PREHLEDOVY CLANEK

Neurodegenerativni onemocnéni:

prehled souéasné klasifikace a diagnostickych
neuropatologickych kritérii

Matéj, R.7, Rusina R2

Centrum pro diagnostiku a studium neurodegenerativnich onemocnéni
I Oddgleni patologie a molekulérni mediciny FTNsP, Praha
2 Neurologické klinika IPYZ a FTNsP, Praha

SOUHRN

Neurodegenerativni onemocnéni jsou progredujici onemocnéni charakterizovédna Gbytkem specifickych skupin neurond, coz nésledné
podmirivje klinicky obraz daného onemocnéni. Soucasné platnd klasifikace téchto onemocnéni respektuje v ndzvech jednotlivych sku-
pin chorob uplatn&ni nejvyznamngijsich patofyziologickych d&ju, proto v nézvu skupin onemocnéni byva zastoupen kli¢ovy zménény pro-
tein. Neuropatologické diagnéza zohlediiuje soubor neurohistologickych zmén v riznych oblastech mozku a michy a prokaz specific-
kych neurondlnich a/nebo gliovych proteinovych inkluzi, které jsou pro jednotlivé onemocnéni uréujici. V textu je uveden prehled nej-
vyznamnéjsich neurodegeneraci spolu s patofyziologickymi aspekty i zakladnimi diagnostickymi 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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Neurodegenerativni onemocnéni jsou charakterizovéna Gbytkem
specifickych skupin neurond, coz nasledn& podmiriuje klinicky ob-
raz daného onemocnéni. Podstatou je kombinace roznych pato-
genetickych vlivl, z nichz jsou étyfi hlavni.

Apoptéza — interakce proapoptotickych a anti-apoptotickych fak-
torG spust nezadrzitelnou kaskadovitou reckei s vyslednym zéni-
kem postizené buiiky za spoludéasti volnych kyslikovych radika-
16. Abnormalni patologické proteinové agregaty jsou specifické
pro jednotlivé nosologické jednotky (tauopatie, synukleinopatie,
Alzheimerova nemoc atd). Zé&sadni je i genetické pozadi, tedy vliv
roznych genovych polymorfismd a postizeni genomu patogennimi
mutacemi.

Obecné se tedy jednd o specificky d&j (agregace urcitého, pro
dané onemocnéni typického, proteinu v CNS), v kombinaci s obec-
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nymi apoptotickymi mechanismy, které jsou spole¢né pro celou sku-
pinu neurodegenerativnich onemocnéni (1,2).

Klasifikace neurodegenerativnich onemocnéni respektuje v né-
zvech jednotlivych skupin téchto chorob uplatnéni nejvyznamné;si
patofyziologické d&ju, proto v ndzvu skupin onemocnéni byva za-
stoupen zménény protein (tab. 1).

ALZHEIMEROVA NEMOC

U nejéast&jsiho neurodegenerativniho onemocnéni — Alzheime-
rovy nemoci (AN) — se specificky neuroanatomicky nélez prekry-
vé se zménami doprovdzejicimi stérnuti. Ukazuie se, Ze Gbytek neu-
ron0 vlivem stérnuti je mensi, nez vyplyvalo z vysledko klasickych
praci (1-3). V rozmezi 24—100 let dosahuje ve frontélni koFe asi
15 %, v kore tempordlni asi 10 %, zatimco podkorové neurondlni
populace jsou starnutim ovlivnény jen minimélng (3).

Klasickymi diagnostickymi znaky doprovéazejicimi Alzheimero-
vu nemoc jsou senilni (amyloidové) plaky s depozity 3-amyloidu
a neurondlni klubka (tangles) (4,5) (obr. 1).

Nejéastsji se depozita B-amyloidu objevuji v neokortikélnich ob-
lastech. Neuritické (senilni) plaky jsou nepravidelng okrouhlé 10-200
pm velké Gvary s obsahem amyloidu, peptidovych fragment tvore-
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