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Izvlecek - Izhodisca. Klinicnopatoloske Studije kazejo, da je
najpogostejsa nevrodegenerativna bolezen, ki se kaze s kli-
nicno sliko demence, Alzheimerjeva bolezen (AB), med pogo-
stejSe pa sodita se socasen pojav Alzheimerjeve bolezni in
difuznih Lewyjevih telesc ter demenca z Lewyjevimi telesci
(DLT). Kadar v mozganih najdemo tako spremembe, znacil-
ne za AB, kot tudi spremembe, znacilne za DLT, govorimo o
razlicici Alzheimerjeve bolezni z Lewyjevimi telesci (ABLT).
Bolniki imajo poleg globalnega kognitivnega upada znake
subkortikalne demence in blage ekstrapiramidne znake.

Metode in rezultati. Predstavijamo dva bolnika, pri katerih
smo diagnozo ABLT postavili po smrti. Opisane so klinicne in
histopatoloske znacilnosti te bolezni.

Zakljucki. Avtopsijske Studije kazejo, da je ABLT druga naj-
pogostejsa oblika demence za AB.

Uvod

S staranjem prebivalstva narasca Stevilo bolnikov z demenco.
Alzheimerjeva bolezen (AB) in druge vrste demenc predstav-
ljajo narascajoci problem tako z znanstvenega kot s socialno-
ekonomskega vidika. Kljub napredku genetike, klini¢ne in
bazi¢ne nevrologije je etiopatogeneza teh bolezni Se nepojas-
njena. Razen dednih demenc pa zanesljiva klini¢na diagnoza
nevrodegenerativnih bolezni, ki povzroc¢ajo demenco, ni mo-
zna. Dokazemo jo Sele po smrti bolnika z mikroskopskim
pregledom mozganov. Najnovejse raziskave pa nakazujejo,
dabo v prihodnje mozno histoloske spremembe, ki so znacil-
ne za AB, prikazati Ze za zivljenja bolnika s tehniko PET in
uporabo posebnega oznacevalca amiloida (1).

Klini¢nopatoloske studije so pokazale, daje AB najpogostejsa
nevrodegenerativna bolezen, kivodivdemenco, saj predstav-
lja ve¢ kot dve tretjini vseh demenc (2, 3). Priblizno 6-8%
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disease; Lewy body variant of Alzheimer’s disease

Abstract — Background. Clinicopathological studies indicate
that Alzheimer’s disease (AD) is the most common neurode-
generative cause of dementia, the other frequent causes are
AD combined with diffuse Lewy bodies and dementia with
Lewy bodies (DLB) by itself. When histological features of AD
and DLB are found together in one brain we speak about
Lewy body variant of AD (LBVAD). Beside global cognitive
impairment LBVAD patients show signs of subcortical demen-
tia and mild extrapiramidal signs.

Methods and results. We present two patients with post-mor-
tem diagnosis of LBVAD. Clinical and pathomorphological
characteristics of the disease are discussed.

Conclusions. Post-mortem studies show that LBVAD is the sec-
ond most common cause of dementia, following AB.

oseb, starejsih od 65 let, zboli za AB, vsakih 5 let po petinsest-
desetem letu pa se prevalenca podvoji, tako da ima skoraj
30% ljudi, starejsih od 85 let, AB (2). Pri dobrsnem delezu
bolnikov pa so za kognitivni upad odgovorne druge degener-
ativne bolezni (3). Med pogostejse sodita poleg AB demenca
z Lewyjevimi telesci (DLT) in kombinacija AB in DLT, oznace-
na kot razli¢ica AB z Lewyjevimi telesci (ABLT) (4). Manj pog-
oste paso vaskularna demenca, Pickovabolezen, progresivna
supranuklearna paraliza, kortikobazalna degeneracija, Creutz-
feldt-Jakobovabolezen in demencabrezjasne histopatologije
(5). Relativna pogostost posamezne od nastetih bolezni je v
razli¢nih Studijah razli¢na. V nekaterih klini¢nih Studijah je
vaskularna demenca na drugem mestu, takoj za AB (6), Ceprav
avtopsijske Studije kazejo, da je ¢ista vaskularna demenca
odgovorna le za 10-16% vseh demenc (7, 8). Pri vecini bolni-
kov s klini¢no diagnozo vaskularne demence pregled mozga-
nov pokaze, da gre za AB ali pa za socasni pojav obeh pa-

AB - Alzheimerjeva bolezen, ABDLT - Alzheimerjeva bolezen z difuznimi Lewyjevimi telesci, DLT - demenca z Lewyjevimi telesci, PB - Parkinsonova bolezen

AD - Alzheimer’s disease, DLB - dementia with Lewy bodies, LBVAD - Lewy body variant of AD
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tologij. Pri tretjini bolnikov z AB se so¢asno pojavijo cere-
brovaskularne spremembe, ki seveda lahko prispevajo k po-
spesitvi kognitivnega upada pri teh bolnikih (9, 10). Vaskular-
nabolezen, ki se obic¢ajno kaze s sliko demence, je cerebralna
avtosomno dominantna arteriopatijas subkortikalnimiinfarkti
in levkoencefalopatijo (CADASIL). Vendar je to redka dedna
bolezen intracerebralnega zilja (11).

Prikaz primerov
Klini¢na slika
1. bolnik

Samskikmetskoncanima dvema razredoma osnovne Sole je znal brati
in se podpisati. Znal je tudi resiti enostavne racunske naloge. Zivel je
sam. V starosti 66 letje sosed opazil, da krajsi ¢as ni bil sposoben slediti
pogovoru. Polletase muje Ze tresla desna roka. V nevroloskem statusu
so opisali nehabituirajoci glabelarni refleks, hipomimijo obraza, oboje-
stransko izzivni sesalni in palmomentalni refleks. Prisoten je bil
tipi¢en parkinsonski tremor in rigidno zvisan tonus predvsem v
desni roki.

Enajst mesecev kasneje je bil sprejet na Nevrolosko kliniko zaradi aki-
neti¢no-rigidnega sindroma. Po zdravljenju z L-dopo je postal vznemir-
jen, nasilen. Opisovaliso tudividne halucinacije. CT inlumbalna punkci-
ja sta bili v mejah normale.

Zaradivznemirjenostije bil premes¢en na Psihiatri¢no kliniko. Ob spre-
jemu niznal povedati svoje starosti, pravilno paje povedal letnico rojst-
va. Prav tako tudi ni vedel datumatistega dne, je pa vedel, da se nahaja
v nekaksni zdravstveni ustanovi. Povedal je, da je star 70 let in Zivi
s 65-letno materjo, ki je bolna in ne zmore ve¢ kuhati, ¢eprav je
mati zZe pred leti umrla. Verjetno je sestro, ki ga je redno obiskovala,
zamenjal z materjo. Zadnji dve leti je bil zaradi scenskih prividov in
preganjalnih blodenj veckrat vznemirjen.

Opaznaso bilaizrazita nihanja spoznavnih sposobnosti. Ob sprejemu
je naKratkem preizkusu spoznavnih sposobnosti (KPSS) dosegel 9 tock,
dva meseca kasneje 6 tock, Se tri mesece kasneje pa 11 tock.

Ob sprejemu so bililaboratorijski izvidi krviin urina v mejah normale,
rentgenskaslika plju¢ neznacilna, EKG posnetek paje pokazal motnje
repolarizacije ventriklov.

CT mozganov ni pokazal patoloskih sprememb. EEG posnetek je poka-
zal prevladujoco difuzno aktivnost theta s posameznimi valovi
alfa v okcipitalnih predelih.

Dnevom, koje bil miren in sproscen, so sledila obdobja zizrazito vzne-
mirjenostjo, nemirom in tudi fizi¢no nasilnim vedenjem, ki so ga
pogosto spremljale vidne halucinacije tudi v obdobju, ko ni preje-
mal levodope. V obdobju naslednjih treh let je prejemal postopo-
ma visje odmerke levodope (do 750 mg dnevno) in karbidope (do
75 mg dnevno). Ob povisanju odmerkov levodope je bil v¢asih
bolj vznemirjen. Zaradi pogostih halucinacij je prejemal razlicne
antipsihotike. Olanzapin v odmerku do 10 mg dnevno ni ublazil
psihoti¢nih dozivetij. Klozapin je v odmerku 12,5 mg dnevno pov-
zroc¢il motece slinjenje in sedacijo. Podobni, vendar manj moteci
stranski ucinki so bili opazni pri uporabi sulpirida (do 300 mg
dnevno), ki pa je v tem odmerku le delno ublazil vznemirjenost.
Kasneje je bolnik prejemal donepezil (10 mg dnevno), ob katerem
so bile halucinacije manj izrazite, motecih stranskih u¢inkov pa
nismo opazali. Ceprav je bil ob tem ocitno mirnejsi, pa smo se
vedno opazali krajsa obdobja, ko je hotel na vsak nacin nakrmiti
zivino, iskal je vile za seno in podil tatove, ki so mu kradli les. Po
dodatku benzodiazepinov (oksazepam) so se vedenjske spremem-
be nekoliko ublazile.

Bolnik je umrl zaradi plju¢ne trombembolije v starosti 69 let, 3 leta po
pojavu prvih znakov demence.

2. bolnica

Svojci so opisali psihi¢ne spremembe pri bolnici dve leti pred
sprejemom v bolni$nico, ko je bila stara 60 let. Tedaj je prebolela
virusno okuzbo z visoko vrocino, shujsala je za 30 kg. Opazali so,
da je imela slab spomin, ni znala ve¢ kuhati oz. opravljati nekaterih
obicajnih gospodinjskih opravil. Izrazala je zeljo, da bi delala, ven-
dar je bilo ocitno, da ne ve, kaj in kako skuhati oz. speljati do-
lo¢ene dejavnosti. Odzvala se je s potrtostjo, jokom in depresivnost-
jo. Eno leto se je zdravila pri ambulantnem psihiatru. Prejemala je
nimodipin in antidepresiv tianeptin. V zadnjem mesecu pred spre-
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SL. 1. Histoloske spremembe, znacilne za AB: a) senilne lehe,
oznacene s protitelesi proti amiloidu beta, imunohistokemi-
Ja, originalna povecava x 190, b) nevrofibrilne pentlje (velika
glava puscice), granovakuolarna degeneracija (puscica) in
Hiranovo telesce (majhna glava puscice), HE, povecava x 190
in c) nevrofibrilne pentlje, dendriticne senilne lehe in dis-
troficni koncici v nevropilu, oznaceni s protitelesi proti belja-
kovini tau, imunohistokemija, originalna povecava x 190.

Figure 1. Histologic changes characteristic for AD: a) senil
plaques labeled with anti-BA4 antibodies, immunohistochemi-
stry, orig. magn. x 190, b) neurofibrillary tangles (big arrow-
heads), granulovacuolar degeneration (arrows) and Hirano
body (small arrowhead), HGE, orig. magn. x 190 and c) neuro-
Sfibrillary tangles, dendfritic sinale plaques and neuropil threads
labeled with anti-tau antibodies, immunohistochemistry, orig.
magn. % 190.
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SL. 2. Histoloske spremembe, znacilne za DLT: a) Lewyjeva

telesca v citoplazmi pigmentiranih nevronov substancije

nigre, HE, povecava * 570, b) Lewyjeva telesca v citoplazmi

nevronov v skorji velikih mozganov, HE, povecava x 570 in

¢) kortikalni nevron z Lewyjevim telescem, ki je oznaceno

s protitelesi proti ubikvitinu, imunohistokemija, povecava
x 570.

Figure 2. Histologic changes characteristic for DLBD: a) Lewy
bodies in cytoplasm of pigmented nigral neurons, HGE, orig.
magn. x 570, b) Lewy bodies in cytoplasm of cortical neu-
rons, HGE, orig. magn. x 570 and c) cortical neuron with
Lewy body labeled with anti-ubiquitin antibodies, immuno-
histochemistry, orig. magn. x 570.

jemom v bolnisnico je tozila nad bole¢inami v prsnem kosu, post-
ala je vznemirjena, pogosto je bila nesmiselno dejavna in kro-
ni¢no nemirna. Bila je depresivna, imela je tudi samomorilne misli.
Ob sprejemu v bolni$nico je bila bolnica prostorsko in ¢asovno
neorientirana, psihomotorno upocasnjena. Govor je bil boren in
ni bil teko¢, odgovarjala je le s posameznimi kratkimi stavki. Govor
in misljenje sta bila nepovezana, na vprasanja pa ni odgovarjala
smiselno. Bolnica je bila obtozevalna. Tozila je, da ji kradejo. Bila
je Custveno inkontinentna, ve¢inoma pa depresivho naravnana in
obcasno jokava. Izrazala je nemir, ki se je ob vecerih poveceval do
agitiranosti in begavosti. Pogosto je bila brez obstanka. Slacila se je
in bila drugace nesmiselno dejavna. Povsem je bila odkrenljiva v
pozornosti. V poteku bolezni je izstopala amimi¢nost, ni pa bilo
sprememb v tonusu misic ali tremorja.

CT mozganov, opravljen dve leti pred smrtjo, ni pokazal patolosk-
ih sprememb, EEG pa je bil abnormen na ra¢un difuzne pocasne
aktivnosti theta in delta.

Bolnica je zaradi klini¢no suspektne AB prejemala inhibitor acetil-
holinesteraze donepezil ter antidepresiv sertralin. V zdravljenju
vedenjskih in psihi¢nih motenj, ki jih je imela v okviru demence,
predvsem blodnjavosti, agitiranosti in no¢nega nemira, je preje-
mala haloperidol v odmerku 6 mg dnevno. Po 10 dneh je bilo
potrebno haloperidol zaradi nezelenih ekstrapiramidnih stranskih
uc¢inkov, predvsem miSi¢ne okorelosti in upocasnjenosti v hoji,
zamenjati z antipsihotikom risperidonom v nizkem odmerku.
Bolnica je bila pozneje ambulantno spremljana. Izrazala je generali-
zirano motene spoznavne funkcije, predvsem motnje odlozenega
priklica z neorientiranostjo, psihomotorno upocasnjenostjo, izgu-
bo tekocega govora in nesamostojnosti v obicajnih dnevnih de-
javnostih. Potrebovala je popolno pomo¢ in vodenje. Potek bolez-
ni je bil dokaj hiter, bolnica je umrla v starosti 64 let zaradi obojestran-
ske pljucnice in sepse.

Nevropatoloska preiskava

Pri makroskopskem pregledu mozganov ni bilo posebnosti
razen blago razsirjenega ventrikularnega sistema pri obeh ter
zmerne atrofije mozganov pribolnici. Teza mozganov bolnika
je bila 1350 g, bolnice pa 1150 g.

Z mikroskopsko preiskavo smo priobeh bolnikih v mozganih
nasli spremembe, znacilne za AB: senilne lehe (sl. 1a) v ra-
zli¢nih fazah razvoja, nevrofibrilne pentlje, granulovakuolarno
degeneracijo in Hiranova telesca (sl. 1b). Mnogostevilne senil-
ne lehe in nevrofibrilne pentlje so bile prisotne v hipokam-
pusu, skorji velikih mozganov kot tudi v bazalnih ganglijih, tal-
amusu, hipotalamusu, amigdalah. V Stevilnih nevronih jeder
tretjega mozganskega zivca so bile prisotne nevrofibrilne pent-
lje. Protitelesa proti amiloidu beta so oznacila stevilne senilne
lehe (sl. 1a) pri obeh bolnikih. Pri prvem bolniku pa so poka-
zala prisotnost amiloida ne le v senilnih lehah, pa¢ pa tudi v
stenah leptomeningealnega in kortikalnega Zilja. Protitelesa
proti patoloski fosforilirani beljakovini tau so oznacila stevilne
nevrofibrilne pentlje, granulovakuolarno degeneracijo, den-
driticne senilne lehe in distrofi¢ne dendriticne koncice v nevro-
pilu (sl. 1¢).

Poleg sprememb, znacilnih za AB, pa smo pri obeh bolnikih
nasli tudispremembe, znacilne za DLT. Pri obeh bolnikih je bil
ociten propad pigmentiranih nevronov substancije nigre, na
ve¢ mestih je bil prisoten prost pigment, v citoplazmi ohra-
njenih nevronov pa so bila Lewyjeva telesca (sl. 2a). Enaka
Lewyjeva telesca smo nasli tudi v nevronih lokusa ceruleusa,
nukleusa dorzalisa nervi vagi in tudi v posameznih nevronih
hipotalami¢nihjeder. V neokorteksu in vdrugih subkortikalnih
jedrih pa so bila v citoplazmi teles nevronov prisotna slabse
definirana Lewyjeva telesca (sl. 2b), ki pa so se lepo prikazala
z imunohistokemi¢no reakcijo ob uporabi protiteles proti
ubikvitinu (sL. 2¢).

Neokorteks je bil pri obeh bolnikih nave¢ mestih spremenjen
vsmislu spongiformne degeneracije, pomnozenaje bila astro-
glija in tudi mikroglija. Ker so te spremembe znacilne, vendar
ne patognomonic¢ne za Creutzfeldt-Jakobovo bolezen, smo
histoloske rezine testirali s protitelesi proti prionskemu pro-
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teinu in pri bolniku dobili nezno pozitivno reakcijo v senilnih
lehah. To najdbo smo ocenili kot povecano tvorbo celi¢nega
prionskega proteina in njegovo ujetost v senilnih lehah, kar je
Ze opisal Budka in sod. (12).

Razpravljanje

Poleg sprememb, znacilnih za AB, ki so po Stevilu zadostile
merilom za histolosko diagnozo AB po CERAD-u (13), smo pri
obeh bolnikih s klini¢no sliko napredujo¢e demence nasli se
spremembe, znacilne za DLT. Konc¢na nevropatoloska diag-
noza je bila razli¢ica AB z difuznimi Lewyjevimi telesci (AB-
DLT). Taizrazje vpeljal Hansen s sod. (4), v literaturi pa za iste
nevropatoloske spremembe najdemo razli¢na imena: AB z
DLT (14), DLT-obi¢ajna oblika (15), AB s spremembami, znacil-
nimi za Parkinsonovo bolezen (16), senilna demenca z Le-
wyjevimi telesci (17), AB z incidentnimi Lewyjevimi telesci
(18).

Poleg Lewyjevih telesc v nevronih dopaminergi¢nih jeder in
neokorteksa morajo imeti bolniki z nevropatolosko diagnozo
ABDLT dovolj senilnih leh z ozirom na starost, da zadovoljijo
merilom za AB po CERAD-u. Stevilni avtorji poro¢ajo, da je
nevrofibrilnih pentelj pri ABDLT obic¢ajno manj kot priklasi¢ni
AB, nekje vmes med Stevilom, ki je pri bolnikih z AB, in pri
kontrolah primerljive starosti (14, 19-22). V nedavni raziskavi
je Gearing s sod. (16) bolnike z ABDLT razdelila v dve skupini
glede na stevilo nevrofibrilnih pentelj: tiste s Stevilnimi in tiste
brez ali z izjemno redkimi pentljami. Obe skupini sta bili
priblizno enako Stevil¢ni. Kazee s sod. (23) pa ni nasel razlik v
stevilu nevrofibrilnih pentelj in senilnih leh med primeri AB z
Lewyjevimi telesci ali brez. Pri obeh nasih bolnikih so v vecini
pregledanih vzorcev senilne lehe spremljale Stevilne nevro-
fibrilne pentlje. Spongiformna degeneracija, ki je bila prisotna
pri obeh nasih bolnikih, je pogosta najdba pri ABDLT, saj je
opisana pri 85% bolnikov z ABDLT in le pri 17% bolnikov s
¢isto AB (24).

Nekateri avtorji menijo, da gre pri ABDLT preprosto za hkra-
ten pojav AB in DLT (25). Drugi (4) pa menijo, da gre za sa-
mostojno entiteto, ki se pojavlja pri 15-35% vseh bolnikov z
AB. Katzman s sod. (20) je pokazal, da je glavni geneti¢ni de-
javnik tveganja za razvoj ABDLT, tako kot pri AB, ne pa pri PB
ali DLT, apolipoprotein E4 alel, kar govori v prid temu, da je
ABDLT fenotipska varianta AB.

ABDLT sodi med pogostejse nevrodegenerativine bolezni, ki
se klini¢no kaZejo z demenco (5,9, 18). Stevilo bolnikov z AB,
pri katerih so prisotna tudi Lewyjeva telesca, se v razli¢nih
studijah giblje med 7% in 30% (27). Stevilo bolnikov z ABDLT
je tudi v patoloskih studijah verjetno podcenjeno, saj je kor-
tikalna Lewyjeva telesca mogoce zlahka spregledati. Tako pa-
tolog postavi diagnozo AB (28). Zuporabo imunohistokemi¢nih
oznacevalcev za Lewyjeva telesca (protitelesa proti sinucleinu
in ubiquitinu) paje bilv posameznih studijah odstotek bolnik-
ov z ABDLT precej visji, tj. 60-70% vseh bolnikov z AB (23,
27). Zimunohistokemic¢nimi preiskavami so Lewyjeva telesca
nasli tudi v amigdalah pri ve¢ kot 60% bolnikov z zgodnjo
druzinsko obliko AB in pri 50% bolnikov z Downovim sindro-
mom z razvito AB (27).

ABDLT zdruzuje poleg histolomorfoloskih tudiklini¢ne znacil-
nosti ABin DLT (29). Nevropsiholosko testiranje kaze deficite,
znacilne tako za kortikalne demence, kakrsna je AB (spominske
motnje, motnje govora, izvrsilnih funkcij, vizuospacialnih spo-
sobnosti), kot tudi za subkortikalne demence (psihomotorna
upocasnjenost, motnje pozornosti, u¢enja, vizualnokonstruk-
tivnih sposobnosti) (30). Bolnikiz ABDLT imajo pogosto za AB
atipi¢ne klini¢ne znake (privide in druge oblike halucinacij),
pogosto je opazno nihanje v klini¢cnem poteku bolezni (17,
31, 32) tako kot pri nasem bolniku, medtem ko pri klasi¢ni AB
bolezen obicajno konstantno napreduje. Zaradi nihanja v kli-

ni¢nem poteku je bolezen v zacetku pogosto opredeljena kot
multiinfarktna demenca (17). Bolniki z ABDLT imajo obic¢ajno
dovolj ekstrapiramidne simptomatike, da se loc¢ijo od bolnikov
s ¢isto AB, vendar se ti znaki obicajno pojavijo kasneje v poteku
bolezni(4) in so tako blagi, da ne zadostujejo za klini¢no diag-
nozo Parkinsonove bolezni ali DLT (29).

Lewyjeva telesca so pri ABDLT obi¢ajno najstevilnej$a vamig-
dalah, v substanciji nigri pa v nekaterih primerih sploh niso
prisotna (27). Tudi pri nasih bolnikih substancija nigra ni bila
huje prizadeta, tako da pri makroskopskem pregledu ni bilo
videti bledila te strukture. Gostota Lewyjevih telescje vneo-in
limbi¢nem korteksu obic¢ajno manjsa, kot je opisano pri DLT
(17). Vloga Lewyjevih telesc v procesu demence pri AB $e ni
pojasnjena. Simptomi, povezanis prisotnostjo Lewyjevih telesc,
vkljucujejo halucinacije, depresijo, obcutljivost na nevroleptike,
nihanje v poteku bolezni, nepojasnjene padce in ekstrapira-
midne znake (23, 31). Lennox (28) je ugotovil, da je stopnja
demence moc¢no povezana z gostoto Lewyjevih telesc v
mozganski skorji, Haroutunian (33) je v svoji raziskavi poka-
zal, da prisotnost Lewyjevih telesc znatno prispeva h kogni-
tivnemu upadu neodvisno od drugih nevropatoloskih spre-
memb (senilnih leh, nevrofibrilnih pentelj). Katzman (20) je
blage ekstrapiramidne znake nasel pri priblizno dveh tretji-
nah bolnikov z ABDLT, Heyman (20) pa je pri 44% bolnikov
nasel dva ali ve¢ ekstrapiramidnih znakov. Nekateri avtorji pa
pri bolnikih z AB z in brez Lewyjevih telesc niso nasli razlik v
klini¢ni simptomatiki (34). Pri obeh nasih primerih je bil v
ospredju globalni upad kognitivnih funkcij, znacilen za AB.
Poleg tega pa so bili pri obeh bolnikih prisotni tudi znaki sub-
kortikalne demence ter drugi znaki, ki bi jih lahko povezali s
prisotnostjo kortikalnih Lewyjevih telesc. Pri prvem bolniku
so bile prisotne vidne in slusne halucinacije ter nihanje v po-
teku bolezni, pri bolnici pa motnje pozornosti, agitiranost in
depresivnost. Pri obeh je bila prisotna ekstrapiramidna sim-
ptomatika, pribolniciblaga (amimic¢nost), pribolniku paizrazita
(akineti¢no-rigidni sindrom). Bolnik je dobro prenasal zdravl-
jenje z donepezilom, pri ¢emer so halucinacije postale manj
izrazite. Aktivnost holin-acetiltransferaze v mozganski skorji
bolnikov z DLT je celo manjsa kot pri bolnikih z AB (35). Man-
jSo aktivnost povezujejo z nastankom prividov, ker je aktivnost
acetilholinergi¢nega sistema pri tistih bolnikih z DLT, ki imajo
privide, manjsa kot pribolnikih brez prividov (36). Inhibitorji
acetilholinesteraze so zato primerno zdravilo ne le za lajsanje
upada spoznavnih sposobnosti, temvec tudi za ublazitev priv-
idovbolnikovzDLT.

AB se obi¢ajno zacne po 60. letu starosti. Bolezen pocasi in
nenehno napreduje, povprecno prezivetje je 8-10letod zacet-
kasimptomov (2). Nekateri avtorji ugotavljajo, daimajo bolni-
ki z ABDLT hitrejsi kognitivni upad in krajse prezivetje kot
bolniki z AB (17, 37, 38), drugi (4, 39) pa niso dokazali razlike
v prezivetju med bolniki z ABDLT in ¢isto AB. Tudi Stern s
sod. (34) ni nasel povezave med prisotnostjo Lewyjevih telesc
ter umrljivostjo ali hitrej$§im napredovanjem bolezni. Lopez s
sod. (40) paje ugotovil, da bolniki z ADBLT razvijejo ekstrapi-
ramidno simptomatiko hitreje v poteku bolezni in tudi prej
potrebujejo bolnisni¢no zdravljenje kot bolniki s ¢isto AB,
prezivetje obeh skupin bolnikov pa se ne razlikuje. Pri obeh
nasih bolnikih je bil klini¢ni potek nekoliko hitrejsi, kot bi pric¢a-
kovali priklasi¢ni AB: bolnik je umrl 3 leta po zac¢etku bolezni,
bolnica pa 4 leta. Mozno pa je, da je bila pri bolniku bolezen
odkrita pozno, saj je zivel sam.

Zakljucki

Oznaka ABDLT se uporablja za tisto podskupino bolnikov z
degenerativnim obolenjem osrednjega ziv¢evija, pri katerih je
vodilni simptom progresivna demenca neobic¢ajnega poteka,
ki jo pogosto spremlja ekstrapiramidna simptomatika. V
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mozganih ob difuznih Lewyjevih telescih je dovoljsprememb,
znacilnih za AB, da zadovoljijo merilom CERAD. Pri obravnavi
dementnega bolnika je treba pomisliti na to moznost, saj je
ABDLT pogosto degenerativna bolezen osrednjega ziv¢evija,
ki se kaze s klini¢no sliko demence. Zanesljiva diagnoza te
bolezni temelji na histopatoloskem pregledu mozganov po
smrti bolnika, vendar pa je klini¢ni sum na ABDLT pomemben
zaradi nekoliko druga¢nega odziva teh bolnikov na nevrolep-
tike (22), ki jih tezje prenasajo v primerjavi z bolniki z AB,
dobrega odziva na inhibitorje holinesteraze (35) in zaradi
morebitnega hitrejSega poteka bolezni in potrebe po zgodne-
jsi hospitalizaciji. Za opredelitev natan¢nejsih meril, ki bi omog-
odili klini¢no razlikovanje med bolniki z AB in ABDLT, bi bile
potrebne prospektivne studije, vklju¢no s histopatoloskim
pregledom mozganov po smrti bolnikov (22).
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