Poruchy vybranych hlavovych nervu/PGS

Tento clanek je urcen pro postgraduadlni studium

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

Poruchy okohybné

Zakladni charakteristika

Okohybné poruchy délime na infranuklearni (¢i nuklearni) pri postizeni jednotlivych okohybnych nervt od
kmene az po jednotlivé svaly a supranuklearni pri postizeni kmenovych a korovych center.

1. Zakladnim projevem infranuklearni okohybné poruchy je diplopie (dvojité vidéni), pripadné jen
rozostrené vidéni pri mirném postizeni. Vznika na podkladé naruseni rovnovahy ocnich svall a vychyleni
plvodné paralelnich o¢nich os. Pravé tento akutni nebo subakutni pfiznak byva duvodem, proé
pacient prichazi k IékaFi.

2. PFi supranukledrnim postiZzeni dochazi k poruse sdruzenych pohybd bulbl pfi |ézi v oblasti pfislusnych
kmenovych a korovych center (viz nize). Pohyby bulbl zlstavaji konjugované a nemocny se nemuUze podivat
urcitym smérem, proto mluvime o parézach pohledu (horizontdIné nebo vertikdIné) a dvojité vidéni
nebyva.

Anatomie a funkce
Infranuklearni inervace

Okohybné svaly jsou inervované 3 hlavovymi nervy:

= N. oculomotorius (lll.) - vSechna jadra jsou uloZzena v mezencefalu, nerv pak vystupuje z kmene na spodiné
mozku.

= N. trochlearis (IV.) - jadro na rozhrani mezencefala a pontu. Jako jediny nerv vystupuje na dorzalni strané
kmene, a pak se pfipojuje k n. 1ll.

= N. abducens (VLI.) - jadro lezi v doIni ¢asti pons Varoli, nerv vystupuje v sulcus bulbopontinus, pfi hrotu
pyramidy jde spole¢né s n. lll a n. IV do lateralni stény sinus cavernosus.

VSechny 3 nervy jdou do sinus cavernosus a poté vstupuji do orbity fissurou orbitalis superior.
S okohybnymi poruchami je Uzce spjat stav zornic:

Inervaci zajistuji parasympaticka vlakna n. Ill a n. sympaticus.

Na zornicové fotoreakci se podili n. opticus, ktery tvori aferentni ¢ast reflexu. VIdkna jdou do area pretectalis,
odtud vede spojka do obou ¢asti parového parasympatického jadra n. Il (Edinger-Westphalova), kde zacina
eferentni ¢ast reflexniho oblouku cestou n. Il a kon&i u m. sphincter pupillae (konstrikce zornice).

Vzhledem ke spojkdm do obou ¢asti parového jadra dochazi pri osvitu k fotoreakci a zUzeni jak ipsilatralné
(fotoreakce prima) tak kontralateradiné (fotoreakce nepfima).

= N. sympaticus - ciliospinalni centrum je v miSnich segmentech C8, Th1l, vldkna jdou podél a. carotis interna
jako perarteridlni sympatickd pleten do sinus cavernosus, kde se pfipojuje k n. ophtalmicus (V1).

Tab. 1 Zakladni charakteristika jednotlivych okohybnych nervi + n. sympaticus

Inervované |Fyziologicka

Nerv svaly funkce Projevy léze
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Supranuklearni inervace

Pohyb bulbl musi byt pro sledovani obrazu sdruzeny a proto je inervace oboustranna a je zajisténa nasledujicim
mechanismy:

Korové centrum pro vertikdIni pohled neni zndmo, korova centra pro horizontdIni pohled jsou lokalizovana v
prednim (frontdIni lalok, gyrus frontalis medius) a zadnim zrakovém poli (okcipitalni lalok).

Vldkna z gyrus frontalis medius jdou pres capsula interna do paramedialni retikularni pontinni formace
(centrum pro horizontalni pohled) a také do mezencefala (centrum pro vertikalni pohyby oci). V
mezencefalu zacina fasciculus longitudinalis medialis (FLM), ktery bézi dédle do pontu a prodlouzené michy a
jeho vldkna vzajemné propojuji jadra okohybnych nerv( stejné i opaéné strany. Také slouzi k funkénimu propojeni s
n. Xl, vestibularnimi jadry a mozeckem.

Etiologie
Infranuklearni okohybna porucha
= vznikd na podkladé patologického procesu v oblasti jader kmene a v prlibéhu nerv(.
Pri podezreni na toto postizeni zvazujeme:

= parézu okohybnych nervi (n. lll., IV. a VI.) pfi [ézi jadra v mozkovém kmeni nebo v jejich prlbéhu, a to
jednotlivé nebo i v kombinaci;

= proces v orbité a retroorbitalné;

= poruchu nervosvalového prenosu (MG);

= svalové onemocnéni postihujici okohybné svaly.

Supranuklearni okohybna porucha

= Dojde-li k 1ézi drah v kmeni a v oblasti hemisfér.

Obecné rozdéleni podle priciny (etiologie) postizeni:

= Mechanicka - tumor (pinedini cysta, adenom aj.), dekompenzace nitrolebni hypertenze (transtentoriaini
herniace), trauma orbit, event. ruptura svalu.

= Cévni - ischémie nervu (pri diabetu, arteridIni hypertenzi), ischémie nebo hemoragie v oblasti kmene,
aneurysma na a. carotis interna, communis, cerebri posterior nebo a. basilaris, karotido-kaverndzni pistél.

m Zanétliva - autoimunitni: Tolosa-Huntlv syndrom, Myasthenia gravis (MG), Roztrousena skleréza (RS), Miller-
Fischerlv syndrom jako podskupina Guillain - Barré sy (GB), myositida, infekcnii meningoencefalitidy, zoster
oftalmicus, borreliosa, parainfekcni.

= Metabolicka - toxicka (alkohol pri Wernickeové encefalopatii, botulotoxin, nékteré léky, napft. tricyklicka

antidepresiva), diabetes melitus (DM)- hl. Ill a VI, thyreopatie.

Jiné - ophtalmoplegickd migréna, isolovana idiopatickd mononeuropatie, kongenitalni postizeni (Moebilv sy -

paréza n. VI a n. VII, ¢asto oboustranné), idiopatickd, po lumbalni punkci.

Tab. 2 Postizeni okohybnych nervt, hlavné kombinované, podle mista léze (+obr.1)

, . Upiresnéni e
Misto vzniku lokalizace Pricina
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Pri supranuklearnim postizeni (paréze pohledu) je nej¢astéjsi akutni pricinou:

Vv

Ischemicka nebo hemoragickd cévni mozkova pricina (CMP), ale i stav po epileptickém zachvatu
(postparoxyzmélni).

Klinicky obraz
(1.) Infranuklearni postizeni

= Paréza n. Ill.
Je pritomna ptéza, divergentni strabismus (pretazeni ve sméru n. VI.),omezeni hybnosti bulbu predevsim
nazalné a vzhlru, ¢aste¢né i dold, s diplopii pfi pohledu ve sméru postizenych svalll. Poskozenim parasympatiku
pak vznikd mydriaza.
U n. lll rozliSujeme tzv. kompletni oftalmoplegii s mydridzou i parézou okohybnych svall nebo inkompletni parézu

vnitrni's izolovanym postizenim zornice a zevn/'s postizenim okohybnych svall a ptézou. Toto rozdéleni
neodpovida anatomickému usporadani!

Povrchové uloZeni parasympatiku vysvétluje jeho postiZzeni pri kompresi (isolovana
mydridza) a usSetreni pri ischemii nebo metabolickém postizeni nervu, nejcastéji na
podkladé diabetu nebo hypertenze.

= Paréza n. IV.

Neni pfitomen vyrazny strabismus, ale diplopie a paréza p¥i pohledu dold a dovnitf. Pacienti uklanéji hlavu od
léze - zevné, to snizuje velikost diplopie.

= Paréza n. VI.

Parézou m. rectus lateralis vznikd konvergentni strabismus (vzhledem k zachované inervaci n. lll), omezeny
pohyb bulbu zevné, kde je i diplopie.

= Porucha zornic:

Pri I1ézi n. opticus - bude vyhasla primé fotoreakce na postizeném oku i nepfima na oku zdravém, pfi osvitu
zdravého oka, budou obé reakce normalni.

Pri Iézi n. /Il - mydriaza (patologické rozsiteni zornice). Foto reakce primdé bude po osvitu na postizeném oku
vyhasla, ale neprima na oku zdravém bude zachovana. Pfi osvitu zdravého oka bude vyhasla i nepfima reakce na
postizeném oku.

Léze n. sympaticus - miéza (patologické zUzeni zornice)

Nékteré dalezité infranuklearni a nuklearni syndromy a léze

= Weberuv sy - horni alternujici obrna - pfi |ézi v oblasti mezencefala dochézi k paréze n. Ill na postiZzené
strané (ipsilateralné-IL) a kontralateralné k hemiparéze.
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Tolosa-Huntlv sy - nespecificky granulomatézni zanét sinus cavernosus charakterizovany bolesti trvajici bez
IéCby asi 8 tydnU. Diagnostika dle MRI mozku nebo biopsie. Pfiznakem je paréza okohybnych nervi isolované
nebo v kombinaci, pripadné i 1. vétve n. V. K promptnimu Ustupu bolesti by mélo dojit po aplikaci
kortikosteroidl (cca do 72 hodin), vétsinou peroralné. Lé¢ime Prednisonem 40-80 mg a postupné
vyklesat/vétsinou o 10 mg & 1-2 dny.

Karotido-kaverndzni pistél - charakterizovana pulsatilnim exophtalmem, ophtalmoplegii a chemdzou
spojivek. Lécba neurochirurgicka.

Miller-FischerQv sy - podskupina sy Guillain - Barré, charakterizovana jako zevni ophtalmoplegie, ataxie,
areflexie a nékdy i dalsi mozkové nervy. Byvaiji pozit. protilatky proti IgG gangliosidu GQ1b.

= Endokrinni orbitopatie - exophtalmus, bolest, diplopie, oftalmoplegie.
= Wernickeova encefalopatie -charakterizovand trias: okohybné abnormity, ataxie (neo a palleocerebelarni) a

mentalni poruchy (hlavné recentni poruchy paméti) s relativné akutnim rozvojem. Nejcastéji u alkoholikd.
Lécba je parenterdinim podavanim vitaminu B1 (thiamin).

Pseudotumor orbitae - protruze bulbu s poruchou o¢ni pohyblivost disledku zanétlivé afekce obsahu o¢nice
s akutni myositidou zevnich okohybnych svald.

Hornertv syndrom - Je charakterizovan trias: mi6za, lehka ptéza a enoftalmus. Vznikd pri Iézi sympatiku
centralné (naruseni drahy mezi hypothalamem a spindlnim centrem v obl. C8 a Thl-kmene) napf. pfi
ischemické CMP, nebo pfi perifernim postiZzeniv obl. cervikalniho retézce, pri Urazech nebo tumorech v oblasti
krku, |ézi periarteridlniho plexu kolem art. carotis, pfi |ézi brachidlniho plexu nebo syndromu horni hrudni
apertury, u tumord plicniho hrotu, arteridlni disekce.

Adiedv syndrom - tonickd reakce (rozsiteni) zornice ndhodné zjisténa. Chybi reakce na svétlo a nékdy i
akomodaci, ale velikost zornice se pomalu méni pri prolongované stimulaci. Benigni syndrom, Castéji u zen.
Argyll-Robertsonova zornice: nepravidelny tvar zornice, nereagujici na svétlo, ale reagujici na akomodaci.
U syfilis, neoplasie, cévni nebo zanétlivé priciny, abusu alkoholu.

(2.) Supranuklearni postizeni

Parézy pohledu

Paréza horizontdlniho pohledu p¥Fi Iézi v oblasti frontdlnich zrakovych poli

Dochézi ke kontralateralnimu postizeni, shodném s hemiparézou. VétsSinou je pareticka slozka pretlacovana z
neporusené okohybné inervace na opac¢nou stranu, tedy dochazi ke konjugované deviaci bulb( a hlavy ke strané
[éze v CNS, tzn. na opacnou stranu nez je hemiparéza.,,Nemocny se diva na lozisko*“ POZOR: pfi epileptickém
zachvatu (fokalni, sekundarni) dochazi k deviaci bulbd horizontalné od loziska (ke koncetindm s epi zaskuby). Po
zachvatu (postparoxyzmalné)muize byt patrna paréza pohledu na opacnou stranu

Horizontdlni obrna pohledu pfi lIézi v oblasti pontu

Méa naopak parézu pohledu na opac¢nou stranu. Bulby jsou tedy plisobenim zachované inervace deviovany ve sméru
hemiparézy. ,Nemocny se diva na hemiparézu*. Perzistuji mnohem déle nez korové.

Oboustranna horizontalni obrna

Pri oboustranné lézi v pontu, nej¢astéji na podkladé uzavéru a. basilaris pfi , locked in“

Jiné dilezité poruchy okohybné inervace v oblasti mozkového kmene

Pri afekcich v mezencefalu (pfedni ¢tverohrboli) vznikd Parinaudiv syndrom, nefadime ho ale mezi parézy
pohledu, jedna se o postizeni pohledu vzhiru a konvergence. Pri¢ina: tumor gl. pinealis, pfi hydrocefalu,
Wernickeové encephalopatii, RS, neuroinfekci, také pfi progresivni supranukledrni opthtalmoplegii (Steel -
Richardson-Olszewski).

Internuklearni oftalmoplegie - paréza m. rectus medialis na addukujicim oku (nedotdhne bulbus navnitr) a
nystagmus abdukujiciho (zevné se divajiciho). NeporuSeny je pohled ke strané léze. Vznika pfi postizeni FLM,
nejcastéji u RS a CMP.

= Jeden a pul syndrom - jednostranna léze FLM a homolateralniho jadra n. VI. Na strané Iéze je bulbus

pareticky pro horizontalni pohyby na druhé strané je zachovaly pohyb jen zevné a dol0.

Skew deviation (Hertwig-Magendiho strabismus)- Sikma deviace bulbl, porucha vertikalnich o¢nich os. Jeden
bulbus stoceny nahoru a ¢asto i zevné, druhy dold. Pfi otolitovych poruchach, 1ézich kmene a mozecku,
popisuje se i jako reverzibilni nalez u intrakranialni hypertenze.

Diagnostika

Anamnestické Udaje:

= Anamnéza: akutné nebo plizivé, febrilie, kliSté, herpes, trauma, DM, onemocnéni stitné zlazy, hypertenze,

alkohol, cytostatika atd.

Subjektivni pfiznaky: postizeni kmene (oslabeni sily, brnéni koncetin, motani hlavy, zvysena Unava), pfiznaky
poruchy dalsich hlavovych nerv{, nahla bolest hlavy (myslime hlavné na SAK, dekomp. aneurysma, tumor,
nékteré kmenové léze, ale i migrénu s aurou), bolest za okem, tzv. bolestivé oftalmoplegie jsou popisovany
pri procesech v obl. sinus cavernosus a fissura orbitalis superior. Mivaji je ale i pacienti pri diabetické
neuropatii.
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Neurologické vysetrent:

= Posouzeni etaze postizeni: porucha védomi (transtentorialni herniace), meningedlni pfiznaky (meningitida,
SAK), kmenové priznaky atd.

= Zhodnoceni pfiznak( v oblasti o¢i: Postaveni bulbi (strabismus konvergentni, divergentni) a hybnost bulbut
vsemi sméry s diplopii nebo bez (dllezity znak pri rozliSeni akutniho a chronického postizeni). Konkomitujici
strabismus pfi poruse vyvazenosti o¢nich svall (¢asto vrozeny, s poruchou zraku). Pfi sou¢asném pohybu oci
LSilhaji“, pri izolované zkousce je ,normalni pohyb,,. Stav viéek - ptdza (paréza n. Ill, MG, Hornerlv syndrom),
lagoftalmus (pfi paréze n. VII), blefarochelédza (,nadbyte¢nd klze vi¢ek”, ve stéari), blefarospasmus (tonicky
stah vicek). Ptdéza pri Hornerové sy se mirné zlepsuje pfi pohledu vzhlru. Pfi vydrZzovych testech dochézi k
zhorsovani ptézy pfi MG. Zornice - miéza, mydriaza, izokorie, anizokorie (asymetricka Sife zornic), fotoreakce,
pupilotonie (Adieho sy). Exoftalmus (pfi expanzivnim procesu v orbité).

Anizokorie s dobrou fotoreakci a negativnim neurologickym nalezem, bez
subjektivnich obtizi je zpravidla fyziologickou odchylkou!

Pomocné vysetrovaci metody:

= CT mozku nebo v indikovanych pripadech MRI mozku, angiografie nebo CTAg, MRAg.

= VysSetreni likvoru: cytologie a biochemie, zakladni virologie - hlavné herpetické viry, borreliéza, dalsi
vysSetrfovaci metody (ELM, PCR, WB), bakteriolog. vysetreni, oligoklonalni pasy, imunologie, atd.

= V dif. dg. nervosvalovych onemocnéni: EMG vySetreni, svalové enzymy (CK, CK-MB, LD, myoglobin),
metabolické a mitochondridini vysetreni, biopsie svall, Achr, cévni screening: TTECHOKG, TK, duplexni sono
karotid a VB povodi, trombofilni stavy, ostatni: odbéry na vaskulitidy, ELFO, Stitnd Zladza, ostatni biochemie,
serologie.

Zpusob diferencidlné-diagnostického uvazovani
Pokud prijde pacient s diplopii, nejdClezitéjsi je zjistit:

= Zda se jednd o izolované postizeni hlavového nervu nebo kombinované, zhodnocenim vsech priznak{
se snazime nalézt misto léze. 1zolované vznika hlavné paréza n. lll. a VI., paréza n. IV neni casta.
Zejména u n. VI. dochazi k paréze i bez jasné priciny, jedna se totiz o dlouhy a mékky nerv se
znacnou vulnerabilitou.

= Jestli jsou pritomny i dalsi pfiznaky, napr. bolest -dle tohoto znaku délime okohybné poruchy na bolestivé
(napr. typické pri postizeni v obl. kavernézniho sinu) a nebolestivéodpovidajici 1ézi v oblasti kmene nebo
znamky disperzniho neurologického postizeni véetné poruchy vice hlavovych nerv(

m Zda dochdzi k akutnimu vzniku nebo pomalému rozvaji.

Obecné lze Fici, Ze ve vSech pripadech po peclivém neurologickém vysetreni v souc¢asné dobé vyluc¢ujeme
nejdrive mechanicky Utlak a cévni Iézi pomoci CT mozku. Zejména pri vyrazném podezreni na loziskovy proces dale
zvazujeme vyhledové doplnéni MRI mozku a MR nebo CT- angiografie. Naopak pfi disperznim ndlezu musime
myslet i na rlizné metabolické pric¢iny a zanétlivd onemocnéni (vée viz souhrn etiologie obtizi) a také na
paraneoplasii (v téchto pripadech i zdkladni onko screening). Samoziejmé vzdy volime vysetfovaci program
,rozumné”, ¢asto ambulantné, s prihlédnutim k rychlosti vzniku, anamnéze, celkovému stavu a véku pacienta.
Napfr. u 20 leté Zeny musime po vylouceni krvaceni, traumatu a tumoru myslet na diagnézu rotrousené sklerézy
(RS) u ¢lovéka nad 65 let na kranidlni neuropatii pfi diabetu nebo dekompenzované hypertenzi.

Postizeni n. trigeminus (V. )

Anatomie a funkce

N. trigeminus je smiSeny motoricko-sensitivni nerv, prevazuji vildkna senzitivni. M3 3 vétve:

= V1. n. ophtalmicus - oblast o¢nice a Cela, jde pres fissuru orbitalis superior a sinus cavernosus

= V2. n. maxilaris - pro oblast horni Celisti a nosu, z fossa pterygopalatina a canalis rotundum jde kratky kmen
pres dolni ¢ast bocni stény sinus cavernosus

= V3. n. mandibularis - z dolni Celisti jdou z fossa infratemporalis pod bazi lebni pres foramen ovale

VSechny tfi vétve se spojuji v ggl. Gasseri (lezi v cavum Meckeli na hrotu pyramidy), vstupuji do kmene a déli se dle

kvalit ¢iti - propriocepce ze zvykacich svall v jddru mezencefala, pro lehky dotyk v pontu, termické a alogické ¢iti
pak ve spindlnim jadru.

Tab. 3 Podrobny vycet inervace jednotlivych vétvi

e, e Senzitivni
Senzitivni oblast V1 Senzitivni oblast V2 oblast V3
e s - A . |mandibula,
oko, ocni spojivka a slzni zlaza, zevni Cast nosu, dolni vicko, horni brada, ¢ast
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orbita, horni vi¢ko, Celo, vlasata
¢ast hlavy po interautikularn{
¢aru, koren nosu, paranasalni
dutiny (ethmoidalni, sfenoidaini a
predni ¢ast frontalni)

ret, tvrdé a mékké patro, nazofarynx, [boltce, dolni
maxilarni dutina, horni ret, zuby a zuby,
gingiva, horni Celist, zadni dvé tretiny|gingiva a
nosni dutiny, slzni ZIaza, slinné zlazy |pfedni 2/3

v oblasti maxily jazyka

= Motoricka cast- inervuje zvykaci svaly (m. masseter, mm. pterygoidei lateralis a medialis, m. temporalis) a
dalsi drobné svaly v oblasti Celisti. Z jadra ulozeného v pontu medialné od sensitivniho jdou do oblasti pod
Gasserskym ggl. a pripojuje se k V3, s nim vstupuje pres foramen rotundum do fossa pterygoidea.

Etiologie

Existuje mnoho patologii v celém priibéhu nervu - od malych vétvich v oblasti zubd, Celisti a paranasalnich dutin,
pres sinus caveronosus (V1) a subarachnoidalni prostor az po mozkovy kmen. Nejcastéjsi pricinou supranukledrni
léze je loziskovy proces v Urovni capsula interna nebo prim. somatosenzorického kortexu.

Obecné rozdéleni podle priciny (etiologie) postizeni:

= Mechanickd - tumory (napf. meningeom, lymfom, osteosarkom), M. Paget, Urazy.

m Cévni - ischémie nervu, trombdza, Utlak cévni klickou, ischémie nebo hemorhagie v obl. kmene, aneurysma:

m Zanétliva - infekcnit zanéty v oblasti zub(, sinusitidy, osteomyelitis, herpes zoster (V1, V2), jiné zanétlivé
afekce (vcetné TBC), autoimunitni RS, systémovy lupus erythematodes (SLE)

= Metabolickd - toxicka.

Jiné - napr. atypicka obli¢ejovéa bolest (patri mezi bolesti hlavy).

Tab. 4 PostiZzeni n. trigeminus podle mista léze

Pricina

Afekce sinus cavernosus (Tolosa Hunt(v sy
(V1), trombdza, meningeom, aneurysma,
sarkoidosa, tumor, M. Paget, herpeticka a
jiné zanétlivé afekce (vCetné TBC). Postizeni

Misto léze Klinicky nalez

jednostr. senzoricka
porucha

Periferni vetve v oblasti vétve nebo

jeji Casti

paranasalnich dutin, zubd, Celisti. Toxické
priciny.

Gasserské ggl.

obliceje IL

porucha vsech kvalit
citlivosti na poloviné

Osteomyelitis nebo Gradeniglv syndrom
(petrositis), herpes zoster (V1, V2),
Sjogrenlv syndrom, SLE

Pregangliové

porucha citlivosti v
obliceji IL

Postizeni mostomozeckového koutu (MMK)-
schwannom, meningeom, meningitis.

IL disociovand
porucha citlivosti v
obli¢eji, porucha

obliceje, i koncetin

:(nTlireoévr?\i) citlivosti trupu a Tumor, ischemie, RS, SLE
koncetin je
lokalizovana na
strané opacné
- . [Tumor (napf. gliom, meningeom), cévni,
Supranukledrni KL porucha citlivosti zdnétlivé léze (infekeni | autoimunitni-RS a

SLE), urazy.

Klinicky obraz

(1.) Postizeni senzitivni slozky

Neuralgie trigeminu

= Neuralgie primarni - Gporné bolesti vlivem drazdéni nékteré z vétvi n. V bez zjevného dlvodu, vétsinou na
podkladé neurovaskularniho konfliktu - kompresi nervu aberantni vinutou arterii, kterd zpUsobuje fokalni

demyelinizaci (vétSinou art. cerebelli superior).

= Neuralgie sekundarni - pfi poSkozeni nervu patologickym procesem.

Tab. 5 RozliSeni primarni a sekundarni neuralgie

Primarni neuralgie

Sekundarni neuralgie

Etiologie

nezndma, mozny neurovaskularni

konflikt

patologie v oblasti kmene i v v
prébéhu nervu
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Vyskyt nejcastéji vice nez 60 let, vice zeny  |spiSe mladsi osoby
paroxysmalni slehavé kratké (1 az Yo -

Typ bolesti |nékolik sekund) prudké intenzivni tupeJS|,b_oIest nebo dyses;tez[e,, .

. parestézie, pozvolna narustajici

bolesti

Frekvence |Casto v sériich, mezi nimi klid, 10- trvaleidiho raz

bolesti 15x/den ale)siho razu

Lokalita striktn& UNILATERALNI, hlavné ve V2 |pozvolné Sifeni, mizZe byt ve

bolesti aV3 vSech tfech vétvich

Vyvoldavajici |mluveni, zvykdni, dotyk spoustové e

faktory zony

Neurologické|NORMALNI, vystupy V. hemihypestézie obli¢eje, |

vysetreni nebolestivé kornealni r. , bolestivé vystupy

Zmeény citlivosti - hypestézie, dysestézie, hyperestézie, parestézie

= Periferni hypestézie - v jednotlivych vétvich nebo jejich ¢astech.

= Centrdlni - kmenové - [éze v prlibéhu lemniscus medialis vede k hypestézii obli¢eje v podobé
koncentrickych kruhd kolem Ust a nosu, také mize byt syringomyelicka disociace s kontralateralni senzitivni
poruchou na koncetinach.

= Centrdlni - supratentoridlni - kontralateralni hemihypestézie obliceje a koncetin.

(2.) Poskozeni motorické slozky)

= Paréza zvykacich svali - pfi jednostranném poskozeni se mandibula uchyluje pfi otevieni Gst k postizené
stranég, snizeny masseterovy reflex. Kolisavé oboustranné oslabeni Zvykacich svall viddme u u myastenie
gravis.

= |ritace - trismus - kfecovy dlouhodoby stah Zvykacich svalQ. Pri¢inou byvéa zanét po vytrzeni zubu, tetanus.

Specifické syndromy:

= Costenuv sy - dysfunkce TM kloubu s bolesti v obl. obli¢eje, ¢asto spousténé Zvykanim a mluvenim.

= Readeruyv sy - bolest a hypestezie V1, V2, ptosa a miosa, zachované poceni v doini poloviné obli¢eje, vzacné.

= Walenbergeriv syndrom - ischemicka Iéze lateralniho pontu -disociovana porucha citlivosti (ztrata
termického a algického citi IL na obliceji, spolu se spontdnni bolesti z Iéze descendentniho jadra) a soucasné
postizeni algické a termické citlivosti na KL poloviné téla z |éze spinothalamického traktu. Mohou byt pfitomny
i dalsi priznaky: mozeckové ataxie ipsilaterdiné, dysfagie, dysfonie a snizeny davivy reflex IL, Hornerova trias,
vestibularni syndrom (vertigo, nystagmus).

Diagnostika
Anamnestické Gdaje - dllezité pro urceni lokalizace a pric¢iny

= Subjektivné: charakter bolesti (Slehava, tupa), lokalizace (jednostranna, vice vétvi), provokujici moment, délka
trvani.

= Anamnéza: herpeticky vysev nebo zanéty dutin, zubd, febrilie, Gbytek na véaze.

= Pridruzené obtize: vertigo, diplopie, parestézie koncetin, poruchy reci a polykani, piskdni v uchu nebo porucha
sluchu.

Neurologické vySetreni

= Vysetfeni n. trigeminus: palpace vystupt trigeminu (k vylou¢eni sekundarni etiologie bolesti, napf. u zanétl
vedlejsich dutin), €iti lehky dotek a pichnuti na kazdé strané (pozor na prekryvéni s dermatomy C2-3 v oblasti
Uhlu mandibuly), pri abnormalnim nalezu vysetrit termické Citi - zda se nejedna o syringomyelickou disociaci
¢iti (postizeni kmene). Motorické funkce hypotrofie Zvykacich svalll, skousnuti (sval. sila, hmatani
masseterd), otvirdni Ust proti odporu (je deviace Celisti na stranu?). Reflexy- rr. korneéaini, maseterovy -
periferni |éze vede ke snizeni, |éze supranukledrni ke zvyseni masseterového reflexu.

= Posouzeni dalSich neurologickych priznakad.

Pomocné vysetrovaci metody

= CT mozku k vylouceni tumoru, krvaceni, zdnétu dutin nebo MRI mozku (RS, diskrétni |éze), MRAg (aberantni
cévy, neurovaskuldrni konflikt).

= ORL, stomatologické vysetreni v¢etné RTG - pacient ¢asto prichazi k neurologickému vysetreni z téchto
pracovist.

= VysSetrfeni likvoru: cytologie a biochemie, zakladni virologie - hlavné herpetické viry, borreliosa, dalsi
vySetrfovaci metody (ELM, PCR, WB), bakteriolog. vysetreni, oligo klonalni pasy, imunologie, dalsi odbéry atd.

Lécba
Lécba primarni neuralgie:

= Medikamentézné
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Pri akutnim zachvatu Ize podat Phenytoin (Epanutin) 1 amp i.v.
Lécba chronickych obtizi

1. Karbamazepin (Timonil, Biston, Tegretol) po 6-8 hodindch, za¢ni na 300 mg a pomalu (3-5 dnech) stoupat
(denné 300-1500 mg, napr 3-5xd 200 mg). Pokud nereaguje mozno zkusit snizit na 600 mg/d a pridat Baclofen 3xd
(10-80 mg/d). 2. Nebo zkusit postupné navySovani gabapentinu na 3x300 nebo az 3x600 mg, také Pregabalin
nejdrive 2x 75 mg, pak event. 2x150 mg. 3. Pfi nesnasenlivosti Clonazepam (Rivotril), postupné az 4x2 mg/d. 4.
Dalsi moznosti: Fenytoin 400 mg/d s Baclofenem nebo Lamotrigin - nasazuj velmi pomalu, za¢ni na 25 mg/den -
riziko zdvaznych koznich reakci, udrzovaci davka je 300-600mg/denné, nebo Valproat s Klonazepamem nebo
Gabapentin.

= Chirurgicky - cilené vykony v oblasti ganglion Gasseri

Zalezi na pracovisti, které je provadi, lisi se volend metodika i pristup do oblasti: 1. Glycerolyza - instilace glycerolu
transbukalné pres foramen ovale pri skiaskopické kontrole do cavum Meckeli, dojde k neurotoxickému Gcinku na
nerv. 2. Stereotaktické ozareni vstupni zény korene trigeminu gama nozem. 3. Mikrokomprese gaserského ganglia
v cavum Meckeli balénkovou metodou. 4. Radiofrekvencni termokoagulace - v souCasnosti asi nejméné uzivana.

= Chirurgicky - mikrovaskuldrni dekomprese kofene trigeminu

Reseni predpoklddaného neurovaskularniho konfliktu (vétsinou art. cerebelli sup.)- podminkou je provedeni MRAg a
vétsinou se provadi do 65 let véku. V celkové anestézii se subokcipitdlnim pristupem provede oddéleni cévy od
nervu plastovou vlozkou.

Lécba sekundarni neuralgie:

Reseni primarniho procesu (viz tabulka pfi¢in) + symptomaticka |é¢ba, kterd je obdobna jako pfi esencialni
neuralgii.

Paréza n. facialis
Anatomie a funkce

N. facialis (VII. hlavovy nerv) se skldda ze dvou ¢asti: motorické a n. intermedius.

Jadro lezi v pons Varoli, nerv vstupuje v meatus acustici interni do canalis facialis v pyramidé, prochéazi okolo
stredousni dutiny, vystupuje pres foramen stylomastoideus a rozvétvuje se na horni a dolni vétev pod glandula
parotis.

K jadru pro horni ¢ast obli¢eje vedou vlakna kortikopontinni pyramidové drahy z obou hemisfér, do jadra
pro dolni ¢ast z obliceje jdou informace jen z kontralateralni hemisféry (obr. 2)

Tab. 6 Zakladni charakteristika nervus facialis

Césti Inervace Funkce Léze
n. facialis
vyhlazené vrasky,
m. frontalis, m. corrugator inervace  |nesvrasti obodi,
Motoricka supercilii, m. orbicularis oculi, mimickych |nenakrci ¢elo, nedo-
¢ast- m. nasalis svall vre vicko
horni vétev (lagophtalmus).
m. stapedius vnl’méni pFecitIivéIo;t
zvuku (hyperakusis)
Motoricka m. orblc_ularls ors, m. r_nentahs, L nenaspuli rty, neceni
East- m. buccinator, m. risorius, mimické symetricky
dolni vétev m. depressor lab.' mfenors, svaly nenafoukné tvare
m. levator anguli oris, platysma
tvorba slz
Zlazy v dutiné nosni, slzni a aslinv "
slinné, zldzy nosohltanu prislusnych zmena sekrece
zlazach
¢ast
bubinku,
ucha a klinicky nevyznamna

N. intermedius|senzoricka inervace oxs vors
vnejsiho porucha Cciti
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zvukovodu

chut rucha chuti n
predni 2/3 jazyka prednich porucha chuti ha

2/3 jazyku

Etiologie

(1.) Periferni paréza n. facialis opét mdze vzniknout pfi afekcich v celém pribéhu nervu v rliznych lokalizacich -
parotida, canalis facialis, mostomozeckovy kout a kmen.

Obecné rozdéleni podle priciny (etiologie postizeni):

= Mechanickd - tumory: neurinom n. acustici, meningeom MMK, tu kmene, parotidy, drazy: fraktura baze lebni,
pyramidy, operace: v obl. glanduly parotis, cholesteatomy, tympanoplastiky, mastoidektomie, neurinomu
akustiku, dekomprese pfi esencidlni neuralgii n. trigeminus.

= Cévni - ischemie, hemoragie, AV malformace, cavernom.

= Zanétliva- Herpes zoster oticus (Ramsay Huntlv sy), Lymeské borreliosa (¢asto jako diplegie), mesotitida,
mastoiditidy, parotitidy, arachnoiditida, kranialni polyradikuloneuritida (subtyp GB), demyelinizace jadra n. VII,
syfilis.

= Jiné - graviditida, diabetes mellitus, hemoblastézy, karcinomatézy, hypertenze, thyreopatie.

(2.) U centralni parézy n. facialis dochazi k poskozeni kortikopontinni drahy v jejim pr@béhu také réznymi

pric¢inami:
= Cévni - ischemickd nebo hemoragickd cévni mozkova prihoda, cévni anomalie.
= Tumor - hlavné gliom, lymfom.
= Urazy - subduralni nebo epiduralni hematom, kontuze.
= Zanétlivé onemocnéni CNS - akutni (herpetickd, borreliéza), chronické (SLE, RS).

Klinicky obraz

Pro n. facialis je specificka rozdilnost periferni a centraini parézy. PFi periferni paréze dochazi ke kompletni lézi
v oblasti obou vétvi n. facialis. PFi centralni paréze je horni ¢ast obliceje, ktera je zasobena i z druhé strany,
uSetfena a postizena je jen dolni vétev.

(1.) Periferni paréza nervus facialis Subjektivné udavaji pocit “divné tvare, citlivosti”, kterd se pfi
neurologickém vySetrfeni neprokaze, dale bolest retroaurikuldrné, problémy béhem jidla - vytékani slin, ulpivani
potravy za zuby. Pacient ¢asto ukazuje na zdravou tvar jako na nemocnou!

Objektivné je patrné oslabeni celé poloviny obli¢eje, paréza je vétsinou vidét na prvni pohled jako napadna
asymetrie obli¢eje, a to i pfi nedplném ochrnuti.

Je treba ovérit nékteré priznaky typické pro odstupy nervl v canalis n. facialis: PFed odstupem n. petrosus
major (proximalni Iéze). snizena tvorba slz, paleni oc¢i. PFed odstupem n. stapedius - hyperakusis. Pred
odstupem chorda tympani (distalni Iéze) - porucha chuti prednich 2/3 jazyka.

= Bellova paréza - esencidlni, primarni
Je nejbéznéjsi, vznikd néhle, v kterémkoliv véku, ¢asto po predchozim infektu, prochlazeni z jizdy autem nebo pfi
pobytu v prlivanu (proto e frigore). Je nazyvana jako primarni (esencidlni, idiopatickd), ale prakticky vzdy se jedna o
kranidlni neuritis - serézni zanét s edémem nervu ve Fallopiové kanalu, kdy dochazi ke kompresi nervu a vasa
nervorum a nasledné k ischémii.

= B. Sekundarni periferni paréza n. VIl
Vznika v celém prd@béhu nervl, na podkladé rliznych etiologii.
(2.) Centralni paréza n. facialis Vznikad poskozenim supranuklearni drahy z obl. gyrus precentralis k jadru

n. facialis. Az na vyjimky je sdruzena se stejnostrannou hemiparézou, poruchou reci (afdzie,dysartrie), event.
parézou n. XIl. (pfi postizeni capsula interna).

Subjektivné pacient ¢asto ani ochrnuti nevnima, nebo jen jako divny pocit kolem Ust.
Objektivné je patrny pokles koutku, s vétsi nebo mensi poruchou cenéni a nafouknuti Ust, je dalezitym lokalizaénim

priznakem i u pacientl s kvantitativni poruchou védomi.

Specifické syndromy
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= Diplegie facialis - oboustranné postizeni n. facialis. Nej¢astéji na podkladé polyneuritis cranialis (subtyp G-
B), leukémie a lymfomd, Iéze v oblasti pontu, sarkoiddzy.

= Melkerson - Rosenthalliv sy - multifokalni granulomatosni angiitida s postizenim dal$ich mozkovych nerv,
Iézi plexd, psych6zou, encefalomyelitickymi projevy. Byva pritomna recidivuji paréza n. VI, otok obliceje,
rozbrdzdéna lingua plicata, oboustr. parézy n. VI.

= Ramsay Huntiiv syndrom- paréza n. facialis na podkladé infekce herpes zoster oticus. Typické jsou erupce
na meatus acusticus externus, bolest, mlze byt i porucha sluchu. Lé¢ba acyclovirem (herpesinem).

= Hemispazmus facialis - jednostrannd iritace v oblasti n. VII., kterd se projevuje spontdnnimi mimovolnim
stahy mimického svalstva. MUze byt nasledkem periferni parézy n. VII. (postparalyticky), nebo idiopaticky (bez
jasné priciny, ale opét Ize predpokladat kompresi centralniho segmentu n. VIl arterii).

Diagnostika

(1.) Periferni paréza n. facialis

LécCba a diagnostika periferni parézy byva v bézné praxi ambulantnim vykonem,
proto je naprosto nezbytné odlisit vSechny zavazné stavy dle anamnézy, klinického
obrazu a pomocnych vysetreni. Zejména je treba vyloucit kmenové postizeni, akutni
zanét CNS.

Anamnestické Udaje

= anamnéza: Uraz, febrilie, infekt, DM, onemocnéni stitné zlazy, hypertenze, vytok z ucha;
= subjektivné: vertigo, diplopie, parestézie koncetin, poruchy reci a polykani, piskani v uchu nebo porucha
sluchu, bolesti hlavy.

Neurologické vysSetreni

= Zakladni s posouzenim etdze - Iéze v obl.hlavovych nerv(, oblasti kmene, supranuklearné.

= Zhodnoceni pfiznak{ v oblasti mimiky: horni vétev - zvednuti obo¢i a nakréeni ¢ela, zamraceni, zavreni oci
(vhodné zmérit nedovreni vicka - lagophtalmus v milimetrech), nakréeni nosu, dolni vétev - zhodnoceni
nasolabidlni ryhy, symetrie koutkd v klidu a pfi feci, seSpuleni pusy, zapiskani, nafouknuti tvari, tlak ¢elem
proti odporu. Reflexy kornedlni a nasopalpebrélni, byvaji snizené.

Pomocné vysetrovaci metody zdkladni

= ORL vySetreni - stav stfedousi, vylouceni herpes zoster oticus, vysetreni sluchu.
= CT mozku nebo MRI mozku.

Pomocné vysetrovaci metody fakultativni (dle priznakd)
= Borrelie protildtky serologicky, zakl. odbéry vcetné stitné zlazy a gylkémie.

= Lumbalni punkce: zakladni virologie - hlavné herpetické viry, protiladtky proti borreliéze, kultivace likvoru,
vysetreni oligoklonalnich pasl, imunologie, atd.

Neprovadi se u vsech pacientl, méla by prob&hnout pri podezreni na akutni
neuroinfekci, pri recidivé parézy (susp. na chronické zanétlivé onemocnéni CNS
v€etné RS)!

= EEG vySetreni, zejména u susp. na neuroinfekci.
= EMG vySetreni k ozfejméni tize periferni parézy.
= RTG Ibi u traumat.

(2.) Centrdlni paréza n. facialis
Anamnestické Udaje

= rozvoj nahly nebo plizivy, infekce, bolesti hlavy, fyziologickd asymetrie obli¢eje po operaci nebo pri defektu
chrupu (prohlédnout fotku v ob¢anském prikazu, dle rodiny).

Neurologické vysetreni k posouzeni etdze postizeni

= obecné neurologické priznaky: nalez na koncetinach (stejnostranna hemiparéza) a dalsi priznaky;
= zhodnoceni charakteru parézy n. VII: symetrie obliceje v klidu, cenéni, pfiznak dymky (pfi dychani odfukovani
ochablym koutkem) a asymetrické grimasovani u pacientl v bezvédomi.

Pomocné vysSetrovaci metody

CT mozku statim k vylouceni tumoru, krvéceni, ¢asné ischémie pfi tézkém iCMP nebo starych ischemickych
zmén v prvni fazi;

Cévni program - Duplexni sono karotid, TEECHOKG, Holter EKG a velkd koagulace;

V indikovanych pripadech MRI mozku, event. MRAg (RS, cévni malformace);

Lumbalni punkce - hlavné k vylouceni zanétlivé etiologie akutni nebo chronické.
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Lécba
(1.) Lécba periferni parézy:
Bellova paréza

= Kortikoidni kdra jako farmakologickd dekomprese vétsinou do 3 dnd od vzniku nasadit Prednison 40-80 mg a
postupné vyklesat (vétsinou o 10 mg & 1-2 dny) béhem 7-14 dnl. Nepodava se ale vzdy (u rizikovych pacient(
- susp. zdnét, diabetici, stari pacienti). V gravidité a u Kl zvazit diuretika a jinou antiedematézni terapii
(Aescin).

= Symptomatickd nespecifickd - Milgamma i.m. obden nebo denné, celkem 10x.

= Prevence - edukace pacienta jak pridrzovat tvar, aby nedochdzelo k pretahovani a vzniku synkinéz, ochrana
pred prochladnutim.

= OSetfeni o¢i - nutné sledovat stav o¢i a branit vysychani, které mize vést az k ulceraci rohovky. Pfes den
se aplikuji,umélé slzy” kazdé 1-2 hodiny, alespori 3x denné, na noc pfi lagophtalmu kryti mulem s masti -
pouziva se napf. Ophtalmo Azulen. Pri pretrvavajicim nalezu vhodné o¢ni konzultace (,komUrka“sSetrici oko,
sutura vicka).

= Rehabilitace - mékké techniky, instruktaz, elektrolécba.

Sekundarni periferni paréza
= Terapie pri¢iny - ATB (infekty stfedousi, meningoencefalitidy, neuroborreliéza), Herpesin (herpes zoster oticus,

herpetickd neuroinfekce), plazmaferézy u GB, SoluMedrol u RS.
= Symptomatickd - viz Bellova - zde hlavné vitaminy a antiedematézni |éCba (Aescin).

(2.) Lécba centralni parézy n. VIl Je kauzalni dle zakladniho onemocnéni - CMP, RS, meningoencefalitidy,
tumory atd.

Bulbarni a pseudobulbarni syndrom

Anatomie a funkce

Postranni smiSeny systém je soubor 3 hlavovych nervid: n. IX - n. glossopharyngeus, n. X - n. vagus a n. Xl -
n. accessorius. Funkci a ulozenim je s nimi Gzce spjat i n. XIl - n. hypoglossus.

N. IX. a X. jsou nervy smisené, n. XI. a n. XII. motorické.

Jadra jsou ulozena v prodlouzené miSe, vSechny 3 nervy vystupuji po stranach prodlouzené michy a jdou do oblasti
foramen jugulare, a pak dale k prislusSnym oblastem.

Tab. 7 Zakladni charakteristika nervl postranniho smiseného systému (PSS) a n. XII.

Fyziologicka

funkce Projevy léze

Nerv Inervované svaly

n. IX- hybnost

n. glossopharyngeus
Cast motoricka
(spolecnd pleten s

n. X)

svaly pharyngu, mékké
patro,
m. stylopharyngeus

meékkého patra,
hltanu a isthm.
faucium

porucha polykdni
(dysfagie), lehka

n. IX -
parasympaticka
vidakna

gl. parotis

sekrece zlazy

porucha funkce
zlazy

n. IX - senzitivni
vidakna

farynx, Eustachova
trubice, tonsily

senzitivni
zasobeni

porucha citi

n. IX- chutova
viakna

zadni tretina jazyka

chut zadni/3
jazyka

porucha chuti

n. X. - n. vagus
somatomotoricka
viakna

larynx, pharynx, hlasivky

motorika prisl.
oblasti

dysfagie, paréza
meékkého patra,
dysartrie, dysfonie

n. X. - n. vagus

visceromotoricka
vliakna

organy v dutiné hrudni a
brisni

visceromotorika

spasmy, porucha
funkce

n. X. - n. vagus

senzitivni vlakna

koren jazyka, zevni
zvukovod (zadni a
spodni sténa), horni ¢ast
boltce

porucha déavivého
reflexu, poruchy
citi
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tachykardie pfi
poskozeni,
viscerosenzitivni bradykardie
viakna drazdénim n.

n. X. - n. vagus hitan, hrtan, organy

hrudniku a trévici trubice

n. X. - n. vagus
epiglotis,glosoepigloticka|senzoricka

chutova vilakna oblast funkce

n. XI. - . motorika této hlavné dysartrie a
n. accessorius svaly hrtanu oblasti dvsfonie

r. internus n. Xl y

n. XI. - r. externus - m. trapezius a elevace ramen, |paréza

radix spinalis (zas. i st.ernogleidomastoideus Uklon a rotace  |prislusnych sval(
z C1-C6) hlavy (viz vySetreni)

n. XIl. -

periferni paréza,
centralni paréza

intra a extraglossalni

svaly hybnost jazyka

n. hypoglossus
(podil viaken z C1-3)

Etiologie
(1.) Periferni postizeni (= bulbarni syndrom) vznika nej¢astéji pfi 1ézi jader v mozkovém kmeni.

V prubéhu nervu pak opét jako bulbarni syndrom nebo také jen jako isolované postizeni jednotlivych nerv(
postranniho smiSeného systému (PSS) pfi patologickych procesech zadni jdmy, baze lebni, okoli foramen jugulare, v
prabéhu na krku.

Obecné rozdéleni podle priciny (etiologie) postizeni:

= Tumory - meningeomy, gliomy, neurofibromy, karcionamatéza.

= Cévni - ischémie nebo hemoragie v obl. kmene, SAK.

= Zanétliva - autoimunitni: RoztrousSena skleréza (RS), Guillain - Barré (GB) - kranidlni polyradikuloneuritis,
myositida, /infekcni: meningoencefalitidy, bazildarni meningitida, (TBC), syfilis, ostomyelitis.

= Jiné - Urazy v obl. baze a krku, operace (uzlin na krku, stitné zlazy), centralni pontinni myelinolyza pfi
hypernatremii.

(2.) Centralni postizeni (=pseudobulbarni syndrom) vznika v pribéhu drah supratentorialng, hlavné v oblasti

capsula interna. Nej¢astéjsi pricinou je ischémie v povodi perforujicich art. (opakované drobné lakunarni
infarkty), dale mdze vzniknout na podkladé demyelinizace a tumord.

Smiseny (bulbarni i pseudobulbarni syndrom) vznika pri amyotrofické laterdIni skleréze.

Tab.8 PostiZzeni postranniho smiSeného systému dle mista poSkozeni

charakter

pFiznakii Etiologie

Misto postizeni

ischémie v povodi perforujicich

art. (opakované drobné lakunarni
infarkty), demyelinizace, SLE,
sarkoid6za

infarkt, demyeliznizace (RS), krvaceni,
inf. zdnét, tumor, syringobulbie,
centralni pontinni myelinolyza

V pribéhu drah
supratentorialné, hlavné |Pseudobulbarni
v oblasti capsula interna

Pseudobulbarni i

Léze v oblasti kmene D
bulbarni

bulbarni
syndrom nebo
priznaky nervd

tumory - meningeomy, neurofibromy,
osteomyelitis, bazilarni a jiné

Patologické procesy
zadni jdmy, baze lebni,

okoli foramen jugulare PPS meningitidy, syfilis, karcinomatéza
Bulbarni sy nebo
_ - . lizolované operace (uzlin na krku, stitné zlazy),
V prubehu kreni oblasti priznaky nervl [tumory, Grazy
PSS
Smitend Moto neuron disease (MND=ALS),
Jiné D Myasthenia gravis (MG), Guillain-Barré
Bulbarni (GB)

Klinicky obraz
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kombinovana porucha, kterou oznacujeme jako bulbarni syndrom, nebo pri centraini 1ézi jako pseudobulbarni
syndrom.

Obecné vznika postizeni mékkych struktur (jazyka, hltanu a hrtanu), a proto je zdkladnim priznakem dysartrie
(porucha vyslovnosti) a dysfagie (porucha polykani).

Zakladni charakteristika bulbarniho a pseudobulbarniho syndromu
= Bulbarni syndrom = periferni

Vznika nejcastéji pri 1ézi jader v oblasti kmene, oboustranné, vétsinou s prevahou jedné strany, mlze byt
pridruzeno i postizeni n. V., n. VIl. a n. XIl. Dochazi k dysartrii, dysfagii. Dale k poklesu mékkého patra (pfiznak
opony), snizeny davivy reflex a masseterovy reflex. Atrofie a fascikulace jazyka.

= Pseudobulbarni syndrom = centralni

vsve

Objevuje se pfi postizeni kortikonuklearni dradhy, nejc¢astéjsi pricinou jsou lakunarni infarkty v oblasti
capsula interna. K oboustranné poruSe zpravidla nedochazi sou¢asné, jednostrannd je plné kompenzovana
druhou stranou (bilaterdini supranuklearni inervace jader !) a az pri dalsi 1ézi dosud neposkozené strany nahle
vznikne pseudobulbdrni sy. Je opét pritomna dysartrie, dysfagie, vy$Ssi masseterovy reflex, pritomny davivy
reflex, jazyk bez vétsiho postizeni, spiSe jen neobratnost. Postizenim dalSich drah v této oblasti jsou vysvétlitelné
emocdni labilita (spasticky smich a plaé), pyramidové pfiznaky, poruchy stoje chiize typu astazie a abazie,
axialni jevy.

= Smiseny pseudo- a bulbarni syndrom

Je typicky pro amyotrofickou lateralni sklerézu. Vedle dysartrie a dysfagie jsou pritomné znamky periferniho
postizeni (bulbarniho syndromu)- atrofie a fascikulace na jazyku a také centralniho postizeni
(pseudobulbarniho syndromu) - hyperreflexie masseterového reflexu, pritomny davivy reflex.

Tab. 9 Porovnani bulbarniho a pseudobulbarniho syndromu

Bulbarni Pseudobulbarni

Lokalizace postiseni vétsinou jednostrannd ¢i s vétsinou

p prevahou jedné strany oboustranné
Dysartrie a dysfonie ano ano
Dysfagie ano ano
Atrofie jazyka, fascikulace [ano ne
Masseterovy r. normalni ¢i snizeny zvyseny
Davivy r. ne nebo snizeny ano
Jazyk Ize vyplaznout ano, do pokrocilych stadii ne
Paréza mimického a méze byt méze byt
2vykaciho svalstva y y
Spasticky smich a plac ne ano
Axialni jevy ne ano
Pyramidovy sy ne ano
Expy sy ne mdze byt
Aspira¢ni pneumonie,
porucha ano ne
dychani (Gtlum dechového
centra)
Porucha chiize ne mUze byt

Specifické syndromy pro jednotlivé nervy:

= Neuralgie n. glossopharyngeus - jednostranné bolesti vystrelujici do zevniho zvukovodu prilehlé ¢asti
boltce, stfedousni dutiny a Eustachovy trubice.

= PostiZzeni n. recurens - paréza hlasivky - dysfonie pfi operaci v oblasti Stitné zlazy.

= Iritacni léze n. X - laryngospasmus, esofagospasmus, pylorospasmus -singultus (Skytavka). Iritaci
parasympatickych vldken - bradykardie, pokles TK.

= Paréza zevni vétve n. Xl - iatrogené pri poranéni vldken excizi lymfatickych uzlin na krku, s postizenim
hlavné v oblasti m. trapézius.

= Paréza n. Xll. - periferni. v Ustech jazyk uchyluje na stranu zdravou, pfi plazeni na stranu léze, pfi
oboustranné poruse - dysartrie, vazne vyplaznuti, centra/ni pri tézkych hemiparézach, stejnostranna - deviace
jazyka ke strané postizenych koncetin.

Diagnostika
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Vysetreni
Anamnestické Udaje

= anamnéza: doba trvani obtizi (postupné plizivé nebo akutni vznik), slabost, kfece a fascikulace na koncetinach
(ALS), bolesti hlavy, poruchy paméti;

= pridruzené obtize subjektivné: vertigo, diplopie, parestézie koncetin, poruchy reci a polykani, piskani v uchu
nebo porucha sluchu, slabost dalsich svalovych skupin, fascikulace.

Neurologické vysetreni

= VySetfeni postranniho smiSeného systému: Postaveni oblouku v klidu i pfi elevaci (symetrie, pfiznak opony
pfi paréze jednoho z nich), umisténi uvuly, posouzeni polykani, davivy a patrovy reflex. Zhodnoceni reci:
dysartrie (porucha artikulace), nasolalie (mluveni nosem), dys- nebo afonie (porucha sily hlasu).

Vysetieni svalll m. sternocleidomastoideus (nemocny SCM - porucha Uklonu na stranu nemocnou a rotace na
stranu zdravou), m. trapezius (zveddni ramen, atrofie trapézu s poklesem ramene a vystouplou lopatkou). Stav
jazyka: plazeni (u periferni parézy - pri vypldznuti padd na nemocnou stranu a v Ustech je pretahovani na stranu
zdravou) a trofika jazyka (atrofie a fascikulace pfi periferni |ézi). Reflexy: davivy, patrovy, masseterovy,
okulokardidlni reflex (zatlaceni na ocni bulby - zpomaleni srdecni akce - bradykardie)

= DalSi neurologické priznaky: pyramidové jevy, axialni sy, poruchy chtlize, atd.
Pomocné vysSetfovaci metody
= CT mozku (oblast zadni jdmy je Spatné zobrazitelna pro cetné artefakty), nebo MRI mozku, MRAG.

m EMG repetitivni stimulace a Anti Achr k dovysetreni MG, jehlova EMG k vylouceni ALS;
= serologie, likvor, imunologie a dalsi dle vysledka.
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