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Demence s Lewyho tělísky jsou druhou 

nejčastější příčinou demence neurodegenera-

tivní etiologie. Řadíme mezi ně jednak demenci 

u Parkinsonovy nemoci (PND), jednak vlastní 

demenci s Lewyho tělísky (DLB). Prevalence de-

mence u pacientů s Parkinsonovou nemocí (PN) 

je asi 30 %, ale po 10 letech rozvoje onemocnění 

trpí demencí cca 75 % pacientů (kumulativní pre-

valence) (Aarsland and Kurz, 2010). Ukazuje se, 

že incidence demence u PN je až 6× častější než 

u věkově vázaných kontrol (Emre et al., 2007). Co 

se týká DLB, uváděná prevalence se pohybuje 

mezi 0–30 % (Jellinger, 2009).

Pravděpodobnou PND lze diagnostikovat 

jen u pacientů s klinickou diagnózou PN. Klinická 

diagnostická kritéria pro PN, PND a DLB jsou shr-

nuta v tabulkách 1 a 2 (Emre et al., 2007; McKeith 

et al., 2005). Hlavním a zásadním dělítkem mezi 

oběma typy demencí je časová posloupnost roz-

voje jednotlivých hlavních klinických symptomů, 

zejména parkinsonizmu a demence. Platí, že ob-

jeví-li se demence před nebo do jednoho roku 

po rozvoji hybných symptomů parkinsonizmu, 

jedná se o DLB, zatímco nastoupí-li demence 

později, většinou až v pozdním stadiu progrese 

PN, hovoříme o PND. Ačkoliv toto časové dělítko 

12 měsíců bylo zvoleno arbitrárně, novější studie 

skutečně prokazují, že DLB a PND se od sebe 

částečně liší, jak svým průběhem a klinickou 

symptomatikou, tak i výsledky některých po-

mocných vyšetřovacích metod (tzv. markerů 

demence) a patologickým nálezem.

Klinicky významné odlišnosti
DLB začíná oproti PND většinou ve vyšším 

věku a má rychlejší progresi. Symptomy parkin-

sonizmu nemusí být vůbec vyjádřeny a pokud 

se objeví, jedná se většinou o parkinsonizmus 

bez jasné stranové lateralizace a s výraznějším 

postižením dolních končetin spolu s postižením 

chůze, nerovnováhou a pády. Podstatný je také 

fakt, že L-dopa je sice poměrně dobře snášena, ale 

na rozdíl od PND má pouze u 1/3 pacientů s DLB 

signifikantní efekt na parkinsonské symptomy. 

Halucinace (zejména zrakové) se mohou objevit 

u obou typů demencí, ale častější jsou u DLB. 

Jak je patrno z klinických diagnostických kritérií, 

halucinace jsou hlavním symptomem u DLB, za-

tímco pouze vedlejším příznakem u PND. Léčba 

tohoto psychiatrického symptomu je obecně 

obtížná. U pacientů s DLB se častěji projeví sen-

zitivita na antipsychotika, což znamená, že při 

nasazení i nižších dávek atypických antipsychotik 

může dojít nejen k objevení se nebo výraznému 

zhoršení parkinsonizmu (až k rozvoji akinetic-

ké krize), ale paradoxně také ke zhoršení vlast-

ních psychiatrických projevů (Rektorová, 2009). 

Neuropsychologický profil kognitivní poruchy 

je obdobný u obou typů demencí, zahrnuje ze-

jména poruchy pozornosti, exekutivních funkcí, 

abstraktního myšlení, paměti (především volného 

vybavování), zrakově – prostorových funkcí a řeči. 
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Tabulka 1. Klinická diagnostická kritéria PND (upraveno dle Emre et al., 2007)

Hlavní příznaky

1. Klinická dg PN dle platných kritérií

2.  Demence s postupným začátkem a pomalou progresí, diagnostikovaná anamnesticky, 

klinicky a pomocí vyšetření mentálních funkcí

3. Deficit ve více než jedné kognitivní doméně

4. Zhoršení mentálních funkcí oproti premorbidnímu stavu

5. Kognitivní deficit interferuje s prováděním běžných denních aktivit

Podpůrné příznaky

1. Kognitivní (neuropsychologický profil viz text výše)

2. Poruchy chování:

  apatie

  afektivní poruchy a změny osobnosti

  halucinace

  bludy

  zvýšená denní spavost

Tabulka 2. Klinická diagnostická kritéria DLB (upraveno dle McKeith et al., 2005)

Hlavní příznaky

 Fluktuace kognitivních poruch (pozornost, bdělost při vyloučení deliria)

 Vizuální halucinace

 Spontánní motorické příznaky parkinsonizmu

Příznaky svědčící pro diagnózu

 Behaviorální poruchy vázané na REM spánek

 Senzitivita na antipsychotika

  Nízké vychytávání radiofarmaka, které se váže na dopaminergní transportéry 

(pozitivní receptorový SPECT nebo PET)

Další podpůrné příznaky

Opakované pády a synkopy

Přechodné nevysvětlitelné poruchy vědomí

Těžká autonomní dysfunkce

Halucinace v jiných modalitách

Bludy

Deprese

Relativně zachovalé meziotemporální struktury dle zobrazovacích metod (CT, MRI mozku)

Hypoperfuze/hypometabolizmus v okcipitálních oblastech dle vyšetření SPECT/PET mozku

Zpomalení základní aktivity a výskyt tranzientních ostrých vln v temporálních oblastech dle EEG

Abnormální kardiální SPECT s použitím radioligandu MIBG (metaiodobenzyl guanidine)
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U pacientů s DLB je referována výraznější porucha 

pozornosti a zrakově-prostorových funkcí ve srov-

nání s pacienty s PND (Lippa et al., 2007).

Zdá se, že klinická symptomatika se liší 
mezi oběma skupinami onemocnění zejmé-
na kvantitativně, ale částečně i kvalitativně. 
Pacienti s DLB mají méně příznivý průběh ne-
moci ve srovnání s pacienty s PND.

Tento malignější průběh onemocnění u DLB 

odrážejí a podporují i výsledky některých speci-

álních pomocných vyšetřovacích metod a vlast-

ní patologické nálezy.

Příklady odlišností ve výsledcích 
pomocných vyšetřovacích metod

Mezi studované pomocné vyšetřovací me-

tody vhodné pro časnou diagnostiku demence 

(tzv. biologické markery demence) patří zejmé-

na MRI mozku, pozitronová emisní tomografie 

(PET) a speciální vyšetření mozkomíšního moku 

(hladiny proteinu Aß-42, τ proteinu).

Existuje již celá řada studií prokazujících 

odlišnosti u obou typů demencí v obraze MRI. 

Např. Beyer a spolupracovníci (Beyer et al., 2007) 

porovnávali míru atrofie mozku u obou skupin 

pacientů pomocí tzv. voxel-based morfometrie 

(VBM) a zjistili výraznější kortikální atrofii u DLB 

ve srovnání s PND zejm. v temporálních, parie-

tálních a okcipitálních lalocích.

Vyšetření pomocí PET s Pittsburghskou slou-

čeniou B (radioligand s vazbou k amyloidním 

plakám: slibná, ale doposud experimentální dia-

gnostická metoda, která není t. č. v ČR dostupná) 

umožňuje zobrazit in vivo patologii charakteristic-

kou pro Alzheimerovu nemoc (AN). Bylo opakova-

ně zjištěno, že pacienti s DLB mají významně vyšší 

vychytávání radioligandu v mozku ve srovnání 

s pacienty s PND (Brooks, 2009) a tento výsledek 

negativně koreluje s nálezem hladiny proteinu 

Aß-42 v mozkomíšním moku (biochemický mar-

ker vhodný pro časnou diagnostiku AN).

Patologické odlišnosti
DLB se od PND liší jednak v tíži a distribuci 

vlastních depozit α-synukleinu (bílkovina tvoří 

hlavní součást Lewyho tělísek a Lewyho neuritů), 

jednak v zastoupení a tíži Aß-amyloidových plak 

(tj. patologických změn charakteristických pro 

AN). V černém jádře (substancia nigra pars com-

pacta) se u PND nacházejí depozita α-synukleinu 

více medioventrálně, u DLB více dorzolaterálně. 

U DLB se ve srovnání s PND nacházejí ve větší 

míře depozita α-synukleinu v neokortexu, lim-

bické kůře a v CA2/3 oblastech hippocampu 

(Lippa et al., 2007), celkové množství těchto 

depozit v mozku je vyšší. Aß-patologie ve stri-

atu i v dalších oblastech mozku je významně 

více zastoupena ve skupině pacientů s DLB, než 

ve skupině s PND a v podstatě se nevyskytuje 

u pacientů s PN bez demence (Jellinger, 2009).

Z výsledků pomocných vyšetřovacích me-
tod a patologických nálezů vyplývá, že DLB 
se ve srovnání s PND projevuje daleko častěji 
a významněji i změnami typickými pro AN 
a jedná se tak o smíšený typ neurodegenera-
tivní demence.

Závěr
Můžeme shrnout, že DLB je na rozdíl od PND 

spíše smíšený typ demence. Ačkoliv dělítko mezi 

oběma jednotkami není ostré, v tuto chvíli se zdá, 

že starší jedinci s časným rozvojem demence 

(před rozvojem nebo záhy po rozvoji parkinso-

nizmu) mají agresivnější průběh, kratší přežití 

a smíšený typ patologie (Halliday et al., 2008). Je 

možné, že tato skupina pacientů bude v budouc-

nu více profitovat z imunoterapie aj. inovativních 

terapeutických přístupů podobných těm, které 

se v tuto chvíli testují u pacientů s AN.
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Parkinsonova nemoc (PN) je neurodege-

nerativní onemocnění středního a staršího věku, 

projevující se řadou motorických (parkinsonský 

syndrom) a non-motorických symptomů (psy-

chické poruchy, vegetativní dysfunkce, poru-

chy rytmu spánku a bdění a další). V populaci 

se vyskytuje v 1–2 %, ve věkových kategoriích 

nad 65 let v 1–2 %. Hlavním histopatologickým 

projevem jsou buněčná ztráta a glióza substan-

tia nigra společně s minimálně 1 Lewyho tělís-

kem v substantia nigra nebo locus coeruleus 

(McKeith, 2007). Demence u PN se objevuje 

charakteristicky až po více letech klinického 

rozvoje motorických příznaků. Oproti dřívějším 

názorům, že demence se vyskytuje maximálně 

u 1/3 nemocných s PN, se v současnosti popi-

suje její přítomnost až u 83 % všech nemocných 

v pozdních fázích PN (Hely, 2008). Parkinsonova 
nemoc s demencí (PND) výrazně komplikuje 

terapeutické možnosti a je spojena se zhorše-

nou kvalitou života, s horší prognózou, vyšší 

morbiditou a mortalitou. Klinická diganostická 

kritéria PND byla definována v r. 2007 (Emre et 

al., 2007) (tabulka 1).

Demence s Lewyho tělísky (DLB) je defi-

nována jako primární a dominující demence 

s dalšími typickými projevy, jako jsou parkinson-

ský syndrom, zrakové halucinace a fluktuující 

pozornost počínající ve starším věku. Klinická 

diagnostická kritéria byla prvně definována 
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až v r. 1996, jejich poslední modifikace proběh-

la v r. 2005 (Mc Keith et al., 2005) (tabulka 2). 

Charakteristickým histopatologickým nálezem 

je přítomnost Lewyho tělísek v mozkovém 

kmenu, diencefalu, amygdale, předním cingulu 

a mozkové kůře.

O epidemiologii DLB se ví podstatně méně 

než o PN. Prevalence se uvádí mezi 0–5 % v po-

pulaci a v populaci nemocných s demencí je 

podkladem demence DLB až ve 30 % (Zaccai et 

al., 2005). To znamená, že DLB je druhá nejčastější 

příčina demence.

Společný (etio)patogenetický základ PN, 

PND a DLB (a také mnohotné systémové atro-

fie) tkví v nálezu abnormních agregátů proteinu 

alfa-synukleinu v Lewyho tělískách u těchto 

chorob. Alfa-synuklein je bílkovina hrající vý-

znamnou roli v celé řadě neuronálních procesů, 

především v synaptickém přenosu. Abnormní 

alfa-synuklein se díky své odlišné struktu-

ře a konformaci špatně skládá (misfolding) 

a v důsledku není degradovatelný. Hromadí 

se v neuronech ve formě agregátů. Zda jsou 

toxické tyto agregáty či přechodná protofibri-

lární stadia poškozeného alfa-synukleinu, není 

objasněno. Předpokládá se, že alfa-synukleinem 

zprostředkované postižení je základem všech 

výše uvedených chorob – proto tyto choroby 

jsou nazývány synukleinopatiemi.

V následujícím textu budou popsány ně-

které argumenty, proč lze o PND a DLB uvažo-

vat jako o jedné klinické jednotce či plynulém 

klinickém kontinuu. V tabulkách 1 a 2 jsou 

charakterizována klinické diagnostická kritéria 

obou nemocí, v argumentaci začněme tedy 

srovnáním základních klinických parametrů 

uvedených v tabulkách.

Klinické argumenty

Neexistuje žádný specifický klinický sym-
ptom obsažený v kritériích, který by zřetelně 
odlišil PND od DLB:
1. u obou chorob se manifestuje parkinsonský 

syndrom, kognitivní porucha a další neuro-

psychiatrické symptomy

2. u klinicky rozvinuté PND se také charak-

teristicky objevují vizuální halucinace, 

tak abnormální chování v REM spánku, 

výrazná neuroleptická senzitivita i pato-

logický nález vychytávání DA transportérů 

ve SPECT. Fluktuace pozornosti a vědomí 

jsou opět přítomny u značné části pacientů 

s pokročilejší PND.

Tabulka 1. Klinická kritéria Parkinsonovy nemoci s demencí (Emre et al., 2007) 

I. Základní projevy 

1. Diagnóza PN podle Queen Square Brain Bank criteria

2.  Přítomnost demence s pozvolným, pomalým rozvojem vyvíjející se v kontextu potvrzené PN s projevy postižení více než jedné kognitivní domény, 

poklesem z premorbidní úrovně, deficity postihují sociální, pracovní či osobní život, nezávisle na hybném postižení či postižení veget. nervstva

II. Přídatné klinické projevy

1. Postižení kognitivních domén: pozornost, exekutivní funkce, vizuo-spaciální funkce, paměť, řeč

2. Poruchy chování: apatie, změny nálady, osobnosti, halucinace, bludy, excesivní usínání

III. Zpochybňující projevy

Koexistence jakékoliv abnormity, který by mohla vysvětlit kognitivní poruchu (např. vaskulární CNS postižení)

Neznámý časový odstup hybného a kognitivního postižení

IV. Vylučující projevy

Poruchy kognice a chování objevující se pouze v kontextu akutní konfuze (systémová nemoc, intoxikace, těžká deprese atd.)

Hodnocení

Pravděpodobná PDD 
A. Oba základní projevy přítomny

B. Přídatné klinické projevy: nejméně 2 z kognitivních domén postiženy; nejméně 1 z poruch chování přítomna

C. III a IV nesmí být přítomno

Tabulka 2. Klinická kritéria demence s Lewyho tělísky (McKeith et al., 2005) 

1. Centrální projev (vždy musí být přítomen)

Demence: postižení paměti, pozornosti, exekutivních funkcí, vizuospaciálních funkcí

2. Základní projevy (2 z následujících postačují pro pravděpodobnou, 1 pro možnou DLB)

Fluktuující kognice, pozornost, vědomí

Vizuální halucinace, dobře strukturované, detailní

Parkinsonský syndrom (PS) spontánní

3.  Podporující projevy (min. 1 musí být přítomen, pokud je přítomen 1 či více základních projevů 
pro dg. pravděpodobné DLB, pokud není základní projev, lze mluvit jen o možné DLB)

Abnormální chování v REM spánku

Výrazná neuroleptická senzitivita

Patologický nález vychytávání DA transportérů ve SPECT či PET 

4. Možné přídatné projevy (bez dg. hodnoty)

Opakované pády a synkopy

Nejasné, tranzientní poruchy vědomí

Výrazná autonomní porucha 

Halucinace jiné než vizuální

Systemizované bludy

Deprese

Neatrofický střední temporální lalok na CT/MRI

Perfuzní SPECT/PET s redukcí occipitální aktivity

Abnormální MIBG (myokardiální scintigrafie)

Pomalá aktivita na EEG s ostrými vlnami temporálně

5. DLB je méně pravděpodobná, pokud:

Jsou přítomny projevy cerebrovaskulární choroby klinicky či na CT/MRI

Je přítomna jiná nemoc, která vysvětlí projevy

Jestliže se PS objeví až ve stadiu těžké demence

6. Časový sled vývoje symptomů

DLB se diagnostikuje, pokud se demence objeví před či současně s PS (pravidlo 12 měsíců)

PND se stanoví, pokud se demence rozvíjí u jasně dg. PN
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V rámci objektivity je ale nutné říci, že u DLB 

(na rozdíl od PND) je PS spíše symetrický, bez 

třesu, s dominancí posturální instability a poru-

chy chůze, s častějšími pády a s poněkud horší 

odpovídavostí na L-DOPA. Také z hlediska de-

mence se podle některých studií zdá, že u DLB 

jsou horší vizuospaciální a exekutivní poruchy 

a naopak pozornost a PM rychlost než u PND. 

Z hlediska poruch chování a dalších neuropsy-

chiatrických projevů se zdá, že u DLB se poně-

kud více objevují psychotické symptomy, paci-

enti vykazují vyšší stupeň kognitivních fluktuací 

a větší senzitivitu na neuroleptika než pacienti 

s PND. Jsou to však rozdíly pouze kvantitativní, 

nikoliv kvalitativní!

Jediné zřetelně odlišující faktory obou 
onemocnění, obsažené v kritériích jsou:
1. diagnóza PN podle Queen Square Brain 

Bank criteria a rozvíjející se demence ke kon-

textu diagnostikované PN u PND

2. tzv. pravidlo 12 měsíců: DLB se diagnosti-

kuje, pokud se demence rozvine v odstupu 

max. 12 měsíců od vzniku PS a PND se diag-

nostikuje, pokud odstup mezi vznikem PS 

a demence je delší než 12 měsíců

V modelové diferenciální diagnostice je ča-

sový údaj 12 měsíců samozřejmě významný – 

pokud máme u nemocného s přítomnou PN 

po mnoho let a teprve v odstupu např. 10 let 

od počátku PN se objeví demence, zdá se být 

diagnóza jistá. Často je však situace složitější: 

víme, že u podskupiny nemocných PN může 

demence začít relativně brzy, např. již v odstu-

pu 2–3 let, přesnější časové údaje mohou být 

anamnesticky zkresleny či nejasné, existuje celá 

řada nemocných se zcela atypickým průběhem 

atd. Navíc autoři diagnostických kritérií sami při-

pouštějí, že pravidlo 12 měsíců je ryze arbitrární 

a pragmatické a jakmile bude nalezeno jakékoliv 

lepší kritérium, bude toto pravidlo opuštěno 

(McKeith, 2007).

Neuropatologické argumenty
Neexistuje žádný specifický neuropatolo-

gický marker spolehlivě odlišující PND od DLB, 
jde jen o kvantitu a lokalizaci patologických 
změn – kombinace Lewyho tělísek (+ dalších 

projevů synukleinopatie) a Alzheimerovského 

typu neuropatologických změn (neuritické plaky 

a neuronální klubka) (Tsuboi a Dickson, 2005; 

Lippa, 2007; Fujishoro et al., 2008).

U PN bez demence jsou Lewyho tělíska 

obvykle přítomny pouze v mozkovém kmenu. 

U PND jsou Lewyho tělíska ve většině případů 

přítomna nejen v kmenu, ale i v limbickém sys-

tému a kortexu.

U DLB jsou Lewyho tělíska přítomna prak-

ticky vždy i mimo kmen, v limbickém systému 

a v kortexu – tedy ve stejných lokalizacích jako 

u PND.

V rámci objektivity je však nutné podo-

tknout, že některé studie popisují u PND větší 

buněčné ztráty v substantia nigra a že u DLB 

se vyskytuje více Lewyho tělísek a synuklei-

nových změn v striatu a limbickém systému 

než u PND.

Počet kortikálních Lewyho tělísek však korelu-

je s tíží kognitivní poruchy jak u PND, tak u DLB.

Důležitým faktem je, že pacienti s kom-
binací těžkého PS a těžké demence mají 
prakticky identické neuropatologické nálezy 

(Tsuboi a Dickson, 2005; Lippa, 2007; Fujishoro 

et al., 2008).

Co se týká Alzheimerovských změn, u DLB je 

obvykle přítomno více Alzheimerovských změn 

než u PND (kde ale také mohou být přítomny!). 

Další problém vzniká, pokud jsou u daného 

nemocného Alzheimerovské změny vyjádřeny 

výrazně a také Lewyho tělíska jsou četná i v kor-

texu. Zde je definitivní patologická diagnóza 

obtížná, avšak v tomto případě jde o obtížné 

odlišení DLB od Alzheimerovy nemoci, což se již 

vymyká tématu textu.

Závěrem lze konstatovat, že PND a DLB 

mají společný (etio)patogenetický podklad a to 

synukleinopatii. Z klinického i z neuropatologic-

kého hlediska existují mezi oběmi chorobami 

rozdíly pouze v odlišnostech časových nástupů 

jednotlivých symptomů a pouze kvantitativní 

a nikoliv kvalitativní rozdíly v projevech nemocí. 

Z vyše uvedených argumentů lze hypotetizo-

vat, že DLB je „primárně kortikalizovaná“ PN, 

kdežto PND vzniká z PN v rámci postupného 

rozvoje kaudo-kraniálního šíření neuropatolo-

gických změn.

Tento text je přibližným přepisem přednášky, 

jež zazněla v rámci VII. sympozia 

praktické neurologie v červnu 2010 v Brně.
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