KAZUISTIKA

Alzheimerova nemoc probihajici pod
obrazem kortikobazalni degenerace -

kazuistika

Alzheimer’s Disease Manifesting as Corticobasal Degeneration —

Case Report

Souhrn

Kortikobazalni degenerace je vzdcné neurodegenerativni onemocnéni patfici do skupiny
tauopatii, které se klinicky projevuje kombinaci extrapyramidovych symptom0 a korové dys-
funkce s postizenim hlavné v parietdini oblasti. Definitivni diagndza kortikobazélni degene-
race je mozna az neuropatologicky. Proto se u Zijicich pacientl uziva spiSe termin kortiko-
bazalni syndrom. Cilem sdéleni je demonstrovat kazuistiku pacienta s klinickym obrazem
evokujicim kortikobazalni degeneraci, ale neuropatologickou diagnézou definitivni Alzhei-
merovy nemoci. Na$ pacient mél vyraznou kognitivni alteraci s pfevahou zrakové-prostoro-
vych funkci s napadnou apraxif, frontalnimi rysy, ale i ¢asnou poruchou paméti. Pridruzen byl
asymetricky extrapyramidovy syndrom akineto-rigidni s levostrannou prevahou, myoklonie
a apraxie levé horni koncetiny s obcasnou dystonii. Neuropatologicky nalez odpovidal krité-
rifm pIné vyvinutého neokortikainiho stadia ¢asné formy Alzheimerovy nemoci bez zndmek
postizeni kortikobazalni degeneraci. Hlavnim rysem, ktery umoznil rozpoznani kortikobazal-
niho syndromu v rdmci Alzheimerovy nemoci a odliseni od kortikobazalni degenerace, byl
vyskyt myoklonii a nizsi vék pacienta. Na rozdil od predchozich studif se u naseho pacienta
projevila ¢asnad porucha epizodické paméti odkazujici na predominujici 1ézi hipokampalni
a entorinalnf kary.

Abstract

Corticobasal degeneration is a rare neurodegenerative disease that belongs to the group
of tauopathies is clinically manifested as a combination of extrapyramidal symptoms and
cortical dysfunction affecting mainly the parietal areas. The definite diagnosis of corticobasal
degeneration is based on neuropathological findings. For this reason, the term corticobasal
syndrome tends to be used in surviving patients. The objective of our paper is to present
a case of a patient with corticobasal syndrome as a peculiar manifestation of neuropatho-
logically confirmed Alzheimer’s disease. Our patient showed significant cognitive impairment
in visuospatial functions, apparent apraxia, frontal signs as well as early episodic memory
impairment. Asymmetrical extrapyramidal features with left-sided prevalent akinesia and
rigidity, apraxia on the left upper extremity and occasional myoclonus were also present.
The pattern of neuropathological changes met the criteria of a fully developed neocortical
stage of an early Alzheimer’s disease without any evidence of corticobasal degeneration. The
main features evoking Alzheimer's disease-associated corticobasal syndrome and enabling
its differentiation from corticobasal degeneration were lower age at onset and myoclonus.
In contrast to previously published data, our patient presented with an early episodic me-
mory impairment suggesting a predominant involvement of the hippocampal and entorhinal
cortices.

S. Johanidesova’, R. Rusina’,
P. Houska?, J. Keller34,
R. Matgj?s

' Neurologicka klinika IPVZ

a Thomayerova nemocnice, Praha
2Neurologické oddélent,

Nemocnice Strakonice, a.s.

33, LF UK v Praze
4Radiodiagnostické oddélent,
Nemocnice na Homolce, Praha

> Oddéleni patologie a molekularni me-
diciny, Thomayerova nemocnice, Praha

X<

Magr. Silvie Johanidesova
Neurologicka klinika

IPVZ a Thomayerova nemocnice
Videriskd 800

140 59 Praha 4

e-mail: silvie.johanidesova@ftn.cz

Prijato k recenzi: 11. 7. 2011
Prijato do tisku: 13. 12. 2011

Kli¢ova slova

kortikobazalni syndrom — kortikobazalni
degenerace — Alzheimerova nemoc —
tauopatie

Key words
corticobasal syndrome — corticobasal dege-
neration — Alzheimer’s disease — tauopathies

Autori dékuji rodiné pacienta za souhlas
s publikaci této kazuistiky. Autofi rovnéz
dékuji prim. MUDr. Petru Lhotakovi (Ra-
diologické oddéleni, Nemocnice Ceské
Budéjovice, a.s.) a prim. MUDr. Marii
Buncové, CSc. (Radioizotopové praco-
visté IKEM), za zapUjceni ¢asti obrazové
dokumentace a souhlas s publikaci.
Podpofeno vyzkumnym zémérem MSM
0021620816 a grantem IGA MZ NT
12094-5.

Cesk Slov Neurol N 2012; 75/108(3): 373-377

373




ALZHEIMEROVA NEMOC PROBIHAJICi POD OBRAZEM KORTIKOBAZALNI DEGENERACE — KAZUISTIKA

Uvod

Kortikobazalni degenerace (CBD) je pro-
gresivni neurodegenerativni onemoc-
néni ze skupiny tauopatii s pfevahou 4R
izoformy (biochemicky podtyp tau pro-
teinu s prevladajicimi ctyfmi opakujicimi
se Useky vazby na mikrotubuly) hyper-
fosforylované formy tau proteinu s pra-
kazem taupozitivnich neuronalnich a gli-
alnich 1ézi zejména astrocytarnich plak
a ,threads” v bilé i Sedé hmoté kortikal-
nich struktur a striata a fokdIni nume-
rickou atrofif neuront kury, bazalnich
ganglif a substantia nigra. Klinicky se one-
mocnéni v typickych pfipadech vyzna-
Cuje asymetrickym parkinsonizmem, dys-
tonif, koncetinovou apraxii, syndromem
cizi ruky, myoklonem a kognitivni dys-
funkci. V popredi je postizeni zrakové-
-prostorovych funkci a apraxie [1], alte-
race pracovni paméti a exekutivni dys-
funkce, casto byva pfidruzena deprese
a iritabilita [2]. CBD se vyskytuje nejcastéji
v Sestém deceniu a tvofi zfejmé 4-6 %
onemocnéni parkinsonského typu [3].

CBD je velmi heterogenni onemoc-
néni. Neuropatologicky potvrzend CBD
muUzZe totiz vypadat jako frontotempo-
ralni demence, progresivni nonfluentni
afazie nebo progresivni posteriorn{ korti-
kalni atrofie [3]. Na druhou stranu klinické
projevy , typické” CBD byly popsany u ji-
nych neurodegeneraci (napf. u Alzhei-
merovy nemoci, demence s Lewyho té-
lisky, Creutzfeldtovy-Jakobovy nemoci,
frontotempordini lobarni degenerace
nebo Parkinsonovy nemoci) [3]. PFi ana-
lyze neuropatologicky ovéfenych CBD za
uplynulych 20 let cinnosti londynské Bra-
inbank se ukéazalo, Ze klinickd diagndéza
v pfipadé CBD za Zivota pacientd byla sta-
novena spravné v pouhych 26,3 % [3].
Proto se klinicky obraz CBD bez znalosti
neuropatologického podkladu doporu-
Cuje oznacovat terminem ,kortiko-ba-
zalni syndrom” (CBS) [4].

Alzheimerova nemoc (AN) je charak-
terizovana ukladanim beta amyloidu ex-
traceluldarné ve formé senilnich plak
a intraneuronalnimi depozity hyperfosfo-
rylovaného tau proteinu do podoby neu-
rofibrildrnich klubek (tangles), coz v ko-
ne¢ném dusledku vede k numerické atrofii
neurontd. Neuopatologické zmény jsou
nejvyraznéjsi v entorinalni a anterotem-
poralni krajiné vcetné hipokampt, coz
vede k obrazu progredujici amnestické
demence s prevahou postizeni epizodické

paméti, postupné se pfidava postizeni dal-
Sich kognitivnich domén. Vedle této ty-
pické formy AN existuji i vzacnéjsi fokalni
varianty, kdy neuropatologické markery
onemocneéni jsou vyrazngjsi v jinych lokali-
zacich (napf. frontalni varianta AN, probi-
hajici pod obrazem demence frontélniho
typu nebo okcipitalni varianta AN s preva-
hou postizeni zrakové-prostorovych funkci
v rdmci syndromu tzv. zadni kortikalni
atrofie — posterior cortical atrophy) [5].

Prinasime kazuistiku pacienta s kli-
nickym obrazem kortikobazalniho syn-
dromu (CBS), u néhoz byla post mortem
definitivné diagnostikovana Alzheimerova
nemoc (AN), pficemz pro AN typicka de-
pozita beta amyloidu a tau proteinu byla
nadprahové i v lokalizacich obvyklych
u postiZzeni v ramci CBD.

Obr. 1. MR nalez.

Kazuistika
Sestasedesatilety muz, Fidi¢ z povolani,
bez neurologické rodinné zatéze, s ana-
mnézou hypertenze a ischemické choroby
srdecni, byl vySetfen v roce 2007 pro po-
ruchu paméti a zhorSenou sobéstacnost.
Prvni pfiznaky manzelka uvadéla do sou-
vislosti s kardiochirurgickym zakrokem
(bypass), ktery prodélal o Sest let dfive.
Pacient byl dezorientovén, bradypsy-
chicky a emocné oplostély, mél zjevnou
anozognozii, stéZoval si pouze na bolest
nohou a neobratnost prstd, MMSE bylo
10/30 bodl. Mél mirnou levostrannou
hemiparézu, lehky parkinsonsky syndrom,
normalni okulomotoriku a CT vySetieni
prokazalo kortiko-subkortikalni atrofii.
Stav byl hodnocen jako rozvinutad Alzhe-
imerova nemoc a byl nasazen donepezil.

Obr. 1a) Symetricka atrofie frontalné oboustranné s patrnou atrofif hipokampt a pfi-
lehlé temporalni kdry (inversion recovery T1, korondrni rovina, tloustka fezu 6 mm,
gap 1,2 mm, TR =3 063 ms, TE = 15 ms, Tl = 400 ms, NEX = 2).

Obr. 1b) S atrofif parietalniho laloku kontrastujici intaktni lalok okcipitdlni, parametry

viz 1a.

Obr. 1¢) Obraz stejné starého zdravého dobrovolnika v fezu odpovidajicim obr. 1a
(inversion recovery T1, korondrni rovina, tloustka fezu 6 mm, gap 1,2 mm,

TR =3 060 ms, TE= 17 ms, Tl =400 ms, NEX = 2).

Obr. 1d) Obraz stejné starého zdravého dobrovolnika v fezu odpovidajicim obr. 1b,

parametry viz 1c.
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Postupné se projevy nemoci zhorsily,
v roce 2009 se objevil myoklonus, zpocatku
na LHK, pozdéji multifokdlni. Rozvinul se
extrapyramidovy syndrom akineto-rigidni
vice vlevo, bez klidového tremoru. LHK se
stala apraktickou s obcasnym dystonic-
kym postavenim a myokloniemi. Levodopa
ve stoupajici davce do 600 mg neméla vy-
znamnéjsi Ucinek na hybnost; MMSE klesl
na 8/10 a vzhledem k absenci ovlivnéni ko-
gnitivnich funkci i pribéhu onemocnéni byl
donepezil nahrazen memantinem.

MR mozku ukdzala pokrocilou symet-
rickou atrofii s pfevahou frontalné a pa-
rietdlné, déle byla patrna atrofie hipo-
kampU (obr. 1a) bez vyraznéjsi atrofie
okcipitalniho laloku (obr. 1b). SPECT pro-
kadzalo hypoperfuzi bilaterdlné tempo-
roparietdlné a okcipitdlné s napadnou
pravostrannou prevahou (obr. 2).

VySetfeni mozkomisniho moku bylo
normalni, tau protein a beta amyloid byly
v normé, co? v diferencialné diagnostické
rozvaze nepfineslo vyraznéjsi prospéch,
genotyp Apo E byl E3/E3.

Pacient byl neuropsychologicky vy3et-
fen v zimé 2009 (tab. 1), vzhledem k vy-
razné pokrocilému stavu onemocnéni byl
na hranici vysetfitelnosti (MMSE bylo jiz
pouze 5/30). Pres tézky kognitivni defi-
cit byla patrna prevaha postizeni zrakové-
-prostorovych funkci veetné konstrukéni
apraxie, apraxie pfi oblékdni a nadpadné
frontalni rysy (perseveracni tendence, ste-
reotypie, snizena slovni produkce) s be-
haviordInimi projevy (apatie, iritabilita
a mirna dezinhibice).

Skala pro klinické hodnoceni demence
CDR [6] potvrdila vyrazné omezeni so-
bésta¢nosti, Casto se objevovala agitova-
nost, neklid a negativizmus. Re¢ byla téz-
kopadna, obsahové chuda.

Pacientovi byl administrovan test RBANS
(Repeatable Battery for the Assessment of
Neuropsychological Status) [6]. Vysledky
prokazaly alteraci mnestickych funkci vy-
razné pod hranici normy, pficemz vzhle-
dem k vyrazné progresi onemocnéni byla
kromé vybavnosti narusena i vstipivost. In-
truze nebyly zachyceny, kfivka uc¢eni méla
kolisavy charakter a omezenou kapacitu.
Sémanticka pamét byla také alterovana.

Kresbu figury nebylo vzhledem k tézké
konstrukenf apraxii viibec mozné adminis-
trovat. Z deseti obrazk( byl pacient scho-
pen spravné pojmenovat pouze dva, ne-
pomohla ani ndpovéda dle sémantického
klice. Subnormnich vysledkd dosahl také

vDRS-2 (Dementia Rating Scale) [6]. V testu
FAB (Frontal Assessment Battery) [6],
ktery je zaméren na exekutivni funkce,
ziskal pouze tfi body z 18, cozZ svéd<i pro
vyrazny dysexekutivni syndrom.

V roce 2010 se prohlubovala demence
i poruchy hybnosti, memantin byl pro ne-
ucinnost vysazen, objevily se delirantni
stavy, pacient byl hospitalizovan na geronto-
psychiatrii a tam v 1été téhoZ roku zemrel.

Neuropatologicky nalez

V hipokampu a pfilehlé temporalni kdre
byl vysoky pocet senilnich plak, prevazné
.zralého” typu, s imunohistochemickou
pozitivitou protilatky proti amyloid-B pep-
tidu (obr. 3b). Vyskyt plak v parietalni, ok-
cipitaini a frontdini ktre levé hemisféry
byl rovnéZ vysoce nadprahovy s velmi vy-
raznym postizenim senzomotorické kdry,
premotorické kary, plaky vsak byly nale-
zeny i v mozecku.

Obr. 2. SPECT - hypoperfuze tem-
pordlné a vyrazné parietdlné vice
vpravo na axidlnich fezech (nahorte)
a v 3D rekonstrukci (dole).

V pocetnych neuronech hipokampu
byla neurofibrilarni klubka pozitivni
v imunohistochemické reakci s proti-
latkou proti hyperfosforylované formé

mentia Rating

Tab. 1. Vysledky neuropsychologického vysetreni.

Test Subtest Hruby
skor/max.
skor
RBANS okamzita pamét
vizuospacialni/
/konstrukenf
jazyk
pozornost
oddalena vybavnost
celkové skore
DRS-2 pozornost
iniciace/perseverace
konstrukce
konceptualizace
pamét
celkové skore
MMSE 5/30
FAB 3/18
TMTA/
/TMTB
CDR pamét: 2/3
orientace 2/3
Usudek a feseni 2/3
spolecensky zivot 3/3
domov a konicky 3/3
péce o sebe 3/3

max. skér — maximalni skor; RBANS — Repeatable Battery for the Assessment of Neuro-
psychological Status; DRS-2 — Dementia Rating Scale; MMSE — Mini-Mental State Exami-
nation; FAB — Frontal Assessment Battery; TMT — Trail Making Test; CDR — Clinical De-

Percentil Kvalitativni popis
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni
<1 tézké postizeni

tézka kognitivni porucha
dysexekutivni syndrom
N/A

zavazna porucha paméti
zavazné obtize v orientaci

zavazné obtiZe v oblasti
Usudku

pacient nesobéstacny
nevykonava
vyzaduje zna¢nou pomoc

Cesk Slov Neurol N 2012; 75/108(3): 373-377

375




ALZHEIMEROVA NEMOC PROBIHAJICI POD OBRAZEM KORTIKOBAZALNI DEGENERACE — KAZUISTIKA

B C 0
B - D
L (3 -
¥
F
B ; w
+ r
#: -
4 -
. O
]

Obr. 3. Neuropatologie.

Neuropatologicky ndlez zmén typickych pro Alzheimerovu nemoc: vyrazné postizeni parietélniho kortexu v rdmci AN: ¢etnd neurofib-
rildrni klubka pozitivni v imunohistochemické reakci s protildtkou proti hyperfosforylované formé tau proteinu (a) a vysoky pocet senil-
nich plak, prevazné ,zralého” typu, s imunohistochemickou pozitivitou protilatky proti amyloid-B peptidu (b). Plvodni zvétseni 200x.
Tau inkluze: Znacna ¢ast inkluzi hyperfosforylovaného tau proteinu v parietadlni kife je pozitivnich v reakci s protilatkou proti 4R (),

avsak misty je zfetelna prevaha 3R pozitivit (d). Zmény typické pro CBD chybi. PGvodni zvétSeni 200x.

tau proteinu (obr. 3a). V kare i subkorti-
kalni Sedé hmoté zejména v bazélnich gan-
gliich a mezencefalu byly zastizeny cetné
.pretangles”, ,threads”, jednotlivé glo-
boidni tangles, ojedinélé ,tufted astrocy-
tes”, ale astrocytarni plaky nebyly patrné
v zadné z vysetfenych oblasti. Ojedinéle
byly zjevné i glidIni inkluze v subkortikalni
bilé hmoté. Zna¢nd cast inkluzi byla pozi-
tivnich v reakci s protilatkou proti 4R (obr.
30), aviak misty je zfetelnd prevaha 3R po-
zitivit (biochemicky podtyp tau proteinu
s prevladajicimi tfemi opakujicimi se Useky
vazby na mikrotubuly) (obr. 3d), ato i v pri-
marni motorické kare a kre premotorické.

V substantia nigra a locus coeruleus byla
jen nevyraznad numericka atrofie pigmen-
tovanych neurond, Lewyho téliska ¢i neu-

rity neprokazala ani imunohistochemicka
reakce s alfa-synukleinem. Inkluze pozi-
tivni v ubikvitinu, proteinu P62 &i proteinu
TDP-43 nalezeny nebyly. Ani uZitim proti-
latky proti alfa-B krystalinu jsme nenaché-
zeli dystrofické balénové neurony v moto-
rickych oblastech mozkového kortexu.
Diagnosticky zavér tedy odpovidal kri-
tériim plné vyvinutého neokortikdlniho
stadia ¢asné formy Alzheimerovy nemoci
(Braak VI, CERAD frequent); zmény kom-
patibilni s obrazem CBD nalezeny nebyly.

Diskuze

Prindsime kazuistiku pacienta s klinic-
kym obrazem kortikobazalni degenerace,
u néhoz byla post mortem necekané pro-
kdzana Alzheimerova nemoc v neokortikal-

nim stadiu s typickym neuropatologickym
nalezem (neuritické plaky a neurofibrilarni
klubka). Distribuce neuropatologickych
zmén sice odpovidala obvyklému nélezu
u Alzheimerovy nemoci (predilekce v me-
ziotempordlni a anterotemporalni krajiné
a parahipokampalnich gyrech), ale zmény
byly velmi vyrazné rovnéz v parietaini kare
(tedy v oblastech, kde je maximum taupo-
zitivnich depozit u CBD).

Demence s ¢asnou apraxii a frontalni
symptomatikou byla provazena vyrazné
asymetrickym extrapyramidovym syndro-
mem nereagujicim na dopaterapii. Inter-
mitentni dystonické projevy s myoklo-
niemi na LHK evokujici syndrom cizi ruky
(alien hand) byly v korelaci s hypoperfuzi
parietalné vice vpravo na SPECTu a parie-
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tanf atrofii na MR. V souhrnu tedy tento
obraz sugestivné evokoval klinickou dia-
gndzu CBD.

V dalSim textu budeme diskutovat
o dvou hlavnich rysech, které u naseho
pacienta pfi zpétném hodnoceni mohly
vést k podezfeni na kortikobazalni syn-
drom v ramci Alzheimerovy nemoci
(CBS-AN): 1. poruchy paméti, 2. MR obraz
atrofie nejen biparietalné, ale i v hipo-
kampalni krajiné. Navic negativni likvo-
rové vysetfeni rovnéz castecné svédcilo
proti diagnéze Alzheimerovy nemoci, sa-
moziejmé pfi védomi limitd interpretace
vysledkd tohoto vysetfeni [7,8].

U pacientl s CBD se v ramci kognitivni
alterace objevuje Casné postizeni zrako-
vé-prostorovych funkci a deficity exeku-
tivnich funkci, praxie a fe¢i s pomérné
zachovalou epizodickou paméti [9]. One-
mocnéni postupné progreduje do obrazu
frontainiho typu demence. Naproti tomu
Casny deficit epizodické paméti s poru-
chou vybavnosti i vstipivosti byva v kore-
laci s atrofii hipokampU a pfilehlé tempo-
ralni kdry typicky v ramci Alzheimerovy
nemoci [10]. U pacientd CBD i u pacientd
CBS-AN je epizodickad pamét relativné za-
chovana. Pracovni pamét, kterd je funkci
exekutivy, je Castéji narusena u pacientd
s kortikobazalni degeneraci [11]. Séman-
tickd pamét maze byt, avsak nemusi byt
narusena jak u CBD, tak u AN. Pfedchozi
vyzkum ukazuje, Zze nebyly shledany sig-
nifikantni rozdily v oblasti sémantické pa-
méti mezi pacienty trpicimi AN a pacienty
s kortikobazalnim syndromem [12].

Zrakové prostorové postizeni s tézkou
konstruk¢ni, ideomotorickou a oblékaci
apraxii mdze byt projevem pokrocilé Al-
zheimerovy nemoci, ale obdobné vyrazné
postizeni v ¢asné fazi pribéhu neurode-
generativniho onemocnéni (jako u na-
Seho pacienta) svéd¢i spise pro CBD [2].

Pacient také trpél neplynulou (non-
fluentni) afazii s dysartrif, kterd je casta
u CBD. Pro AN je naopak typickad zpo-
¢atku anomicka afazie, pozdéji obraz
fluentni transkortikaini senzorické afa-
zie s fonemickymi parafaziemi. Snizené
slovni produkci u naseho pacienta odpo-
vidalo i ndpadné postizeni frontobazalné
a periinzuldrné vlevo (predilek¢ni posti-
Zeni Brodmannovy arey 10 u CBD bylo jiz
v literatufe popsano [13]).

Z pfidruzenych behaviordlnich sym-
ptomd v rdmci demence u naseho pa-
cienta prevazovala deprese, apatie a ne-

gativizmus, coz je u CBD casté [2],
podobné obtiZze se vSak mohou vyskyt-
nout i u jinych demenci, véetné AN.

U naseho pacienta vyjadreny MR obraz
symetrické atrofie s pfevahou frontainé
a parietdlné s mirnym postizenim hi-
pokampt neni typicky pro AN v tomto
veéku, u Alzheimerovy nemoci nachazime
predominantni hipokampalni a antero-
temporalni atrofii. Obraz vsak také neni
typicky pro CBD, u niZ je uvadéna asyme-
trie atrofickych zmén parasagitalné [14].
Z hlediska zobrazovaciho nebyla diagnéza
zcela typickd, avsak biparietalni atrofie
nasvédcovala spise pro CBS-AN (kde je ty-
picky nalez fronto-parietdini atrofie, ty-
picky asymetrické) nez CBD nebo cistou
AN. Recentné v3ak byla popsana i syme-
trickd varianta CBD, coZ by vysvétlovalo
asymetrii zmén na SPECT, ktera se jesté
morfologicky neodrazila v atrofii.

Dvé recentni studie srovnavaji neuro-
psychologicky profil, demografickd data
a fokalni atrofii (MR voxel-based morfo-
metrie) CBS zpUsobeny |, klasickou” CBD
(tedy 4R-tauopatie — CBS-CBD) a fokdlni
variantu Alzheimerovy nemoci (tedy CBS-
-AN). Ukazalo se, Ze pacienti s CBS-AN
jsou mladsi, ¢asté&ji se projevuji myoklo-
niemi a méné casto tremorem. Wadia
et al doporucuji tfi kritéria, ktera jsou uzi-
te¢na k vylouceni CBD v ramci klinického
obrazu CBS: dobra pocatecni odezva na
levodopu po dobu vic nez dvou let, ¢asné
postizeni okulomotoriky do dvou let od
prvnich symptomd a trvani onemocnéni
déle nez deset let [15].

U CBS-AN byla nalezena atrofie zadnich
frontdlnich a hornich parietalnich oblasti,
avsak duleZitou odlisnosti byla celkové
pokrocilejsi atrofie i dalsich oblasti [4,16].

Neuropsychologické vySetfenf je ddlezité
pro zhodnoceni CBS syndromu. Nedokaze
viak rozlisit AN prezentujici se jako CBS od
CBD, protoze zmény jsou podminény ana-
tomickou lokalizaci 1éze, nikoliv bioche-
mickou podstatou neurodegenerativniho
onemocneéni. Pfedchozi studie ukazuji, Ze
neuropsychologické vysetfeni u pacientd
s CBD a pacientd s CBS-AN ma podobny
charakter miry postizeni paméti a exeku-
tivnich funkci [16]. Ackoliv dosud publi-
kované studie [12] neprokazuji vyraznéjsi
poruchy epizodické paméti u pacientt CBS-
-AN ve srovnani s pacienty s kortikobazalni
degeneraci, v nasem pfipadé jsme u pa-
cienta zjistili ¢asnou poruchu epizodické
paméti (@anamnesticky udaj).

Zavér

Diferencialni diagnostika CBS je slozity
problém, i pfes uZiti vSech dostupnych vy-
Setfovacich modalit nelze mnohdy dospét
ke sprdvné diagndze. Pouze retrospek-
tivni analyzy dikladné vysetfenych a neu-
ropatologicky verifikovanych piipadl po-
mohou najit diskriminujici zmény, které
odlisi CBD od ostatnich pficin CBS, zvlasté
pfipadd CBS-AN.
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