripletov, tym skorsi zaciatok
ochorenia). Génovym produktom je protein huntingtin. Hch je na Slovensku urcite
poddiagnostikovana. Podla hrubého odhadu ma v krajinach zapadnej Eurépy a Severnej
Ameriky priznaky tejto choroby 7 - 10 os6b zo 100 000 obyvatelov. Vyskyt v Slovenskej
republike mozZe byt o nieco nizsi, odhadom 5 osdb na 100 000 obyvatelov, celkovo pbjde asi
0 250 postihnutych. Pri patrani po pacientoch s Hch sme zistili podstatne nizsi pocet, preto je
potrebné na toto ochorenie mysliet v ramci diferencidlnej diagnostiky demencii, hlavne u
pacientov s neurologickou a psychiatrickou symptomatoldgiou ktoru nevieme jednoznacne
zaradit. Pocet o0sOb v riziku (osoby, ktoré maju postihnutého predka) sa odhaduje na
Stvorndsobok poctu postihnutych a mozno aj vyssi. Stanovenie diagndézy ma vyznam aj z
hladiska pldnovaného rodi¢ovstva, nakolko sa jedna o autozomalne dedi¢né ochorenie.

Klinicky obraz. V klinickom obraze dominuji neurologické a psychiatrické priznaky. U
pacientov s v€asnym zacCiatkom ochorenia dominuju psychiatrické priznaky, ktoré mozu
predchadzat neurologické priznaky aj mnoho rokov. Pacienti s neskorym zaciatkom
ochorenia maju choreaticko-dystonické mimovolné pohyby a kog nitivny deficit su¢asne od
zaciatku ochorenia. K psychiatrickym priznakom patria zmeny osobnosti a poruchy spravania,
afektivne poruchy, uzkostné prejavy, psychotické priznaky, kognitivne poruchy a demencia.
Pacienti mozu mat problémy s hypersexualitou a alkoholom. MézZe byt zvysena iritabilita a
agresivita, verbdlna aj brachidlna. Casto byva pritomnd depresia, obsesie a kompulzie. Z
neurologickych priznakov okrem parkinsonského syndromu su casté poruchy redi, rec je
nekoordinovana, skandovana, dysartricka, pripomina mozockovu dysartriu. Byva porucha
okulomotoriky, typické je spomalenie sledovacich pohybov a sakad a paréza pohladu nahor.

Rychlo progredujuce demencie

V diferencidlnej diagnostike rychlo progredujucich demencii (RPD) je najcastejSie zvazovana
Creutfeldtova-Jakobova choroba (Clch), ktord na rozdiel od niektorych inych RPD nie je
lieCitelna.



Creutzfeldtova-Jakobova choroba patri medzi priénové ochorenia. RozliSujeme niekolko
foriem Clch, najéastejSou formou je sporadickd Creutzfeldtova-Jakobova choroba (sClch),
ktora sa vyskytuje asi u 85 % pacientov, zriedkavejsie sa vyskytuje genetickd forma (gClch),
ktora vznikd na zdklade roéznych typov mutdcii (bodové mutacie, inzercie, delécie), pri
vyskyte u viac ako dvoch ¢lenov rodiny sa oznacuje ako familiarna forma (fClch). latrogénna
(iCJch), v sucasnosti oznacovana ako ndhodne prenesend (accidentally transmitted), vznikla
prenosom z Cloveka na cloveka kontaminovanymi transplantatmi alebo ndastrojmi. Novy
variant (vClch) bol prvykrat popisany vo Velkej Britanii v roku 1996 a vznikol s vysokou
pravdepodobnostou prenosom z hovddzieho dobytka. Incidencia sCich je 1 - 2/1 milién
obyvatelov. Nie je rozdiel vo vyskyte medzi pohlaviami, priemerny vek zaciatku ochorenia je
okolo 65 rokov (50 - 70 rokov). Pre zavaznost tohto ochorenia Eurépska Unia v roku 1993
zahdjila spolo¢ny program surveillance CID - EUROCID na registraciu pacientov s Clch, k
povodnym 6smim Statom, medzi ktorymi bolo aj Slovensko, neskér pribudli nielen dalSie
Staty Eurdpy, ale aj Australia, Kanada a USA. Spolo¢ny postup umoznil ziskat Statisticky
hodnotitelné subory, Udaje o priemernom ro¢nom vyskyte Clch a jej foriem. V tejto suvislosti
treba zdoraznit, Ze Slovensko, kde sa povinné hlasenie Clch datuje od roku 1983,
charakterizuje unikatny, az 69 % podiel genetickej formy s mutdciou E200K (gCJchE200K).

Klinicky obraz. K hlavnym klinickym priznakom sClch, ale aj genetickej formy (gClch), ktord
sa vo zvySenej miere vyskytuje prave na Slovensku, patria rychle progredujlci kognitivny
deficit, extrapyramidové a mozockové priznaky, ataxia, postupne sa mozu pridruZit zrakové
poruchy, myoklonus, ktory je Castejsi v neskorych Stadidch ochorenia, ale je zriedkavy.
Postupne sa vyvija inkontinencia, strata nezdvislosti a v zavere ochorenia je pacient
priputany na l6zko. V termindlnom S$tadiu dominuje rigidita, kortikalna slepota a dysfagia,
ktord casto byva priCinou aspiracnej pneumdénie ako pric¢iny smrti. Priemerné trvanie
ochorenia je 4,5 a? 7,4 mesiaca. Aj v dizke preZivania je rozdiel medzi pacientmi. Asi 10 %
preziva viac ako rok, 5 % viac ako 2 roky, najkratSie popisané prezivanie bolo 2 tyzdne.

Diagnostika. V Uvode ochorenia je stanovenie diagndzy ndrocné, o com svedcia aj viaceri
pacienti hospitalizovani na nasej klinike, ktori boli lieceni ako Alzheimerova choroba,
vaskuldarna demencia alebo blizSie neurcena encefalopatia, aj ked uz v ¢ase prijatia klinicky
obraz alebo vysledky pomocnych vysetreni svedcili proti tejto diagndéze. Demencia pri CICh
progreduje velmi rychlo aj pri liecbe inhibitormi acetylcholinesterazy, ktoré si nasadené pre
podozrenie na Alzheimerovu chorobu, ¢asto je pokles MMSE aj o 4 body v priebehu 2 - 3
mesiacov, ¢o svedci jednoznacne proti ACh, v priebehu ochorenia dochddza u niektorych
pacientov k vyvoju typického EEG obrazu a pozitivite MRI, avsak treba vediet, Ze len pri FLAIR
alebo DWI MRI, preto pri podozreni na Clch treba cielene poZadovat tieto vysetrenia.

Zobrazovacie vysetrenia. CT vySetrenie pri sClch nie je priekazné, asi u 60 - 80 % pacientov je
v norme, najcastejSou abnormitou je atrofia mozgovej kory, aj to len u pacientov s dlhsim
trvanim ochorenia. Z hladiska diagnostiky ma najvacsi vyznam MRI, najvyssiu senzitivitu a
Specificitu ma DWI MRI (Diffusion weighted imaging MRI), ktoré skoro nahradilo FLAIR
sekvenciu (Fluid Attenuated Inversion Recovery). FLAIR MRl ma vsak nadalej vyznam v
diferencidlnej diagnostike inych rychlo progredujucich demencii (obr. 2 a 3). Pri beznom MRI
vySetreni je hyperintenzita v kérovej oblasti a v oblasti caudata a putamen obojstranne
symetricky, koérové abnormality su CcastejSie asymetrické. Zriedkavejsie mozie byt
hyperintenzivny signdl v oblasti talamu, hippokampu, etorindlneho kortexu a mozocka,
napriek relativne vysokému vyskytu neuropatologickych zmien v tychto oblastiach. MRI-CJD



konzorcium vypracovalo navrh na MR kritérid pre diagnostiku sClch a po ich zapracovani
navrh na nové kritéria pre sClch. U malého percenta pacientov moze byt MRI nélez aj falosne
pozitivny, 50 % faloSne pozitivnych nalezov je u pacientov so zdpalovymi ochoreniami
(encefalitidy, SREAT - steroid-responsive encephalopathy associated with autoimmune
thyroiditis, znama aj ako Hashimotova encefalopatia), ale aj u pacientov s Alzheimerovou
chorobou a demenciou s Lewyho telieskami (tab. 1). Laboratérne testy. Bezné laboratdrne
testy a vySetrenie likvoru su vac¢sinou normalne. Pre sClch je typické zvysenie proteinu 14-3-
3 v likvore, k jeho uvolfiovaniu dochadza v dosledku deStrukcie nervového tkaniva.
Senzitivita a Specificita tohto vySetrenia sa uddva v oboch pripadoch 93 %, na zaklade ¢oho je
tento test sucastou protokolu pre stanovenie pravdepodobnej diagndzy sClch. Porovnatelnu
presnost ma aj zvysend hladina tau proteinu. Senzitivitu stanovenia proteinu 14-3-3 a tau
proteinu  zvySuje stanovenie proteinu S100b a neurdn Specifickej enolazy.
Elektroencefalografia (EEG). Typickym EEG ndlezom u pacientov s JCch je pritomnost perio
dickych komplexov ostrych vin (PSWCs) -obr. 4, ktoré musia spifiat nasledovné kritéria:
prisne periodické cerebralne potencialy, vacsina s trvanim medzi 100 - 600 ms a s intervalom
medzi komplexmi 500 az 2000 ms; su akceptované generalizované aj lateralizované
komplexy; najmenej 5 repetitivnych intervalov s rozdielom v trvani menej ako 500 ms
vylucuje semiperiodicku aktivitu.

Genetické vysetrenie. Vzhladom na vysoky vyskyt mutdcie E200K (gCJchE200K) na Slovensku

je sucastou diagnostického procesu aj genetické vySetrenie. Okrem mutacie E200K sa
vysetruje aj polymorfizmus na koddéne 129 PRNP génu (PRNP - fudsky pridonovy gén). Tento
obsahuje polymorfizmus (ATG/GTG) ktory kdéduje metionin (M) alebo valin (V). Treba
zdoraznit, Ze samotny polymorfizmus nie je patogeneticky, ale homozygotny variant MM
zvysuje riziko sClch (priblizne 72 % pre MM, 17 % pre VV), kym heterozygotny genotyp ma
akoby protektivny charakter. Jeho frekvencia pri sJCch je nizsia (17 %) ako v beZnej populacii
(51 %).

Autoimunitne podmienené encefalopatie

Limbicka encefalitida. Autoimunitna limbickd encefalitida (LE) je zapalové ochorenie
postihujuce prevazne limbicky systém. Je charakterizovana pritomnostou antineuronalnych
protilatok, ktoré bud' suvisia s nadorovym ochorenim - paraneoplasticka limbicka encefalitida
(PLE), alebo su asociované s protilatkami proti neuronalnym proteinom - neparaneoplasticka
limbickd encefalitida (NLE), tieto su Castejsie. Klinicky obraz. LE sa manifestuje ako rychlo
progredujiuca demencia s Ubytkom pamati (postihnutd je predovsetkym recentnd pamat),
poruchami spravania, ktorym casto predchadzaju depresia, zmeny osobnosti, Uzkost,
emocna labilita, k typickym neurologickym priznakom patria parcialne alebo generalizované
epileptické zachvaty.

Diagnostika. Diagnostické kritéria sa okrem klinického obrazu opieraju o MRI ev. FDG PET
(fludeoxyglucose F 18 PET) mozgu, EEG a vySetrenie mozgomiechového moku. MRI mozgu
obvykle ukadie zmeneny signdl v T2 vaZenych obrazoch a FLAIR sekvenciach v oblasti
spankovych lalokov jednostranne alebo obojstranne, menej ¢asto je pozitivhe enhancement
po podani gadolinia. Pri negativnom naleze sa zmeny mézu dokazat pri FDG PET vysetreni
mozgu ktoré sa zda byt citlivejSim. V EEG naleze je typické spomalenie rytmu vo fronto-
temporalnej oblasti alebo epileptickd abnormalita v uvedenej oblasti, ale zmeny mézu byt aj
generalizované. Pre diagnostiku je dolezité vysetrenie likvoru s dokazom protilatok proti
intracelularnym antigénom pri PLE a povrchovym bunkovym antigénom pri NLE. Protilatky



pri PLE su Specifické, ich dokaz umozni rychlejSiu diagnostiku a ndslednd lieCbu malignity.
Anti-Hu a anti-CV2 protilatky su typické pre malobunkovy karcindm pluc, anti-Ma2 pre
karcindm semennikov, anti-NMDA protilatky pre ovaridlne teratémy. NLE su asociované s
protilatkami proti proteinom komplexu napatovo riadeného kaliového kanala VGKC, resp.
proteinom ktoré su s VGKC asociované a ovplyvnuju jeho funkciu - LGI1 (Leucine-rich glioma
inactivated 1) a CASPR2 (Contactin associated protein-like 2) a contactinu 2, vzdcnejsie su
NLE asociované s protildtkami proti NMDA receptoru (NMDAR), AMPA receptoru,
glycinovému receptoru, GABAB receptoru a proti glutamat dekarboxylaze (GAD). Progndza
PLE z&visi od Uspesnosti lieCby primarneho nadoru, vzacnejsie mozu dobre reagovat aj na
imunosupresivnu lie¢bu, liecba NLE je imunomodulacna (kortikosteroidy, plazmaferéza,
intravendzne imunoglobuliny). Aj vzhladom k obtiaznej diagnostike su tieto ochorenia na
Slovensku uréite poddiagnostikované, a preto su aj mensie skusenosti s lie¢bou. Mozno vsak,
aj na zaklade literarnych Gdajov, konstatovat, Zze efekt lieCby je dobry, ale mbze zostat
rezidualny deficit.

Hashimotova encefalopatia je zriedkavé, ale liecitelné ochorenie, ktoré je zdruzené s
Hashimotovou tyroiditidou.

Klinicky obraz. Ochorenie sa manifestuje alterdciou alebo kolisanim vedomia, epileptickymi
zachvatmi, extrapyramidovymi priznakmi, ataxiou alebo ,stroke-like" epizddami, ¢asté su
psychiatrické priznaky.

Diagnostika. Pre HE su typické vyrazne zvySené hladiny antityreoidalnych protilatok
(antithyroglobulin alebo anti-thyroperoxidaza), pricom v klinickom obraze pacient moze byt
bez poruchy klinicky manifestnej poruchy Stitnej Zlazy alebo je pritomna hypotyredza, ale
moze byt aj hypertyredza. V EEG ndleze mozu byt trifazické periodické ostré viny, podobné
ako pri CJch, v MRI obraze vsak nie su typické zmeny ako pri Clch, ¢o pomaha v diferencidlnej
diagnostike. Lie€ba HE je imunosupresivna s dobrym efektom, preto je potrebné na tito, i
ked zriedkavu pri¢inu demencie, mysliet.

Celiakia (gluténova ataxia) je autoimunitnd choroba, ktora je spdsobend trvalou
neznasanlivostou imunitného systému voci gluténu (lepku), postihuje hlavne tenké crevo.
Okrem neuropsychiatrickych priznakov sa manifestue ataxiou, zachvatmi, bolestami hlavy,
neuropatiou a demenciou, ktoré moézu byt pritomné aj bez gastrointestinalnych priznakov.
Na MRI mozgu su typické hyperintezivne lézie v bielej hmote zadnej ¢asti mozgu. Diagnéza
sa stanovuje na zaklade pritomnosti antiendomysidlnych a antigliadinovych protilatok.
LieCbou je bezgluténova diéta.

Vaskulitidy. Primarna vaskulitida CNS sa manifestuje bolestami hlavy, poruchami spravania a
fokalnymi neurologickymi priznakmi. Ndlez v likvore je neSpecificky, byva pleocytdza.
Vaskulitida CNS mobzZe byt prejavom inych ochoreni ako su: granulomatdzna angiitida,
polyarteritis nodosa, sarkoidéza, systémovy lupus erytematodes, Sjogrenov syndréom,
Behcetova choroba alebo mitochondridlne ochorenia. Vaskulitidy CNS sa od inych rychlo
progredujucich demencii liSia systémovymi prejavmi, na MRI mnohopocetnymi infarktmi,
ktoré mozu byt Cerstvé, aj starsSieho data, alebo mozgovym krvacanim.

Diagnostika. Pre diagndzu je potrebné doplnit angiografické vySetrenie, ale ani to niekedy
jednoznacne nepotvrdi diagndzu a je nevyhnutna biopsia mozgu. Urcenie spravnej diagnozy
je dolezité z hladiska progndzy pacienta, pretoze imunosupresivna liecba mobze viest k



zlepseniu klinického obrazu. Biopsia mozgu je indikovana predovsetkym pri primdrnej
vaskulitide CNS, pri ostatnych vys$Sie spominanych ochoreniach je potrebné Sirsie
laboratérne vysetrenie (presny popis je nad ramec tohto ¢lanku), ktoré umoini stanovit
spravnu diagndzu a vyhnut sa biopsii mozgu. Lie¢ba vaskulitid CNS je imunosupresivna.

Cievne ochorenia mozgu

Niekedy mozu byt pri¢inou RPD aj cievne ochorenia mozgu ako su cievne mozgové prihody
pri stendéze alebo uzavere velkych ciev mozgu, talamickych a mnohopcetnych infarktoch,
alebo v désledku trombdzy malych ciev mozgu pri hyperkoagulaénych stavoch rbznej
etioldgie a trombdze intrakranidlneho vendzneho systému. Podrobny popis cievnych
ochoreni je nad rdmec tohto ¢lanku. V difereniadlnej diagnostike maju vyznam zobrazovacie
vysSetrenia.

Infekéné priciny

Vacsina infekcii centralneho nervového systému (CNS) sa manifestuje akitnou alteraciou
psychického stavu pacienta. Pri¢inou rychlo progredujicej demencie mozu byt virusy,
baktérie, kvasinky aj parazitarne ochorenia. Postihnutie CNS je Casto sprevadzané inymi
priznakmi infekcie, preto sucasna pritomnost teploty a leukocytézy vedie k podozreniu na
neuroinfekciu a naslednému vysetreniu mozgovomiechového moku s ndlezom pleocytdzy a
proteino-cytologickej asocidcie v zavislosti od vyvoldvajuceho Cinitela. Z virusovych infekcii
sU najcastejSou pric¢inou Herpes simplex virus 1 a 2, cytomegalovirus, Epstein-Barr virus,
enterovirus, v klinickom obraze dominuju viac prejavy akutnej encefalitidy a menej prejavy
poruch spravania a psychiky. Vzhladom k mozZnosti kauzalnej lieCby herpetickej encefalitidy
je potrebné na rfiu mysliet a ¢im skor zacat s lie¢bou acyklovirom. Diagndza sa stanovuje PCR
dokazom herpes virusu. Pri CT a MRI vysSetreni je pre herpeticki encefalitidu typické
postihnutie temporalnych lalokov aj s drobnymi alebo va&$imi zakrvacaniami. Daldou
pri¢inou RPD je virus HIV, typickym prejavom neskorych stadii infekcie HIV je AIDS-demencia
complex. Bakterialne infekcie su pric¢inou skér bakteridlnej meningitidy s typickym klinickym
obrazom, rozvoj demencie je zriedkavy. Hlavne u imunokompromitovanych pacientov v
diferencialnej diagnostike RPD je potrebné mysliet aj na mykotické a parazitarne ochorenia
nervového systému. Kognitivna dysfunkcia je neurologickou komplikaciou neskorych stadii
syfilisu, avsak pri nerozpoznani skorsSich stadii moéze predstavovat diferenciadlno-diagnosticky
problém demencie, podobne ako Lymska choroba (boreliéza), kde je kognitivny deficit
pritomny v neskorsich $tadidch nelieeného ochorenia, v skorsSich Stadiach su pritomné
polyradikulopatia, kranidlne neuralgie, meningitida. Aj ked demencia nie je naj¢astejSou
komplikdciou syfilisu a borelidzy, treba na tieto ochorenia v diferencidlnej diagnostike
mysliet, pretoZe su to takisto liecitelné pric¢iny demencie.

Nadory

Pri¢inou rychlo progredujicej demencie mo6zu byt aj primarne a sekundarne nadory mozgu,
ktorych diagnostika by ale nemala byt problémom, zobrazuju sa pri MRI vySetreni ako
expanzivne hyperintenzivne lézie v T2-vaZzenom obraze a po podani kontrastnej latky je
pozitivny enhancement. Zakladom je véas na ne mysliet v diferencidlnej diagnostike.
Diagnostickym problémom su primarny lymfém CNS (PCNSL), intravaskuldarny lymfom,
gliomatdza mozgu a lymfomatoidna granulomatdza, ktoré su niekedy diagnostikované az na
zaklade biopsie mozgu.



Toxometabolické priciny

Bolo popisanych mnoho toxicko-metabolickych pricin progredujicej demencie. K zdkladnym
vySetreniam, ktoré robime v diferencidlnej diagnostike demencii, resp. progredujuceho
kognitivneho deficitu, patri vySetrenie krvného obrazu, elektrolytov, vitaminu B12,
hormdnov stitnej zZlazy, podla anamnézy a klinického obrazu sa tieto vySetrenia mézu rozsirit
o vySetrenie vitaminu B1, vySetrenie zdpalovych markerov, event. o dalSie labaratérne
vySetrenia pri patrani po uz vyssie spomenutych infekénych alebo autoimunitnych pri¢inach
demencie. O toxometabolickych pricindch progresivneho kognitivneho deficitu je moziné
napisat samostatny c¢lanok, z praktického pohladu budu v kratkosti uvedené najcastejSie
pri¢iny. VysSetrenie hladiny vitaminu B12 je Standardnym vySetrenim u pacientov s
kognitivnym deficitom, pretoZe po uUprave hladiny vitaminu B12 je u dasti pacientov
kognitivny deficit reverzibilny. Samozrejme, je potrebné aj patrat po pricine hypovitamindzy
B12. Takisto to plati pre vySetrenie hormdnov Stitnej zlazy, aj na naSom pracovisku sme uz
zachytili v ramci diferencidlnej diagnostiky niekolkych pacientov s nepoznanou
hypotyredzou. Hladina vitaminu B1 sa vySetruje hlavne u pacientov s abuzom alkoholu, u
ktorych mozZe byt pri¢inou rozvoja Wernickeho encefalopatie (WE) s typickou trid dou
priznakov: okohybna porucha s nystagmom, ataxia a porucha pamati. Pre diagnostiku je
prinosné MRI vysSetrenie s difuznymi abnormalitami v oblasti corpora mammilaria a
dorzomedidlneho jadra talamu, ktoré zodpovedaju hemoragickej nekréze typickej pre toto
ochorenie. Lie¢bou WE je intravendzne podanie vitaminu B1. K rozvoju kognitivneho deficitu
mbze viest aj postupne progredujuci anemicky syndrém a patranim po jeho pri¢ine moéime
odhalit zavazné, niekedy liecitelné pri¢iny anémie. Kognitivnym deficitom sa manifestuju aj
niektoré oblickové a peceriové ochorenia, preto sucastou laboratérnych vysetreni su aj
markery ich postihnutia. V SirSej diferencidlnej diagnostike sa vySetruju aj toxické priciny
kognitivneho deficitu, kde je velmi dblezitd anamnéza, hlavne pri chronickej intoxikacii, kedy
sa na toxicku pric¢inu mysli menej €asto, pretoZe pri akutnej intoxikacii je priebeh rychly a
vacésinou su zname anamnestické udaje.

Zaverom mozno konstatovat, Ze stéle je vela nepoznanych priéin progredujicej demencie a
prave moznost lie¢it niektoré ochorenia by nas mala viest k snahe objasnit pri¢inu ¢o
najvacsieho poctu demencii pri vyuZiti rasticeho poctu laboratérnych a zobrazovacich
vysetreni, pri ktorych ale netreba zabudat, Ze zakladom spravnej diagndzy je vidy podrobna
anamnéza a zhodnotenie klinického obrazu.



