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PŘEHLEDNÝ REFERÁT REVIEW ARTICLE

Diferenciální dia gnostika tauopatií –  
klinický pohled

Diff  erential Dia gnosis of Tauopathies –  a Clinical Approach

Souhrn 
Tauopatie jsou neurodegenerativní onemocnění, která se vyznačují hromaděním abnormně mo-

difi kovaných forem proteinu zvaného tau především v kůře frontálních, temporálních a parietál-

ních laloků, v bazálních gangliích a v mezencefalu. Molekulárně bio logicky a bio chemicky dobře 

defi novaná skupina chorob má však dosti heterogen ní klinické obrazy a je podstatou několika růz-

ných neurodegenerativních onemocnění tvořících frontotemporální lobární degenerace. Společ-

ným klinickým znakem těchto entit je ve větší či menší míře vyjádřený syndrom frontotemporální 

demence. Klinické jednotky, jež se řadí mezi klasické frontotemporální demence, však nejsou vždy 

podmíněny jen tauopatiemi, mnohdy je jejich etiopatogenetická podstata jiná. Účelem tohoto 

stručného přehledu je utřídění současné úrovně poznání vztahů mezi skupinou tauopatií a fron-

totemporálních lobárních degenerací. Článek obsahuje i návrh praktického postupu k upřesnění 

klinické dia gnózy jednotlivých nozologických jednotek v rámci tauopatií.

Abstract
Tauopathies are neurodegenerative disorders characterized by accumulation of abnormally modifi ed 

forms of the tau-protein, predominantly in frontal, temporal and parietal cortical regions, basal ganglia 

and in the midbrain. Tauopathies are well defi ned from the molecular biological and biochemical point 

of view; clinical symptoms may be, however, heterogeneous. Common signs of frontotemporal lobar 

degenerations include a more or less prominent syndrome of frontotemporal dementia. On the other 

hand, the clinical picture of frontotemporal dementia may not be caused by a tauopathy only; in many 

cases the underlying etiopathogenic cause is diff erent. The aim of our review is to classify the relation-

ship between tauopathies and frontotemporal lobar degenerations. This review contains a proposal of 

a practical approach to refi ning clinical diagnosis of the diff erent tauopathies.
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Seznam použitých zkratek
AGD – demence s argyrofi lními zrny

AD – Alzheimerova nemoc

bvFTD – frontotemporální demence (behavio-

rální varianta)

CBD – kortikobazální degenerace

CBS – kortikobazální syndrom

DLB – demence s Lewyho tělísky

FTLD – frontotemporální lobární degenerace

PART – primary age-related tauopathy

PD – Parkinsonova nemoc

PD-D – Parkinsonova nemoc s demencí

PPA – primární progresivní afázie

PS – parkinsonský syndrom

PSP – progresivní supranukleární obrna

PSP-CBS – PSP s kortikobazálním syndromem

PSP-P – PSP s parkinsonizmem

PSP-PAGF –PSP s akinezí a freezingem chůze

PSP-PNFA – PSP s progresivní nonfl uentní afázií

PSP-RS – Richardsonův syndrom
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Úvod
Tauopatie tvoří skupinu neurodegenerativ-

ních chorob způsobených poruchou intra-

celulárního metabolizmu proteinu tau [1]. 

Název tohoto proteinu je odvozen z ang-

lického označení „tubulin as sociated unit“ 

a značí, že jde o bílkovinu, která se po fos-

forylaci váže na tubulin mikrotubulů, star-

tuje jejich polymerizaci a účastní se ak-

tivně intracelulárního transportu. Jakmile 

je defosforylována, podílí se na stabilizaci 

mikrotubulů [2].

Ve zdravém mozku se tau protein vysky-

tuje v šesti izoformách o molekulové hmot-

nosti 50– 65 kDa obsahujících 352– 441 ami-

nokyselin. Je kódován genem MAPT 

(Microtubulin As sociated Unit) na 17. chro-

mozomu. Bílkovina, která fyziologicky vstu-

puje do interakce s mikrotubuly a má klíčo-

vou roli v intracelulárním transportu, je za 

patologických okolností hyperfosforylována 

na specifi ckých vazebných místech. To má za 

důsledek ukládání obtížně odbouratelných 

proteinových agregátů ve formě i velmi ob-

jemných inkluzí. Konečným důsledkem hro-

madění abnormálně agregovaného tau pro-

teinu a výpadkem funkce fyziologického tau 

proteinu je apoptóza postižené buňky [1].

Molekulárně bio logicky a bio chemicky 

dobře definovaná skupina tauopatií má 

dosti heterogen ní klinické obrazy a je pod-

statou několika různých neurodegenerativ-

ních onemocnění tvořících skupinu fronto-

temporálních lobárních degenerací (FTLD). 

V současnosti jsou FTLD chápány jako sku-

pina onemocnění, která buď spadají mezi 

tauopatie, nebo v centru jejich patofyzio-

logie stojí jiný protein asociovaný s tvor-

bou proteinových depozit (např. TDP- 43 či 

ubikvitin). Klinický obraz tauopatií a non-tau 

FTLD se v mnoha případech překrývá 

a často jsou prakticky jednotlivá onemoc-

nění od sebe klinicky nerozlišitelná a pravou 

podstatu onemocnění může odhalit až au-

toptické neuropatologické vyšetření mozku. 

Z klinického pohledu lze tauopatie (tab. 1) 

rozdělit na tři skupiny onemocnění: 1. fron-

totemporální demence; 2. progresivní afázie; 

3. kombinace demence a poruch hybnosti, 

byť v mnoha případech se klinická symp-

tomatologie překrývá a často závisí hlavně 

na distribuci depozit hyperfosforylovaného 

tau proteinu [3– 6].

Syndrom frontotemporální demence se 

vyznačuje převažujícím postižením frontál-

ních funkcí s časnými poruchami chování, 

osobnostními změnami a poruchou paměti 

v důsledku hipokampálních lézí. 

Zpočátku izolovaná alterace řeči, která po-

stupně progreduje do obrazu těžké frontální 

demence, je typická pro primární progre-

sivní afázie [7].

Kombinaci demence a extrapyramido-

vého syndromu nacházíme u kortikobazální 

degenerace a progresivní supranukleární 

obrny [8,9].

Z neuropatologického pohledu se tauo-

patie dělí do tří základních skupin dle počtu 

opakování vazebného místa pro molekuly 

mikrotubulů (direct- repeats –  R), které mohou 

být převážně tři (3R, např. FTLD –  tau s Picko-

vými tělísky –  tedy Pickova nemoc) nebo čtyři 

(4R, např. kortikobazální degenerace, pro-

gresivní supranukleární obrna anebo nemoc 

s argyrofi lními zrny) a kombinace 3R + 4R tau 

(např. senilní demence s neuronálními klubky; 

SDT) či primární věkově vázaná tauopatie (Pri-

mary Age- Related Tauopathy; PART) [10].

Správné rozpoznání těchto onemocnění 

během života pa cientů je i v současné době 

velmi obtížné. U neurodegenerativních one-

mocnění se klinická dia gnóza určuje na úrovni 

možná („pos sible“) a pravděpodobná („proba-

ble“). Defi nitivní potvrzení je možné až neu-

ropatologickým vyšetřením mozkové tkáně, 

přičemž ve významné části případů může být 

i na renomovaných pracovištích stanovena 

nesprávná klinická dia gnóza [11,12].

Tab. 1. Klasifi kace tauopatií. 

Tauopatie – Frontotemporální lobární degenerace s tau pozitivními inkluzemi (FTLD-tau)

Frontotemporální demence (FTD) tau pozitivní 

• behaviorální varianta FTD (bvFTD) s tau inkluzemi – zahrnuje i Pickovu nemoc

Progresivní afázie (PPA) 

• nonfl uentní/agramatická varianta progresivní afázie 

Frontotemporální lobární degenerace s postižením hybnosti („demence+“)

• progresivní supranukleární obrna (PSP) 

• kortikobazální degenerace

• nemoc s argyrofi lními zrny 

• demence a parkinsonizmus s mutací v genu pro tau protein 

Tab. 2. Diagnostická kritéria frontotemporální demence - International Behavioral 
Variant FTD Criteria Consortium [14].

Projevy 

onemocnění

1.  sociálně nevhodné chování, nedodržování společenských norem, 

impulzivita 

2.  časná* apatie

3.  časná* ztráta empatie nebo vřelosti v mezilidských vztazích

4.  časné* perzeverativní, stereotypní nebo kompulzivně/ritualistické 

chování 

5. hyperoralita a změny v příjmu potravy

Neuropsychologie 
6.  dysexekutivní profi l s relativním zachováním epizodické paměti 

a zrakově prostorových funkcí

Zobrazovací 

metody

frontální a/nebo temporální atrofi e na MR nebo CT nebo frontální 

a/nebo temporální hypoperfuze nebo hypometabolizmus na  

SPECTu nebo PETu 

Možná bvFTD tři ze šesti klinických známek (viz výše) 

Pravděpodobná 

bvFTD

tři ze šesti klinických známek (viz výše) a pozitivní nález zobrazova-

cích metod

*Kritérium časnosti vymezuje objevení se příznaků v prvních třech letech rozvoje onemoc-

nění (na rozdíl od podobných příznaků u chronických schizoafektivních poruch).
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Přehled tauopatií a jejich 
klinických manifestací
Frontotemporální demence 

(behaviorální varianta)

Syndrom frontotemporální demence se vy-

značuje převažujícím postižením frontálních 

funkcí s časným postižením osobnostních 

rysů a chování, s apatií a abulií a/ nebo s pro-

jevy dezinhibice a ztrátou společenského 

taktu, a s relativně zachovanou epizodickou 

pamětí (tab. 2).

Prevalence behaviorální varianty fronto-

temporální demence (bvFTD) se liší v růz-

ných studiích, ve věkové skupině 45– 65 let 

se odhaduje na 2,0– 15,4 na 100 000 obyva-

tel, nad 65 let se pak blíží 1 % [13].

Důležitý je časový faktor časného rozvoje 

behaviorálních příznaků u pa cientů s bvFTD 

během posledních tří let. Neuropsychiatrické 

projevy příznačné pro bvFTD (např. sociálně 

nevhodné chování, nedodržování společen-

ských norem, impulzivita, apatie, ztráta em-

patie nebo vřelosti v mezilidských vztazích, 

kompulzivně ritualistické chování aj.) se ne-

specificky objevují u různých psychiatric-

kých onemocnění. Pro bvFTD (tab. 2) je cha-

rakteristický časný vznik těchto příznaků 

během prvních tří let rozvoje onemocnění 

(na rozdíl od stabilních projevů dlouhodo-

bých psychiatrických onemocnění, kde bý-

vají přítomny řadu let až desetiletí) [14]. 

Historicky se po dlouhou dobu v prů-

běhu 20. století používalo označení Pickova 

nemoc (pojmenované po Arnoldu Pickovi, vý-

značném pražském neurologovi a psychiat-

rovi a vlastně i „neuropatologovi“ –  v tehdejší 

době byla neuropatologie považována za kli-

nický obor) pro frontální typ demence s čas-

nými poruchami chování a řeči, a s tzv. Picko-

vými tělísky (argyrofi lní intraneuronální inkluze 

uložené nejčastěji ve fascia dentata a v pyra-

midových neuronech hipokampu). V 90. le-

tech 20. století bylo jednoznačně prokázáno, 

že Pick ova tělíska jsou podskupinou depozit 

tau proteinu, formou se třemi opakováními va-

zebného místa pro mikrotubuly (3R –  viz výše).

Primární progresivní afázie 

Jako primární progresivní afázie (PPA) se 

označuje zpočátku (po dobu nejméně 

1– 2 let trvající) izolovaná alterace řeči, která 

postupně progreduje do obrazu těžké fron-

tální demence [15]. Na rozdíl od bvFTD zů-

stává u PPA dlouho zachována soběstač-

nost a aktivity běžného života, pokud nejsou 

vázány na užívání řeči (např. telefonování). 

Ze skupiny PPA (nonfl uentní/ agramatická, sé-

mantická a logopenická) se k tauopatiím řadí 

nonfl uentní/ agramatická varianta, která při-

pomíná Brocovu afázii svou nízkou řečovou 

produkcí [16]. V pozdějších stadiích onemoc-

nění se mohou projevit poruchy chování ty-

pické pro behaviorální variantu FTD [7]. 

Kortikobazální degenerace 

Tauopatií s převahou 4R izoformy tau pro-

teinu, která se klinicky projevuje kombinací 

extrapyramidových symp tomů a korové 

dysfunkce s postižením hlavně v parie-

tální oblasti, je kortikobazální degenerace 

(CBD) [17]. Termínem kortikobazální syn-

drom (CBS) (tab. 3) se označuje klinický obraz 

kortikobazální degenerace bez znalosti neu-

ropatologického podkladu [9].

Pro CBS je charakteristický asymetrický 

parkinsonizmus (bradykineze a rigidita, zpra-

vidla bez třesu), často s dystonickým drže-

ním postižené ruky a případně s myoklonic-

kými záškuby, s nápadnou apraxií a/ nebo tzv. 

syndromem odcizené ruky (alien hand) –  ab-

normální držení v prostoru a ztráta volní kon-

troly nad pohyby ruky –  v kombinaci s poru-

chou kognice a řeči.

Obraz CBS nemusí být podmíněn pouze 

depozity proteinu tau (pak se jedná o CBD), 

ale podobné projevy může vyvolat řada ji-

ných neurodegenerativních procesů, v první 

řadě fokální varianta Alzheimerovy nemoci 

(AD) [18,19] nebo varianta progresivní supra-

nukleární obrny (PSP s kortikobazálním syn-

dromem; PSP- CBS [20]), vzácněji se CBS může 

objevit i u demence s Lewyho tělísky (DLB), 

Creutzfeldtovy- Jakobovy nemoci, FTLD 

nebo dokonce u Parkinsonovy nemoci (PD). 

Progresivní supranukleární obrna 

(Steeleův- Richardsonův-

- Olszewskiho syndrom)

PSP se řadí do skupiny tauopatií s převahou 

4R izoformy patologicky změněného tau 

Tab. 3. Diagnostická kritéria kortikobazálního syndromu – Cambridgeská kritéria [9].

Mandatorní kritéria

• pozvolný začátek a postupná progrese 

• nepřítomna dlouhodobá odpověď na léčbu levodopou*

Hlavní kritéria 

motorické projevy

• akineticko-rigidní syndrom

kortikální senzoricko-motorické projevy

• končetinová apraxie

kognitivní projevy

• porucha řeči (zahrnuje afázie, dysartrie a agrafi i)

Vedlejší kritéria 

motorické projevy

• fokální nebo segmentální myoklonu 

• asymetrická dystonie

kortikální senzoricko-motorické projevy

• fenomén odcizené ruky (alien limb/hand)

• kortikální porucha čití nebo akalkulie

kognitivní projevy

• frontální exekutivní postižení

•postižení zrakově-prostorových funkcí

*parkinsonské příznaky se nelepší při podávání levodopy v dávce 250mg třikrát denně nej-

méně po dobu dvou měsíců; nebo má levodopa jen krátkodobý účinek (< 1 rok).

Klinická diagnóza kortikobazálního syndromu 

klinický obraz odpovídá oběma mandatorním kritériím

+ 

splněna dvě hlavní kritéria

+

splněna dvě vedlejší kritéria
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proteinu [8]. Typický klinický obraz (tab. 4) je 

tvořen kombinací hlavních projevů: 1. par-

kinsonský syndrom (PS) s axiální převahou, 

rigiditou trupu a poměrně často i hyperex-

tenčním postavením hlavy a šíje; 2. postupně 

se horšící porucha chůze s posturální insta-

bilitou a častými pády, typicky s retropulzí; 

3. supranukleární porucha sdružených (kon-

jugovaných) pohybů očí, především vertikál-

ních a specifi cky pro PSP směrem dolů, se 

zachovanými okulocefalickými refl exy; 4. dy-

sexekutivní syndrom až do stupně demence 

s výraznými projevy frontálního postižení, 

s těžkými motorickými i řečovými perseve-

racemi, sníženou plynulostí řeči (verbální fl u-

encí) a nápadnou apatií [21,22].

PSP je klinicky velmi heterogen ní jed-

notka s variantami, které se liší v klinickém 

obrazu, v rychlosti rozvoje a v délce přežití; 

mají rovněž různé typy neuropatologického 

postižení [23,24]. 

Richardsonův syndrom (PSP- RS) je nej-

častější forma s „klasickým“ obrazem PSP 

odpovídajícím historickému popisu [25] –  

kombinace axiální rigidity, supranukleární 

pohledové obrny, pseudobulbárního syn-

dromu, častých pádů a těžké subkortikální 

demence.

PSP s parkinsonizmem (PSP- P) se vyzna-

čuje pomalejší progresí s delším přežitím, 

počátečním asymetrickým PS s přechod-

ným efektem levodopy, proto může být 

v počátečních stadiích obtížně odlišitelná od 

PD [26]. Instabilita s pády a demence vznikají 

až v pozdní fázi onemocnění.

U PSP s akinezí a freezingem chůze (PSP-

- Pure Akinesia with Gait Freezing; PSP- PAGF) 

je hlavním příznakem porucha iniciace 

chůze a zárazy (freezing) při chůzi a jiných 

čin nostech (řeč, psaní) [27,28].

PSP s kortikobazálním syndromem (PSP-

 -Corticobasal Syndrome; PSP- CBS): vzácná 

kombinace progresivní asymetrické dysto-

nie doprovázené někdy PS, dále je přítomna 

apraxie a parietální syndrom (končetinová 

apraxie, příznak cizí ruky, kortikální porucha 

čití nebo akalkulie) [20].

PSP s progresivní nonfluentní afázií

(PSP- Progres sive Non- Fluent Aphasia; PSP-

 -PNFA): překrývá se s nonfl uentní/ agrama-

tickou variantou progresivní afázie v kombi-

naci s parkinsonizmem [29].

Nemoc s argyrofi lními zrny 

Po roce 2000 bylo popsáno onemocnění, 

které se neuropatologicky projevuje depo-

zity patologické formy tau proteinu rovněž 

s převahou 4R izoformy patologicky změně-

ného tau proteinu ve formě tzv. argyrofi lních 

zrn, jež dala tomuto onemocnění pojmeno-

vání [30,31]. Na defi nici a klinických kritériích 

tohoto onemocnění se v současné době in-

tenzivně pracuje [30]. 

Dědičné formy

Vzhledem k poměrně častému familiárnímu 

výskytu FTLD (až 30– 50 % pa cientů může mít 

rodin nou zátěž s postižením ně kte rého z pří-

buzných prvního stupně) se předpokládá dosti 

silný vliv genetických faktorů, které však ještě 

nejsou jednoznačně objasněny, jedná se nej-

spíše o multifaktoriální typ dědičnosti. U ně-

kte rých familiárních forem tauopatií je zjištěn 

autozomálně dominantní přenos onemocnění 

se specifi ckou mutací genu pro tau protein 

(MAPT) na dlouhém raménku chromozomu 17 

(tzv. familiární tauopatie, demence frontálního 

typu s parkinsonizmem s mutací v genu MAPT). 

Přehled mutací je pravidelně aktualizován ve 

volně přístupné databázi (http:/ / www.mol-

gen.ua.ac.be/ FTDMutations/ default.cfm?M-

T=0&ML=2&Page=FTD). Z hlediska dosud zná-

mých patogen ních mutací jsou PSP, AGD a CBD 

považovány za sporadická onemocnění, i když 

i zde byly popsány jednotlivé rodiny s patogen-

ními mutacemi v genu MAPT.

Tab. 4. Diagnostická kritéria progresivní supranukleární obrny – kritéria NINDS-SPSP 
(National Institute of Neurological Disorders and Stroke and Society for Progressive 
Supranuclear Palsy) [37].

Pravděpodobná PSP

A. plynule progredující onemocnění s počátkem nad 40 let věku

B. vertikální pohledová obrna*

a

C. posturální instabilita s pády během jednoho roku od prvních příznaků

Možná PSP

A. plynule progredující onemocnění s počátkem nad 40 let věku

B. vertikální pohledová obrna*

nebo

C. 1. zpomalení vertikálních sakád

a

2. posturální instabilita s pády během jednoho roku od prvních příznaků

Potvrzená (defi nite) PSP

veškerá kritéria možné či pravděpodobné PSP splněna a potvrzení PSP histopatologicky

*Obrna pohledu je defi nována jako omezení volního pohledu, nebo sledování pohybujícího 

se předmětu, nebo obojího, o více než 50 % ve srovnání s normou pro daný věk.

Kritéria vylučující možnou i pravděpodobnou diagnózu PSP

• recentně proběhlá encefalitida 

• fenomen cizí ruky (alien hand), kortikální senzorická porucha

• fokální frontální či temporoparietální atrofi e

• halucinace a bludy nevyvolané dopaminergní léčbou

• projevy kortikální demence (např. v rámci AD)

• časné mozečkové symptomy či dysfunkce autonomního nervstva

• těžký, asymetrický parkinsonizmus

• průkaz jiné choroby, která by mohla vysvětlit klinický obraz

Projevy, které svědčí pro možnost PSP, nejsou ale součástí diagnostických kritérií

• symetrická akineza nebo rigidita, více proximální než distální

• retrocollis

• chybějící, špatná nebo mizející odpověď na léčbu levodopou

• časná dysartrie a dysfagie

•  časná kognitivní porucha, charakterizována nejméně dvěma z následujících příznaků: apa-

tie, porucha abstrakce, zhoršená plynulost řeči, imitace, utilizace a další projevy prefrontální
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Stručný přehled typických nálezů 
pomocných vyšetření u tauopatií
Neuropsychologie

Frontotemporální demence 

(behaviorální varianta) 

V časných stadiích bvFTD mohou být vý-

sledky běžných neuropsychologických testů 

ještě bez přesvědčivého nálezu. Je proto dů-

ležité hodnotit chování pa cienta, tedy pátrat 

po časných behaviorálních příznacích evo-

kujících bvFTD (tab. 2) a administrovat testy 

citlivé na frontální funkce –  např. Wisconsin-

ský test třídění karet (Wisconsin Card Sort ing 

Test; WCST), test Londýnské věže (Tower Of 

London; TOL), Stroopův test; test cesty (Trail 

Mak ing Test; TMT).

Testování tak prokáže především posti-

žení exekutivních funkcí (zhoršená schop-

nost plánování, úsudku, uvažování, řešení 

problémů, abstrakce a mentální fl exibilita). 

Často nacházíme impulzivitu, nepozornost, 

perseverativní odpovědi a během testování 

pa cienti opakovaně porušují pravidla zadání 

testů.

Vyšetření paměti nachází alteraci pracovní 

paměti a pozornosti. Epizodická paměť je 

narušena především v oblasti výbavnosti, 

nápověda tedy zlepšuje výkon. 

V oblasti zrakově-prostorových funkcí se 

objevují potíže v plánování kresby a jsou pří-

tomny perseverace.

Nonfl uentní/ agramatická varianta 

progresivní afázie 

Neuropsychologické vyšetření potvrdí pří-

tomnost poruchy řeči –  řeč je obtížná, těžko-

pádná s gramatickými chybami a obtížným 

vybavováním slov. Pa cienti mají problémy 

s hledáním slov (anomie) a vyskytují se fo-

nemické parafázie, gramatické struktury jsou 

také narušeny, podobně jako prozódie. Poro-

zumění je oslabeno na úrovni komplexněj-

ších vět, ale zachováno na úrovni slov. Po-

znávání objektů zůstává dlouho nedotčeno. 

Progresivní supranukleární obrna 

(Steeleův- Richardsonův- Olszewskiho 

syndrom) 

Z psychologického hlediska se jedná o tzv. 

fronto- subkortikální dysfunkci, pro kterou 

jsou charakteristické změny v kognici a cho-

vání projevující se pomalým zpracováním 

a vyhledáváním informací, nízkou plynu-

lostí řeči (verbální fl uencí), palilalií, oslabe-

nou pracovní pamětí, problémy v shiftingu 

(ve schopnosti změnit nastavení myšlenko-

vého procesu), rigiditou myšlení, poruchou 

úsudku a plánování. 

Typický je bradypsychizmus, stereoty-

pie, imitační a utilizační chování a perseve-

rační tendence (příznak potlesku –  „applause 

sign“ nebo „clapp ing test“ –  neschopnost 

zastavit tleskání po pokynu zopakovat trojí 

tlesknutí examinátora). 

Z neuropsychiatrických symp tomů domi-

nuje apatie (91 % všech pa cientů), dále může 

být přítomna dezinbice, deprese, anxieta 

a iritabilita. U ně kte rých subtypů převažuje 

apraxie nebo porucha řeči nad exekutivním 

profi lem (PSP- CBS, PSP- PNFA).

Kortikobazální degenerace

Pro pa cienty s kortikobazálním syndromem 

je typické časné postižení zrakově-prostoro-

vých funkcí a těžká apraxie ideomotorická 

(potíže napodobit čin nost, i když představa 

o ní je zachována) i konstrukční. V pokročilé 

fázi onemocnění se objevuje i apraxie ob-

lékání a ideatorní apraxie. Porucha řeči za-

hrnuje nonfl uentní afázii s dysartrií. V poz-

dějších fázích se rozvíjí typický frontální 

dysexekutivní syndrom s poklesem slovní 

plynulosti (verbální fluence), zpomalením 

psychomotorického tempa, nedostatečným 

náhledem, vázne kognitivní odhad i schop-

nost abstrakce. Často bývá přítomna de-

prese, apatie, iritabilita či v menší míře agito-

vanost a dezinhibice.

Zobrazovací vyšetření

Nejpřínosnějším zobrazením pro dia gnostiku 

tauopatií je MR mozku s nálezem fokální atro-

Obr. 1. Typické MR nálezy u tauopatií.

Obr. 1A) bvFTD: výrazná atrofi e frontálně (axiální řez, T1).

Obr. 1B) PPA: asymetrická atrofi e s převahou periinzulárně vlevo (axiální řez, FLAIR).

Obr. 1C) CBS: atrofi e parietální vpravo (axiální řez, FLAIR).

Obr. 1D) PSP: atrofi e horního mezencefalu (sagitální řez, T1, detail). 
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fie (obr. 1, 2), kterou je však nutno vždy in-

terpretovat v klinickém kontextu. Radioizo-

topové vyšetření (SPECT nebo PET) může 

přinést doplňující informace, zejména v přípa-

dech, kdy míra atrofie není příliš přesvědčivá.

Frontotemporální demence 

(behaviorální varianta)

Atrofie mozku u FTD je na MR nejvíce vy-

jádřena ve frontálních oblastech (obr. 1A), 

v menší míře pak temporálně (zejména 

temporopolárně, dorzální část bývá ušet-

řena). Typická je markantní asymetrie v atro-

fi i a –  ve srovnání s jinými demencemi –  ná-

padně pokročilý stupeň atrofie, především 

u tauopatií [32]. 

SPECT nachází hypoperfúzi především 

frontálně, mnohdy asymetrickou, částečně 

i v temporální krajině. PET může v časné 

fázi onemocnění nalézt hypometabolizmus 

předního cingula, frontální krajiny a inzuly.

Nonfl uentní/ agramatická varianta 

progresivní afázie

MR i SPECT nachází asymetrické postižení 

(atrofii/ hypoperfúzi) s převahou v zadní 

fronto- inzulární krajině v dominantní hemi-

sféře (obr. 1B), obraz je dosti heterogen ní [33].

Kortikobazální degenerace

V časném stadiu bývá MR normální, poz-

ději se rozvíjí fokální asymetrická atrofie pře-

devším v parietální oblasti (obr. 1C), někdy 

i frontálně. 

SPECT prokáže v typických případech hy-

poperfúzi především parietálně, mnohdy 

asymetrickou, částečně i ve frontální krajině.

Progresivní supranukleární obrna 

(Steeleův- Richardsonův- Olszewskiho 

syndrom)

Typickým nálezem u PSP je nález atrofie me-

zencefalu (obr. 1D). V axiálním řezu konkavita 

zevního okraje tegmenta mezencefalu je na-

zývána příznakem myšáka Mickeyho („Mickey 

Mouse sign“) či svlačce („morn ing glory sign“) 

(obr. 2A). Na sagitálním řezu kombinace rela-

tivně zachovaného pontu s těžkou atrofií střed-

ního mezencefalu (oploštění až konkavita dorza 

mezencefalu) připomíná svým vzhledem tuč-

ňáka („stand ing penguin silhouette sign“) nebo 

kolibříka („hum mingbird sign“) (obr. 2B).

FDG- PET obvykle nachází hypometabo-

lizmus thalamu a frontální krajiny (PSP- RS) 

nebo putamen (PSP- P). Tento nález je nic-

méně nespecifi cký, nejedná se o rutin ní dia-

gnostickou metodu pro PSP. Perfúzní SPECT 

může nalézt nespecifickou hypoperfúzi 

s frontální převahou.

Receptorový SPECT s radioaktivně znače-

ným ligandem dopaminového transportéru 

(DaTSCAN, iofl upan) prokáže u PSP úbytek 

presynaptických dopaminergních zakončení 

ve striatu. K odlišení od PD je nutné prokázat 

i postižení postsynaptické za použití např. 

jodbenzamidu (derivátu neuroleptik), který 

se vychytává na postsynaptických D2 dopa-

minových receptorech striata. Toto vyšetření 

se však rutin ně v České republice neprovádí.

Biochemie mozkomíšního moku

V mozkomíšním moku u tauopatií lze najít 

zvýšenou hladinu celkového, méně často 

i fosforylovaného, tau proteinu. 

Návrh dia gnostického postupu 
při zvažování klinické dia gnózy 
taupatie
Klinická dia gnóza tauopatií vychází z klinic-

kého obrazu, kognitivního profi lu a MR ob-

razu. Jednotlivé nálezy mohou být nespe-

cifi cké nebo neúplné a až jejich souhrn né 

zhodnocení umožní stanovit klinický závěr. 

Defi nitivní potvrzení je možné teprve neuro-

patologickým vyšetřením při autopsii (moz-

ková bio psie se u neurodegenerativních 

onemocnění rutin ně neprovádí). Při splnění 

specifi ckých dia gnostických kritérií pro jed-

notlivá onemocnění (tab. 1) může být kli-

nický závěr značně relevantní.

Tauopatie jsou –  ve srovnání s jinými 

neurodegeneracemi, jako např. AD nebo 

PD –  relativně vzácné a mohou mít velmi 

různorodý obraz. Proto bývají mnohdy roz-

poznány pozdě nebo dia gnostikovány ne-

správně. V následujícím textu a v algoritmu 

(schéma 1) navrhujeme praktický postup za-

měřený k upřesnění klinické dia gnózy jed-

notlivých nozologických jednotek v rámci 

tauopatií. Cílem tohoto sdělení je usnadnit 

klinickým neurologům, psychiatrům a ge-

riatrům časné rozpoznání tauopatií, nikoliv 

nabízet zevrubný návod k diferenciální dia-

gnostice demencí obecně. 

Námi navrhovaný algoritmus zohledňuje, 

co z klinických údajů a z pomocných vyšet-

řovacích metod svědčí pro přítomnost tau-

opatie a co proti ní. V dalším textu uvádíme 

komentáře k dia gnostickému algoritmu 

(schéma 1). Nejprve se zmíníme o základních 

premisách a poté budou komentovány ně-

kte ré klíčové aspekty klinické, neuropsycho-

logické a MR. Pořadí jednotlivých kroků jsme 

vybírali i podle prevalence jednotlivých one-

mocnění (např. DLB –  synukleinopatie, nepa-

tří mezi tauopatie) je mnohem častější než 

PSP (tauopatie). 

Úvodní kroky a základní 

předpoklady

Prvním krokem při dia gnostice tauopatií je 

vyloučit jiný než neurodegenerativní původ 

Obr. 2. MR nálezy u PSP.

Červené linky zvýrazňují fokální atrofi i mezencefalu, svědčící pro PSP.

Obr. 2A) V axiálním řezu (T2) konkavita zevního okraje tegmenta mezencefala se podobá 

svlačci („morning glory sign“). Obrázek svlačce zapůjčil Miroslav Makovička, www.statek-ber-

nard.cz 

Obr. 2B) V sagitálním řezu (T1) oploštění až konkavita dorza mezencefala připomíná svým 

vzhledem tučňáka („standing penguin silhouette sign“). Obrázek Tučňáka císařského (Apte-

nodytes forsteri) zapůjčil Samuel Blanc, www.sblanc.com.
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obtíží, zejména rozsáhlé vaskulární změny 

v bílé hmotě hemisfér, dále encefalitidy, pa-

raneoplastické syndromy, intoxikace, tu-

mory, metabolické změny nebo zánětlivé 

postižení v rámci autoimunitních nebo sys-

témových onemocnění.

Tauopatie se projevují především posti-

žením kognitivních funkcí a/ nebo parkinso-

nizmem. Navrhovaný algoritmus (schéma 

1) vychází ze dvou možných přístupů –  ko-

gnitivního (převažující klinickou manifestací 

u daného pa cienta je demence, následně se 

další úvahy liší podle toho, zda je či není pří-

tomen PS) a motorického (v popředí je par-

kinsonizmus, ke kterému se může nebo ne-

musí přidávat i kognitivní deteriorace). 

Klinické aspekty

Neurologické vyšetření je zaměřeno 

především na hybnost, svalový tonus 

a okulomotoriku.

Hlavní hybné poruchy

PS je tvořen kombinací hypokineze, rigidity, 

třesu a posturální instability.

Důležitým diferenciálně dia gnostickým 

kritériem odlišujícím tauopatie od PD je 

neodpovídavost nebo pouze přechodné tr-

vání odpovědi na léčbu levodopou (tj. nedo-

chází ke zlepšení parkinsonských příznaků 

nebo je zlepšení jen přechodné (trvající 

méně než 12 měsíců) při podávání levodopy 

v dávce nejméně 250 mg třikrát den ně po 

dobu alespoň dvou měsíců).

Držení těla, chůze, stabilita
Specifické a nápadné držení těla mívají 

pa cienti s PSP. Převažuje u nich axiální rigi-

dita extenčního typu, až s nápadnou hype-

rextenzí hlavy a šíje (retrocol lis). Tento pro-

jev však nemusí být vždy vyjádřen, relativně 

často lze u PSP pozorovat i běžné fl ekční dr-

žení, typické pro PS. 

Chůze je u PSP kromě poruchy iniciace 

a zárazů (freezingu) charakteristická hypoki-

netickou chůzí s výraznou posturální instabi-

litou. Na rozdíl od jiných příčin této tzv. fron-

tální poruchy (apraxie) chůze není instabilita 

provázena „strachem z pádu“ s krátkými 

krůčky a rozšiřováním základny, ale pa cient 

s PSP padá bez jakýchkoli obran ných refl exů, 

dozadu ihned po povstání ze sedu („příznak 

rakety“) nebo kterýmkoli směrem v průběhu 

chůze. 

Pády jsou jedním z prvních projevů PSP 

a dochází k nim nejčastěji ze všech chorob 

doprovázených PS. Brýlový hematom, mod-

řiny v obličeji, četné zhmožděniny na kon-

četinách jsou při vyšetření nápadně často 

přítomny.

Dystonie a myoklonus
Jednostran ná končetinová dystonie je cha-

rakteristickým příznakem CBD v časných 
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Schéma 1. Algoritmus diagnostického postupu u tauopatií. 

Schéma je detailně komentováno v kapitole „Návrh diagnostického postupu při zvažované klinické diagnóze tauopatie“, malé ikony MR 

u tauopatií jsou zmenšeninou obrázku 1A–D. 
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a středních stadiích nemoci, s progresí ne-

moci může být přítomna oboustran ně. Dys-

tonie se vyskytuje obvykle akrálně, postihuje 

především prsty a předloktí, aktivuje se po-

hybem. U CBD se může objevit též fokální 

myoklonus horní končetiny, charakteristicky 

s aktivací pohybem či náhlým senzorickým 

podnětem.

U PSP se kromě extenční rigidity či dys-

tonie šíje může objevit blefarospazmus, ob-

vykle se složkou apraxie otevírání víček či 

s retrakcí horních víček. Také výraz obličeje 

bývá často změněn dystonickým stahem 

periorálního svalstva, což v kombinaci s pa-

rézou pohledu propůjčuje obličeji zvláštní 

strnulý, „užaslý“ výraz s velmi řídkým mr-

káním a otáčením celé hlavy s očima upře-

nýma před sebou za hlasovým nebo zvu-

kovým podnětem (zdravý jedinec se při 

pohledu do strany nejprve podívá očima 

a teprve pak, pokud to nestačí, otočí i celou 

hlavu).

Okohybné poruchy
Charakteristická pro PSP je porucha sdruže-

ných očních pohybů, především ve vertikál-

ním směru (specifi cky u PSP vázne pohled 

dolů, zatímco izolovaná paréza pohledu 

vzhůru může být projevem ischemického 

postižení mezencefalu), později i do stran. 

Postiženy jsou nejdříve volní sledovací po-

hyby (s dlouho zachovaným „automatic-

kým“ sledováním pohybujícího se předmětu 

v zorném poli). 

Sakadické pohyby jsou zpomalené a hy-

pometrické. Pro supranukleární ráz pohle-

dové parézy svědčí výbavnost okulocefalic-

kých refl exů při pasivních pohybech hlavou. 

V pokročilých stadiích je přítomna kompletní 

zevní oftalmoplegie.

Hlavní poruchy kognitivních funkcí

V časné fázi kognitivní deteriorace je pro 

správnou dia gnózu neurodegenerací rozho-

dující určit domény nebo kognitivní funkce, 

které jsou postiženy časně a predominantně 

(např. epizodická paměť u AD, zrakově-pro-

storové funkce u DLB, exekutivní funkce 

u PSP nebo FTD, apraxie u CBD).

V pokročilých stadiích demence bývá ko-

gnitivní profi l nespecifi cký s těžkým posti-

žením všech domén, výrazným frontálním 

útlumem a behaviorálními projevy (be-

haviorální a psychologické symp tomy u de-

mencí, BPSD).

Důležité je upřesnění anamnestických 

údajů nejen od pa cienta, ale také od rodin-

ných příslušníků či pečovatele. Zaměřujeme 

se na podrobný průběh onemocnění, dobu 

trvání obtíží, schopnost orientace, rychlost 

horšení a na informace o poruchách chování 

a osobnostních změnách. Důležité je i po-

souzení míry soběstačnosti u běžných den-

ních čin ností.

Fluktuace kognitivních funkcí není typická 

pro tauopatie, ale je užitečným diferenciálně 

dia gnostickým příznakem umožňujícím DLB. 

Pozornost, bdělost a kognitivní stav může 

kolísat v řádu minut, hodin nebo dní, někdy 

bývá dezorientace, spavost, jindy pa cienti 

prázdně hledí před sebe, jindy se vyjadřují 

nekoherentně, nebo nekomunikují, apod. 

Významným diferenciálně dia gnostickým 

znakem je časový faktor. Pokud prvním 

známkám demence předchází několikaletý 

rozvoj klinicky jasné PD, jedná se o demenci 

při PD (PD- D). U DLB demence předchází 

nebo se objevuje souběžně do jednoho roku 

s rozvojem motorických projevů parkinsoni-

zmu. Tauopatie se vyznačují různou mírou 

kombinace parkinsonských a kognitivních 

projevů, jejich kombinace v čase může být 

souběžná nebo mírně oddálená, ale vý-

razně se liší od klasického průběhu pomalu 

progredujícího typického parkinso nizmu 

s pozdním nástupem demence u PD- D.

Paměť 

Postižení epizodické paměti (události, jež 

pa cient prožil), která je vázána na hipokam-

pální struktury, je typickým projevem AD. 

U frontotemporálních demencí jsou časně 

postiženy přední temporální laloky a tem-

poroparietální pomezí, které mají vztah k sé-

mantické paměti (všeobecné deklarativní 

informace, pojmy, zeměpisné znalosti aj.) 

a bývá výrazně narušena pracovní paměť 

(umožňuje uchovávat informace po dobu 

několika sekund a je závislá na funkci dorzo-

laterálního prefrontální kortexu). 

Exekutivní funkce
Exekutivní funkce zahrnují schopnost pláno-

vat, rozhodovat, cílevědomě jednat a řešit 

problémy. Pro fungování exekutivních funkcí 

je důležitý prefrontální kortex. Časné a vý-

razné postižení exekutivních funkcí a změny 

osobnosti jsou typické pro bvFTD.

Řeč a jazyk 
Časným a dlouho izolovaným postižením 

řeči se vyznačují primární progresivní afázie. 

Významným diferenciálně dia gnostickým 

rysem je plynulost (fl uence) řeči. Prvky řeči, 

které umožňují rozlišení mezi subtypy PPA, 

jsou produkce řeči, porozumění a repetice. 

Nonfl uentní/ agramatická varianta (tauo-

patie) má výrazně narušenou produkci řeči, 

u sémantické varianty převažuje těžká poru-

cha porozumění, zatímco pro logopenickou 

variantu je příznačné výrazné narušení pro-

dukce řeči a především repetice delších vět. 

Pro řeč u PSP je charakteristická hypoki-

netická dysartrie se spastickými prvky (ne-

plynulá, zpomalená a setřená artikulace) 

s dysfonií rázu zhrubělého šeptavého hlasu. 

Specifi cké poruchy řeči mohou napomoci 

odlišení různých příčin PS už od počátečních 

stádií onemocnění [33]. Porucha artikulace 

bývá provázena poruchou polykání pro te-

kutiny i pro tuhá sousta.

Zrakově-prostorové funkce
Jsou závislé na čin nosti parietálního, okcipi-

tálního a frontálního laloku. 

Pokud se pa cientovi (např. při kresbě 

krychle) nedaří kresba spontán ně, požá-

dáme jej o kopii podle předlohy. Jestliže se 

kresba ani potom nezdaří, můžeme uvažo-

vat o konstrukční apraxii, pokud se kvalita 

kresby naopak kopií zlepší, jedná se o exeku-

tivní postižení.

K posouzení ideomotorické apraxie lze 

předvést smysluplná gesta (např. pozdra-

vit, předvést stopování), a nedaří-li se to, 

pak gesta napodobit podle examinátora. 

Užitečné je také prověření imitace speciál-

ních gest bez významu a testování ideatorní 

apraxie zahrnuje úlohy zaměřené na před-

vedení čin nosti s předměty den ní potřeby 

(např. hřeben, klíče aj.). 

Výrazné postižení zrakově-prostoro-

vých funkcí nacházíme u DLB a u ně kte-

rých pa cientů s bvFTD, typická je časná apra-

xie u CBS. Naproti tomu u PSP nebo u PPA 

mohou být zrakově-prostorové funkce dlou-

hodobě relativně zachovány.

Magnetická rezonance

Tauopatie nemají specifický dia gnostický 

marker ani na MR (ve smyslu případných 

změn signálu), ani v mozkomíšním moku 

(např. u PSP bývá hladina tau i fosfo- tau pro-

teinů výrazně zvýšena, ale může být dlouho 

normální i ve velmi rozvinuté fázi onemoc-

nění). Proto je nutné vždy interpretovat MR 

nález v klinickém kontextu. 

Typická je frontální převaha atrofie 

u bvFTD (obr. 1A), asymetrická atrofie domi-

nantní hemisféry u primárních progresivních 

afázií (obr. 1B), nebo atrofie parietální u CBD 

(obr. 1C). U PSP nacházíme atrofi i mezence-

fala, nejzřetelnější při zobrazení v transver-

zální a sagitální rovině (obr. 1D).
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Situaci však komplikuje skutečnost, že ra-

diolog nemusí (zejména pokud nemá k dis-

pozici relevantní klinické informace na žá-

dance) fokální atrofi i zhodnotit a explicitně 

uvést v popisu vyšetření. Je proto vhodné při 

podezření na tauopatie explicitně radiologa 

informovat, pokládat cílené otázky a nespo-

kojit se jen s popisem, ale prohlédnout si ob-

razovou dokumentaci i osobně.

Atypické projevy a překrývání

V poslední době se ukazuje, že společný vý-

skyt více markerů defi nujících různé neu-

rodegenerace není vzácný; je naopak po-

měrně častý, a to zejména úměrně se 

stou pajícím věkem [34].

Můžeme se tak setkat s typickým nálezem 

určitého onemocnění provázeným ohrani-

čenými depozity jiného onemocnění, které 

však není plně rozvinuté (souběžná neuro-

degenerativní patologie, např. v terénu po-

tvrzené Pickovy nemoci se vyskytnou de-

pozita alfa-synukleinu v amygdale) –  nebo 

i s opravdovou komorbiditou, současným 

výskytem dvou odlišných nozologických 

jednotek (např. Pickova nemoc a AD [35], 

nebo PSP v kombinaci s AD [36]).

Překrývání neurodegenerací může být pří-

činou rychlejšího průběhu i někdy velmi aty-

pických klinických obrazů u řady pa cientů.

Závěr
Tauopatie jsou skupina onemocnění, je-

jichž klinická dia gnostika je relativně obtížná 

vzhledem k poměrně výrazné heterogenitě 

klinických projevů. Pro správnou dia gnózu je 

potřeba syntézy výsledků podrobného neu-

rologického vyšetření, neuropsychologic-

kého profi lu, neuroradiologického zobrazení 

a analýzy mozkomíšního moku, u genetic-

kých forem rovněž molekulárně genetického 

vyšetření. Jde o onemocnění, která jsou vý-

znamně poddia gnostikována, i když jsou dia-

gnostická kritéria poměrně dobře defi nována. 

Přesnější klinická dia gnostika umožní za-

hájit účin nější symp tomatickou a podpůr-

nou terapii a prognostickým odhadem dal-

šího vývoje též zkvalitnit život pa cienta.

Postupem navrženým v tomto sdělení 

bude možné zvýšit záchyt tauopatií a zpřes-

nit dia gnózu těchto onemocnění zejména 

s ohledem na možné budoucí kauzální tera-

peutické přístupy.
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