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SOUHRN
Neurodegenerativní onemocnûní jsou progredující onemocnûní charakterizována úbytkem specifick˘ch skupin neuronÛ, coÏ následnû
podmiÀuje klinick˘ obraz daného onemocnûní. Souãasnû platná klasifikace tûchto onemocnûní respektuje v názvech jednotliv˘ch sku-
pin chorob uplatnûní nejv˘znamnûj‰ích patofyziologick˘ch dûjÛ, proto v názvu skupin onemocnûní b˘vá zastoupen klíãov˘ zmûnûn˘ pro-
tein. Neuropatologická diagnóza zohledÀuje soubor neurohistologick˘ch zmûn v rÛzn˘ch oblastech mozku a míchy a prÛkaz specific-
k˘ch neuronálních a/nebo gliov˘ch proteinov˘ch inkluzí, které jsou pro jednotlivá onemocnûní urãující. V textu je uveden pfiehled nej-
v˘znamnûj‰ích neurodegenerací spolu s patofyziologick˘mi aspekty i základními diagnostick˘mi kritérii.
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Neurodegenerative Disorders: Review of Current Classification and Diagnostic Neuropathological Criteria

SUMMARY
Neurodegenerative disorders are progressive diseases characterized by loss of specific neuronal populations followed by a clinical pic-
ture of a different neurodegenerative entity. Current classification of these diseases respects the names of the main pathophysiological
processes involved in the groups of disorders. This is the reason why key proteins which represent neuropathological and biochemical
hallmarks of diseases are found in their names. Neuropathological diagnosis is a synthesis of neurohistological changes in the brain
and spinal cord and identification of pathological proteinaceous aggregates in neurons and/or glial cells. These inclusions are predo-
minant diagnostic micromorphological and biochemical markers of disease. In the text, there is a brief summary of current knowledge
about pathophysiology of neurodegenerations and diagnostic criteria for the most frequent entities.
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Neurodegenerativní onemocnûní jsou charakterizována úbytkem
specifick˘ch skupin neuronÛ, coÏ následnû podmiÀuje klinick˘ ob-
raz daného onemocnûní. Podstatou je kombinace rÛzn˘ch pato-
genetick˘ch vlivÛ, z nichÏ jsou ãtyfii hlavní.

Apoptóza – interakce proapoptotick˘ch a anti-apoptotick˘ch fak-
torÛ spustí nezadrÏitelnou kaskádovitou reakci s v˘sledn˘m záni-
kem postiÏené buÀky za spoluúãasti voln˘ch kyslíkov˘ch radiká-
lÛ. Abnormální patologické proteinové agregáty jsou specifické
pro jednotlivé nosologické jednotky (tauopatie, synukleinopatie,
Alzheimerova nemoc atd). Zásadní je i genetické pozadí, tedy vliv
rÛzn˘ch genov˘ch polymorfismÛ a postiÏení genomu patogenními
mutacemi.

Obecnû se tedy jedná o specifick˘ dûj (agregace urãitého, pro
dané onemocnûní typického, proteinu v CNS), v kombinaci s obec-

n˘mi apoptotick˘mi mechanismy, které jsou spoleãné pro celou sku-
pinu neurodegenerativních onemocnûní (1,2).

Klasifikace neurodegenerativních onemocnûní respektuje v ná-
zvech jednotliv˘ch skupin tûchto chorob uplatnûní nejv˘znamnûj‰í
patofyziologické dûjÛ, proto v názvu skupin onemocnûní b˘vá za-
stoupen zmûnûn˘ protein (tab. 1).

ALZHEIMEROVA NEMOC

U nejãastûj‰ího neurodegenerativního onemocnûní – Alzheime-
rovy nemoci (AN) – se specifick˘ neuroanatomick˘ nález pfiekr˘-
vá se zmûnami doprovázejícími stárnutí. Ukazuje se, Ïe úbytek neu-
ronÛ vlivem stárnutí je men‰í, neÏ vypl˘valo z v˘sledkÛ klasick˘ch
prací (1–3). V rozmezí 24—100 let dosahuje ve frontální kÛfie asi
15 %, v kÛfie temporální asi 10 %, zatímco podkorové neuronální
populace jsou stárnutím ovlivnûny jen minimálnû (3).

Klasick˘mi diagnostick˘mi znaky doprovázejícími Alzheimero-
vu nemoc jsou senilní (amyloidové) plaky s depozity ß-amyloidu
a neuronální klubka (tangles) (4,5) (obr. 1).

Nejãastûji se depozita ß-amyloidu objevují v neokortikálních ob-
lastech. Neuritické (senilní) plaky jsou nepravidelnû okrouhlé 10–200
μm velké útvary s obsahem amyloidu, peptidov˘ch fragmentÛ tvofie-
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