Diferencialné diagnosticka rozvaha v
neurologii/PGS

Tento clanek je urcen pro postgraduadlni studium

Prosime, neprovadéjte vécné editace, neméate-li potfebnou kvalifikaci.
Editujte s rozvahou. Vécné zmény nejprve projednejte v diskusi.

Uvod

Diagnosticka rozvaha v neurologii postupuje od zjisténi priznakd onemocnéni k formulaci syndromologické,
topické a nosologické diagnosy, v idedlnim pripadé az k diagnose etiologické. Zdkladnimi instrumenty
diagnostického postupu jsou podrobnd, strukturovand anamnesa a peclivé, systematické klinické neurologické
vysetreni (Tab. 1) (Podrobny ndvod k neurologickému vysetreni viz na webu Neurologické kliniky 1. LF UK (https://
el.lIf1.cuni.cz/neuronormay)). Pro verifikaci klinického podezreni je obvykle zapotrebi provést nékterd z pomocnych
vysSetreni.

Syndromologickou diagnosou rozumime souhrn jednotlivych projevii onemocnéni (subjektivnich symptoma a
objektivnich priznakd nalezenych pfi neurologickém vysetreni), které jsou seskupeny v kombinaci charakteristickou
pro urcity syndrom (napr. kombinace hybného zpomaleni s klidovym tresem a svalovou ztuhlosti tvor{
extrapyramidovy hypokineticko-rigidni nebo-li parkinsonsky syndrom).

Topicka diagnosa definuje Uroven postizeni v rdmci periferniho &i centrdiniho oddilu nervové soustavy (v
uvedeném pripadé parkinsonského syndromu se jedna o strukturalni nebo funkéni postizeni bazalnich ganglif).

Nosologicka diagnosa formuluje nazev klinické jednotky (nemoci), kterou charakterizuje zjistény neurologicky
syndrom spolu s klinickym préibéhem onemocnéni, reakci na lé¢bu apod. Ve vyse uvedeném prikladu se bude
nejspise jednat o Parkinsonovu nemoc (parkinsonsky syndrom s positivni odpovédi na podani levodopy, zplsobeny
odumiranim dopaminergnich neuron@ v substantia nigra, pars compacta).

Etiologickou diagnosu - pfic¢inu nemoci - obvykle nelze s jistotou urcit pouze z anamnesy a neurologického
vysetreni. Zde maiji rozhodujici prinos cilené indikované pomocné vysetifovaci metody (zejména morfologicka
zobrazeni, metody klinické neurofysiologie, biochemickd a molekuldrné geneticka laboratorni vysetreni).

V néasledujicim prehledu uvadime zakladni charakteristiky postizeni jednotlivych Grovni (etdzi) periferniho a
centralniho oddilu nervové soustavy, k jejichz rozliSeni slouzi ndlezy neurologického vysetreni.
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Tab. 1. Postup neurologického vysetreni
Orientacni vysSetreni psychickych funkci

Anamnestické zjisténi pravak/levak/ambidexter, pripadné ovérit testy

Stranova dominance .
dominance.

Glasgow coma scale nebo jina skdla u poruch védomi (viz Akutni
Védomi, orientace, pozornost stavy v neurologii a poruchy védomi/PGS). Orientace osobou, ¢asem
a mistem. Opakovani ¢isel, automatické série (mésice v roce apod.).

Spontanni re¢ (plynulost, obsahova a gramatickd spravnost,
artikulace, chyby, parafazie, neologismy apod.) Pojmenovat objekty,
Symbolické funkce Casti téla, barvy na vyzvu. Ukazat objekty, provést jednoduché
ptikazy. Opakovat slova a véty. Cist text nahlas, ovéfit porozuméni.
Podpis, psani libovolné véty a diktat. Pocty. Pravo-levé orientace.

Zapamatovani 3 slov, okamzité a oddalené vybaveni. Vybavnost
Pamét recentni paméti (posledni jidlo, aktudlni zpravodajstvi apod.),
dlouhodoba pamét (dadvné udalosti).

Provedeni jednoduchych a komplexnich prikaz{, popis Ukond,

Praxe . . , o "
napodobeni gest. Kresleni jednoduchych obrazcu, obkreslovani vzoru.

Verbdlni fluence (pocet slov za minutu z dané kategorie - zvirata,
Exekutivni funkce ovoce apod. nebo zacinajicich danym pismenem). Pohybové série
(stridavé pést-dlan vpravo a vlevo, apod.).

Logické mysleni Podobnosti a rozdily, vyklad pfislovi.
Vlastni neurologické vysSetreni
(1) anamnestické zmény cichu, event. orienta¢ni ¢ichové zkousky

(I) orientacni vySetreni zraku a perimetru (lll, IV, VI) okohybna
inervace - sledovani pohybu predmétu, velikost, symetrie a reakce
zornic na osvit (V) konfigurace a sila zvykacd, korneélni a
masseterovy reflex (VII) symetrie obliceje v klidu, pfi svirani oci a
cenéni zub{, labialini jevy (VIII) orienta¢ni vysetreni sluchu (IX, X)
artikulace reci, postaveni a pohyblivost mékkého patra, davivy reflex
(XI) sila m. sternocleidomastoideus (zvedani ramen, druhostranna
rotace brady) (XIl) jazyk v klidu a pfi plazeni (atrofie, Uchylky,
abnormalni pohyby)

Hlavové nervy

Koncetiny

(horni - HK a dolni - DK)||Konfigurace, postaveni v klidu, ve statické
poloze (na HK predpazeni, poloha kridel s odtazenymi lokty), pri
pohybu necileném a cileném (prst-nos, pata-koleno) - sledovat
asymetrie a abnormality drzeni, atrofie, pritomnost tfesu a jinych
abnormalnich pohyb(. Rozsah aktivniho a pasivniho pohybu, svalovy
tonus a sila, znamky rigidity ¢i spasticity pfi pasivnich pohybech,
obratnost a koordinace. Reflexy slachookosticové, pyramidové jevy
zénikové (Mingazzini) a irita¢ni (Juster, Babinski), Gchopovy reflex.

Drzeni trupu a koncetin ve stoji, $ife base DK. Spontanni chlize, délka
a pravidelnost kroku, start a zastaveni (hesitace a pulse, Uchylky ze
sméru), synkineze HK.

Stoj a chlze . L o . L
Stabilita stoje vCetné stoje spojného a stoje na 1 noze, zavfeni oci

(Rombergova zkouska) a zkousky zvraceni trupu za ramena nazad
(pull-test).

Podnéty taktilni, algické, termické, vibra¢ni (ladicka) napric arel
Citi korenovych a nervovych na koncetinach a korenovych na trupu.
Polohocit na HK a DK.

Periferni a centralni postizeni

Zakladnim Ukolem je rozpoznat, zda se u daného jedince jednd o posSkozeni na Urovni periferni (Tab. 2.) ¢i centralni
(Tab 3.) a dale presnéji urcit misto poskozeni. U konkrétniho nemocného mdze byt situace ztizena tim, Ze jsou
projevy postizeni vyjadreny nelplné nebo se mohou kombinovat priznaky z nékolika perifernich a centrdlnich etazi.
Pro potreby zakladniho rozhodovani vSak postacuji zde uvedené zakladni charakteristiky a rozdily mezi perifernim a
centralnim postizenim (Tab. 4.).

Tab. 2. Etaze postizeni periferni nervové soustavy

Sval

Nervosvalova ploténka

Periferni nerv (sensitivni - motoricky - smiseny)

Nervova pleten (plexus)

Koreny (zadni koren - predni koren - kombinované korenové postizeni)

Periferni motoneuron (dolni motoneuron, alfa motoneuron, burnka prednich rohd
misnich)
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Tab. 3. Etaze postizeni centralni nervové soustavy

Micha (jadra a provazce)
Mozek - infratentorialni ¢ast

= mozkovy kmen
= prodlouzend micha
= pons
= mesencefalon

= mozecek

Mozek - supratentoridlni ¢ast

kortex (frontdIni - temporalini - parietalni - okcipitalni)
bild hmota hemisfér (ascendentni, descendentni drahy)
thalamus

bazéIni ganglia

dalsi podkorova jadra

Tab. 4. Zakladni odliSnosti mezi perifernim a centralnim postizenim

Centralni lIéze (s dominujicim postizenim

Parametr Periferni léze A . o . <4
! tlez pyramidovych drah po odeznéni akutniho stadia)
Proprioceptivni Snizené az vyhaslé Zvysené
reflexy
Svalovy tonus Snizeny (chaba paréza) Zvyseny (spasticita)
Pyramidové jevy
iritacni (tzv. Nepfitomny Pritomny
spastické)
Poruchy citi Pokuq Jsou prlltomny, t?.k v prl/slu/sne d's.tnbuc' (areae Pokud jsou pritomny, jsou rozsahlé, celokoncetinové
nervinae, radiculares ¢i s akrdlnim maximem)
Svalova atrofie Ano, od ¢asného stadia v prislusné distribuci Pouze v pozdnich stadiich
Fascikulace Ano Ne
Svalova slabost Ano, v prislusné distribuci Ano, v prislusné distribuci

Pozn.: Uvedena charakteristika centralniho postizeni odpovida priznakdim z Iéze horniho motoneuronu.
Pseudochabad symptomatika, pseudochaba paréza - nékolik dnli az tydnl po akutnim centralnim postiZzeni mdize byt
mimo svalové slabosti areflexie a hypotonie. Teprve po odeznéni tohoto stadia tzv. miSniho Soku (tyka se vsak i
postizeni mozku) se rozvine typickd centralni symptomatika s hyperreflexii a spastickymi jevy.

Area nervina - oblast zasobeni jednim nervem

Area radicularis - oblast zasobeni korenem

Vd

Klinické charakteristiky periferniho postizeni

V rédmci periferniho systému se projevy mohou liSit v zavislosti na tom,
kterd Cast periferie je postizena dominantné. V blizsi charakteristice

postizeni jednotlivych etdZi budou popsany jejich typické ¢i dokonce _ Svalova slabost a
. e 7 . v s / W P 7 wr , . Dolni motoneuron e fascikulace v oblast
specifické projevy. Je samozifejmé, Zze byvaji pfitomny obecné projevy podle rozsahu léze
periferniho postizeni (viz Tab. 4.). V nasledujicim textu a ve schématu na
Obr. 1. jsou uvedeny zakladni rysy jednotlivych etazi periferni léze. R
a fascikulace v
v , / area radicularis
Postizeni svalu —
. . - e o i =
= svalova slabost (lokalizace zavisi na distribuci postizeni) e

= atrofie, hypertrofie, pseudohypertrofie (ndhrada svalu nefunk¢ni tkani

u nékterych typl svalové dystrofie) Nore Syalovd slabosta
—_———— piip.

v area nervina

= hypotonie

= snizené (ale mohou byt i normalni) reflexy proprioceptivni Nervosvalova 3. Svalova inavnost
ploténka bez poruchy Citi

= neni porucha ¢iti, ale mdze byt bolest (myositis, rhabdomyolysis)

Svalova unavnost
—_ = L
Tl bez poruchy &iti

Postizeni nervosvalové ploténky
= svalova Unava, slabost v zavislosti na pfedchozi ndmaze Klinické charakteristiky periferniho postizeni
= neni porucha citi
= neni bolest

= normadlni svalovy tonus
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= normalni reflexy proprioceptivni

= normalni trofika svald

Postizeni periferniho nervu

= svalova slabost, hypotonie a hyporeflexie, po delsim trvani hypotrofie svall (periferni, ,,chaba

distribuci area nervina

ey

paréza) v

= porucha Citi v distribuci area nervina ¢i v ,rukavicové, ponozkové” distribuci (nemusi byt vzdy pritomna, zalezi

na tom, zda je postiZzen nerv se sensitivni slozkou)

= mUlze byt bolest

Postizeni plexu

= Svalova slabost, hypotonie a dalSi projevy chabé parézy a poruchy (Citi v distribuci neodpovidajici area nervina

¢i radicularis (je rozsahlejsi, plurisegmentalini)
Postizeni koFenu
Postizeni zadniho korene

= porucha citi a pripadné bolest v distribuci area radicularis

= snizeni proprioceptivnich reflexd (pokud neni kompensovano ze sousednich korend zasobujicich tentyz sval)

= neni svalové slabost

= nejsou svalové fascikulace
PostiZzeni predniho kofene
svalové fascikulace

neni porucha citi
neni bolest

svalova slabost, hypotonie a dalsi projevy chabé parézy v distribuci area radicularis

Pri kofenovém postizeni se vétsinou kombinuje postizeni zadniho i pfedniho korene.

Postizeni dolniho motoneuronu

= svalova slabost, hypotonie a dalsi projevy chabé parézy v oblasti odpovidajici rozsahu postizenych bunék

prednich roh& misnich, nemusi odpovidat area radicularis
= jinak identicky nalez jako u postizeni predniho korene

Klinické charakteristiky centralniho postizeni

Centrdlini postizeni nelze charakterizovat jednoduchou spolec¢nou definici.

Zahrnuiji totiz jak systémy ridici, tak systémy modulacni a korekéni a
systémy podilejici se na prenosu informaci. Znacné odlisSné centralni
syndromy vznikaji pfi postizeni na Grovni misni a na Urovni mozkové (viz
obr.).

Syndromy z postizeni michy

Pri vySetreni pacienta s podezifenim na misni postiZzeni je nezbytnosti
cilené zjisténi subjektivnich obtizi pacienta vetné napr. rdzu poruch
mikce, defekace a sexuélnich funkci. Nasleduje ddkladné vysetreni
hybnosti a Citi s ohledem na presny raz a distribuci poruchy ve smyslu
horizontalni a vertikalni misni topografie (Obr. 3). Na zakladé takového
klinického vysetreni Ize s vysokou pravdépodobnosti stanovit misto

pravdépodobné léze, na které se pak zaméri pomocna vysSetreni.
Obecné projevy misniho postizeni

(nemusi byt vyjadreny vSechny zaroven)

= porucha hybnosti
= v postizeném segmentu: periferni (,chaba”) paréza
= pod Urovni léze: centrdlni paréza (v akutnim stadiu
.pseudochabd” - viz vySe, v chronickém stadiu provazend

- Poruchy fedi a
symbolickych funkci

- Poruchy kortikalnich funkci

- Epileplické paroxysmy

- Koniralateralni hemiparéza

- Koniralaterdini porucha &ti

Supratentoridlni
oblast mozku

- Vertigo
- Nystagmus
- Ataxie
—e - Parézy hlavovych nervi
- Alternujici postieni hlavovych
ner (ipsilateralng k lézi) a
hemiparéza (kontralateralng)

Infratentorialni
oblast mozku

- Periferni paréza v
postiteném segmeaniu

- Centraini paréza
pod Grovni léze

Micha o Poruchy Eiti pod drovni laze

(pozor, disociace kvalit Siti,
ktiteni drah algického a
termického &iti)

- Sfinkterové postiteni

- Ataxie

Klinické charakteristiky centralniho postizeni

svalovym hypertonem a spastickymi jevy), obvykle dominuje na dolnich koncetinach pri chlzi
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= poruchy stability stoje a poruchy chlize
= poruchy ¢iti pod Grovni poSkozeni
= sfinkterové poruchy (v zavislosti na vysi |éze retence nebo inkontinence moci a stolice)

= bolesti zad a pocity sevreni v ur¢itych segmentech
Loziskové projevy

= centromedularni syndrom (syndrom centrdlni misni Sedi,
syringomyelicky syndrom)Nej¢astéjsi pric¢inou je trauma, tumor,
syringomyelie i ischémie v oblasti a. spinalis anterior. Zakladni
charakteristika - porucha vnimani bolesti tepla a chladu oboustranné
v postizenych segmentech s pozvolnym Sifenim smérem kaudalnég,
obvykle se sakralni Gsporou, se zachovanim citi taktilniho a
hlubokého (propriocepce - vibra¢niho ¢iti, polohocitu a pohybocitu) -
tzv. syringomyelickd disociace Citi. Pozdéji se rozviji periferni paréza
ve vysi postizenych segmentd (poskozeni dolnich motoneuron).

v

= anterolateralni syndrom Nejcastéjsi pricinou je ischémie. Zakladni
charakteristika - periferni paréza ve vysi postizenych segmentd, |
centralni paréza kaudalné od mista Iéze pro poskozeni hornich S
motoneuron@ (pyramidovych drah). Vnimani bolesti, tepla, chladu
byvé také postizeno (tr. spinothalamicus), taktilni a hluboké ¢iti byva Centromedularni syndrom
zachovdéno.

= unilateralni syndrom (syndrom hemisekce misni, Brown0v-
Séquardiv syndrom)Nej¢astéjsi pricinou je trauma ¢i roztrousena
skleréza. Zakladni charakteristika - ve vysi |éze je periferni (chaba) -
paréza v prislusném segmentu, na ipsilateralni (stejnostranné k lézi) /
dolni koncetiné je centralni paréza pro poskozeni sestupnych drah a
porucha hlubokého a z&asti i taktilniho Citi z postizeni drahy zadnich
provazcl, na kontralateralni dolni koncetiné a na trupu neni porucha
hybnosti, ale je porucha citi termického a algického se zachovanim
¢iti taktilniho a hlubokého (tj. syringomyelicka disociace Citi - viz
vyse). Horni hranice kontralaterdini poruchy Citi je posunuta niZze, nez
by odpovidalo drovni postiZeni, protoZe tractus spinothalamicus
kriZuje na druhou stranu michy asi o 2 segmenty nad vstupem
zadnich korend.

, . vy . - Anterolateralni syndrom
= syndrom zadnich provazct Klasickou pfi¢inou je neurosyfilis, dnes v

spiSe metabolické poruchy (diabetes mellitus), pfipadné lokalisované
trauma, tumor. Zakladni charakteristika - pod mistem |Iéze porucha
hlubokého a ¢astecné i taktilniho citi (diskriminacni Citi), ataxie,
areflexie. Neni paréza, algické a termické Citi je zachovano (tzv.
tabickd nebo zadnéprovazcova disociace (iti), ale byvaji parestézie.

Vv VsV

= syndrom zadnich a postrannich provazci Nej¢astéj$imi pri¢inami
jsou Friedreichova nemoc a jiné spinocerebelldrni degenerace nebo
avitamindza B12. Zakladni charakteristika - porucha hlubokého a
taktilniho Citi, ataxie (senzitivni z postizeni propriocepce a mozeckova
z postizeni spinocerebeldrnich drah), centralni (spastickd) paréza,
charakteristicka spasticko-atakticka chize. Algické a termické ¢iti je
relativné zachovéno.

Syndromy postizeni mozku

UnilaterdIni syndrom

Projevy postizeni mozku Ize rozdélit na obecné symptomy, jez mohou
vznikat z rliznych pfi¢in a neda se obvykle podle nich usuzovat na presnou
povahu a lokalisaci patologického procesu:

= bolesti hlavy, pripadné jako soucast syndromu nitrolebni hypertense
nebo meningedlniho syndromu

= poruchy védomi
= generalizované epileptické paroxysmy

a loziskové priznaky, jez naopak maiji znacnou lokalisa¢ni hodnotu:

= |oziskovy neurologicky deficit projevujici se poruchou hybnosti ¢i Citi
na kontralaterdlnich koncetinach

= fokalni epileptické paroxysmy Syndrom zadnich a postrannich provazcd
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= postiZzeni hlavovych nerv(
= poruchy feci a kortikalnich funkci.

Z praktického hlediska mé dale vyznam délit mozkové symptomy a syndromy na ty, jez vznikaji pfi postizeni
infratentoridlnich a supratentorialnich struktur.

Infratentoridlni postizeni

Hlavni struktury mozku ulozené pod mozeckovym tentoriem jsou mozkovy kmen a mozecek. Velmi ¢asto byvaji
postiZzeny soucasné, a to jak vinou umisténi v relativné malém uzavireném prostoru, tak v disledku svého
spole¢ného krevniho zdsobeni a Uzkého funkcniho propojeni. V tab. 5 jsou uvedeny nejcastéjsi klinické projevy
postizeni téchto struktur.

Tab. 5. Postizeni infratentoridlni oblasti - klinické projevy

Nausea, vomitus, vertigo

Nystagmus

Poruchy stability stoje a pfi chlzi

Ataxie

Postizeni hlavovych nervi

Alternujici kmenové syndromy (periferni postizeni hlavovych nervd na opa¢né strané nez hemiparéza a hemihypestesie)
Tres (zejména kineticky)

Hemi- ¢i kvadruparéza, poruchy citi

Poruchy védomi (pfi rozsahlém postizeni kmene nebo pri kraniokaudalnim postupu patologického procesu)

Supratentoridlni postizeni

Postizeni supratentoridlné uloZzenych oblasti mozku nema jednotnou symptomatiku. Hlavni projevy Ize rozlisit v
¢lenéni na kortikalni postizeni a postizeni bilé hmoty hemisfér (viz tab 6). Nékteré dalsi pododdily supratentoridlné
ulozeného centralniho nervstva maji koordina¢ni, modulacni a prepojovaci funkce a jejich vypadek se tedy projevi
odliSnymi symptomy. Napr. poSkozeni bazdlnich ganglii mé za nasledek parkinsonsky syndrom ¢i dyskineze,
poskozeni thalamu komplexni poruchy ¢iti atd.

Tab. 6. Postizeni supratentorialnich oblasti - klinické projevy

Kortex (rtizné projevy v zavislosti na postiZzeni dominantni nebo nedominantni hemisféry)

poruchy reci frontalni a temporalni laloky

poruchy praxe a gnose parietalni laloky

poruchy chovanf prefrontaini oblasti frontalnich lalokd, temporaini laloky
kortikdIni poruchy visu okcipitalni laloky

epileptické paroxysmy rédz zachvatu zavisi na lokalizaci loziska

parézy a poruchy citi frontalni a parietalni lalok v okoli sulcus centralis

Subkortikalni jadra a jejich spoje

extrapyramidovy hypokineticky syndrom substantia nigra, nigrostriataIni spoje
chorea stridtum
dystonie bazalni ganglia, thalamus, rlizné Grovné

autonomni dysfunkce, metabolickd a endokrinni dysregulace |hypothalamus
epileptické paroxysmy amygdala, hipokampus
komplexni poruchy citi (anesthesia dolorosa, kausalgie apod.) thalamus

Bila hmota hemisfér (dlouhé ascendentni a descendentni drahy)

Centralni paréza v kontralateralni hemidistribuci vaci 1ézi
Poruchy citi v kontralaterdIni hemidistribuci vici 1ézi
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