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Pohled neurologa

- definice

- hlavni projevy

- MR obraz

- neuropatologie

- anatomie& poruchy chovani

Pohled logopeda

pojmenovani
porozumeni jednotlivym
slovum

object knowledge
povrchova alexia




Progresivni afazie 1990-2005

e jzolovana afazie bez strukturalniho podkladu (tumor, ischemie)

* po 2 letech zvolna progrese do frontalni demence

primarni nonfluentni afazie (PNFA)
sémanticka demence (SD)

* |ogopenicka forma po 2 letech progrese do demence
logopenicka progresivni afazie (LPA)

Hodges 1996, Miller 2004



Progresivni afazie od 2006

e jzolovana afazie bez strukturalniho podkladu (tumor, ischemie)

* po 2 letech zvolna progrese do frontalni demence

nonfluentni/agramatickd varianta (nfvPPA)
sémanticka varianta (svPPA)

* |ogopenicka forma po 2 letech progrese do demence
logopenicka varianta (IlvPPA)

Gorno-Tempini 2011
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Klinicke projevy
vyrazné snizené porozumeni reci
anomie
parafazie
plynula rec

povrchova alexie (schopen precist slova, ale nerozumi

zachovana autobiografickd pamét




MR nalez

atrofie predevsim levostranného temporalniho laloku

predozadni gradient

(anteriorni hipokampalni oblasti a amygadala jsou vice
atrofické nez posteriorni oblasti)

pozdni pravostranna temporalni atrofie



MR nalez




Neuropatologie svPPA

nejCastéjsSim nalezem jsou depozita TDP-43

(transactive response DNA-binding protein 43
kodovan genem TARDBP na chromozému 1)

Recentni nalezy: “nové tauopatie”
ARTAG — aging-related tau astrogliopathy
PART — primary age related tauopathy).
GGT - globular glial tauopathy



Neuropatologie svPPA

svPPA je vétSinou FTLD-TDP proteinopatie
frontotemporalni lobarni degenerace s TDP-43 depozity)

,Harmonizovana FTLD-TDP klasifikace” 2012:
Ctyri subtypy (A,B,C,D)
Typ A: frontotemporalnni demence demence, nfvPPA
Typ C: svPPA

Genetické formy: mutace v genech TARDBP or PGRN
(progranulin)



Behavioralni projevy svPPA

anterotemporalni
kortex

fasciculus uncinatus

TDP-43

oroteinopatie

ztrata empatie

impulzivita
hyperoralita

frontotemporalni
demence



