Hypo- a hyperkinetické poruchy hybnosti/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.

Uvod

Hypokineticko-rigidni neboli parkinsonsky syndrom (PS) je porucha hybnosti charakterizovand rigiditou, hypokinezi,
popripadé klidovym tresem a posturalnimi abnormitami.

Anamnéza

Pacienti prichazejici k |ékari s PS popisuji své priznaky réizné, vétsinou jako ztuhlost a poruchu jemné motoriky.
Anamnéza by v kazdém pripadé méla zahrnovat otdzky na nasledujici pohybové obtize:

bolest, ztuhlost a neobratnost horni koncetiny
klidovy tres

ztrata souhybu koncetiny

zkraceni kroku, Sourani, zakopavani DK
porucha stability a pady

zmenseni pisma

ztrata vyrazu v obli¢eji

ztiSeni hlasu

PS mUze byt provazen i nonmotorickymi poruchami (postizenim sensorickych a vegetativnich funkci, kognitivnim
deficitem, poruchami chovani, pripadné i psychotickymi projevy), ptdme se cilené na:

poruchu cichu

zacpu

poceni

priznaky ortostatické hypotenze (zdvraté, mzitky pred o¢ima po vertikalizaci)
poruchy potence, poruchy moceni

apatii, abulii

Uzkost a depresi

spadnek (nespavost &i nekvalitni no¢ni spanek, syndrom neklidnych nohou, poruchy chovani v REM spanku,
zvysena denni spavost)

psychotické projevy (zrakové halucinace, bludnou produkci) - nutno objektivizovat
= sobéstacnost, zvlddani béznych dennich situaci

Klinické vysSetreni

V klinickém vysetreni se kromé celkového neurologického vysetreni soustfedujeme na kardindIni priznaky: Tres je
u HRS typicky akralné vyjadreny s frekvenci 4-6 Hz, klidovy, ustupujici pfi volnim pohybu. VySetfujeme u pacienta v
klidu s rukama na stehnech, ¢asto se zvyraznuje odvedenim pozornosti (vyjmenovanim mésict pozpatku), dale ve
statické zatézi s elevovanymi koncetinami, pfi pohybu - zkouska prst-nos a pata-koleno, v poloze kridel, event. pfi
specifické ¢innosti.

Rigidita se projevuje zvysenym svalovym tonem v celém rozsahu aktivniho i pasivniho pohybu. VySetfujeme
pasivnim pohybem v kloubech koncetin (loket, zadpésti, koleno, hlezno). Citime svalové naskoky béhem pohybu,
které se zvyraznuji pfi pohybu kontralateralni koncetinou.

Hypokineze/akineze/bradykineze se projevuji omezenim rozsahu/poruchou iniciace/zpomalenim pohybd. Mezi
hypokinetické priznaky patri i Sourava chlize, zmenseni pisma, ztiSeni hlasu, hypomimie a ztrata synkinezi.
Vysetrujeme zkouskou klepani prsty - palce proti ukazovaku a opakovanym oteviranim a zavirdnim dlané, na DK
podupavanim nohy. Dochazi k zpomaleni iniciace volniho pohybu a postupnému sniZzovani rychlosti a amplitudy
pohybu pri repetitivnich ¢innostech.

Posturalni poruchy zahrnuji anteflek¢ni drzenfi trupu a Sije, flexe koncetin, pulze a freezing. Pulze jsou poruchy
udrzeni tézisté, které se pacient snazi vyrovnat postupné se zkracujicimi a zrychlujicimi kric¢ky. Freezing se
projevuje nahlymi pohybovymi blokddami pfi chlzi, kdy dojde jakoby k prilepeni k podlaze. Vysetfujeme stoj, chizi
a pull-test (trhnuti stojiciho pacienta dozadu).

Diferenciadlni diagnostika
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Rozpoznéani HRS v pIné vyjadrené formé necini vétsi potize. V diferenciaini diagnoze v poc¢atecnim stadiu mlze ¢init
potize odliSeni od cervikobrachialniho syndromu pro pocit bolesti v rameni a HK. Jiz v tomto stadiu je pfitomna
hypokineza a rigidita. HRS byva nékdy zaménovan s centralni hemiparezou pro flek¢ni drzeni HK a jednostranny
projev. Na rozdil od hemiparezy vSak neni snizena sila, nejsou vyjadreny pyramidové jevy iritacni ani zanikové a
nikdy nenf zanikovéa porucha ¢iti. Dale mize byt zaménén za cerebellarni syndrom pro poruchu diadochokinezy a
posturdlni instabilitu. U HRS jsou vSak pohybové exkurze snizené a tres klidovy (u cerebelldrniho syndromu naopak
zvysené a tres intenéni). Rovnéz nespecifické pohybové zpomaleni pri depresi ¢i hypothyreoze mdize byt
zaménéno za hypokinezi, neni ale doprovéazeno dalsimi priznaky HRS. Potize mUze ¢init odlideni tfesu pfi HRS, ktery
je vsak predevsim klidovy a jsou vyjadreny dalsi priznaky a esencialniho tremoru, ktery je monosymptomaticky a
predevsim akéni.

Priciny HRS mlzeme rozdélit do 3 skupin:

= idiopatickd Parkinsonova nemoc (PN - cca 70-80% pripad()
= jiné degenerativni onemocnéni nervového systému (uzivé se termin parkinsonsky syndrom - PS)
= sekundarni parkinsonsky syndrom spojeny s jinou pri¢inou nedegenerativni etiologie

Diferencidlni diagnoza je predevsim klinickd, pomoci mohou nasledujici vySetreni:

CT mozku prokaze vaskularni zmény, atrofii, rozsifeni komor pri normotenznim hydrocefalu, tumor a kalcifikace pfi
Fahrové syndromu

MRI mozku navic mlze prokazat diskrétni zmény typické pro degenerativni PS (vyzaduje velké zkusenosti)

DaT Scan zobrazi hustotu presynaptickych zakonceni pomoci radioaktivné znaceného ligandu vaziciho se na
dopaminovy transporter. Jednostranny Ubytek signdlu v putamen je typicky pro PN.

lodobenzamidovy SPECT zobrazi postsynaptické dopaminové receptory.

Genetické vysSetreni: k dispozici jsou testy pro cca 70% nejcastéjSich mutaci u Wilsonovy nemoci (sekvenace
genu s velkou jistotou potvrdi ¢i vylouci jakoukoliv mutaci), vétsinu pficin dopa-responsivni dystonie, nejcastéjsi
spinocerebelldrni ataxie a Huntingtonovu nemoc. Genetické testovani na Parkin a LRKK v CR t.¢. nejsou k dispozici.

Neuropsychologie odhali dysexekutivni syndrom typicky pro PS, frustni zmény pritomné u Wilsonovy nemoci a
pomdze v rozhodovani o terapii PN. Vzdy bychom méli udélat aspor Mini-Mental-State-Examination (MMSE).

EMG analniho sfinkteru odhali denervace charakteristické pro MSA

Ortostaticky test provedeme zméreni TK a pulzu po 5 minutovém lezeni a 1 minutu po vertikalizaci, pokles sTK o
30 a/nebo dTK o 15 torr bez reaktivniho vzestupu tepové frekvence je pfiznakem dysautonomie u MSA.

Levodopa test je uziteCny v odliSeni PN od PS. Provedeme jej po 2 dennim uzivani Motilia 3x2 tbl podanim 250 mg
levodopy nala¢no - hodnotime tres, hypokinezu a rigiditu prfed a po podani.

Parkinsonova nemoc

Charakteristika onemocnhéni

Chronické progresivni, vétSinou sporadické (cca 10 % je geneticky podminénych) onemocnéni vznikajici na
podkladé degenerativniho zaniku neuronll pars compacta substantiae nigrae, ale i zaniku dalSich jader mozkového
kmene, kortexu a perifernich ganglii. Mlze se vyskytnout v jakémkoliv véku, typicky v 5.-6. dekadé. Diagnoza je
vyhradné klinickd, opira se o typicky nélez, absenci varovnych klinickych zndmek, odpovidavost na dopaminergni
terapii a teprve potom event. na vysledky pomocnych vysSetreni. Typickymi (ale ne nezbytné pritomnymi)
znamkami je jednostranny zacatek priznak( a dlouho trvajici stranova asymetrie HRS a pritomnost klidového tresu.
Vyznamnym kritériem je velmi dobra odpovéd na dopaminergni terapii. V pokrocilejSim stadiu je typickou zndmkou
vyskyt choreatickych dyskinezi po ddvce levodopa. Zpochybnujici kriteria jsou v tab.1. Zobrazovaci vysetfeni (CT,
MRI mozku) jsou typicky normalni, pri nejasné diferencialni diagnostice pomdze DaTSCAN. S postupujici progresi
onemocnéni dochézi ke komplikacim v souvislosti s pokracujici degeneraci a v souvislosti s Ié¢bou. Dochazi tak k
rozvoji tzv. pozdnich hybnych komplikaci, kdy se méni odpovidavost na dosud fungujici Ié¢bu: wearing-off je
zkraceni Ucinnosti levodopy na 4 hodiny a méné, peak-of-dose dyskineze jsou choreatické mimovolni pohyby
uprostred davkového intervalu, on-off fluktuace se vyznacuji ndhlymi zménami hybného stavu bez zavislosti na
medikaci. Z dalsich komplikaci jsou to poruchy chlize s pady, dysartrie a non-motorické priznaky -
neuropsychiatrické (deprese, demence, psychoza, zvysend denni spavost, porucha chovani v REM spanku) ¢i
autonomni (zacpa, hypotenze, sfinkterové a erektilni dysfunkce).
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Tab.1: Klinickd diagnostickd kritéria PN podle UK Parkinson’s Disease Society Brain Bank

Krok 1: Diagnéza parkinsonského syndromu Krok 2: Zpochybnujici kriteria PN Krok 3: Po:r'i);r:i‘: Pp:lospektlvnl

= opakované ikty v OA a stupnovity

vznik

opakované Urazy hlavy

prodélana encefalitida

okulogyrni krize

IéCba neuroleptiky v anamnéze

trvald remise S o

Cisté jednostranné postizeni po > 3 g;gt?rr\/eés\ll\;;?c?;sﬁ?etrie S

- sv.alovla rvlgldlta letech S . téz3im postizenim na strané

» klidovy tres 4-6 Hz supranuklearni pohledova obrna sadatku

= posturalni instabilita nezplsobena primarni dysfunkci mozeckové priznaky s vtedna odpovéd na L-DOPA
zrakovou, vestibuldrni, mozec¢kovou nebo Casné tézké vegetativni priznaky (;/0_100% zﬁe Zeni)
proprioceptivni casna tézka demence . Vrazna chorepa o davce L-

Babinského priznak Y P

tumor mozku nebo hydrocefalus D.OF.’A . - ,
= klinické trvani 10 let a vice
na CT
= absence odpovédi na vysoké
davky L-DOPA (je-li vylouc¢ena
malabsorpce)
= intoxikace MPTP

jednostranny zacatek
pritomnost klidového tresu

bradykineze a nejméné 1 priznak z nasledujicich:

Specifické pripady Parkinsonovy nemoci

Juvenilni PN s pocatkem pred 20 rokem zivota méa témeér vzdy geneticky podklad AR typu a pozitivni RA. Z genl je
nejcastéjsi a jediny rutinné stanovovany PARK 2. V diferencidlni diagnoze pripada v Uvahu tzv. Westphalova
varianta Huntingtonovy nemoci, kdy vSak je témér vzdy pozitivni RA a pritomnost kognitivni dysfunkce.
Diagnostické je genetické vySetreni. Juvenilni PN se projevuje i dystonii a ma tendenci k diurndini fluktuaci (mensf
obtize jsou rdno po probuzeni), je na misté tedy odliSit dopa-responsivni dystonii (DYT 5) genetickym
vysSetrenim nebo sledovanim dalsiho prlbéhu (u DYT 5 je odpovidavost na levodopu celoZivotni a nedochazi k
rozvoji fluktuaci hybnosti).

Young-onset PN s pocatkem pred 40 rokem zivota mé& Casto geneticky podklad AR (gen Parkin) nebo AD (gen
LRRK) typu. Oproti klasické formé PN je nizsi riziko rozvoje demence a psychotickych komplikaci. Odpovéd na
dopaminergni terapii je vyborna, ¢asné vsak dochazi k rozvoji fluktuaci hybnosti.

Pozdni forma PN s pocatkem po 75-80 roku se vyznacuje Castéjsi komorbiditou s vaskularnimi Iézemi mozku a je
proto ¢asto mylné diagnostikovana jako "vaskuldrni PS". Pozdni forma PN ma vétsi tendenci k rozvoji demence a
psychotickych komplikaci ale mensi riziko rozvoje fluktuaci hybnosti.

Tremor dominantni forma PN se projevuje predevsim tfesem, ktery je maximalné klidovy, v pokrocilejSich
stadiich ale i posturdini a ak¢ni, ktery obtéZuje vice nez akineza a rigidita. Tito pacienti maji rovnéz nizsi riziko
rozvoje demence a psychotickych komplikaci. V diferencidlni diagnose pripada v Gvahu esencialni tremor, kde ale
chybi odpovéd na dopaminergni terapii. DaT Scan je u esencialniho tfesu normalni.

Lécba Parkinsonovy nemoci

PN neni mozno vylécit a v soucasné dobé neni zndm ani G¢inny postup k zpomaleni progrese, mizeme vsak Gcinné
tlumit symptomy a zlepsit tak kvalitu Zivota. Terapeutické moznosti jsou farmakologické, rehabilita¢ni a
neurochirurgické. Pri zahdjeni 1é¢by bereme v Uvahu (v tomto poradi):

1. kognitivni stav

2. anamnézu psychotické poruchy
3. funk¢ni postizeni

4. vék

A. zahdjeni Iécby: pokud priznaky pacientovi pfilis nevadi, je mozno jej ponechat bez medikace. V opacném
pripadé zahdajime terapii dopaminergnim preparatem - levodopou ¢i agonistou dopaminu (ropinirol,
pramipexol). U mladych, kognitivné intaktnich, preferujeme agonisty dopaminu, zatimco u starsich pacientd a
pacientd s kognitivni poruchou ¢i psychotickou epizodou v anamnéze preferujeme levodopu. Pfi zahajeni poddme
domperidon k zabranéni perifernich dopaminergnich neZzadoucich G¢inkd - nauzey a hypotenze. Absolutni
kontraindikace nasazeni levodopy je glaukom s uzavienym Uhlem, opatrnosti je tfeba pfi tézké arytmii. Pfi mirném,
ale obtézujicim postizeni u mladych, kognitivné intaktnich pacientd Ize zvazit nasazeni MAO-B inhibitoru
(selegilin, rasagilin) ¢i amantadinu, u tfesu nereagujiciho na levodopu anticholinergikum.

B. pozdni hybné komplikace: pri wearing-off je tfeba navysit dopaminergni medikaci - zkrétit intervaly nebo
navysit jednotlivé davky levodopy ¢i pridat inhibitor COMT (entacapon, tolcapon), ktery prodluzuje Gcinek
levodopy. K agonistdim dopaminu je tfeba s progresi onemocnéni pridat levodopu, ktera je symptomaticky
ucinnéjsi. Pri rozvoji peak-of-dose dyskinezi je treba snizit maximalni plazmatické koncentrace levodopy - pokud
mozno navys$enim agonisty a snizenim levodopy, dal$i moznosti je zkraceni intervall a sniZzeni jednotlivych davek
levodopy. U kognitivné intaktnich pfipada v Uvahu amantadin (3x1 tbl. nebo série 5-10 infuzi). U kognitivné
intaktnich pacientd s jinak neresitelnymi fluktuacemi hybnosti se zvazuje neurochirurgické reseni - hluboka
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mozkova stimulace (DBS). U pacientd s kontraindikaci neurochirurgického vykonu pripada v Gvahu kontinuaini
intrajejundini podavani levodopy pumpou ve formé gelu (Duodopa) pomoci perkutdnni endoskopické jejunostomie
(PEJ) - viz tabulka 2.

Tab.2: Obecné moznosti [écby PN

Kognitivné intaktni, bez psychotické cae s . B C
anamnézy, vék <65 let S kognitivni poruchou ¢i anamnézou psychotické epizody

1. MAO-B inhibitor, amantadin

2. Agonista dopaminu - pomalu vystoupat

1. pfi mirném postizeni mozno ponechat bez 1é¢b
do davky: P P b y

2. Levodopa - zahadjit s ddvkou 3x25 mg, stoupat o 3x25 mg

Iniciacni Pramiperoxol 3x0,35 mg za 3-7 dnii do davky 300 mg

stadium Robinirol 3x3
opinirol 5x3 mg = bé&hem nasazovani domperidon 3x2 tbl.
= béhem nasazovani domperidon 3x2 tbl. = dale stoupat dle efektu a tolerance
= ddle stoupat dle efektu a tolerance
Progrese L. postupné pridavat levodopu v davce 200- 1. opatrné navysovat davku levodopy
onemocnéni 2000 mg (dle efektu) 2. pridat COMT inhibitor
2. pfidat COMT inhibitor P
1. dprava davkovani dopaminergni terapie
Peak-of-dose 2. pfidat smantadin (event. infdzni klra) 1. Uprava davkovani dopaminegni terapie
dyskinezy 3. DBS 2. Duodopa

4. Duodopa
£ Podrobnéjsi informace naleznete na strénce Antiparkinsonika.

Akutni stavy a komplikace Parkinsonovy nemoci

Hrozi zejména v pokrocilém stadiu PN a u star$ich pacientd. Vznikaji progresi PN, 1é¢bou a interkurentnimi
onemocnénimi. Mohou byt motorické (akinetickd krize, akutni akcentace dyskinezi a zhorseni stability s pady) a
non-motorické (psychoza i delirium, anxiosné-depresivni syndrom, nauzea, zacpa a poruchy moceni).

= Nahlé zhorseni stavu hybnosti (OFF stav, akineticka krize): mdze vzniknout vynechanim dévky, zejména u
kognitivné postizenych pacientll, zaménou davky (Isicom 100 a 250 mg, Madopar 250 a 62.5 mg), pfi
nemoznosti peroralniho prfijmu, typicky v pooperacnim obdobi. Prevenci je pouceni pacienta i operatéra o
spravném postupu pri operaci pacienta s PN - pokud mozno pouzit svodnou anestézii, co nejkratsi interval
vysazeni L-DOPA, zdkaz neuroleptanalgézie, nepouzivat halotan. Rizikovym je vysazeni antiparkinsonské
terapie v kombinaci s podanim neuroleptika ¢i v kombinaci s infektem a dehydrataci. M{ze vzniknou az Zivot
ohrozujici stav podobny neruroleptickému malignimu syndromu charakterizovany tézkou rigiditou poruchou
védomi, hypertermii a myolyzou s elevaci svalovych enzym@ a myoglobinurii.

= Akcentace dyskinezi: vznikne pfi predavkovani dopaminergni medikaci. Je nutno patrat po nechténé
zdméneé davky a po védomém ¢&i nevédomém predavkovani pacientem. Rizikovi jsou pacienti s kognitivni
poruchou a s ,,hedonistickym“ abuzem - psychickou zavislosti na levodopé.

= Poruchy stability a pady: tyto jsou nativnim pfiznakem PN, vznikaji nej¢astéji v rdmci akinetického
freezingu a nasledkem pulzi. Je tfeba zjistit, zda jsou ve vazbé na OFF stav. Rovnéz je nutno odliSit pady v
ramci ortostatické hypotenze. PN i dopaminergni medikace vedou k poklesu TK - dle toho nutno upravovat
antihypertenzni medikaci). Je tfeba vyloudit i jiné pri¢iny padd (srde¢ni arytmie).

= Psychoticky stav: predispozici je vyssi vek, vysoké davky a kombinace antiparkinsonik, kognitivni porucha.
Casto je spoustécem dehydratace ¢i infekt. Varovnou zndmkou byva zména snové produkce (zivé barevné sny
se zmatenosti po probuzenf), nékdy predchazi vizudlni pseudohalucinace ¢i pocit cizi osoby za zady nebo v
periferii zorného pole.

= Anxieta a deprese: jsou velmi ¢asté u PN at uz jako nativni priznak degenerace, tak sekundarni pfi
chronickém onemocnéni. Je tfeba vyloucit vazbu na OFF stav. Pfi nasazeni antidepresiv tfidy SSRI je vhodné
minimalné 2 tydny predem vysadit MAO-B inhibitory, jinak hrozi serotoninovy syndrom a hypertenzni krize.
Riziko je vSak zejména v pripadé rasagilinu velmi malé.

= Nauzea, zvraceni: jsou periferni nezddouci efekt dopaminergni medikace. Pfi nasazovani ¢i zvySovani davky
nasadime domperidon. Pokud se objevi pri stabilni medikaci, nutno vyloucit GIT pricinu.

= Zacpa a poruchy moceni: jsou nativni pfiznaky PN, nutno vSak vyloucit, Ze nejsou zhorsovany dehydrataci a
antiparkinsonskou medikaci (anticholinergika, amantadin).
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Tab.3: Postupy pfi akutnich stavech a komplikacich PN
Nahly OFF stav

1. uziva pacient léky pravidelné, doslo k zaméné davky Iéku? - navraceni plvodniho davkovani
2. nebylo nasazeno typické neuroleptikum ¢i jiny antidopaminegrni 1ék? - pokud mozno vysadit
3. pfi vézném stavu a poruse védomi hospotalizace, sledovani teploty, CK, myoglobinu, KO, TK, urea, kreat.

Pady

1. souvislost s OFF stavem? - navysSeni dopaminergni medikace
2. souvislost s dyskinezami? —» Uprava dopaminergni medikace
3. pricinou je ortostatickd hypotenze?
a) Uprava antihypertenzni medikace
b) dostatecna hydratace
c) nasazeni domperidonu 3x2 tbl.
d) Kompresni puncochy, solit, podlozena hlava pfi spanku
e) Fludrocortison 0,1-2x0,3 mg/denné ¢i midodrine 15-30 mg ve 3 davkach pred jidlem
4. jind pricina? (srde¢ni arytmie)

Psychotické stavy

1. vylouceni interkurentniho onemocnéni (infekt, dehydratace, sensorickd porucha)
2. vysazeni rizikovych antiparkinsonik (v tomto poradi):
a) anticholinergika (rychlosti obvykle 1/2 tbl. za 1-2 tydny
b) MAO-B inhibitory (mozno najednou)
c) amantadin (moZzno najednou)
d) agonista dopaminu (postupné, v pripadé zhorSovani hybného stavu paralelné navySovat levodopu)
3. nasazeni atypického antipsychotika (quetiapin 25 mg na noc, dale pomalu stoupat, tiapridal, clozapin)
4. nasazend kognitiva (donepezil 5 mg, za 2 tydny 10 mg na noc, rivastigmin 2x1,5 mg, pomalu stoupat)

Zacpa

. vysazeni anticholinergika
. dostate¢nd hydratace

. domperidon 3x2 tbl.

. laktuloza 3x2 ml

H WN -

Parkinsonsky syndrom

Parkinsonsky syndrom jiné degenerativni etiologie

Od PN se obvykle odliSuje rychlejsi progresi, zavaznéjsi progndzou, pritomnosti non-motorickych priznakd v ¢asném
stadiu vyvoje a malou (obvykle v pocatku) nebo zddnou odpovédi na dopaminergni terapii. Projevuje se typicky
symetrickym HRS (hypokineticky rigidni syndrom) minimalnim tfesem a nékterym z dalsich priznak{: posturdlni
instabilita, demence, apraxie, cerebellarni syndrom, dystonie, dysfonie, okohybnd porucha, vegetativni dysfunkce.

Diagnoza je predevsim klinickd a definitivné ji Ize stanovit pouze post mortem.
Progresivni supranuklearni obrna (PSP)

Sporadické onemocnéni prevalenci kolem 5/100 000 a pocatkem po 40. roce, typicky mezi 50.-70. rokem. HRS je
doprovéazen: poruchou okulomotoriky (supranuklearni pareza vertikalniho pohledu - vice doll, hypometrické
sakady, poruchy konvergence, retrakce vicek ¢i blefarospazmus), ¢asnou posturdlni instabilitou s pady, tézkou
dysartrii/dysfonii a kognitivnim deficitem s progresi do demence frontdiniho typu a téZzkym psychomotorickym
zpomaleni. Akcentovana rigidita v oblasti axidlniho a Sijového svalstva staci trup a krk do hyperextenze. Rychla
progrese vede rychle nesobéstacnosti. Rozlisuji se 2 klinické typy: benignéjsi PSP-parkinsonismus s ¢aste¢né
zachovalou reaktivitou na dopaminergni terapii a pomalejsi progresi a klasicky PSP- Steele-Richardson-
Olszewski. Na MRI je nalez atrofie dorza mesencefala. Kauzalni ani G¢innd symptomaticka terapie neexistuje.
Odpovéd na dopaminergni podnét byva Spatna nebo postupné mizejici, presto je vhodné vyzkouset efekt levodopy
az do vysokych davek. Amantadin a tricyklickd antidepresiva mohou téz mit efekt.

Multisystémova atrofie (MSA)

Sporadické onemocnéni s prevalenci 2-5/100 000 a pocatkem po 30. roce. Vede k degenerativnim zméndm ve
striatu, kmeni, mozecku a autonomnich gangliich. Pfiznaky z degenerace vyse uvedenych struktur mohou byt u
jednotlivych pacientl rdzné vyjadrené. Toto dalo vznik klasickym klinickym subtyplm: striatonigralni degenerace
(dominuje parkinsonsky syndrom), olivopontocerebellarni atrofie (dominuje mozeckovy syndrom) a Shy-DragerQv
syndrom (dominuje autonomni dysfunkce). Dnes se MSA déli na parkinsonsky subtyp - MSA-P (80 %) a
cerebellarni subtyp - MSA-C (20 %), které jsou vzdy doprovazeny autonomni poruchou. HRS byva doprovazen
orofacialni, cervikdIni (antecolis) &i koncetinovou dystonii, dysfagii, typickou dysartrii s vysoko polozenym hlasem,
nékdy inspira¢nim stridorem, syndromem spankové apnoe a poruchou chovéni v REM spanku. Casnéji a vyraznégji
vyjadrené se objevuji posturdini poruchy a autonomni dysfunkce (erektilni dysfunkce, inkontinence a ortostaticka
hypotenze). MSA-C mUze byt zpoc¢atku nerozliSitelnd od cerebellarniho syndromu jiné etiologie. Progrese je
vétSinou rychld s ¢asnou invalidizaci. Z pomocnych vysetfeni ma vyznam: ortostaticky test, MRl mozku
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(hypointenzni putamina, kmenovd/cerebellarni atrofie, hot cross-bun sign v kmeni) a EMG uretralniho ¢i analniho
sfinkteru (nalez denervacnich potenciall). Kauzalni ¢i G¢innd symptomatickd terapie neexistuje, snazime se o 1é¢bu
nejvice obtézujicich symptoma:

Tab. 4

Tab.4: Symptomaticka terapie MSA

= Vysoka davka levodopy — az 2000 mg (cave zhorseni hypotenze)
Akineze, rigidita, posturalni instabilita = Amantadin — série deseti infuzi ¢i 3x1 tbl.
= Rehabilitace chlze

Ortostaticka hypotenze Viz komplikace PN
Inspiracni stridor, SAS Lécba kontinudInim pretlakem ve spanku (CPAP)
= Hyperfunkce detruzoru - oxybutinin, trospiumchlorid
Urogenitalni potize = Retence - intermitentni autokatetrizace
9 p = Nocni polyurie » desmopressin spray 10 ug NN
» Erektilni dysfunkce - sildenafil

Dystonie Aplikace botulotoxinu

= Logopedicka terapie

Dysartrie, dysfagie = PEG pfi vyrazném postizeni

Kortikobazalni degenerace (CBGD)

Sporadické, vzacné, plynule progresivni onemocnéni s poc¢atkem obvykle po 70. roce. Vyznacuje se asymetrickym
HRS doprovazenym dalSimi subkortikdlnimi (dystonie, myoklonus) a aspon jednim izolovanym kortikalnim
priznakem (apraxie, porucha diskriminacniho Citi, neglect syndrom, dysfazie, alien-limb syndrom). Je pfitomen
kognitivni deficit, ktery mlzZe progredovat az do demence. Na MRI byvéa nalez jednostranné ¢i asymetrické
kortikalni atrofie v souladu s klinickym postizenim. lodobenzamidovy SPECT a FDG PET zobrazi asymetricky
hypometabolismus v kortexu a snizeni hustoty dopaminovych receptor{l ve striatu. Terapie je nedostate¢na - malé
procento pacientd reaguje na vysoké davky levodopy. Bolestivé dystonie ruky je indikovana k aplikaci botulotoxinu.

Nemoc s Lewyho télisky (DLBD)

Sporadické onemocnéni projevujici se kombinaci parkinsonského syndromu a kognitivni poruchou s vyraznou
fluktuaci béhem dne, kdy pacient mdze byt téZce postizeny dysexekutivnim syndromem a za par hodin Gplné v
poradku. Typické jsou vizudlni halucinace, komplexni systematizované bludné produkce a sensitivita k
neuroleptiklim, ktera jsou kontraindikovana (vyvolavaji prudké zhorseni HRS s rizikem rozvoje neuroleptického
maligniho syndromu). HRS syndrom vice nez u ostatnich pri¢in PS reaguje na dopaminergni terapii a psychotickd
symptomatika i kognitivni deficit dobre reaguje na kognitiva. U Alzheimerovy demence s extrapyramidovymi
rysy nedochdzi k tak vyraznym fluktuacim psychického stavu a psychotickd symptomatika i HRS jsou méné
vyjadreny.

Sekundarni parkinsonsky syndrom

Sekundarni parkinsonsky syndrom

Zahrnuje pri¢iny PS nedegenerativni etiologie: polékové, cévni, toxické, infek¢ni, metabolické a endokrinni.
Polékovy parkinsonsky syndrom

latrogenné vznikly PS pfi akutné nasazené nebo chronické antidopaminergni medikaci (typicky 3 mésice po
nasazeni). Preparaty, které mohou potencialné vyvolat parkinsonsky syndrom jsou uvedeny v tabulce 5. Pokud PS

neodezni po vysazeni vyvolavajiciho 1éku (je tfeba vyckat nékolik tydnd), je nutno myslet na demaskovani PN v
inicidlnim stadiu a zkusit efekt dopaminergni medikace.
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Léky potencidlné vyvolavajici parkinsonsky syndrom

Typické priciny

= neuroleptika - fenothiaziny (chlorpromazin), butyrofenony (haloperidol), vSechna depotni neuroleptika
» derivaty neuroleptik - gastroenterologika, antihistaminika - metoclopramid, thiethylperazin, promethazin
= blokatory Ca kanalu - flunarizin, cinnarizin, diltiazem, verapamil

Vzacnéjsi priciny

= presynaptické depletory dopaminu - reserpin, tetrabenazin
= a-methyldopa, lithium, fenythoin, valproat, nékterd cytostatika

Vaskularni parkinsonsky syndrom

Vakularné ischemickou etiologii PS je nutno zvazovat ve 3 pripadech:

= PS v kombinaci s dalsi symptomatikou v rdmci multiinfarktového postizeni CNS. Typické je iktovité
zhorsovani obtizi, vyraznéjsi symetrické postizeni na dolnich konéetinach s frontalni apraxii chlize
(parkinsonismus dolni poloviny téla), pyramidové jevy iritacni, axidIni jevy, emocni inkontinence,
pseudobulbarni syndrom, kognitivni deficit. CT i MRl mozku prokazi atrofii a Morbus Biswangeri (mnohotné
ischemické zmény bazalnich ganglii a bilé hmoty). Efekt dopaminergni 1é¢by ¢asto chybi, nutno vsak zkusit
levodopa do davky 750-1000 mg, efekt mohou mit vytazky z gingobiloby.

= Jednostranny PS v dlsledku ,stategického” iktu v oblasti bazalnich ganglii ¢i thalamu, prikazného na
CT/MRI mozku. Rozvine se do 1 roku po ischemické prihodé, po fazi hemiparezy ¢i dyskinetického syndromu.
Kromé terapeutického pokusu s levodopou, ktery ma urcitou Sanci na Uspéch, nutno provést vaskularni
screening (USG mozkovych tepen, TTE) a zahajit sekundarni prevenci.

= Vaskularni zmény BG jsou nejcastéjsi pri¢inou ztraty doposud dobré odpovidavosti na levodopu. Prokdzeme je
CT/MRI mozku. DalSimi pficinami mohou byt: srde¢ni selhdvéni, deprese a paraneoplazie.

Parkinsonsky syndrom u normotenzniho hydrocefalu

Klinicky obraz je charakterizovan trias porucha chiize-demence-inkontinence, je velice podobny parkinsonismu
dolni poloviny téla u multiinfarktovému postizeni mozku. Prvnim priznakem byva frontaIni apraxie chlze a byva,
stejné jako ostatni priznaky reverzibilni. CT/MRI mozku zobrazi izolované rozsireni komorového systému pri
zUzenych subarachnoidalnich prostorech na konvexitach, odliSeni od atrofie viak nékdy nenf zcela jednoduché. Z
dalsich testl pom0ze lumbalni drendz nebo lumbalni infuzni test. Nékdy nezbyva nez empiricky zavést ventrikulo-
peritonealni shunt, coz je terapeuticky postup volby.

Wilsonova nemoc

U pacientl s jakoukoliv extrapyramidovou symptomatikou vzniklou pred 45. rokem je nutno vyloucit tuto pricinu.
HRS neni zcela typickym projevem WD a vétSinou nereaguje na dopaminergni terapii. K vylouc¢eni WD je treba
provést oftalmologické vysetfeni Stérbinovou lampou (k vylouceni Kayserova-Fleischerova prstence), stanoveni
hladiny médi (!) volné médi (1) a ceruloplasminu (!) v séru a predevsim vyluc¢ovani médi v moci za 24 hodin (1).
Pri zvySené exkreci médi v modi je nutno doplnit jaterni biopsii (T obash Cu v suSiné) a/nebo genetické vySetreni
(prkaz mutace v homozygotnim stavu) k definitivni diagnéze.

v

Ostatni vzacné priciny

Infek¢ni etiologie PS je velmi vzacnd, v Uvahu pripadéa pfi vzniku PS v navaznosti na infekéni onemocnéni.
Zakladnimi vysetfenimi je likvor a MRl mozku. Casté&ji vznik PS je popisovan u japonské encefalitis (je ¢aste¢né
reverzibilni a doprovazeny |ézemi substantia nigra na MRI), miZe se objevit u cestovateld po JV Asii. Ireverzibilni PS
se vyskytuje u AIDS jako soucast HIV encefalopatie nebo dlsledek toxoplazmového ¢i kryptokokového
abscesu v BG. Reverzibilni PS pfi neurosyphillis ¢i neuroborreliose je velmi vzacny s spiSe se setkdvame s chybnou
diagnozou neuroborreliozy u u idiopatické PN. Z toxickych pficin je prokazand souvislost s intoxikaci MPTP (1-
methyl-4phenyl-tetrahydropyridin), ktery vznika pri vyrobé syntetickych opiatl (narkomani) a dale s intoxikaci
manganem (svareci, nedostate¢na exkrece Mn pri jaterni cirhose). Intoxikace CO m{ze vést k rozvoji PS s
odstupem 1-6 mésicl. Tyto pri¢iny byvaji spojeny s poruchami védomi nebo kognitivnimi poruchami a zménami
signalu BG na MRI. Vyrazné kalcifikace v oblasti bazdlnich ganglii (mirné kalcifikace jsou normainf), bilé hmoty a
mozecku (tzv. Fahrav syndrom) mohou zplsobovat PS spolu s dyskinezami, depresi, psychotickymi projevy a
poruchou kognitivnich funkci. Pricinou byva hypoparathyreoza nebo familiarni idiopaticka kalcifikace BG. Velmi
vzdcné mize vzniknout PS u intrakranialnich tumora (typicky frontoparietdIni meningeomy), u vétsiho
subdurdlniho hematomu a u opakovanych kranicerebralnich traumat (typicky u boxer().

Tab. 6
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Tab.b.: diferencialni diagnostika parkinsonského syndromu

1. uZiva pacient neuroleptika &i jiné léky z tab.5 ? — pokud moZno vysadit

2. je pacient mladsi 45 let 7 — vylou&it Wilsonovu nemoc

— Asymetricky ci
Jjednostranny, pfitomen
klidovy tremor

3. charakteristika PS

— Symetncky, bez fremoru

— Parkinsonismus dolni
poloviny téla

4.A. odpovidavost na dopaminergni l1é€bu (nutno zkusit az 750 mg levodopa)

4.B. CTIMRI mozku
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— Pyramidovy syndrom - + ++ T
— Apraxie + = . -
— Autonomni poruchy < - +/- +/-
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Tres
Diferencialni diagnostika tresu

Tres je mimovolni kontinualini rytmicky pohyb tvoreny pravidelnymi oscilacemi postizené ¢asti téla. Je plsoben
stfidavymi stahy recipro¢né inervovanych antagonistickych svall ¢i svalovych skupin. Z anamnézy a klinického
vysetreni je treba ziskat nasledujici informace:

Vyskytuje se tres v klidu, statické zatézi ¢i pri ¢innosti?

Postizend ¢éast téla a stranovéd asymetrie (HK, DK, hlava, brada, hlas)

Frekvence a amplituda tresu

Reakce trfesu na odvedeni pozornosti

Obtézuje tres pacienta?

Pritomnost dal$ich priznak® (HRS, dystonie, kognitivni poruchy, ataxie, dysmetrie)
RA a odpovéd na alkohol

Podrobnd farmakologickd anamnéza

Esencialni tremor
Esencialni tremor, idiopaticky, nékdy familidrni je nej¢astéjsi pric¢ina tremoru (tfesu), s prevalenci 1-4 %. V

anamnéze je typicky Udaj o rodinném vyskytu, Ulevé po alkoholu. MzZe se nékdy vyskytovat i spolu s dystonii
nebo Parkinsonovou chorobou.

Etiopatogeneze

acit v mladsim véku, ve 3. dekadé, ale i ve stari (senilni tremor). Patogeneze ani lokalizace poruchy nejsou

Klinicky obraz

Tres je typicky staticky, kineticky a posturalni s frekvenci 4-12 Hz, postihujici horni koncetiny, méné Casté je
postizeni hlavy, hlasu a dolnich koncetin. Manifestuje se béhem motorické Cinnosti, pred jejim ukoncenim a v klidu
vétsinou mizi. Tremor je rychlejsi nez parkinsonsky (6-8/s). Postizeni pomalu progreduje. Stoupé amplituda a klesa
frekvence.
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Terapie

Terapie je pouze symptomatickd, pacienta poucime o benignim charakteru onemocnéni. Farmaka nasazujeme az
ve chvili, kdy priznaky obtézuji. Léky prvni volby jsou primidon a betablokatory (metipranol), mensi efekt Ize
ocekavat od benzodiazepinl (clonazepam, alprazolam) ¢i gabapentinu. V pripadé vyrazného tfesu a nedostatec¢né
ucinnosti farmakoterapie je na misté zvazit neurochirugicky vykon - jednostranou Iézi nebo oboustrannou stimulaci
Vim jddra thalamu.

Akcentovany fyziologicky tremor

Je prevazné posturdlni, k abnormalnimu zvyraznéni fyziologického tremoru dochazi u metabolickych a endokrinnich
poruch (hyperthyreoza, hyperparathyreoza, hypoglykémie), infekénich horec¢natych onemocnéni, polékového
efektu (lithium, tricyklickd antidepresiva, sympatomimetika, syntofylin, methylxantiny) nebo toxicky (alkohol - i
vysazeni, mangan, rtut, olovo, arzen).

Wilsonova choroba

Tres je typickym a ¢asto prvnim priznakem, je pomaly, nepravidelny s korfenovym maximem a o velké amplitudé
(flapping tremor, wing beating tremor). Byvaji pritomny dalsi zndmky mozeckového nebo extrapyramidového
postizeni, mize byt elevace jaternich testd (dale viz vyse).

Mozeckovy a rubralni tremor

Mozeckovy tres je typicky intenéni a byva provazen ataxii, hypermetrii a dalSimi priznaky mozeckového
syndromu. Rubralni tfes (Holmes(v) je obvykle jednostranny, hruby, klidovy, akcentujici se ve statické poloze a
pfi pohybu. Je projevem léze stejnostranné vystupni mozeckové drahy, obvykle ischemické nebo demyelinizacni.

A

Ostatni priciny tresu

U cervikalni dystonie se setkdvdme Casto se statickym tfesem hlavy v horizontdIni roviné (ne-ne). Staceni hlavy
si pacient nemusi byt védom, proto je dlleZité u izolovaného tresu hlavy vyloudit staceni hlavy. Terapie je
symptomatickd - aplikace botulotoxinu. Tres byva také jednou z nejcastéjsich psychogennich poruch hybnosti.
Svédci pro néj anamnéza somatizace, nahly vznik a remise, neobvyklé klinické kombinace klidového, posturalniho a
ak&niho tresu, pokles amplitudy nebo vymizeni pfi odvedeni pozornosti, prejimani frekvence pohybu druhostranné
koncetiny a priznak koaktivace (zvysené napéti vSech svalovych skupin trfesouci se koncetiny). Tres vznikd rovnéz u
polyneuropatie jakékoliv priciny, zfejmé porusenou sensorickou aferentaci.

Tab. 7 Diferencialné& diagnnosticky prehled zakladnich druhi tfesu

druh trfesu syndrom ¢i nemoc poznamka
nejcastéjsi pri¢ina Parkinsonova nemoc odpovéd na L-DOPA
) ; parkinsonské syndromy
klidovy e .
jiné priciny Wilsonova nemoc
rubralni tres jednostranny
esencialni tremor odpoveéd na alkohol
nejcastéjsi pri¢iny akcentovany fyziologicky tres
tres pfi neuropatii + pallhypestézie, hyporeflexie
posturalni (staticky) Parkinsonova nemoc a syndromy  zpravidla + klidovy tres
o Wilsonova nemoc
jiné priciny . -
tfes u dystonie
rubralni tres jednostranny
esencialni tremor
prosty kineticky tres u dystonii
akcentovany fyziologicky tres
i L. mozeckovy syndrom + ataxie, hypermetrie aj.
intencni

rubraini tres
Dyskinetické syndromy

Chorea

Choreatické dyskineze
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Jde o mimovolni, sporadické nebo kontinudIni, nepravidelné rychlé svalové zaSkuby kteréhokoliv svalstva s dobre
patrnym motorickym efektem. Choreatické pohyby obvykle nemaji stereotypni rdz. Fyzickd a dusevni zatéz, ale i
béznd pohybova aktivita dyskineze zesiluji, psychicka relaxace je tlumi a ve spanku dyskineze mizi. Svalovy tonus
mdze byt lehce snizeny, ale nejsou pritomny dalsi zndmky mozeckového postizeni.

Hemichorea

Vyskytuje se u fokalnich procesl postihujicich mozek, v téhotenstvi a u systémového lupus erythematodes. Fokalni
postizeni mozku mUze zplsobit choreaticky syndrom lokalizovany do jedné koncetiny nebo svalového segmentu ci
skupiny.V klinické praxi se nejCastéji setkame s Iéky indukovanou choreou a choreou u Huntingtonovy nemoci.

Dalsi ¢asté pric¢iny chorey jsou uvedeny v tab. ¢. 1.

Tab. 1 Etiologie choreatickych syndromi

Hereditarni chorea

= Huntingtonova nemoc

= spinocerebelarni ataxie
» deficit pantoteinat kindzy
= Wilsonova nemoc

= Lesch NyhanQv syndrom
n

n

n
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paroxysmalni dyskineze Hemichorea a dystonie
dentatorubropallidoluisidnska atrofie

benigni hereditarni chorea
neuroakantocytézy

Polékova chorea

antipsychotika

L-DOPA

agonisté dopaminu
metoklopramid
hormonalni antikoncepce
fenytoin, steroidy

kokain

Autoimunitni chorea

= revmaticka (Sydenhamova) chorea

PANDAS (Pediatric Autoimmune Neuropsychiatric Disorders Associated with Streptococcal
infections)

chorea gravidarum

antifosfolipidovy syndrom

systémovy lupus erythematodes

polyarteritis nodosa

Behcetova nemoc

Infekéni chorea

encefalitida
AIDS
spalnicky
zardénky
priusnice
zaskrt
diftérie

Metabolicka chorea

= tyreotoxikéza

= hyper a hyponatrémie
= hyper a hypoglykémie
= hypokalcémie

= hypoparatyre6za

= rendlni a jaterni selhéni

Dalsi pric¢iny chorey

= DMO

= trauma CNS

= vaskuldrni postizeni CNS

= oxid uhelnaty

= rtut

= senilni chorea

= polycytemia vera

= expanzivni procesy CNS
= paraneoplasticky syndrom


https://www.wikiskripta.eu/w/Lupus_erythematodes
https://www.wikiskripta.eu/w/Huntingtonova_nemoc
https://www.wikiskripta.eu/w/Wilsonova_choroba
https://www.wikiskripta.eu/w/Steroidy
https://www.wikiskripta.eu/w/AIDS
https://www.wikiskripta.eu/w/Spalni%C4%8Dky
https://www.wikiskripta.eu/w/Zard%C4%9Bnky
https://www.wikiskripta.eu/w/P%C5%99%C3%ADu%C5%A1nice
https://www.wikiskripta.eu/w/Z%C3%A1%C5%A1krt
https://www.wikiskripta.eu/w/Dift%C3%A9rie

Chorea v détstvi a dospivani

Chorea s nahlym pocatkem v détském véku nejcastéji vznika na podkladé autoimunitni a infek¢ni etiologie. Pomalu
rozvijejici se choreaticky syndrom u déti a dospivajicich byva zplsoben zejména DMO, méné pak
neurodegenerativnim ¢i metabolickym onemocnénim, Sydenhamovou choreou po infekci B-hemolytickym
streptokokem skupiny A a vzacné benigni hereditarni choreou.

Chorea v dospélosti

Chorea s nahlym pocatkem v dospélosti je nejcastéji polékové etiologie, ale vyskytuje se i v souvislosti s
vaskularnim postizenim CNS, autoimunitnimi procesy, hyperglykémii a hypoglykémii, tyreotoxikézou. Chorea s
pozvolnym rozvojem v dospélosti je nejcastéji polékova nebo podminéna neurodegenerativnim onemocnénim. Ve
stari se také vyskytuje senilni chorea s periordini lokalizaci, ale tato diagndza je stanovena per exlusionem.

Terapie

Symptomaticky Ize choreu ovlivnit antipsychotiky a benzodiazepiny. Preferovana jsou atypickd antipsychotika
(tiaprid 150-450 mg denné, risperidon 2-6 mg denné) pred klasickymi (haloperidol 2-10 mg denné). Z
benzodiazepinl méa nejvétsi antidyskineticky efekt klonazepam (1,5-6 mg denné). U autoimunitné podminénych
choreatickych syndrom( Ize vyzkouset kortikoidy, plazmaferézu a intravendzni imunoglobuliny. U Sydenhamovy
chorey je indikovana dlouhodoba profylakticka terapie penicilinem.

Balismus

Balistické dyskineze se vyznacuji stereotypnimi mimovolnimi pohyby velké amplitudy zplsobené zaskuby
korenového svalstva koncetin s rotacni sloZzkou. Balistické dyskineze mohou byt bilaterdini (bibalismus) ¢asto
asymetrické, nejcastéji vsak jednostranné (hemibalismus), nebo postihuji jednu koncetinu (monobalismus).
Etiologie balistickych dyskinezi mdze byt podobnd jako u chorey. Nejcastéjsi pric¢inou lateralizovaného akutniho
balismu je fokdIni postizeni mozku (nej¢astéji kontralateralni ncl. subthalamicus). Bibalismus je Casto polékové
(dopaminergni) a metabolické (obvykle neketogenni hyperosmolarni kdma) etiologie. Kontinualni tézké balistické
dyskineze jsou pro nemocného velmi vycerpavajici.

Terapie

Lékem prvni volby je haloperidol v ddvkach 3-12mg denné nebo chlorpromazin 50-100mg denné, eventuelné vyssi
davky podle sndsSenlivosti. Efekt antipsychotik Ize potencovat valprodtem sodnym a klonazepamem.

Dystonie

Dystonické dyskineze jsou repetitivni relativné stereotypni mimovolni neti¢elné stahy jednoho nebo vice svald.
Na pocatku rozvoje dystonického syndromu mize volni pohyb potlacit mimovolni svalové kontrakce. U nékterych
nemocnych muize specificky somatosenzoricky podnét (napr. dotek na urcité ¢asti téla) prechodné potlacit
nadmeérnou svalovou aktivitu (geste antagoniste).

Klasifikace dystonie podle véku pocatku

Dystonie zacinajici pfed 12. rokem obvykle zacina na dolnich koncetinach a rychle generalizuje. Dystonie
s po¢atkem mezi 13.-20. rokem zpravidla zacina na hornich koncetindch a méa tendenci k pozvolné generalizaci.
Dystonie zacinajici po 20. roce Zivota jsou prevazné fokalni.

Klasifikace dystonie podle distribuce

kontrakce m. orbicularis oculi a pfilehlych svald), méné pak grafospasmus, oromandibuldrni dystonie a laryngealni
dystonie. Segmentalni dystonie postihuje 2 a vice sousedicich ¢asti téla (napr. Meige syndrom s postizenim
hlavovych svall a kraniocervikalni dystonie). Multifokalni dystonie se vyznacuje postizenim 2 a vice
nesousedicich svall anebo svalovych skupin. Generalizovana dystonie postihuje minimalné jednu koncetinu

a jesté dalsi ¢ast téla, jejiz variantou je i hemidystonie.

Klasifikace podle etiologie

Dystonie je syndrom, ktery mlze mit fadu pricin (viz tabulka). Podle etiologie se dystonie déli na primarni
(idiopatické) se sporadickym nebo familiarnim vyskytem, u kterych se kromé dystonie jesté mlze objevit
tres, ale ostatni klinicky nalez je normdlni. Do skupiny primarnich dystonii patfi i tzv. dystonie plus syndromy
nejcastéji v kombinaci s parkinsonismem nebo myoklonem. Heredodegenerativni dystonické syndromy jsou
podminény geneticky, obvykle u nich dominuje dystonie a jsou spojeny s vyskytem dalSich neurologickych (dalsi
extrapyramidové, pyramidové, cerebellarni, |éze periferniho motoneuronu a myopatie) i jinych priznak( (poruchy
chovani, kognitivni deficit, hepatopatie, splenomegalie apod.) podobné jako sekundarni dystonie, které, ale
nejsou podminény geneticky.
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U primarnich dystonii se zpolatku abnormni svalovd aktivita objevuje jen pri uritém pohybu (task specific)
a teprve pozdéji se vyskytuje i v klidu. Naopak u sekundarnich dystonickych syndrom@ se dystonie v klidu vyskytuje

jiz od poc¢atku. Hemidystonie ma témér vzdy sekundarni p@ivod. Rovnéz ¢asné anebo vyraznéjsi postizeni
bulbarniho svalstva v porovnani s postizenim koncetin nebo postizeni koncetin nasvédcuje pro sekundarni etiologii.

Pro dystonii je pfi elektromyografii typicka trvald mimovolni svalova aktivita, obvykle nepravidelného charakteru. U
fokalnich a segmentalnich dystonii je nutno elektroencefalograficky vyloucit epilepticky pdvod.

V diferencidlni diagnostice dystonii postihujich cervikokranidlni oblast je tfeba odlisit facialni hemispasmus, ktery
neni prirazovan k dystonickym syndrom@m, déle choreu, tiky a psychogenni plivod. Hemispasmus se klinicky
projevuje zaskuby periorbitélniho a ¢asto i periordiniho svalstva véetné m. platysma. Zaskuby mohou byt
nepravidelné a i v salvach. Velmi vzacné se vyskytuje bilaterdIné. Hemispasmus se objevuje pfi fokdlnim postizeni
n. facialis (napr. kontaktem s a. cerebellaris posterior inferior) nebo po jeho periferni paréze.

Etiologie dystonickych syndromu
Primarni sporadické dystonie

cervikalni dystonie (torticollis)
blefarospasmus
grafospasmus
oromandibularni dystonie
laryngedlni dystonie

Primarni hereditarni dystonie (dystonie plus syndrom)

= progresivni torzni dystonie (Oppenheim)
» doparesponzivni dystonie (Segawa)
= myoklonické dystonie

Dystonie v ramci herododegenerativnich onemocnéni

= Wilsonova nemoc

= Parkinsonova nemoc

= Huntingtonova nemoc

= progresivni supranuklearni obrna

= mnohotnd systémova atrofie

» kortikobazildrni ganglionickd degenerace
» deficit pantoteinat kindzy

= spinocerebelarni ataxie

= juvenilni parkinsonismus

= mitochondridlni poruchy

Sekundarni dystonie

perinatalni trauma

polékova (dopaminergni medikace, antipsychotika, antikonvulziva)
encefalitida

kranicerebralni trauma

hypoxie

fokalni Iéze michy a mozku

periferni |éze

Uraz elektrickym proudem

intoxikace (methanolem, oxidem uhelnatym, manganem)
hypoparatyreéza

psychogenni

Terapie

V 1écbé fokalnich dystonii je Iékem volby botulotoxin. Perordiné u generalizovanych a torpidnich dystonickych
syndromU Ize peroralné podle snasenlivosti vyzkouset benzodiazepiny (klonazepam, diazepam, tetrazepam),
anticholinergika (procyklidin od 3x2,5 mg az do 60 mg denné, biperiden od 2x1 mg az do 16 mg denné ve tfech
davkach), karbamazepin a tetrabenazin (od 2x12,5 mg az do 200 mg denné ve 3 davkach), ktery neni toho ¢asu
v CR registrovan. Baklofen Ize podavat peroralné (40-180 mg denné) i kontinalné intrathekalné&. Efektni mlze byt
hlubokd mozkova stimulace nebo selektivni |éze (rizotomie, pallidotomie, thalamotomie). U dystonii s pocatkem
v détském véku, adolescenci, ale i pred 45. rokem je nutno vyzkouSet odpovidavost na L-DOPA (150-500 mg
alespon mésic) a vyloucit Wilsonovu nemoc.

Myoklonus

Myoklonus je mimovolni rychly nepravidelny nebo rytmicky svalovy zaskub. Rytmicky myoklonus méze
pripominat tfes. Nerytmicky negativni myoklonus (asterixis), ktery je zplsoben paroxysmalnimi vypadky
svalové kontrakce.
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Tab. 3 - Klasifikace myoklonu

Klinicka klasifikace myoklonu

= spontanni, reflexni
n fokalni, axidlni, multifokdlIni, generalizovany
= rytmicky, nerytmicky

Klasifikace podle generatoru myoklonu

kortikdIni - fokdlni, multifokdlni, generalizovany, epilepsia partialis continua
thalamicky

kmenovy - retikularni, startle (zvysena Ulekova reakce), palataini

spindini - segmentalni, propriospinaini

periferni

Klasifikace podle etiologie myoklonu

fyziologicky

esencialni

epilepticky

symptomaticky - hypoxicky, fokalni |éze, neurodegenerativni onemocnéni bazalnich ganglii a mozecku, demence, stradava
onemocnéni, infekéni (HSV, subakutni sklerotizujici panencefalitida, AIDS), toxické (tricyklickd antidepresiva, opiaty, lithium, tézké
kovy, serotoninovy syndrom) a metabolické (jaterni, rendini, hyponatrémie, hypoglykémie, neketogenni hyperosmolérni koma),
encefalopatie, polyneuropatie, paraneoplasticky syndrom

Fyziologicky myoklonus se objevuje pfi usinani a spanku drobnymi a ¢asto multifokalnimi zaSkuby obliceje a
koncetin. Patologickym typem myoklonu vdzanym na spdnek jsou izolované periodické pohyby ve spanku, syndrom
neklidnych nohou, excesivni fragmentdrni myoklonus v NREM spanku. Pro esencialni myoklonus je typicky
normalni ostatni klinicky i laboratorni ndlez a ¢asto Uleva po alkoholu. Retikuldarni myoklonus je vétsSinou reflexni.
Segmentovy myoklonus je témér vzdy sekundarniho plvodu a pro jeho propriospinalni variantu jsou typické
axialni rytmické ¢&i nerytmické symetrické zaskuby Sije, trupu a koncetin kranidlnim nebo kauddlnim smérem. V
diferencialni diagndze je treba odlisit choreu, tiky, facialni hemispasmus, tres, fascikulace (spontanni vyboje
motorické jednotky) a myokymie (rychlé rytmické vyboje svalovych jednotek projevujici se vinivymi pohyby sval{)
a psychogenni plvod. V klinické praxi je potrfeba vyloucit epilepticky plivod myoklonu. U epileptického myoklonu je
synchronni aktivita svalovych antagonistl v elektromyogramu a koreluje s elektroencefalogramem.

Terapie

U kortikalniho (epileptického) myoklonu je Iékem prvni volby piracetam (inicidlné 8-20 g denné i.v. a nasledné 1-

3 g denné p.o.) nebo leviracetam (inicalné 250 mg denné a zvySovat o 500 mg za tyden, max. 3 g) v kombinaci s
antiepileptikem klonazepamem, valproatem (od 2x150 mg az do 1200 mg) a primidonem (pomalu od 25 mg denné
do 750 mg). U subkortikalniho myoklonu se pouzivd kombinace klonazepamu s valprodtem nebo primidonem. U
spindlniho myoklonu Ize vyzkouset klonazepam a botulotoxin.

Tiky

Tiky jsou spontanni, stereotypné, nepravidelné, vétsinou rychle se opakujici netcelné pohyby nebo zvuky, které
mohou byt jednoduché nebo komplexni. Tikdm predchazi nutkani k jejich provedeni po kterém dochézi k do¢asné
Glevé. Tiky jsou vlli do¢asné potlacitelné, ale pritom stoupd intenzita nutkani k jejich realizaci. Jejich vyskyt a
intenzita béhem dne kolisaji a zhorsuji se stresem.

Déleni tiku

Motorické komplexni tiky se projevuji dotykdnim a manipulaci s riznymi prfedméty, obscénnimi pohyby, vzacné
pak automutilaci. Jednoduché vokalni tiky maji charakter zvukd napf. mlaskani, hekani, pokaslavani, chrochtani.
Komplexni vokalni tiky jsou tvoreny komplexem zvukd, slov nebo frazi, které jsou indiferentni nebo spolecensky
nevhodné. Casta je echokineze (ndpodoba vidénych pohyb). Tiky mohou réiznou mérou interferovat s osobnim i
spole¢enskym Zivotem.

U déti okolo 4.-5. roku Zivota se vyskytuje prechodna tikova porucha vétsinou postihujici mimické svaly, trvajici
méné nez 12 mésicd a mize relabovat. Chronicka motoricka nebo vokalni tikova porucha zacind vétsinou v
détstvi, trva déle nezZ jeden rok a mlze pretrvavat v dospélosti. Syndrom Gilles de la Tourette je kombinaci
motorickych a vokalnich tikovych projevid s poc¢atkem pred 21. rokem Zivota. Onemocnéni méa tendenci kolisat a
vétsinou pretrvava i v dospélosti. U Cistych tikovych poruch je ostatni klinicky i laboratorni ndlez v normé. Tikové
syndromy se vSsak mohou kombinovat s deficitem pozornosti a hyperaktivitou (Attention Deficit Hyperactivity
Disease, ADHD) a obsedantné kompulzivni poruchou (OCD) (viz psychiatrie v neurologii). Tiky objevujici se az v
dospélosti jsou témér vzdy sekundarniho pdvodu.

Terapie
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Terapie tikovych poruchu spociva zejména v psychoedukaci nemocného a jeho okoli. Vhodna je psychoterapie,
zejména kognitivné behavioralni terapie. Z psychofarmak je pouzivan klonazepam (0,5-6mg) a antipsychotika
tiaprid (50-400mg), risperidon (0,5-4mg), olanzapin (2,5-20mg), pimozid (0,5-8mg), haloperidol (0,25-6mg). Pri
OCD se pouziva klomipramin (25-250mg), citalopram (10-60mg) a fluoxetin (20-60mg). U ADHD je indikovan
metylfenidat (5-40mg) nebo clonidin (0,1-0,5mg).

Polékové dyskineze

Polékové dyskinetické syndromy jsou pomérné ¢asté a proto je pfi nasazovani nékterych 1ékd i v béznych
terapeutickych dédvkach je dobré zvazit prinos a rizika vyplyvajici z pouziti daného prepardtu. Mezi léky, které
nejcastéji vyvolavaji patri antipsychotika (zejména klasickd), antiemetika, L-DOPA, agonisté dopaminu, vzacnéji
antiepileptika, antidepresiva, thymoprofylaktika, psychostimulancia, antiastmatika, bronchodilatancia, ndvykové
latky. Polékové dyskinetické syndromy mohou vzniknou po kratkodobém i jednordzovém podani Iéku (akutni
dyskineze) i po dlouhodobé podavani (tardivni dyskineze). Mezi polékové dyskineze patfi dystonie,
myoklonus, tiky, tremor, parkinsonsky syndrom a akatizie. Akatizie neni primarné motorickd porucha, ale
pacient ma silné nutkani k pohybu pfi kterém se mu ulevi. Pro akatizii je pfiznacné prechazeni po mistnosti,
frekventni vstavani a sedani, tfeni si dlani o tvare apod. Na rozdil od ostatnich dyskinetickych syndrom{ pacient méa
v klidu nejvétsi obtize a zhorsuji se mentalni aktivitou.

Terapie

Obecné je nutno vysadit dyskineze indukujici 1ék, nebo snizit jeho davku, ale to vétsinou nelze. Po konzultaci s
psychiatrem, je-li indikace nasazeni psychiatrickd, v pripadé nutnosti klasické antipsychotikum Ize nahradit
atypickym antipsychotikem, které ma nizsi vyskyt polékovych dyskinezi. U akutni dystonie i akatizie je
pohotovostnim Iékem prvni volby anticholinergikum. V sou¢asnosti v CR neni dostupné jediné i.v. anticholinergikum
biperiden, které Ize zkusit nahradit pomalou infusi amantadin sulfatu (1 infuse/2hod). Po zvladnuti akutniho stavu
neni obvykle tfeba pokracovat v |éCbé. Pri recidivé dyskinezi poddme peroralni biperiden (2 tbl denné) nebo
amantadin sulfat (2-3 tbl denné) a poddvame tuto davku tyden. Poté béhem nékolika dnl, obvykle tydne, Ize léky
postupné bezpecné vysadit. Pri téZzkém stavu lIze jednordzové podat atropin 0,5-1mg s.c. Rovnéz, ale s mensim
efektem, Ize pouzit benzodiazepiny (klonazepam, diazepam) a baklofen. Tres mohou ovlivnit anticholinergika,
benzodiazepiny a betablokatory. U myoklonu jsou indikovdny benzodiazepiny a fenytoin.
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