Worster-Droughttuv syndrom

Worster-Droughtiv syndrom (WDS) je mirnd perisylvijska forma détské mozkové obrny, jejimz zékladnim
znakem je pseudobulbarni paréza.Provéazeji ji ale i poruchy nervové, reCové, psychické a hybné. K pridruzenym
projeviim déle patri frustni spastickd kvadruparéza, epilepsie, poruchy reci, vyznamné poruchy kognice a
chovéni.l!l Jednd se o neprogresivni syndrom, ktery popsal Britsky |ékaf Dr Cecil Charles Worster-Drought.[213!

WDS neni vzacny a Ize jej snadno diagnostikovat. Prvni projevy, kterych si rodi¢e déti s WDS vSimnou obvykle
souviseji s obtizemi pri krmeni (poruchy sani, kousani, Zvykdani), polykdni a s kontrolou polykdni slin (sialoroea).
Pozdéji se zac¢nou projevovat problémy s reci. Prestoze prvni priznaky je mozné pozorovat jiz od prvniho roku
Zivota, diagnéza WDS byva obvykle stanovena az mnohem pozdéji. Pfredpoklddand prevalence je 2-3 na 100 000
déti, ale tento pocet je nejspi$ podhodnoceny.[*12]

Etiologie

Pri¢inou Worster-Droughtova syndromu je abnormalita v perisylvijské oblasti, tedy v té ¢asti mozku, ktera ridi
svaly ust a hltanu. Tato abnormalita ma vztah k ¢asné fazi téhotenstvi mezi 12. az 16. tydnem. Zda se, ze jednim
z moznych faktord jsou obtiZe s krevnim zédsobenim této oblasti mozku. Rodinny vyskyt je az 15 %.!>1416]

Klinicky obraz

Mezi klinické projevy WDS patfi:

= Problémy pri sani, polykani, kousani, zvykani, coz se projevuje obtiznym krmenim Izickou ¢&i pitim z hrnku.
U tézsich forem se vyskytuji i problémy s prijmem tekuté Ci kasovité stravy (kuckdni béhem krmeni, aspirace).

= Malnutrice v dUsledku potizi s krmenim.

= Gastroezofagealni reflux.

= Oromotoricka dysfunkce, kterd zahrnuje problémy s pohyby jazyka, rtl, ¢elisti a patra. Déti neumi naspulit
rty, nevypldznou jazyk ven z Ust, maji patologicky vzor polykani.

= Permanentni slinéni (sialoroea) na podkladé obtizné kontroly polykani slin.

= Opozdéni vyvoje Feéi (opozdéni exprese v porovnani s recepci), nékteré déti viibec nezvladaji oraini
komunikaci.

= Vyvojové poruchy uceni. Jedna se hlavné o dyslexii, dysgrafii, dysortografii. Intelekt neni snizeny.

= Mirné postizeni hrubé motoriky - frustni spastickd kvadruparéza. Déti s WDS pozdéji sedi a chodi, jsou
neobratné a maji problémy v souhre a organizaci pohyb0 rukou.

= Poruchy pozornosti a hyperaktivita.

= Epilepsie.

Fenotyp WDS se prekryva s fenotypem syndromu kongenitaini bilateraini perisylvijské polymikrogyrie (CBPP).[?]

Diagnostika

Provadi se anamnéza a klinické multioborové vysSetreni (détskym neurologem, klinickym logopedem, klinickym
psychologem, radiologem, rehabilitacnim |ékarem a fyzioterapeutem). Objektivné se zkouma volni paréza m.
orbicularis oris, svall jazyka, svalstva laryngu a faryngu. Zvyseny masseterovy reflex, Zivé myotatické reflexy a
frustni pyramidova iritace. Déle postizeni reci, sialoroe, dysfagie, ale zachovany GUsmév.

Lékar také posuzuje schopnosti polykani tuhé, krehké, kasovité a tekuté stravy a pripadné vysetreni polykaciho
aktu i elektromyografické vysetreni polykani. Mezi dalSi diagnostické metody se radi i EEG a MRI: bilateralni
perisylvijskd polymikrogyrie, heterotopie, parcialni ageneze corpus callosum, mirna atrofie mozku, stfedni atrofie
mozecku, nedokonald diferenciace Sedé a bilé hmoty, zvySeni signdlu v capsula externa v T2, maly pons a
asymetrie cerebelarnich hemisfér, abnormalni signal vlevo frontaIné u hlavy nucleus caudatus.!

Terapie

Multioborové komplexni péce se zaméruje na senzorickou a motorickou stimulaci orofacidlni oblasti, na Upravu
poruchy polykani, na stimulaci fe¢i a nadcvik komunikace (napf. pfidavanim znak@ do redi).l?!
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