Hypotonie (pediatrie)

av v s

Hypotonie je patologicky snizeny klidovy svalovy tonus, tedy nizsi odpor pfFi pasivhim natahovani svalu. Je
nutné hypotonii rozliSovat od snizené svalové sily, kterd odpovida aktivnimu zapojeni svalu (klasifikace 0-5 dle
Medical Research Council).

Nékdy se pojem hypotonie a svalova slabost trochu promiskuitné zaménuje, aby se zdlraznil protiklad ke spasticité.
Jindy se naopak pojem spasticita zahrnuje do skupiny onemocnéni projevujici se ,,svalovou slabosti“, jelikoz spasticky
pacient také neni schopen spravné svaly vyuzivat a zadroven onemocnéni projevujici se spasticitou vétsinou zacinaji
hypotonicky a ve spasticitu se vyvinou az ¢asem.

Priznaky a vysSetreni

= S3lovy priznak;
s floppy baby syndrome;,
= Zabi poloha“.

(Naopak spasticita se projevuje flekénim postavenim: na hornich koncetindch flexi v lokti a zkracenim slach
predlokti, na dolnich koncetindch zkracenim Achillovych Slach, ¢imz se nart dostdva do jedné primky s tibii.)

Klasifikace
Charakter pritomné hypotonie
Lokalizace priznaku

Hypotonie mlze byt vyjddrena na véech svalovych skupinach, nebo mohou byt postizeny jen nékteré svalové
skupiny: proximalni, distalni, oftalmoplegie, oblicejova slabost, bulbarni slabost.

Lokalizace léze

= porucha na centrdlni tirovni, na misni nebo periferni (rovni, na nervosvalové ploténce a na svalové
urovni
= jatrogenni

Svalova slabost

= se svalovou slabosti nebo bez svalové slabosti

Floppy baby syndrom

Onemocnéni, pfi nichZ se na zadech lezici kojenec pohybuje normalné, avSak pfi zvednuti dochdzi k vyrazné
hypotonii, se oznacuji jako floppy baby syndrome. Vleze zvedaji koncetiny proti gravitaci bez obtizi, maji
normalni vyraz v obli¢eji. Po zdvihnuti jim pada hlava, propadavaji rukama a pfi otoeni na bricho zaujimaiji
Laundauovu pozici (pozice obraceného U). Pfi polozeni na podlozku na bricho mohou mit koncetiny volné

polozené na podloZce namisto skréenych pod sebou.

MGze se jednat o benigni syndrom, ktery odezni, ale také o zdvazné mozkové postizeni. Diferencialné diagnosticky
je dllezité, jestli se jednd o hypotonii se svalovou slabosti nebo bez svalové slabosti a jestli je postizeno védomi.

Hypotonie se svalovou slabosti

= se zachovalym védomim:
= nervosvalové onemocnéni: spindlni muskularni atrofie, myastenické syndromy, kongenitdlni neuropatie
nebo myopatie
= postizeni michy: tumor, misni infarkt, malformace, spina bifida, syringomyelie
= s poruchou védomi:
= tézké postizeni mozku
hydrocefalus
infekce
poruchy metabolismu (anoxie, hypoglykémie, hyperbilirubinémie s kernikterem)
intoxikace (prestup od matky, napr. anestezie béhem porodu, benzodiazepiny, narkotika, siran
horec¢naty)

Hypotonie bez svalové slabosti
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akutni systémové onemocnéni
Downulv syndrom

mentalni retardace
Prader-Williho syndrom
Ehlers-Danloslv syndrom
Marfandv syndrom

rachitis

rendlni tubuldrni acidéza
celiakie

bilidrni atrézie

vrozenda vyvojova vada srdce
benigni kongenitalni hypotonie

Ostatni onemocnéni projevujici se hypotonii

Léze centralniho motoneuronu

hypotonicka détskd mozkova obrna
intrakranidlni krvacenf

nadory

infekce

demyeliniza¢ni procesy
metabolické poruchy
degenerativni procesy

Postizeni periferniho motoneuronu

= transverzélni |éze misni

= transverzalni myelitida - motoricky defekt proximalni i distalni,
senzoricky defekt, inkontinence modi i stolice a silnd lokdlni bolest

= poliomyelitida

= spindlni svalova atrofie typ Werdnig-Hoffmann - zpocatku
proximalni slabost, floppy baby, snizeni spontadnniho pohybu,
naznacena atrofie, progrese az v chabou kvadruplegii, vymizeni
mimiky, respiracni obtize; lateralni fascikulace jazyka patrné
zejména ve spanku; mentalni, socidlni a jazykovy vyvoj je normalnf;

kauzalni éCba neexistuje, prevence aspirace, infekci, péce o &

kontraktury, skoliézu, socidlni a symptomaticka terapie; je mozny jiz k 1
intrauterinni rozvoj ¢i v prvnich tydnech véku, typicky vsak mezi 6

mésici a 6 lety v&ku; mlze byt pomalé i rychla progrese; AR Oblicej hypotonického ditéte s X vazanou a-
onemocnéni zplisobené mutaci v genu SMN1 (,, spinal motor neuron thalasemif (ATR-X syndromem)

1"), frekvence mutované alely v populaci je 1:50; takrka shodny gen
SMN2 na jiném misté v genomu moduluje tiZi fenotypovych projevi
= spinalni svalova atrofie typ Kugelberg-Welander - proximalni svalova slabost; mirnéjsi forma spinalni svalové

vivs

atrofie objevujici se v pozdéjSim détském véku ¢i v adolescenci

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Spinalni svalové atrofie (pediatrie).

Postizeni nervosvalové ploténky

= myasthenia gravis - distalni postizeni, postiZzeni obliceje, bulbarni syndrom, oftalmoplegie
= botulismus - distdIni postiZzeni, postizeni obli¢eje, bulbarni syndrom, oftalmoplegie

Neuropatie
= Polyneuropatie typu Guillain-Barré - distaIni postizeni
= Miller-Fisherova varianta syndromu Guillain-Barré - postizeni obli¢eje a bulbadrni syndrom
= Charcot-Marie-Tooth
= klisStovd paréza
= sekundarni periferni neuropatie - typické spiSe pro dospélou populaci (diabetes mellitus, alkoholismus,

chronické onemocnéni ledvin, toxiny, vaskulitidy, paraneoplastické)
Svalova onemocnéni

Duchennova svalova dystrofie - proximalni svalova slabost

Limb-girdle svalova dystrofie - proximalni svalova slabost

myotonicka dystrofie - distaIni svalova slabost, postizeni obliceje, bulbarni syndrom
distalni myopatie - distalni svalova slabost, oftalmoplegie

kongenitalni myopatie - postizeni obliceje, bulbdrni syndrom
facioskapulohumeralni dystrofie - postizeni oblic¢eje, bulbarni syndrom
Dermatomyositida - proximalni svalové slabost

Polymyositida - proximalni svalova slabost
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Odkazy
Souvisejici stranky

= Nervosvalovd onemocnéni (pediatrie)
= Downdv syndrom
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