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Uvod

Priméarni progresivni afdzie je neurodegenerativni onemocnéni manifestujici se po
relativné dlouhou dobu izolovanou poruchou feci. Charakteristicky je progresivni vyvoj
poruchy, ¢asto az do uplného obrazu demence, ktery zahrnuje kognitivni deficit, ztritu
sobéstacnosti, ale 1 behavioralni projevy a zmény osobnosti. Onemocnéni tak prostupuje do

mnoha oblasti zivota nemocného i pecujicich osob.

Z divodu heterogenity klinického obrazu je primarni progresivni afazie rozdélena do tii
variant dle pfitomnych symptomu. Nonfluentni (téz agramaticka) varianta primarni progresivni
afazie je charakteristickd zejména agramatickou feCovou produkci a pfitomnosti anomie a
fonemickych parafazii. Sémanticka varianta se na rozdil od nonfluentni vyznacuje spontanni
feCi bez agramatismi, ale v disledku naruSené sémantické paméti dochazi k porucham
porozumeéni. Logopenickd varianta se projevuje anomickymi pauzami a obtizemi pfi

pojmenovani.

V tuzemsku je problematika primarni progresivni afazie pomérné neprobadanou oblasti.
Zejména o terapii osob s primdrni progresivni afdzii neni v dostupné literatufe mnoho
informaci. Témeér s jistotou lze ale tvrdit, ze podstatnou soucasti terapeutického procesu (a
nejen toho, ale 1 napf. procesu diagnostiky) by meél byt klinicky logoped. I proto si tato
diplomova prace klade za cil poskytnout podrobné piipadové studie osob trpici touto diagndzou

a predstavit ji studentim a studentkam oboru logopedie i jinym, zainteresovanym osobam.

Teoreticka Cast této diplomové prace sestava ze tii kapitol. Prvni z nich bude vénovana
primarni progresivni afazii a jejim specifikim. V dalsich kapitolach bude obracena pozornost
k Alzheimerové nemoci a k behavioralni varianté frontotemporalni demence, které jsou do

teoretické Casti zaClenény z divodu diferencialni diagnostiky.

Praktickd c¢ast této prace se bude zabyvat podrobnymi pfipadovymi studiemi osob
s primarni progresivni afazii. Budou prezentovany vysledky pouzitych vySetieni vCetné jejich
interpretace. Diskutovdna bude diferencidlni diagnostika a porovnani klinického obrazu

vySetfovanych osob s diagnostickymi kritérii.



I TEORETICKA CAST

1 Primarni progresivni afazie

Tato kapitola pojednava o neurodegenerativnim onemocnéni, které ovliviiuje a zasahuje

do mnoha aspekti lidského zivota, a to jak zivota nemocného, tak i do zivota pecujicich osob.
1.1 Obecna charakteristika primarni progresivni afazie

Primdrn{ progresivni afdzie (PPA) je neurodegenerativni onemocnéni, jehoz prvotnim
symptomem je alterace feci, ktera byva zpocatku jedinym znakem onemocnéni. Jednd se o
onemocnéni, pro néz je typické postizeni frontalni a temporalni mozkové kiry, pfiCemz na
obrazech CT a MRI neni zachycena ischemie, krvaceni ani tumor. Vice postizena byva leva
hemisféra. NejcCastéji se objevuje v obdobi 55-60 let véku (Rusina, Cséfalvay, 2018) a na rozdil
od jinych neurodegenerativnich onemocnéni vice postihuje mize nez zeny (Da Cunha et al.,
2022). Primarni progresivni afazie se pomémé dlouhou dobu (minimalné 1-2 roky) projevuje
samostatnosti v béznych dennich ¢innostech, které se obejdou bez vyuziti feCovych schopnosti
(napt. pouzivani telefonu), ¢imz se odliSuje od mnoha jinych neurodegenerativnich
onemocnéni. Postupné projevy nemoci smétuji k typickému obrazu demence, coz je mozné
pozorovat napiiklad u vizuoprostorovych funkci, ale i funkci gnostickych a exekutivnich

(Rusina, Cséfalvay, 2018).

Prvotnim symptomem nemoci je izolovand alterace fe€i (Cséfalvay, 2019).
V konverzaci byvaji napadné naptiklad deficity v pojmenovavani objektll, zasazen byva také
syntax. Ostatni kognitivni funkce byvaji naruseny az postupem casu, porucha feci ale vétSinou
zustava nejvyraznéjsi (Gorno-Tempini et al., 2011). Naptiklad porucha paméti nebyva nikdy
narusena do takové miry jako pfi Alzheimerové chorob& (Sutovsky et al., 2007). Primérni
progresivni afazie je dle konkrétnich projevii délena do tfi variant, kterym bude vénovana

pozornost nize.

Rusina a Cséfalvay (2018) vyzdvihuji také typické behaviordlni symptomy projevujici
se u pacientll s primérni progresivni afdzii. To potvrzuji i Sutovsky et al. (2007), ktefi zmény
v chovéani u osob s PPA chdpou jako znamky prefrontadlniho syndromu. Konkrétné zmitiuje
predevsim iritabilitu, jako nejcastéjsi projev prefrontalniho syndromu, déle naptiklad apatii, ale

mozna prekvapive 1 agitovanost. Stejné€ jako symptomy v feci, 1 behavioralni symptomy PPA
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se li§i dle konkrétni varianty. Behavioralni poruchy jsou pfiCitany az 75 % pacientl
s diagnostikovanou primdrni progresivni afdzii. Mezi ¢asté patologické projevy chovani fadi
Rusina a Cséfalvay (2018) mimo zmifiovanou iritabilitu také neklid, odstranéni zabran, ztratu
sebekontroly nebo 1 poruchy piijmu potravy. Apatie, ofividny nezijem o okoli, nepozornost,
ztrata emocni kontroly apod. mnohdy komplikuje praci s nemocnymi predevsim pecujicim

osobam (Rusina, Cséfalvay, 2018).
1.2 Varianty primarni progresivni afazie

Vzhledem k variabilit€ symptomu, které se u pacientd vyskytuji, je primarni progresivni
afazie rozdélena do tii variant. Rozdéleni slouzi k lepsi orientaci odbornikd v klinickém
prostfedi napfi¢ pracovisti, vhodné je navic také pro vyzkumné prostiedi. Varianty primarni
progresivni afdzie jsou rozdélovany podle lokalizace atrofie mozkovych struktur a
neuropatologie, ale nejvétsi dulezitost je pii diferenciaci diagndz kladena na pritomnost nebo
naopak absenci nékterych feCovych a jazykovych rysi (Coemans et al., 2022). UrCeni varianty
v nékterych pripadech nemusi byt vzdy jednoznacné. Na zptesnéni se podili mnoho odbornikti
—neurolog, klinicky logoped i neuropsycholog. RozliSeni variant klade velké naroky na znalosti
a zkuSenosti danych odbornikt (Cséfalvay et al., 2020). Jednotlivym variantam bude vénovana

pozornost i v kapitole Kognitivni deficity u primdrni progresivni afézie.

1.2.1 Nonfluentni varianta

1.2.1.1  Neuropatologie

Nonfluentni, neboli agramatickd varianta primdrni progresivni afdzie, je ve vétSiné
pfipadd zptisobeno poruchou tau proteinu nachazejicim se na 17. chromozomu. Z toho divoda
se tfadi do skupiny frontotemporalnich lobarnich degeneraci asociovanych s tau proteinem
(FTLD-tau), jinak feceno, do skupiny primarni tauopatie. Tau protein se v mozku objevuje ve
vice izoformach, a pravé depozice jedné z izoforem se projevuje jako nonfluentni varianta PPA
(Cséfalvay et al., 2020). Tauopatie mize mimo jiné byt také divodem vzniku apraxie feci
(Marshall et al., 2018), ¢imz si lze vysvétlit spojitost nonfluentni varianty primérni progresivni

afdzie s apraxii feci zmifiovanou vyse.

Primdrni progresivni afdzie narozdil od jinych frontotemporalnich lobdrnich degeneraci

vétsSinou nevznika na genetickém podkladé (Rusina, Cséfalvay, 2018), ale je to pravé



nonfluentni varianta, u které byla zjisténa nejvyssi dédicnost ze v§ech typt primarni progresivn{

afazie (okolo 30 %) (Marshall et al., 2018).

1.2.1.2  Projevy poruch jazyka

Nonfluentni varianta primarni progresivni afdzie byva svymi projevy piipodobiiovana
k Brocové afazii vaskularniho pavodu. Charakterizuje se anomii a fonemickymi parafaziemi.
Nonfluentni typ neni zpravidla doprovédzen tézkou poruchou porozumeéni. Diky tomu casto
pacientim pfi anomii pomaha opis predmétu naptiklad jeho funkci nebo tvarem (Cséfalvay et
al., 2020). Nonfluentni varianta muZze byt v literatufe popisovana také jako agramaticka.
Z tohoto ndzvu vyplyvad, ze z pohledu morfologicko-syntaktické jazykové roviny je mozné pii
promluvé zachytit agramatismy. Ty se mohou projevovat riznymi zpusoby. Cséfalvay et al.
(2020) uvadeji priklad zamény koncovky muzského a zenského roku (,,pekny zena™) nebo
vynechani n¢jakého slova ve véte, takze véta nespliiuje vSechny nalezitosti syntaxe (,,vCera Petr
knihu®). Gogno-Tempini et al. (2011) timto symptomem vysvétluje pomalou, tézkopadnou fec
typickou pro nonfluentni formu primarni progresivni afdzie. Cséfalvay et al. (2020) dodévaji,
Ze agramatismus se muze tykat i neplnovyznamovych slov. Mira agramatismu ovliviiuje miru
porozumeéni. Lehkd forma agramatismu nemusi branit v porozumeéni, t€z§i formy se mohou

pretavit az do telegrafické feci (Cséfalvay et al., 2020).

Jak uz bylo vySe zminéno, porozumeéni neni nejvét§im deficitem nonfluentni varianty
PPA. Podle Cséfalvaye et al. (2020) muze dochazet k selhani u vét s nekanonickym poradim
slov. Véta ,,Matka polibila dceru.“ nemusi €init problém, kdyz ale dojde k zaménéni poradi slov
(,,Matku polibila dcera.”), mize pacient pii snaze porozumét selhat. Problémy v porozuméni se

mohou objevit také v delSich souvétich (Cséfalvay et al., 2020).

Gorno-Tempini et al. (2011) zmitiuje problémy v planovani artikulace, konkrétné uvadi
apraxii feCi, jako Casto prvotni znamku nemoci. V pacientové projevu popisuje distorze,
substituce nebo napfiklad transpozice (Gorno-Tempini et al., 2011). Z téchto popsanych obtizi
si lze také odvodit pomalou rychlost a slySitelnou namahu v feci. Ostatné jak potvrzuje
Cséfalvay (2020), tyto obtize se mohou piesunout i do psani. Nejen, ze psany projev byva
agramaticky, v textu se objevuji i1 paragrafie (zdména pismen), pii Cteni pak paralexie (zaména

hlasek).
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1.2.1.3  Behaviordlni projevy a anatomické korelace

Nonfluentni varianta se oproti jinym formam nevyznacuje mnoha behavioralnimi
projevy. I pfes to lze zaznamenat apatii, neklid, desinhibici, nékdy i agresivitu, a to zejména 2-
3 roky po vypuknuti nemoci. Pozdéji lze u néktery pacientl zachytit i znamky deprese

v dasledku postizeni insuly a dorsolaterdlniho prefrontdlniho kortexu (Cséfalvay et al., 2020).

Nonfluentni typ primérni progresivni afazie je spojovan s atrofii gyru frontalis inferior
v levé (dominantni) hemisfére (Cséfalvay et al., 2020), coz odpovida Brocové oblasti. Atrofie
se muze rozsifovat ke gyru temporalis superior. Zasahuje tedy oblasti mozku zodpovidajici za

motorické programovani feci (Marshall et al., 2018).

1.2.2 Sémanticka varianta

1.2.2.1  Neuropatologie

PfiCinou sémantické varianty primdrni progresivni afizie u vétSiny pacientd jsou
depozita malformovaného proteinu TDP-43 lokalizovaném na 1. chromozomu. Tyto nemoci se
fadi do skupiny frontotemporalnich lobarnich degeneraci asociovanych s proteinem TDP-43
(Cséfalvay et al., 2020). U malé skupiny pacientt s touto variantou byla zji§téna tauopatie nebo

patologie odpovidajici Alzheimerové chorobé (Marshall et al., 2018).

1.2.2.2  Projevy poruch jazyka

Jednim z hlavnich symptomu sémantické varianty je porucha pojmenovavani. Jak uvad{
Gorno-Tempini et al. (2011) do urcité miry jsou poruchou pojmenovavani postizeny vSechny
varianty primdrni progresivni afdzie, ale u sémantické byva tato porucha velmi tézka. Porucha
pojmenovavani se mize projevovat ve spontanni feci krat§imi i del§imi pauzami (tzv. anomické
pauzy). Porucha se mize manifestovat nékolika zptasoby. Nékdy pacienti zistanou ve stejné
nebo podobné sémantické kategorii, ale pozadované slovo nahradi jinym. Jednd se o tzv.
sémantické parafazie (misto slova ,,ptak™ slovo , holub®, v n¢€kterych piipadech mize zaznit i
,,zvire® apod.). Neéktefi pacienti s té€z8i poruchou pojmenovani dokonce mohou pouzit jen

neurcity tvar (,,takovy ten) (Cséfalvay et al., 2020).

Sémanticka varianta primarni progresivni afazie mize nékdy pfipominat Wernickeovu
afazii, a to i ztoho duvodu, ze jejich spoleCnym symptomem je porucha porozumeéni.

Porozumeéni je naruSeno hlavné u méné frekventovanych slov. Spolu s anomii mize byt
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porucha porozuméni méné frekventovanym slovim zpocatku jedinym ukazatelem primarn{
progresivni afdzie (Gorno-Tempini et al., 2011). Zarovei je to podle Gorno-Tempini (2011)
také nejnapadnéj§im projevem naruSené sémantické paméti, kterou Cséfalvay et al. (2020)
chapou jako piic¢inu vySe zminénych deficiti sémantické formy primarni progresivni afézie.
Sémantickd pamét uchovava a vyuziva pojmy, znalosti, faktické informace o svéte.
V sémantické paméti je naptiklad ulozena odpovéd na otazku: Jak daleko je z Prahy do Brna?
(Plhdkova, 2003). Tyto sémantické deficity se projevuji v mnoha oblastech (zvitata, osoby, véci
apod.). Jsou ale popsany i pfipady pacientt, u kterych byl tento deficit zaznamenan jen ve
vztahu k osobam a zvifatim (Gorno-Tempini et al., 2011). To mozna Ize dat do souvislosti
s faktem, ktery zminiuje Cséfalvay et al. (2020), Ze srozvojem degradace sémantickych
reprezentaci se mohou u pacientll objevit obtize jako jsou astereognoézie, vizualni anomie nebo
praveé prozopagnozie, tj. narusené rozpoznavani lidskych tvafi (Macoir et al, 2020; Cséfalvay

et al., 2020).

Opakovani byva u pacientd s touto variantou zachovano, pacient je vétSinou schopen po
terapeutovi zopakovat slovo i pies to, ze vyslovenému nerozumi. To samé plati i u ¢teni. Pacient

Cte, sloviim ale nerozumi (povrchova alexie) (Cséfalvay et al., 2020).

1.2.2.3  Behaviordlni projevy a anatomické korelace

V porovndnim s jinymi variantami primdrni progresivni afdzie, sémantickd forma
vynikd rigiditou a stereo-kompulzivnim chovanim (Rusina, Cséfalvay, 2018). Marshall et al.

(2018) mluvi i o obsesi cisly a hddankami, jako je napt. Sudoku.

Postizeni predni ¢asti temporalniho laloku (hlavné fasciculus uncinatus, tj. spoj pfednich
¢asti temporalniho laloku — limbickych okruhli, amygdaly a orbitofrontalniho kortexu) spolu
s atrofii inzuly zodpovida za apatii a vyraznou dezinhibici (Cséfalvay et al., 2020). V klinickém
obraze zaCnou byt velmi vyrazné symptomy frontotempordlni demence. Rusina a Cséfalvay
(2018) mezi nimi uvadi napfiklad motoricky neklid s urputnosti v nonverbalni komunikaci.
Mluvi také o poruchach pifijmu potravy zahrnujici hyperfagii nebo odliSné stolovani.
Neopominaji také zhorSenou osobni hygienu, ktera muze vést az k zanedbavani (Rusina,
Cséfalvay, 2018). Mnozi autofi se také shoduji na vyrazném ubytku empatie. VySe byly
zminény vzacné piipady pacientl, jejichz sémantické deficity se projevuji jen u lidi a zvirat. U
téchto pacienti byla lokalizovana vétsi atrofie pravého temporalniho lobu (Gorno-Tempini et

al., 2011), na rozdil od ostatnich pacientt, u kterych atrofie zasahuje predev§im levostranny
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temporalni lalok (Rusina, Cséfalvay, 2018). Byla u nich také zjisténa dfivej§i manifestace

behavioralnich symptomu, hlavné ztraty empatie a kompulze (Gorno-Tempini et al., 2011).

1.2.3  Logopenicka varianta

1.2.3.1 Neuropatologie

U vétsiny pacienti byla objevena nitrobunécna depozita tau proteinu jako u pacientt
trpicich Alzheimerovou chorobou, z ¢ehoz vyplyva, ze logopenicka forma primdrni progresivni

afazie a Alzheimerova choroba jsou postizeni stejnou patologii (Cséfalvay et al., 2020).

1.2.3.2  Projevy poruch jazyka

Ptizna¢né pro logopenickou variantu jsou anatomické pauzy. Pojmenovavéani byva u
osob s timto typem primdrni progresivni afdzie velmi narusSeno, coz potvrzuji vysledky
naptiklad v Bostonském testu pojmenovani obrazka. Na rozdil od pacienti s nonfluentni
variantou primarni progresivni afdzii, u pacientd slogopenickym typem lze v promluveé
zaznamenat plynulé pasaze. (Cséfalvay et al., 2020). Ddle se u logopenické varianty oproti
nonfluentni nevyskytuji agramatismy. U jedinca s logopenickou formou primarni progresivni

afdzie navic nebyva naruSena prozodie (Gorno-Tempini, 2011).

Osoby s logopenickou variantou maji t€zkosti s pojmenovavanim objekt. Podstatnym
diagnostickym rysem této varianty jsou specifické deficity v opakovéni. Pacienti nemivaji
potize v opakovani slov a kratSich vét, vyznamnéjsi problém ale nastava, kdyz maji zopakovat
delsi slovo. Nejproblematictéjsi pak byva véta, ktera nedava vyznamové smysl (napt. nemél
s sebou dost pen€z, proto si koupil krabicku cigaret), a pacient se tak nemize spolehnout na
vyznamovy obsah véty, ¢imz se projevi signifikantni deficit v pracovni paméti, ktery zpravidla
byva u osob s diagnostikovanou logopenickou variantou pfitomen, navic sluchova pamét,
vyuzivana pii opakovani, byva vice naruSena nez zrakova. Charakteristické byvaji i jiné
kognitivni deficity, a to jak zminéné pamétové poruchy, tak i poruchy vizuospacidlniho
vniméni. Tyto poruchy poméhéd odhalit neuropsycholog (Cséfalvay et al., 2020). Urovei
vizuospacialni pameéti miize také pomoci odlisit logopenickou variantu od nonfluentni, protoze
nejnovejsi studie ukazuje, ze u logopenické varianty byva uroven vizuospacialni paméti nizsi

(Foxe et al., 2021). U pacientd se muze objevovat také akalkulie (Cséfalvay et al., 2020).

Nekteti odbornici tvrdi, Ze logopenicka varianta primarni progresivni afdzie je atypicky

druh Alzheimerovy choroby, ktera se typicky projevuje poruchou epizodické paméti, zatimco
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logopenickd varianta primdrni progresivni afdzie se potyka predevSim sanomii a se

specifickymi deficity v opakovéni (Cséfalvay et al., 2020).

1.2.3.3  Behaviordlni projevy a anatomické korelace

Pti diagnoéze logopenické formy PPA mohou byt pfitomny halucinace. Vysvétlit to 1ze
moznou komorbiditou Alzheimerovy choroby s demenci s Lewyho télisky (Cséfalvay et al.,
2020). Pravé u demence s Lewyho télisky se halucinace bézn¢ objevuji, a protoze logopenicka
varianta PPA vznikd na podkladé Alzheimerovy choroby, da se vysvétleni pokladat za

dostacuyjici.

Postizena byva temporoparietalni krajina dominantni hemisféry a obou hipokampt

(Cséfalvay et al., 2020).

1.24  Primarni progresivni apraxie reci

Zatazeni primarni apraxie fe€i (primary progressive apraxia of speech, PAOS)
v literatufe riznymi autory je zna¢né odli§né. Josephs et al. (2012) ji relativné nedavno popsali
jako nové neurodegenerativni onemocnéni. Do té doby se o ni spiSe hovoiilo jako o dusledku
cévni mozkové piihody (Bardori et al., 2017). K pohledu Josephse et al. (2012) se priklanéji i
Cséfalvay et al. (2020) a Bardoni et al. (2017). Rusina a Cséfalvay v ¢lanku z roku 2018 popisuji
primarni apraxii feci jako dal§i variantu primarni progresivni afazie. Harrisem et al. (2019) je

vnimana jako symptom nonfluentni varianty.

Vzhledem k progredujici poruse feci, ktera je pro primarni apraxii feci stejné jako pro
primdrni progresivni afdzii typickd, byla dle Rusiny a Cséfalvaye (2018) v nékterych pripadech
mylné diagnostikovana PAOS za nonfluentni variantu primarni progresivni afdzie. Nékdy byla
také diagnostikovana jako dysartrie. Primarni apraxie feci se ovS§em na rozdil od primarni
progresivni afazie vyznacuje deficitem v motorickém planovani a programovani feci bez
sémantickych nebo gramatickych chyb. Pacient dlouho hledd spravnou artikula¢ni polohu
hlasek (Rusina, Cséfalvay, 2018), v dasledku cehoz muze byt naruSena i prozddie feci

(Cséfalvay et al., 2020).

S progredujicim onemocnénim se muze objevit iritabilita (Rusina, Cséfalvay, 2018).
Cséfalvay et al. (2020) navic zmifiuji, ze se k projevim onemocnéni muze pridat apatie a

motoricky neklid. V mnoha piipadech je k nemoci pfidruzen extrapyramidovy syndrom. Ve
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vétsiné piipadi se PAOS zhorSuje az do obrazu progresivni supranuklearni obrny (Rusina,

Cséfalvay, 2018).

Atrofie postihuje dorsalni ¢ast mezencefala, coz je divodem pro¢ PAOS v nékterych
ptipadech pifechéazi do progresivni supranuklearni obrny. Atrofie je dale v parietalni krajiné€ a
okolo sulcu lateralis (Sylviova ryha), v mensi mife také v premotorickém kortexu (Cséfalvay

et al., 2020).
1.3 Kognitivni funkce u primarni progresivni afazie

Kognitivni funkce jsou chapany jako mySlenkové pochody, diky kterym je Clovék
schopen se ucit, poznavat a rozpoznavat a prizptisobovat se novym podminkam (Valkov4,

2015).

O kognitivni deficity u primarni progresivni afizie se stile vedou diskuse. Kognitivni
deficity a jejich vyvoj v Case jesté neni objasnény. I pfes to, Ze napfiklad naruSena vizualni
” . . , . s NN
pamét nebo vizuoprostorové funkce byly doneddvna povazovany za kritérium vylucujici
diagnézu primdrni progresivni afazie (Foxe et al., 2021), vétSina novéjsich vyzkumu potvrzuje
naruseni hned nékolika kognitivnich domén. Pokles kognice se rizni vzhledem k délce
onemocnéni a vzhledem k variant€¢ primarni progresivni afdzie. Deficitni oblasti kognice
pfitomny u tohoto onemocneéni stale zdstavaji pfedmétem badani, a to i z divodu diferencialni

diagnostiky jednotlivych variant (Foxe et al., 2020).

1.3.1  Celkovy kognitivni deficit u primarni progresivni afazie

Nasledujici kapitola pojednava o kognitivnich doménach, které byvaji naruSeny u
pacientd s primarni progresivni afazii. ZvySena pozornost bude vénovana kratkodobé a
pracovni paméti vizuospacialni 1 verbalni, protoze ta je vzhledem ke stile neobjasnénému

deficitu nejvetsim predmétem aktualnich vyzkumi.

Celkovy kognitivni pokles je pfitomen u vSech variant primarni progresivni afizie. Ve
vyzkumu Foxe et al. (2021) byl zaznamenan nejrychlejsi pokles u logopenické varianty ve
vSech vySetfovanych kognitivnich doméndch v porovnani s ostatnimi dvéma variantami, mezi
kterymi neni v celkovém kognitivnim dpadku rozdil. Kognitivni pokles byl u logopenické
varianty dvakrat rychlej§i navzdory tomu, ze pfi prvotnim testovani si tito pacienti vedli 1épe

nez pacienti se sémantickym typem. Zatimco logopenicka varianta je postizena poklesem
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napfic vSemi testovanymi oblastmi kognice, u nonfluentni a sémantické varianty se deficit tyka
predevs§im jazyka, verbalni fluence a verbalni paméti, pficemz pozornost a vizuospacidlni
funkce zlstavaji v porovnani s logopenickou variantou del$i dobu méné naruseny. Z vyzkumu
také vyplyva, ze u logopenické varianty, jako u jediné formy PPA, dokonce postupné dochazi
k prevyseni deficita jazyka jinymi oblastmi kognice (pozornost, pamét’, vizuospacialni funkce).
Tento obraz vysvétluje atrofie Sifici se do kortikalnich oblasti temporalnich,
parietookcipitdlnich a prefrontdlnich, kterd ma za nasledek pravé poruchu nejazykovych
schopnosti (Foxe et al., 2021). Tento jev ostatn¢ potvrzuje 1 vyzkum Foxe zroku 2020.
Logopenickd varianta se tedy vyviji mnohem rychleji do obrazu globdlni demence. Vzhledem
k obtiznostem pfi rozliSovani logopenické a nonfluentni varianty miize prave rychly pokles
pozornosti a vizuospacidlnich dovednosti pomoci odlisit logopenicky typ od typu
nonfluentniho. Podle vysledkii vyzkumu Foxe et al. (2021), ktefi pozornost a vizuospacialni
dovednosti vySetfovali Addenbrookskym kognitivnim testem, je totiz ro¢ni pokles téchto dvou
domén 3,4 (19,1 %) a 1,7 (10,9 %) bodti u logopenické varianty, zatimco u nonfluentni varianty
byl timto vyzkumem zaznamendn pokles jen o 0,7 (3,9 %) a 0,4 (2,3 %) bodu, pii¢emz pii

prvotnim testovani byl u obou variant bodovy rozdil maly (Foxe et al., 2021).

U ostatnich variant je kognitivni pokles mirn&jsi a pomalej$i a tyka se predevsim oblasti,
které souvisi s jazykem. To plati i po 7-8 letech od doby, kdy se zacaly objevovat prvotni
symptomy nemoci. Z neuroanatomického pohledu toto zjisténi podporuje fakt, ze sémanticka a
nonfluentni forma PPA je spojend s méné& propojenou siti okolo inferiorniho frontalniho gyru a

anteriorniho temporalniho laloku (Foxe et al., 2021).

1.3.2  Vizuoprostorova pamét’ u primarné progresivni afazie

Nasledujici kapitola pojednava o vizuoprostorové pameéti kratkodobé a pracovni. Za
vizuoprostorovou pracovni pameéti stoji tzv. vizuospacialni nacrtnik. Jak popisuje Koukolik
(2012), 1ze si ho predstavit jako tabulku, na kterou se napisi n¢jaké informace, kterou jsou po

velice kratké dobé smazany.

Zpracovani a integraci vizuoprostorové kratkodobé paméti autofi lokalizovali do
bilaterdlnich posteriornich temporalnich a parietidlnich struktur mozku, tedy oblasti vice
narusenych pii logopenické varianté¢. Narocnéjsi vizuospacidlni pozadavky (ukoly) jsou
pfipisovany dorsolateralnim prefrontalnim strukturdm mozku. Lokalizovat vizuoprostorovou

kratkodobou pamét’ 1ze tedy od posteriornich ¢asti mozku az po jeho prefrontalni struktury.
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Spolu s pracovni vizuoprostorovou pameéti pak zasahuji bilateralné az do oblasti temporo-
parieto-okcipitdlnich. Tyto oblasti se podileji na celkovych vizuoprostorovych schopnostech.
Za zpracovani a integraci vizudlnich informaci zodpovidd okcipitdlni gyrus, inferiorni
tempordlni gyrus a angularni gyrus. Vizudlni pozornost a zpracovini pracovni paméti spoléha
na precuneus, angularni a supramarginalni gyrus. Vizuomotoricka koordinace je uloZzena opét
v precuneu, supramargindlnim gyru a dalSich parietalnich a superiornich okcipitdlnich
oblastech. Uloziste¢ kratkodobé paméti a poznavani vizudlnich informaci pak nalezi

inferiornimu tempordlnimu gyru (Foxe et al., 2020).

Vizuoprostorova kratkodobd pamét je vyznamnéji narusena jen u logopenické varianty
ve srovnani s ostatnimi variantami, u kterych je relativné zachovana. Toto zji§téni muize dle
Foxe et al. (2020) pomoci odlisit logopenickou variantu od ostatnich, i kdyz z jinych vyzkumu
vyplyva, ze vizuospacialni kratkodoba je stejné jako pracovni pamét naruSena jak u
logopenické, tak i u nonfluentni varianty (Watson, 2018; Harris, 2019). Oproti tomu
vizuospacialni pracovni pamét je vyznamné postizena u vSech variant kromé varianty
sémantické. Dle vyzkumu Harrisové et al. (2019) vyplyva, ze nelze s jistotou urcit, zda je
vizuoprostorova pracovni pamét’ jednoznacné horsi u logopenické nebo u nonfluentni varianty.
Vysledky se totiz li§i dle pouzitého testu, pfiCemz si ve tfech pouzitych testech vede 1épe
v poméru 2:1 logopenicka varianta, i kdyz je potfeba brat v ivahu obtize v feCové produkci u
osob s nonfluentni variantou, u kterych navic byva pfidruzena i progresivni apraxie feci (Harris

etal., 2019).

Upadek vyse zmin&nych temporo-parieto-okcipitalnich oblasti mozku je zodpovédny za
pokles vizuoprostové kratkodobé i pracovni paméti. Nejvetsi atrofie v téchto oblastech byla
zjisténa prave u logopenické varianty, coz odpovida hloubce naruseni v porovnani s ostatnimi
variantami, zatimco dobré vysledky u pacientd se sémantickou variantou jsou nejspise

disledkem atrofie, ktera obchazi temporo-parieto a predevsim okcipitalni oblasti mozku (Foxe
et al., 2020).

Rozdil byl ale také mezi jednotlivymi tkoly v ramci méfeni vizuoprostorové pracovni
a kratkodobé paméti. Pacienti byli ve vyzkumu Foxe et al. (2020) testovani prostfednictvim
dvou testd v ramci WMS-III (Wechsler Memory Scale III) — Spacial Span Forward (SSF) a
Spacial Span Backward (SSB). Pti obou tkolech pacient oznacuje Ctverce, které zmeénily barvu.

Pii SSF je pacient oznaCuje v takovém poradi, v jakém barvu zménili, pfi SSB je oznacuje
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v poradi opa¢ném (2023). Podobnych vysledka v obou téchto testech se podafilo dosahnout
pouze pacientim se sémantickou variantou. Skupiny pacientd s ostatnimi variantami podaly
horsi vykon ve zpétném oznacovani (SSB). Moznym vysvétlenim tohoto zjisténi, mize byt to,
Ze pacientum, ktefi maji omezené vizuoprostorové schopnosti, znemozni tento pridany
mentdlni tkol (zména poradi Ctvercl) Uspésné vyfeseni. Naopak pacienti se zachovalejsimi
vizuoprostorovymi schopnostmi jsou k pfidanému ukolu odoln&jsi (Foxe et al., 2020).
Zachovanou vizuospacialni pamét’ u sémantické varianty ostatné potvrzuje i Watson (2018).
Test SSF v porovndni s SSB se zdal byt citlivéj§i pro rozliSeni logopenické a nonfluentni

varianty (Foxe et al., 2020).

1.3.3  Verbalni pamét’ u primarni progresivni afazie

Verbalni pracovni pamét pracuje s tzv. fonologickou smyckou. Tu lze chéapat jako
systém, do né¢hoz se ukladaji informace zpracované ze zvukovych nefeCovych i feCovych

vjemu. Pokud informace nejsou opakovany, do nékolika vtefin vymizi (Koukolik, 2012).

Verbalni pracovni a kratkodobé paméti nalezi mozkové sit€ nalevo v oblastech
inferiornich frontdlnich, tempordlnich a temporoparietdlnich strukturdch. Za naruSeni verbalni
pracovni paméti u nonfluentni varianty zodpovida atrofie levé insuly a superiorni temporalni
gyrus. U logopenického typu se k t€émto oblastem piidava jesté levy superiorni a medialni
tempordlni gyrus a levy precuneus. Leva insula prokazuje ucast pii produkci feci a vykazuje
provézanost s inferiornim frontalnim gyrem. Levy temporalni gyrus a precuneus naopak slouzi

jako ulozisté kratkodobé paméti a Cinnost vykazuje také v procesech tykajicich se pozornosti
(Foxe et al., 2020).

Obdobn¢ jako vizuospacialni pracovni pamét byla testovana i verbalni pracovni pamét’
prostiednictvim testi Forward Digit Span a Reverse Digit Span. Participant vyslechne fadu
Cisel, kterou ma po zaznéni tonu zopakovat v daném potadi (Forward Digit Span) nebo v poradi
opacném (Reverse Digit Span) (2023), pficemz vyrazné rozdily ve vysledcich v posloupném a
zpétném opakovani tentokrat nebyly ve vyzkumu Foxe et al. (2020) zaznamenédny. Neumérné
horsich vysledkt v téchto meéfenich dosahly skupiny pacientd s logopenickou a nonfluentni
variantou v porovnani se skupinou pacientt se sémantickym typem primarni progresivni afazie,
u které Foxe et al. (2021) piinaseji zjisteéni, které poukazuje na to, Ze vysledky u Forward Digit
Span jsou dokonce srovnatelné s vysledky intaktnich osob. NaruSeni opakovani (zejména) vét

byva povazovano za charakteristicky rys logopenické varianty (Gorno-Tempini et al., 2011),

18



proto by se dalo predpokladat, ze méteni verbalni kratkodobé paméti bude vice naruSeno u
logopenické varianty nez u nonfluentni. Studie ale pfinasi srovnatelné vysledky téchto dvou
skupin, potvrzené zkuSenostmi z praxe vyzkumnikd. U nonfluentni varianty lze zhorSeni
verbalni pracovni paméti pficist k charakteristickym potizim s verbalni fluenci a obecné
k problémim kratkodobé paméti. U logopenické varianty je tipadek verbalni pracovni paméti

disledkem zhrouceni nékolika procestt — pozornosti, kratkodobé paméti a feCové produkce
(Foxe et al., 2020).

Zajimava je také nasledujici zminka ve vyzkumu Foxe et al. (2020). Mnoho vyzkuma
lokalizuje pracovni pamét do prefrontalnich kortikalnich oblasti mozku (Osaka et al., 2002;
Kim et al., 2015; Owen et al., 2005), ve kterych ale Foxe et al. (2020) nenasli pfi méfeni
pracovni paméti u pacientti s primarni progresivni afazii zadnou vyznamnou spojitost. Autori
zminuji mozné vysvétleni této skuteCnosti nedostateCnym zaméfenym jejich studie na
detekovani deficiti praveé v prefrontalni oblasti. Dodavaji ale také moznost, Ze pfi
neurodegenerativnich procesech v mozku se mohou vizuospacidlni a verbalni Cinnosti
presouvat do temporo-parieto-okcipitalnich struktur. Toto tvrzeni je nutné ovéfit budoucimi

studiemi (Foxe et al., 2020).
1.4 Exekutivni funkce u primarni progresivni afazie

Exekutivni funkce jsou chdpdny jako vyssi kognitivni funkce. Zahrnuji nekolik
jednotlivych schopnosti, mezi které patii napiiklad schopnost pldnovat a organizovat,
schopnost fesit problémy, ndhled a dsudek (Vélkova, 2015) a které se neobejdou bez kontroly
a regulace niz§ich kognitivnich funkci (Coemans et al., 2022). Exekutivni funkce souvisi se
seberegulaci a jejich naruSeni vede k abnormalitdim v chovdni a jinym neuropsychiatrickym

symptomiim (napf. apatie, impulsivita, iritabilita apod.) (Macoir et al., 2017).

Neuroanatomicky jsou exekutivni funkce zvelké c¢asti udrzovany frontadlnim a
prefrontdlnim kortexem a jejich propojenim se subkortexem. Mohou ale souviset i
s dorsolateralnim prefrontalnim kortexem, tedy oblastmi, které mohou byt zasazeny i pfi

primérn{ progresivni afézii (Coemans et al., 2022).

Podle diagnostickych kritérii priméarni progresivni afazie jsou fecové a jazykové
dovednosti t€mi deficity, které jako jediné negativné ovliviiuji bézné kazdodenni ¢innosti. Jiz

z ptedchozi kapitoly je zfejmé, ze novéjsi vyzkumy dokladaji i nezanedbatelnost kognitivnich
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deficitt. Stejné€ jako prave kognice, 1 exekutivni funkce jsou u pacientll s primarni progresivni
afazii pokladany za nenaruSené, a tim padem ani nemohou byt chapany jako pfi€ina naruSeni
kazdodennich aktivit. Nejaktualnéj§i vyzkumy ale poukazuji na naruSeni béznych dennich
¢innosti u vSech variant primarni progresivni afdzie nejen vlivem jazykového a fecového
deficitu, ale také pravé naruSenim vysSe zminénych kognitivnich funkci (Foxe et al., 2021).
Nekteré vyzkumy také zjistili deficit exekutivnich funkci (Coemans et al., 2022; Kamath et al.,
2019; Kamath et al., 2018, Macoir et al., 2017), jejich naruSeni je ale stale pfedmétem badani
(Coemans et al., 2022). Pouze par studii se zatim vénovalo exekutivnim funkcim pfi primarni

progresivni afdzii (Kamath et al., 2019).

V soucasnosti ale panuje nesoulad ohledné exekutivnich funkci a jejich hodnoceni u
diagnézy primarni progresivni afazie. Jednim z divodi je neexistence nastroje, ktery by
hodnotil vSechny tfi vySe zminéné komponenty exekutivnich funkci. Méfeni exekutivnich
funkci u primarni progresivni afazie se vétSinou uskuteciuje v ramci neuropsychologického
hodnocent, které ma za cil zhodnotit celkovou kognitivni uroven. Testy exekutivnich funkci ale
zpravidla pocitaji s urcitou jazykovou urovni, protoze v mnoha ptipadech vyzaduji verbalni
odpovéd. To ¢ini hodnoceni exekutivnich funkci slozité vzhledem k jazykovému deficitu
téchto pacientd. Neni tedy piekvapujici, Ze osoby s primarni progresivni afazii nedosahovali
pfi téchto testech vysoké urovné. To bylo vysvétleno prave jazykovym deficitem, a exekutivni
funkce tak byly povazované za intaktni. Na druhou stranu precenéni deficiti exekutivnich
funkci maze vést k nespravné zaméné diagnoz, napt. za behaviordlni variantu frontotemporaln{
demence. Je proto tfeba brat v tvahu, do jaké miry 1ze objektivné hodnotit exekutivni funkce u

primérn{ progresivni afdzie (Coemans et al., 2022).

I presto, ze neverbalni testy jsou také zavislé na verbalnim zadani, byly zjistény lepsi
vysledky oproti verbalnim testim (Wicklund et al., 2004 in Coemans et al., 2022). Nelze ale
vSechny deficitni vykony vysvétlit jen jazykovymi vlastnostmi testi. Néktefi vyzkumnici méfili
urovenn exekutivnich funkci 1 neverbalnimi testy (napf. Wisconsinsky test tfidéni karet,
Londynska véz, Antisaccade Task) (Coemans et al., 2022), kde bylo také shledano naruseni ve
vySetfovanych nonfluentnich a sémantickych variantach primarni progresivni afazie (Bejanin
et al., 2020). Coemansova et al. ve vyzkumu z roku 2022 také nepotvrdili dilezitost zpuisobu
testovani. Tito vyzkumnici to dokonce pokladaji jako vyznamné zji§téni pro klinickou praxi i
vyzkumné prostiedi, protoze to naznacuje, ze verbalni 1 neverbalni testy exekutivnich funkci

mohou odhalit deficity pacientd s primarni progresivni afazii (Coemans et al., 2022).
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Jaké hlavni slozky, které definuji exekutivni funkce, popiipadé€ jak je rozdélit, neni
v literatute jednotné popsano. Soucasné studie se nejcastéji uchyluji k modelu ,, The Unity and
Diversity” od Miyake et al. (2000), ktefi rozd¢lili exekutivni funkce na tfi zakladni (Coemans

etal., 2022):

o, Shifting“: je schopnost prepinat tam i zpét napfi¢ riznymi ukoly, odliSnymi
operacemi nebo mentdlnimi komplexy, je spojena s pfepinanim pozornosti (Miyake
et al., 2000). Tuto slozku exekutivnich funkci 1ze posoudit napiiklad pomoci Trail
Making Test B (Coemans et al., 2022).

o . Updating*: zahrnuje monitorovani, kédovani a aktualizaci informaci souvisejicich
s konkrétnim dkolem. Reviduje informace drzené v pracovni paméti, a nasledné je
bud’ nahrazuje za nové, v danou chvili dilezitéjsi, nebo je vyhodnoti jako
nepotiebné a odstrani je (Miyake et al., 2000).

o . Inhibition*“ (inhibice): je schopnost uUmysln¢ inhibovat dominantni nebo
automatickou odpovéd’. Inhibice je vyuzivana pii Stroopovu testu, kdy je potieba
pravé potlaCit a zastavit tendenci vyjadfit automatickou, dominantni odpoveéd

(Miyake et al., 2000).

V nejnovéjSim vyzkumu Coemansové et al. (2022) byly potvrzené exekutivni
dysfunkce. Pacienti s primarni progresivni afazii dosahovali signifikantné nizsich vysledka nez
intaktni osoby. Coemansovd et al. (2022) se v disledku vyse zminénych problému pii méfeni
exekutivnich funkci zaméfili také na testovani vSech tfi komponent (shifting, updating,
inhibition). Bohuzel ani v této studii nakonec nebyly testovany vSechny tii slozky, protoze
updating nebyl do studie zafazen z diivodu nedostatku dat. Mezi vysledky jednotlivych zbylych
slozek nebyl vyrazny rozdil. Vsechny byly naruseny v podobném rozsahu. Mal¢é odlisnosti se
ale vyskytly. V inhibici dosahuji nejhorSich vysledkt srovnatelné nonfluentni a logopenicka
varianta. Shifting nejhtife zvladaji pacienti s logopenickou variantou, potom pacienti
s nonfluenti variantou, nejlépe si v této komponentné vedou pacienti se sémantickou variantou

(Coemans et al., 2022).

Tyto nevelké rozdily mezi jednotlivymi slozkami exekutivnich funkci se v rdmci
modelu Unity and Diversity (jednotnost a rozdilnost) (Miyake et al., 2000) priklani spiSe
k jednotnosti komponent exekutivnich funkci v kontextu primdrni progresivni afizie. Tato

skuteCnost je v souladu s nejnovéjSim vyzkumem o komponentach exekutivnich funkci
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(Coemans et al., 2022). Nedavna studie totiz zkoumala vliv véku na model Unity and Diversity.
Zatimco u mladsi skupiny (18-32 let) byly zachovany vSechny tfi komponenty, u druhé skupiny
starSich osob (60-73 let a 74-98 let) byly zpozorovany jen dvé komponenty. Z vyzkumu tedy
vyplynulo, Ze s postupem véku komponenty splyvaji a stavaji se tak ze tfi komponent dvé
(shifting a updating/inhibion). U mladsich osob bylo také zji§téno, ze jednotlivé komponenty
funguji nezavisle na sobé&, zatimco exekutivni funkce u starSich osob spiSe spoléhaji na

komplexnéjsi procesy (Glisky et al., 2021).

Kamath et al. (2018) srovnavali exekutivni funkce u nonfluentni a sémantické varianty
primarni progresivni afazie a behavioralni varianty frontotemporalni demence, coz je typ
onemocnéni, ktery se vyznacuje pravé exekutivnimi dysfunkcemi (Coemans et al., 2022).
Autori zjistili, ze nonfluentni varianta primarni progresivni afazie dosahuje stejnych vysledku
jako behavioralni typ frontotemporalni demence, zatimco sémantickd varianta méla
jednoznacné lepsi vysledky (Kamath et al., 2018). Sémanticka varianta si vede lépe i ve
srovnani s logopenickou variantou. Ta dosahla ze vSech variant primarni progresivni afazie
nejvyssi miry exekutivni dysfunkce, pfi¢emz jako nejvice deficitni byl hodnocen shifting, u

kterého je naruSeni dokonce stejné vyrazné jako jazykové obtize (Kamath et al., 2019).

Exekutivni funkce 1ze povazovat dle vyzkumu Coemansové et al. (2022) jako ukazatele
varianty primdrni progresivni afizie. V logopenické a nonfluentni varianté¢ se zdaji byt
exekutivni funkce vice naruSené nez ve varianté sémantické, coz by odpovidalo i1
neuroanatomickym oblastem zapojenym v téchto variantich (Coemans et al., 2022). U
nonfluentni varianty se atrofie nachazi predev§im ve frontalnich a insularnich oblastech
(Gorno-Tempini et al., 2011), takze naruseni exekutivnich funkci by se u téchto pacient dalo
ocekavat (Coemans et al., 2022). Pacienti s logopenickym typem trpi pifedevs§im poskozenim
vlevé hemisféfe v oblasti Sylviovy ryhy, v oblastech tempordlnich a v oblastech
supramargindlniho a anguldrniho gyru (Gorno-Tempini et al., 2011). Tyto oblasti sice nejsou
povazovany za primarné zapojené do vykonavani exekutivnich funkci, Coemansova et al.
(2022) ale zminuje, ze v ramci hypotézy o neuroanatomickych korelacich by mohlo toto
rozsahlé poskozeni posilit nazor, ze exekutivni funkce, jakozto frontalni domény, mohou byt
také propojené s vySe zminénymi nefrontalnimi oblastmi. Atrofie ale také muze postupovat a
ovlivnit tak medidlni parietdlni a tempordlni kortex 1 frontoinsuldrni oblasti (Rohrer et al.,

2013). To ostatné koresponduje se studii Ramanana et al. (2020), ktery doSel k zavéru, ze u
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pacientt, u kterych byla exekutivni dysfunkce nejvétsi, se objevovala atrofie ve frontdlnich a

temporoparietdlnich oblastech pravé hemisféry.

U pacienti se sémantickou variantou obvykle atrofie prominuje bilateralné
v anteriornim tempordlnim laloku (Gorno-Tempini et al., 2011), oblastmi méné ovliviiujici
exekutivni funkce. I pfes to, ze v porovndni s ostatnimi dvéma variantami pacienti se
sémantickou variantou stradaji v exekutivnich funkci nejméné, je exekutivni dysfunkce i u

téchto pacientil nezanedbatelna (Coemans et al., 2022).

Progredujici charakter nemoci lze spatfit i u deficitu exekutivnich funkci, jehoz velikost
od nastupu onemocnéni stoupd. Stejny vliv na exekutivni funkce ma i zvysujici se veék pacienta
(Coemans et al., 2022). Studie Ramanana et al. (2020) tykajici se logopenické varianty mimo
jiné dosla k zavéru, ze deficit exekutivnich funkci se vyviji nezavisle na jazykovém deficitu.
Naruseni exekutivnich funkci podle né€j neni ovliviiované jazykovym deficitem a objevuje se

uz v ranych fazich onemocnéni (Ramanan et al., 2020).
1.5 Diagnostika demence a primarni progresivni afazie

Diagnostika byva obecn€ povazovana za jeden z nejdulezitéjSich krokt uspésné terapie.

To bez pochyby plati i u diagnostiky demence a primarné€ progresivni afazie.

1.5.1 Diagnostika demence

Jednim z prvnich kroki diagnostiky je patrani po anamnestickych udajich. V anamnéze
jsou vyhledavany predevsim dédicna onemocnéni (napt. Wilsonova choroba), chronické
intoxikace (napf. alkoholismus) a infekce (napf. Lymeska boreliéza nebo AIDS), chronicka
gastritida, hypovitaminéza B12, dale jaterni dysfunkce (napt. Wilsonova choroba, jaterni
encefalopatie nebo chronicky alkoholismus), rendlni dysfunkce, trazy hlavy, ale i pobyty

v exotickych zemich (Kralova et al., 2016).

K diagnéze demence musi byt u pacienta pfitomny poruchy alespoii ve dvou
nasledujicich oblastech: pamét’, intelekt, orientace, soudnost a abstraktni mysleni, chapani,
korové funkce (apraxie, afdzie apod.), pozornost a motivace, chovédni, emotivity a osobnosti
(Zvetova, 2017). V odborné literature je dale zminovano nékolik diagnostickych kritérii
demence, mezi nimiz je na prvnim mist¢ zmiflovano postizeni nejméné dvou kognitivnich

funkcich. Tyto kognitivni dysfunkce prostupuji zivotem jedince a jsou jim naruSeny aktivity

23



denniho zivota. Dalsi kritérium zmifuje zmeény osobnosti a behavioralni zmény. Tyto
symptomy maji chronicky a progresivni charakter. Pacient v dob¢ diagnostiky nejevi znamky

deliria a je pfi védomi (Rizicka et al., 2021).

Pro stanoveni diagn6zy je nejdilezité]si klinické vySetfeni pacienta. Pomocna vysetieni
mohou pouze podpofit diagndézu. Soucasti diagnostiky je ale 1 pfesto velmi Casto laboratorni
vySetfeni nebo vyuziti zobrazovacich metod (CT, MRI). Ptfi podezieni na néktera onemocnéni
muze byt napomocné i EEG (Kralova et al., 2016). Pfedevs§im v ramci diferencidlni diagnostiky

demenci mohou sehrat klicovou roli i neuropsychologicka vysetieni (Ruzicka et al., 2021).

1.5.1.1 Hodnoceni kognitivnich funkci

Nejcasteji a pravdépodobné i nejcastéji pouzivany test ke zhodnoceni kognitivniho
vykonu je Mini-Mental State Examination (MMSE). Jednd se o screeningovou metodu
s cilem detekovat poruchy kognice. V praxi je bézn€ pouzivany Standardizovany MMSE, ktery
upravuje nedostatky prvni verze. MMSE neni, bohuzel pro klinickou praxi, citlivy na zachyceni
extrému”, tzn. lehké kognitivni poruchy a tézké demence. Z toho divodu vznikl Severe Mini-
Mental State Examination (SMMSE), ktery k zachyceni té¢zké kognitivni poruchy funguje
1épe (Kralova et al., 2016).

K zachyceni téch leh¢ich kognitivnich deficitd je mozno v praxi pouzit Addenbrook’s
Cognitive Examination, Revised (ACE-R), ktery hodnoti pozornost a orientaci, pamét,
verbalni fluenci, jazyk a vizualné-prostorové schopnosti. Tento test oproti MMSE dokaze lépe
zachytit ,extrémy*. Je citlivy 1 na lehkou demenci u osob s vyssi arovni intelektu (Kralova et

al., 2016).

Montreal Cognitive Assessment (MoCA) je dal§im uzivanym testem, ktery mapuje
obdobné oblasti jako ACE-R. Jeho administrace v porovndni s ACE-R trva o pfiblizné 10 minut
méne (administrace ACE-R je odhadovédna na 15-20 minut). MoCa zachycuje i lehkou demenci,

dokonce 1 mirny kognitivni deficit (MCI) (Kralova et al., 2016).

Test paméti Amnesia Light and Brief Assessment (ALBA) je testem hojné
pouzivanym v ¢eském prostiedi. Pomoci tohoto testu je examinator schopen beéhem tfi minut
odhalit stav paméti. Test je vyhotoven ve dvou verzi, pficemz druha z verzi nabizi 1 moznosti
opakovat test u jednoho pacienta a tim porovnavat dosazené vysledky (Bartos, Diondet, 2020).

Test ma celkem tfi ¢ast. V prvni ¢asti ma pacient za ukol zopakovat vyslovenou vétu Citajici
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Sest slov. Dal§i Cast spociva ve vybavovani si Sesti pfedvedenych gest a v tfeti ¢asti si ma

pacient opét vybavit vétu z prvni casti (Bartos, 2019).

Pisemné zamérné pojmenovani obrazku a jejich vybaveni (POBAYV) je rychlym
zhodnocenim lexie, dlouhodobé sémantické paméti a kratkodobé vizualni paméti. Na rozdil od
testt MMSE, ACE-R i MoCA je test POBAV bezplatny a jeho administrace zabere 4-5 minut.
Testovany ma za ukol napsat nazvy dvaceti obrazkl, a navic se je snazit si zapamatovat.
Nasledné je testovany pozadan o vybaveni si nazvu danych obrazkt — tento pokyn je pacientovi

znam doptedu (Bartos, 2016).

Rychlym a snadnym test k zachyceni kognitivnich poruch a demence je orientacni Test
kresleni hodin. Pacient nakresli hodiny s ru€ickami ukazujici zadany cas. Autofi testu
doporucuji pozadat pacienta, aby rucicky nakreslil tak, aby ukazovaly cas 23:20 (Barto$ et al.,

2016).

1.5.1.2  Posouzeni sobéstacnosti

Jak bylo zminéno vySe, jedno z kritérii pro stanoveni diagndzy demence je naruseni
dennich aktivit. Posuzovani aktivit denniho zivota je v praxi realizovano nej¢astéji pomoci
dotaznikd, jez je k vyplnéni vhodné davat spise blizkym osobam nez samotnému pacientovi, u
kterého nelze zarucit redlny néhled a zhodnoceni stavu, a mohlo by tak dojit ke zkresleni.
Z vyplnénych polozek je pak mozné vypocitat procento sobéstacnosti (Barto§, Hasilkova,

2010).

Prvnim takovym dotaznikem je Dotaznik funkéniho stavu (FAQ-CZ), ktery je vhodny
k zachyceni brzkych stadii onemocnéni. Obsahuje deset otdzek, které mapuji instrumentalni
¢innosti bézného zivota. Vyhodnocuje zavislost na druhé osobé na Ctyfstupiiové skale, kdy 0
znamena, ze danou ¢innost pacient vykond sdm, a 3 oznaCuje uUplnou zavislost. Je citlivy k
zachyceni fyziologickych involucnich procesu i stiedné tézké Alzheimerovy nemoci. Obsahuje

deset polozek a doba jeho vyplnéni je udavana od dvou do péti minut (Bartos, Hasilkova, 2010).

Dotaznik sobéstacnosti (DAD-CZ) se zaméruje na deset okruht aktivit denniho Zivota
(hygiena, oblékani, kontinence, jedeni, pfiprava jidla, telefonovani, chozeni ven a pobyt venku,
finance a korespondence, 1éky, volny Cas a doméaci prace) a celkem obsahuje Ctyficet otazek. Je
tvoren pouze otazkami zjistovacimi (ano / ne). Délka jeho vyplnéni je odhadovana na pét az

deset minut (Bartos, Hasilkové, 2010).
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Naruseni béznych dennich aktivit u mirné az velmi tézké demence vyhodnocuje
Bristolska §kala aktivit denniho (BADLS). Dotaznik je sestaven z dvaceti kategorii tykajicich
se aktivit denniho Zzivota. Doty¢ény vybira celkem ze Ctyf konkrétnich odpovédi u kazdé
kategorie, pfiCemz muze zvolit i odpovéd , nelze urcit“. Jeho vyplnéni trva Sest az dvanact

minut (Barto$, Hasilkové, 2010).

Test aktivit denniho zivota podle Barthelové hodnoti dotaznikovou formou schopnost
vykonévat motorické Cinnosti v celkem deseti oblastech (jedeni, pfesun z invalidniho voziku
na luzku a zpé€t, osobni hygiena, posazeni se na toaletu a vstani z ni, koupani nebo sprchovani,
chtize na rovném povrchu, chiize do schodu a ze schodu, oblékani, ovladani stolice, ovladani
moceni). Zavislost na druhé osobé¢ je hodnocena ve tfech stupnich po péti bodech. Vysledkem
je urCeni stupné zavislosti od nezavislého jedince po vysoce zdvislého. V praxi je mozné

vyuzivat také rozsifeny Test Barthelové (Barthelové test, 2023).

Bristolska Skala aktivit denniho Zzivota (BADLS-CZ) posuzuje dvacet aktivit
kazdodenniho zivota. Odpovédi jsou specifikované podle typu kazdodenni aktivity. Blizka
osoba muze vybrat také moznost , nelze urCit“ s tim, ze by mél také uvést divod zvoleni této
moznosti, coz by mohlo pfinést dalsi informaci navic o stavu pacienta. Autofi pii tvorbé tohoto
dotazniku spolupracovali 1 se samotnymi peCovateli. Vyplnéni dotazniku zabere od Sesti do

dvanacti minut (Martinek, Barto§, 2011).

1.5.2  Diagnostika primarni progresivni afazie

Zprvu je nutné urcit pfi¢inu poruchy jazyka. Odli§it je nutné centrdlni poruchu teci
(afazie), dysartrie, onemocnéni vznikajici pfi diftiznich poSkozenich mozku (demence) a
poruchy fe¢i vznikajici v disledku psychiatrického onemocnéni (schizofrenie) (Cséfalvay,
1996). Proces diagnostiky za¢ina zaznamenanim progredujici poruchy fe¢i (Sutovsky et al.,
2007). Pro urCeni diagnozy primarni progresivni afazie stanovil Mesulam (2001) tfi kritéria,
které upravili Gorno-Tempini et al. (2011) na kritéria podporujici a vylucujici PPA (Tabulka
D).
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Tabulka 1: Kritéria pro diagnézu primarni progresivni afazie. Zdroj: Cséfalvay et al., 2020, s. 227

Kritéria podporujici PPA

1. vedoucim klinickym projevem jsou obtize s jazykovymi/feCovymi funkcemi

2. tyto jazykové/feCové deficity jsou hlavni pti¢inou naruseni béznych dennich aktivit
3. afazie by méla byt nejvyraznéjsim deficitem pfi nastupu symptomu a v inicialnich
stddiich nemoci

Kritéria vylucujici PPA

1. klinicky obraz odpovida jinému neurodegenerativnimu onemocnéni, nebo jinému
zdravotnimu problému

2. kognitivni porucha odpovida psychiatrické diagn6ze

3. prominentni naruseni epizodické paméti, vizualni pamét’, a zrakoveé-prostorovych
funkci v pocateénim stadiu nemoci

4. vyrazné poruchy chovani v pocateCnim stadiu nemoci

Zobrazovacimi metodami (nejCastéji MRI mozku) nesmi byt zachyceny zadné
strukturalni zmény (tumory, traumatické a vaskularni 1éze) zasahujici feCové arey, protoze ty
by automaticky vyloucily diagndézu primarni progresivni afazie. Obraz MRI mozku také
pomuze uptesnit variantu PPA (Cséfalvay et al. 2020). V nékterych ptipadech byva diagnostika
doplnéna také neuropsychologickym vySetfenim (Cséfalvay, Rusina, 2018).

Vzhledem k deficitu v feci jako prvotnimu a dlouho jedinému symptomu PPA, je
logopedicka diagnostika neopomenutelnou soucasti komplexni diagnostiky. Nevyhodou
dostupnych logopedickych vySetfeni byva jejich nedostateCna citlivost na pocateni faze
onemocnéni. Pacienti si mohou stézovat na nesnadno popsatelné tézkosti v feci 1 presto, ze ve
vysledcich screeningovych jazykovych testd se pohybuji v pasmu normy (Cséfalvay, Rusina,

2018). Nize jsou uvedeny nékteré testy casto pouzivané v klinické praxi.

1.5.2.1 Vybrané diagnostické testy

Jednim z Casto pouzivanych diagnostickych testi je Mississippi Aphasia Screening
Test (MAST). Nezpochybnitelnd vyhoda tohoto screeningového testu je jeho Casova
nenarocnost. Z toho divodu je doporuCovan predev§im u pacientd, pro které by bylo
zdlouhavéjsi testovani prili§ naro¢né (Cséfalvay, Rusina, 2018). VySetfeni trva 5-15 minut.
Hodnocenymi dovednostmi jsou automaticka fe¢, pojmenovani, opakovani, plynulost pfi
popisu obrazku, psani na diktat, porozuméni alternativnim otazkam, porozumeéni slovim,

mluveneé feci a Ctené instrukei.

27



Vysetreni fatickych funkci (VFF) predstavuje komplexni vySetfeni nejen afazie, ale i
alexie a agrafie. Vychdzi z kognitivné-neuropsychologické teorie (Cséfalvay, 2007). Ve
slovenském prostiedi se obdobné pouziva Diagnostika afazie, alexie a agrafie (DgAAA)

(Cséfalvay, Rusina, 2018).

K vySetieni pojmenovavani je mozné vyuzit napiiklad Bostonsky test pojmenovani,
ktery se fadi mezi nejpouzivanégj§i standardizované nastroje slouzici k detekci poruch
pojmenovani (Zemanova et al., 2016). Test obsahuje 60 kreslenych Cernobilych obrazku, které
se stupniyji od téch nejfrekventovanéjSich po ty méné frekventované. Vyhodnoceni je

podmiriovano uvedenymi normami dle véku a dosazeného vzdelani (Cséfalvay et al., 2007).

Porozuméni hodnoti screeningovy Token test. Pacient ma dle pokynt za ukol ukazat
na piislusny tvar, barvu a velikost objektt, které ma rozprostieny pied sebou. Instrukce zacinaji
od nejjednodussi a smétuji ke slozit€jSim. Pfi diagnostice je potfeba myslet na to, ze pfi tomto
testu mohou mit potize 1 osoby s poruchou pracovni paméti, pozornosti nebo exekutivnich
funkci (Cséfalvay, 2007). Test je dobrym rozliSovacim nastrojem mezi afatikem a neafatikem

a je citlivy 1 na lehké poruchy porozumeéni (Cséfalvay, Traubner, 1996).

Do neddvna byl jedinym testem k diagnostice porozuméni v Ceské republice pravé
Token test (Vaclavikova, 2018). Test porozuméni vétam (TPVcz) je novym diagnostickym
nastrojem slouzici klinickym logopedim, logopedim a specialnim pedagogtim k posouzeni
porozumeni feci na urovni vét (Nohova et al., 2022). Test vznikl adaptaci ze slovenského jazyka
a jeho administrace, vCetné hodnoceni, zabere minimaln¢ 20 minut (podle velikosti deficitu)
(Nohov4, Vitaskova, 2021). Pacient dle verbalniho zadani vybira ze Ctyf obrazka, pti¢emz vzdy

jen jeden je spravnou odpoveédi (Vaclavikova, 2018).

Komplexni test Western Aphasia Battery (WAB) je dal§im hodnoticim néstrojem
afazie. Vzhledem k pomérné presné kvantifikaci vykona se test fadi k tém nejuzivanéjsim.
WAB vysetfuje nejen mluvenou fec, ale zamétuje se také na Cteni, psani, apraxii a uroven

schopnosti vizuoprostorovych a kalkulickych (Cséfalvay et al., 2007).

Vysetfit sémanticky systém 1ze predlozenim nékolika obrazki a pokynem k ukazani na
jeden znich (,Ukazte na psa.”“). Narocnéj§i ukol k vySetfeni sémantického systému je

ptedlozeni dvou slov a otdzkou, zda maji dana slova stejny nebo podobny vyznam.
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K tspésnému splnéné tohoto ukolu musi byt kratkodoba pamét pacienta schopna uchovat

zadand slova (Cséfalvay et al., 2007).
1.6 Terapie primarni progresivni afazie

Lécebné postupy primarni progresivni afazie se stale fadi mezi védecky nedostatecné
probadanou oblast (Rusina, Cséfalvay, 2018). Zatim neexistuje zadnd ovéfena
nefarmakologicka terapie primarni progresivni afazie, kterd by zarucovala dlouhodoby efekt.
Komplikaci muze byt také pozdé€ nastavena terapie z divodu nedostateCné informovanosti a
zkuSenosti nékterych 1ékart, protoze se stale jedna o pomérné vzacnou diagnozu. Dulezitym a
klicovym faktorem pfi 1é€be primarni progresivni afazie jsou pecujici osoby, které by mély byt
informovany o celkovém klinickém obrazu tohoto onemocnéni a ziskat mimo jiné i informace
praktického rdzu, jako jsou pracovni opatfeni u vydélecné Cinnych osob nebo nakladani

s financemi v pozdéjSich fazich onemocnéni (Marshall et al., 2018).

Informovanost je dle Rusiny a Cséfalvaye (2018) zakladem 1éCby primarni progresivni
afazie, za niz nasleduje spoluprace s klinickym logopedem. Logopedick4 terapie ma beze sporu
v 1écbé primarni progresivni afazie své misto a muze dokonce prodlouzit sobéstacnost
nemocného (Volkmer et al., 2020). Zacilen{ terapie se riizni dle varianty primarni progresivni
afazie a dle symptomu konkrétniho pacienta. Naptiklad na terapii anomie lIze cilit predevsim u
logopenické a sémantické varianty, terapie u nonfluentni varianty si muze klast za hlavni
cil zlepSeni produkce slov. V praxi je vSak vhodné aplikovat rizné druhy terapii. Pacientim se
zachovanym porozuméni mohou pomoci prvky augmentativni a alternativni komunikace, mezi
které 1ze fadit nejen rozvoj gest, ale i obrazkové knihy apod. K 1é¢bé€ priméarni progresivni afazie
muze pfistoupit klinicky logoped také z divodu dysfagie, ktera mize vzniknout v disledku

ztraty motorické kontroly nebo z diivodu impulzivity (Marshall et al., 2018).

Podle nejnovejsiho vyzkumu tykajici se terapie primarni progresivni afazie zvefejnény
na webu americké logopedické spoleCnosti American Speech-Language-Hearing Association
(ASHA), se u pacientu s timto onemocnéni pii terapii anomie osveédcila terapie zameéfena na
vyhleddvéni slov z lexikdlniho slovniku. U¢innost této terapie byla zaznamenana od 2 do 24
tydna po terapii. Bohuzel nebyla potvrzena schopnost generalizovat naucen€ i na netrénované
prvky. V nékterych piipadech bylo s efektem této terapie také spojeno zlepSeni v uzivani
syntaxe. Urcitych vysledkt dosahly i jiné terapie, ovSem i dle této studie je stale zapotiebi
dalsich vyzkumu. Napfiklad terapie zaméfena na vyznam slov by mohla byt efektivni v piipadé,
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Ze je anomie zapficinéna predevs§im deficitem sémantického systému. (Pagnoni et al., 2021).
Kombinace terapie poruch jazyka s nacvikem funk¢nich komunikaénich dovednosti by mohly

byt vhodnou volbou ke zlepSeni samostatnosti pacienta. (Rebstock, Wallace, 2020).

Farmakoterapeuticka 1é¢ba je pouze symptomatickd (Frankovd, Rusina, 2020).
Z farmak lze vyuzit naptiklad antiepileptika nebo neuroleptika. Z nékterych farmaceutickych
prostiedkt profituje jedna varianta primarni progresivni afazie, zatimco druhé muaze stejny 1€k

symptomy prohloubit.

Mnoho behavioralnich projevii je mozné alespon korigovat farmakologicky (Obrazek
1). Obrazek zobrazuje schéma idedlniho terapeutického piistupu k pacientim s behavioralnimi

symptomy (Rusina, Cséfalvay, 2018).

Rozpozndni a upfesnéni behaviorilniho postifeni u PPA

L

Edukace pacienta a rodinnfch pislugniki/pefovatele
nefarmakologické pfistupy, komunikaéni strategie

1L

Identifikace hlavniho pfiznaku a volba adekviini farmakoterapie

AGITOVANOST DEPRESE, UZKOST,
NEKLID DESINHIBICE APATIE IRITABILITA
ATYFICKA NEUROLEFTIKA SSRI ANTIEPILEPTIKA — MEMANTIN SSRI TRAZADON

|

Zhodnoceni stavu a ispé¥nost farmakoterapie s odstupem 2-3 mésici

Obrdzek 1: Terapeuticky pristup k pacientim s behaviordlnimi projevy u primdrné
progresivni afdzie. Zdroj: Rusina, Cséfalvay, 2018, s. 413
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2  Alzheimerova nemoc, Frontotemporalni demence

V ramci diferencialni diagnostiky je nutné od primarni progresivni afazie odliSit
Alzheimerovu nemoc zachovanim paméti, vizualniho zpracovani a relativné zachovanou
osobnosti az do pozd¢€jsich stadii onemocnéni (Mesulam, 2001). N&ktefi autori pisi také o
primérni progresivni afdzii jako o symptomu Alzheimerovi nemoci (Takaya et al., 2021).
Diferencialné diagnosticky je v praxi nutné odliSit behaviordlni variantu frontotemporalni
demence s relativnim zachovanim frontdlnich funkci a chovani (Léger, Johnson, 2007), ktera
spadé do skupiny frontotemporalnich lobdrnich degeneraci spolu s primarni progresivni afazii
a jinymi neurodegeneracemi (Mat€j, Rusina, 2019). Pravé z divodu diferencialni diagnostiky
primarni progresivni afdzie bude v nasledujici kapitole predstavena Alzheimerova nemoc a

behaviordlni varianta frontotemporalni demence.
2.1 Alzheimerova nemoc

Alzheimerova nemoc se fadi mezi progresivni neurodegenerativni onemocnéni (Rusina
et al., 2019), které je zpisobeno ukladanim patologického beta-amyloidu a tau proteinu
v mozkové kuare (Takaya et al., 2021). Soucasné je také charakteristicky ubytek neuront
predev§im v temporalnich lalocich obou hemisfér, ktery je viditelny uz v Casnych stadiich
nemoci (Ruzicka et al., 2019). Vyskyt Alzheimerovy nemoci se signifikantné zvysuje po 65.
roce veku. Jeji prevalence s vékem stale narusta. Ve véku 65 let jsou touto nemoci postizeny 2-
3 % osob, ve veéku 80 let je to minimaln€ 30 % osob (Hort et al., 2019). Vysledky neddvného
vyzkumu Amerongenové et al. (2022) odhalily diivéjsi nastup tohoto onemocnéni po prodélani

traumatického poskozeni mozku ve véku do 25 let, a to 0 2,3 roku.

Celkové demence pii Alzheimeroveé chorobé tvofi dvé tietiny ze vSech demenci.
V Ceské republice timto onemocnénim v roce 2010 trp&lo piiblizné 80 tisic obyvatel, ve svétd
pocet osob s diagnostikovanou Alzheimerovou nemoci ¢ita az 36 miliond. Pocet t€chto osob
bude pravdépodobné vzhledem ke starnuti populace stale stoupat. Odhaduje se, ze do roku 2030

se pocet zdvojndsobi (Hort et al., 2019).

Mezi rizikové faktory patii veék, pohlavi (nachylnéjsi jsou Zeny) a genotyp apoE.
Ptispiva také familiarni a hereditarni riziko (Razicka et al., 2019). Hypertenze ve stfednim véku

a diabetes zvyS$uji Sanci na onemocnéni Alzheimerovou chorobou (Lane et al., 2018), ohrozujici
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muze byt i obezita nebo uzivani tabaku (Atri, 2019), naopak vzdélavani a fyzicka aktivita risk

snizuji (Lane et al., 2018).

2.1.1 Diagnostika Alzheimerovy nemoci

Diagn6za Alzheimerovy nemoci je pfisuzovana piedev§im na zaklad€é klinické
diagnostiky (Hort et al., 2019). Biomarkery Alzheimerovy nemoci mohou diagnézu potvrdit a
pomoci ji odhalit jiz v diivéjsich stadiich (Hort et al., 2019; Vaughn, 2011). Pouziti biomarkert
pii diagnostikovani Alzheimerovy nemoci je doporucovano diagnostickym ndvodem z roku
2011, ktery nahradil predesly z roku 1984. Ten se oproti predeslému zabyva pouzivanim
zobrazovacich metod a biomarkert v krvi a mozkomi$nim moku. Diky nim lze zjistit, zda jsou
zmény v mozku a télnich tekutinach zpasobeny pravé Alzheimerovou chorobou (Vaughn,

2011).

Magnetickd rezonance mozku je jedna z pfinosnych diagnostickych metod 1 pfi
ur¢ovani diagndzy praveé u Alzheimerovy nemoci. Dulezitym aspektem pfi diagnostice tohoto
onemocnéni je velikost hippokampt, protoze to je oblast, kde se atrofie pfi Alzheimerové
nemoci typicky vyskytuje (Sheardova et al., 2016). Nejefektivnéjsi je sledovat vyvoj, resp.
ubytek, tkané hippokampu v ¢ase (Jack et al., 2004), protoze i jedinci bez pfitomnosti

Alzheimerovy nemoci mohou mit hippokampy mensi velikosti. (Sheardova et al., 2016).

V tabulce (Tabulka 2) jsou vypsdna diagnostickd kritéria Alzheimerovy nemoci
zahrnujici diagnézu demence i diagnézu Alzheimerovy nemoci pravdépodobnou a moznou.
Kritéria popsand v tabulce jsou ov§em pouze doporucend. V praxi nelze vzdy postupovat podle
téchto presné predepsanych kritérii, protoze jsou narocné a drahé (napt. PET ¢i MRI). Stézejni
zji§téni muzou pfinést pii diagnostice atypické formy Alzheimerovy nemoci nebo pfi

odhalovani prodromaélnich stddii Alzheimerovy nemoci (Hort et al., 2019).
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Tabulka 2: Diagnosticka Kritéria Alzheimerovy nemoci. Zdroj: Hort et al., 2019, s. 141-142
Pravdépodobna Alzheimerova nemoc s demenci
Jsou splnéna klinicka kritéria demence (viz vySe) a navic plati:
1. postupny pocatek a pozvolna progrese (mésice az roky);
2. zjevné zhorSeni kognice (anamnéza nebo klinické pozorovani);
3. inicialni a nejvice narusené kognitivni deficity (potvrzeno anamnézou a
objektivnim vySetifenim) se tykaji jedné z nasledujicich kategorii:
a) anamnesticky kognitivni deficit (pamét a ueni) - typickd forma Alzheimerovy
nemoci;

b) kognitivni deficit - atypické, fokdlni varianty AN:

- fe€ (logopenickd varianta primarni progresivn{ afdzie);

- zrakové-prostorové funkce (zadni korova atrofie);

- exekutivni funkce (frontdlni varianta Alzheimerovy nemoci).

Pravdépodobna Alzheimerova nemoc s vySsi mirou pravdépodobnosti:
Jsou splnéna kritéria pravdépodobné AN s demenci (viz vyse) a navic:
1. dokumentovana progrese kognitivniho deficitu v ¢ase (idaje od peCovatele a
opakovana vySetreni);
2. prukaz kauzalni genetické mutace v genech asociovanych s AN (APP, PSEN1 nebo
PSEN2).

Mozna Alzheimerova nemoc s demenci

Splnéno jedno z obou nésledujicich kritérii:
1. Atypicky prubéeh v Case (nahly zacatek, nedostatecné dokumentovana postupna
progrese).
2. SmisSena demence; kritéria pravdépodobné Alzheimerovy nemoci s demenci v
kombinaci s nékterou z nasledujicich nemoci:
a) cerebrovaskularni onemocnéni:
- cévni mozkova piithoda v Casové souvislosti s rozvojem nebo zhorSenim kognitivni
alterace;
- multiinfarktové postizeni;
- rozsdhlé ischemické zmény v bilé hmoté;
b) ptiznaky demence s Lewyho télisky;
¢) jiné neurologické onemocnéni nebo interni komorbidita ¢i medikace vyznamné
ovliviiujici kognici.

V ramci diferencialni diagnostiky je potifeba od Alzheimerovy nemoci odlisit demenci
s Lewyho télisky, ktera byva Casto v praxi zaméinovana za Alzheimerovu nemoc. Demence
s Lewyho télisky muaze byt dokonce nékterymi autory pokladana za krajni variantu
Alzheimerovy nemoci. Vaskularni demence byva od Alzheimerovy nemoci odli§ena vzhledem
k jejimu rychlému a nahlému zacatku a Castymi pridruzenymi delirii. Muze dojit i ke smiSeni
téchto dvou demenci. Tato kombinace je v literatufe popsana jako demence na smiSeném
podklade, vtomto pfipadé alzheimerovsko-vaskularni demence. Nutné je také odlisit
Alzheimerovu nemoc od metabolickych nebo intoxikac¢nich demenci, naptf. alkoholova

demence. Vedle Alzheimerovy choroby také stoji tzv. depresivni pseudodemence, pfi kterych
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nejsou primarné postizené kognitivni funkce. Je zde pfitomen nedostatek motivace a Gtlum
psychomotoriky, coz v konecném disledku mize mit negativni vliv i na kognitivni funkce
(Jirdk, Koukolik, 2004). V literatufe je zmifiovana 1 zaména diagnézy frontotempordlni

demence s Alzheimerovou nemoci (Nguyen et al., 2022).

2.1.2  Klinicky obraz Alzheimerovy nemoci

Alzheimerova nemoc je charakteristickd dlouhym preklinickym stddiem, kdy
patologické zmény mohou byt zaznamenané roky pred manifestaci klinickych ptiznak( (Kim
et al., 2022). Typickym a Casto prvotnim symptomem Alzheimerovy nemoci je progredujici
naruseni epizodické paméti (Lane et al., 2017), ke kterému je v rizné mife piidruzena porucha
pozornosti. Porucha epizodické paméti se v zacatcich manifestuje vypadkem pomérné
nedavnych zazitkl. S postupem nemoci si ¢lovek neni schopen vybavovat prozitky z davnéjsi
dob. Pozdgji je porucha epizodické paméti doprovazena i poruchou sémantické i recentni
paméti. Implicitni pamét mize byt naruSena v pozd€jsich stadiich nemoci (Zvéfova, 2017).

Narusena je v§tipivost 1 vybavnost z dlouhodobé paméti (Rusina, Frankovd, 2020).

Pfi rozsahlej§Sim postizeni dominantni hemisféry se vyskytuji poruchy feCi a
komunikace, které se povétSinou manifestuji jako anomicka afazie (Hort et al., 2019). Termin
afazie byva jinymi autory nahrazovan spiSe terminem ,jazykové deficity* (Spreen, Rissen,
2003, in Krélova et al., 2016, s. 71). Autofi Bayles a Tomoeda (2007, in Kralov4 et al., 2016,
s. 71) popsali né€kolik rozdild mezi terminem ,afdzie a terminem ,jazykové deficity pfi

demenci:

e ndstup jazykového deficitu pfi afazii je rychly, zatimco pfi demenci je proces
vzniku jazykového deficitu postupny,

e jazykovy deficit pfi afazii je po néjakém Case stabilizovan, zatimco pii demenci
se jazykovy deficit postupné zhorsuje,

e ctiologie vzniku afézie je loziskové poskozeni mozku, zatimco u demence se
jednd o difuzni atrofii struktur mozku,

e afézie nevznika spolu s jinymi kognitivnimi deficity, zatimco jazykové deficity
pii demenci se vyskytuji spolu s jinymi kognitivnimi deficity,

e vykony afatikll ve verbalnich a neverbélnich dlohach byvaji rozdilné, zatimco

vykon osob s demenci pfi verbalnich a neverbalnich ukolech jsou srovnatelné.
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Prave posledni vySe zminény bod koresponduje s nejnovéjsim terminem , kognitivné-
komunikaéni porucha pii demenci, kterym se piedevsim logopedi a neuropsychologové snazi
poukazat na skuteCnost, ze deficit se pii demenci rozviji nejen v oblasti jazykové nebo
kognitivni, ale v obou oblastech soucasné (Bayles, Tomoeda, 2007, in Kralova et al., 2016, s.

71).

2.1.2.1 Projevy Alzheimerovy nemoci

Mohou se vyskytovat poruchy vizuospacialnich funkci, a to pfi vétSim naruSeni pravé
hemisféry, které mimo jiné také souvisi se zhorSenym rozeznavanim osob. V riizné mife se
vyskytuje dezorientace (Hort et al., 2019). Nemocny napiiklad zapomene cestu domt nebo
nevi, jak se dostane do mist, kam bé&zné chodival (Koukolik, Jirak, 1998). Charakteristicka je
také absence ndhledu na nemoc (anozognozie) (Hort et al., 2019). Vyskytuje se exekutivni
dysfunkce zahrnujici naruSeni planovani, socialnich interakci a emocni kontroly (Rusina,

Frankova, 2020).

Signifikantni jsou behaviordlni a psychologické poruchy. Behaviordlni poruchy mohou
mit riznou manifestaci. Je mozné zaznamenat i sklony k agresi (Zvérova, 2017). V literatuie je
zminovan vyskyt poruch chovani a psychiatrickych symptomut az u 70-90 % pacienti (Rusina,
Frankov4, 2020). Mezi nejcastéjsi symptomy se fadi uzkostné stavy az deprese, apatie, neklid,
agitovanost. Casto je piitomen také negativismus (Hort et al., 2019). Ve stiednim stadiu
demence lze zpozorovat psychotické pfiznaky jako je paranoidita a paranoidni bludy. Vyskytuji
se 1 halucinace, které v porovndni s paranoidnimi bludy nebyvaji tak Casté. Lze spatfit 1
psychomotoricky neklid, nesmyslné prendavani pfedmét(, snaha o dosazeni pozornosti.
V pozdégjsich stadiich tohoto onemocnéni se pacient mize branit i pti poskytovani pomoci pfi
kazdodennich aktivitach agresivnim zpusobem, verbalné a/nebo fyzicky (Rusina, Frankova,
2020). Zvétova (2017) v ramci behaviordlnich a psychologickych poruch také uvadi poruchy

pfijmu potravy.

Vyraznym rysem pribéhu Alzheimerovy nemoci je naruseni aktivit kazdodenniho
zivota, které se rizni dle faze onemocnéni. V pocatecnich stadiich byvaji naruseny ty aktivity,
které vyzaduji manipulaci s instrumenty, napt. telefonovani, zachazeni s penézi apod. Pozdéji
se problémy vyskytuji pfi vafeni nebo nakupovani. V pokrocilych stadiich demence jsou

naruSeny 1 zakladni kazdodenni aktivity v€etné sebeobsluznych €innosti, kam lze zatadit napt.
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oblékani nebo osobni hygienu (Hort et al., 2019). S rozvojem vyse zminénych symptomd, a tim

prohlubujici se demence, mize dojit az ke ztraté sobéstacnosti (Ruzicka et al., 2019).

2.1.2.2  Fokdlni varianty Alzheimerovy nemoci

Typickou formou manifestace Alzheimerovy choroby netrpi vSichni pacienti. Az 25 %
osob s Alzheimerovou nemoci maji projevy atypické prezentace Alzheimerovy nemoci.
Vsechny atypické manifestace nemoci ovSem stale spojuje signifikantni naruSeni epizodické

pameéti. Rusina a Frankova (2020) zminuji nasledujici fokalni varianty Alzheimerovy nemoci:

e frontilni varianta
e logopenickd varianta primdrni progresivni afézie
e kortikobazdlni syndrom

e zadni korova atrofie.

Frontdlni varianta je charakterizovand demenci frontdlniho typu. Od behaviordlni
varianty frontotemporalni demence ji odliSuje vyrazn€jsi dezinhibice, hyperoralita, odli§nosti
ve zpusobech stravovani a chybéni kompulzivity. Do klinického obrazu frontalni varianty
Alzheimerovy nemoci také spadaji poruchy exekutivnich funkci. Problém pacientovi tedy Cini
planovani Cinnosti nebo feSeni problémt. Vyskytuji se také perseverace (Rusina, Frankova,

2020).

Logopenickd varianta primédrni progresivni afdzie je popsand ve stejnojmenné kapitole
tohoto textu. Vyrazna je porucha feci. V promluvé se vyskytuji Casté nemistné pauzy a

cirkumlokuce (Rusina, Frankova, 2020).

Kombinaci demence frontalniho typu, apraxie a postizeni hybnosti je pravé
kortikobazalni syndrom. Postizeni hybnosti se projevuje asymetrickymi extrapyramidovymi

projevy, u kterych neni pfilis velka uc¢innost pii podavani levdopy (Rusina, Frankové, 2020).

Zadni korova atrofie je spojena predev§im s naruSenim zrakové-prostorovych funkei.
Charakteristicky je vypadek jedné poloviny zorného pole, tedy hemianopsie. Pozorovat lze i
zrakovou simultagnozii, tedy neschopnost rozeznavat predméty pii absenci zrakové vady.
Narusena je také koordinace pohybu pfi snaze uchopit vidény predmét. Takovy symptom je

nazyvdn optickou ataxii (Rusina, Frankova, 2020).
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2.1.3  Stadia Alzheimerovy nemoci

Vzhledem ke skute¢nosti, ze Alzheimerova nemoc je progresivni onemocnéni, 1ze ji
rozdélit do nékolika stadii. Obecné lze fici, ze Alzheimerova nemoc zacina izolovanym
narusenim kognitivnich funkci (nejcastéji amnezie) a postupné prograduje do obrazu demence
(Rusina, Frankova, 2020). Mezi zakladni rozdéleni je mozné zaradit déleni dle stupné demence

(Zvétova, 2017):

e |ehké stadium onemocnéni
e stifedni stadium onemocnéni

e tézké stadium onemocnéni.

Jiz pti lehkém stadiu nemoci byvaji deficity kognitivnich funkci méfitelné objektivnimi
testovymi metodami. Pacient deficity 1 subjektivné vnima. Nejvyraznéji narusena je pamét,
jejiz nedostatky si pacient je schopen uvédomovat. Pocitovani téchto deficiti muze jiz v tomto
stadiu vést k depresivnim stavim pacienta. Lze také spatfit naruSeni slozit€jSich kazdodennich

aktivit, predevsim téch, které vyzaduji udrzeni pozornosti (Zvétrova, 2017).

Ve stiednim stadiu dochazi ke ztraté nahledu na onemocnéni. Kognitivni deficity jsou
vyrazngjsi. NaruSeni kognice jiz pacienta velmi limituje pfi zvladani kazdodennich aktivit.
Deficity se jiz tykaji 1 fatickych funkci. V tomto stadiu byvaji velmi Casto pfitomny také

poruchy chovani nebo jiné psychologické symptomy (Zvétova, 2017).

Pro t€zké stadium onemocnéni je typické prostoupeni hlubokého kognitivniho deficitu
do v3ech oblasti zivota pacienta i do zivota blizkych. Pacient povétSinou nepoznava Cleny
rodiny. Dochdzi k dezorientaci Casové 1 prostorové. Pacienti piestavaji byt sob&stacni a jsou

okdzdni na pomoc z okoli (Zvétova, 2017).

Od manifestace prvnich symptomu je v literatufe udavana doba preziti od 7 do 10 let
(Riuzicka et al., 2021; Zvérova, 2017). Rusina a Frankova (2020) udavaji rozmezi 7 az 15 let.
O rychlejsim prubéhu lze hovofit u familiarnich forem Alzheimerovy nemoci (Rusina,
Frankova, 2020; Razicka et al., 2021). Razicka et al. (2021) dale udavaji 5-8 let jako dobu

celkové nesobéstacnosti.
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Jednim z dalSich déleni stadii Alzheimerovy nemoci je déleni na stadium (Hort et al.,

2019; Ruzicka et al., 2021):

e preklinické stidium
e prodromdlni stidium

e stadium rozvinuté demence.

V preklinickém stadiu je mozné pozorovat neuropatologické zmény v mozku, ale
klinické symptomy jesté nejsou pritomny. Poruchy kognice zaCinaji byt pacientem pocitovany
v prodromdlnim stddiu (mirna kognitivni porucha pii Alzheimeroveé nemoci). Pacient ma stale
zachovanou sobéstaCnost, kterou povétsinou ztraci ve stadiu plné rozvinuté demence pri
Alzheimerové chorobé. Poruchy kognice jsou jiz v tomto stadiu velmi zdvazné a omezuji

pacienta v béznych dennich aktivitach (Hort et al., 2019).

2.14  Alzheimerova nemoc a logopenicka varianta primarni progresivni afazie

Jak uz bylo zminéno vySe, logopenicka varianta primarni progresivni afazie je atypicka
od jinych variant primarni progresivni afazie v rychlé progresi jazykovych deficit, a hlavné
vy$§im vyskytem kognitivnich poruch, ¢imz se oproti jinym variantam vice podoba prave
Alzheimerovy nemoci. Podobnosti v téchto dvou onemocnéni 1ze spatfovat také v kortikalnich
atrofiich, které se vyskytuji predevSim v posteriornim a superiornim tempordlnim gyru a
dolnim parietdlnim laloku, tedy v oblastech spojenych s fonologickou smyckou a schopnosti

pojmenovani (Da Cunha et al., 2022).

Alzheimerovu nemoc lze podle etiopatogeneze délit na Casnou (early-onset) a pozdni
(late-onset) formu (Zvéfova, 2017). Klinické symptomy logopenické varianty primarni
progresivni afazie jsou Casto spojovany pravé s Casnou formou (nastupem) Alzheimerovy
nemoci. U obou diagnoz je pozorovana anomie a deficit kratkodobé paméti (Da Cunha et al.,
2022). Re¢ ovliviiuji dlouhé pauzy pii hledani slov nejspise zptisobenymi poruchou lexikalniho
vyhleddvani (Montembeault et al., 2018). U logopenické varianty primdrni progresivni afdzie
se poruchy jazyka Casto misi s deficity paméti, coz je zaroven jeden z prvnich pozorovanych
symptomil Alzheimerovy nemoci, coz znatelné ovliviiuje diferencialni diagnostiku (Da Cunha

et al., 2022).

Zajimavy vyzkum provedli Da Cunha et al. (2022), kdy zkoumali uziteCnost

akustickych parametrt k odliSeni pacientd s logopenickym typem primarni progresivni afazie
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a pacientli s Alzheimerovou nemoci. Tato studie ukazala vyznamné markery pro rozliSeni
téchto dvou skupin pacienti. Rozdily byly zjistény v délce frikativnich a okluzivnich souhldsek,
s vetsi délkou téchto hlasek ve skupin€ osob s logopenickou variantou ve srovnani se skupinou
osob s Alzheimerovou nemoci. Jind studie zkoumala délku samohldsek u Alzheimerovy nemoci
v porovndni s kontrolni skupinou zdravych osob. Tato studie také odhalila moznost k detekci
nastupu Alzheimerovy nemoci tim, Ze zjistila, ze pacienti s nastupujici Alzheimerovou nemoci
produkuji del§i samohlasky nez kontrolni skupina (Themistocleous et al., 2018). Mezi
logopenickou variantou primarni progresivni afazie a Alzheimerovou nemoci ovS§em nebyl

v délce samohlasek zjistén zadny rozdil (Da Cunha et al., 2022).

Pro diagnostiku miiZe byt také uzite¢né vnimani pauz. Vysledky vyzkumu Pistona et al.
(2019) ukazuji, ze pacienti v Casnych stadiich Alzheimerovy nemoci pouzivaji pauzy jako
kompenzacni mechanismus. Pauzy mohou znamenat potfebu ziskat ¢as navic pfi narativnich
ukolech. Jedinci s Alzheimerovou nemoci se v porovndni s osobami s logopenickou variantou
primarni progresivni afazie Castéji dopoustéji pauz. Typické jsou pro né tiché pauzy, naopak
pro osoby s logopenickou variantou jsou typictéjsi netiché pauzy, jako jsou automatické
opravy, repetice nebo vyjadfeni zavahani. Tyto rozdily tedy také umoziuji diferenciaci mezi
logopenickou variantou primarni progresivni afdzie a Alzheimerovou nemoci v dobé nastupu

(Da Cunbha et al., 2022).

2.2 Behavioralni varianta frontotemporalni demence

0w v

Frontotempordlni demence, dle Ruzicky (2021) téz znama jako behavioralni varianta
frontotemporalni lobarni degenerace (bvFTD), je neurodegenerativni onemocnéni vyznacujici
se behaviordlnimi poruchami a poruchami osobnosti. Tyto pfiznaky byvaji zaznamenany jiz
v pocatecnich stadiich. Pritomny jsou také deficity v oblasti kognitivnich funkci, s pfevahou
deficitd v oblasti exekutivnich funkci a feci (Rusina et al., 2021). Jedna se o poruchu s vysokou
mirou dédicnosti (Balachandran et al., 2021). Vékové rozmezi propuknuti nemoci je velmi
Siroké, a to od 21 let do 85 let véku, ¢imz se behaviordlni varianta frontotemporalni demence
fadi k nej¢asnéjsim demencim. Tato vékova, ale i symptomaticka variabilita je vyzvou pro
diagnostiku a terapii. Nejvyssi prevalence je zaznamenana ve véku od 45 do 64 let, coz maze
naznacovat, Ze je toto onemocnéni u star§i populace poddiagnostikované (Fieldhouse et al.,

2021).
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Charakteristickym rysem frontotempordlnich lobdrnich degeneraci (FTLD) je
degenerace mozku v oblasti frontalnich a temporalnich lalokd (Razicka et al., 2021).
Magnetickd rezonance typicky zobrazuje nejvyrazngjsi atrofii ve frontalni oblasti. (Rusina et
al., 2021). Degenerace ma progresivni charakter. Zasazena byva i parietalni ktira, obdobné jako
bazalni ganglia. Charakteristickd je oproti jinym demencim vyraznd asymetrie (Razicka et al.,

2021).

2.2.1 Terminologie frontotemporalni lobarni degenerace

Je potfeba zminit ménici se nazvy a klinické rozdéleni frontotemporalnich lobarnich
degeneraci, které si v prubéhu let prosly nékolika zménami. Jak je uvedeno vyse, Razicka
(2021) vnimd pojem frontotempordlni demence jako synonymum k behaviordini varianté
frontotempordlni lobdrni degenerace, ptiCemz nazev frontotempordlni lobdrni degenerace
vnima jako zastfeSujici pojem pro behavioralni variantu frontotemporalni lobarni degenerace,
primdrni progresivni afdzii a kombinaci demence s poruchami hybnosti. Rusina et al. (2021)
pisi o vyclenéni priméarni progresivni afazie ze skupiny téchto onemocnéni a tvrdi, ze
v soucasné dobé tvori primarni progresivni afazie samostatnou skupinu. Tito autofi se shoduji
s Ruzickou (2021) v synonymnim oznaceni frontotempordlni demence a behaviordlni varianty
frontotempordlni lobdrni degenerace, ovSem vnimaji oznaleni behaviordlni varianta
frontotempordlni demence jako presné€jsi a dodavaji, ze se jedna o klinicky syndrom (nelze tedy
hovofit o onemocnéni v pravém slova smyslu), ktery spadd pod frontotemporalni lobarni
degenerace. V praxi je navic bézné, ze neni mozné klinicky obraz pfesné zaradit pod jednu z
téchto variant. Symptomy se velmi Casto prekryvaji a mnohdy se stava, ze se naptiklad
k symptomum primarni progresivni afazie pridaji poruchy chovani apod. (Rusina et al., 2021).
V tomto textu bude vzhledem k Cetnosti tohoto oznaCeni v nejnovéj§i Ceské 1 zahranicni

literatute pouzivan termin behaviordlni varianta frontotempordlni demence (bvFTD).

V minulosti bylo mozné zaznamenat misto nazvu frontotemporalni lobarni degenerace
nazev Pickova nemoc — na pocest prazského psychiatra Arnolda Picka (Rusina et al., 2021).

Z tohoto nazvu se ale jiz opustilo (Ruzicka et al., 2021).

Mimo klinické rozdé€leni frontotemporalnich lobarnich degeneraci (behavioralni
varianta frontotempordlni lobarni degenerace, primdrni progresivni afizie a kombinace
demence s poruchami hybnosti) je zmiflovano taktéz etiopatologické rozde€leni na tauopatie a

tau-negativni formy dle patologickych zmeén proteinu (Razicka et al., 2021).
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2.2.2  Diagnostika behavioralni varianty frontotemporalni demence

Stejné jako diagnostika Alzheimerovy nemoci, i diagnostika behaviordlni varianty
frontotemporalni demence probiha predevsim klinicky — peclivou anamnézou, pozorovanim a
naslednym porovnanim pfiznakl s diagnostickymi kritérii. Klinickou diagnozu je poté mozné
potvrdit pomoci zobrazovacich metod mozku (Frankova et al., 2020). Ndpomocné mohou byt

1 kognitivni vySetfeni, a to pfedevsim pfi diferencialni diagnostice (Balachandran et al., 2021).

V anamnéze je vhodné patrat po zmeén¢ rysi osobnosti a po zméné chovani v porovnan{
s premorbidnim stavem. Tyto zmény by mély byt nendpadné a mély by se projevovat postupné
s pomalou progresi. Podporujici muze byt také skuteCnost, Ze se tyto zmény zacaly objevovat
pted 70. rokem véku, 1 kdyz ani pocatek po 70. roce véku neni povazovan za vylucujici
kritérium (Frankovai et al., 2020). V rdmci klinické manifestace se ddle projevuji symptomy,
které jsou blize popsané v kapitole Klinicky obraz behaviordlni varianty frontotemporalni

demence.

Tabulka diagnostickych kritérii (Tabulka 3) rozdéluje behaviordlni variantu
frontotempordlni demence na moznou, pravdépodobnou a na behaviordlni variantu
frontotemporalni demence podlozenou patologii frontotemporalnich lobarnich degeneraci

(Frankova et al., 2020)

Tabulka 3: Diagnosticka Kkritéria behavioralni varianty frontotemporalni demence.
Zdroj: Frankovd et al., 2020, s. 552

Mozna bvFTD
musi byt pfitomny (trvale nebo opakované) tfi z nasledujicich behavioralnich/kognitivnich
piiznaki:

1. Casna behaviorilni dezinhibice

(musi byt pfitomen alespori jeden z nasledujicich symptoma):
- socialn€ nepfimerené chovani

- ztrata spolecenského taktu

- impulzivita, zbrklé, lehkomysIné nebo bezohledné chovani

2. Casna apatie nebo netecnost

(musi byt pfitomen alespon jeden z nasledujicich symptoma):
- apatie

- neteCnost

3. Casna ztrita sympatie nebo empatie
(musi byt pfitomen alespori jeden z nasledujicich symptoma):
- lhostejnost vici potiebam a pocitim jinych lidi

- snizeny socialni zajem, ochladnuti vztahli nebo ztrata vielosti
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4. Casné perseverativni, stereotypni nebo kompulzivni/ritualni chovani
(musi byt pfitomen alespori jeden z nasledujicich symptoma):

- jednoduché repetitivni pohyby

- komplexni, kompulzivni nebo ritudlni chovani

- stereotypie v feci

S. Hyperoralita a zména stravovacich zvyklosti

(musi byt pfitomen alespori jeden z nasledujicich symptoma):
- zména preference v jidle

- hltavé jezeni, nadmérny konzum alkoholu nebo cigaret

- zkoumani predmétd Gsty nebo pojidani nejedlych véci

6. Dysexekutivni neuropsychologicky profil:
(musi byt pfitomny vSechny nasledujici symptomy):
- deficit v exekutivnich tlohach
- relativné zachovana epizodicka pamét’
- relativné zachované zrakové-prostorové funkce
Pravdépodobna bvFTD
musi byt pfitomny vSechny z nasledujicich symptomu:

1. Spliuje kritéria pro moznou bvFTD
2. Vykazuje signifikantni funkéni zhorSeni (idaje od pecujiciho nebo zjisténé
funkénimi Skalami)

3. Vysledek zobrazovaciho vySetieni odpovida bvFTD
(musi byt pfitomen alespori jeden z nasledujicich znaku):
- frontalni a/nebo predni temporalni atrofie na MR nebo CT
- frontélni a/nebo ptedni temporalni hypoperfuze (hypometabolismus) na SPECT (PET)
bvFTD s prokazanou patologii FTLD
musi byt splnéno prvni a zaroven druhé z nasledujicich kritérii nebo treti kritérium:

1. Spliuje Kkritéria pro moznou nebo pravdépodobnou bvFTD

2. Histopatologicky prukaz FTDL z biopsie nebo post mortem

3. Pritomnost znamé patogenni mutace

V roce 2011 byla diagnosticka kritéria behaviordlni varianty frontotemporalni demence
pfepracovana (z predchozich z roku 1998). Nova diagnosticka kritéria nabizeji vétsi flexibilitu
v tom, jak je pacienti mohou naplnit, coz je u tak rozmanitého klinického syndromu ku
prospéchu. Zarover byl snizeny pocet diagnostickych funkci, jiz se nerozliSuje mezi zakladnimi
a podpurnymi prvky. Nové jsou také zaclenény genetické a neurozobrazovaci nalezy. Rovnéz
jiz existuje jasnéj$i definice behavioralni varianty frontotemporalni demence a jak lze vycist i
ztabulky vySe, byla vytvofena diagnostickd hierarchie (rozliSeni mezi moznou,

pravdépodobnou nebo behaviordlni variantou frontotempordlni demence s patologif
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frontotempordlnich lobdarnich degeneraci v zdvislosti na urovni diagnostické jistoty)

(Rascovsky et al., 2011).

Behavioralni varianta frontotemporalni demence mtze byt nespravné diagnostikovana
a zaménéna za krizi stfedniho véku, depresi, bipolarni poruchu s pozdnim nédstupem nebo jiné
psychiatrické diagnézy. Pacienti s behaviordlni variantou frontotemporalni demence jsou
ovSem typicky apatiCti a vyskytuje se u nich také emocionalni otupéni, ¢imz se klinicky (i
neuroanatomicky) odliSuji od pacienti s depresi (Balachandran et al., 2021). Diferencialné
diagnosticky je nutné kromé vysSe zminénych odliSit poruchy osobnosti a jiné demence,
nejcasteji Alzheimerovu nemoc (Ruzicka et al., 2021). Behaviordlni varianta frontotemporaln{
demence a Alzheimerova nemoc se odliSuji predevsim relativné zachovalou paméti u
behaviordlni varianty frontotemporalni demence (Rusina, Mat€j, 2019). RozliSovacim faktorem
diferencidlni diagnostiky ve prospéch behaviordlni varianty frontotempordlni demence jsou
také poruchy stravovani — predev§im hyperfagie a s tim souvisejici nabyvani hmotnosti. U
Alzheimerovy nemoci jsou sice pfitomny behavioralni poruchy i naruseni emocionalni slozky,
ale objevuji se az pozdé€ji. O nékolik let diive je predstihuji poruchy paméti (Razicka et al.,
2021). Diferencidlni diagnostice se také musi podrobit 1éze frontdlniho laloku vzniklé tumorem

nebo v dusledku traumatu (Frankova et al., 2020).

2.2.3  Klinicky obraz behavioralni varianty frontotemporalni demence

Mezi frontotempordlnimi lobdrnimi degeneracemi je behaviordlni varianta
frontotemporalni demence klinicky, anatomicky 1 patologicky nejrozmanitéjsi (Hardy et al.,
2016). Klinické symptomy v pocatecnich fazich nemoci maji plizivy charakter a s jeho progresi
jejich pocCet i zavaznost narusta (Razicka et al., 2021). V zacatcich této nemoci jsou typicky
nejvyraznéjsi behavioralni zmény a zmény osobnostni. V pocate¢nim stadiu muze jedinec
s behaviordlni variantou frontotemporalni demence stale bez vétSich omezeni fungovat ve svém
kazdodennim zivot€, protoze bézné denni Cinnosti (tzv. activities of daily living) je vétSinou
doty¢ny schopen vykonavat bez vétSich obtizi. Prave to, ze tyto kazdodenni aktivity nemusi byt
pii tomto onemocnéni zpocatku naruSeny, muze komplikovat pfidéleni diagnézy demence,

protoze naruSeni béznych dennich ¢innosti je jedno z nutnych kritérii (Borroni et al., 2015).

V nedéavné studii byla zjiSténa souvislost mezi vékem nemocného, respektive vékem, ve
kterém doslo k nastupu nemoci, a pievladajicim prvotnim symptomem. Podle této studie zavisi

prevladajici symptom v pocatecnich stadiich na véku pacienta, ve kterém nemoc nastoupila.
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S diivéjSim nastupem nemoci jsou spojeny vyrazné poruchy chovani, pozd€s§i nastup
doprovazeji vaznéjsi poruchy paméti (Fieldhouse et al, 2021; Baborie et al., 2012). Povédomi
o této skuteCnosti miize velmi usnadnit diagnostiku. Behaviordlni symptomy behaviordlni
varianty frontotemporalni demence s Casnym nastupem vyzaduji diferencialni diagnostiku
tykajici se predevS§im psychiatrickych poruch. Poruchy paméti u pozdé§iho nastupu této

nemoci je nutné odliSit zejména od Alzheimerovy nemoci (Fieldhouse et al., 2021).

2.2.3.1 Behaviordlni poruchy a zmény osobnosti p¥Fi behaviordlni varianté

Jfrontotempordlni demence

Rusina a Matéj (2019) rozdélili behavioralni symptomy do dvou skupin, do kterych lze
typické chovani osob s behaviordlni variantou frontotemporalni demence zaradit. Jedna se
v prvni fad€ o ztratu motivace, v druhé fad€ o oslabeni socialniho chovani a emocionalni slozky
(Rusina, Matéj, 2019). U pacientt tedy Ize pozorovat symptomy od snizené empatie, emoc¢ni

oplostélosti, pies repetitivni chovani, az napf. po dezinhibici (Saxon et al., 2017).

Dezinhibovany jedinec vykazuje znamky hyperaktivity a hypomanie. Lze u néj
zaznamenat nevhodné zertovani, socialné neadekvatni chovani vedouci az k tzv. faux pas.
Pfitomny mohou byt i nevhodné dotyky vzhledem k druhé osobé. Sami o sobé mohou sdélovat
intimni informace, Casto v nevhodnou chvili. U takového pacienta muze byt pfitomna i

agresivita (Frankov4 et al., 2020).

Velmi typickd je apatie. Piibuzni ¢asto popisuji egocentrismus osob s behaviordlni
variantou frontotempordlni demence (Rusina, Mat€j, 2019). Pacienti celkové vykazuji

nedostatek zdjmu o své okoli (Saxon et al., 2017).

Z osobnostnich rysi je pro behaviordlni variantu frontotemporalni demence typické
kompulzivné-perseverativni chovani, mezi nimz je mozné zminit napf. rutinni chovani,
sbératelstvi, hyperoralitu nebo hyperfagii. Posledni dva zminované rysy souvisi s piejidanim se

predevsim sladkymi pokrmy (Rusina et al., 2021).

2.2.3.2  Kognitivni poruchy p¥i behaviordlni varianté frontotempordlni demence

Presto, ze symptomy behaviordlni varianty frontotemporalni demence zacinaji u
behavioralnich poruch a poruch osobnosti, prostupuji pozdéji i do oblasti kognice. Patii mezi

n¢ pomérne Casné feCové a jazykové poruchy (Geraudie et al., 2021), ¢imz se jiz v ranych
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stadiich onemocnéni prekryvaji symptomy behaviordlni varianty frontotempordlni demence se
symptomy primarni progresivni afazie (Hardy et al., 2016). Obvykle byvaji pfitomny
perseverace a parafazie (Rusina, Matéj, 2019). Velmi naruseno byva pojmenovani (Ash et al.,
2016; Couto et al., 2013), pficemz naruSeni pojmenovani neni ovlivnéno naruSenim ani
zachovanim paméti (Bertoux et al., 2013). Jako naruSené je povazovano taktéz porozumeéni
(Chen et al., 2018). Opakovani je u pacientd s behaviordlni variantou frontotemporalni
demence zachovéno (Chen et al., 2018; Hardy et al., 2016). V nékolika studiich bylo zkoumano
i vniméni prozédie u osob s behavioralni variantou frontotempordlni demence. Ukolem t&chto
pacientd bylo po vyslechnuti auditivnich stimuld vybrat odpovidajici emocionalni oznaceni
(napf. smutek, Stésti nebo hnév). VétsSina téchto studii odhalila u téchto jedinct zhorSené
rozpozndvani prozddie (Shany-Ur et al., 2012; Showden et al., 2018). NaruSeno je také Cteni
(Hardy et al., 2016; Downey et al., 2015) a psani (Hardy et al., 2016). Dle Rusiny et al. (2021)
je naruSena piedevSim pragmaticka jazykova rovina z divodu neschopnosti porozumét
komunika¢nimu zdméru a emocim, ipadek samotnych jazykovych funkci je mozné zaznamenat

spiSe az v pokrocilejSich stadiich behaviordlni varianty frontotempordlni demence.

O naruSenych kognitivnich schopnostech lze také hovofit u pozornosti a paméti.
Deficity jsou zaznamenany u pacientd s behavioralni variantou frontotemporalni demence
prave v testech na pozornost a v testech na pracovni pamét’ (Chen et al., 2018). Pamét’ sice je
u pacientl stouto nemoci v porovnani se zdravymi osobami naruSena, ale v porovnani
s osobami trpicimi Alzheimerovou chorobou je jejich deficit paméti nizky (Giovagnoli et al.,
2008). Obdobné tomu je 1 u vizuospacialnich funkci (Mendez et al., 2009). V literatuie se
ovSem piSe o relativné zachovanych vizuospacialnich funkcich a zachované epizodické paméti

(Riuzicka et al., 2021).

Dysexekutivni syndrom je pfitomny az v pozdéjSich stadiich onemocnéni (Rusina et al.,
2021). Dysexekutivnim syndromem se rozumi exekutivni dysfunkce. Tento syndrom se
manifestuje nizkou motivaci, mentalni rigiditou, lehkou rozrusitelnosti nedulezitymi podnéty

(Vyhnilek et al., 2020).

Z logopedického hlediska neni od véci zminit také studii Marin et al. (2021), ktefi
zkoumali polykani u osob s behaviordlni variantou frontotemporalni demence a srovnavali ho
s rostoucimi kognitivnimi poruchami a poruchami chovani. Pacienti s behaviordlni variantou

frontotemporalni demence se dle vysledkti ve zminéné studii stravovali nepfiméfenou rychlosti
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a pii pfijmu potravy vykazovali pasivitu, coz ¢inilo také piitéz pro peCujici osoby. Vzhledem
k tomu, ze pasivitu vykazovala vice nez polovina pfitomnych pacientd, a ti méli zaroven
problémy se zvykanim, kasSlem i aspiraci, lze vyvozovat, ze apatie a nedostatek vlastni
iniciativy mohou narusovat cely proces pfijmu potravy vcetné polykani. Apatie muze
zpusobovat piili§ pomalé tempo stravovani, které zpomaluje pfipravnou oralni a oralni fazi, a
vznika tak vétsi riziko aspirace. Ukazalo se, ze potize s polykdnim néasleduji kognitivni pokles
a behavioralni poruchy. Do klinické manifestace 1ze tedy také zatadit poruchy polykéani (Marin

etal., 2021).
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II EMPIRICKA CAST

Cilem praktické Casti této prace je poskytnout podrobné piipadové studie osob s primarni
progresivni afdzif ke studijnimu ucelu. Prakticka ¢ast predstavi cile diplomové prace (hlavni a
dil¢i) a vyzkumné otazky. Ddle se bude vénovat zvolenym vyzkumnym metodam. Nabidne také
samotné pripadové studie pacienti vcetn€ jejich vysledkd z vybranych vysetfeni — Test
porozumeéni vétam, subtesty Pamét na slova a Vizualni selektivni pamét’ (z Testu paméti a

uCeni TOMAL-2), popis obrdazku a Bostonsky test pojmenovani.

3  Vyzkumné Setieni

Pro zpracovavani tohoto vyzkumného Setfeni byl v ndvaznosti na hlavni cil pouzit
kvalitativni charakter vyzkumu. Mezi definicemi kvalitativniho vyzkumu nepanuje piilis velka
shoda. Nektefi vyzkumnici chapou kvalitativni vyzkum jako dopliikovy prvek ke
kvantitativnim metodam. Jini ho povazuji za opak kvantitativniho vyzkumu (Hendl, 2016).
V prubéhu let bylo (a stale je) mozné pozorovat vyvoj a pojeti kvalitativniho a kvantitativniho
vyzkumu a vztahu mezi nimi (Svafiéek, 2007). Dnes Ize tvrdit, Ze kvantitativni vyzkum zaujima
mezi raznymi druhy vyzkumua rovné postaveni (Hendl, 2016) a obé€ strategie vyzkumu jsou
uznavany jako odlisné, ale rovnocenné metody (Svaficek, 2007). Stale viak neni kvantitativni

vyzkum jednoznacné vymezen (Hendl, 2016).

Smyslem kvalitativntho vyzkumu je ziskat podrobné informace o zkoumaném jevu
(Svafitek, 2007). Podle Strausse a Corbinové (1999) mohou byt kvalitativni vyzkumy pouZity
za Ucelem zisku novych nebo neotfelych nazort na jevy, o kterych je jiz néco znamo. Mohou
byt rovnéz uzity k odhaleni a porozumeéni jevim, o kterych je§t€ mnoho informaci neni.
Duvody k vyuziti kvalitativniho vyzkumu uzaviraji nasledujicim: ,,V neposledni fadé mohou
kvalitativni metody pomoci ziskat o jevu detailni informace, které se kvantitativnimi metodami
obtizné podchycuji.“ (Strauss, Corbin, 1999), ¢imz se shoduji se smyslem pouziti kvalitativniho

vyzkumu v &eském prostiedi, ktery vymezil napf. zmifiovany Svaiigek (2007).

Vyzkumnou metodou této diplomové price byla zvolena pripadova studie. V této praci
bude tedy piipadova studie pouzita jako metoda kvalitativniho vyzkumu, piestoze mize byt (i
kdyz méné cast&ji) vyuzita 1 v rdmci kvantitativniho vyzkumu (Chrastina, 2019). Creswell
(2007) popsal piipadovou studii jako kvalitativni pfistup, ve kterém vyzkumnik do hloubky a

detailné odhaluje piipad nebo vice ptipadl prostfednictvim riznych zdroji informaci, napft.
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prostfednictvim pozorovani, rozhovort, audiovizualnich materiald nebo dokumenti. Dany
ptipad (popt. pfipady) vyzkumnik néasledné popise. Hendl (2016) taktéz popisuje piipadovou
studii jako podrobné zkoumani jednoho nebo nékolika malo pfipadd. Dodava, ze v pripadové
studii vyzkumnikv ukol spociva v zisku co nejvétsiho mnozstvi informaci o daném piipadu,

popt. o danych piipadech.

Chrastina (2019) odliSuje dva cCasto zaménované terminy — pripadova studie a
kazuistika. Pfipadovou studii Chrastina pojima jako nezavislou, samostatnou metodu
kvalitativnitho vyzkumu. Naopak na kazuistiku by dle né& melo byt nahlizeno jako na predmeét
prezentovani ¢i publikovani nebo jako na soucast vzdélavani, ¢imz se odlisuje od plnohodnotné
vyzkumné strategie, jakou je pfipadova studie. V anglictiné oba tyto vyznamy zahrnuje jeden

pojem case study (Chrastina, 2019).
3.1 Cile vyzkumného Setfeni, vyzkumné otazky

3.1.1  Cile vyzkumného Setreni

Hlavnim cilem této diplomové price je predstavit poskytnutim podrobné piipadové
studie a videozaznamt pomérné neobvyklou diagnézu primarni progresivni afazie studentim a

studentkam z oboru logopedie, popf. i z jinych souvisejicich obort.
Diléimi cili této diplomové prace jsou:

e vySetiit osoby s primdrni progresivni afazif

e urcit variantu primarni progresivni afazie u jednotlivych ucastniki vyzkumného
Setfeni

e poiidit videozaznam z vySetfeni pro vyukové ucely

e vytvorit pripadové studie obsahujici vSechny dostupné anamnestické udaje véetné

popsaného prubéhu vysetieni.

3.1.2  Vyzkumné otazky

Vyzkumné otdzky jsou formulovany nasledovné:

e Vyzkumna otazka ¢. 1: Potvrdila provedend vySetfeni diagnézu priméarni

progresivni afdzie?
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e Vyzkumna otazka €. 2: Jakou variantou primdrni progresivni afdzie trpi
vySetfované osoby?
e Vyzkumna otiazka ¢. 3: Byly zvolené testy dostacujici pro stanoveni finalni

diagnozy?
3.2 Vyzkumny vzorek

Vyzkumnym vzorkem byly dvé osoby trpici neurodegenerativnim onemocnénim. Prvni
z nich byla 79leta Zena se stfednim vzdélavanim s maturitou. Druhd z nich byla také zena ve
veéku 86 let se stiedni Skolou s maturitou. Vzorek byl zprostiedkovan prostrednictvim MUDr.
Filipa Caisbergera z Fakultni nemocnice Hradec Kralové, o kterém se autorka dozvédéla diky
vedouci této diplomové prace. Dané pacientky jsou v pécCi neurologa a pravidelné za nim
dochdzeji na kontroly. Autorka price zkontaktovala MUDr. Caisbergera a informovala ho o
cilech své diplomové price. Nasledn& byl domluven termin vySetfeni. Ugastniky vyzkumného
Setfeni na dany termin objednaval sam neurolog. Autorka prace byla pfedem informovana o
nevelkym vzorku osob, o kterych Ize s jistotou tvrdit, ze trpi primarni progresivni afazii, a o

tom, Ze neni mozné stoprocentn¢ zajistit jejich prichod.

Tabulka 4: Zdkladn{ uidaje o vysetiovanych osobdch

Vek Pohlavi Vzdélani
VySetfovana osoba 1 79 let zena stfedni §kola s maturitou
VySetfovana osoba 2 86 let zena stfedni §kola s maturitou

Autorka prace se dopravila do Fakultni nemocnice Hradec Krédlové. Byla informovéna o
tom, ze piibuzny jednoho ucastnika vyzkumného Setfeni den pied vySetfenim neurologovi
telefonicky sdélil, ze nevidi smysl v pokraCovani 1écby ani v logopedickém vySetieni.
K vySetteni byli tedy v planu tfi osoby — dvé zeny a jeden muz. Bohuzel béhem dopoledne, kdy
probihalo vysetfovani, se dotyény muz z divodu nemoci preobjednal. Nahradni termin se
bohuzel prekryval s terminem odevzdani diplomové prace. VySetfeny nakonec byly dvé osoby.
Prvni znich trpéla jiz diagnostikovanou primarni progresivni afdzii, u druhé znich stéle

probihala diferencidlni diagnostika.
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4 Metody sbéru dat

4.1 Test porozuméni vétam (TPVcz)

V ramci vyzkumného Setreni byl jako prvni v pofadi proveden Test porozumeni vétam
(TPVcz). Jak je jiz uvedeno vySe, v teoretické ¢asti této prace v kapitole Vybrané diagnostické
testy, test je zaméfen na vySetfeni porozuméni mluvené feci na vétné urovni (Nohova et al.,
2022). Vysledky testu je mozné hodnotit kvantitativné 1 kvalitativné. Test je slozen ze dvou
Casti — lexikalni Cast a testované véty. Pacient si v obou ¢astech vyslechne slovo nebo vétu.
Nasledné pak ukaze na odpovidajici obrazek. V nabidce jsou celkem Ctyfi obrazky, z nichz je
vzdy jen jeden spravny. Test tedy hodnoti porozuméni vétam a je taktéz mozné vyhodnotit

porozuméni jednotlivym syntaktickym konstrukcim a lingvistickym faktortim.
4.2 Subtest Pamét’ na slova a Vizualni selektivni pamét’

Subtest Pamét’ na slova je jeden z 16 subtestt z testu paméti a u¢eni TOMAL-2. Tento
test byl vybran z divodu predpokladané narusené paméti u osob s primarni progresivni aféazii.
I presto, ze neni mozné test z divodu piekroCeni veékové hranice pacientek vyhodnotit
standardizovanym zpusobem, rozhodli jsme se ho vyuzit alespor k orientacnimu hodnoceni.
Normy konstruktu TOMAL-2 jsou ve véku od 5 do 59 let, pficemz zkoumané osoby jsou ve
véku 79 let a 86 let. Jiny dostupny test tohoto charakteru vyuzitelny u osob ve véku
vySetfovanych osob nebyl k dispozici. Tyto informace plati pro oba subtesty vyuzité z
TOMAL-2, tedy Pamét' na slova 1 Vizualni selektivni pamét. Subtesty z TOMAL-2 byly

provadény pod supervizi klinického psychologa.

Subtest Pamét’ na slova obsahuje celkem Sest pokust, béhem kterych ma doty¢ny za
kol si vybavit co nejvice administratorem feCenych slov. Seznam slov obsahuje dvanact
polozek. Administrator po kazdém pokusu cte jen takova slova, ktera nebyla v daném pokusu
vybavend. VySetfovana osoba nasledné usiluje o vybaveni si opét vSech dvanacti slov. Za kazdé

slovo je administrovédn jeden bod.

Na podobném principu jako Pamét’ na slova funguje subtest Vizualné selektivni pamét
s tim rozdilem, ze subtest Vizualné¢ selektivni pamét’ se opira o vizualni informaci a mapuje

tedy vizualni pamét’. I pfesto, ze tento subtest nehodnoti jazyk ani fe¢, byl do vySetfovani
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pacienti zafazen z divodu predpokladu naruseni vizualni paméti u jedinci s primarn{

progresivni afézii.

Subtest Vizualni selektivni pamét se sklada z péti pokust. Autorka prace prezentovala
zkoumanym osobdm celkem osm teCek na testovaci tabulce, na které mély osoby nasledné
ukéazat. Po kazdém pokusu byly autorkou znovu ukazéany ty tecky, na které vySetfovani

zapomnéli. Za kazdou spravné oznacenou tecku byl administrovan jeden bod.
4.3 Popis obrazku

Jazykové funkce byly vySetfeny také prostiednictvim popisu obrazku. Ugastnikiim
vyzkumu byl pfedlozen obrazek z VySetfeni fatickych funkci. Autorka je pozadala, zda by
mohli obrazek v celych vétach popsat. Vyuzit byl obrazek z Vysetfeni fatickych funkci. Na
obrazku je rodina Citajici pét ¢leni. Obrazek zachycuje situaci, kdy rodina v kuchyni snida a
vsichni kromé matky sedi kolem stolu. Matka stoji u plotny a v ruce drzi konev. Nasledné byla
autorkou prace hodnocena spontdnni produkce (fluence feCové produkce, mira informacni

hodnoty sdéleni, pfitomnost parafazii, agramatismi, neologismu).
4.4 Bostonsky test pojmenovani (BNT)

Poslednim testem vySetfeni byl zvolen Bostonsky test pojmenovani (BNT). Z ¢asovych
divodu byla pouzita zkracena verze Bostonského testu pojmenovani (BNT-15). Navic i
vzhledem k poctu testt, kterymi autorka ucastniky vyzkumného Setfeni vySetfila, a s ohledem
na nezanedbatelny aspekt inavy bylo pfiklonéno prave k této 15ti polozkové verzi. Princip testu
spoCiva v pojmenovani administratorem predkladanych obrazki. Pokud testovand osoba
nepojmenuje piedlozeny obrazek, uchyli se administrator k sémantické napoveédé. V pripade,
ze doty¢ny neni schopen pojmenovat obrazek ani po sémantické napoveéde, prejde administrator
k fonetické napovedé. V pripadé neuspechu pokracuje administrator dal§im obrazkem v fad¢ a
po poslednim piedloZzeném obrazku v testu se opét vrati ke vSem obrazkim, které nebyly
pojmenovany, a ukaze dotycnému vicecCetny vybér (vzdy z druhé strany daného obrazku).
Vicecetny vybér se sklada ze Ctyt slov, pfi¢emz jen jedno je spravné a ostatni slova jsou tzv.
distraktory. Slova administrator nahlas pfecte, pfitom na n€ ukazuje a pak poskytne prostor pro

pojmenovani obrizku.
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Vyhodnocovat muzeme pocty spravnych spontannich odpoveédi (konfrontacni
pojmenovani), pocet odpovédi po sémantické napovéde, pocet odpovédi po fonetickych
napoveédach a pocet odpovédi po viceCetném vybéru. Do celkového skore se zapocitavaji jen

dvé polozky: spravné spontanni odpoveédi a odpovédi po sémantické napoveéde.
S Pripadové studie

V této kapitole budou prezentovany dvé ucastnice vyzkumného Setfeni, jejichz
ptipadové studie a videonahravky jsou stézejni Casti této diplomové prace. Obé osoby trpi
neurodegenerativnim onemocnénim, které bylo predstaveno v teoretické Casti této prace. Jedna
z nich jiz ma stanovenou diagnozu primarni progresivni afazie. U druhé z nich jesté nebyla

uréena finalni diagnéza a stdle probiha diferencidlni diagnostika.
5.1 Pripadova studie ¢. 1 — pani Milada

Prvni vySetfovanou osobou byla pani Milada. Pani Milad¢ je 79 let. Jde o aktivni, vitalni
zenu. Pani Milada praktikuje jogu, obCasné se také veénuje sportu nordic walking. Denné
vychdzi se svym psem na prochéazky. Pani Milada dochazi ptiblizn€ jednou za Sest mésict do
Fakultni nemocnice Hradec Kralové na kontrolu do neurologické poradny pro poruchy paméti

predevsim z divodu progredujici fatické poruchy a kognitivniho deficitu.

5.1.1 Status prezens

Pani Milada pftisla v doprovodu své dcery do neurologické poradny. Dcera doprovodila
pani Miladu do mistnosti, kde probihalo vySetieni. Pani Milada dorazila upravend a na pozdrav
a privitani reagovala piirozené, adekvatné a s usmévem. Pani Milada ihned zacala vyjadfovat
subjektivné prozivanou neschopnost verbalni produkce. Doslova si stézovala na to, ze ,,neumi
mluvit®. Pasobila uzkostlivé a své potize si zcela jist€ uvédomovala. V prubéhu celého
vySetfovani pusobila pani Milada nejisté a smutn€. Béhem jednotlivych vySetfeni priabézné
vykazovala zndmky zklamani a smutku z vlastniho selhdni. Jedno vysetieni bylo z divodu
nepfivétivého psychického rozpolozeni ukonceno dfive. V prabéhu vySetfeni zaznamenavala
autorka prace u pani Milady také pfitomnost inavy projevujici se napt. motorickym neklidem,

ktery mozna taktéz pramenil ze zmifiovaného uzkostného prozivani.
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5.1.2 Osobni anamnéza

Hlavni diagndéza pani Milady je agramaticka varianta primarni progresivni afazie, coz

je také divodem zaclenéni této pacientky do této diplomové prace.

Prvni zaznamy o potizich pani Milady jsou z Fakultni nemocnice Hradec Kréalové
datovany k zafi roku 2019. Pani Milada se dle zaznam( dostavila na vysetfeni sama. Byla
upravend, schopna komunikovat. Tehdy bylo provedeno neuropsychologické vysetteni, které
odhalilo kognitivni deficit. Byla pfitomna pfedevsim fatickd porucha. Byla také zaznamendna
snizena kapacita verbalni i1 vizudlni paméti a dysexekutivni syndrom. Rovnéz byla
zaznamenana suspektni porucha pocitani. Pani Milada méla nizkou verbalni fluenci. Pfitomna
byla dle poskytnutych informaci taktéz konstrukcni dyspraxie. Deficit je popsan jako difuzni a
svou hloubkou odpovidal spiSe lehké demenci. K dispozici bohuzel nebyla objektivni

anamnéza. Pani Milada tehdy selhdvala ve verbalnich i neverbalnich testech.

Pani Milada dochézi na logopedii do soukromé ambulance pobliz mista bydlisté. Zpravy
z logopedického vySetfeni nejsou nemocnici k dispozici. Pani Milada si stézuje zejména na

potize s vyjadifovanim. Komunikace po telefonu jiz pro pani Miladu neni mozna.

Z vySetteni od neurologa mame informace o aktivni spolupraci pani Milady, o relativné
zachovaném pojmenovani i relativné zachovaném porozuméni feci. Dle této zpravy pani
Milada ptredvadi funkci predmétu, ktery neni schopna pojmenovat. Pani Milada vyzvam
neurologa vyhovi, ale jeji spontanni produkce je omezena na jednoslovné vypovédi. Na
neurologickém vySetfeni pojmenovala 2/5 prsti na ruce. Orientovana je dle Iékafe vS§emi sméry.
Emotivita je hodnocena jako labilnéjsi bez patologickych nalad a psychotickych ptiznakd.
V fijnu roku 2022 v testu Mini-Mental State Examination (MMSE) ziskala pani Milada 16 bodt
ze 30. Ve stejnou dobu pojmenovala 15 predméti z 20. O zpasobu testovani pojmenovani

nebyly k dispozici zadné jiné informace.

Ostatni orientacni vySetfeni jsou bez anomadlii — bulby jsou ve stfednim postaveni, ceni
symetricky a jazyk plazi sttedem. Horni 1 dolni koncetiny jsou bez paréz. Nevyskytuje se ani
tfes, ani pfiznaky hypokineze, tj. nedostatek vili ovladanych i reflexnich pohybt. Chize je

stabilni, ale pomalejsi.

Jinymi onemocnénimi pani Milady jsou hypertenze a hypofunkce §titné zlazy.
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5.1.3 Rodinna a socialni anamnéza

Pani Milada je vdova. Zije sama v byt&. Pani Miladé byla omezena pravni zptsobilost

v soudem rozhodnutém rozsahu. Jejim opatrovnikem je jeji dcera.

Pani Milada si je svych obtizich plné védoma. Z toho divodu jiz od zacatku potizi

pretrvava socialni stazeni pravé pro zachovany nahled na poruchu feci.

Matka matky (babicka) pani Milady zifeymé trpéla demenci a vyskytovaly se u ni
psychotické priznaky. Sestra matky (teta) pani Milady se léCila pro deprese s psychotickymi
pfiznaky.

5.14  Objektivni vySetieni

Na snimcich nize jsou zobrazeny vysledky dostupnych objektivnich vySetieni, které
bylo provedeno v kvétnu roku 2018. Na prvnim a druhém snimku pozorujeme dominujici
atrofii frontdlniho laloku (Obrazek 2, Obrdzek 3). Dalsi snimek zobrazuje znatelné zvétsSeny
subarachnoidalni prostor (Obrdzek 4). Subarachnoiddlnim prostorem se rozumi prostor mezi
dvéma obaly mozku — arachnoidea a pia mater. Arachnoidea se nachéazi zevng, pia mater uvnitt
(Vokurka, Hugo et al., 2015). ZvétSeny prostor mezi t€émito vrstvami zpusobuje atrofie mozku.
Atrofie je 1 zdé nejvyraznéjsi ve frontdlni oblasti. Posledni snimek nabizi pohled na atrofii
hipokampu, ktera sice je ptitomna, ale jeji rozsah spiSe odpovida véku pacientky (Obrazek 5).
To podporuje diagnozu primarni progresivni afazie vuci Alzheimeroveé nemoci, pfi které byva

atrofie v oblast hipokampu o poznani rozsifenéjsi (Lane et al., 2018).
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Obrdzek 2: Dominujici atrofie frontdlniho lobu

Obrdzek 3: Dominujici atrofie frontdlni lobu

55



Obrdzek 5: Atrofie hipokampu

5.1.5  Vysledky a prubéh vysSetieni

VySetieni probihalo v pracovné zdravotni sestry. Autorka této prace se predstavila pani
Miladé i jeji dcefi a vysvétlila divod jeji pfitomnosti a popsala jeji zaméry. Dcera nasledné
autorce sdélila, ze musi z divodu pracovni vytizenosti odejit, a informovala o tom, ze pani
Milada sama dojde z nemocnice na autobusovou zastavku, a dopravi se tak domt. Nasledné
dcera opustila mistnost a autorka prace usadila pani Miladu. Znovu, se snahou co nejvét§iho
zjednoduseni, se pokusila vysvétlit pacientce, co ji v ndsledujici hodiné ¢eka. Déle ji pozadala

o podpis informovaného souhlasu (viz Ptilohy).
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5.1.5.1 Vysledky Testu porozuméni vétam (TPVcz)

Prvni, lexikalni, casti testu prosla pani Milada bez chyby, proto bylo mozné automaticky
pokracovat k dalsi Casti testu. V druhé Casti ziskala pani Milada 20 bodu z 96, tedy 20, 83 %.
Hruby skor 20 bodu je vysledek pod 5. percentilem. Jedna se tedy o naruSené porozumeéni na

uarovni vét.

Tabulka 5: Porovndni uspésnosti lexikdlni dsti a testovanych vét.

Cast TPVcz Uspé§nost [%%0]
Lexikalni Cast 100
Testovane vty 20, 83

Véty obsazené v testu jsou koncipovany mimo jiné dle Sesti syntaktickych konstrukci.
Nejvice chyb se dopustila pani Milada v pasivnich vétach (pas), kde ziskala 1 bod ze 16.
V porozuméni vztaznym vélenénym vétam subjektovym (E-S) dosahla pani Milada skoére 2 body
ze 16. Totéz skore ziskala 1 ve vztaznych vclenénych vétdch objektovych (E-O). 4 body z 16
obdrzela pani Milada v porozuméni objektovym vztaznym vétdm pripojenym zprava (R-O).
V porozuméni subjektovym vztaznym vétdm pripojenym zprava (R-S) si vedla pani Milada
skorem 5 bodu z 16 a nejlépe se ji dafilo ve vétach s vétnou skladbou objekt-verbum-subjekt
(ovs), kde ziskala 6 bodi z 16. Porovnani vysledk podle syntaktickych konstrukci jsou
uvedené v procentech v tabulce nize (Tabulka 6). Procenta jsou zaokrouhlena maximalné na

dvé desetinna disla.

Pokud budeme hodnotit kazdou syntaktickou konstrukci zvlast a porovnévat ji
s percentilovymi normami, zjistime, ze dosazené vysledky se nachazi pod 5. percentilem, tudiz

1ze o kazdé jednotlivé syntaktické konstrukeci fict, ze jeji porozuméni je naruseno.
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Tabulka 6: Porovndni uspésnosti podle syntaktickych konstrukci v testovanych vétdach.

SR ovs pas E-S E-O R-S R-O
konstrukce

Maximdini 16 16 16 16 16 16
pocet bodu

Ziskané body 6 1 2 2 5 4
%0 37,5 6,25 12,5 12,5 31,25 25

Pokud jde o vliv lingvistickych faktor(i na porozuméni, vedla si pani Milada ve vétsiné
z nich relativn€ vyrovnané. Nejniz§iho skore dosahla pani Milada ve vétdach krdtkych (kratkd),
ve kterych ziskala 8 bodti z 48. Naopak v dlouhych vétach (dlouhd) si vedla skorem 12 bodu ze
48 ze vSech lingvistickych faktora pani Milada nejlépe. To je v souvislosti s deficity verbaln{
paméti, které lze vyvodit ztestl popsanych nize, pomérné piekvapivé. Druhé nejmensi
uspesnosti Celila ve vétach, ve kterych je prvni podstatné jméno v roli Cinitele déje (R+). Lépe
si vedla ve vétach, kde md prvni podstatné jméno roli osoby, kterd je zasdhnutd déjem (R-).
V porozuméni vét jednoduchych si pani Milada vedla procentudlné 1épe nez v porozuméni
souvétim, ale rozdil mezi nimi nebyl tak velky. V jednoduchych vétdch (jednoduchd) ziskala 7
bodt z 32, v souvétich (souvéti) 13 bodi ze 64. Poslednim vySetfovanym lingvistickym
faktorem v tomto testu je pfitomnost nebo neptitomnost takového prvniho podstatného jméno,
které zni v 1. a 4. pddeé stejné (mg-) (napr. dité) a které maji v 1. a 4. pdadé odlisny tvar (mg+)
(napr. otec). V prvnim z jmenovanych ziskala pani Milada 8 bodi ze 40, v druhém

z jmenovanych ziskala 11 bodi ze 40.

Vysledky porozumeéni jednotlivého lingvistického faktoru dosahuji pod hranici 5.
percentilu, 1ze tedy tvrdit, Ze porozumeéni u vsech lingvistickych faktort je naruseno. Je mozné
také hovorit o morfologicko-syntaktickém deficitu v dasledku naruseného porozumeéni u veét
s morfologickym kli¢em, kde je o vice nez jednu tietinu vy§s§i mira naruseni porozuméni u vét

s nepfitomnosti morfologického klice.

Vysledky jsou prehlednéji zobrazeny v tabulce nize (Tabulka 7). Procenta jsou opét
zaokrouhlena na dvé desetinna mista. Lingvistické faktory jsou blize popsany v odstavci vyse
a v zavorkach jsou doplnény zkratky pro dané lingvistické faktory, které jsou pouzity v TPVcz

a zaroven v této tabulce.
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Tabulka 7: Porovndni uspésnosti podle lingvistickych faktori.

Lingvistické | yo4n0duchd | Souveti| meg+ | mg- | R+ | R- | krdtkd | dlouhd
faktory

Maximalni 32 64 40 40 32 64 48 48
pocet bodi

Ziskané 7 13 11 8 6 14 8 12
body

o 21,87 | 2031 | 275 | 20 | 1875 | 21,87 | 16,66 | 25

Zopakované byly celkem tii véty, z toho u dvou pani Milada ze zopakovani profitovala

a oznacila spravny obrazek.

5.1.5.2  Vysledky subtestu Pamét’ na slova

Za prvni pokus ziskala pani Milada 0 bod, protoze si nevzpomnéla na zadné ze slov.
V druhém pokusu si vzpomnéla na jedno, posledni jmenované, slovo, za které tedy obdrzela 1
bod. Jednalo se o posledni jmenované slovo ze seznamu (slovo fuzka). V nasledujicim, tfetim,
pokusu pani Milada nevyjmenovala zadné slovo. Za tento pokus bylo tedy administrovano 0
bodl. Ze ¢tvrtého pokusu vysla pani Milada se ziskem 2 bod{, z cehoZz jedno bylo opét posledni
jmenované slovo #uzka a slovo guma, které je na seznamu druhé v potadi. Vybaveni si prave
téchto slov naznacuje schopnost kategorizovat, protoze predmeéty tuzka a guma maji evidentni
spojitost. Zachovana schopnost utvaret si kategorie pro efektivn€jsi vybavnost slov je vnimana
velmi pozitivné. Po tomto pokusu byl ovSem vzhledem k tnavé a zklamani z pocitovanych
neuspécht pani Milady test ukoncen. Celkem tedy pani Milada v subtestu Pamét’ na slova

obdrzela 3 body ze 72.

Tabulka 8: Vysledky pani Milady v subtestu Pamét’ na slova

Pokus 1 | Pokus 2 | Pokus 3 | Pokus 4 | Pokus 5 | Pokus 6

Pocet
bodu
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Graf 1: Vysledky pani Milady v subtestu Pamét’ na slova

Ve chvili, kdy autorka price vyjmenovdvala dand slova, dédvala pani Milada
neverbalnimi projevy najevo, ze trovei ukolu je pro ni pfili§ naro¢na. Po docteni seznamu slov
sdélila, ze v tomto druhu testd ¢i v tomto druhu paméti nikdy nebyvala uspésna. Po prvnim
pokusu se autorka prace pani Milady zeptala, zda miZe seznam slov zacit opakovat, nafeZ pani
Milada odpovédéla ,, Trochu.” Po celou dobu tohoto vySetfovani jevila pani Milada nelibost a

zklamani. Pokusy nechtéla opakovat.

Vyhodnotit tento test je mozné pouze orientacné. Lze tedy jen konstatovat, ze pro vék
59 let (tedy nejvyssi mozny vék testu, tudiz vék nejblize véku pani Milady) odpovida vysledek
percentilu <1. Z toho se da usuzovat, ze verbalni pamét’ je u pani Milady naruSena. Je nutné si
ovSem uvédomit, ze praveé po Sedesatém roce veku se proces deteriorizace paméti zintenziviiuje
(Reynolds, Voress, 2017). Je mozné se tedy domnivat, Ze test nepocita s timto involu¢nim
procesem, ktery by v testech zahrnujici osoby starSich 60 let nejspise byl zohlediiovan, coz je

dalsim dukazem toho, ze vysledky je nutno posuzovat pouze orientacné.

Tabulka 9: Percentil odpovidajici vysledku pani Milady v subtestu Pamét’ na slova v porovndni s 5.

percentilem
Ziskané i . . .
Odpovidajici percentil | Rozsah 5. percentilu
body
Vysledky 3 <1 37-40

Kromé téchto orientacnich informaci o verbalni paméti pfinesl test také poznatky o
prozivani neuspéchu, a zarover tim také prokazal pfitomny nahled na nemoc, tedy absenci
anosognozie. Tyto informace mohou byt cennym materidlem nejen pro potencidlni terapii, ale

i pro pecujici osoby, které jsou s pani Miladou v ¢astym kontaktu.
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5.1.5.3  Vysledky subtestu Vizudlni selektivni pamét’

V prvnim pokusu ziskala pani Milada 1 bod, ve druhém 4 body, ve tfetim 2 body, ve
ctvrtém 2 body a v patém 4 body, pfiCemz v kazdém pokusu je mozné ziskat 8 bodu. Celkem
obdrzela 13 bodu ze 40. Tento vysledek je pro vék 59 let hodnocen jako podprumeérny vykon,
pficemz vazeny skor, kterého pani Milada dosahla, je hrani¢ni skor mezi pasmem
podprimérného vykonu a nizsiho primérného vykonu. Vzhledem k podobnosti obou subtesti
je mozné prostrednictvim vazenych skoru porovnat verbalni a vizualni pamét (Reynolds,
Voress, 2017). Domnivame se, ze verbalni pamét (Pamét na slova) bude signifikantnéji
narusena nez vizualni pamét, coz ukazuje na dominujici jazykovy deficit. Tuto domnénku
muze potvrzovat i odliSna reakce pani Milady, kdy pfi subtestu Pamét na slova byly pocity

zklaméni z netspéchu o mnoho vyraznéjsi nez pii tomto vySetieni.

Tabulka 10: Vysledky pani Milady v subtestu Vizudlni selektivni pamét’

Pokus 1 Pokus 2 | Pokus3 | Pokus4 | Pokus 5

Pocet
bodi 1 4 2 2 4
8
7
6
5
4
3
2
1
0
Pokus 1 Pokus 2 Pokus 3 Pokus 4 Pokus 5

Graf 2: Vysledky pani Milady v subtestu Vizudlni selektivni pamér’

Vysledek pani Milady v subtestu Vizualni selektivni pamét’, orienta¢né vyhodnoceny

pro vek 59 let, se rovna 5. percentilu.
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Tabulka 11: Percentil odpovidajici vysledku pani Milady v subtestu Vizudlni selektivni pamér’
v porovndni s 5. percentilem

Ziskané body | Odpovidajici percentil | Rozsah 5. percentilu

Vysledky 13 5. 13-17

5.1.5.4  Vyhodnoceni popisu obrdzku

Celkovy pocet slov za jednu minutu je Sest, produkci feci pani Milady je tedy mozné
oznatit za nonfluentni. Re¢ v pribshu celého popisu ptisobi vahavé, je pomala a nesouvisla. V
projevu se témer nevyskytuji slovesa, prevazuji plnovyznamova slova — podstatna jména, ktera
pfi popisu obrazku maji pomé&rné vysokou informacéni hodnotu. Popis je pifevazné jednoslovny.
Pouze na otazku ,,Co déla ta pani?“ odpovi pacientka vétou obsahujici podnét i pifisudek:
,Pani... Pani déla... On se tady na ni podivava,” pficemz ovSem ukazuje ve sméru od pani
k panovi, z ¢ehoz lze usuzovat, ze véta méla nejspise znit: Ona se na n¢j diva. / Ona se na n¢j
podivala. Domnivame se tedy, ze bude porusené chapani gramatiky a syntaxe. Po zbytek
projevu hovoti pani Milada tzv. telegrafickou feci, napt. ,, Tady kluk. Tady mina.“ Evidentni
jsou potize pii vyhledavani slov z mentdlniho slovniku, v jejichz dusledku jsou pfitomny
anomické pauzy. Anomii se pacientka snazi pfemoci naznacenim pohybu, napf. pfi snaze
vyjadfit, ze dcera ji rohlik, nazna¢i pani Milada vkladani jidla do tust. Objevuji se také

cirkumlokuce typu: ,,Tady, tady, co to je tohle...*

V projevu pani Milady se vyskytuji fonemické parafazie, napt. misto slova ,,mimino®
fekne pani Milada ,mimid“. Fonemické parafazie jsou nekonzistentni. Piikladem
nekonzistentni fonemické parafazie mize byt dalsi snaha o pojmenovani mimina, kdy zazn{
slovo ,mina“, coz by bylo mozné oznacit také za neologismus, jelikoz se jedna o témér
nepoznatelnou fonemickou parafdzii. Na fonetické napovédy pani Milada nereaguje. Napiiklad
ve chvili, kdy chce pojmenovat , hrnek™, poda autorka fonetickou napovédu, tedy ,Hr...“
Napovéda ale neni efektivni. Pani Milada jen sdéli ,,To je hrozné,” ¢imz prokazuje uvédoméni
si své feCové insuficience. Autorka poté napovi , Hrne...“, naCez pani Milada fekne ,,Hrnek
Toto neni povazovano za fonetickou napoveédu, cilem bylo spisSe poskytnout pani Miladé dlevu
z neschopnosti vybavit si dané slovo. Neuspésna je také sémantickd napovéda. Na napovédu

.,V tom peCeme. pacientka kyve hlavou a fekne: ,, Pec¢, namisto trouba.
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5.1.5.5 Vysledky Bostonského testu pojmenovdni (BNT)

Vzhledem k pfitomnosti anomie pii popisu obrazku se dalo ocekéavat urcité naruseni
pojmenovani. Pani Milada ziskala v konfronta¢nim pojmenovani 0 bodi — neodpovédéla
spontann¢ ani na jeden predkladany obrazek. Sémantickych napovéd bylo podano celkem 8,
z nichz zadna nevedla ke spravnému pojmenovani. Celkovy skér pani Milady v BTN je O boda.
Manifestuji se Cetné anomie. Shledavame také urcité obtize s rozeznanim fonetické podoby
slov, protoze pacientka nebyla schopna efektivné vyuzit fonetickych napovéd. Ani jedna
foneticka napovéda nevedla ke spravné odpovédi, po tfech z nich doslo k iniciaci artikulace.
Pani Milada ovSem setrvala pouze u prvni slabiky, u zbylé casti slova (ve druhé slabice) doslo
k eliminaci (napf. misto hfeben — , Hfe.“, misto kanoe — , Kan.“). Sémantické napovédy taktéz
nevedly ke spravnym odpoveédim. Pani Milada Casto pohybem naznacovala funkci nebo
vlastnost pfedmétu na obrazku, ale nedokazala profitovat ze sémantickych napovéd, coz
ukazuje na naruSeni vyhledavani slov z mentdlniho lexikonu. Fonemické parafizie nebo
nedofeCena slova naznacuji naruSenou fonetickou podobu slova. Pokud jde o nabidnuti

vicecCetného vybéru slov, pani Milada zvolila 5 spravnych odpovédi po 8 viceCetnych vybérech.

Pani Milada ziskala 0 bodu, percentil bude tedy <1, hovotime tedy zcela urcité o deficitu
pojmenovani.

Tabulka 12: Body pani Milady odpovidajici percentilu v BNT

Pocet bodu 0

Percentil <1

5.2 Pripadova studie ¢. 2 — pani Miroslava

Pani Miroslava je 86letd zena, kterd v dubnu roku 2022 pfisla na neurologickou kliniku
Fakultni nemocnice Hradec Kralové pro subjektivné vnimané potize s paméti. Stejné jako pani
Milada v ptipadové studii €. 1, 1 pani Miroslava dochéazi do neurologické poradny pro poruchy
paméti, v ramci které byla také autorkou tohoto textu vySetfena. Pani Miroslava dle svych slov
nema pfili§ mnoho konickd. Hovofi o tom, Ze s manzelem obc¢as chodi na zahradku. Priblizné

jedenkrat za mésic dochazi za kamaradkou na kavu.

63



5.2.1 Status prezens

Pani Miroslava pfisla v doprovodu svého manzela. Dorazila dobfe naladénd, na pozdrav
a privitani zareagovala adekvatnim, milym zpisobem. Pusobila pfiméfene sebejisté a do
jednotlivych vySetfeni vstupovala s motivaci uspét. Mezi vySetfenimi se pani Miroslava
dotazovala, jak se ji dafilo v jednotlivych testech. Béhem vySetfovani nebyly pozorovany
znamky zvySené uzkostnosti ani unavy. V prubéhu si slehkou podrazdénosti stézovala
predevsim na poruchy paméti. Zadné jiné napadnosti nebyly shledany. Na konci vysetieni

projevila pani Miroslava vdek nad strdévenym casem a vénovanou pozornosti.

5.2.2 Osobni anamnéza

Diagn6za pani Miroslavy jeSt€ neni presné stanovena. V klinickém ndlezu dle
neurologického vySetfeni dominuje faticka porucha s rozvojem minimaln¢ od fijna roku 2021.
V diferencialni diagnostice jsou nyni dvé diagndzy: logopenicka varianta primarni progresivni

afazie a Alzheimerova nemoc.

Pani Miroslava pfisla do Fakultni nemocnice Hradec Kralové kvili pocitovanym potizim
s paméti, které se dle jejich slov projevuji nejcastéji tim, ze doslova: ,,Nacnu vétu a nemizu
dal.*“ Dle jejiho manzela pani Miroslava v feci ,,zadrhava®“. Toto ,.zadrhavani“ udajné pfislo

postupné. Pani Miroslava si pry nepamatuje, co chtéla pred chvili fict.

Re¢ pani Miroslavy hodnoti neurolog jako neplynulou s anomickymi pauzami. Opakovani
jednoduchych frézi pani Miroslava zvlada dobie. Cteni se dle neurologa jevi jako plynulé bez

parafazii, porozumeéni ctenému je ale oslabeno. Psani je zachovano, paralexie nejsou pfitomny.

Pani Miroslavé byl taktéz proveden MMSE, kde v bfeznu roku 2022 ziskala 17 bodu ze
30. V téze dobé byl proveden také Addenbrooksky kognitivni test, ve kterém pani Miroslava
ziskala 54 bodu ze 100.

Z osobni anamnézy lze taktéz vycist ndkazu coronavirem v listopadu roku 2020. Od té
doby pani Miroslava vice pozoruje potize s paméti a vysvétluje, ze od té doby je progres

rychlejsi.

Zménu osobnosti pani Miroslava ani jeji manzel nezaznamenavaji. Zmeéna k horSimu je

podle jejich slov ve zvladani sebeobsluznych ¢innosti. Ritualita v klinickém obraze neni
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pfitomna. Pani Miroslava a jeji manzel pouze pfiznavaji obCasnou podrazdénost pani

Miroslavy, a to od karantény 2020 v dasledku nakazy coronavirem.

Vysledky ostatnich vySetfeni neurologa jsou v normé bez jakychkoliv patologickych
nalezi — bulby ve stfednim postaveni, jazyk plazi sttedem, mimika je symetricka. Horni i doln{

koncetiny jsou bez paréz.

Pani Miroslava prodélala operaci karcinomu kofene jazyka. Nyni je bez znamek recidivy.
U pani Miroslavy probéhla také disekce krénich uzlin bilateraln€. Mezi jeji dalsi onemocnéni
patii hypercholesterolémie, ktera je ovSem dobfe kompenzovana statinem - lékem na

hypercholesterolémii. Pani Miroslava rovnéz trpi osteoporozou.

5.2.3 Rodinna a socialni anamnéza

Matka pani Miroslavy zemrela v 95 letech stafim. O matce pani Miroslavy nejsou
dostupné zadné jiné informace. Otec pani Miroslavy prodélal onkologické onemocnéni,

kterému podlehl.

Pani Miroslava zije s manzelem v byté s vytahem. S lidmi pani Miroslava vychazi
dobfe. Je schopna sama pouzivat a dopravovat se méstskou hromadnou dopravou. V piipadé
potieby se o pani Miroslavu dokaze postarat manzel, napt. pani Miroslave chysta 1€ky, protoze

pani Miroslava v podavani 1éki chybovala.

Pani Miroslava po maturité pracovala jako détska zdravotni sestra.

5.24  Objektivni vySetieni

Nize jsou popsany snimky z objektivniho vySetfeni pani Miroslavy, které je datovano
k bfeznu roku 2020. Na prvnim snimku je vidét atrofie, kterd je vyraznéj§i v tempordlnim
laloku, pfedevsim vlevo (Obrdzek 6), ale z objektivnich vySetfeni je zfeyma difuizni atrofie
(Obrazek 9). Dalsi snimek nabizi totéz z jiného pohledu (Obrazek 7). Lze tam pozorovat
temporalni atrofii oboustrann€, ale 1 zde dominuje vlevo. Atrofie hipokampu podporuje

diagnézu Alzheimerovy nemoci (Obréazek 8).
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Obrdzek 7: Atrofie tempordlniho laloku oboustranné, dominuje vilevo
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Obréazek 9: Diftizni atrofie s pfevahou v temporalni oblasti

5.2.5  Vysledky a prubéh vysetieni

Autorka préace opét pfivitala pani Miroslavu v pracovné zdravotni sestry. Pani Miroslava
pti§la v doprovodu svého manzela. Autorka se taktéz pani Miroslaveé predstavila a vysvétlila ji

divod jeji pritomnosti a také to, jak bude priblizn€ nasledujici hodina vypadat.

Pani Miroslava sdélila autorce tohoto textu, ze ma velké obtize s paméti. Jinak se pry citi
dobfe a nepocituje v zadnych jinych oblastech néjaké t€zkosti. Pani Miroslava dodala ptiklad,
ze v jedné chvili manzeli sdéli, ze musi za chvilku odejit do nemocnice, a za 10 minut se ho

pté, kam jdou.
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Pred zahajenim testovani byl taktéz podepsan informovany souhlas (viz Ptilohy).

5.2.5.1 Vysledky Testu porozuméni vétam (TPVcz)

Lexikalni ¢asti prosla pani Miroslava se stoprocentni uspeSnosti. Testované véty zvladla
pani Miroslava z 50 % - ziskala 48 bodu z96. Tento skor je pod udrovni 5. percentilu,

porozumeéni je tedy hodnoceno jako narusené.

Tabulka 13: Porovndni uspésnosti lexikdlni Cdsti a testovanych vét

Cast TPVcz Uspéénost [%]
Lexikalni Cast 100
Testovane vty 50

vvvvv

vétam subjektovym (E-S) a objektovym (E-O), ve kterych shodné ziskala 6 bodu ze 16. Dale 8
bodl ze 16 ziskala v pasivnich vétdch (pas). V porozuménim vztaznym vétam pripojenym
zprava objektovym (R-0) dosahla pani Miroslava 7 boda z 16. Ve vétach s vétnou skladbou
objekt-verbum-subjekt (ovs) obdrzela pani Miroslava 10 bodi ze 16. Nejlépe se pani Miroslave

dafilo ve vztaznych vétdach pripojenych zprava subjektovych (R-S), kde ziskala 11 bodu ze 16.

O vsech syntaktickych konstrukcich je mozné tvrdit, Ze jejich porozumeéni je narusené,
protoze vysledky dosazené v téchto oblastech je mozné zaradit pod 5. percentil, vyjma
vztaznych vét pfipojenych zprava subjektovych, jejichz porozuméni je presné na trovni 5.

percentilu. I pfesto je ov§em hodnoceno jako narusené.

Nize je vlozena tabulka s GspéSnosti v porozumeéni riznym syntaktickym konstrukcim
(Tabulka 14). Procenta GspésSnosti jsou opét zaokrouhlena maximalné na dvé desetinna Cisla.

Zkratky vétnych konstrukci jsou uvedeny v zadvorkach v odstavci vyse.
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Tabulka 14: Porovndni uspésnosti podle syntaktickych konstrukci v testovanych vétich

Syntaktické ovs pas E-S E-O R-S R-O
konstrukce

Maximdini 16 16 16 16 16 16
pocet bodu

Ziskané body 10 8 6 6 11 7
% 62,2 50 37,5 37,5 68,75 43,75

Vramci TPVcz lze, jak jiz bylo zminéno, hodnotit také porozumeéni konkrétnich
lingvistickych faktord. Porovname-li porozuméni jednoduchym vétam (jednoduchd) a
souvetim (souvéti), vétsi uspeésnosti dosahla pani Miroslava v jednoduchych vétach, kdy ziskala
18 bodi z 32 oproti souvétim, kde pani obdrzela 30 bodi z 64. Nejlepsich vysledki ze vSech
lingvistickych faktori ale dosahla pani Miroslava u vét prvnim podstatnym jménem
s pritomnosti morfologického klice (mg+) (tzn. u téch podstatnych jmen, i kterych lze rozlisit
1. a 4. pad), ve kterych méla 28 bodu ze 40. U vét s prvnim podstatnym jménem, u kterého nen{
mozné rozlisit tvar 1. a 4. padu (mg-), ziskala pani Miroslava 12 bodu ze 40, tedy procentualné
o vice nez polovinu hor§iho skoére nezu ,,mg+*. Ve vétach, ve kterych je prvni podstatné jméno
v roli Cinitele d€je (R+), dosdhla pani Miroslava 13 bodui ze 32. Ve vétach, kde je prvni
podstatné jméno v roli osoby zasahnuté dé€jem (R-), nabyla 35 boda ze 64. V dlouhych vétach
dlouhym vétam ziskala pani Miroslava 29 bodi ze 48 a v porozuméni kratkym vétam 19 ze
shodného maximalniho poc¢tu bodu. Porozumeéni lingvistickym faktoram je rovnéz hodnoceno

jako narusené.

V tabulce nize (Tabulka 15) jsou znovu znazornény vysledky porozumeéni lingvistickym
faktorim spolu s pfepo¢tem na procenta, ktery jsou uvedena na maximalné dvé desetinna Cisla.

Zkratky lingvistickych faktort jsou uvedeny v zdvorkach v textu vyse.
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Tabulka 15: Porovndni uspésnosti podle lingvistickych faktorii

Lingvisticke | yoqnoduchd | Souvéti | me+ | mg- | R+ | R- | keitkd | dlouhd
faktory

Maximalni 32 64 40 40 32 64 48 48
pocet bodu

Ziskané 18 30 28 12 13 35 19 29
body

o 2187 | 2031 | 275 | 20 | 1875 | 21,87 | 16,66 | 25

O zopakovani véty bylo pozadano celkem pétkrat, z toho jedenkrat byla po zopakovani

vybrana spravna odpoved.

5.2.5.2  Vysledky subtestu Pamét’ na slova

V subtestu Pamét’ na slova ziskala pani Miroslava celkem 11 bodt. V prvnim pokusu
byla vybavena tfi posledni jmenovana slova ze seznamu (tuzka, talii, pomeranc), tudiz byly
administrovany 3 body. V druhém pokusu dostala pani Miroslava 1 bod, protoze si vybavila
pouze prvni slovo ze seznamu (dvere). Pii tfetim pokusu si pani Miroslava zvladla vybavit opét
tfi slova, z toho prvni slovo se vyskytovalo uprostied seznamu (/Zice), druhé jmenované se
nachdzelo v poradi tfeti od konce (opét pomeranc) a treti jmenované bylo prvni slovo ze
seznamu (dvere). Za Ctvrty pokus ziskala pani Miroslava 0 bodt. Za paty, nejuspésnéjsi, pokus
byly pficteny 4 body (opét slova tuzka, dvere, pomeranc, had — v tomto potadi). Vzhledem
k tomu, Ze slovo had pacientka zminila az v ptedposlednim pokusu, bylo nejspisSe vybaveno
diky procesu dlouhodobgjsiho uchovavani, jehoz funkci lze v testu taktéz ovéfit. Tato
schopnost je zaji§tovana predevsim temporalni oblasti levé hemisféry (Reynolds, Voress,
2017). Za Sesty pokus nebyl pfipsan zadny bod. Vybavena slova dle autorky prace nenaznacuji

schopnost kategorizovat.

Zajimava je kiivka poCtu vybavenych slov ve vztahu k potadi pokust (Graf 3), kdy pani
Miroslava vyjmenovala v prvnim az v §estém pokusu tento pocet slov: 3, 1, 3, 0, 4, 0. Tento
meénici se pocet vybavenych slov mize ukazovat na urCité deficity v pozornosti. Miizeme se
domnivat, Ze pozornost pani Miroslavy je kolisava. Je potieba také zohlednit fakt, ze tento
subtest byl proveden jako druhy v fadé po pomérné dlouhém, na pozornost narocném Testu
porozumeéni vétam. Mezi témito dvéma vysSetfenimi byla pauze kratka, pfiblizné dvouminutova
prestavka. Pfi ¢tvrtém pokusu pani Miroslava znejistila, zda muze opakovat slova, ktera zminila

v predchozich pokusech. Autorka priace pani Miroslavé zopakovala, Ze jejim tdkolem je
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vyjmenovat v§echna slova, na ktera si vzpomene. To by sice potom vysvétlovalo narast poctu
slov v nasledujicim, patém, pokusu, ovSem pani Miroslava jiz v piedchozich pokusech (1.-3.)
slova opakovala. Mazeme se tedy domnivat, ze divodem proménlivého poctu vybavenych slov
bude nejspise kolisava pozornost, samoziejmé spolu s narusenim kratkodobé verbalni paméti a

dlouhodobéjsiho uchovavani.

Tabulka 16: Vysledky pani Miroslavy v subtestu Pamét’ na slova

Pokus 1 | Pokus 2 | Pokus 3 | Pokus 4 | Pokus 5 | Pokus 6

Pocet

bodi 3 1 3 0 4 0
12
10

8

6

4

2

0

Pokus 1 Pokus 2 Pokus 3 Pokus 4 Pokus 5 Pokus 6

Graf 3: Vysledky pani Miroslavy v subtestu Pamét’ na slova

Vysledek pani Miroslavy v tomto subtestu rovnéz odpovida (dle véku 59 let, pro ktery
je test standardizovan) percentilu <1. Toto vyhodnoceni je opét pouze orientacni. Domnivame

se vSak, ze naruSeni verbalni paméti 1ze predpokladat.

Tabulka 17: Percentil odpovidajici vysledku pani Miroslavy v subtestu Pamét’ na slova
v porovndni s 5. percentilem

5 Odpovidajici percentil | Rozsah 5. percentilu
body
Vysledky 11 <1 37-40

5.2.5.3  Vysledky subtestu Vizudlni selektivni pamét’

V prvnim pokusu dostala pani Miroslava 2 body. Pfi tomto pokusu zacala pani Miroslava

oznacovat tecky od posledni ukdzané — zvolila stejnou taktiku jako u Paméti na slova. Poté
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signalizovala, ze dale uz opravdu nevi. V druhém pokusu ziskala 0 bodii. Ve tietim a Ctvrtém
pokusu obdrzela pani Miroslava po 1 bodé€. V poslednim, patém, pokusu ziskala 4 body — tedy
nejlepsi vysledek, z cehoz mizeme usuzovat, ze je do urcité miry zachovano dlouhodobg;jsi

vybavovani. Celkem pani Miroslava obdrzela 8 bodu ze 40.

Tabulka 18: Vysledky pani Miroslavy v subtestu Vizudlni selektivni pamér’

Pokus 1 Pokus 2 | Pokus3 | Pokus4 | Pokus 5

Pocet

e 2 0 1 1 4
8
7
6
5
4
3
2
1
0
Pokus 1 Pokus 2 Pokus 3 Pokus 4 Pokus 4

Graf 4: VysledKky pani Miroslavy v subtestu Vizualni selektivni pamét’

Vysledek pani Miroslavy v subtestu Vizualni selektivni pamét’ odpovida (pro vék 59
let) 2. percentilu. Vysledek je tedy v pdsmu pod 5. percentilem — hodnotili bychom tedy deficit

vizualné selektivni paméti.

Tabulka 19: Percentil odpovidajici vysledku pani Miroslavy v subtestu Vizudlni selektivni pamér’
v porovndni s 5. percentilem

Ziskané body | Odpovidajici percentil | Rozsah 5. percentilu

Vysledky 13 5. 13-17

5.2.5.4  Vysledky subtestu Opakovani pismen dopredu

Vzhledem ke skutecnosti, ze si pani Miroslava v subtestu Pamét’ na slova vedla lépe nez
pani Milada, a pfedevS§im vzhledem k absenci zndmek tnavy nebo zklamdni, rozhodla se
autorka prace vySetfit pani Miroslavu je§té jednim subtestem na sluchovou pamét. Subtest

Opakovani pismen dopiedu je opét jeden ze subtesti z komplexu TOMAL-2. Test spociva
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v opakovani pismen po administratorovi. PoCet pismen v fadé postupné stoupa. Prvni zadani
Cita pouze dvé pismena, stejné tak druhé zadani. Ve tfetim a Ctvrtém zadani jsou tfi pismena.
Paté a Sesté zadani obsahuje Ctyfi pismena. Jelikoz pani Miroslava ziskala méné nez 3 body ve

dvou po sobé jdoucich zadanich, byl tento subtest po Sestém tikolu ukoncen.

Pani Miroslava pfi vySetfovani spontanné reagovala na zadani tim, ze okamzité pismena
zapomene. Pii paté polozce, ktera ¢ita Ctyfi pismena, sdélila ,, Uz je to moc daleko.*, ¢imz dala

najevo, ze pocet pismen uz je pro reprodukeci pfili§ vysoky.

Pani Miroslava ziskala 6 bodi z 81. Tento vysledek se fadi pod 5. percentil, odpovida

percentilu <1 (opét pro osoby staré 59 let).

Tabulka 20: Percentil odpovidajici vysledku pani Miroslavy v subtestu Opakovdni pismen dopiedu
v porovndni s 5. percentilem

Ziskané body | Odpovidajici percentil | Rozsah 5. percentilu

Vysledky 6 <1 18-21

5.2.5.5 Vyhodnoceni popisu obrdzku

Produkce fe¢i pani Miroslavy je nonfluentni, pocet slov za jednu minutu je 25.
V prubéhu popisu obrazku se vyskytuji i fluentnéjsi pasaze, ale povétSinou se pani Miroslava
vyjadiuje jednoslovné. Tempo feci je zpomaleno. Popis obrazku plisobi od zacatku pomérné
zmatené. Pani Miroslava byla pozadana o popis obrazku v celych vétach, ovSem zacala popis
vyctem slov. Nasledujici popis obrazku vyzniva veelku nesmysiné. Pani Miroslava fekne vétu:
,,Tohle vSechno sviti,* a pokracuje: ,,Okno. Za nim je helikoptéra. Zaclony do vétru. Zavfit
okno. Bude bourka.” Na tyto véty navaze pacientka dalS§imi vétami, které jiz pomérné detailné
popisuji predlozeny obrazek: ,,Otec vyklada, jak bylo v praci. Vaza zkrasluje byt.* Nékteré véty
neodpovidaji situaci na obrazku, napt. Cast véty: ,Na kamnech mé& matka dvé konvice,*
neodpovida realité, protoze na kamnech stoji hrnek a konvici drzi matka v ruce. Moznym
vysvétlenim by bylo, ze doslo k chybné percepci obrazku, protoze konev se opravdu nachazi
v rovin€ kamen, ale je vedle nich, nikoliv na nich, a zaroven k sémantické parafdzii, kdy pani
Miroslava zaménila slovo hrnek za slovo konvice. Mizeme se také domnivat, ze se pani
Miroslava nebyla schopna na obrazku zorientovat. Jako sémantickou parafazii oznacujeme

nespravné oznaceni rohliku, ktery pani Miroslava oznacila jako piSkotek. V projevu nejsou
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pfitomny vyrazné anomie ani parafazie, agramatismy nebo neologismy, piesto je informacni

hodnota sdéleni nepfesnym popisem a dezorientaci na obrazku snizena.

5.2.5.6 Vysledky Bostonského testu pojmenovdni (BNT)

V Bostonském testu pojmenovani (BNT-15) ziskala pani Miroslava 8 bodi, které
odpovidaji 2. percentilu, hovofime tedy o deficitu pojmenovani. Pojmenovala spravné a
spontanné celkem 8 obrazkd. Pfi pojmenovavani prvnich slov byla latence velmi kratka,
pacientka dokonce né€které obrazky pojmenovala diive, nez byly plné€ prezentovany. U méné
frekventovanych slov pozorujeme obtize pifi vyhledavani slov v mentdlnim lexikonu. Pani
Miroslava spravné opisuje dana slova, ale nedokaze vyuzit sémantické napoveédy, takze je
mozné uvazovat o naruSeni sémantické paméti. Bylo nabidnuto celkem 7 sémantickych
napoveéd, z nichz ani jedna nebyla uspésna. Autorka se nasledné uchylila k 7 fonetickym
napoveédam, z nichz jedna pomohla ke spravnému pojmenovani obrazku, a to u obrazku kanoe,
ktery pani Miroslava nejprve oznacila jako ,lod’ku (sémanticka parafizie). ViceCetny vybér
autorka nabidla Sestkrat. Pani Miroslava po pfedlozeni vicecetného vybéru uspéla v kazdém

z nich.

Tabulka 21: Body pani Miroslavy odpovidajici percentilu v BNT

Pocet bodu 8

Percentil 2.
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6 Diskuse

Hlavnim cilem empirické Casti této diplomové prace bylo vytvofit podrobné pripadové
studie osob s primarni progresivni afazii véetné videonahravek jejich klinického obrazu, které
budou slouzit jako vyukovy material pro studenty a studentky logopedie. Jedna se o pomérné
vzacnou, neobvyklou diagnézu, o které v tuzemsku neni mnoho dostupnych informaci. Tato
skuteCnost se bohuzel muze odrazet na prubéhu této nemoci. Rozsifeni povédomi o této
diagnoéze v fadach studenti logopedie by mohlo Casem piispét k hlubsim znalostem o tomto
onemocnéni, a to by mohlo mit velmi pozitivni dopad na oblast diagnostiky i terapie osob
s primarni progresivni afazii. Logoped by mél byt vzhledem k povaze symptomu této nemoci

dulezitou soucasti diagnostického procesu i péce o onemocnélé.

V ramci vyzkumného Setteni byly formulovany vyzkumné otazky.

Vyzkumna otazka ¢. 1: Potvrdila provedend vySetieni diagnozu primarni progresivni afazie?

Vychodiskem pro zodpovézeni prvni vyzkumné otazky je porovnani symptomui
zkoumanych osob s diagnostickymi kritérii pro primarni progresivni afdzii. U zkoumané osoby
pripadové studie €. 1 je zcela evidentni pritomnost diagndzy primarni progresivni afazie.
Vedoucim klinickym projevem jsou jisté jazykové deficity. Mizeme také potvrdit, ze tyto
jazykové deficity jsou divodem naruseni béznych dennich aktivit. Dikazem toho mize byt to,
ze se zkoumana osoba byla schopna dopravit bez doprovodu hromadnou dopravou do mista
bydli§t€. Vzhledem k dostupnym anamnestickym udajim je mozné také potvrdit, ze
nejvyrazné€jSim symptomem inicialni faze onemocnéni byla praveé afazie. VSechna vylucujici
kritéria byla na zakladé nami dostupnych informaci zamitnuta. NaruSeni paméti a
vizuoprostorovych funkci si ov§em netroufame s jistotu zamitnout, protoze nemame zadné

objektivni informace, které by odkazovaly k jasnému vylouceni nebo potvrzeni tohoto kritéria.

Vzhledem k tomu, ze zkoumana osoba ptipadové studie €. 2 nema doposud potvrzenou
diagnozu primarni progresivni afazie, neni mozné na tuto otazku jednoznacné odpovédét.
V diferencialni diagnostice jsou stale dvé diagndzy: primarni progresivni afdzie (logopenicka
varianta) a Alzheimerova nemoc. Na tomto misté se pokusime porovnat diagnosticka kritéria
obou téchto onemocnéni s pozorovanymi a zjiS§ténymi symptomy. Pokud jde o kritéria k
diagndze primarni progresivni afazie, ta nebyla zcela potvrzena. Vedoucim klinickym projevem

se sice zdaji byt jazykové deficity (vzhledem k vysledkim Testu porozuméni vétam a
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Bostonského testu porozumeéni i vzhledem ke schopnosti popisu obrazku), ale jiz nemizeme
potvrdit, ze jsou hlavni pfi¢inou naruseni béznych dennich aktivit. Z vypovédi zkoumané osoby
dokonce wvyplyva, ze nejvétsi potize Cini pravé porucha paméti, charakteristicka pro
Alzheimerovu nemoc. Toto kritérium jsme tedy nakonec hodnotili jako nesplnéné.
V souvislosti s dostupnymi anamnestickymi tidaji neni mozné potvrdit ani tieti kritérium, tedy
ze afézie je nejvyrazné&jSim deficitem v pocatku onemocnéni. Zkoumana osoba totiz pfisla na
prvotni neurologické vysetfeni pfedevSim pro pocitované poruchy paméti, které doposud
poklada za nejvyraznéjsi. Z vylucujicich kritérii byla splnéna dvé. Klinicky obraz odpovida
spise jiném neurodegenerativnimu onemocnéni — Alzheimeroveé nemoci. O dalSim potvrzeném
vyluCujicim kritériu, ktery se tyka poruchy paméti, sice nemame dostatek dikazi, nicméné
vzhledem k anamnestickym tdajim a k pocitovanym obtizim, ale i z provedeného orientacniho

vySetfeni paméti jsme se nakonec rozhodli toto kritérium hodnotit kladné.

Tabulka 22: Porovndni symptomui zkoumanych osob s diagnostickymi kritérii pro primdrni
progresivni afdzii

P . . Pripadova | Pripadova
Kritéria podporujici PPA studie & 1 | studie & 2
‘1. Vedou,c1r¥1vklvln1c,ky?n projevem jsou obtize s ANO ANO
jazykovymi/feCovymi funkcemi
2; ‘Eyt,o ]azykoYe/recqvg deficity jsou hlavni pfi¢inou naruseni ANO NE
béznych dennich aktivit
3. afazie by méla byt nejvyraznéjsim deficitem pfi nastupu
o RN s . ANO NE
symptomu a v inicialnich stadiich nemoci
Kritéria vylucujici PPA
1. klinicky obraz odpovida jinému neurodegenerativnimu
- e B B NE ANO
onemocnéni, nebo jinému zdravotnimu problému
2. kognitivni porucha odpovida psychiatrické diagndze NE NE
3. prominentni naruseni epizodické paméti, vizualni pamét, a NELZE ANO
zrakové-prostorovych funkci v pocateénim stadiu nemoci HODNOTIT
4. vyrazné poruchy chovani v pocatecnim stadiu nemoci NE NE

Jak bylo zminéno vySe, v ramci této vyzkumné otazky povazujeme za vhodné porovnat
v ramci diferencidlni diagnostiky symptomy zkoumané osoby piipadové studie €. 2 nejen
s diagnostickymi kritérii primdrni progresivni afézie, ale i s diagnostickymi kritérii pro
Alzheimerovu nemoc. Nejvice kritérii napliiuje zkoumana osoba piipadové studie ¢. 2 pro

pravdépodobnou Alzheimerovu nemoc s demenci. Pro urCeni konkrétniho typu Alzheimerovy
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nemoci bychom museli mit k dispozici vice informaci, napt. snimky atrofie z objektivniho
vySetfeni v prub&hu Casu, podrobnéjsi vysetfeni paméti (idealné se zaznamenanou postupnou

progresi) nebo také podrobnéjsi informace o stavu exekutivnich funkci.

Tabulka 23: Porovndni symptomii zkoumané osoby pripadové studie . 2 s diagnostickymi kritérii pro
pravdépodobnou Alzheimerovu nemoc s demenci

Pravdépodobna Alzheimerova nemoc s demenci
Potvrzeno
Jsou splnéna klinicka kritéria demence (viz vySe) a navic plati:
1. postupny pocatek a pozvolna progrese (mésice az roky); ANO
2. zjevné zhorSeni kognice (anamnéza nebo klinické pozorovani), ANO
3. iniciélni a nejvice narusené kognitivni deficity (potvrzeno anamnézou a ANO
objektivnim vySetienim) se tykaji jedné z nasledujicich kategorii:
a) anamnesticky kognitivni deficit (pamét’ a uceni) - typicka forma 1o
Alzheimerovy nemoci;
b) kognitivni deficit — atypické, fokdlni varianty AN: ano
- fe€ (logopenickd varianta primdrni progresivni afdzie); ano
zrakoveé-prostorové funkce (zadni korova atrofie); oS
veE-p ’ hodnotit
o e . . nelze
- exekutivni funkce (frontdlni varianta Alzheimerovy nemoci). .
hodnotit

Odpovéd’ na vyzkumnou otazku €. 1 v pripadé pripadové studie ¢. 1 zni kladné.
Provedena vysetteni, vCetné anamnestickych udaju potvrdila diagnézu primarni progresivni
afazie. Na vyzkumnou otazku ¢. 1 u pfipadové studie ¢. 2 odpovidame zaporné. Diagndza

primérn{ progresivni afézie nebyla potvrzena.

Vyzkumna otazka ¢. 2: Jakou variantou primarni progresivni afazie trpi vySetfované osoby?

Abychom mohli odpovédét na druhou vyzkumnou otazku, je tieba porovnat vysledky
z dostupnych vysetteni s diagnostickymi kritérii. Diagnéza zkoumané osoby piipadové studie
¢. 1 je nonfluentni varianta primarni progresivni afazie. Oba hlavni pfiznaky byly splnény. Pro
velmi nonfluentni projev, omezeny Casto na jednoslovné vypovédi je pomérné obtizné hodnotit
pfitomnost agramatismu. Pfi popisu obrazku ale i pfesto bylo mozné agramatismus zaznamenat.
Namahava tfeCova produkce byla pozorovana pii kazdém vySetfeni. Navic mizeme s jistotou

potvrdit alespont dva z dalSich pfiznak(. Narusené porozuméni syntaktickym komplexnim
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vétam se v Testu porozuméni vétam jednoznacné potvrdilo, nebot” vysledek se nachazi pod 5.
percentilem. Porozuméni vyznamu izolovanych slov nebylo hodnoceno. Zachovana znalost
objekt je pfitomna. Dikazem pro to je pohybem naznacovana funkce nebo tvar objektu, ktery

zkoumand osoba nebyla schopna v BNT pojmenovat. Totéz se objevovalo i pfi popisu obrazku.

Tabulka 24: Porovndni symptomii tkoumané osoby pripadové studie ¢. 1 s diagnostickymi kritérii pro
nonfluentni variantu primdrni progresivni afdzie

Pritomnost alespori jednoho z hlavnich pfiznaku: Pfitomnost
1. agramatismus v fe¢ové produkci; ANO
2. namahava, té€zkopadna fecova produkce s nekonzistentnimi chybami ANO
zvuku feci a distorzemi (apraxie reci)
Pritomnost alesponi 2 z uvedenych 3 priznaku:
1. narusené porozumeni syntakticky komplexnim vétam; ANO
2. zachované porozuméni vyznamu izolovanych slov; NELZE

' P vy Y ’ HODNOTIT
3. zachovana znalost objektu (object knowledge) ANO

Z diagnostickych kritérii u zkoumané osoby pfipadové studie ¢. 2 nebyla potvrzena
diagnéza primarni progresivni afdzie. Pro pifitomnost logopenické wvarianty primarni
progresivni afazie v diferencialni diagnostice se na tomto misté pokusime pro uplnost doplnit
diagnosticka kritéria pro logopenickou variantu a jejich srovnani se zjist€énymi symptomy.
Z téchto kritérii 1ze jednoznacné kladnym zptsobem hodnotit pouze dvé polozky — narusené
konfrontacni pojmenovani a zachovalou gramatiku a motorickou stranku feci. S informacemi,
které jsou ndm dostupné, bychom tedy diagnézu logopenické varianty priméarni progresivni

afdzie nemohli potvrdit.
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Tabulka 25: Porovndni symptomii gkoumané osoby pripadové studie ¢. 2 s diagnostickymi kritérii pro
logopenickou variantu primdrni progresivni afdzie

Pfitomnost obou nasledujicich hlavnich prfiznaku: Pritomnost
1. naruSené konfrontacni pojmenovani; ANO
2. naruSené porozumeni vyznamu izolovanych slov; NELZE

' P VyzZiamt 1zOoIovaily e S1ov, HODNOTIT
Pfitomnost aspon 3 z nasledujicich priznaku:
1. narusena znalost objektt, zejména nizkofrekventovanych nebo NELZE
neznamych polozek; HODNOTIT

o - NELZE

2. povrchovai alexie nebo agrafie; HODNOTIT
3. zachované opakovani; NELZE

‘ P ’ HODNOTIT
4. zachovana produkce feci (gramatika a motorika reci). ANO

Odpovéd’ na vyzkumnou otazku ¢. 2 je v pripadé pripadové studie ¢. 1 kladna.
Provedena vysSetfeni potvrdila diagndézu nonfluentni varianty priméarni progresivni afazie.
Odpovéd na vyzkumnou otazku €. 1 je v pfipadé pripadové studie €. 2 zaporna, protoze nebyla

naplnéna pfislusna diagnosticka kritéria.

Vyzkumna otazka ¢. 3: Byly zvolené testy dostacujici pro stanoveni finalni diagnézy?

Pokud jde o ptipadovou studii €. 1, dovolujeme si tvrdit, ze provedena vysetieni byla

k urceni diagnézy nonfluentni varianty primarni progresivni afazie dostatecna.

U ptipadové studie €. 2 neni mozné hovoftit o dostateCnosti provedenych vySetreni. Bylo
by rozhodné nutné zkoumanou osobu podrobit dalSim vysetfenim. Jist¢ by bylo vhodné zjistit
uroven schopnosti opakovani, a to jak jednoslabi¢nych a viceslabi¢nych slov, tak 1 opakovani
na vétné urovni. Dobré by bylo také zmapovat oblasti lexie a grafie a zjistit stav porozumeéni

sloviim. Stoprocentni potvrzeni diagnozy by tedy jeste zaslouzilo vice Casu.

Odpovéd’ na vyzkumnou otazku ¢. 3 se v piipadé piipadové studie €. 1 jevi jako
kladna. Provedena vySetfeni byla pro potvrzeni diagnézy dostacujici. V piipad€ piipadové

studie €. 2 zni odpoveéd zaporné. Vysetieni nebyla dostacujici pro stanoveni finalni diagnozy.
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Doporucenim z nasi strany by v pfipadé obou zkoumanych osob byla na prvnim misté
logopedicka intervence. Predev§im v pripadé zkoumané osoby v piipadové studii €. 1 by nebylo
od véci zvazit napf. pouziti komunikacni knihy nebo jiné formy alternativni nebo augmentativni
komunikace, které usnadni zkoumané osob¢ piekonat Cetné anomie a které by pifi anomiich
mohly poskytnout pocit tdlevy. Déle z pozorované tizkosti v prubéhu vySetfeni prameniciho z

ptitomného nahledu na nemoc si dovolujeme doporucit zvazeni podani anxiolytik.

Obratime-li pozornost ke zkoumané osobé v pfipadové studii €. 2, vzhledem k nesplnéni
kritérii pro diagndézu primarni progresivni afdzie se piiklanime k diagnéze Alzheimerovy
nemoci. DoporuCujeme ale dale podrobit pacientku dalSim vySetfenim a taktéz zahgjit

pravidelnou logopedickou intervenci.
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7 Limity

Autorka prace spatfovala béhem vyzkumného Setfeni urcité limity prace na strané

vyzkumnika i1 na stran€ prostiedi.
7.1 Limity na strané prostiedi

Bohuzel nebylo mozné s predstihem zajistit prichod vSech ucastnikii vyzkumu. Den
pfed domluvenym vySetfenim svou absenci oznamil jeden muz, v den vySetfeni nemohl pro
nemoc dorazit dalsi muz. Vyzkumny vzorek tedy nakonec nebyl nikterak veliky, obzvlast kdyz
vezmeme Vv Uvahu, Ze by se u pfipadové studie €. 2 opravdu potvrdila diagnéza Alzheimerovy

nemoci.

Autorka prace predem nebyla obeznamena s konkrétnimi variantami primarni
progresivni afdzie, které vramci vyzkumu meéla vySetfit. Z toho divodu byla predem
pfipravena jen jedna sada test tak, aby dokazala zmapovat potencialni symptomy u co nejvice
osob, a aby zaroven respektovala predpokladany faktor unavy, tedy aby vysetfovani netrvalo

ptilis dlouho.
7.2 Limity na strané vyzkumnika

Na prvnim misté je nutné zminit nezkuSenost vyzkumnika, ktera se nepochybné odrazila

na prub€hu jednotlivych vysetfeni i na technické strance videonahravek.

S ohledem na symptomy zkoumané osoby v piipadové studii ¢. 2 by bylo vhodné zaradit
vice vySetfeni, ktera by dokazala s vétsi jistotou potvrdit jednu z diagn6z. Nebylo by od véci
také orientacné vySetfit pojmenovani sloves a porovnat je se schopnosti pojmenovavat objekty
(BNT), nebot pravé pojmenovani sloves a podstatnych jmen je nyni tématem vyzkumu

zabyvajicich se poskozenim mozku.
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Z.avér

Diplomova prace s nazvem , Pripadové studie osob s primarni progresivni afazii“ poskytla
dvé pomérmné detailni ptipadové studie. Prvni z nich se tykala osoby s primarni progresivni
afazii a druhd z nich osoby, u které jesté nebyla stanovena findlni diagnéza. Prace tedy necekané
pfinesla také moznost diferencialni diagnostiky primarni progresivni afazie a Alzheimerovy
nemoci. Vznikly také videonahravky klinického obrazu téchto osob, které budou slouzit ke

studijnim uceliim. Dovolujeme si tvrdit, ze cil diplomové prace byl timto naplnén.

V teoretické Casti se autorka snazila vychazet z nejaktualnéjsich, pfedevsim zahrani¢nich,
zdroji. V prvni teoretické kapitole autorka vymezila varianty primarni progresivni afazie, stav
kognitivnich a exekutivnich funkei pfi této nemoci, jeji diagnostiku a terapii u osob trpici timto
onemocnénim. V dalSich dvou kapitolach se v rdmci diferencidlni diagnostiky primarn{
progresivni afézie zabyvala diagn6zou Alzheimerovy nemoci a behaviordlni varianty

frontotemporalni demence.

V praktické Casti byly popsany dvé pripadové studie. Tato ¢ast diplomové prace se opird o
vysledky provedenych testii na G¢astnicich vyzkumu. Autorka prace doty¢né vysetiila Testem
porozuméni vétam, subtestem Pamét na slova, subtestem Vizualni selektivni pamét a
Bostonskym testem pojmenovani. Zarazen byl také popis obrazku. U druhé uc¢astnice vyzkumu
(ptipadova studie €. 2) byl navic vyuzit subtest Opakovani pismen dopfedu. Jednotlivé
vySetieni byly nahravany. Vysledky téchto vySetreni poté poslouzily jako opora a prostredek k

potvrzeni diagnoz.
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